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RESUMO

INTRODUGCAO: A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca que afeta, dentre outros, o
sistema respiratorio, podendo contribuir para a instalacdo de posturas inadequadas e,
além disso, pode afetar de forma negativa a qualidade de vida (QV) dos pacientes.
OBJETIVOS: Comparar postura, aspectos funcionais e QV entre criangas e
adolescentes com fibrose cistica e saudaveis, além de avaliar associacao entre funcéo
pulmonar, gravidade clinica da doenca, alteracfes posturais e QV. MATERIAIS E
METODOS: Criancas e adolescentes com FC (grupo FC) e saudaveis (grupo C) foram
avaliados quanto a espirometria, postura, através do Software para Avaliacao Postural
SAPO e QV, por meio do questionario PedsQL; o grupo FC foi ainda avaliado pelo
escore Shwachman. A analise de dados foi realizada através do pacote estatistico
SPSS versdo 15.0, sendo realizada analise descritiva, a normalidade dos dados
verificada pelo teste de Shapiro-Wilk, os testes t de Student e de Wilcoxon utilizados
para comparacdo e os testes de Pearson e de Spearman para testar correlagdes,
sendo considerado o nivel de significancia de 5% (0<0,05). RESULTADOS: Foram
avaliadas 34 criancas, sendo 18 no grupo FC e 16 no grupo C, com média (xdesvio
padrao) de idade para cada grupo, respectivamente de 11,15 (£3,54) e 11,11 (+3,49)
anos. Foram encontradas diferencas para VEF1(p=0,002), VEF1/CVF (p=0,04) e
FEF25.75% (p=0,05) entre os grupos testados e houve tendéncia (p = 0,06) do subgrupo
de criancas de FC com idade maior ou igual a 13 anos apresentar menores valores
de VEF1/CVF que aqueles com idade inferior. O grupo com VEF1< 80% do previsto
foi associado a maior desalinhamento de quadril no plano frontal (p=0,007) e este
aspecto postural também se mostrou associado a menor pontuacdo no aspecto fisico
do escore de Schwachman (r=0,56; p=0,03). A idade mostrou associacao inversa com
os escores dos dominios social (r =-0,34; p =0,05), escolar (r=-0,38; p=0,02) e escore
total (r=-0,41; p=0,02) do PedsQL. CONCLUSAO: Criancas e adolescentes com FC
apresentam menores valores da funcdo pulmonar e este aspecto parece néo interferir
na QV que, por sua vez, se mostra diminuida na fase de adolescéncia. A postura,
embora muito semelhante entre criangas com FC e saudaveis, sofre, no aspecto
“alinhamento do quadril”’, influéncia do grau de obstrucdo de vias aéreas e da

gravidade da doenca.
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ABSTRACT

INTRODUCTION: Cystic Fibrosis (CF) is a disease that affects, among others, the
respiratory system, contributing to the installation of inadequate postures and, besides
that, can affect negatively quality of life (QL) of patients. OBJECTIVES: To
characterize and to compare posture, functional aspects and QL between children and
teenagers with Cystic Fibrosis and their healthy peers, and to assess the association
between clinical severity of the disease, posture alterations and QL. MATERIALS AND
METHODS: Children and teenagers with Cystic Fibrosis (CF group) and healthy (C
group) were assessed in relation with spirometry, posture - through the Software for
Posture Assessment (SAPO®) - and regarding QL by means of the PedsQL
guestionnaire. The CF group was also assessed by the Shwachman score. The data
analysis was made through the statistic package SPSS version 15.0. A descriptive
analysis was made. The normality of the data was checked by the Shapiro-Wilk test,
the t-student test and Wilcoxon test were used for comparisons, and the Pearson and
Spearman tests to test correlation. The significance level was set as 5% (a<0,05).
RESULTS: 34 children were assessed, 18 in the CF group and 16 in the C group, with
the mean age (x standard deviation) in each group being 11.15 (+3.54) and 11.11
(£3.49), respectively. Difference in FEV1(p=0,002), FVE1/FVC (p=0,04) and FEF25.75%
(p=0.05) were found between groups, and there was a tendency (p = 0.06) of the
subgroup with children with CF of age equal or superior to 13 years to present lower
values of FVE1/FVC than those with lower age. The FEVi< 80% of the predict was
associated with bigger hips misalignment (p=0.007), and this postural aspect also
showed association with lower punctuation in the physical aspect of the Shwachman
score (r=0.56; p=0.03). Age showed inverse association with scores in the social (r = -
0.34; p=0,05), scholar (r=-0.38; p=0.02) and total score (r=-0.41; p=0.02) domains of
the PedsQL. CONCLUSION: Children and teenagers with CF present lower valves in
lung function and this aspect seems to not interfere with QL, which is lower during the
teenage years. Posture, however very similar between healthy children and children
with CF, suffers, in the hips alignment aspect, influence of the air ways obstruction

degree and of the severity of the disease.

WORD KEYS: Cystic Fibrosis. Quality of Life. Spirometry. Posture.
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1- INTRODUCAO

A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca genética de carater autossémico recessivo, mais
comum em individuos da raca branca. Com evolucdo frequentemente fatal, compromete,
através da alteracdo da fungdo de glandulas exdcrinas, o funcionamento de sistemas do
organismo como respiratorio, gastrointestinal, hepético e génito-urinario (ROSA et al., 2008).

A FC é causada pela mutagdo no gene cystic fibrosis transmembrane conductance
regulator (CFTR), regulador do transporte ibnico nas membranas de glandulas exdcrinas. A
alteracdo deste gene leva a acdo defeituosa de uma proteina que tem o mesmo nome, fazendo
com que ndo ocorra transporte adequado de cloro da célula para o lumem glandular,
impedindo a reidratacdo adequada do fluido luminal. Como consequéncia, ocorre aumento da
viscosidade das secrecdes glandulares, podendo ocasionar obstrucdo dos ductos condutores
e, até, perda da funcéo destas glandulas (STOLLAR, 2011). As principais complicacfes na FC
sdo doenca pulmonar obstrutiva supurativa crbnica, insuficiéncia pancreética, figado, intestino,
alteracao da fertilidade e eletrdlitos elevados no suor (CHAVES et al., 2007).

No trato respiratério, as principais consequéncias da FC se relacionam a alteracdes no
clearance mucociliar com consequente maior adesdo de microrganismos, 0 que aumenta a
possibilidade de desenvolvimento de infecgcbes, lesdes bronquicas e bronquiectasias
(PENAFORTES et al.,, 2013). A doenca pulmonar representa a maior causa de
morbimortalidade, onde a lesdo mais precoce € a obstrucdo de pequenas vias aéreas, sendo
a tosse, induzida por essas alteracdes, considerada um sintoma inicial muito importante
(SILVA, 2010). Com a evolucdo da doenca, ocorre aprisionamento aéreo e hiperinsuflacéo
pulmonar com consequentemente queda na funcdo pulmonar, aumento do trabalho
respiratorio e desequilibrio da musculatura global (PENAFORTES et al., 2013).

No pancreas, devido ao bloqueio dos ductos exdcrinos, podem ocorrer lesdes graves
mesmo antes do nascimento, levando a insuficiéncia pancreatica e, devido ao fato do paciente
nao conseguir realizar uma boa digestéo e absorcao, consequente desnutricdo (ROSA et al.,
2008).



14

Devido ao hipodensenvolvimento da vesicula seminal, dos ductos ejaculatorios,
epididimo e vasos deferentes, a maioria dos pacientes do sexo masculino € infértil, sendo esta
caracteristica menos comum no sexo feminino. No suor, o comprometimento das glandulas
sudoriparas leva a aumento do conteudo de sodio e cloretos (SECRETARIA DE ESTADO DE
SAUDE, 2006).

A prevaléncia de FC varia de 1/2.000 a 1/5.000 em paises da Europa, nos Estados
Unidos e no Canada. No Brasil, a maior prevaléncia ocorre na regiao Sul, onde é mais préxima
da populacdo caucasiana centro-européia, decrescendo nas regides Sudeste e Norte, onde
se apresenta em cerca de 1/10.000 nascidos vivos. (RIBEIRO; RIBEIRO; RIBEIRO, 2002).

A triagem/rastreio da Fibrose Cistica pode ser feito pela triagem neonatal, que consiste
em um exame laboratorial a partir da pun¢éo do calcanhar do recém-nascido, através da qual
é colhida uma gota de sangue. Havendo a suspeita de FC através deste exame, é realizado o
teste do suor, considerado padréo ouro para diagnoéstico desta doenca (MATTAR et al., 2009;
NUNES et al., 2013; SANTOS et al., 2005).

Até o inicio da década passada, os pacientes com FC apresentavam uma expectativa
de vida muito baixa com alto indice de mortalidade. Porém, nas tltimas décadas, com o0 acesso
ao diagndstico precoce e a terapéutica adequada, esses pacientes melhoram sua qualidade
de vida, seu quadro clinico e nutricional, além de aumentarem a chance de terem sua funcéo
pulmonar preservada (SOCIEDADE BRASILEIRA DE PEDIATRIA, 2011).

Devido ao carater multissistémico e crénico da FC, o tratamento deve ser feito em
centros de referéncia, por equipe multidisciplinar capacitada. O tratamento nestas condicdes
busca essencialmente, através de um enfoque global, prevenir complicacbes e,

consequentemente, melhorar o prognéstico desses pacientes (ROSA et al,. 2008).
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2- REVISAO DE LITERATURA

2.1- Fisiopatologia da Fibrose Cistica

A FC é causada pela mutacéo de um gene localizado no braco longo do cromossoma
7, localizado na regido 7q931l. Este gene é responsavel pela producdo da proteina
transmembrana reguladora de transporte ibnico, a cystic fibrosis transmembrane regulator
(CFTR), também conhecida como canal de cloro. Ela é sintetizada no nucleo e sofre
maturacdo em organelas citoplasmaticas (fosforizacdo e glicosilacdo). Localiza-se no apice
das células das vias aéreas e em outras partes do corpo, como em glandulas sudoriparas,
epitélios intestinais, reprodutivo, hepatico e renal. A proteina CFTR é a principal mediadora de
reabsorc¢ao de cloro, facilitando seu transporte para dentro e para fora das células, sendo muito
importante também para o transporte de sédio e de agua, através da membrana celular.

Na FC, quando ha mutacdo em dois alelos no gene responsavel pela doenca, ocorre
diminuicéo, perda funcional ou até auséncia da CFTR, levando a uma redugdo na excrecao
do cloro e consequente aumento na eletronegatividade dentro da célula, o que gera aumento
da absorcao de sdodio e influxo de dgua. Dessa forma, esse processo acarreta desidratacao e
aumento da viscosidade das secrec6es mucosas de varios orgaos (Figura 1).

