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RESUMO

Introducéo: A fibrose cistica (FC) € uma doenca genética caracterizada principalmente
pelo acometimento do sistema respiratorio e gastrointestinal. O comprometimento da
funcdo pulmonar, da musculatura esquelética, do estado nutricional e da capacidade
cardiorrespiratéria podem comprometer a capacidade de exercicio e o nivel de
atividade fisica nesses individuos. Objetivo: Avaliar a atividade fisica habitual, a
capacidade de exercicio e o estado nutricional em adolescentes com FC. Metodologia:
Estudo transversal e descritivo. Participaram do estudo adolescentes com diagndstico
de FC, com idade entre 10 e 19 anos incompletos, com acompanhamento no Instituto
Nacional da Saude da Mulher, da Crianca e do Adolescente Fernandes Figueira. A
atividade fisica habitual foi avaliada pelo questionario Three Day Physical Activity
Recall, que quantifica o tempo em diferentes niveis de intensidade da atividade fisica e
infere 0 gasto energético. Para fins de andlise estatistica, os participantes foram
classificados em dois grupos: atividade fisica habitual moderada a vigorosa menor que
60 minutos e maior que 60 minutos por dia. A capacidade de exercicio foi avaliada pelo
Shuttle Walk Test. O estado nutricional foi avaliado por indices antropométricos (indice
de massa corporal para idade e de estatura para idade) e de composi¢cao corporal
(circunferéncia muscular do braco, dobras cutaneas tricipital e subescapular e
percentual de gordura coporal). Para comparacdo dos dados entre 0s grupos de
atividade fisica habitual, foi utilizado o teste Mann-Whitney ou teste t e Qui-quadrado.
Foi realizada a regressado logistica para avaliar a associacdo das varidveis com a
atividade fisica habitual. A diferenca foi considerada estatisticamente significativa para
um valor de p<0,05. Resultados: Foram avaliados 42 adolescentes com mediana de
idade de 14 anos, sendo 28 do sexo feminino. Quanto a atividade fisica habitual,
apenas 42% realizavam mais de 60 minutos de atividade moderada a vigorosa,
conforme a recomendacdo. Além disso, as meninas realizavam menos atividade
vigorosa que os meninos. No Shuttle Walk Test, os participantes percorreram, em
meédia, 760,1 + 219,8 metros, 0 que correspondeu a 71,5 + 17,9% da distancia prevista,
0 que representa, para a maioria, uma capacidade de exercicio um pouco abaixo do
esperado para a idade. Com relacdo ao estado nutricional, somente 16,7% foram
considerados desnutridos pelo indice de massa corporal para idade. No entanto, a
desnutricdo ocorreu em 59,5% dos adolescentes quando avaliados pela circunferéncia
muscular do brago. A capacidade funcional, assim como o estado nutricional, ndo
influenciou no nivel de atividade fisica dos adolescentes com FC. Concluséo:
Aproximadamente metade dos adolescentes ndo realiza a atividade fisica habitual
recomendada para sua faixa etaria. O género pode influenciar no nivel de atividade
fisica habitual de adolescentes com FC. As meninas apresentaram uma chance maior
de sedentarismo.

Palavras-chave: Fibrose cistica, atividade motora, esforco fisico, tolerancia ao
exercicio, estado nutricional.



ABSTRACT

Background: Cystic Fibrosis (CF) is a genetic disease which mainly affects the lungs
and nutrition. The impairment of lung function, skeletal muscle, nutritional status and
cardiorespiratory capacity may compromise exercise capacity and the level of physical
activity. Objective: To evaluate habitual physical activity, functional capacity and
nutritional status in adolescents with CF. Methods: Cross-sectional and descriptive
study. The study included adolescents diagnosed with CF, aged between 10 and 19
years old. The participants were being followed at the Instituto Nacional de Saude da
Mulher, da Crianca e do Adolescente Fernandes Figueira. Habitual physical activity was
assessed by a questionnaire called Three Day Physical Activity Recall, which quantifies
the different levels of intensity of physical activity and infers the energy expenditure
shown by Metabolic Equivalent. Therefore, the participants were classified into two
groups for analyses: moderate to vigorous of habitual physical activity higher than 60
minutes per day and moderate to vigorous of habitual physical activity less than 60
minutes per day. The functional capacity was assessed by the Shuttle Walk test. The
nutritional data was assessed by anthropometric (body mass index for age and height
for age) and body composition (arm muscle circumference, tricipal and subscapular
skinfolds, percentage of corporal fat) data. Mann-Whitney test, t test and Chi-Square
test were used to compare data between groups. Logits’ regression was performed to
analyze the association between the variables with habitual physical activity. Statistical
significance was considered when p<0.05. Results: A total of 42 adolescents were
evaluated (28 females). The median age was 15 years old. Only 42% performed more
than 60 minutes of moderate to vigorous activity, which is the recommended for
adolescents with CF. Additionally, females performed less vigorous activity than males.
Participants walked an average of 760.1 + 219.8 meters in Shuttle Walk test. This
corresponded to 71.5 + 17.9% of the predicted distance, which represents an exercise
capacity slightly below the expected for the age of the adolescents. Regarding
nutritional status, only 16.7% were considered malnourished by the body mass index for
age index. However, malnutrition occurred in 59.5% of adolescents in relation to the
arm muscle circumference percentile. Functional capacity, as well as nutritional status,
did not influence the level of physical activity of adolescents with CF. Conclusion:
Approximately half of adolescents do not perform habitual physical activity as
recommended for their age group. Gender may influence the level of habitual physical
activity of adolescents with CF, where females are more likely to be more sedentary.

Key words: Cystic fibrosis, motor activity, physical exertion, exercise tolerance,
nutrional status
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1. INTRODUCAO

A Fibrose Cistica (FC) € uma doenca genética, de heranca autossémica
recessiva, que acomete com maior frequéncia populacdes de origem caucasianal. A
doenca ocorre devido a mutacdes em um gene que codifica uma proteina localizada na
membrana apical das células epiteliais de véarios 6rgdos, chamada Cystic Fibrosis
Transmembrane Conductance Regulator (CFTR). Esta proteina regula o transporte de
fons cloreto e outros eletrélitos?3. Mais de 2.009 mutacgées ja foram descritas, sendo a

mais comum a AF508del*.

A FC é caracterizada pelo acometimento de multiplos sistemas, sendo a triade
classica a doenca pulmonar crbénica, a insuficiéncia pancreatica e as altas
concentracdes de cloreto no suor®. No sistema respiratério, ocorre obstrucdo croénica
devido a secrecdo mais viscosa, levando a infec¢@es, inflamacéo e declinio da fungéo

pulmonar ao longo do tempo®.

As manifestacfes no trato gastrointestinal sdo, na sua maioria, secundarias a
insuficiéncia pancreatica, podendo levar a ma digestdo e absorcdo inadequada de
nutrientes, comprometendo o estado nutricional. O déficit nutricional pode resultar em

desnutricdo com alteracéo da composicédo corporal’.

O sistema musculoesquelético também pode estar comprometido na doenca
devido a diminuicdo da massa muscular decorrente do déficit nutricional®-° ou por
outros fatores como: o aumento da idade, a desmineralizacdo 6ssea, a progressao da

doenca pulmonar e o aumento do trabalho respiratério'l*?. Além disso, outro fator
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relevante € a presenca da CFTR nos reticulos sarcoplasmaticos musculares podendo

levar a intolerancia ao exercicio e a fraqueza muscular314,

A disfungdo multissistémica e a progressédo da doenca ao longo do tempo
podem levar a limitagBes fisicas, gerando impacto na qualidade de vida e, podendo
levar ao comprometimento da atividade fisica habitual e da capacidade de exercicio,

com reducéo na intensidade da atividade fisica e da participacdo em esportes®>1°.

Para os individuos com FC, altos niveis de atividade fisica e de capacidade de
exercicio podem levar a melhora na funcdo pulmonar, na densidade Ossea e na
percepcdo da saude. Além disso, pode ocorrer o aumento da capacidade aerobica,
melhorando o prognéstico desses individuos?®-2°. Deste modo, a inatividade pode ser
prejudicial, uma vez que pode contribuir para a fragueza muscular e gerar
descondicionamento, formando um ciclo vicioso, onde a atividade fisica se torna ainda

mais dificil18:26,

Por conta disso, a avaliacdo do nivel de atividade fisica habitual € importante
para que a equipe multiprofissional possa conhecer e acompanhar as atividades que os
individuos vém realizando, assim como identificar possiveis limitagdes, para posterior
orientagcdo, para que os individuos permane¢cam com o maior nivel de atividade fisica

habitual possivel?’.

Para mensuracao da atividade fisica, o questionario Three Day Physical Activity
Recall (3DPAR) é um instrumento de avaliacdo subjetiva que foi validado e adaptado
para a populacdo brasileira. O 3DPAR evita ou diminui o viés de memoria do
participante, uma vez que esse questionario possui uma lista de atividades fisicas que

os adolescentes geralmente se engajam, sendo agrupadas em 7 categorias?®.



19

A avaliacdo da capacidade de exercicio tem sua importancia, pois a capacidade
aerdbica estd associada a melhor sobrevida na FC. Portanto, ela pode auxiliar no
prognostico desses pacientes, na indicagdo da necessidade de programas de

exercicio, na influéncia da doenca nas atividades de vida diéria, na avaliacdo e no

acompanhamento das intervengdes?®.

A medida da capacidade de exercicio pode ser realizada por meio do Shuttle
Walk Test (SWT), um teste de baixo custo e de facil aplicacdo na pratica clinica, que é
considerado um teste maximo por ser incremental®°. Este teste possui boa correlagdo
com o consumo de oxigénio, medido pelo teste de exercicio cardiopulmonar, que é o

padrdo ouro para avaliacdo da capacidade de exercicio?%31-33,

Na literatura, existem estudos que avaliam a atividade fisica habitual na FC com
diversos instrumentos, porém ainda ndo validados para a populacdo brasileira. Até o
presente momento, ndo existem estudos na literatura que avaliem e correlacionem o
nivel de atividade fisica com a capacidade de exercicio e com o estado nutricional,
utilizando o questionario 3DPAR para avaliacdo da atividade fisica e o SWT para
avaliacdo da capacidade de exercicio. Conhecer as caracteristicas dos individuos com
FC utilizando estes instrumentos é importante, pois sédo instrumentos ja validados na
literatura, praticos e de baixo custo, que podem ser utilizados na avaliagdo periodica
desta populacdo. Estes instrumentos também podem se tornar uma importante
ferramenta de orientacdo e encorajamento, para que estes pacientes se engajem em
atividades mais vigorosas a fim de promover condicionamento aerébico e o

consequente impacto na sobrevida.
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2. JUSTIFICATIVA

Os adolescentes com FC podem ser inativos devido as disfuncdes
multissistémicas, em especial dos sistemas respiratorio, digestério e
musculoesquelético. A inatividade pode ainda ser agravada pelo curso crbénico da

doencga®®.

Pesquisas demonstram que niveis altos de atividade fisica influenciam no
prognodstico de pacientes com FC, pois estdo associados a melhora do clearance de
vias aéreas, da funcdo pulmonar, das alteracdes musculoesqueléticas, da participacédo
em atividades de vida diaria e da qualidade de vida. Além disso, pode contribuir para

reducdo de admissdes hospitalares34.

Individuos com baixa atividade fisica habitual podem apresentar limitacdes nas
atividades de vida diaria. Essas limitagdes funcionais podem refletir na qualidade de

vida, com potencial efeito no prognéstico desses individuos.

O estado nutricional também é um fator progndéstico e individuos com perda de
massa muscular podem ser menos ativos. Portanto, considerando os efeitos deletérios
da inatividade, do déficit nutricional e do comprometimento da capacidade de exercicio,
a avaliacdo e o acompanhamento precoce da capacidade de exercicio, bem como da
atividade fisica habitual, deveriam ser realizadas pelas equipes de saude no tratamento

da FC.
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Com isso, a partir da avaliacdo da atividade fisica habitual, da capacidade de
exercicio e do estado nutricional, pode-se definir o perfil dessa populacdo, tornando

possivel tracar estratégias para melhoria do cuidado prestado.

Deste modo, este estudo pode fornecer subsidios para pesquisas futuras e
melhora da assisténcia ao paciente com FC, reforcando a func&o do Instituto Nacional
de Saude da Mulher, da Crianca e do Adolescente Fernandes Figueira (IFF/Fiocruz)
para assisténcia, pesquisa e ensino, sendo considerado um centro de referéncia para o
tratamento de pacientes com FC no Rio de Janeiro, reconhecido pelo Ministério da

Salde, desde a Portaria 745, de Dezembro de 200535,
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3. OBJETIVOS

3.1. Objetivo geral

Descrever a atividade fisica habitual, a capacidade de exercicio e o estado

nutricional de adolescentes com fibrose cistica.

3.2. Objetivos especificos

Descrever as caracteristicas gerais dos adolescentes com fibrose cistica.

Descrever o estado nutricional, a capacidade de exercicio e a atividade fisica

habitual dos adolescentes com fibrose cistica.

Identificar a associacdo entre a atividade fisica habitual e a capacidade de

exercicio, o estado nutricional e o género dos adolescentes com fibrose cistica.

Identificar as variaveis que influenciam no nivel de atividade fisica habitual.
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4. FUNDAMENTACAO TEORICA

4.1. Fibrose cistica

4.1.1. Definicdo e epidemiologia

A FC, também chamada mucoviscidose, € uma doenca genética de heranca
autossbmica recessiva que ocorre com maior frequéncia em populacdes de origem
caucasiana. Apresenta evolucdo crénica e progressiva, que acomente multiplos

sistemas?.

Os primeiros relatos da doenca ocorreram entre os séculos XVIII e XIX, na
Europa, onde existia uma crenca que criancas que apresentavam suor salgado
faleciam precocemente. Desde entdo, foram descritas algumas manifestacdes clinicas
da FC, como a presenca de ileo meconial e insuficiéncia pancreatica, associadas a
uma doenca pulmonar. Porém, somente em 1938, a FC foi descrita pela primeira

V6236'37.

A FC atinge cerca de 70.000 pessoas no mundo todo. A incidéncia da doenca
varia em diferentes paises ou regidées. Nos Estados Unidos da América (EUA), cerca
de 30.000 criancas e adultos séo atingidos pela FC, com uma frequéncia de 1 em cada
3.500 nascimentos. Na Unido Europeia, a frequéncia é de 1 em cada 2.000 a 3.000

recém-nascidos. Ja na América Latina, essa proporg¢éo varia devido a miscigenacao da
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populacdo®®*. No Brasil, estima-se que a incidéncia seja de 1 em cada 7.358

nascimentos e, no estado do Rio de Janeiro, 1 a cada 6.902 nascidos38-3°.

Com o advento do conhecimento a respeito da fisiopatologia da doenca e da
possibilidade do diagndstico e tratamento precoces, observou-se uma melhora na
expectativa de vida®$4%. Em 1938, quando foi descrita pela primeira vez, apenas 20%
dos pacientes sobreviviam ao primeiro ano de vida®’. Essa idade aumentou
consideravelmente nos ultimos anos. Em 1985, a mediana de sobrevida era
equivalente a 27 anos e em 2009 a 35,9 anos?. Nos EUA, segundo dados da Cystic
Fibrosis Foundation (CFF), a mediana de idade estimada em 2015 é de 41,6 anos*'. Ja
no Brasil, ndo ha publicacdes precisas com relacdo a sobrevida de pacientes com FC,

porém a expectativa de vida ainda varia entre a primeira e segunda década de vida*?43,

4.1.2. Genética

A doenca ocorre devido a uma mutacdo no gene localizado no braco longo do
cromossomo 7, que codifica uma proteina chamada CFTR, localizada na membrana
apical das células epiteliais de varios 6rgaos, que tem como principal funcdo ser um

canal de transporte de ions cloreto e outros eletrélitos?2.

Atualmente estdo listadas 2.009 mutacdes*. A mutacdo AF508del é a mais
comum. Na Europa, 70% dos cromossomas de FC possuem esta mutacao. Nos EUA,
ela corresponde a 79,7% das mutacdes identificadas. Na América Latina, ha grande

mistura étnica e, por conta disso, 0 mapeamento das mutacfes € complexo. No Brasil,
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a frequéncia desta mutacao fica em torno de 47,7%, e ainda assim, € a mutagdo mais

frequente?.

As mutagbes da CFTR sao tradicionalmente classificadas em 7 classes
baseadas em seu efeito funcional na célula. (Figura 1) Na classe |, a proteina ndo é
sintetizada; na classe I, ha um defeito no processamento da proteina e portanto ela
ndo é corretamente sintetizada e transportada para superficie da célula; na classe lll,
ocorre alteracdo na regulacdo da proteina levando a problemas na abertura do canal
ibnico; na classe IV, ocorre alteracdo na conducgédo iénica da proteina através do canal;
na classe V, ocorre reducdo na sintese da proteina; na classe VI, a proteina, apesar de
funcional, estd instdvel na superficie da célula, que é rapidamente removida e
degradada; por fim, na classe VII, as mutagcbes sdo chamadas irrecuperaveis, pois nao
podem ser corrigidas farmacologicamente devido as suas grandes delagBes. No

entanto, terapias estéo sendo estudadas para o tratamento da classe VII44.