Especificamente nos pulmdes, estas alteragbes dificultam o clearance mucociliar e,
consequentemente facilita a colonizagdo bacteriana, o que favorece a obstrucao dos ductos e
gera reacdes inflamatérias que podem levar ao processo de alteragcbes pulmonares
(ANDRADE el al.,, 2001; BIEGER; MARSON; BERTUZZO, 2012; RIBEIRO; RIBEIRO;
RIBEIRO, 2002; SOCIEDADE BRASILEIRA DE PEDIATRIA, 2011).
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Figura 1: Fisiopatogenia da Fibrose Cistica.
Fonte: RIBEIRO; RIBEIRO; RIBEIRO. Controvérsias na fibrose cistica — do pediatra ao especialista. (2002). p.
173.

No trato respiratoério, as infeccdes costumam aparecer logo apds o nascimento, sendo
acompanhadas por intensas inflamacdes, predominando infeccbes virais, que parecem
predispor a colonizacdo bacteriana, comuns a qualquer crianca nos primeiros anos de vida.
Na FC, os patdégenos virais sdo 0s mesmos encontrados em pessoas sem a doenca, mas 0s
fibrocisticos tendem a ter evolucédo clinica dos quadros virais pior que as criancas normais
(FIRMIDA; MARQUES; COSTA, 2011).

Os agentes bacterianos mais comuns que podem infectar pacientes com FC sao:
Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae, Pseudomonas aeruginosa, P. aeruginosa
mucéide, Burkholderia cepacia, e tendem a seguir uma cronologia de aparecimento, porém, a
Pseudomonas aeruginosa € a bactéria de maior prevaléncia nesta patologia. Estudos in vitro
mostram que essas bactérias aderem mais facilmente e com muita intensidade nos tecidos
epiteliais das vias aéreas nos pacientes com FC do que em pessoas saudaveis.

Geralmente, 0 S. aureus e o0 H. influenzae sédo encontrados precocemente, mesmo
antes do aparecimento de sintomas. Essas infec¢cdes podem ser transitorias no inicio, mas
com o tempo essas bactérias tornam-se colonizadoras permanentes do trato respiratorio
destes pacientes, devido as mudancas em sua estrutura e fisiologia, podendo acelerar a

deterioracdo funcional do pulmé&o. Apds a colonizacao e infec¢do das vias aéreas, as bactérias
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sdo responsaveis pela migracdo de neutrdfilos para os pulmdes provocando a liberacdo de
elastase, DNA no muco e substancias pro-inflamatoria, que € um fator de necrose tumoral,
esse fato leva mais infeccdo e obstrucdo das vias aéreas e consequentemente a perda
progressiva da funcéo respiratoria. (LYCZAK, 2002; RIBEIRO; RIBEIRO; RIBEIRO, 2002).

2.2- Diagnéstico e Prevaléncia da Fibrose Cistica

O Ministério da Saude, por meio da portaria GM/MS n.° 822, de 6 de junho de 2001
implementou, pelo Sistema Unico de Satde (SUS), o Programa Nacional de Triagem Neonatal
(PNTN) que tem como objetivos a promocédo e a deteccdo de doencas congénitas em fase
assintomaticas, permitindo o tratamento precoce, diminuindo a morbidade e a mortalidade
decorrentes das mesmas (BRASIL, 2006). A primeira fase deste Programa era constituida dos
exames para deteccao da fenilcetonuria e do hipotireoidismo congénito. A segunda fase incluiu
o rastreamento da anemia falciforme e, na terceira e Gltima fase, o exame para deteccao
da FC (NUNES et al., 2013).

No estado de Minas Gerais, a pesquisa da FC no exame de triagem neonatal foi iniciada
no ano de 2003, quando criado o centro de referéncia do Nucleo de Acbes e Pesquisa em
Apoio Diagnostico (NUPAD) da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas
Gerais, sendo este exame oferecido gratuitamente a populacao dos 853 municipios de Minas
Gerais. No teste de Triagem Neonatal, cuja coleta de sangue deve ser feita entre o terceiro e
0 quinto dia de vida do bebé, a suspeita de FC é apontada a partir da dosagem da Tripsina
Imunorreativa (IRT) que, na presenca de obstrucéo intra-utero dos ductos e canaliculos
pancredticos, flui para o sangue. Um resultado positivo € encontrado quando valores de IRT
séo iguais ou maiores a 70 ng/ml, sendo indicada a realizacdo de novo teste para confirmacgao.
Caso uma segunda amostra de sangue se mantenha alterada, a crianca devera ser
encaminhada a um dos centros de referéncia para realiza¢éo do teste do suor (BRASIL, 2012;
NUPAD, 2015; SANTOS, 2005; SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE, 2006).

Nesse teste, o diagnostico da FC é feito a partir da dosagem da quantidade de sodio e
cloretos do mesmo e, atualmente, o método mais confiavel € baseado na técnica de

iontoforese por pilocarpina, descrito por Gibson & Cooke em 1959. Embora varias técnicas
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tenham sido introduzidas, este € considerado o padrédo-ouro para o diagndéstico da patologia,
com sensibilidade e especificidade superiores a 95%.

Nesta técnica, é necesséria precisdo no que diz respeito ao peso exato do suor a ser
coletado (50 mg), devendo ser evitada a evaporagdo do mesmo. Para tal, muitos laborat6rios
tém adotado o sistema de coleta do suor por Macroduct® onde, ap6s a estimulacdo pela
iontoforese por pilocarpina, o suor é coletado por uma espiral de plastico, o que elimina a
possibilidade de erros na pesagem e de evaporacgdo. O suor captado é entdo analisado sendo
fornecidos os valores idnicos (MATTAR et al., 2010).

Em paciente com FC, o sédio e o cloro estdo em niveis elevados e a diferenca entre
esses ions ndo deve ser maior que 20mEqg/l. As criancas sdo consideradas normais quando
os valores estiverem abaixo de 40 mEg/l, sendo considerado resultado positivo, em recém
nascidos, quando a concentracao de cloro é superior a 60mEq/l. Adolescentes e adultos sdo
diagnosticados quando os valores estiverem acima de 80mEg/l. Resultados entre 45 e
60mEQ/l sdo considerados duvidosos, devendo o exame ser repetido (RIBEIRO; RIBEIRO;
RIBEIRO, 2002).

Esse exame esta alterado em 98% a 99% dos pacientes com FC e a gravidade da doenc¢a nao
esta relacionada com os valores encontrados no suor (ROSA et al., 2008; SECRETARIA DE
ESTADO DE SAUDE, 2006).

Podem ainda ser utilizado para diagndstico o teste genético através da analise de
mutacOes onde as alteracdes de dois alelos do gene responsavel pela doenga confirmam a
mesma. De forma complementar podem também ser realizadas avaliacdo da funcéo exdcrina
do péancreas pelo teste da secretina-pancreosimina, onde € determinado o pH e as
concentracbes de bicarbonato e enzimas pancreaticas no suco gastrico, assim como a
dosagem de gordura fecal, e, ainda, detectacdo de algumas enzimas nas fezes, como
guimiotripsina, elastase, lipase imunorreativa e nitrogénio fecal (DALCIN, 2007; ROSA et al.,
2008).

2.3- Tratamento da Fibrose Cistica

O tratamento da FC deve ser realizado em centro especializado, com abordagem

multidisciplinar através do acompanhamento de equipe de profissionais constituida por
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fisioterapeutas, nutricionistas, assistentes sociais, pneumologistas, gastroenterologistas,
enfermeiros e psicélogos (SECRETARIA DE ESTADO DA SAUDE DE MINAS GERAIS, 2008).
S&o objetivos gerais do tratamento da FC: educacdo continuada dos pacientes e familiares
acerca da doenca e aconselhamento genético familiar, profilaxia, detec¢éo e controle precoce
de infeccbes pulmonares; melhora da obstrucdo bronquica; correcdo da insuficiéncia
pancreatica e da desnutricdo; apoio nutricional e psicolégico para pacientes e familiares,
monitoramento da progressao e das complica¢ces da doenca; (RIBEIRO, RIBEIRO, RIBEIRO,
2002).

A disfuncdo pancreatica pode interferir drasticamente no estado nutricional dos
fibrocisticos o que, além de comprometer o desenvolvimento pondero-estatural das criancas,
também afeta a funcéo pulmonar (FIATES et al., 2001). A obstru¢cdo dos canais pancreaticos,
causada por tampdes originados no muco espesso, compromete a liberagdo de enzimas para
o duodeno, o que culmina em ma digestdo de gorduras, proteinas e carboidratos (ROSA et
al., 2008). Visando prevenir as complicacBes decorrentes deste quadro, profissionais das
areas de gastroenterologia e nutricdo, buscam alcancar e manter um adequado
desenvolvimento péndero-estatural, garantindo a adequada ingestdo energética, assim como
de vitaminas e minerais, reduzindo a ma absorcéo e a ma digestdo. O suporte nutricional deve
ser de 50 a 100% de calorias acima das necessidades de cada individuo de acordo com a
idade, sendo necesséaria uma dieta hiperproteica e hipercal6rica com teor normal de lipideos
e oferta de suplementos alimentares diariamente. A reposicdo de enzimas pancreéticas é
usada para evitar a instalagdo ou as complicacdes da desnutricdo e as vitaminas lipossollveis
A, D, E e K devem ser repostas continuamente. Em casos mais graves a alimentacao pode
ser através de sonda nasogastrica noturna, nutricdo parenteral ou gastrojejunostomia
(SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE, 2006).

E importante que a equipe multidisciplinar oriente sobre a adequada profilaxia das
infeccdes, por isso, 0s pacientes devem tomar as vacinas habituais (antipneumocoécica, anti-
hepatite A, antivaricela e a vacina anual para influenza) (ADDE, 2014).

Os profissionais de saude devem também colher o escarro dos pacientes, pois na
maioria dos casos, a amostra pode identificar infeccdo de vias aéreas inferiores e quanto mais
precoce sua deteccdo mais facil de controlar a mesma, porém alguns ndo conseguem
expectorar, entdo devem ser colhidos em toda consulta de controle ou de urgéncia o Swab de
orofaringe e/ou o Aspirado Laringeo. A broncoscopia, com lavado broncoalveolar, é feita se

houver piora do quadro respiratorio ou se as secre¢des de vias aéreas superiores estiverem
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com cultura negativa. E recomendado também a monitorizag&o dos niveis de anticorpos anti-
Pseudomonas. Sua alta concentragdo sugere presenca de bactérias e a auséncia diminui as
chances de infeccéo por P. aeruginosa. O antibiograma € um exame que consegue identificar
qual bactéria que esta causando a infeccdo, portanto ela guia a utilizacdo adequada do
antimicrobiano inicial (SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE, 2006).

A antibioticoterapia pode ser aplicada em trés diferentes casos, sendo o primeiro deles
em situagbes de demanda (sinais de exacerbagOes agudas da doenga), na profilaxia
(prevencéo de colonizacao e infec¢ao) e também na manutencao (uso prolongado) (RIBEIRO,
RIBEIRO, RIBEIRO, 2002).

A fisioterapia respiratéria € um dos principais tratamentos da FC, pois ela ajuda
principalmente na expectoracdo das secrecdes (GOMIDE et al.,, 2007). Para auxiliar na
fluidificacdo desse muco, os médicos recomendam para alguns pacientes solu¢do salina
hiperténica e mucoliticos, como a Dornase alfa, cujo uso pode ser diario antes da fisioterapia
respiratéria (HOFFMANN; PROCIANOQY, 2011). Os broncodilatadores, como o0s agonistas
beta2 -adrenérgicos de curta acdo, séo indicados para facilitar o transporte mucociliar, ja 0s
antiinflamatérios, como os corticoesteroides inalatérios (CEIl), sdo U(teis no processo
inflamatorio e em diminuir lesdes no pulmao e os orais (CEO) prorrogam a progressao da
doenca (DALCIN; SILVA, 2008). A utilizacdo do oxigénio como terapia € recomendada caso
os pacientes apresentarem hipoxemia (RIBEIRO, RIBEIRO, RIBEIRO, 2002).

A FC tem caracteristicas sistémicas e seu tratamento € muito complexo, portanto é
muito importante monitorizar a progressao da doenca e de suas possiveis complicacdes
(SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE, 2006). A familia deve estar envolvida no cuidado
deste paciente e, como o tratamento deve ser feito diariamente e por muitas vezes, a mae
passa a ser cuidadora na maioria dos casos. A familia é vista como complemento das acdes
na area da saude, porém € necessario entender como ela e o individuo enfrentam a doenca.
Além disso, é essencial que a equipe aconselhe os pais dos possiveis riscos das futuras
gestacbes apresentarem a doenca (SECRETARIA DE ESTADO DA SAUDE DE MINAS
GERAIS, 2008).

Deve-se considerar como mais importante as questdes relacionadas a qualidade, os
projetos de vida, 0s aspectos cognitivos e emocionais ndo s6 desses pacientes, mas do grupo
familiar como um todo, pois eles fazem a diferenga na hora de tomar decisdes e enfrentar os
problemas de saude, o que facilita a adeséo ao tratamento (PIZZIGNACCO; MELLO; LIMA,
2011).
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2.3.1- Tratamento Fisioterapéutico Respiratoria na Fibrose Cistica

A doenca pulmonar é a principal causa de morbimortalidade na FC. Logo apés o
diagnostico, o programa de fisioterapia respiratoria, elaborado de acordo com as necessidades
e caracteristicas de cada paciente, deve ser iniciado, mesmo na auséncia de sintomas
respiratorios e infec¢des, uma vez que a obstrucdo ao fluxo de ar ja pode estar presente
(NGUYEN et al., 2014).

A avaliacao fisioterapéutica tem como objetivo fornecer informagdes sobre o sistema
respiratério e motor. Os principais aspectos desta avaliacdo iniciam-se pela ausculta
pulmonar, onde identificamos possiveis ruidos adventicios e areas de hipoventilacdo ou nao
ventiladas. E necessario avaliar o padréo respiratorio, o tipo e mobilidade do torax e se o
paciente faz tiragem, a eficacia da tosse e a capacidade de expectoracao, além de observar a
guantidade secretada, sua viscosidade, coloracéo, densidade e odor da mesma. Informacdes
sobre a saturacdo de oxigénio, frequéncia respiratéria e cardiaca, e avaliagcdo do
desenvolvimento neuropsicomotor, sdo necessarias para prescricdo do tratamento (PRADO,
2011; SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE DE MINAS GERAIS, 2008).

As condutas fisioterapéuticas tém como objetivo facilitar a desobstrucdo e ventilacéo,
mas esse tratamento ndo deve ser direcionado apenas para quadro respiratorio, é essencial
associa-lo a cinesioterapia, a reeducacéao postural, a educacao sobre a doencga e entre outros.
N&o existe um método fisioterapéutico melhor que o outro, pois cada paciente reage de uma
forma diferente. O Fisioterapeuta ao escolher a técnica deve levar em consideragao alguns
fatores como idade, facilidade de aprendizado, motivacéo, concentracao, condicdes clinicas e
o grau de comprometimento. A adeséo ao tratamento depende da capacidade do profissional
de escolher o que é melhor para cada um, portanto, as técnicas utilizadas devem ser
modificadas de acordo com cada faixa etaria (GOMIDE et al., 2007; PRADO, 2011).

Para criangas menores de dois anos, as técnicas mais utilizadas sdo a
tapotagem/vibracao que pode ser associada a drenagem postural modificada. Elas podem ser
feitas quantas vezes forem necessarias e no minimo de 20-30 minutos de execugdo. A
desobstrucéo rinofaringea retrégrada (DRR) e das vias aéreas extratoracicas também sao
feitas de acordo com a necessidade. A drenagem autégena assistida pode ser realizada com

essas criancas de duas a trés vezes por dia. As manobras de expiracdo lenta prolongada
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(ELPR) e 0 aumento do fluxo expiratorio (AFE) séo aplicadas até obterem melhora da ausculta
respiratoria. Outras técnicas passivas podem ser feitas em lactentes para auxiliar na
mobilizacdo de vérios volumes e fluxos expiratorios. E essencial também a introducdo de
brincadeiras associadas a respiracdo, como bolinhas de sabdo, lingua de sogra, soprar
algodao e etc.

Em criancas com idade entre dois e trés anos, além de algumas técnicas ja citadas na
faixa etaria anterior, € importante para o tratamento as técnicas de expiracéo forcada (TEF) e
o alto volume pulmonar ou Huff que tem como objetivo a desobstrucdo das vias aéreas centrais
e devem ser feitas duas vezes e seguida de periodo de descanso. Atividades na cama elastica
e o velotrol podem ser introduzidos, além dos estimulos diversos que visavam
0 desenvolvimento neuropsicomotor.

De trés a seis anos, manobras como a Drenagem Autdgena (DA) e a técnica do ciclo
ativo da respiracdo ddo mais independéncia as criancas, porém devem ser treinadas para
serem executadas corretamente. A frequéncia e duracdo do tratamento variam, mas na
maioria dos casos, trés vezes ao dia, de 30-45 e 10-30 minutos, respectivamente, € 0
recomendado. Tipos diferentes de presséo positiva expiratéria, como EPAP, Flutter, Shaker,
Acapella®, sdo muito utilizadas também e podem ser realizadas até trés vezes ao dia por até
15 minutos. Além de muitas outras técnicas como TEF, Huff, brincadeiras associadas a
respiracao, exercicios fisicos e cinesioterapia.

Acima de seis anos, podem ser feitas algumas das técnicas ja mencionadas, como a
drenagem postural, tapotagem/vibracdo, DRR, ciclo ativo das técnicas de respiracao,
pressfes positivas expiratorias, cinesioterapia, exercicio fisico e a expiracéo lenta total com a
glote aberta (ELTGOL). As criancas também devem fazer os testes submaximos, como o teste
do degrau e de caminhada de seis minutos, com reavalia¢cdes perioddicas (PRADO, 2011,
SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE DE MINAS GERAIS, 2008).

E importante que o atendimento seja feito duas vezes ao dia mesmo na auséncia de
sintomas, porém isso depende de modificacdes relacionadas aos sintomas e progressao da
doenca, portanto para pacientes sintomaticos, € recomendado no minimo duas vezes ao dia
(SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE DE MINAS GERAIS, 2008).

Para maior efetividade do tratamento, as inala¢cdes de mucoliticos e broncodilatadores
devem ser administradas antes das manobras e os antibiéticos e corticosteroides ao final
(GOMIDE et al., 2007).
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Os pais sdo essenciais para a adesao ao tratamento, portanto o fisioterapeuta tem o
dever de explicar os objetivos das condutas realizadas e ensina-los técnicas de desobstrucéo
pulmonar. E importante também orienta-los sobre a importancia da atividade fisica e da
utilizagdo correta da aerossolterapia (SECRETARIA DE ESTADO DE SAUDE DE MINAS
GERAIS, 2008).

2.4- Alteracdes Musculoesqueléticas na Fibrose Cistica

Em 1946, o Comité de Postura da Associacdo Americana de Ortopedia, conceituou a postura

ideal como:

O estado de equilibrio muscular e esquelético que protege as estruturas do corpo contra
lesbes e progressiva deformidade independentemente da atitude em que estas
estruturas estdo trabalhando e descansando. Sob estas condi¢des os musculos iréo
funcionar mais eficientemente e as 6timas posi¢des sdo oferecidas para o térax e
6rgéos abdominais.

Para se alcancar este equilibrio e consequentemente uma boa postura é necessaria
uma distribuicdo uniforme das forcas gravitacionais, sendo que o centro de gravidade deve
encontrar-se em frente a primeira vértebra sacral, ter um minimo desgaste das estruturas, 0s
padrbes de movimento devem ser normais e 0s 6rgdos devem estar na posi¢cao correta e
funcionando de forma eficiente.

A postura pode ser influenciada por muitos fatores, como ambientais, pessoais,
relacionados a saude, sexo e forca do individuo (TATTERSALL, R; WALSHAW, M J, 2003).

Os musculos e a coluna toracica tém como fungéo manter o equilibrio postural e regular
a ventilacdo. Devido a doenca pulmonar ter caracteristicas obstrutivas e apresentar episodios
de tosse constante, € comum a instalagdo de posturas inadequadas, mais comumente vista é
a cifose torécica causada pelo excesso de pressao positiva no arcabouco toracico, pelo uso
prolongado dos musculos acessoérios da respiracdo, pela sua hipertrofia e pelo padrao de
flexdo do tronco.

Estes fatores além de causar a cifose, aumentam o diametro do peito e elevam o ombro.
Em adultos portadores de FC ha uma prevaléncia maior da disfungdo muscular esquelética. A
postura do térax insuflado e o aumento do trabalho respiratorio levam a compensacoes e

desequilibrios na cintura escapular, pélvica e coluna vertebral.
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As principais deformidades encontradas nos adultos s&o a hipercifose toracica e a
hiperlordose lombar. Portanto, qualquer alteracdo na caixa toracica influencia na biomecéanica
corporal e reduz a capacidade funcional (PENAFORTES et al., 2013). Essas alteragbes podem
contribuir para um declinio da funcdo respiratoria. Muitos pacientes apresentam dor nas
costas, devido a uma combinacdo de suaves contraturas de tecidos, acunhamento vertebral,
ma postura e tosse (0s pacientes adotam a flexao de tronco quando tossem). O aparecimento
das alteracdes musculoesqueléticas enfrentadas pelos pacientes com FC podem ser
explicadas pelo aumento de quatro décadas na média de vida dos recém-nascidos (as
alteracdes sdo mais prevalentes nesta idade), pela mineralizacao 6ssea, muito comum na FC,
levando a um quadro de osteoporose em estagios mais avancados, aumentando a taxa de
fraturas. Além do mais, o aumento do trabalho respiratorio altera a mecéanica da respiragéao,
consequentemente pode levar a um desequilibrio muscular. Todos esses fatores podem levar
a alteracdes e deformidades posturais que, por sua vez, geram um ciclo vicioso, como ilustrado
na Figura 2 (TATTERSALL, R; WALSHAW, M J, 2003).