Classel Classell Classelll ClasselV ClasseV Classe VI Classe VIl

g Semts E— m

Phe508del, Gly551Asp, Arg117His, Ala455Glu, €.120del23, dele2,3(21 kb),
Asn1303Lys, Ser549Arg, Arg334Trp, 3272-26A—=G, rPhe508del 1717-1G—=A
Ala561Glu Gly1349Asp Ala455Glu 3849+10kg (=T

Figura 1. Classes de mutagées da CFTR.4
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4.1.3. Fisiopatologia e manifestacdes clinicas

A proteina CFTR pode ser localizada nas células epiteliais do trato respiratorio,
de glandulas submucosas, do pancreas exocrino, do figado, dos ductos sudoriparos e

do trato reprodutivo, entre outros sitios*%:45,

Com a mutagcdo genética, pode ocorrer auséncia de atividade ou
funcionamento parcial da CFTR, que é essencial para o transporte e regulacao de ions
através da membrana celular e na regulacdo do fluxo de cloro, sodio e agua“.
Portanto, ocorre reducdo na excrecao do cloro elevando a eletronegatividade
intracelular e, como consequéncia, ocorre um maior influxo de sédio e consequente
entrada de agua na célula por acdo osmotica. Com isso, ocorre uma desidratacdo das
secregdes com aumento da viscosidade do muco, favorecendo a obstru¢éo dos ductos,

gue se acompanha de reacdo inflamatéria e posterior processo de fibrose364°,

A doenca apresenta uma ampla gama de manifestacdes clinicas, provocando
alteracbes em multiplos sistemas e 6rgdos. Ocorre 0 acometimento da funcdo das
glandulas exdcrinas, das secrecfes do sistema respiratério, gastrintestinal e reprodutor,

tal como o suor#°.

No sistema respiratério, ocorre o desenvolvimento de doenca pulmonar cronica
causada pela obstrucéo crbnica, devido a secre¢cdo mais viscosa que leva a infeccdes
progressivas, inflamagéo e destruicdo do tecido pulmonar, levando ao declinio da

funcdo pulmonar ao longo do tempo*®.
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O acometimento do sistema respiratorio esta associado a maior morbidade e
mortalidade, sendo mais de 90% dos 6bitos causados por insuficiéncia respiratéria®.
Com a progressdo da doenca pulmonar, ocorre limitacdo do fluxo aéreo, com
consequente hiperinsuflacdo pulmonar, destruicdo do parénquima, deteriorizagdo das
trocas gasosas e, por fim, aumento da demanda ventilatéria. Além disso, a
hiperinsuflagdo reduz o comprimento dos musculos inspiratérios, deixando-os em
desvantagem biomecanica e diminuindo a sua excursdo, com comprometimento de sua

funcao®.

As alteracBes gastrointestinais sdo secundéarias a insuficiéncia pancreatica
exdcrina. A obstrucdo dos canaliculos pancreaticos por tampdes mucosos impede a
liberacdo das enzimas para o duodeno acarretando méa digestdo e ma absor¢cdo de
gorduras, proteinas e hidratos de carbono, levando ao comprometimento do estado
nutricional e desencadeando dor abdominal, diarreia, distensdo abdominal e,

finalmente, a desnutricdo?’.

O sistema musculoesquelético também pode estar comprometido na FC. O
aumento da idade devido a melhora da sobrevida, a desmineralizagcdo Ossea, a
progressdo da doenca pulmonar e o aumento do trabalho respiratério podem ser

alguns dos fatores que levam ao acometimento da musculatura esquelétical-*2.

Outros fatores que podem levar a disfuncdo da musculatura periférica, como
atrofia muscular, fraqueza e perda da endurance muscular sdo: o desuso pela
diminuicdo na atividade fisica; o processo inflamatorio levando a quebra de proteina
muscular; a hipoxemia e o estresse oxidativo que podem atingir a musculatura, mesmo

gue indiretamente, pois ambos podem propiciar a um estado de inflamacé&o sistémica; a
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diminuicdo dos niveis ou o comprometimento na secre¢cdo de horménios, que tem uma
funcdo importante na homeostase muscular esquelética (hormonio de crescimento e o
fator de crescimento semelhante a insulina |, entre outros); as exacerbacdes que
podem piorar alguns fatores que ja influenciam a musculatura esquelética, como a
piora da inflamagé&o sistémica e o desuso; e o uso de corticosteroides pode diminuir a
sintese de proteina e aumentar a producdo de fatores catabdlicos, ambos podendo
levar a atrofia muscular. Outros fatores séo o balango energético aumentado a redugéo
da ingesta de nutrientes e a ma absorcdo de macronutrientes que também podem

contribuir para a atrofia muscular®.

Além desses fatores, alguns mecanismos podem levar a alteracdes intrinsecas
na musculatura esquelética relacionadas a presenca da CFTR no sarcoplama da célula
muscular, levando a desregulagdo na homeostase ibnica, possivel alteracdo no
metabolismo oxidativo, gerando fatigabilidade muscular e alteragcdes cerebrais, que
podem ser influenciadas negativamente pela inflamacao sistémica, hipoxemia, estresse
oxidativo, estado nutricional e pela presenca da CFTR em &reas corticais, que realizam
o controle motor e a regulagcdo da fadiga neuromuscular. Porém, esses fatores ainda
precisam ser mais estudados e melhor comprovados*®-52. No entanto, a existéncia da
CFTR nos reticulos sarcoplasméaticos musculares e em areas corticais cerebrais pode
ser um ponto relevante podendo auxiliar, com as futuras pesquisas, o melhor
esclarecimento dos mecanismos para a intolerancia ao exercicio e a fraqueza muscular

na FC1344,

O disturbio no metabolismo 0sseo, que também pode contribuir para o

comprometimento do sistema musculoesquelético, é outra manifestacéo clinica nesses
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pacientes. Isso ocorre devido a redugcdo na densidade mineral éssea, decorrente de
multiplos fatores. Um destes fatores € a ma absor¢éo intestinal devido a insuficiéncia
pancredtica, que pode levar a deficiéncia de vitamina D, potdssio e calcio. Outro
distarbio do metabolismo 6sseo € o desequilibrio do remodelamento ésseo com a
diminuicdo da formacdo déssea e 0 aumento da reabsorcdo 6ssea nos periodos de

exacerbacéo ou na presenca de doenca pulmonar gravet®53-55,

Outras manifesta¢cfes clinicas sdo: O diabetes mellitus relacionado a FC e a
intolerancia a glicose, causados pela deteriorizacdo da funcdo pancreatica enddcrina
qgue se deve a fibrose e destruicdo do tecido pancreéatico e ao aumento da resisténcia
periférica a insulina; a doencga hepatica ocasionada pela obstru¢do dos ductos biliares
devido a secrecdo espessa, podendo resultar em cirrose hepatica; e o
comprometimento do sistema reprodutor, que pode ocorrer devido a azospermia

obstrutiva levando a infertilidade masculina’+4°,

4.1.4. Diagnostico

O diagnéstico da FC é determinado pela presenca de pelo menos um achado
fenotipico da doencga (Figura 2), historia familiar ou triagem neonatal positiva, sendo
estes acompanhados de evidéncias laboratoriais que comprovem disfuncdo da CFTR.
As evidéncias laboratoriais podem compreender dois testes do suor positivos ou a
medida da diferenca de potencial nasal alterada e ou presenca de duas mutacdes

conhecidas para FC%6:57,
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Doenca Sinusopulmonar Crdnica:

a.

Colonizagéo/infeccdo persistente por patdgenos tipicos de FC, incluindo
Staphllococcus aureus, Haemophilus influenzae nao tipavel, Pseudomonas
aeruginosa mucoide ou ndo mucoide e Burholderia cepacea.

Tosse produtiva cronica.

Anormaidades persistentes na radiografia de térax como bronquiectasia,
infitrado e hiperinsuflacao.

Obrstrucéo de via aérea manifesta por sibilancia.

Pélipo nasal, imagem radiolégica de anormalidade em seios paranasais.
Baqueteamento digital.

Alteracdes Gastrointestinais e Nutricionais:

a.

Intestinais: ileo meconial, sindrome de obstrucdo intestinal distal, prolapso
retal.

Pancreatica: insuficiéncia pancreatica, pacreatite recorrente.

Hepatica: doenca hepatica crbnica manifestada por cirrose biliar focal ou
multilobular.

Nutricional: falha de crescimento  (desnutricdo  proteico-calorica),
hipoproteinemia e edema, complica¢cdes secundarias a caréncia de vitaminas
lipossollveis.

Sindrome de Perda de Sal:

a.
b.

Desidratacédo aguda com perda de sal.
Alcalose metabdlica crénica.

Infertilidade Masculina: Azoospermia obstrutiva
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Figura 2. Achados fenotipicos da Fibrose Cistica (adaptado de Folescu, TW; Cohen,
RWF apud Rosenstein & Cutting; 2011)

A triagem neonatal para FC é realizada através da dosagem do tripsinogénio

imunorreativo, sendo este um percursor da enzima pancreética, que costuma estar

persistentemente elevada no sangue dos recém-nascidos com FC, mesmo quando

ainda existe suficiéncia pancreéatica. Quando a doenca esta presente, a tripsina esta

elevada e permanece elevada até os 30 dias de vida. Na presenca de alteracéo,

realiza-se um segundo exame, preferencialmente no primeiro més de vida®8.

No Brasil, um programa de triagem neonatal foi incorporado ao Sistema Unico

de Saude (SUS) em 1992, porém soO incluia a avaliacdo para fenilcetonuria e
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hipotireoidismo congénito. Somente em 2001 o programa foi reavaliado e passou a
incluir a dosagem do tripsinogénio imunorreativo para o diagnostico da FC, entre outras
doencas, dando origem ao Programa Nacional de Triagem Neonatal pela Portaria

GM/MS n° 822, de 6 de junho de 20015859,

Esse programa de triagem neonatal contribui para o diagnostico precoce da FC
ainda em fase assintomética. Deste modo, viabiliza uma abordagem terapéutica
precoce e adequada, 0 que possibilita a melhora na expectativa de vida, possibilitando

a reducéo de morbidades associadas®%°.

A dosagem do tripsinogénio imunorreativo tem uma sensibilidade em torno de
95%, porém sua especificidade é baixa, variando de 32 a 74%, dependendo do ponto
de corte do teste®®. Para confirmacdo ou para exclusdo do diagnéstico, é realizado o

teste do suor, que em conjunto com os sinais clinicos irdo auxiliar no diagnéstico’.

O teste do suor €, portanto, considerado o padrdo ouro para o diagnostico de
FC, apesar do avanco no conhecimento genético na doencga, pois € um teste com baixo
custo, alta sensibilidade e especificidade e néo invasivo®®¢!. Ele é realizado através da
estimulacdo do suor por iontoforese de pilocarpina e vai analisar a dosagem de cloreto
no suor. E considerado positivo quando houver uma concentracgéo de cloro acima de 60
mmol/L, confirmando o diagndstico de FC. Valores entre 30 e 59 mmol/L séo
classificados como duvidosos e o teste € negativo quando a concentracao for abaixo de

30 mmol/L51,

Na FC, o diagnéstico se baseia tanto na presenca de sinais e sintomas quanto
na evidéncia de disfuncdo da CFTR. Portanto, mesmo antes da analise genética, os

testes que mensuravam as consequéncias diretas da disfuncdo da CFTR
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diferenciavam os individuos com FC daqueles sem a doenca, sendo o teste do suor

considerado primeira linha para o diagnéstico®?.

Entretanto, em situacdes em que o0 teste do suor apresenta valores
indeterminados ou normais e somente o teste ndo é suficiente para o obter o
diagndstico, o estudo das mutacdes genéticas vem se tornando igualmente importante.
Além disso, a introducdo de terapias génicas especificas para algumas mutacdes
ressalta a necessidade da genotipagem e caracterizacdo da mutacdo. A andlise das

mutacdes também pode permitir a identificacdo de carreadores, realizar o diagnostico

pré-natal e o aconselhamento genético®6-62,

No Brasil, segundo os dados do registro brasileiro de FC em 2014, somente
45,7% realizaram o estudo genético. Portanto, apesar da importancia do teste genético,

ele ainda nédo é um teste amplamente utilizado na pratica clinica brasileira®.

4.1.5. Tratamento

A FC é uma doenca crénica que acomete multiplos sistemas e portanto o
tratamento deve ser realizado por uma equipe multidisciplinar em centros de
referéncia®®. Nas Ultimas décadas, o cenario da FC mudou expressivamente devido
aos avancos no diagndstico e tratamento dessa doenca, que levaram ao aumento da

sobrevida e qualidade de vida®+95,

Atualmente, a terapia génica tem se tornado uma forma de tratamento

promissora que visa tratar o defeito de base, isto é, a disfuncdo da CFTR, ao contrario
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do tratamento convencional, que trata os sintomas. A identificacdo da causa genética
da FC e das muta¢des no gene que codifica a proteina CFTR foram estimulantes desse
processo. Desde entdo, estudos foram realizados para desenvolver agentes
farmacolégicos que possam melhorar a atividade deficiente ou defeituosa da proteina
mutada. Esse recente tratamento, sendo o primeiro medicamento modulador da CFTR
aprovado nos EUA em 2012, vem sendo cada vez mais estudado e aprimorado em
busca de terapias mais efetivas para a doenca. Atualmente, ja existem tratamentos
medicamentosos moduladores da CFTR, que vao agir na correcdo ou na
potencializacdo da proteina mutada, aprovados pela Food and Drug Administration nos
EUA, que abrangem alguns tipos de mutacao, inclusive a AF508del, que é o tipo mais

comum de mutacéo genética®-°8,

O tratamento convencional é direcionado a correcao da disfuncdo organica e a
atenuacdo dos sintomas®. No decorrer do tempo, ele sofreu mudancas e
aprimoramentos, porém se baseia nos trés pilares que foram estabelecidos por
Matthews et al. em 1964. Estes pilares sdo: a reposicdo enzimatica e nutricional, a

desobstrucéo de vias aéreas e a terapia antibidtica para infeccdo pulmonar’®7,

O tratamento deve seguir um programa vigoroso e continuo, visando a
profilaxia das infec¢des e das complicacfes, levando em conta a gravidade e os 6rgaos
acometidos. E necessario que o tratamento seja precoce e individualizado para retardar
a progresséo das lesbes pulmonares, podendo levar a melhora do progndstico e ao

consequente aumento da sobrevida®®.

Além do tratamento tradicional, a atividade fisica e o exercicio fisico vém se

tornando parte importante do tratamento nessa populacdo’. A atividade fisica e o
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exercicio melhoram ndo sé o condicionamento?*73, como também a qualidade de vida
desses individuos!®’4, Um alto nivel de atividade fisica e bom condicionamento em
pacientes com FC podem levar a melhora da funcdo pulmonar?®?!, da densidade

6ssea?>?3,e da percepcédo da saude?.

4.2. Adolescéncia e a fibrose cistica

Adolescéncia é um periodo de transi¢do entre a infancia e a vida adulta. Esse
periodo é reconhecido pelo desenvolvimento fisico, mental, emocional, sexual e social
do individuo e pelos seus esforcos para alcancar 0s objetivos relacionados as
expectativas culturais da sociedade em que vive. Inicia-se com a puberdade, por meio
das modificacdes corporais que ocorrem nesta etapa, principalmente aquelas
referentes a maturacdo sexual, e termina quando o individuo consolida seu
crescimento e sua personalidade, obtendo progressivamente sua independéncia

econdmica, além da integracéo em seu grupo social”>78.

Este processo de desenvolvimento, que vai de dez aos dezenove anos’’, € um
periodo critico e importante para a vida do individuo. Nesse momento, surgem as
problematizacdes e ressignificagdes, iniciando a separacdo dos pais e a maturacao
para a vida adulta’®®° Sendo assim, o adolescente experimenta sentimentos de
autocontrole, onipoténcia e liberdade de escolha nesse periodo da vida8’. No entanto, o

adolescente com alguma condicdo cronica de saude, como a FC, pode ter que
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enfrentar outros desafios além das mudancas impostas pelo desenvolvimento e

amadurecimento®2.

A adolescéncia em pacientes com doengas cronicas possui certas
particularidades que podem ser determinadas pela prépria doenca. Esse periodo pode
ser frustrante e dificil para o adolescente saudavel, sendo ainda mais complicado para
aqueles com doenca cronica, como a FC®,. O periodo da adolescéncia vivenciado
simultaneamente com a doenca crénica pode gerar duas crises existenciais ao mesmo
tempo. A crise da propria adolescéncia, com suas mudancas fisicas e psicossociais, e
a crise gerada pela doenca crénica, com as necessidades de tratamento continuado.
Contribuindo para as crises, 0 aumento da sobrevida permite que estes individuos

tenham mais tempo para sofrer as perdas e limitacdes trazidas pela doenga®384,

Na FC, a vivéncia da adolescéncia pode trazer algumas implicacbes na vida
escolar, no trabalho, no relacionamento com a familia, amigos e com o sexo oposto®:.
Sendo assim, nesse periodo pode existir uma dependéncia fisica, emocional e
financeira do adolescente com sua familia, podendo dificultar a transicdo da vida em
familia para a vida independente e dos estudos para o trabalho®. Diante disso, é
fundamental que o adolescente consiga manter sua autoestima e confianca para a

realizacdo dessas transicdes entre os periodos da vida®.

Na adolescéncia, em geral, ocorre maior participacdo do individuo nas
atividades escolares, nas tarefas domeésticas e no emprego, podendo assim ser
necessario dividir o tempo e a energia que seriam destinados a realizagcdo de
atividades fisicas mais intensas, como jogos e esporte?®. No entanto, os individuos com

FC estdo normalmente divididos entre os compromissos da esfera escolar e da saude.
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Ambas as esferas sdo complexas e suas necessidades podem nao ser totalmente
preenchidas, levando a dificuldades que ocorrem principalmente na area educacional.
Devido as dificuldades escolares e as faltas decorrentes de consultas ou internacdes
hospitalares, podem ocorrer problemas de acompanhamento da classe, realizacao de

provas e atividades, dificultando a progressédo para os niveis seguintes®?.