Deteriorag§o~

da fungao Secrecao
pulmonar
Inibicdo do
clearance Crescente
. Tosse
das vias falta de ar
aéreas
Dor nas Postura

costas ‘ - pobre

Figura 2: Ciclo vicioso

Fonte: Fonte: Adaptado de TATTERSALL, R; WALSHAW, M J (2003). Posture and cystic fibrosis. (p.
21)
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Detectar alteracdes posturais nessa fase, principalmente na infancia, é essencial para
0 sucesso na reversdo do quadro, para prevenir futuras complicacdes e evitar sindromes
dolorosas (CONTI, et al 2012; OKURO, et al 2012).

Na infancia a desnutricdo € associada ao comprometimento das vias aéreas, fazendo
com que essas criangas apresentem precocemente diminuicdo do peso corporal e retardo do
crescimento. Ocorre um balanco energético negativo pelo aumento do gasto energético, perda
de energia e diminuicdo da ingestdo energética.

A desnutricdo causa alteracdes no aparato respiratério, levando ao catabolismo da
musculatura esquelética para preencher as necessidades energéticas do organismo,
ocasionando atrofia muscular e diminuicdo da contratilidade da musculatura respiratoria
acessoria e do diafragma. H4 um decréscimo da ventilagdo e diminuicdo do desempenho
respiratorio ao esfor¢o. (GRUPO BRASILEIRO DE ESTUDOS DE FIBROSE CISTICA, 2015).

Quando comparados as criancas, 0os adultos apresentam maior queda nutricional,
diabetes, depressdo, osteoporose, fraturas Osseas e comprometimento articular
(PENAFORTES et al., 2013).

Em fases mais avancadas da doenca, ocorre aumento da perda de energia, pela
insuficiéncia pancreatica, devido a perda de gordura pelas fezes e pelo diabetes decorrente
da insuficiéncia do pancreas enddcrino, ja a diminuicdo da ingestdo de energia ocorre pela
anorexia que acompanha a infeccao pulmonar aguda e crénica. Além da diminuicdo do paladar
pela diminuicdo do zinco, aumento da secrecao pulmonar, dispneia e esofagite causada pelo
refluxo gastro esofagico que acompanham o doente pulmonar crénico (GRUPO BRASILEIRO
DE ESTUDOS DE FIBROSE CISTICA, 2015).

2.5- Qualidade de vida na Fibrose Cistica

Em 1995, a Organizacdo Mundial da Saude (OMS) define como QV: “a percepcédo do
individuo, tanto de sua posi¢cdo na vida, no contexto cultural e nos sistemas de valores nos
guais se insere, como em relagéo aos seus objetivos, expectativas, padroes e preocupagoes. ”

Varios instrumentos e questionarios que avaliam a QV na FC foram desenvolvidos. Em
2006, o Cystic Fibrosis Questionnaire (CFQ) foi traduzido e validado para a lingua portuguesa

e apresenta quatro versdes desenvolvidas de acordo com a faixa etaria dos pacientes
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(COHEN et al., 2011): QFC6-11 para a idade de seis a onze anos, QFC12-13 para a faixa de
doze a treze anos, QFC14+ para maiores de quatorze anos e QFCPais11-13 direcionado aos
pais (ROZOV, 2006).

A FC, devido ao impacto negativo que pode causar em todo organismo, afeta os
diversos aspectos da QV. As limitacdes geradas pela doenca podem levar ao desenvolvimento
de medos e insegurancas que interferem diretamente na socializacdo. Na idade escolar, estes
problemas psicoldgicos passam a ser mais evidentes. Ocorrem transformacgfes organicas,
emocionais, envolvendo a autoestima e a sua aceitagao, pois as criangas com essa doenga,
por muitas vezes, se comparam a criancas sadias.

No entanto, o significado da doenca dependera de muitas circunstancias, como a
percepcdo, maturidade e a vivéncia frente as dificuldades. O apoio e a compreenséo dos
familiares sdo muito importantes, para essas criancas e adolescentes se sentirem mais
acolhidas e lidarem melhor com estes aspectos emocionais e seguirem com o tratamento.
Porém, ndo é facil para muitos familiares encararem de forma positiva essa doenca,
principalmente para as maes, que sofrem estresse e transmitem esse sentimento para 0s
filhos, dificultando a adaptagéo a esta nova condicdo. (RIBEIRO; RIBEIRO; RIBEIRO, 2002;
SECRETARIA DE ESTADO DA SAUDE DE MINAS GERAIS, 2008).

A QV pode ser mensurada por instrumentos genéricos e especificos. Os questionarios
genéricos podem ser aplicados em diferentes doencas e populacdes, permitindo a
comparacao entre pessoas doentes com saudaveis, enquanto os especificos sdo voltados
para sinais e sintomas de uma Unica enfermidade. Em ambos 0s casos, 0s instrumentos
devem ser abrangentes, de facil aplicacéo e ter a possibilidade de quantificar em nameros e
tempo as modificacdes que ocorrem para cada individuo dentro dos dominios. (ROZOV,
2006).

Dentre os questionarios genéricos, traduzidos e adaptados para criancas e
adolescentes, o PedsQL € um instrumento que avalia a QV relacionada a saude de criancas
e adolescentes com idade entre dois e dezoito anos. E composto por 23 itens, divididos em 5
dominios: fisico, emocional, social, escolar, e o total. Ele pode ser auto administrado incluindo
as faixas etéarias 5-7, 8-12 e 13-18 anos, ou aplicado aos responsaveis nas faixas etarias 2-4
anos, sendo que seus itens sao similares, diferindo apenas a linguagem adequada ao nivel de
desenvolvimento, e o uso da primeira ou terceira pessoa. Os itens sdo pontuados em uma

escala de 0 a 100, sendo que, quanto maior o escore, melhor a QV. O instrumento foi validado
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e traduzido para a lingua portuguesa por Klatchoian e colaboradores, em 2008. (RONCADA
et al., 2013; KLATCHOIAN et al., 2008).
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3- OBJETIVOS

3.1- Objetivos gerais

Comparar funcéo pulmonar, postura e qualidade de vida de criancas e adolescentes com

fibrose cistica e criancas e adolescentes saudaveis.

3.2- Objetivos especificos

Verificar, em criancas e adolescentes com fibrose cistica, a associacdo entre a funcao

pulmonar, gravidade clinica da doenca, alteracdes posturais e QV.
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4- MATERIAS E METODOS

O presente estudo foi submetido a Plataforma Brasil e aprovado sob o parecer
1.255.364 em 02 de outubro de 2015 (Anexo 1), tendo sido realizado no periodo de outubro a
junho de 2016. Trata-se de um estudo transversal observacional de caso-controle cuja a
amostra de conveniéncia foi composta por criancas e adolescentes até 18 anos divididos em
dois grupos, grupo Fibrose Cistica (FC) e grupo Controle (C) cujos responsaveis, apos
tomarem conhecimento de todas as etapas da pesquisa, autorizaram a participacao através
da assinatura do termo de consentimento livre e esclarecido (TCLE) (APENDICE 1). Para os
adolescentes também foi solicitado consentimento através de assinatura do termo de
assentimento (APENDICE 2). O grupo FC foi formado por criancas e adolescentes, com
diagndstico clinico de FC, que estdo em acompanhamento no Centro de Referéncia em
Fibrose Cistica do HU/UFJF. O grupo C foi composto por criangas e adolescentes saudaveis,
recrutadas nos nucleos familiares do grupo FC e da comunidade académica. Os critérios de
inclusédo para o grupo FC foram: diagnéstico de FC. Para o grupo C, formado por voluntarios
saudaveis, com distribuicdo por género, idades e caracteristicas antropométricas semelhantes
ao grupo FC, foram considerados critérios de inclusdo a auséncia de doencas do sistema
respiratorio e outras situacdes clinicas incapacitantes. Foram considerados critérios de
exclusdo para ambos os grupos, diagndéstico clinico de outra doenca crénica, que nao a FC,
dependéncia de oxigenoterapia, hospitalizacdo nos ultimos 30 dias, alteracéo cognitiva, déficit
na marcha por mobilidade limitada e infeccéo respiratoria presente.

Todas as avaliacfes do grupo FC foram realizadas nos dias das consultas agendadas
no Centro de Referéncia em FC do HU/UFJF, sendo realizado contato telefénico prévio através
do qual todas as etapas de avaliagdo foram explicadas e levantada a possibilidade de
participacdo de outra crianca ou adolescente para compor o grupo C. Quanto aos demais
participantes do grupo C, o agendamento foi feito de acordo com a disponibilidade de cada

um.

Ambos os grupos foram submetidos a:
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- Medidas antropométricas: foi mensurada peso corporal e estatura, utilizando-se
respectivamente balanca digital portatii Cadense ® (modelo BAL150, China) e trena

antropométrica de dois metros Cescorf ® (Porto Alegre, RS, Brasil).

- Avaliacdo de funcé&o pulmonar: realizada sempre pelo mesmo pesquisador segundo 0s
critérios de aceitabilidade e reprodutibilidade exigidos pela American Thoracic Society (AST)
através do espirdbmetro portatil (modelo MIR Spirobank USB®, Roma, Italia) (Figura 3). As
criancas e adolescentes, usando um clipe nasal, sentados e com os pés apoiados no chéao,
foram instruidos a realizar esforcos maximos inspiratérios e expiratérios (Figura 4), sendo
medidos: Capacidade Vital Forcada (CVF), Volume Expiratério For¢cado no Primeiro Segundo
(VEF1), Fluxo Expiratério For¢cado entre os 25-75% da CVF (FEF25-75%) e Pico de Fluxo
Expiratério (PFE.). Os resultados foram registrados e analisados em porcentagem do previsto,

tendo como referéncia as equacdes descritas por Knudson et al.

Figura 4: Espirometria.
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- Avaliacdo postural: realizada sempre pelo mesmo pesquisador através de registros
fotograficos onde as criancas e adolescentes estavam descalcos, em plano frontal e sagital
esquerdo, usando traje que permitisse a visualizacado dos pontos anatdmicos analisados. Os
cabelos estavam presos acima da nuca, quando necessario, para garantir a visualizacao da
regido cervical. Pontos anatémicos foram demarcados utilizando-se marcadores passivos
feitos com bolas de isopor e fixados a pele com fita adesiva dupla-face, conforme apresentado
nas figuras 4, 5, 6, 7, 8, 9 e 10. Utilizou-se uma camera fotogréafica, da marca Fujifilm Finepix
S2950, 14 MP, posicionada em um tripé a uma altura de 1,5 metros e 4 metros de distancia
do individuo e o processamento dos dados obtidos pela avaliacao postural foi realizado através
do Software para Avaliacdo Postural, SAPO, disponibilizado gratuitamente pela FAPESP.

As criangas e adolescentes foram fotografados descalcos, em plano sagital esquerdo,
usando traje que permitiu a visualizagdo dos pontos anatdmicos analisados. Os cabelos foram
presos acima da nuca, quando necessario, para garantir a visualizacdo da regido cervical.
Utilizando-se marcadores passivos feitos com bolas de isopor e fixados a pele com fita adesiva
dupla-face, foram demarcados 0s seguintes pontos anatdmicos: sétima vértebra cervical (C7)
e torécica (T7), trAdgus da orelha, acrémio, espinha iliaca anterossuperior e maléolo.

Para avaliar a protrusdo de cabeca foi analisado o angulo formado por uma linha
horizontal passando por C7 e outra que, partindo deste ponto, se dirige ao trdgus da orelha

(Figura 4), sendo que, quanto maior o angulo, maior a protrusao de cabeca.

Figura 5: Medida de protruséo de cabeca
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Para avaliar a protrusdo de ombro, foi analisado o angulo formado por uma linha
horizontal passando por T7 e outra que, partindo deste ponto se dirige ao acromio (Figura 5),

sendo que, quanto maior o angulo, maior a protrusdo de ombro.

Figura 6: Medida de protrusdo de ombros

Para caracterizar a cifose torécica, foi analisado o angulo formado por uma linha
horizontal passando por T7 e outra que, partindo deste ponto se dirige a C7 (Figura 6); quanto

maior o angulo, maior o grau de cifose toracica.
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Figura 7: Medida da cifose toracica

Para caracterizar a anteversdo de quadril, foi analisado o angulo formado por uma linha
horizontal a partir do trocanter maior e outra que, partindo deste mesmo ponto, se dirige a
espinha iliaca anterossuperior (EIAS); quanto maior o angulo, maior o grau de anteroversao.

Figura 8: Medida da anteroversdo de quadril

Para a analise do alinhamento de quadril e ombro, foram analisados os angulos

formados por linhas horizontais partindo da EIAS esquerda e do acromio esquerdo e outra
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linha e outra linha que, partindo dos mesmos pontos, se dirigem para a estrutura anatémica
correspondente contralateral. Quanto mais distante de 180° o angulo formado, maior foi

considerado o desalinhamento.

Figura 9: Medida do alinhamento de quadril

Figura 10: Medida do alinhamento de ombro

Para avaliar o alinhamento total, foi analisado o angulo formado por uma linha vertical
passando pelo maléolo lateral e outra que, partindo deste ponto, se dirigiu até o tragus da

orelha. Quanto mais distante de 180°, maior € o desalinhamento.
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Figura 11: Medida do alinhamento total

- QV atraveés do questionario PedsQLTM Child Report, versdes 5a 7,8 a 12 e 13 a 18 (Anexo
2), traduzidos e validados para a lingua portuguesa.

Além destas etapas de avaliacdo, para as criancas e adolescentes com FC foram
utilizados dados da avaliacéo clinica mais proxima ao dia da avaliacdo, realizada pela equipe

meédica, sendo levado em consideracao o escore de Shwachman (ES) (Anexo 3).

- Gravidade da doenca: realizado para o grupo FC, através do ES (Anexo 3), registrado pela

equipe médica nos prontuarios do Ambulatério do CRFC/UFJF.
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5- ANALISE ESTATISTICA

A analise de dados foi realizada através do pacote estatistico SPSS versdo 15.0. A
normalidade dos dados foi verificada pelo teste de Shapiro-Wilk, sendo realizada analise
descritiva em termos de média e desvio padrdo quando detectada distribuicdo normal dos
dados e em termos de mediana, valores minimos e maximos, quando verificada distribuicdo
nao normal. Os testes t de Student e de Wilcoxon foram utilizados para comparacgao entre dois
grupos de médias e os testes de correlacdo de Pearson e de Spearman para medidas de

correlag@es, sendo considerado o nivel de significancia de 5% (a<0,05).
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De 37 criancas e adolescentes assistidos no CRFC HU/UFJF, 18 atenderam aos

critérios de inclusdo definidos e compuseram o grupo FC (12 meninos e 6 meninas),

enquanto que 16 criancas e adolescentes saudaveis compuseram o grupo C (7 meninos

e 9 meninas), totalizando 34 criancas e adolescentes.

A tabela 1 apresenta em média (x desvio padrdo) as caracteristicas

antropométricas, referentes a idade (anos), peso (Kg), altura (m) e IMC (Kg/m?) dos grupos

FC e C. Nao foram observadas diferencas entre 0s grupos para essas variaveis.

Tabela 1: Caracteristicas dos grupos FC e C

N
Meninos/Meninas

Idade (anos)
Peso (Kg)
Altura (m)
IMC (Kg/m?)

Grupo FC
18
12/6

11,15 (+3,54)
38,69(+ 17,43)
1,41 (+ 0,18)
18,48 (+3,91)

Grupo C P
16
719

11,11 (+3,49) 0,98
44 (£14,4) 0,35
1,46 (£ 0,16) 0,4
19,61 (+3,37) 0,39

Legenda: IMC: indice de massa corporal; FC: Fibrose Cistica; C: Controle;

A seguir, a tabela 2 apresenta, em termos de porcentagem do predito, os valores da
espirometria. Foi encontrada diferenca para VEF1 (p=0,002), VEF1/CVF (p=0,04) e FEF25.75%

(p=0,05) entre os grupos FC e C, sendo observados menores valores no grupo FC.
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Tabela 2: Valores obtidos na espirometria

Grupo FC Grupo C P
N 18 16
CVF (%) 87,06 (+ 21,93) 99,40 (+ 12,47) 0,06
VEF1 (%) 82,00 (+ 18,61)* 100,40 (x 12,98) 0,002*
VEF1/CVF (%) 92,67 (+ 10,68)* 99,20 (+ 6,04) 0,04*
PFE (%) 84,61 (+ 19,95) 93,60 (+ 14,42) 0,16
FEF25.75% (%) 79,86 (+ 26,07)* 103,66 (= 17,98) 0,05*

Legenda: CVF: capacidade vital forcada; VEF1: volume expiratério forcado no primeiro segundo; PFE: pico de
fluxo expiratério; FEF: fluxo expiratério forcado; FC: Fibrose Cistica; C: Controle; (%): porcentagem do predito; *:
p<0,05;

Em relacdo a avaliacdo da gravidade da FC através do ES verificou-se, em termos de
mediana (minimo / maximo), valores de 95 (60 / 100) para o escore total, 25 para todos no
critério de Atividade Geral, 25 (14 / 25) para Exame Fisico, 25 (10 / 25) para Nutricdo e 22,5
(10 / 25) para Raio X.

Ao se comparar os resultados espirométricos das criangas com FC, entre um subgrupo
com valores maior ou igual a 95 no escore total de ES e outro subgrupo com valores inferiores,
nao foi encontrada diferenca. No entanto, levando em consideracdo a idade, o subgrupo de
criancas com FC com idade maior ou igual a 13 anos mostrou tendéncia (p = 0,06) a
apresentar menores valores de VEF1/CVF.

Na analise dos angulos de avaliagdo postural, ndo foi encontrada diferenca entre os
grupos FC e C (Tabela 3).

Tabela 3: Valores angulares obtidos na avaliagao postural

Grupo FC Grupo C P
N 18 16
Alinhamento de 178,55 (176,80/180) 178,95 (173,40/180) 0,88
ombros no plano

frontal (°)

Alinhamento de 178,65 178,55 (175,70/180) 0,77
guadril no plano (172,30/179,50)

frontal (°)

Alinhamento total 176,30 176,45 0,44
no plano sagital (173,90/179,30) (173,70/178,20)

esquerdo (°)
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Angulo de 130,05 136,35 0,13
anteroversao de (103,50/173,40) (109,30/163,30)

quadril (°)

Angulo de cifose 102,70 104,40 0,44
dorsal (°) (91,10/117,10) (81,20/114,30)

Angulo de 142,25 (135/156,80) 142,95 0,88
protrusao de (133,70/158,20)

cabeca (°)

Angulo de 150,40 152,15 0,77
protrusao de (130,70/166,90) (117,40/165,70)

ombro (°)

Legenda: FC: Fibrose Cistica; C: Controle; *: p<0,05;

Comparam-se também os angulos da avaliacdo postural levando-se em consideracdo
o grau de obstrucéo de vias aéreas atraves do VEF1. Observou-se, no grupo com VEF1< 80%
do predito, maior desalinhamento de quadril no plano frontal (p = 0,007) evidenciado por
menores valores angulares (177,6; 172,3/178,7) do que no grupo com VEF1 = 80% (178,85;
175,7/180).

Ao se analisar a presenca de correlacdo entre a gravidade da FC, através do ES e os
desvios posturais, observou-se que, quanto menor a pontuacdo no aspecto fisico deste
escore, maior o desalinhamento do quadril no plano frontal (r = 0,56; p = 0,03). No entanto, ao
ser levada em consideracao o grau de comprometimento clinico, verificou-se que, somente no
subgrupo com pontuacéo no aspecto fisico do ES abaixo de 95, foi mantida a correlacao (r =
0,93; p = 0.008).

Por fim, a tabela 4 apresenta, em termos de mediana (minimo/maximo), os escores
encontrados na avaliagdo da QV, através do questionario PedsQL. Nao houve diferenca entre
0S grupos.
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Tabela 4: Valores referentes aos escores da avaliagdo da QV

Grupo FC Grupo C P
N 18 16
Escore total da 77,96 (33,20/90,15) 78,50 (63,43/92,19) 0,51
gualidade de vida
Dominio emocional 65 (15/80) 70 (25/85) 0,38
da qualidade de
vida
Dominio escolar da 70 (10,30/95) 70 (45/95) 0,75

gualidade de vida
Dominio fisico da 84,37 (28,12/100) 87,50 (65,62/100) 0,42
qgualidade de vida
Dominio social da 95 (45/100) 90 (70/100) 0,44
gualidade de vida

Legenda: FC: Fibrose Cistica; C: Controle; *: p<0,05;

Ao ser testada a associagao entre QV e idade, foi encontrada correlagdo negativa
moderada para os escores dos dominios social (r =-0,34; p = 0,05), escolar (r=-0,38; p=0,02)
e escore total (r= -0,41; p= 0,02), evidenciando que quanto maior a idade, menores foram os

valores de escore no questionario PedsQL.
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7- DISCUSSAO

O presente estudo teve como objetivo caracterizar e comparar funcéo ventilatoria,
postura e qualidade de vida de criancas e adolescentes saudaveis e com FC, assim como
verificar, no grupo FC, a associacao entre a gravidade clinica da doenca, alteracfes posturais
e QV.