Simultaneamente a cronicidade da doenca e a complexidade do tratamento, 0s
pais de criancas e adolescentes com FC podem ter uma atitude de super protecao,
considerando seus filhos vulneraveis ou em situacdo de risco. Essa atitude pode limitar
as atividades tanto no ambito social quanto no &mbito de lazer e esporte, tendo
potencial negativo e aumentando os desafios para a participacdo de atividades
fisicas?”:8’. Qutro fator que pode interferir na realizacéo de atividades é a mudanca no
perfil das atividades fisicas realizadas por criancas e adolescentes, que estao
substituindo as tarefas com maior gasto energético por outras de menor gasto, como o
uso de aparelhos eletrénicos por tempo prolongado, jogos de videogame e uso de
redes sociais. Essa mudanca vem acontecendo em razdo dos avangos tecnolégicos e
de fatores socioecondmicos, que em conjunto com fatores ambientais também podem
limitar o adolescente durante seu tempo livre®. Além disso, existe uma pressdo
emocional, como as preocupacdes constantes nessa fase da vida com relacdo ao

presente, ao futuro, a escolha profissional e a satisfacdo das expectativas dos

adultos?s.

Por todos esses fatores que permeiam o0 processo de crescimento e
desenvolvimento do adolescente com FC, pode ocorrer a separacao do individuo de

seu ambiente natural e familiar®®. Deste modo, na maioria das vezes, suas experiéncias
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sociais tornam-se limitadas. Portanto, devido & doenca, existe a necessidade de
readaptacdo do adolescente e de sua familia e a busca por novas estratégias de
enfrentamento, sendo a familia e os profissionais de saude elementos importantes para

0 encorajamento desse jovem?&2:83.90,

4.3. Estado nutricional na fibrose cistica

O estado nutricional € o resultado entre o consumo de nutrientes e o gasto
energético com a finalidade de suprir as demandas nutricionais do organismo. Portanto,
o comprometimento nutricional na FC ocorre pelo desequilibrio cronico entre a
necessidade energética, a ingestdo alimentar, as perdas diarias, em conjunto com
diversos outros fatores®:.

A ingestao energética pode estar reduzida devido a frequéncia e a gravidade
das exacerbacbes pulmonares, que podem causar vomitos, inapeténcia e anorexia.
Essa baixa ingestdo, combinada com o aumento no gasto energético de repouso
caracteristico da doenca pulmonar avancada, leva ao quadro de déficit energético.
Como resultado, tem-se inicialmente a perda ponderal e, com o tempo, a perda de
massa muscular, com a consequente perda de tecido muscular respiratorio. Esse ciclo
afeta negativamente o curso da doenca, deteriorando a funcédo pulmonar®-%,

As perdas energéticas podem estar relacionadas a insuficiéncia pancreatica,
ocasionando perda de gordura nas fezes, doenca hepatica avancada e comorbidades

associadas a FC, como diabetes e o refluxo gastroesofagico®:%,
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A reacado inflamatéria sistémica e as infec¢cdes pulmonares crénicas podem
levar a uma resposta catabdlica do organismo. Este estado catabdlico pode ser
mediado pelos efeitos combinados de citocinas pré-inflamatorias e de horménios de
resposta ao estresse, como cortisol, induzindo a quebra de proteina nos musculos e
nos 0ssos, com consequente deplecdo da massa magra. Essa resposta inflamatéria
pode ocorrer mesmo em pacientes clinicamente estaveis, podendo comprometer a

composicao corporal desses individuos®,

Sendo assim, o estado nutricional influencia diretamente o curso da doenca e
esta diretamente associado a funcdo pulmonar, dado que a inflamacao e a infecgcéo
pulmonar levam ao aumento do gasto energético, que resulta no comprometimento do

estado nutricional:%°,

Deste modo, devido a importancia da manutencdo do estado nutricional
adequado no progndstico da doenca, os critérios de classificacao de risco nutricional se
tornaram mais rigorosos ao longo do tempo. O consenso internacional de FC®, em
2002, estabelecia como aceitavel valores de indice de massa corporal para idade
(IMC/1) acima do percentil 25. J& em 2008, a CFF!% recomendou que os valores de
IMC/I de criangas entre 2 a 19 anos se mantivessem com valor = ao percentil 50, sendo

considerado risco nutricional valores entre o percentil 10 e 49.

O indice de massa corporal (IMC) é largamente utilizado, principalmente em
estudos epidemioldgicos e de tendéncia, pois € um método universalmente aceito para
determinar a desnutricdo em criancas e adolescentes. No entanto, o uso isolado do
IMC para a avaliagdo do estado nutricional em criancas e adolescentes com condicdes

especificas de saude pode ter algumas limitagdes, pois essa ferramenta ndo da conta
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de suprir todas as informac¢6es necessarias para avaliacdo nutricional, como os dados
da composicao corporal desses individuos (massa livre de gordura — MLG e massa de
gordura - MG)!1102 Estudos demonstram que a deplecdo da MLG, mesmo com
valores de IMC preservados, ocorre no adulto com FC. Na faixa etaria pediatrica, um
estudo demonstrou que a avaliagcdo do IMC né&o foi capaz de detectar o baixo
percentual de MLG, uma vez que 14% apresentaram adequacdo no indice, porém

estavam com deplecéo oculta de MLG92,

Dessa forma, a avaliacdo da composi¢cdo corporal se torna uma ferramenta
importante no manejo dos pacientes com FC, podendo revelar precocemente uma
possivel perda de massa muscular. Ademais, essa ferramenta pode auxiliar no rastreio
de individuos que apresentam adequacao no IMC porém cursam com aumento da MG

em detrimento da deplecédo da MLG (agud, proteina e componentes minerais)*.

Diante disto, a desnutricio com consequente perda muscular favorece a
reducdo da atividade fisica, da tolerancia ao exercicio e da funcdo imunoldgica, que

também pode facilitar um estado de infecgédo e inflamacéo!®,

Portanto, a conservacao do estado nutricional apropriado, por meio do suporte
nutricional precoce e eficaz, € imprescindivel para prevenir resultados negativos a
longo prazo, podendo levar a alteragdes nos niveis da atividade fisica e da capacidade

de exercicio, gerando impacto no prognostico dos individuos com FC1%4,
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4.4. Atividade fisica habitual e capacidade funcional na fibrose cistica

A prética da atividade fisica na infancia e na adolescéncia € importante pois
traz inimeros beneficios para o processo bioldgico de crescimento e desenvolvimento.
Ela possibilita a melhora nas fungdes cardiovasculares, metabdlicas e
musculoesqueléticas e auxilia no controle e na reducdo da adiposidade do corpo'®. Na
pratica, quando se fala de atividade fisica, ha alguma confusdo sobre determinados
conceitos. Por conta disso, € importante destacar as diferencas entre a atividade fisica

habitual, o exercicio fisico e a aptidao fisica.

Atividade fisica habitual representa qualquer movimento produzido pelos
musculos esqueléticos que vao resultar em um aumento do dispéndio energético acima

do gasto energético de repouso!®.

Exercicio fisico € um movimento corporal repetitivo, planejado e estruturado,
com o objetivo de melhorar e/ou manter um ou mais parametros da aptidao fisica.

Desta forma, o exercicio fisico € um dos componentes da atividade fisica habitual*°®.

Aptiddo fisica €& um constructo multidimensional que inclui diversas
caracteristicas relacionadas com a capacidade de realizar atividades fisicas diarias, ou
seja, a capacidade de exercicio, possuidas ou adquiridas por um individuo. A aptidao
fisica, ou a capacidade de exercicio, pode ser desenvolvida por meio da realizacao de

atividades fisicas estruturadas ou naol%”.

Portanto, a atividade fisica habitual € um comportamento complexo que pode

ocorrer de varias formas em varios contextos, que inclui jogar, realizar tarefas
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domeésticas, fazer exercicio fisico, realizar educacéo fisica na escola e participar de um
esporte, entre outros'®®, Ela pode ser classificada ou categorizada de acordo com os
seus componentes: intensidade, frequéncia de realizacao, tipo/finalidade e duracdo da
atividade. Com relacdo ao tipoffinalidade, a atividade fisica habitual pode ainda ser
subdividida em atividades que ocorrem durante o dia, como atividades do trabalho e
lazer, que podem ainda ser subdivididas em tarefas domésticas e exercicios

estruturados (aerébicos ou de condicionamento)*°®,

A Organizacdo Mundial da Saude (OMS), em 2010, fez recomendac¢des quanto
a realizacdo de atividade fisica. Para criancas e adolescentes, o recomendado é
realizar pelo menos 60 minutos de atividade fisica com intensidade moderada a
vigorosa diariamente. Essas atividades devem estar dentro do contexto da familia, da
escola e da comunidade e conter atividades de jogos, esportes, recreagao, transporte,
educacéo fisica ou exercicio planejado, para melhorar os sistemas cardiorrespiratorio,
muscular, 6sseo e também os biomarcadores metabdlicos, assim como gerar reducao

dos sintomas de ansiedade e depressao®®.

Além da recomendag¢do para populagdo em geral, na FC existe a
recomendacdo, de um recente consenso, da realizacdo de pelo menos 60 minutos
diarios de atividade fisica habitual moderada a vigorosa para os adolescentes. O
adolescente deve ser encorajado a realizar as atividades fisicas habituais pela familia,
pelos amigos e também pelos profissioanais de saude, como rotina do tratamento da
FC e com o aconselhamento das escolhas que melhores se adaptam aos interesses do

adolescentel19,
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A avaliacdo e mensuracgdo da atividade fisica habitual sdo importantes na FC,
pois altos niveis de atividade fisica podem trazer beneficios fisicos, melhora da
qualidade de vida e podem também gerar impacto na sobrevida desses individuos?®.
Diversos estudos relatam os beneficios dos efeitos do nivel alto de atividade fisica,
independente de exercicio fisico estruturado. Entre eles estdo a melhora do clearance
mucociliar das vias aéreas, a melhora da capacidade aerdbica, a melhora da densidade
0ssea, o menor declinio da funcdo pulmonar e a melhora da qualidade de vida,

gerando um melhor prognéstico na FC1821.22.2532,

Algum fatores podem levar a redugéo da atividade fisica habitual nos individuos
com FC. A atitude dos pais de protecdo dos filhos, a falta de oportunidades para
participar de esportes, a exacerbacdo clinica e a cronicidade da doenca podem ser
alguns dos fatores sociais!’. Além desses, outro fatores referentes a propria doenca
podem repercutir na atividade fisica habitual. Entre eles, o declinio da fun¢&o pulmonar
e do estado nutricional, que podem levar ao comprometimento da capacidade de
exercicio. Em consequéncia disso, pode ocorrer reducdo da massa muscular gerando
repercussao na atividade fisica. A prépria inatividade também pode contribuir para a
fragqueza muscular e para a intolerancia ao exercicio, pois pode levar ao
descondicionamento e, deste modo, tornar a realizacdo da atividade fisica uma tarefa

mais dificil1826,

Alem da falta de atividade fisica, que pode ser inerente a propria FC, a
mudancga no perfil das atividades fisicas, ocasionado pelos avancos tecnoldgicos e

socioecondmicos, pode limitar ainda mais as atividades realizadas por criancas e
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adolescentes. Deste modo, torna-se mais dificil a realizagdo de atividades fisicas

vigorosas durante as atividades de vida diaria do adolescente com FC&,

Embora a tolerdncia ao exercicio seja menor na FC, um estudo mostrou que
criangas com FC com comprometimento leve da doenca se mostraram mais ativas que
seus pares no grupo controle. Porém, ap0s a puberdade as mulheres se tornaram
menos ativas que os homens, mostrando uma diferenca de género na atividade fisica
habitual®. Por outro lado, criancas e adolescentes realizaram menos atividades fisicas
vigorosas quando comparados aos seus pares saudaveis, apesar de ter boa funcao

pulmonar?6:111,

Portanto, por conta da progressao, da cronicidade da doenca e da associagéo
entre o condicionamento aerébico e o nivel de atividade fisica elevado, os pacientes
devem ser encorajados a participar de atividades fisicas mais vigorosas. A atividade
vigorosa pode levar a promocdo do condicionamento aerdbico, melhorando sua
capacidade funcional, podendo causar impacto no prognéstico, pois a reducdo da
capacidade aerobica pode estar ligada ao aumento do risco de hospitalizacbes e pode

ser um preditor de mortalidade na FC17:48,

Existe uma relacdo entre os niveis de atividade fisica habitual e os valores de
consumo de oxigénio maximo, que correspondem a capacidade aerdbica. Niveis altos
de atividade fisica e consequente valores altos de capacidade aerdbica podem estar
associados a melhor sobrevida nos pacientes com FC25'12, Portanto, deve ser
realizada a mensuracéo e quantificacdo da atividade fisica na FC para implementacéo
de programas designados para incentivar altos niveis de atividade fisica habitual,

gerando impactos na capacidade funcional desses individuos1?113,
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Apesar da insuficiéncia respiratéria ser uma das principais causas de
morbimortalidade na FC, a progressao da doenca pulmonar ndo explica todos os
aspectos da etiologia da intolerdncia ao exercicio na FC. Os fatores de reducéo da
tolerancia ao exercicio mais estudados sdo as alteracfes ventilatorias e das trocas
gasosas. Porém, a disfunc@o da musculatura periférica também pode limitar a atividade

fisica e 0 exercicio na FC*°,

Os fatores ventilatorios, como a progressao da doenca pulmonar, podem levar
a reducdo na participacéo em atividades fisicas!!4. Com o avanco da doenca pulmonar,
ocorre a hiperinsuflagdo dinamica, que leva a diminuicdo da capacidade ventilatoria e
contribui para a limitagdo fisica e aerdbica desses individuos, relatadas por sintomas
como dispneia, fadiga e limitagdo ventilatéria durante e ap0s o exercicio, dificultando

ainda mais a pratica de exercicios!*®.

Além disso, outros fatores podem contribuir para a disfuncdo da musculatura
periférica e consequente diminuicdo da atividade fisica nesses individuos. O aumento
da demanda energética e a reducdo da ingestdo de nutrientes associada a ma
absorcdo de macronutrientes podem levar a desnutricdo e a perda de massa muscular,
contribuindo para a atrofia muscular. As alteracdes metabdlicas geradas pelo processo
inflamatério sistémico levam a reducdo da massa muscular e da densidade mineral
6ssea*®!15, Esses e outros fatores instrinsecos a musculatura esquelética pela
presenca da CFTR na célula muscular podem levar a fraqueza muscular e a diminuicao
progressiva do condicionamento fisico que, associadas a inatividade, podem gerar um
ciclo vicioso no qual a piora da dispneia se associa a esfor¢cos fisicos cada vez

menores, com o comprometimento da qualidade de vida*®11,
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Portanto, a atividade fisica e 0 exercicio tém se tornando uma parte importante
do tratamento, pois podem ser uma potencial estratégia para a melhora das disfungfes
musculares na FC, juntamente com o adequado aporte nutricional. Contudo, esta

estratégia nem sempre é incorporada na rotina de tratamento!’.

4.4.1. Avaliacdo da atividade fisica e da capacidade funcional

4.4.1.1. Avaliagao da atividade fisica

Apesar da relevancia e da necessidade da monitorizacdo da atividade fisica em
criancas e adolescentes, ainda existe uma grande dificuldade de mensuracdo dessa
variavel, pois a atividade fisica é um constructo multidimensional que pode variar

guanto a intensidade, duracéo, tipo e frequéncia?®.

Existem diversos métodos para avaliar e mensurar a atividade fisica, sendo
eles classificados como objetivos e subjetivos. Apesar da existéncia de diferentes
meétodos de avaliacdo, ndo ha qualquer instrumento que mensure a atividade fisica em

todas as suas dimensdesis,

Os métodos objetivos podem ser realizados por meio da agua duplamente
marcada, da calorimetria direta e indireta, dos acelerbmetros, dos pedémetros e dos

monitores de frequéncia cardiaca com sensores combinados. J4 os métodos subjetivos
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compreendem o0s questionarios, os diarios de atividade fisica, os inventarios e a

observacéo direta’®.

Os métodos objetivos nem sempre sdo viaveis, pois tém um custo elevado e
existe a possibilidade de limitacdo de logistica. JA os métodos subjetivos sao
instrumentos de baixo custo e de facil realizagdo na prética clinica que sdo mais
utilizados em estudos epidemiolégicos. Com isso, deve optar-se por um meétodo
subjetivo ou indireto, com base nos objetivos do estudo, nas caracteristicas da
amostra, nos recursos disponiveis e considerando os dominios da atividade fisica

habitual que se pretende avaliar'?°,

O 3DPAR é um recordatério de atividade fisica que foi validado e adaptado
para a populacdo brasileira?®. Se trate de um questionario que permite recordar as
atividades realizadas em trés dias consecutivos, em intervalos de 30 minutos,
compreendidos entre 7 horas da manhad e meia noite. O objetivo do questionario é
estimar a quantidade de atividade fisica, quantificar o tempo em diferentes niveis de
intensidade da atividade fisica realizada nesses trés dias (sedentéria, leve, moderada a
vigorosa e vigorosa) e inferir o gasto energético dado em equivalente metabdlico
(MET). A medida da intensidade de toda atividade pode ser avaliada pelo MET, que é a
razao entre a quantidade de energia consumida e a energia de repouso. Para aumentar
a precisdo do recordatorio, existe uma lista de atividades nas quais os adolescentes
normalmente se engajam. Essas atividades estdo agrupadas em sete categorias:
‘comendo”; “trabalhando”; “apbs a escola/hobby e tempo livre”;

",

“transporte”; “dormir/banhar-se”; “escola” e “atividades fisicas e esportes”®. (ANEXO 1)
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4.4.1.2. Avaliagdo da capacidade de exercicio

Na FC, ocorre comprometimento multissistémico, com progressdo da doenca
ao longo do tempo, que pode levar a limitag@es fisicas, gerando impacto na qualidade
de vida e na capacidade de exercicio do individuo'?’. As limitacdes da capacidade de
exercicio podem ocorrer por diversos motivos como limitacdo do fluxo expiratorio,
disfuncdo ventricular, descondicionamento cardiorrespiratério, perda de massa
muscular e hipoxemia, além de fatores intrinsecos da musculatura esquelética na
FC4122 Além desses fatores, a capacidade de exercicio pode sofrer impacto pela
progressdo da doenca pulmonar, pelo comprometimento nutricional e pelo aumento da

demanda energética’?3.