No que diz respeito a funcao ventilatéria, a avaliagcdo espirométrica evidenciou como
esperado, menores valores no grupo FC (tabela 2). De fato, a funcéo ventilatéria em pacientes
fibrocisticos pode se encontrar alterada com o avanco da doenca, em funcao do acometimento
nas vias aéreas periféricas, diminuicdo dos fluxos expiratérios e consequente aprisionamento
de ar (FREIRE, 2006; ZIEGLER et al., 2009). Kraemer et al (2006), em um estudo de coorte
com 152 pacientes com FC observaram a presenca de hiperinsuflacdo pulmonar em mais de
um terco (37,5%) de criancas entre 6 e 8 anos, demonstrando que a progressao da
hiperinsuflacdo pulmonar e a presenca de gas aprisionado sao importantes caracteristicas
mecanicas da evolucdo da doenca. Esses autores mostraram, ainda que o grau de
hiperinsuflacdo e a proporcéo de criangas com esta condi¢do tende a aumentar até a idade
de 18 anos. De forma semelhante, Andrade et al., (2001) mostraram que, ao relacionar a
idade com a gravidade do comprometimento da funcao ventilatéria, os valores espirométricos
apresentaram quedas progressivas ao longo do tempo, tendo uma diferenca significativa entre
os valores médios na faixa de 4 a 6 anos, e aos 18 anos.

Em nosso estudo, apesar de terem sido observados menores valores na relagéao
VEF1/CVF no subgrupo de criangcas com FC, com idade igual ou superior a 13 anos (média
de idade apresentada), esta diferenca ndo apresentou significancia estatistica. Acreditamos
gue o acompanhamento sistematico dessas criancas em um centro de referéncia
especializado, com abordagem multiprofissional, vem contribuindo de forma positiva na
prevencao da evolugdo das complicacdes clinicas e, consequentemente, da deterioracéo da
funcao pulmonar.

Por outro lado, foi observado que o Unico aspecto da funcéo pulmonar que apresentou-
se com média abaixo de 80% do previsto, foi 0 FEF25.75%. Esta constatacao reforca a presenca
de alteracdes periféricas precoces em pacientes com FC (ANDRADE et al., 2001)

S&0 muito restritos 0os estudos que comparam postura entre criangas com FC e

saudaveis. Conti et al., (2012), em estudo que avaliou postura de criangas e adolescentes com
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FC através do teste de Nova lorque, evidenciaram importantes alteracdes, principalmente na
regido de gradil costal. No entanto, esses autores ndo compararam seus resultados com um
grupo controle. Schindel et al., (2013), demonstram que pacientes com FC, de 7 a 21 anos,
guando comparados com saudaveis, apresentam altera¢ces significativas no alinhamento da
cabeca, na lordose cervical, alinhamento da cintura escapular e pélvica, e na distancia lateral
do térax, indicando a presenca de alteracdes posturais importantes que ja se manifestam em
faixas etarias precoces. O presente estudo ndo evidenciou diferencas angulares entre os
grupos FC e C, nem foi encontrada associagdo entre o comprometimento da fungéo pulmonar
e as alteracdes posturais, provavelmente em funcéo de criancas e adolescentes com idade
inferior ao estudo de Schindel et al e, consequentemente menos comprometimento da funcao
pulmonar e da postura.

No entanto, ao ser levada em considerac¢ao o grau de obstrucdo das vias aéreas através
do VEF1, observou-se maior desalinhamento de quadril no grupo com maior grau de obstrucéo
de vias aéreas (VEF1 < 80%). De acordo com a literatura, a obstrugcdo mais grave e a
consequente atitude postural do torax insuflado, leva compensac¢des na coluna e nas cinturas
escapular e pélvica, gerando aumento do trabalho respiratério que causam desequilibrios
globais, sendo a cifose a alteracdo mais comumente relatada (OKURO et al., 2012;
PENAFORTES et al., 2013; TATTERSALL; WALSHAW, 2003). Acredita-se que a auséncia de
diferenca angular na avaliacdo postural no presente estudo esteja relacionada, também, a
especificidade das caracteristicas de criancas e adolescentes, em especial, a influéncia de
habitos posturais da vida diaria, como ocorre na fase escolar. Coelho et al., (2014) verificaram
uma alta prevaléncia de flexibilidade reduzida nessa faixa etaria, atribuindo esta alteracdo a
manutencao prolongada de postura sentada durante as aulas e em frente ao computador.
Segundo esses autores, a permanéncia nessa postura, leva ao encurtamento da musculatura
posterior e, consequentemente, a um desalinhamento da pelve nos diferentes planos. De
forma semelhante, Noll et al., (2012) também atribuem ao ambiente escolar, uma maior
predisposi¢cao ao desenvolvimento de altera¢des posturais. Esses autores ainda afirmam que,
guanto maior o tempo de exposicéo a esse fator, maior sera a probabilidade de desenvolver
desequilibrios posturais principalmente em maiores faixas etarias onde o tempo no ambiente
escolar é maior e o desenvolvimento fisico mais acelerado.

Em relacdo a qualidade de vida, ndo foram encontradas diferencas entre os grupos.
Porém, observou-se, no grupo como um todo que, quanto maior a idade, menor a pontuacao

nos escores total, dominio escolar e social do QQV. Resultados semelhantes também foram
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descritos por Rozov et al., (2006) que justificam estes achados através do grau de severidade
da doenca que, ao longo do tempo, se intensifica, gerando maior comprometimento do estado
geral de saude e, assim, contribuindo para um decréscimo na percepc¢ao da qualidade de vida.
No Brasil, ainda ha escassez de questionarios que atentem ao conceito mais amplo de
gualidade de vida relacionada a saude da crianca e do adolescente. Soares et al., (2011)
avaliaram 30 artigos com esta tematica e evidenciaram que cerca de 70% dos questionarios
apresentam abordagem quantitativa.

Embora exista um questionario especifico para avaliacdo da QV em pacientes com FC
- Cystic Fibrosis Questionnaire — traduzido e validado para a populacéo brasileira (ROZOV et
al., 2006), em funcéo da intencédo do presente estudo de comparar esse aspecto entre um
grupo de criangcas com a doenca e outro com criancas saudaveis, optou-se pela utilizacdo de
um questiondrio genérico. Cohen et al., (2011) afirmam que os questionarios genéricos podem
ser aplicados em diferentes doencas e populacdes, podendo comparar pessoas doentes com
saudaveis. No entanto, eles destacam a fraca sensibilidade desses instrumentos para detectar
pequenas mudancas clinicas, o que pode comprometer a percepcdo da repercussao de
doencas crénicas como é o caso da FC. Além disso, esses autores ressaltam o fato de cada
individuo ter uma percepcdo em relacdo a sua qualidade de vida e esta se modificar ao longo
dos anos, podendo sofrer influéncia do contexto social. E afirmam também, que pacientes com
FC acompanhados em um centro de referéncia, apresentam uma boa qualidade de vida.
Levando em consideracdo o fato do grupo de criancas e adolescentes participantes deste
estudo estarem em acompanhamento sistematico em um centro de referéncia no tratamento
dessa doenca, acredita-se, por esta razao, poder justificar a falta de diferenca na percepc¢éao
da QV entre os grupos, encontrada.

O ES classifica, de acordo com sua pontuacgéo, a gravidade da FC. No presente estudo,
verificamos que, com excecdo de uma crianca que apresentou escore de 60 pontos — doenca
leve -, todos os demais apresentaram pontuacgéo igual ou superior a 85, o que caracteriza as
condicdes “boa” e “excelente”. Ademais, nao foi encontrada associacio entre esse escore € a
funcdo ventilatoria, fatos estes que apontam, mais uma vez, para a efetividade do
acompanhamento das criangas e adolescentes com FC em um centro de referéncia.

Ao ser analisada a influéncia da evolugdo da doenca, atraves do ES no
desenvolvimento de desequilibrios posturais, foi observado, apenas em relacdo ao aspecto

fisico que, quanto menor o escore, maior o desalinhamento do quadril.
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No entanto, este resultado aparece somente no subgrupo com escore abaixo de 95,
pontuacdo ainda considerada excelente, 0 que ndo permite que se atribua esta alteracao
postural a, exclusivamente, uma pior condi¢ao clinica. No estudo de Okuro et al., (2012), a
gravidade da doenca também néo apresentou correlacdo com as deformidades posturais (r =
-0,151; p = 0,339), porem Tattersall e Walshaw, (2003) verificaram esta correlacdo em adultos
com FC. Nota-se que estudos que também mostram essa relacdo, como Erkilla et al., (1978)
e Denton et al., (1981), sdo antigos e esses pacientes tinham a média de sobrevida bem baixa
e muitos comprometimentos funcionais e hoje, com os avan¢os no diagnostico e as estratégias
terapéuticas desenvolvidas tém elevado a expectativa de vida e proporcionado um melhor

prognadstico para esses pacientes com fibrose cistica.
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8- CONCLUSAO

Criangas e adolescentes com FC apresentam menores valores da fungéo pulmonar e
este aspecto parece nao interferir na QV que, por sua vez, se mostra diminuida na fase de
adolescéncia. A postura, embora muito semelhante entre criancas com FC e saudaveis,
apresenta, no aspecto “alinhamento do quadril no plano frontal”’, influéncia do grau de

obstrucédo de vias aéreas e da gravidade da doenca.
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9- CONSIDERACOES FINAIS

O ambulatério do CRFC HU/UFJF é ainda muito recente e o numero de criancas
participantes é, consequentemente, considerado reduzido, em comparacdo com outros
centros. Este fato pode ter influenciado os resultados encontrados no presente estudo, em
especial a auséncia de diferencas entre os grupos. No que diz respeito a QV, a opc¢ao pela
utilizacdo de um questionario genérico (PedsQL) ao invés de um especifico para FC, visando
a comparacao entre os grupos, pode também ter sido um fator de mascaramento de possiveis

alteracdes da QV no grupo FC, ndo detectadas pelo instrumento utilizado.

Recomenda-se que seja dada continuidade a estudos semelhantes realizados no CRFC
HU/UFJF, a fim de se avaliar a evolucdo dos diversos aspectos dos pacientes assistidos,
assim como a qualidade do atendimento oferecido. Além disso, o acompanhamento
longitudinal dos pacientes podera trazer informacdes relevantes complementares as que

forem evidenciadas no presente estudo.
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APENDICE 1 — Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

UNIVERSIDADE FEDERAL DE JUIZ DE FORA
COMITE DE ETICA EM PESQUISA — CEP HU/UFJF
JUIZ DE FORA — MG - BRASIL

FACULDADE DE FISIOTERAPIA — UFJF

Pesquisador Responsavel: Rosa Maria de Carvalho
Endereco: Faculdade de Fisioterapia — Campus Universitario
CEP: 36036-900 — Juiz de Fora— MG

Fone: (32) 2102 3843

E-mail: rosacarvalho@yahoo.com.br

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Seu(sua) filho(a) esta sendo convidado(a) como voluntario(a) a participar da pesquisa “Aspectos clinicos, fisicos
e funcionais de criangas e adolescentes com Fibrose Cistica”. Neste estudo pretendemos avaliar e comparar
postura e aspectos funcionais de criancas e adolescentes com fibrose cistica e criancas e adolescentes saudaveis.
Pretendemos também verificar, em quem tem fibrose cistica, como esses aspectos se relacionam com o grau de
inflamacao de suas vias aéreas e a gravidade clinica da doenca.