A avaliacdo da capacidade e da tolerancia ao exercicio na FC pode auxiliar na
determinacao do progndstico, na indicacdo de programas de exercicio, na mensuragao
dos efeitos da doenca nas atividades de vida diaria e na avaliacdo das intervencoes,

podendo ser valida na avaliacdo de candidatos ao transplante de pulm&o?°.

A capacidade de exercicio pode ser avaliada por testes realizados em
laboratério com medidas mais controladas ou por testes de campo. O padréo ouro para
a avaliacdo da capacidade de exercicio € o teste maximo em esteira ou cicloergbmetro,
realizado em laboratorio, com a medida do consumo de oxigénio maximo (VO2zmax).
Porém, esses testes necessitam de uma estrutura fisica cujo equipamento tem custo

elevado3?.
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Os testes de campo ndo necessitam de equipamentos de alto custo, séo
simples e fornecem avaliagbes confiaveis em ambiente menos estressante para o
paciente, sendo frequentemente preferidos por criancas quando comparados ao teste

de esforgco maximo em esteira ou cicloergdmetro33123,

O SWT é um teste de campo considerado méximo, pois tem aumento
progressivo da carga, diferente de outros testes de campo como o teste da caminhada
de 6 minutos, que é considerado submaximo. E um teste simples que foi descrito por
Singh et al. em 199230 e que avalia a capacidade de exercicio baseado na distancia

percorridat®*,

Este teste foi primeiramente designado para avaliar pacientes adultos com
doenca pulmonar obstrutiva cronica®® mas, desde entédo, também é usado em criancas
e adolescentes com outras doencas pulmonares, como a FC33125, J4 foi validado para
0 uso na FC e em criangas, existindo inclusive uma equacao de referéncia para a

populacgéo brasileira pediatrica331%4,

Estudos prévios ja demonstraram correlacdo entre o desempenho no SWT e o
consumo de oxigénio, medido pelo teste de exercicio cardiopulmonar em esteira ou
cicloergbmetro, em diversas condicdes como doenca pulmonar obstrutiva cronica,
insuficiéncia cardiaca, doencas neuromusculares e FC2%31126  Esses resultados
demonstram que o SWT pode ser uma importante ferramenta na avaliacdo da
capacidade de exercicio na auséncia do teste de exercicio cardiopulmonar, que é

considerado o padréo ouro para essa avaliagao®.

O SWT apresenta facil execucéo, pois € um teste padronizado que possui 15

niveis em que os participantes devem se deslocar em um percurso com velocidades
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7

crescentes. O trajeto de 10 metros é delimitado por 2 cones, que devem ser
contornados pelo individuo. Um sinal de audio representa a mudanca de nivel, com o
consequente aumento da velocidade do participante durante o teste?’. O teste
consegue provocar uma resposta ao exercicio limitada pelo sintoma em pacientes tanto
com doenca pulmonar leve quanto grave, tal como a resposta obtida no teste maximo

de esteira, diferentes de outros testes de campo sub maximos?7125,
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5. METODOLOGIA

5.1. Desenho do estudo

Estudo transversal, observacional e descritivo.

5.2. Campo da pesquisa

O campo da pesquisa foi o Instituto Nacional de Saude da Mulher, da Crianca e
do Adolescente Fernandes Figueira (IFF/Fiocruz), considerado centro de referéncia no
tratamento da FC no estado do Rio de Janeiro, reconhecido pelo Ministério da Saude,

desde a portaria 745 de Dezembro de 2005%.

O Ambulatério de Pneumologia é o responsavel por capitanear o processo de
cuidado aos pacientes com FC. Além do acompanhamento com o0 pneumologista, 0s
pacientes com FC também sdo acompanhados por uma equipe multiprofissional,
formada por nutrélogo, gastropediatra, nutricionista, fisioterapeuta, assistente social e

psicologo, entre outros profissionais.
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5.3. Populacéao

A populacdo do estudo foi formada pelos adolescentes com FC, com idade
entre 10 a 19 anos incompletos, que fazem acompanhamento no IFF/Fiocruz. O

periodo da adolescéncia foi considerado de acordo com a OMS””.

Os pacientes foram convidados a participar do estudo nas antessalas do
ambulatério da pneumologia. A autorizacdo dos pais ou responsaveis e do participante
foi formalizada por meio do termo de consentimento livre e esclarecido (TCLE) e do

termo de assentimento livre e esclarecido (TALE).

5.4. Critérios de inclusao

Foram incluidos os adolescentes com idade entre 10 a 19 anos incompletos,
com diagndstico de FC confirmado pela alteracéo de eletrdlitos no teste do suor (= 60
mmol/L de cloro) em duas amostras e/ou presenca de duas mutacdes no gene da

CFTR segundo consenso da CFF*?7.

5.5. Critérios de exclusao

Foram excluidos do estudo os adolescentes com alguma condi¢cdo neurolégica

ou musculoesquelética que impedisse a realizacdo dos testes. Também foram
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excluidos aqueles com dependéncia de oxigenoterapia, falta de adeséo as consultas,
instabilidade clinica definida como presenca de achados clinicos de exacerbacgéo
(aumento da producao do escarro, mudanca na coloracéo do escarro, febre e perda de
peso) ou internacdo no periodo correspondente a 30 dias anteriores ao dia da
avaliacdo. Esses dultimos, foram avaliados apoOs estabilizagdo do quadro clinico.
Também foram excluidos os participantes que tiveram o teste de mapeamento genético

negativo para FC.

5.6. Coleta de dados

A coleta de dados foi realizada no mesmo dia da consulta com a equipe
multidisciplinar. Foram realizadas as avaliagbes da atividade fisica habitual e da

capacidade de exercicio, além da coleta dos dados do prontuério.

Os dados de identificacdo do participante (idade e género), a prova de fungao
pulmonar e alguns dados sobre a doenca (tipo de mutacdo genética, colonizacao
bacteriana) foram obtidos através do prontuario. As respectivas informagcdes sobre a
doenca (escore de gravidade clinica), os dados da maturidade sexual avaliada pelos
estagios de Tanner e os dados da avaliacdo do estado nutricional (indice de massa
corporal para idade, estatura para idade, circunferéncia muscular do brago e dobras
cutaneas triciptal e subescapular) foram coletados do prontuario do paciente nos
protocolos de atendimento preenchidos pela equipe multidisciplinar no mesmo dia da

availagéo.
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5.6.1. Caracteristicas clinicas

5.6.1.1. Gravidade clinica

Para avaliacdo da gravidade clinica, foi utilizado o escore de Shwachman-
Kulczycki, que é realizado nas consultas da pneumologia. Ele é dividido em quatro
categorias, cada uma com cinco pontuacbes possiveis, conforme o grau de
comprometimento. As categorias sao: atividade geral, exame fisico, nutricdo e achados
radiolégicos. Cada categoria pode ser classificada de acordo com uma pontuacao que
varia de 5 até 25 pontos, sendo a menor pontuacédo oferecida quanto mais grave for o
paciente. Ap6s o0 somatorio das quatro pontuacdes, o escore total é obtido e
classificado em excelente (86-100), bom (71-85), médio (56-70), ruim (41-55) e grave

(menor ou igual a 40)1%8,

Nas consultas da pneumologia, a avaliacdo radiolégica ndo é obrigatoriamente
realizada. Por conta disso, o escore final maximo foi equivalente a 75 pontos, sendo o

participante classificado proporcionalmente a esta pontuacdo maxima.

5.6.1.2. Prova de funcao pulmonar

A prova de funcdo pulmonar foi realizada pelos profissionais do Laboratorio de

Funcdo Pulmonar do IFF/Fiocruz, com o espirdmetro Jaeger, MasterScope® (VIASYS
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Healthcare, Hoechberg, Alemanha). A técnica de realizacdo e os valores de referéncia

seguiram os critérios da American Thoracic Society (ATS)'?°.

O comprometimento da fungéo pumonar foi avaliada por meio do percentual do
volume expiratorio forcado no primeiro segundo (VEFi1) em relagdo ao previsto,
referente ao padréao obstrutivo pulmonar. Foram considerados para a categorizacédo do
comprometimento pulmonar a seguinte classificacdo: normal (VEF1> 80%); disturbio
ventilatério leve (VEF1 entre 70 e 79%); disturbio ventilatério moderado (VEF1 entre 60
e 69%); distarbio ventilatério moderadamente grave (VEF1 entre 50 e 59%); e distlrbio

ventilatério grave (VEF1<35%)12°.

Foram considerados validos os exames de prova de fungdo pulmonar
realizados em um periodo de até seis meses da realizacao dos testes de avaliacdo da

atividade fisica habitual e da capacidade fucional.

5.6.1.3. Estado nutricional: avaliacdo antropométrica e da composicao

corporal

A avaliacdo do estado nutricional foi realizada por meio da avaliacdo
antropomeétrica e da composicdo corporal. Ambas foram realizadas no Ambulatorio de
Nutricdo, por profissionais treinados, e os resultados foram registrados em formulério
proprio pela pesquisadora (APENDICE [). Os participantes foram avaliados no mesmo
dia do preenchimento do questionario sobre a atividade fisica habitual e da avaliacao

da capacidade de exercicio.
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Na avaliacdo antropométrica, realizada durante a consulta, o peso foi
mensurado sem sapatos e com o minimo de roupas em balanca antropométrica digital
(Lider® LD1050) com graduacdo de 100g (peso maximo 180kg e minimo 2kg) e a
estatura (cm) em estadidmetro portatil Welmy® (até 2,20m e intervalos de 5 mm), com
a posicao da cabeca ajustada ao plano de Frankfurt, de acordo com as normas
técnicas do Sistema de Vigilancia Alimentar e Nutricional — SISVAN!30, Com essas
medidas foi calculado o IMC, por meio da divisdo do peso (expresso em kg) pelo

guadrado da estatura (expressa em metros quadrados).

Foram utilizados os seguintes indices para avaliacdo antropométrica: relacao
entre indice de massa corporal e idade (IMC/I) e relagdo entre estatura e idade (E/I),
gue foram classificados em percentis segundo as curvas de crescimento OMS para
criancas maiores de cinco anos de acordo com o sexo!3!, com o auxilio do software
WHOAnNthroPlus (2009). Os pontos de corte utilizados foram os estabelecidos pelo
consenso em FC, que considera adequado o IMC/I = percentil 50 e faléncia nutricional
o IMC/I menor que o percentil 10 (Tabela 1). Também foram considerados como

faléncia nutricional os pacientes com a E/I menor que o percentil 1080,

Tabela 1. Classificacdo do estado nutricional segundo o percentil do IMC/I

pIMC/I Classificagéo

p<10 Faléncia nutricional
p=10 — p<50 Em risco nutricional
p=50 Nutrido

p: percentil

Adaptado de Turck e cols.132
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Para avaliagdo da composicao corporal, foi medida a circunferéncia de braco
(CB) e a dobra cutanea tricipital (DCT), que possibilitou o calculo da circunferéncia
muscular de braco (CMB). A CB foi medida no ponto médio do braco direito, em
posicdo de relaxamento, entre o ponto acromial da escapula e o olécrano da ulna. A
DCT foi aferida com adipémetro de marca Lange®, na face posterior do ponto médio do
braco direito, por trés vezes, sendo considerado o valor médio entre as trés medidas!33,
A CMB foi calculada pela subtracéo do valor da CB (cm) pelo produto entre o valor da

DCT (mm) e o valor de 1 (pi), conforme equacéo abaixo:

CMB (cm) = CB (cm) — (DCT (mm) X 3,14)

A CMB e a DCT foram analisadas de acordo com Frisancho!34, sendo
considerados baixos os valores menores ou iguais ao percentil 5. A equacao de
Slaugther3® foi utilizada para célculo da MLG, da MG e do percentual de gordura
corporal (%GC), que considera o género, 0 estagio de maturacdo sexual e a etnia. A
avaliacdo da maturacdo sexual é realizada pelo préprio adolescente com auxilio dos
médicos, segundo os estagios de Tanner do desenvolvimento puberal’®. O nivel de
adiposidade foi categorizado de acordo com o0 %GC, utilizando a férmula de Slaugther.

(Tabela 2).
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Tabela 2. Classificagdo do indice de adiposidade de acordo com a gordura corporal

relativa (%)

Clasificacéo Meninos Meninas
Baixo <10,0 <15,0
Otimo >10,0 e £ 20,0 >15,0 e £25,0
Moderadamente Alto >20,0 e <25,0 >25,0 e <30,0
Alto 225,0 2>30,0

Adaptado de Lohman.133

5.6.1.4. Mutacao genética

As mutacdes foram categorizadas em 3 grupos divididos em: homozigotos para

mutacado F508del, heterozigotos para a mutacdo F508del e outras mutacdes.

5.6.2. Avaliagado da atividade fisica

Para avaliacdo da atividade fisica foi utilizado o questionario 3ADPAR (ANEXO

), que ja foi validado e adaptado para a populagdo brasileira?®. Esse questionario

permite que o adolescente recorde as atividades realizadas em trés dias consecutivos,

em intervalos de 30 minutos, das 7 horas da manha a meia noite, ou de acordo com a

hora que acordou. As atividades estdo agrupadas em sete categorias: “‘comendo’;

“trabalhando”; “ap6s a escola/hobby e tempo livre”; “transporte

” “dormir/banhar-se”;
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‘escola” e “atividades fisicas e esportes”. Para ajudar na classificacdo da atividade,

existe uma folha de instrugcdes com as atividades realizadas no dia-a-dia.

O adolescente preencheu o recordatorio com o numero da atividade principal
gue realizou e, em seguida, marcou um “X” no espago correspondente ao nivel de
esforco referente a atividade (leve, moderado, intenso ou muito intenso), considerando:
‘leve” — respiracao lenta, com pouco ou henhum movimento; “moderado” — respiragéo
normal e algum movimento; “intenso” — aumento da respiragdo e bastante
movimentacao; e “muito intenso” — respiragdo acelerada e movimentacgéo intensa e
rapida.

O questionario foi fornecido e explicado pela pesquisadora no dia da avaliacao
nas antessalas dos consultérios, com a equipe multiprofissional. A pesquisadora nao
interferiu nas respostas do adolescente. Quando houve necessidade, os adolescentes
obtiveram auxilio dos pais ou responsaveis na recordacdo das atividades realizadas

nos 3 dias anteriores.

O questionario avaliou o0 gasto energético e o tempo em determinadas
atividades. A avaliagcdo do gasto energético foi realizada por meio da conversédo das
atividades que o adolescente relatou em METSs. Para isso, foi utilizado o compéndio de
atividade fisica, que informa o gasto energético em METs de cada atividade!3®. A partir
disso, é possivel a quantificacdo do tempo em diferentes niveis de intensidade:
sedentaria, leve, moderada a vigorosa e vigorosa. Foram consideradas sendentarias as
atividades com intensidade menor que 1,6 METS; leves as atividades de 1,6 a 2,9
METs; moderadas foram as atividades de 3 a 5,9 METS; e vigorosas as atividade com

mais de 6 METs136,
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Além da quantificacdo do tempo nos niveis de intensidade moderada a
vigorosa e vigorosa, para fins de andlise estatistica, os adolescentes foram divididos
em dois grupos: o grupo que realizou atividade fisica habitual com intensidade
moderada a vigorosa maior que 60 minutos diarios (>60 min) e 0 grupo que nao
realizou atividade fisica habitual com intensidade moderada a vigorosa maior que 60

minutos diérios (<60 min).

5.6.3. Avaliacdo da capacidade de exercicio

Para avaliar a capacidade de exercicio, foi realizada a versdo modificada do
SWT (APENDICE II). O teste foi originalmente desenvolvido por Singh et al. com 12
niveis® e foi modificado e validado para adultos e criancas com FC?72° passando a

conter 15 niveis.

O SWT foi realizado em um corredor de 10 metros, delimitado por 2 cones em

suas extremidades, que foram contornados pelo participante.

Os participantes foram orientados a caminhar em velocidades crescentes, sendo
o0 aumento da velocidade controlado por um sinal de 4udio, que representa a mudanca
de nivel do teste. Os participantes foram acompanhados pela pesquisadora durante o

primeiro minuto, para a adaptacao ao ritmo do sinal de audio.

7

O teste € iniciado com um Unico sinal sonoro e, neste momento, o individuo
caminha até o outro cone, que devera ser alcancado até o segundo sinal sonoro. Dois

tipos diferentes de sinais sonoros foram emitidos: um sinal Unico que indica mudanca
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de direcdo e outro sinal triplo que indica mudanca de direcdo e de nivel. A velocidade
inicial de caminhada do teste é de 0,5 m/s, aumentando em 0,17 m/s por minuto, sendo

esse aumento indicado por um triplo sinal sonoro.

Ao final de cada nivel, frases de incentivo verbal padronizadas foram ditas aos
participantes. Eles foram incentivados a caminhar mais rapido, além de orientados a
completar o tempo total de duracé@o do teste. Eles realizaram o teste até ndo serem

mais capazes de manté-lo ou perderem o ritmo do sinal de audio.

O final do teste foi determinado pelo paciente, quando ele se tornou incapaz de
manter a velocidade desejada ou pela pesquisadora se o paciente ndo completou uma
volta no tempo permitido (isto é, se o individuo ficar a 0,5 metro de distancia do cone

guando o sinal sonoro tocar).

Antes do teste, o procedimento foi explicado ao participante, que permaneceu
em repouso por 10 minutos. A saturacdo periférica de oxigénio (SpO2) e a frequéncia
cardiaca foram medidas antes, durante e ao final do teste. A sensacdo de dispneia e
fadiga nos membros inferiores foram mensurados antes e depois do teste. A frequéncia

respiratéria e a presséao arterial também foram medidas antes e ao final do teste.

A SpO: foi analisada por um oximetro de pulso marca Nonin® modelo Onix
9500, posicionado no dedo indicador do participante. A sensacdo de dispneia e de
fadiga em membros inferiores foram medidos por uma escala que varia de 0 a 10,
sendo a pontuacao “0” correspondente a nenhuma sensacgao de desconforto e “10” a

desconforto maximo137.
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A frequéncia cardiaca foi avaliada por um monitor de frequéncia cardiaca Polar®
modelo FT7 e a pressao arterial foi aferida no braco direito, com um esfigmomandmetro
da marca Solidor®, utilizando-se manguito adequado a circunferéncia do braco do
participante, e estetoscopio marca Littmann® modelo Classic Il., de acordo com a
National High Blood Pressure Education Program Working Group on High Blood

Pressure in children and Adolescents!38,

Foram realizados dois SWT, sendo o segundo repetido ap6s 30 minutos do
término da realizacdo do primeiro. Foi calculado o percentual da distancia percorrida
alcancado pelo participante em relacdo ao valor previsto. Para as andlises, por conta

da questao do aprendizado, foi utilizado o segundo teste.

A equacao de referéncia para o célculo da distancia percorrida predita em
criancas e adolescentes usada foi descrita para a populacdo brasileira e leva em

consideracgdo o sexo, a idade e o IMC, de acordo com a seguinte formulat?*;

SWTDpred = 845, 559 + (sexo x 193,265) + (idade x 47,850) — (IMC x 26,179)

Sendo:

Sexo =0 - Feminino / 1 - Masculino; e

SWTDyred = Distancia percorrida predita do Shuttle Walk Test.
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5.7. Andlise estatistica

Inicialmente os dados foram reunidos em uma planilha no software Microsoft
Excel 2016® e posteriormente transferidos para o software Statistical Package for the

Social Sciences 13.0, para a realizacdo da analise estatistica.

A verificacdo da normalidade dos dados foi realizada pelo teste Kolmogorv-
Smirnov. As variaveis com comportamento paramétrico foram apresentadas por média
e desvio padrdo e as ndo paramétricas como mediana, minimo e maximo. As variaveis

categoricas foram descritas por meio de frequéncias absolutas e percentuais.

Para a analise da mutacdo genética, ndo foram incluidos os dados de dois

participantes, que ainda ndo possuiam os resultados colhidos.

O teste de Mann-Whitney e o teste t ndo pareado foram utilizados para
comparacao entre dois grupos, para os dados nao paramétricos e paramétrios,
respectivamente. O teste Qui-quadrado foi utilizado para verificar a diferenca entre as
propor¢des. A regressdo logistica foi realizada para analisar a infuéncia das variaveis
na atividade fisica habitual. Quando o valor de p for menor que 0,05, a diferenca entre

os resultados foi considerada significante.
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6. QUESTOES ETICAS

Este estudo foi submetido ao Comité de Etica em Pesquisa com Seres
Humanos (CEP/IFF) em consonancia com o estabelecido na Resolugcao n° 466/2012 do
Conselho Nacional de Saude e foi e aprovado sob 0 numero

CAAE64231417.0.0000.5269 (ANEXO II)

Os participantes e seus responsaveis foram informados quanto a finalidade da
pesquisa e a pesquisadora manteve a privacidade e confidencialidade dos dados
coletados. O Termo de Consentimento e de Assentimento Livre e Esclarecido (TCLE e
TALE), que descreve 0s objetivos, os riscos e os beneficios da pesquisa, bem como os
direitos dos participantes, foi explicado pela pesquisadora e assinado pelos

participantes e seus responsaveis (APENCIDE lll e IV).
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7. RESULTADOS

Dos 191 pacientes com FC cadastrados e atendidos nos ambulatorios
multiprofissionais do IFF/Fiocruz, inicialmente 78 foram elegiveis para o estudo, com
idade entre 10 e 19 anos incompletos. No entanto, 16 pacientes se tornaram
inelegiveis, pois 0 mapeamento genético foi negativo. Foram excluidos 16 pacientes do
estudo por instabilidade clinica, por falta de adesédo as consultas ou por auséncia de
prova de funcdo pulmonar. Quatro pacientes recusaram a participacdo no estudo.
Desta forma, a amostra do estudo consistiu em 42 participantes, conforme diagrama de
fluxo da pesquisa. (Figura 3). Dentre esses, somente dois participantes ainda nao
possuiam o resultado do mapeamento genético, mas possuiam dois testes do suor

positivos. Por isso, ndo foi incluida a anélise da mutagéo genética para eles.

Total de pacientes (n=191)

|

Pacientes possivelmente elegiveis (n=78)

(= 10 anos até 19 anos incompletos)

- Pacientes com mapeamento negativo para FC (n=16)
Recusa na participacao do estudo (n=4)

Pacientes elegiveis ap6s genética (n=62)

Excluidos (n=16)
Instabilidade Clinica Constante (n=2)
Auséncia de adesao as consultas (n=13)
Auséncia de Prova de Funcao Respiratérioa (n=1)

Participantes (n=42)

Figura 3. Diagrama de fluxo da pesquisa.
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As caracteristicas gerais estdo demonstradas na tabela 3. A mediana de idade

foi de 15 (10 — 18) anos. Do total, 33% eram género masculino (n=14).

Quanto ao comprometimento pulmonar avaliado pelo VEF1, 50% da amostra
apresentou disturbio obstrutivo leve ou moderado (graus 1 e 2) e apenas 11,9%

apresentou distlrbio moderadamente grave e grave (grau 4 e 5). (Tabela 3)

No mapeamento genético, observou-se que somente 7,1% da amostra ainda
ndo possuia resultados (n=3). Entre 0s que realizaram o teste genético (n=39), 42,9%
apresentou a mutacdo F508del em pelo menos um dos alelos, e 14,3% era

homozigoto, sendo todos do sexo feminino (n=6). (Tabela 3)

Em relagdo a colonizagdo bacteriana, verificou-se que 11,9% era negativado,
50% era colonizado por Stafilococos aureus, 26,2% por Pseudomonas aerugiosa
mucéide, 7,1% por Pseudomonas aerugiosa ndao mucoide e 4,8% pelo Complexo

Burkholderia cepacia. (Tabela 3)



Tabela 3. Caracteristicas
IFF/Fiocruz em 2017

clinicas de adolescentes com FC atendidos no

Total (n=42) Meninos (n=14) Meninas (n=28)
Idade (anos) ** 15,0 (10 - 18) 13,5 (10-18) 15,0 (10-18)
PFP
VEF1 (%) * 76,3+21,7 84,3+ 195 72,3+22,0
VEF1 (n/%)
Grau 0 11 (26,2%) 4 (28,6%) 7 (25,0%)
Graule?2 21 (50,0%) 8 (57,1%) 13 (46,4%)
Grau 3 5(11,9%) 2 (14,3%) 3 (10,7%)
Graud4eb 5(11,9%) 0 (0%) 5 (17,9%)
Shwachman ** 65,00 (40 — 75) 72,50 (45 - 75) 65,00 (40 —75)
Mutacdo Genética (n/%) 40 14 26
Sem mapeamento 3 (7,1%) 0 (0%) 3 (10,7%)
DF508 Homozigoto 6 (14,3%) 0 (0%) 6 (21,4%)
DF508 Heterozigoto 18 (42,9%) 9 (64,3%) 9 (32,1%)
Outras mutacdes 15 (35,7%) 5 (35,7%) 10 (35,7%)
Colonizacéo bacteriana (n/%)
Negativados 5 (11,9%) 0 (0%) 5 (17,9%)
Stafilococos aureus 21 (50,0%) 9 (64,3%) 12 (42,9%)
Pseudomonas aerugiosa mucéide 11 (26,2%) 4 (28,6%) 7 (25,0%)
Pseudomonas aerugiosa ndo mucoide 3 (7,1%) 1(7,1%) 2 (7,1%)
Complexo Burkholderia cepacia 2 (4,8%) 0 (0%) 2 (7,1%)

PFP: Prova de funcdo pulmonar / VEF1: Volume expiratério forgado no primeiro segundo /
* Variaveis com distrubuigcdo normal / ** Varidveis que ndo apresentaram distribuicdo normal
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A descricdo da avaliagdo do estado nutricional (avaliagdo antropométrica e

avaliacdo da composicéo corporal) esta demonstrada na Tabela 4.

Em relacdo a avaliacdo antropométrica, observou-se um valor médio de

percentil de IMC/I de 39,0 £ 29,7, sendo que 31% (n=13) foi considerado nutrido, 52,4%

(n=22) em risco nutricional e 16,7% (n=7) desnutrido. Em relacdo a E/I, verificou-se

uma média de 29,4 + 21,2, sendo mais de 80% considerados nutridos. (Tabela 4)

Na avaliacdo da composicao corporal, foi verificado que, em relacdo a CMB, a

maioria da amostra (59,5%) estava abaixo do percentil 5, ou seja, abaixo da faixa de
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normalidade. O %GC apresentou uma média de 27,9% + 9,5% e 50% apresentou a

classificacdo de gordura corporal alta. A média da MLG foi de 32,7 £ 7,3 Kg. (Tabela 4)

Tabela 4. Caracteristicas nutricionais de adolescentes com FC atendidos no
IFF/Fiocruz em 2017

Total (n=42) Meninos (n=14) Meninas (n=28)
Peso (Kg) * 46,3 + 13,1 44,3 + 10,8 47,3+ 14,2
Altura (cm) ** 155,5 (125 - 173) 155,0 (136 — 173) 156,0 (125 -164)
IMC/I (percentil)
<10 (n/%) 7 (16,7%) 3 (21,4%) 4 (14,3%)
210 e <50 (n/%) 22 (52,4%) 8 (57,1%) 14 (50,0%)
=50 (n/%) 13 (31,0%) 3 (21,4%) 10 (35,7%)
E/l (percentil)
<10 6 (14,3%) 1 (7,1%) 5 (17,9%)
>10 36 (85,7) 13 (92,9%) 23 (82,1%)
CMB (percentil)
<5 25 (59,5%) 9 (64,3%) 16 (57,1%)
>5 17 (40,5%) 5 (35,7%) 12 (42,9%)
MLG (Kg) * 32,7+7,3 33,6+84 32,2+6,7
% GC ** 26,2 (13,0-71,4) 25,6 (13,0 — 34,6) 28,9 (16,4 -71,4)
Classificacédo de Gordura Corporal (n/%)
Baixo 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
Otimo 11 (26,2%) 3 (21,4%) 8 (28,6%)
Moderadamente 10 (23,8%) 3 (21,4%) 7 (25.0%)
Alto 21 (50,0%) 8 (57,1%) 13 (46,4%)

IMC/I: indice de Massa Corporal para ldade / E/I: Estatura para Idade / CMB:
Circunferéncia Muscular do Braco / MLG: Massa Livre e Gordura / %CG: Percentual de
Gordura Corporal / * Variaveis com distrubuicdo normal / ** Varidveis que né&o
apresentaram distribuicdo normal

Na andlise descritiva da capacidade de exercicio dos adolescentes do estudo,
observou-se que a média da distancia percorrida foi de 760,1 + 219,8 metros, refletindo
uma média de 71,5% + 17,9% do valor predito.

A andlise descritiva da atividade fisica pode ser observada na Tabela 5. Foi

observado que a média de METs por dia foi de 55 (47 — 85). A mediana do tempo
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médio de atividade moderada a vigorosa (MVPA) foi de 40 minutos por dia (Minimo: 0

minuto / Maximo: 330 minutos).

Tabela 5. Caracteristicas gerais da atividade fisica habitual em METs totais nos trés
dias, média de METs por dia e média das diferentes intensidades por dia em minutos
dos adolescentes com FC atendidos no IFF/Fiocruz em 2017.

Mediana (Min-max)

METs (total) 165 (142 - 256)
METs/dia 55 (47 - 85)
Intensidade da Atividade Fisica Habitual/dia (min)
Sendentéria 870 (430 - 990)
Leve 90 (0 - 550)
MVPA 40 (0 - 330)
VPA 0 (0-180)

Atividade sedendaria: <1,6 METs/ Atividade Leve: 1,6 — 2,9 METs / MVPA/dia: Média de
atividade fisica moderada a vigorosa por dia (3 - 6 METS) / VPA/dia: Média de atividade fisica
vigorosa por dia (> 6METS)

Em relacdo a pratica da atividade fisica habitual, somente 42,9% da amostra
realizava atividade fisica de moderada a intensa por pelo menos 60 minutos diarios,

durantes os trés dias avaliados. (Grafico 1)

100
90
80 m> 60 min
70
60
50
40
30
20
10

B < 60 min

%

Total (n=42)

Grafico 1. Percentual da realizacdo da atividade fisica habitual moderada a intensa por
mais ou menos de 60 minutos diarios de adolescentes com FC.
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As comparacdes entre os individuos que realizavam a atividade fisica habitual
moderada a intensa por mais e menos de 60 minutos diarios estdo sumarizadas nas

Tabelas 6, 7 e 8.

N&o foi observada diferenga estatisticamente significativa entre quem realizou
atividade fisica habitual por mais e por menos de 60 minutos diarios no que tange as
distancias percorridas no SWT. (Tabela 6) Também n&do foi encontrada diferenca
estatisticamente significativa nas variaveis antropométricas e de composi¢édo corporal

dos adolescentes estudados. (Tabela 7 e 8)

Tabela 6. Comparacao da realizacdo da prética da atividade fisica habitual moderada a
intensa por mais ou menos de 60 minutos diarios e a distancia percorrida no Shuttle
Walk Test dos adolescentes com FC atendidos no IFF/Fiocruz em 2017.

<60 min >60 min p-valor
Shuttle Walk Test (SWT) — Total
Total (m) 763,1 + 229,7 756,2 + 212,4 0,844
% 72,9+ 18,3 69,5+17,7 0,873
SWT - Menino
Total (m) 1.084,5 + 233,6 824,5 + 2452 0,860
% 85,9 + 18,4 67,4+ 17,8 0,741
SWT — Menina
Total (m) 698,8 + 170,8 670,7 + 131,3 0,239
% 70,4+17,6 72,1 £18,2 0,633

< 60 min:; Atividade fisica habitual realizada por menos de 60 minutos diarios / > 60 min:
Atividade fisica habitual realizada por mais de 60 minutos diarios / Teste t ndo pareado
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Tabela 7. Comparagcdo da realizacdo da préatica de atividade fisica habitual
moderada a intensa por mais ou menos de 60 minutos diarios e os indices
antropométricos nutricionais dos adolescentes com FC atendidos no
IFF/Fiocruz em 2017.

<60 min >60 min p-valor
IMC/I (percentil)
Total 0,704
<10 5 (20,8%) 2 (11,1%)
210 e <50 12 (50,0%) 10 (55,6%)
>50 7 (29,2%) 6 (33,3%)
Menino 0,462
<10 1 (25,0%) 2 (20,0%)
210 e <50 3 (75,0%) 5 (50,0%)
>50 0 (0%) 3 (30,0%)
Menina 0,375
<10 4 (20,0%) 0 (0%)
210 e <50 9 (45,0%) 5 (62,5%)
=50 7 (35,0%) 3 (37,5%)
E/l (percentil)
Total 0,203
<10 2 (8,3%) 4 (22,2%)
>10 22 (91,7%) 14 (77,8%)
Menino 0,512
<10 0 (0%) 1 (10,0%)
>10 4 (100,0%) 9 (90,0%)
Menina 0,086
<10 2 (10,0%) 3 (37,5%)
>10 18 (90,0%) 5 (62,5%)

< 60 min: Atividade fisica habitual realizada por menos de 60 minutos diarios / > 60 min:
Atividade fisica habitual realizada por mais de 60 minutos diarios / IMC/I: Indice de Massa
Corporal para Idade / E/I: Estatura para ldade / Teste Qui-Quadrado
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Tabela 8. Comparacéao da realizacdo da pratica de atividade fisica habitual moderada a
intensa por mais ou menos de 60 minutos diarios e os indices de composi¢ao corporal
dos adolescentes com FC atendidos no IFF/Fiocruz em 2017.

<60 min >60 min p-valor
CMB (percentil)
Total 0,650
<5 15 (62,5%) 10 (55,6%)
>5 9 (37,5%) 8 (44,4%)
Menino 0,078
<5 4 (100,0%) 5 (50,0%)
>5 0 (0%) 5 (50,0%)
Menina 0,717
<5 11 (55,0%) 5 (62,5%)
>5 9 (45,0%) 3 (37,5%)
Classificag&o de Gordura Corporal (n/%)
Total 0,812
Baixo - -
Otimo 7 (29,2%) 4 (22,2%)
Moderadamente alto 6 (25,0%) 4 (22,2%)
Alto 11 (45,8%) 10 (55,6%)
Menino 0,943
Baixo - -
Otimo 1 (25,0%) 2 (20,0%)
Moderadamente alto 1 (25,0%) 2 (20,0%)
Alto 2 (50,0%) 6 (60,0%)
Menina 0,960
Baixo - -
Otimo 6 (30,0%) 2 (25,0%)
Moderadamente alto 5 (25,0%) 2 (25,0%)
Alto 9 (45,0%) 4 (50,0%)

< 60 min; Atividade fisica habitual realizada por menos de 60 minutos diarios / > 60 min;:
Atividade fisica habitual realizada por mais de 60 minutos diarios / CMB: Circunferéncia
Muscular do Brago / %CG: Percentual de Gordura Corporal / Teste Qui- Quadrado
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Os individuos que realizavam a atividade fisica habitual moderada a intensa
por mais e por menos de 60 minutos diarios também foram comparados entre os
géneros, sendo observada uma diferenca estatisticamente significativa (p=0,019;

Gréfico 2).

100
90
80

* *

70
60 ® Meninos (n=14)
50 ® Meninas (n=28)
40
30
20
10

0

< 60 min > 60 min

%

Grafico 2. Percentual de atividade fisica habitual entre os géneros de adolescentes com
FC. * p<0,05

Foi observado que as meninas tém menor atividade vigorosa (VPA) quando
comparadas aos meninos (p=0,000), pois 89,3% dos adolescentes que néo realizavam
VPA eram do sexo feminino. No entando, essa diferenca ndo foi encontrada para a

meédia de MVPA (p=0,552). (Tabela 9)
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atividade fisica habitual de adolescentes atendidos no IFF/Fiocruz

Total (n=42) Meninos (n=14) Meninas (n=28) p-valor
MVPA/dia (n/%) 0,552
Nao faz 12 (28,6%) 3 (21,4%) 9 (32,1%)
<60 min 18 (42,9%) 6 (42,9%) 12 (42,9%)
>60 min 12 (28,6%) 5 (35,7%) 7 (25,0%)
VPA/dia (n/%) <0,001
Nao faz 29 (69,0%) 4 (28,6%) 25 (89,3%)
<60 min 10 (23,8%) 7 (50,0%) 3 (10,7%)
>60 min 3 (7,1%) 3 (21,4%) 0 (0%)

MVPA/dia: Média de atividade fisica moderada a vigorosa por dia (3 - 6 METS) / VPA/dia:
Média de atividade fisica vigorosa por dia (> 6METS) / Teste Qui-quadrado

Na regressdo logistica, com a atividade fisica habitual como variavel

dependente, foi observado que a Unica varidvel que mostrou associacdo positiva foi o

género (p=0,009).(Tabela 10)
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Tabela 10. Regressado logistica com a atividade fisica habitual como variavel
dependente em adolescentes com FC atendidos no IFF/Fiocruz em 2017

Atividade Fisica Habitual (< 60 minutos / > 60 minutos)

B S.E. p-valor
Género 2,610 1,006 0,009
Mutacao -19,827 0,130 0,718
Colonizagéao -20,939 0,780 0,377
VEF: (%) -20,015 0,377 0,539
E/l -0,027 0,023 0,238
IMC/I 0,009 0,014 0,505
CMB -20,549 1,068 0,301
%GC -0,086 0,070 0,222
MLG (Kg) -0,042 0,136 0,959
Puberdade (Estagios de tanner) -19,744 0,036 0,849
SWT (m) -0,003 0,002 0,109

VEF1: Volume expiratorio forgado no primeiro segundo / E/I: Estatura para idade / IMC/I: Indice
de massa coporal para idade / CMB: Circunferéncia muscular do brago / %GC: percentual de
gordura corporal / MLG: Massa livre de gordura / SWT: Shuttle walk test
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8. DISCUSSAO

Neste estudo, 42 adolescentes com FC acompanhados nos ambulatorios
multiprofissionais do IFF/Fiocruz foram avaliados com o objetivo de analisar a atividade

fisica habitual, a capacidade de exercicio e o estado nutricional dos adolescentes.

Em relacdo ao estado nutricional, foi observado que, apesar da alta prevaléncia
de desnutricdo (59,5%) de acordo com a avaliacdo da composicdo coporal (CMB),
somente 16,7% foram considerados desnutridos em relagédo ao indice antropométrico
(IMC/I). Além disso, 31% foi considerado nutrido por esse mesmo indice. Ademais,
50% dos adolescentes possuia alto percentual de gordura corporal. Esse fato pode ser
explicado devido ao IMC nao avaliar a composi¢do corporal, podendo esse indice
apresentar valores normais ou aumentados pelo excesso de MG, nao identificando o
comprometimento da MLG. Também deve ser ressaltado que a perda de MLG na FC
ndo € homogénea, sendo a distribuicdo da perda primeiro em membros inferiores,
depois membros superiores e térax, consecutivamente*®. Por isso, valores do percentil
da CMB abaixo da normalidade podem ser um indicador importante para avaliacdo

nutricional desses pacientes.

A capacidade de exercicio dos adolescentes foi avaliada neste estudo por meio
do SWT, um teste de campo considerado maximo, devido ao aumento progressivo da
velocidade. Este teste tem uma forte correlacdo com o VO2, medido pelo teste de
esforco maximo em esteira ou cicloergometro, padréo ouro na avaliacdo da capacidade

de exercicio3133,
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Os participantes deste estudo apresentaram a capacidade de exercicio refletida
em uma distancia percorrida no SWT com média de 760,1 + 219,8 metros. Em 2015,
um estudo avaliou 173 criancas e adolescentes brasileiros saudaveis de 6 a 18 anos, e
obteve uma média da distancia percorrida de 981,4 + 230,7 metros?*. Em 2016, M
Saglam et al. realizaram o SWT em adolescentes com FC e obtiveram uma média da
distancia percorrida de 729,0 + 127,5 metros!?3. Em outro estudo realizado em criangas
e adolescentes com FC hospitalizados com idade entre 7 a 17 anos, a média da
distancia percorrida foi de 718 (340 — 1530) metros na admisséo hospitalar e na alta foi
de 820 (500 — 1530) metros'?®. As médias da distancia percorrida foram similares as
médias obtidas nesse estudo, porém néo € possivel a comparacdo entre os trabalhos
pois esta sO seria factivel com o valor predito da distancia, jA& que as idades dos

individuos sao diferentes nos estudos.

O célculo do predito da distancia percorrida no SWT foi publicado
recentemente para criancas e adolescentes brasileiros de 6 a 18 anos, a qual foi
utilizado no presente estudo e corrige para género, idade e IMC*?4. No presente estudo,
os adolescentes percorreram uma distancia com aproximadamente 70% do predito,
representando uma capacidade de exercicio um pouco abaixo do esperado para a

idade da maioria dos adolescentes.

Ainda n&o existe um ponto de corte definido da distancia percorrida em metros,
gue ja existe para outros testes de campo como o teste da caminhada de 6 minutos.
Alguns trabalhos discutem um ponto de corte para a distancia percorrida, porém esses
estudos foram realizados somente em adultos com doencas cardiacas. Nesses estudos

a distancia percorrida no SWT foi comparada com a ergoespirometria em
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cicloergbmetro ou esteira, que é o padrdo ouro para avaliagdo da capacidade de
exercicio e demonstrou-se que uma distancia menor que 450 metros tem uma boa
predicdo de um pico de VO2 menor que 14 ml.kg'min=, sendo esse VO: utilizado como

critério para transplante cardiaco31:139.140,

Mesmo sem um ponto de corte, 0 SWT € um teste de campo que apresenta
menor interferéncia do avaliador, pois ele € marcado por um sinal sonoro externo. Além
dessa vantagem, ele é um teste maximo que tem boa correlagdo com o VO:2 do teste
méximo cardiopulmonar. Portanto, o SWT é um teste que reflete melhor a tolerancia ao
exercicio do que o teste da caminhada. Com isso, na impossibilidade da realizacéo do

teste padrdo ouro, o SWT pode ser um bom teste para avaliagdo!23141,

Foi evidenciado que somente 42,9% dos adolescentes realizava atividade fisica
por no minimo 60 minutos diarios de atividade moderada a vigorosa. Portanto, mais da
metade da populacdo estudada nédo realizava a quantidade de atividade fisica habitual
que é recomendada pelo consenso em FC para essa faixa etaria''°. Isto é preocupante
porque, com o avanco tecnolégico e com o aprofundamento do conhecimento na FC, o
tratamento sintomatico tem sido iniciado cada vez mais precocemente e a atividade
fisica habitual vem se tornando cada vez mais importante na rotina de tratamento
desses pacientes, podendo gerar melhora do progndstico, sendo relevante a sua

avaliacao de rotina.

Neste estudo, observou-se que a mediana do tempo médio da MVPA foi de
somente 40 minutos por dia. Os adolescentes realizaram mais atividades sendentarias
gue moderadas e vigorosas (a mediana do tempo médio da atividade sedentéaria foi de

870 minutos). Além disso, 69% dos adolescentes ndo realizara VPA nos 3 dias
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avaliados pelo 3DPAR. Com tudo isso, verificou-se que os adolescentes realizavam
atividade fisica habitual abaixo do preconizado de 60 minutos didrios de intensidade
moderada a vigorosa. Corroborando com os achados deste trabalho, outros estudos
realizados em criancas e adolescentes com FC e comparados com pares saudaveis
ndo demonstraram diferenca entre eles. Porém, as criancas e adolescentes com FC
realizavam menos tempo de atividade vigorosa que os controles saudaveis’>111.113, Em
2014, Aznar et al. avaliaram criancas e adolescentes com FC através da acelerometria
e observaram que somente 2,1% das criangas realizava a atividade fisica habitual
como recomendado (60 minutos diarios de atividade fisica habitual moderada a
vigorosa). Além disso, também demonstraram que as criangas e adolescentes com FC
realizavam menos tempo em atividades VPA e MVPA que os controles, sendo a média
de minutos em atividade sedentéria do grupo com FC equivalente a 362 + 67 minutos,

havendo diferenca significativa do grupo controle (484 + 85)'13,

Além da pouca realizacdo de atividade vigorosa, a VPA apresentou-se
diferente entre os géneros. Dos adolescentes que nao realizaram a VPA, 89,3% era do
sexo feminino. Isso demonstra que as meninas tém menor atividade fisica habitual
vigorosa do que 0s meninos. Selvadurai et al., em 2004, também encontraram
diferencas entre os niveis de atividade fisica habitual entre meninos e meninas e
observaram que os meninos tinham maior atividade fisica habitual que as meninas

apos a puberdade?®.

Portanto, neste estudo foi observada a influéncia do género na atividade fisica
habitual. Este resultado é relevante, uma vez que ja foi observado na literatura que o

género feminino tem pior prognostico na FC, apresentando o género masculino um
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risco 19% menor de 6bito em relacdo ao género feminino!4?. Esse pior prognéstico
pode ser explicado em parte pelo declinio da funcdo pulmonar que € maior nos
adolescentes do sexo feminino do que no sexo masculino. Um estudo com dois anos
de seguimento observou que o declinio da funcédo pulmonar € maior nas meninas com
menor nivel de atividade fisica habitual comparado aos meninos, mesmo naqueles que
também tinham baixo nivel de atividade fisica habitual. Além disso, outros estudos
também demostraram que o género feminino tem menor nivel de atividade fisica,
corroborando com os achados deste estudo.'®143 Por isso, um nivel baixo de atividade
fisica habitual pode contribuir para um pior prognéstico nas meninas com FC e,

portanto, altos niveis devem ser estimulados nesses individuos.

Apesar da maioria dos adolescentes deste estudo néo realizar atividade fisica
habitual como o recomendado e apresentarem um estado nutricional comprometido,
evidenciado pela composicao corporal, ndo foram verificadas diferencas significativas
entre a atividade fisica habitual e o estado nutricional. Entretanto, os estudos
demonstram que a desnutricdo, em conjunto com as alteracdes metabdlicas geradas
pelo processo inflamatério pulmonar, pode levar a reducao da massa muscular e da
densidade mineral 6ssea, podendo levar a uma repercusséao na realiza¢do da atividade
fisica®”115, Por isso, é de suma importancia a avaliacdo da composicao corporal para
deteccdo precoce de desnutricdo, pois é possivel detectar a deplecdo da MLG,

podendo demonstrar a perda de massa muscular.

Apesar disso, uma revisao recente sobre exercicio fisico (um dos componentes
da atividade fisica habitual) reuniu ensaios clinicos randomizados nos quais a

intervencao consistia em programas de exercicio fisico para os pacientes com FC. Nao
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foi observada mudanca nos indices antropométricos nutricionais e de composicao
corporal em 3 e 6 meses de exercicio fisico entre os grupos que realizaram a
intervencado e os que nao realizaram. Um dos estudos relatou que a mudanca no %GC
foi maior no grupo que sofreu intervengcdo aos 3 meses. Mas, aos 6 meses de
intervencdo, nédo houve diferenca entre os grupos'#4. Sendo assim, mesmo em vigéncia
de exercicio fisico (um dos componentes da atividade fisica habitual), os estudos nao
mostraram diferenca nos indicadores nutricionais e, se alguma mudanga ocorreu
durante o periodo de exercicio, apds o término do mesmo, esse efeito ndo foi mantido.
Apesar de ndao poder haver comparacdo entre esses estudos e o presente trabalho,
esses resultados podem auxiliar no entendimento de nao ter sido demonstrada a

relacdo do estado nutricional com a atividade fisica habitual.

A atividade fisica habitual ndo apresentou diferenca quando foi comparada ao
predito da distancia percorrida no SWT, ou seja, o nivel de atividade fisica nédo
influenciou na capacidade de exercicio dos adolescentes neste estudo. Alguns estudos
demonstraram uma capacidade de exercicio normal em pacientes com FC, e outros
acharam que a intolerancia ao exercicio e/ou a fragueza muscular ndo podiam ser
explicadas pela diminuicdo da atividade fisica ou da funcdo pulmonar. Isso pode
demonstrar o papel da mutacdo da CFTR na célula muscular'#>146, Cherobin et al.
avaliaram adolescentes e adultos com FC por meio do International Physical Activity
Questionnaire (IPAQ) e do teste da caminhada de 6 minutos e também néo
encontraram diferencas entre o nivel de atividade fisica e a capacidade de exercicio’?.
Ao contrario do achado no presente estudo, Aznar et al. avaliaram a atividade fisica

habitual em 113 criancas e adolescentes de 6 a 17 anos com FC, por meio da
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acelerometria, e foi encontrado que o pico de VO: foi correlacionado com o nivel de
atividade fisica'!3. A comparacéo fica comprometida uma vez que os estudos utilizaram
metodologias diferentes para avaliacdo da atividade fisica e da capacidade de
exercicio. Com isso, ainda ndo existe um consenso sobre a influéncia da atividade

fisica habitual na capacidade de exercicio.

Neste estudo, 50% dos adolescentes era colonizado por Stafilococos aureus e
26,2% por pseudomonas aeruginosa e nao foi demonstrada influéncia da colonizacao
na atividade fiscica habitual. Alguns trabalhos demonstraram que a colonizagdo por
pseudomonas aeruginosa esta relacionada com a piora da capacidade funcional que
pode consequentemente comprometer a atividade fiscia habitual. Porém, neste estudo,
a maioria da populacéo era colonizada por Stafilococos aureus, podendo explicar este

resultado47.148,

O mapeamento genético foi realizado na maioria da populacdo estudada
(95,2%). Deve ser ressaltado que, dentre os adolescentes homozigotos para DF508,
todos eram do género femenino. No entanto, igualmente a colonizagdo, o gendtipo
também néo influenciou a atividade fisica habitual, apesar de grande parte apresentar,
em pelo menos um dos alelos, a mutagcdo DF508, considerada grave. Contudo, deve
ser destacado que a populacdo estudada apresentou boas condi¢cdes clinicas,
apresentando uma funcao pulmonar com disturbio ventilatorio leve, representado por
uma média do VEF1 de 76,3% e grande parte dos adolescentes estudados apresentou
fungdo pumonar normal (26,2%) ou distarbio ventilatorio obstrutivo leve ou moderado

(50%).
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Existem muitos fatores, tanto fisicos quanto comportamentais, que podem levar
a limitacdo da capacidade de exercicio e, consequentemente, da atividade fisica
habitual. Quanto aos fatores fisicos podemos destacar o comprometimento do sistema

respiratério e musculoesquelético'??,

No sistema respiratorio, a progresséao da doenca pulmonar, com o consequente
declinio da funcdo pulmonar ao longo do tempo, pode explicar apenas um ter¢co da
variagdo da capacidade de exercicio. Além disso, a capacidade de exercicio
geralmente se mantém preservada até atingir um VEF1 menor que 60% do predito'?2.
Sendo assim, pelo observado neste estudo, os adolescentes apresentaram uma média

da funcao pulmonar acima de 70% do VEF;.

Com relacdo as condicbes musculoesqueléticas, o0s adolescentes
apresentaram uma composi¢cao corporal ruim, tendo a maioria da populacdo baixa
CMB, o que pode indicar perda de massa muscular. Além disso, grande parte foi
considerada com alta taxa de gordura corporal. Porém, os indicadores nutricinais nao

influenciaram na atividade fisica habitual.

A realizacdo da atividade fisica habitual (incluindo o exercicio fisico planejado e
estruturado) pode melhorar o prognéstico dos pacientes com FC, pois uma melhor
capacidade aerobica pode ser associada a maior sobrevida nesses pacientes!“®.
Entretanto, devido a inumeros fatores, a pratica da atividade fisica habitual e do
exercicio fisico ainda ndo esta totalmente incorporada na rotina de tratamento dos
individuos com FC. Esses fatores podem estar relacionados tanto aos aspectos
comportamentais familiares e sociais quanto ao incentivo da equipe de saude. Com

relacéo aos aspectos familiares, o cuidado e a superprotecao dos pais com seus filhos,
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além das questfes socioecondmicas da familia, podem limitar a pratica da atividade
fisica habitual e gerar uma falta de oportunidades para participacdo em esportes. J4 o
incentivo da equipe de saude pode ser realizado por meio de programas de atividade
fisica e exercicio, onde os pacientes sdo estimulados a realizar atividade fisica

habituall’.

Ensaios clinicos que realizaram uma intervencao tanto controlada quanto
parcialmente controlada observaram que a realizacdo da atividade fisica habitual por
meio do exercicio aerdbico e/ou treinamento de for¢a diminuia a progressao da funcao
pulmonar, aumentava a toleréncia ao exercicio e melhorava tanto a autoestima quanto
a qualidade de vida dos pacientes com FC24115150 Pportanto, programas educacionais
que abordem a importancia da atividade fisica habitual e programas que realizem a
avaliacdo e o acompanhamento da atividade fisica habitual poderiam beneficiar essa
populacdo. Esses programas seriam capazes de identificar os adolescentes que nao
realizam atividade fisica em altos niveis de intensidade e aqueles que realizam abaixo
do recomendado e, a partir dai, criar estratégias para melhorar a atividade fisica

habitual dos individuos com FC.

Sendo assim, a avaliacdo e o desenvolvimento de estratégias para promover a
melhora do nivel de atividade fisica e da capacidade de exercicio, que podem ocorrer
por meio de programas que tenham por objetivo a melhora do entendimento da
importancia da atividade fisica para o0s pacientes e seus familiares, se tornam
fundamentais para as equipes de saude envolvidas no cuidado desses pacientes. Além
do desenvolvimento de programas para promocao da atividade fisica habitual, todos os

pacientes devem ser encorajados a realizar atividade fisicas mais vigorosas,
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especialmente os individuos do género feminino. Juntamente com os programas, um
aporte nutricional adequado deve ser orientado para esses pacientes, devido a

demanda energética do exercicio!??

Este estudo apresentou algumas limitagcdes. Dentre elas, destacam-se: (1) a
utilizacdo de um instrumento subjetivo para avaliacdo da atividade fisica habitual, que
pode levar a uma superestimacdo do nivel de atividade fisica pelo auto-relato do
participante. Existem diversos meios para a medida da atividade fisica habitual, como
questionarios, diarios e uso de instrumentos como acelerébmetros e peddmetros. As
formas mais objetivas para a mensuracédo da atividade fisica, como a acelerometria,
sd0 menos sujeitos a vieses, porém é uma tecnologia com alto custo. J& o0s
guestionarios, tem baixo custo e tem maior praticidade de uso na prética clinica, porém
podem néo refletir o real nivel de atividade fisica habitual dos pacientes. Ainda ndo ha
um questionario especifico para avaliar o nivel de atividade fisica habitual de pacientes
com FC. (2) Este estudo teve um desenho transversal, impedindo assim a relagao
temporal da atividade fisica com as variaveis estudadas. (3) Neste estudo foi utilizado a
medida das dobras cutaneas para célculo da composicao corporal, que € uma medida

avaliador dependente.
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9. CONCLUSOES

Este estudo evidenciou que aproximadamente metade dos adolescentes néo
realiza a atividade fisica habitual recomendada para sua faixa etaria. Além disso,

observou-se que a maior parte dos adolescentes néo realiza atividades vigorosas.

A prevaléncia de desnutricdo varia de acordo com o indicador nutricional e de
composicdo corporal utilizado para a avaliacdo, sendo mais alta quando classificada
segundo avaliagdo pela CMB. Apesar disso, a atividade fisica habitual ndo se

correlaciona com os indices nutricionais e de composigéo corporal.

A capacidade do exercicio € um pouco abaixo do esperado para a populacdo
estudada. Os adolescentes percorrem 71% da distancia predita no teste da caminhada.

N&o houve associacao entre a atividade fisica habitual com a capacidade de exercicio.

O nivel de atividade fisica habitual sofre influéncia do género, sendo que as
meninas realizam menos atividade fisica habitual que os meninos, em especial a
vigorosa. Além disso, o género feminino tem um risco de ser sedentéario aumentado em

2,6 vezes.
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ANEXOS E APENDICES

ANEXO |

RECORDATORIO DE 3 DIAS DE ATIVIDADE FiSICA 3DPAR

Instrucdes para o Preenchimento do 3- Atividades Intensas
DPAR .

Exemplos

Correr
Andar de bicicleta

A respiragdo € rapida 1.

* O propdsito deste questionario é estimar a
quantidade de atividade fisica que vocé realiza
diariamente.

e Ao preencher o 3-DPAR seja honesto(a) e
meticuloso(a).

* Vocé vai recordar as atividades que praticou nos
trés dias passados.

e O coracdo bate rapido 2.

e Vocé sua bastante

rapidamente
Praticar esportes
(futebol, futsal,
basquete, handebol)
Subir escadas

Nadar intensamente
Andar de skate ou
patins (roller)

Pular corda
* Observe a lista de atividades numeradas (anexo). Aerdbica
e Preencha a coluna nmimero da atividade com
apenas um nimero, ou seja; para cada periodo de Atividades Moderadas Exemplos

tempo, escreva o0 numero da atividade principal que
voce realizou.

e Arespiragdo é um
pouco aumentada

N

Andar rapidamente
Andar de bicicleta

E ~ oy e Vocé sua pouco (passeio)

m segulda, marqu,e um X -IIO €Spago ‘ 3. Nadar (ritmo

correspondente ao nivel de intensidade (leve, ) moderado)

moderada, intensa ou muito intensa), de cada 4. Jogar voleibol

atividade realizada. Marque somente um X. ' 5. Jogar ténis, frescobol
— E 6. Brlnca_r no parque
( @) (o) 7. Capoeira, judo,

karaté

Lembre-se do nivel de Esforco: 8. Lavar carro, faxina
» Leve - Respiragdo lenta, com pouco ou nenhum
movimento. ..

Atividades Leves Exemplos

e Esforco minimo 1. Caminhar devagar
* Moderado - Respiragdo normal e algum e \océ consegue (passeio, ir pra escola)
movimento. conversar 2. Jogar pingue-pongue
normalmente durante 3. Tarefas domésticas
a atividade (arrumar a cama,
* Intenso - Aumento da respiragdo e bastante e \océ quase ndo sua lavar a louca, fazer
movimentacao. comida)
4. Brincar com cachorro
5. Soltar pipa, jogar

* Muito Intenso - Respiragdo acelerada e
movimentagdo intensa e rdpida na atividade
realizada. Marque somente um X.

bolinha de vidro,
rodar pido
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Cddigo das Atividades

Comendo

1. Uma refeicdo completa

2. Um lanche rapido

Trabalho
3. Trabalhando (ex: cuidando de
crianga)
Liste:

4. Executando tarefas
domésticas (ex: limpando,
varrendo, lavando louga,
cuidando de animal, etc)

5. Trabalho no jardim (ex:
cortando grama)

Apés a escola/Hobby/Tempo livre

6. Atividades religiosas

7. Descansando

8. Tarefas escolares/lendo

9. Ouvindo musica

10. Namorando

11. Aula de musica/tocando
instrumento

12. Aula de inglés

13. Jogando Video-
game/navegando na internet

14. Passeando com o cachorro

15. Fazendo compras

16. Conversando no
telefone/conversando
17. Assistindo TV ou cinema

18. Ir ao médico ou dentista
Transporte

19. Andando de carro ou 6nibus
20. Andando a pé
21. Andando de bicicleta

Dormir/ Banhar-se

22. Vestindo-se

23. Arrumando-se cabelo,
maquiando-se, fazendo a
barba, etc)

24. Tomando banho

25. Dormindo

Escola

26. Atividades do Grémio
Estudantil

27. Lanche/tempo
livre/estudando na sala

28. Aula de educacdo fisica

29. Sentado em classe
Atividades Fisicas e Esportes

30. Ginastica aerdbica
31. Ginastica localizada
32. Dangando

33.
34.
35.
36.
37.
38.
39.
40.
41.
42.
43.

44.
45.
46.
47.
48.
49.

50.
51.
52.
53.
54.
55.

Boliche

Basquetebol

Surfando

Rugby

Remando

Frisbee

Taco

Capoeira

Pescando

Trotando/ Correndo

Karaté/ Judd/ Artes marciais/ auto-
defesa

Andando de bicicleta

Andando de roller

Andando de skate

Jogando futebol

Handebol

Exercicios em maquinas (ex: esteira,
bicicleta ergométrica, step, etc)
Nadando

Ténis de campo, de mesa, frescobol
Voleibol

Caminhando rapidamente

Circuit training/ levantamento de peso

Outros (liste):
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Dia da semana:

Dia da semana:

Dia da semana:

g 3| o o 3| |, d o 3| | . d

= z 2|2 |28|E|F & T zz| | 8| E|=¢ T zz| | 8| E|=4

< > | - B < S| - ] < S| - i
07:00/07:30 07:00/07:30 07:00/07:30
07:30/08:00 07:30/08:00 07:30/08:00
08:00/08:30 08:00/08:30 08:00/08:30
08:30/09:00 08:30/09:00 08:30/09:00
09:00/09:30 09:00/09:30 09:00/09:30
09:30/10:00 09:30/10:00 09:30/10:00
10:00/10:30 10:00/10:30 10:00/10:30
10:30/11:00 10:30/11:00 10:30/11:00
11:00/11:30 11:00/11:30 11:00/11:30
11:30/12:00 11:30/12:00 11:30/12:00
12:00/12:30 12:00/12:30 12:00/12:30
12:30/13:00 12:30/13:00 12:30/13:00
13:00/13:30 13:00/13:30 13:00/13:30
13:30/14:00 13:30/14:00 13:30/14:00
14:00/14:30 14:00/14:30 14:00/14:30
14:30/15:00 14:30/15:00 14:30/15:00
15:00/15:30 15:00/15:30 15:00/15:30
15:30/16:00 15:30/16:00 15:30/16:00
16:00/16:30 16:00/16:30 16:00/16:30
16:30/17:00 16:30/17:00 16:30/17:00
17:00/17:30 17:00/17:30 17:00/17:30
17:30/18:00 17:30/18:00 17:30/18:00
18:00/18:30 18:00/18:30 18:00/18:30
18:30/19:00 18:30/19:00 18:30/19:00
19:00/19:30 19:00/19:30 19:00/19:30
19:30/20:00 19:30/20:00 19:30/20:00
20:00/20:30 20:00/20:30 20:00/20:30
20:30/21:00 20:30/21:00 20:30/21:00
21:00/21:30 21:00/21:30 21:00/21:30
21:30/22:00 21:30/22:00 21:30/22:00
22:00/22:30 22:00/22:30 22:00/22:30
22:30/23:00 22:30/23:00 22:30/23:00
23:00/23:30 23:00/23:30 23:00/23:30
23:30/24:00 23:30/24:00 23:30/24:00
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ANEXO I

APROVACAO NO COMITE DE ETICA EM PESQUISA

INSTITUTO FERNANDES
FIGUEIRA - IFF/ FIOCRUZ - RJ/ W
MS

FARECER CONSUBSTANCIADD DO CEP
DaDOS5 DO PROJETO DE PESQUISA

Thulo da Pezquisa: A allvidade Tisica habliual, a capacldade funclonal & o eslado nuircional em
adolescentes com fibrose clstica

Peaquisador: Cella Reginag Moutnho g2 Miranda Chaves
Lrea Tematica:

Wersdo: 2
CAAE: 64231417.0.0000.52E49

Instiulgde Proponenis: Instiuto Femandss Figuela - IFF! FIDCRUZ - RUMS
Patrocinador Princlpal: Financiamenta Proorio

DADOS DO PARECER

Humers do Parecer: 1.930.532

Apressntagio do Projeto:

Trata-se de um estudo traneversal, observasional & descriive quie Inslulra PH:lEﬂtE'CE- de 10 3 18 anos com
flobrose cistica EWH’IFEHI’IEUDE ng ambulatorio de PHE’I.IFHDngH g0 Insiltwio Femandes Flguelra. =411
FIEHEHTEE serdo avallados qu:mhu a sUa ativigade fislca hablbual, EHP-H{:H-HIHE funcional e estado nuiricional

Objetivo da Peaquiza;

Avallar 3 atividads fisica habltual, capacidade fundional & o estado nuiriconal em adolescentes com fbrose
clstica

Avaliagio dos Riscos & Bansficlos:

Os benaficios foram bem esclarecidos na ses530 de |ustificatva quande o autor do projsto expiica que a
partr da avallagdo do nivel de atlvidade fisica, da capacidade funcional & do estago nuinonal pode-se
definir o perfll dessa populacio & entdo tragar estratéglas para melhorar o culdado prestado.

05 nscos esido mendonados no temo de consentimento € asseniimento e descriins como © Inedmodo com
3& perguntas, risco de queda dwrante 3 realizagio do tesie da caminhada 2 desconforio respiratorio duranis
a prova de atividade fiskiea

Emsdersgo:  RUI BARBOSA, T16

Balro: F_AMEMGS CEPF: 22730020
uF: R Hunioiplo: R DE JANEIRD
Telefone: [21]2558-1730 Fax (2112552845 E-mall: cepthg. ooz br

Pigira (H da 25




INSTITUTO FERNANDES
FIGUEIRA - IFF/ FIOCRUZ - RJ/ %"ﬁﬂm
MS

PARECER CONSUBSTANCIADD DO CEP
DADODS DO PROJETO DE PESGUISA

Thulo da Pesquiaa: A atllvidade fislca habliual, 3 capacidade funclonal & o eslado nuiriclonal em
adolescentes com florose cistica

Peaquizader: Cslla Regina Moutinho d2 Miranda Chaves

Area Tematica:

Verslo: 2

CAAE: 64231417.0.0000.52E49

IrIE‘I:I‘I:l.III;En Proponents: Instiuto Femandes Figuela - IFF! FIDCRUZ - RL MS
Patrocinador Princlpal: Financlamento Progro

DaDOs DD PARECER

Himero do Parecer: 1.930.532

Apressntagio o Projeto:

Trata-se de um estudo ransversal, observasional & deseritfivn que Inclula paclentes de 10 3 18 anos com
forose cistica acompanhadoss no amoulaiorie de pneumolsgla 9o Insilivio Femandes Flguelra. Esses
pacientes serdo avallados quanto a sua atividade fisica habltual, capacidade funclonal & estado nuiricional

Objetivo da Peagqulsa:

Avallar 3 atividade fisica habltual, capacidade fundional & o estado nuiriclonal em adolescenies com fibrose
clstica

&vallagdo dos Riscos e Baneficlos:

015 benaficlos foram bem esclarecidos na sessdo de |ustificatva quando o autor do projeto explica que 3
partir da avallagdo do nivel de atividade Tisica, da capacidade funclonal & do estado nuiricional pode-se
definir o perlll dessa populagio e entdo tragar estratéglas para melhorar o culdado presiado.

05 nscos 25130 menclonados no termo de consentimento & asseniimento & descrios como : INCOModn com
as perguntas, risco de queda duwrante a realizagio do teste da caminhada e desconforio resplratorio duranie
a prova de atividade fiskca

Emsderegia:  RLUI BARBOSA, TIE

Balmo: F_AMEMGE CEF: 227cppom
F: RJ Munloiplo: RO OE AMEIRD
Tedsfone:  [21]2554-1730 Fa [2112552-8251 E-mall: o=pdTSeT foouz br

Piigira 0¥l da
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INSTITUTO FERNANDES

FIGUEIRA - IFF/ FIOCRUZ - R/ ‘GRGrarl "
MS
Caaniin gl o Paieosd: 1.950000
Orgamento Orcamento.docx 24/01/2017 | Ana Claudia ."EmEﬂEE| Aceito
18:33-00
Cronograma CROMOGRAMA docx 240172017 | Ana Claudia ."EmEﬂEE| Araito
18:30-46
TCLE / Termos de | Termo_Assentimento 123 18anos. docx 241012017 | Ana Claudia Ximenes| Aceito
Assentimento / 18:2728
Justificativa de
TCLE f Termos de | Termo_Assentimento 10&1.2anos docx 2400112017 | Ana Claudia Ximenes| Acsito
Assentimento / 18:27-11
Justificativa de
Auséncia
Situagpdo do Parecer:
Aprovado
Mecessita Apreciagac da COMEP:
Mao

RiD DE JAMEIRD, 17 de Feversiro de 2017

Enderegn: RUI BAREBDSEA, T1E
Ealmo: FLAMENGO

Assinado por:
Ana Maria Aranha Magalh3es Costa
{Coordenador)

CEF: 22 2ep-1200

UF: Rd Munisiplo: RID DE JANEIRC

Telsfone: (21)2554-1730

[21Z552-2451

E-mall: cepfSEe ooz br
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APENDICE |

FICHA DE COLETA DE DADOS

[ )

Cadigo de identificacdo

Identificacéo

Data de nascimento: [/ Prontuario: Data da coleta: [/

Sexo:F( ) M( ) Racga:Branca( )Parda( ) Negra( )Amarela( ) Indigena( )

Confirmacao diagnostica Colonizacao

() 2 testes do suor positivos

() 1 teste do suor positivos + caracteristicas clinicas

() Mutacao genética:

() Outros
Idade de diagnéstico: anos
Escore de gravidade de Shwachman Prova de Func¢édo Pulmonar
Atividade Geral Litros %
Exame Fisico CVF
Nutricdo VEF:
Padréo Radiolégico VEF/CVF
FEF 25-75%

CONCLUSAO:
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Antropometria Composicéo corporal
Peso (Kg):  , CMB(cm):_  CMB/I=_____
Estatura (cm): __ , CB (cm):
E/I: DCT (mm):
ML DCS(mm)_
%GC:
MCM:

Estagio puberal:
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FICHA DE COLETA DE DADOS SWT
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Nome Ficha
Sexo (F/M) Idade (anos) Peso (Kg) Comprimento (m)
Diagnostico Examinador
Medicacdes (incluir doses e horarios)
SpO: (sentado, em repouso e em ar ambiente)
SHUTTLE 1 SHUTTLE 2
Basal Final Basal Final
Sat 02 (%) (%) Sat O2 (%) (%)
FC (bpm) (bpm) FC (bpm) (bpm)
Dispneia (Borg) (Borg) Dispneia (Borg) (Borg)
Fadiga MMII (Borg) (Borg) Fadiga MMI (Borg) (Borg)
FR (rpm) (rpm) FR (rpm) (rpm)
PAS (mmHg) (mmHg) PAS (mmHg) (mmHg)
PAD (mmHg) (mmHg) PAD (mmHg) (mmHg)
Distancia total caminhada (m) Distancia total caminhada (m)
Ultimo nivel completo - Ultimo nivel completo -
Nivel SHUTTLE 1
Voltas (10m c/u) Sa02 FC
1 1/2|3 Acompanhar o paciente
2 |1[2]3]|4
3 [1]/2]3]4]5
4 [1|2[3|4]|5]6
5 [1]2]3]4]|5]6]|7
6 [1]/2]3[4]|5]6]7]8
7 [1]2]3]4|5[6]|7]8]9
8 [1]2]3]4|5[6|7]8]9]10
9 [1]2]3]4]|5[6]7]8]9]10[12
10 |[1]2[3|4|5]|6]7[8]9]10]11]12
11 [1]2[3|4|5]6|7[8|9]10[11]|12]13
12 |[1]2[3|4|5]6|7[8|9]10[11]|12]13][14
13 |[1]2[3|4|5]|6]7[8]9]10][11]12[13]|14 15
14 |1]2[3|4|5]|6]7[8]9]10]11|12[13][14]15]16
15 |1]2[3|4]5]|6]7[8]9]10][11]12[13]|14[15]16]17




Nivel SHUTTLE 2
Voltas (10m c/u) Sa02 FC

1 1123 Acompanhar o paciente

2 1234

3 1(2]3]4]5

4 1/2]3]4]|5]|6

5 1234|567

6 1/2]3]4]|5|6]7]8

7 1(2[3[4]5|6]7]8]9

8 1(2(3]4]|]5|6]7]8]9]10

9 1(2]3]4]|5(6]7[|8]9]10]|11

10 1(2(3|4|5(6|7(8|9|10|11 |12

11 1(2(3|4|5(6|7|8]|9|10|11|12]13

12 1(2(3|4|5(6|7(8|9|10|11 12|13 |14

13 1(2(3|4|5(6|7(8]|9|10|11 12|13 |14 |15

14 1(2(3|4|5(6|7|8|9|10|11 (12|13 |14 |15 16

15 1/2|3|4|5(/6|7|8|9|10|11 (12|13 |14 |15|16| 17
Nivel | Velocidade Percomdo Temp_o Distancia

por nivel | percorrido
(m/s) - (s) (m)

1 0,5 3 20,0 30
2 0,67 4 15,0 70
3 0,84 5 12,0 120
4 1,01 6 10,0 180
5 1,18 7 8,6 250
6 1,35 8 7,5 330
7 1,52 9 6,7 420
8 1,69 10 6,0 520
9 1,86 11 55 630
10 2,03 12 5,0 750
11 2,2 13 4,6 880
12 2,37 14 4,3 1020
13 2,52 15 4,0 1170
14 2,68 16 3,7 1330
15 2,85 17 3,5 1500

108

Observacoes
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Ministério da Saude

IFF

FIOCRUZ
Fundacio Oswaldo Cruz INSTITUTO NACIONAL | FERNANDES FIGUEIRA

APENDICE llI

Termo de Assentimento informado — Adolescentes de 10 a 12 anos

Titulo do projeto: Atividade fisica habitual, a capacidade de exercicio e o estado

nutricional em adolescentes com fibrose cistica

Instituicdo: Instituto Nacional de Saude da Mulher, da Crianca e do Adolescente

Fernandes Figueira

Pesquisadores responsaveis: Ana Claudia Vimercati Ximenes, Célia Regina
Moutinho de Miranda Chaves, Christine Pereira Gongalves.

Assentimento informado para

Meu nome é Ana Claudia e no meu trabalho vou procurar entender sobre as

atividades que vocés fazem durante o dia, como brincadeiras, jogos, escola
e outras coisas. Também quero entender por quanto tempo Vvocés [

conseguem fazer essas atividades.

Vamos ajudar a encontrar uma melhor forma de tratar as pessoas i
<l
}

com fibrose cistica?

Estamos convidando vocé e todos os adolescentes entre 10 e 19 anos que

estdo sendo acompanhadas neste hospital para esta pesquisa.

Vocé quer?
NI
T ! )/
LB

Termo de Assentimento — Versao 1

Rubrica participante Rubrica pesquisador
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Ministério da Saude A
S /% IFF

FIOCRUZ
Fundacio Oswaldo Cruz INSTITUTO NACIONAL | FERNANDES FIGUEIRA

Seus pais sabem que estamos te convidando e eles também vao assinar um

papel concordando.

Se quiser conversar com outras pessoas antes de assinar, OK! Vocé néo
precisa assinar agora! Se nao quiser participar, ndo tem problema. Isso ndo vai mudar

nada no seu tratamento aqui no hospital.
Vocé tem duvidas? Pode perguntar que eu respondo a qualquer horal

Na pesquisa, vocé devera responder a um questionario com as atividades que
vocé fez nos ultimos trés dias, desde a hora que vocé acordou até a hora que vocé

dormiu. Pra facilitar, o questionario tem uma lista de atividades para te ajudar a lembrar

0 que voceé fez. ©

Vocé também vai fazer um teste de caminhada. Vou te ajudar a entender como
funciona. Vocé vai andar em um corredor e dar voltas entre dois cones. Conforme o
tempo for passando, vocé vai ter que andar mais rapido.Um som vai te avisar quando
VvoCé tiver que aumentar o passo e andar mais rapido pra chegar no outro cone. Nao se

preocupe em fazer errado, vamos fazer esse teste duas vezes.

So6 quem trabalha na pesquisa vai saber das suas informacfes. Vocé tera um

ndmero ao invés de seu nome.
M .ria 1
Jv10 2

Termo de Assentimento — Versao 1

Rubrica participante Rubrica pesquisador
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Ministério da Saude A
S /% IFF

FIOCRUZ
Fundagio Oswaldo Cruz INSTITUTO NACIONAL | FERNANDES FIGUEIRA

'DE SAUDE DA MULHER, DA CRIANGA E DO ADOLESCENTE

S0 os investigadores saberdo qual é o seu niumero e manteremos em segredo.
N&o tem problema se vocé ficar com vergonha, basta falar com a gente.

No final da pesquisa, vamos contar para vocé e seus pais 0 que aprendemos
com a pesquisa e como ela te ajudou. Depois, iremos falar com mais pessoas sobre a
pesquisa. Faremos isto escrevendo e indo para as reunibes com pessoas que estao

interessadas no trabalho que fazemos.

Eu entendi que a pesquisa esta tentando saber sobre as atividades que

eu faco durante o dia, ver como esta a minha capacidade de fazer exercicio

Assinatura da crianca:

Assinatura dos pais/responsaveis:

Ass. Pesquisador:

Rio de Janeiro, de 2017.

Termo de Assentimento — Versao 1

Rubrica participante Rubrica pesquisador

®©)

®
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Ministério da Saude A
S /% IFF

FIOCRUZ
Fundacio Oswaldo Cruz INSTITUTO NACIONAL | FERNANDES FIGUEIRA

Termo de Assentimento informado — Adolescentes entre 12 e 19 anos

Titulo do projeto: Atividade fisica habitual, a capacidade de exercicio e 0 estado

nutricional em adolescentes com fibrose cistica

Instituicdo: Instituto Nacional de Saude da Mulher, da Crianga e do Adolescente

Fernandes Figueira

Pesquisadores responsaveis: Ana Claudia Vimercati Ximenes, Célia Regina

Moutinho de Miranda Chaves, Christine Pereira Gongalves.

Assentimento informado para

Este termo de assentimento informado é para adolescentes entre 12 anos a 18
anos que sao acompanhados neste hospital e que estamos convidando a participar da
pesquisa “Atividade fisica habitual, a capacidade de exercicio e o estado nutricional em

adolescentes com fibrose cistica”.

Meu nome é Ana Claudia e no meu trabalho vou procurar entender sobre que
atividades vocé faz durante o dia, como brincadeiras, jogos, escola e outras coisas.
Também quero tentar entender por quanto tempo vocé faz algumas atividades e sua
capacidade para fazer exercicio. Para isso, vocé precisara responder a umquestionario
contando as atividades que fez nos ultimos trés dias, desde a hora que acordou até a
hora que vocé dormiu. Pra facilitar, o questionario tem uma lista de atividades para te

ajudar a lembrar o que vocé fez.
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Vocé também vai precisar fazer um teste de caminhada. No teste vocé vai
andar em um corredor dando voltas entre dois cones. Conforme o tempo for passando,
vocé vai ter que andar mais rapido. Um som vai te avisar quando vocé tiver que
aumentar o passo e andar mais rapido para chegar no outro cone. Nao se preocupe em

fazer errado, vamos fazer esse teste duas vezes.

Estamos convidando os adolescentes de 10 a 19 anos que sdo acompanhados
aqui no hospital e que tem fibrose cistica para participar da pesquisa. Vocé quer

participar?

/_Q@ @%’}/

>

Vocé ndo € obrigado a participar, mesmo se seus pais queiram que VOCé
participe. Se decidir ndo participar desta pesquisa, nada mudara no seu tratamento. Até

mesmo se aceitar participar agora, vocé podera desistir a qualquer momento.

Vocé pode discutir qualquer coisa deste termo com seus pais, amigos ou
gualquer um com quem vocé se sentir a vontade de conversar. Pode haver algumas
palavras que ndo entenda ou coisas que vocé queira que eu expligue com mais
detalhes porque vocé ficou interessado ou preocupado. Por favor, peca a qualquer

momento e eu explicarei.

Se vocé sentir vergonha ou inseguranca em algum momento, pode se sentir a

vontade de nos falar sobre suas preocupacdes e davidas.
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N&o falaremos para outras pessoas que vocé estid nessa pesquisa e também
nao compartilharemos informacdes com pessoas quem néo trabalhem na pesquisa. As
informacdes serdo coletadas na pesquisa e ninguém, exceto 0s pesquisadores,

poderao ter acesso a elas.

Quando terminarmos a pesquisa, nds sentaremos com VOCé e seus pais e
falaremos sobre o que aprendemos com a pesquisa e como ela pode ajudar vocé. Eu
também lhe darei um papel com os resultados por escrito. Depois, iremos falar com
mais cientistas e outros, sobre a pesquisa. Faremos isto escrevendo e compartilhando
relatérios e indo para as reuniées com pessoas que estao interessadas no trabalho que

fazemos.

Eu entendi a pesquisa que esta querendo saber sobre as atividades que eu

faco durante o dia e ver como esta a minha capacidade de fazer exercicio.

Assinatura do adolescente:

Assinatura dos pais/responsaveis:

Ass. Pesquisador:

Rio de Janeiro, de 2017.
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Fundagéo Oswaldo Cruz APEND'CE IV DE SAUDE DA MULHER, DA CRIANGA E DO ADOLESCENTE
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

ATIVIDADE FiSICA HABITUAL, CAPACIDADE FUNCIONAL E ESTADO
NUTRICIONAL DE ADOLESCENTES COM FIBROSE CISTICA.

Pesquisador responsavel: Ana Claudia Vimercati Ximenes

Orientador: Célia Regina Moutinho de Miranda Chaves

Co-orientador: Christine Pereira Gongalves

Contato: anacximenes@gmail.com Tel: (21) 2554 7248/ (21) 98551 4349

Instituicdo responsavel pela pesquisa: Instituto Nacional da Saude da Mulher,

da Crianca e do Adolescente Fernandes Figueira

Endereco: Av. Rui Barbosa, 716 - Flamengo, Rio de Janeiro — RJ

Nome/suijeito:

Seu filho (a) estad convidado (a) a participar do projeto de pesquisa intitulado
ATIVIDADE FISICA HABITUAL, CAPACIDADE FUNCIONAL E ESTADO
NUTRICIONAL DE ADOLESCENTES COM FIBROSE CISTICA

O estudo tem como objetivo avaliar o nivel de atividade fisica que seu (sua)
filho (a) tem no dia-a-dia, como realizar brincadeiras, jogos, fazer esporte, ver televiséo,
entre outras coisas. Também tem como objetivo avaliar a capacidade que seu (sua)

filho (a) tem de fazer exercicio.
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Seu (sua) filho (a) respondera a um questionario sobre as atividades que
realizou durante os ultimos trés dias. O questionario tem uma lista de atividades que os
adolescentes normalmente fazem para ajudar seu (ua) filho (a) lembrar as atividades
gue ele fez. Depois do questionario, seu (ua) filho (a) vai realizar um teste de
caminhada para ver como esta a capacidade de fazer exercicio dele (a). Neste teste,
ele vai andar entre dois cones e a velocidade da caminhada dele(a) vai aumentando ao
longo do teste. Um som vai sinalizar toda vez que ele tiver que aumentar a velocidade
da caminhada. Esse teste vai ser realizado em um corredor tranquilo do hospital e o
pesquisador vai explicar como fazer antes de comecar o teste. Vamos fazer dois testes,
a duracédo do teste depende de quanto tempo o seu (sua) filho (a) conseguir andar. O
segundo teste vai ser feito depois de 30 minutos de descanso do primeiro. Enquanto
isso, vocé e seu filho vao ficar sentados no ambulatério de nutricdo, um lugar com ar

condicionado e ele (a) receberdagua se precisar.

Os riscos do estudo podem ocorrer caso VOcés se sintam incomodados com as
perguntas e também na realizacao do teste da caminhada que pode ter risco de queda
e a possibilidade de desconforto respiratorio durante o esforco fisico realizado no teste
de caminhada.Os riscos do estudo podem ocorrer caso vocés se sintam incomodados
com as perguntas e também na realizagdo do teste da caminhada que pode ter risco de

gueda.

Para evitar qualquer desconforto, o pesquisador vai estar presente durante
todo o tempo do questionario para tirar davidas. Vocés poderao escolher ndo participar
da pesquisa e interromperemos imediatamente o questionario.Para evitar o risco de
gueda, o seu filho vai ser orientado e vai ser acompanhado durante o teste pelo
pesquisador. O teste vai ser realizado em um local calmo no segundo andar do
hospital.Caso seu (ua) filho (a) tenha um desconforto respiratério durante o esforco no
teste de caminhada, ele (a) recebera atendimento médico.
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As informacdes obtidas neste estudo poderdo ser Uteis para melhorar a
atencdo prestada no hospital, podendo beneficiar também outros adolescentes e pais
como vocé. Além disso, vocé e seu(ua) filho (a) podem ficar sabendo como esta a
capacidade de fazer exercicio dele (a) e qual o nivel de atividade dele (a) na rotina do
dia-a-dia. Esses testes séo Uteis para avaliar também como esta a saude do seu(ua)
filho (a).

A sua participacdo do seu (ua) filho(a)nesta pesquisa é voluntaria e ele
(a)podera abandonar ou retirar-se do estudo a qualguer momento, sem que isto cause
qualquer prejuizo no tratamento nesta instituicdo. O pesquisador deste estudo também
podera retira-lo do estudo a qualquer momento, se ele julgar que seja necessario para

0 seu bem estar.
N&o serao publicados dados ou informacdes que possibilitem sua identificacao.
Vocé recebera uma via deste documento assinada pelo pesquisador do estudo.

Sua participacdo no estudo ndo implicara em custos adicionais, ndo tera
gualquer despesa com a realizacdo dos procedimentos previstos neste estudo.
Também n&o havera nenhuma forma de pagamento pela sua participacéo. E garantido

o direito a indenizacao diante de eventuais danos decorrentes da pesquisa.

O Comité de Etica em Pesquisa (CEP) do Instituto Fernandes Figueira, se
encontra a disposi¢ao para eventuais esclarecimentos éticos e outras providéncias que
se facam necesséarias (e-mail: cepiff@iff.fiocruz.br; Telefones: 2554-1730/fax: 2552-
8491).
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'DE SAUDE DA MULHER, DA CRIANGA E DO ADOLESCENTE

como (grau de parentesco) autorizo voluntariamente a participacdo do

meu filho/a nesta pesquisa.

Declaro que li e entendi todo o conteddo deste documento.

Assinatura

Data /| |/

Telefone

Testemunha:

Nome

Documento

Enderecol/telefone

Assinatura

Data [/ [/

Investigador:

Nome

Assinatura
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