O motivo que nos leva a estudar esse assunto é a expectativa de que os resultados contribuam para a
compreensao da fibrose cistica e seu tratamento.

Para este estudo adotaremos 0s seguintes procedimentos de avaliacao:

- medida de peso e altura

- prova de funcdo pulmonar através da realizacdo de inspiracdes e expiracbes maximas e forcadas
num bocal conectado a um equipamento portétil, para avaliar quantidade e velocidade de ar que entra
e sai dos pulmdes;

- avaliacao da quantidade de 6xido nitrico exalado, através de um teste simples de soprar em um bocal
conectado a um aparelho;

- responder a um questionario sobre a percepg¢éo da crianga ou do adolescente em relagédo a qualidade
de vida;

- uma avaliacdo postural onde as criancas ou adolescentes (meninos de sunga e meninas de biquini),
individualmente, serdo fotografados para que depois a postura seja analisada. O rosto de seu(sua)
filho(a) ndo sera exposto e ele(a) ndo serd identificado(a) pelas fotos.

- um teste em que a crianca ou adolescente caminhara o mais rapido possivel durante 6 minutos.

A pesquisa da forma que sera realizada é classificada como de risco minimo ao individuo (risco este
compativel ao que pode ocorrer todos os dias quando, por exemplo, saimos de casa). Caso estes
ocorram serédo ressarcidos pelos pesquisadores responsaveis. Quanto aos beneficios, espera-se que,
a partir dos conhecimentos obtidos com essas avalia¢des, possamos tracar o melhor tratamento para
os pacientes com fibrose cistica.

Para participar deste estudo seu(sua) filho(a) ou vocé néo terdo nenhum custo, nem receberdo
qualquer vantagem financeira. Vocés serdo esclarecidos(as) sobre o estudo em qualquer aspecto que
desejar e estardo livres para participar ou recusarem-se a participar. Podera retirar seu consentimento
ou interromper a participagdo a qualquer momento. A sua participagdo é voluntaria e a recusa em
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participar ndo acarretara qualquer penalidade ou modificagcdo na forma em que é atendido pelo
pesquisador

O pesquisador ira tratar a sua identidade com padrdes profissionais de sigilo e a identidade sua e de
seu(sua) filho(a) ndo sera exposta a qualquer tipo de divulgacéo.

Os resultados da pesquisa estardo a sua disposi¢cao quando finalizada. Seu nome ou o material que
indique a participacao de seu(sua) filho(a) ndo sera liberado sem a sua permissao.

O(A) Sr(a) e seu(sua) filho(a) ndo seréao identificados em nenhuma publicacdo que possa resultar deste
estudo.

Este termo de consentimento encontra-se impresso em duas vias, sendo que uma cépia sera arquivada
pelo pesquisador responséavel, no Servico de Fisioterapia HU/CAS/UFJF e a outra sera fornecida a
VOCEé.

Caso haja danos decorrentes dos riscos previstos, 0 pesquisador assumird a responsabilidade pelos
mesmos.

Eu, , portador do documento de Identidade

, responsavel por , residente a

, telefone , fui informado (a) dos
objetivos do estudo “Aspectos clinicos, fisicos e funcionais de criancas e adolescentes com Fibrose
Cistica”, de maneira clara e detalhada e esclareci minhas duvidas. Sei que a qualquer momento

poderei solicitar novas informac6es e modificar minha decisao de participar se assim o desejar.

Declaro que concordo em participar desse estudo. Recebi uma cOpia deste termo de consentimento livre
e esclarecido e me foi dada a oportunidade de ler e esclarecer as minhas duvidas.

Juiz de Fora, de de201 .
Nome Assinatura responsavel Data
Nome Assinatura pesquisador Data
Nome Assinatura testemunha Data

Em caso de duvidas com respeito aos aspectos éticos deste estudo, vocé podera consultar o
CEP HU — Comité de Etica em Pesquisa HU/UFJF

Hospital universitario Unidade Santa Catarina

Prédio da Administracdo Sala 27

CEP 36036-110

E-mail: cep.hu@ufjf.edu.br
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APENDICE 2 — Termo de Assentimento

TERMO DE ASSENTIMENTO

Vocé esta sendo convidado(a) como voluntdrio(a) a participar da pesquisa “Aspectos clinicos, fisicos e funcionais de
criangas e adolescentes com Fibrose Cistica”. Neste estudo pretendemos avaliar e comparar postura e aspectos funcionais
de criangas e adolescentes com fibrose cistica e criangas e adolescentes saudaveis. Pretendemos também verificar, em
guem tem fibrose cistica, como esses aspectos se relacionam com o grau de inflamagdo de suas vias aéreas e a gravidade
clinica da doenga.

O motivo que nos leva a estudar esse assunto é a expectativa de que os resultados contribuam para a compreensdo da
fibrose cistica e seu tratamento.

Para este estudo adotaremos os seguintes procedimentos:
- medida de peso e altura

- prova de fungdo pulmonar através da realizacdo de inspira¢des e expiragces maximas e forcadas num bocal conectado a
um equipamento portatil, para avaliar quantidade e velocidade de ar que entra e sai dos pulmdes;

- avaliagdo da quantidade de oxido nitrico exalado, através de um teste simples de soprar em um bocal conectado a um
aparelho;

- responder a um questiondrio sobre sua percepgdo de qualidade de vida;

- uma avaliagdo postural onde vocé (meninos de sunga e meninas de biquini) serd fotografada para que depois sua postura
seja analisada. Seu rosto ndo sera exposto e vocé ndo serd identificada pelas fotos.

- um teste em que vocé caminhara o mais rapido possivel durante 6 minutos.

Para participar deste estudo, o responsdvel por vocé devera autorizar e assinar um termo de consentimento. Vocé ndo tera
nenhum custo, nem receberd qualquer vantagem financeira. Vocé sera esclarecido(a) em qualquer aspecto que desejar e
estard livre para participar ou recusar-se. O responsdvel por vocé podera retirar o consentimento ou interromper a sua
participacdo a qualquer momento. A sua participacdo é voluntaria e a recusa em participar ndo acarretara qualquer
penalidade ou modificagdo na forma em que é atendido(a) pelo pesquisador que ira tratar a sua identidade com padrdes
profissionais de sigilo. Vocé ndo serd identificado em nenhuma publicacdo. A pesquisa da forma que sera realizada é
classificada como de risco minimo ao individuo (risco este compativel ao que pode ocorrer todos os dias quando, por
exemplo, saimos de casa). Apesar disso, vocé tem assegurado o direito a ressarcimento ou indenizag¢do no caso de quaisquer
danos eventualmente produzidos pela pesquisa.

Os resultados estardo a sua disposi¢cdao quando finalizada. Seu nome ou o material que indique sua participagdo nao serd
liberado sem a permissdo do responsavel por vocé. Os dados e instrumentos utilizados na pesquisa ficardo arquivados com
o pesquisador responsavel por um periodo de 5 anos, e apds esse tempo serao destruidos. Este termo de consentimento
encontra-se impresso em duas vias, sendo que uma cdpia serd arquivada pelo pesquisador responsavel, e a outra sera
fornecida a vocé.
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Eu, , portador(a) do documento de Identidade

(se ja tiver documento), fui informado(a) dos objetivos do presente estudo de maneira clara e

detalhada e esclareci minhas duvidas. Sei que a qualquer momento poderei solicitar novas informagGes, e o meu
responsavel podera modificar a decisdo de participar se assim o desejar. Tendo o consentimento do meu responsavel ja
assinado, declaro que concordo em participar desse estudo. Recebi uma cdpia deste termo assentimento e me foi dada a
oportunidade de ler e esclarecer as minhas duvidas.

Juiz de Fora, de de 20

Assinatura do(a) menor

Assinatura do(a) pesquisador(a)

Em caso de duvidas com respeito aos aspectos éticos deste estudo, vocé podera consultar:
CEP- CoMITE DE ETICA EM PESQUISA— UFJF

PRO-REITORIA DE PESQUISA / CAMPUS UNIVERSITARIO DA UFJF

Juiz e FORA (MG) — CEP: 36036-900

FONE: (32) 2102-3788 / E-MAIL: cep.propesq@ ufif.edu.br

PESQUISADOR(A) RESPONSAVEL: ROSA MARIA DE CARVALHO

ENDERECO: FACULDADE DE FISIOTERAPIA — CENTRO DE CIENCIAS DA SAUDE — UFJF
Juiz bE FORA (MG) — CEP: 36036-900

FONE: (32) 2102 3843 / 8824 2352 E-MAIL: ROSACARVALHOJF @YAHOO.COM.BR
PESQUISADOR(A) RESPONSAVEL: ROSA MARIA DE CARVALHO

ENDERECO: FACULDADE DE FISIOTERAPIA — CENTRO DE CIENCIAS DA SAUDE — UFJF
Juiz be FORA (MG) — CEP: 36036-900

FONE: (32) 2102 3843 / 8824 2352 E-MAIL: ROSACARVALHOJF@YAHOO.COM.BR
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ANEXO 1 - Parecer do CEP

HOSPITAL UNIVERSITARIO DA
UNIVERSIDADE FEDERAL DE W‘"‘"‘
Ml JUIZ DE FORA-MG
PARECER CONSUBSTANCIADOD DO CEP

DADOS DO PROJETD DE PESGILNSS

Tiulo da Pasquisa; Aspecios dinleos, Tislens @ funclonals de crlangas e adolescenies com Flanose Cisfica

Pesquisador: Fosa Mara de Canaiho

Area Tamatca:

Versdo: 2

CAAE: 45703715.3.0000.5133

Instiul;Ao Proponsnts: Hospita UniversRano da Universidade Federal de Juiz de Foa-MG
Pafrocinador Princlpal: Financamento Pnogrio

DAl O PARECER

MHimsar oo Panecer: 1.255 364

Apresantagao do Projsto:

Trata-se de um estudo fransversal obsenvacional cuja Amosia sera cOMposta par dols grupos. O grupo FC
TONTEd0 pOF CTIancas @ 300iEsCeni=s Com diagnostico cinico de FC & 0 gIupo S por oriancas & ad0lescenies
saudavels (3 partr da awnorzacao o5 pals e/0u responsavels). A Torose Clstica (FC) e uma dosnca
genetica de carater autoesomicn recessive, mals comum am Indhiduos 3 raca branca. Conforme relatado
no estudn, 3 FC apresenta “evoiucas frequenamente fatal, compromete, airaves da alteracan da funcao de
giandulas exoorinas, o funcionamento e SIStEmEs 00 OrgEnISME COMmo respratodo, gastroimtestinal,
hapatico & genitc-urinario Mo rato respiratonio, a8 principals consequencias da FC se reladionam a
aliteracoss no cearance mucoclar com mmmmmﬂ“ma
pessibilldage oe daSEMIVIMENtD de IMTeccoas, Ies0es bronquicas @ bronquiactasias. A INlamaca esa
presente MURD precocements Nas vias #reas de lancas com FC, estando relacionada com o grau de
MEDMMMMhmmHWEMMEm
maralkdade s, com s5U desemalvimentn, 0GoTe apisionameant 3ereo & hipernsmacad pulmanar com
congeqUEnts QUEda da fUNCad pulMoNar, SUMEnto oo frabalho respiratono & desequilbro da musculatura
giobal, resultando em ateracoes posturals giobals. A 355003030 entre deterioracan da funcao pulmonar e
alteracoss biomecanicas pode gerar compremeImento

Endaieps: Rus Cefuio Brevighed, Bi%- Comid de Ebca

Bairro. Harmo Sarbe Calarrs LB 5% gsE10
UF: e Munhdpes: IR DE FORE
Tabafone. | 0520 Fan. (20 RS E-mrall:  onp hoBuff et
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HOSPITAL UNIVERSITARIO DA

UNIVERSIDADE FEDERAL DE w
JUIZ DE FORA-MG

Tuncional, reflielido em diminuican de capacidade de realzacao de atividade fislica.” Mesie sentido, 3
qualidage de wda oestes pacienies tande 3 Sr cOmpromenda

Objstive da Pesquisa:

Cbjetiva Primario;

COmparar postura e aspectos funclonals entre ciancas e adolescentes com Monose cislcd e criancas e
ajaleECames Balldavels

Cbjetivo Secundario:

WVertficar, em ciiancas e adolescentss com fibmse dslica, 3 355083530 entre o giau de Infamacan das vias
aereas, 3 gravidack clnica da doenca e alteracoes posturals @ funcionals.

Avallaan dog Riscos & Benafioos:

Riscos:

A [resenis pesquisa Na olenacs qUAlUer Msco 306 pariicipantss, alem daqueles que podem aconieEcer, por
EXEMPK, QuUaNCo saimos de casa

Bersfidos:

A presenis pesquisa devera contribulr para a malhor comprasnsan das repertussoss fisicas @ fundonds da
floross cistica em crancas & adolescenies e, consequentements, para o planejamento de acoes
terapeuticas woliadas para esta populacan.

Comentarios e Conslderagas sobre a Pesgqulaa:

Estudo relevants para a area, pols conforme descrito nos desfechos, estima-se gue 3 postura 583
comprometida e as condicoes funclonals de criancas e adolescentes com FC seiam comprometkdas em
relacan aos saudavels. E acredita-se que o grau de Inflamacao nas wias asreas e a gravidads dinka
Influencham aspecios posiuras e fundonals de criancas e adobescenies com fibaose clistica.

antiramglia S Furscar 298 384

Conslderagies sobre 08 Temos 0e apresentacio obrigatara:
5 1=MNos g8 Apesentaea0 obngaonos foram anallsanos & SNConram-ss anexaios a Fiataoma Brasil.
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PedsQL-~

Questionario pediatrico

sobre gqualidade de vida

Versao 4.0 — Portuguese (Brazil)

RELATO DOS PAIS sobre O FILHO / A FILHA (5 a 7 anos)



INSTRUCOES

a sua filha pode ter dificuldade.

N&o existem respostas certas ou erradas.

0 se ele / ela nunca tem dificuldade com isso

Caso nao entenda alguma pergunta, por favor, peca ajuda.

1 se ele / ela quase nunca tem dificuldade com isso
2 se ele / ela algumas vezes tem dificuldade com isso
3 se ele / ela freguentemente tem dificuldade com isso

4 se ele / ela quase sempre tem dificuldade com isso

A préxima pagina contém uma lista de coisas com as quais o seu filho /

Por favor, conte-nos se o seu filho / a sua filha tem tido dificuldade com
cada uma dessas coisas durante o ULTIMO MES, fazendo um “X” no nUmero:
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Durante o ULTIMO MES, o seu filho / a sua filha tem tido dificuldade com cada

uma das coisas abaixo?

Nunca Quase |Algumas | Freque |[Quase
Capacidade Fisica (pIFICULDADE PARA...) nunca |vezes n- |sempre
temente
1. Andar mais de um quarteirao 0 1 2 3 4
2. Correr 0 1 2 3 4
3. Praticar esportes ou fazer exercicios fisicos 0 1 2 3 4
4. Levantar alguma coisa pesada 0 1 2 3 4
5. Tomar banho de banheira ou de chuveiro sozinho/a 0 1 2 3 4
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6. Ajudar nas tarefas domeésticas, como apanhar os 0 1 2 3 4
Brinquedos
7. Sentir dor 0 4
8. Ter pouca energia ou disposicéo 0 4
Nunca Quas |Alguma | Frequen- |Quase
Aspecto Emocional (piFiCULDADE PARA...) e |svezes | temente |sempre
nunca

1. Sentir medo ou ficar assustado/a 0 1 2 3 4
2. Ficar triste 0 1 2 3 4
3. Ficar com raiva 0 1 2 3 4
4. Dormir mal 0 1 2 3 4
5. Se preocupar com 0 que vai acontecer com 0 1 2 3 4

Aspecto Social (DIFICULDADE PARA...) Nunca | Quase |Algumas| Freque |Quase

nunca |yezes n- sempre
temente

1. Conviver com outras criancas 4

2. As outras criancas nao quererem ser amigos dele / 4

3. As outras criangas implicarem com o seu filho / a 0 1 2 3 4

4. N&o conseguir fazer coisas que outras criangas da 0 1 2 3 4

mesma idade fazem
5. Acompanhar a brincadeira com outras criancas 0 1 2 3 4




Atividade Escolar (DIFICULDADE PARA...) Nunca | Quase |Algumas| Freqlie |Quase
nunca |vezes n- sempre
temente
1. Prestar atencéo na aula 0 4
2. Esquecer as coisas 0 4
3. Acompanhar a turma nas atividades escolares 0 4
4. Faltar a aula por ndo estar se sentindo bem 0 4
5. Faltar a aula para ir ao médico ou ao hospital 0 4

PedsQL-

Questionario pediatrico

sobre gqualidade de vida

Versao 4.0 — Portuguese (Brazil)

RELATO DA CRIANCA (8 a 12 anos)




INSTRUCOES

N&o existem respostas certas ou erradas.

coisas durante o ULTIMO MES, fazendo um “X” no numero:

0 se vocé nunca tem dificuldade com isso

A préxima pdgina contém uma lista de coisas com as quais vocé pode ter

1 se vocé quase nunca tem dificuldade com isso
2 se vocé algumas vezes tem dificuldade com isso
3 se vocé muitas vezes tem dificuldade com isso

4 se vocé quase sempre tem dificuldade com isso

Caso vocé nao entenda alguma pergunta, por favor, peca ajuda.

dificuldade. Por favor, conte-nos se vocé tem tido dificuldade com cada uma dessas

Durante o ULTIMO MES, vocé tem tido dificuldade com cada uma das coisas abaixo?
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Nunca Quase |Algumas| Muitas |Quase
Sobre minha satide e minhas atividades nunca |yezes vezes |sempre
(DIFICULDADE PARA...)
1. Para mim é dificil andar mais de um quarteirdo 0 1 2 3 4
2. Para mim é dificil correr 0 1 2 3 4
3. Para mim é dificil praticar esportes ou fazer exercicios 0 1 2 3 4
Fisicos
4. Para mim é dificil levantar coisas pesadas 0 1 2 3 4
5. Para mim é dificil tomar banho de banheira ou de 0 1 2 3 4
chuveiro sozinho/a
6. Para mim é dificil ajudar nas tarefas domésticas 0 1 2 3 4
7. Eu sinto dor 0 1 2 3 4
8. Eu me sinto cansado/a 0 1 2 3 4
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Nunc Quase Algumas Muitas vezes Quase sempre
Como eu convivo com outras pessoas
a nunca vezes

(DIFICULDADES PARA...)

1. Eu tenho dificuldade para conviver com 0 1 2 3 4

outras criangas

2. As outras criancas ndo querem ser minhas 0 1 2 3 4

amigas

3. As outras criancgas implicam comigo 0 1 2 3 4

4. Eu ndo consigo fazer coisas que outras 0 1 2 3 4

criancgas da minha idade fazem

5. Para mim é dificil acompanhar a brincadeira | 0 1 2 3 4

com outras

Nunca Quase |Algumas | Muitas |Quase

Sobre a escola (DIFICULDADES PARA...) nunca |vezes e s
1. E dificil prestar atenc¢do na aula 0 1 2 3 4
2. Eu esquego as coisas 0 1 2 3 4
3. Eu tenho dificuldade para acompanhar a minha turma 0 1 2 3 4

nas tarefas escolares
4. Eu falto a aula por ndo estar me sentindo bem 0 1 2 3 4
5. Eu falto a aula para ir ao médico ou ao hospital 0 1 2 3 4

Nunca Quase |Algumas | Muitas |Quase

Sobre meus sentimentos (DIFICULDADE PARA...) nunca |vezes vezes |sempre
1. Eu sinto medo 0 1 2 3 4
2. Eu me sinto triste 0 1 2 3 4
3. Eu sinto raiva 0 1 2 3 4
4. Eu durmo mal 0 1 2 3 4
5. Eu me preocupo com o que vai acontecer comigo 0 1 2 3 4
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! N* deidentificacio:

Diata:

™

PedsQL

Questionario pediatrico
sobre qualidade de vida

Versdo 4.0 — Portugués (Brasil)

RELATO DO/A ADOLESCENTE (13 a 18 anos)
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Ml L L

1. Fara mim e dificl andar mais de umguarteirao

2. Paramime dificl correr

3. Fara mim e dificil praticar esportes ou fazer exercicios

fisicos

4. Fara mim e dificil levantar colsas pesadas

b, Faramime dificl tomar banhode banheira ou de

chuyeirg sozinhofa

b. Fara mim e dificl ajudar nas tarefas domesticas

7. Eu sinto dor

8. EU tenho pouca energiaou disposicac

- |- EEmipire-

1. Eu sinto meda

2. Eu me sinto triste

3. Eu sintoraiva

4. BEu durma mal

5. Bu me preocupocomo gue val acontecer comiga

1. BEu tenho dificuldade para conviver Coim outros /outras

adolescentes

¢ s outros f as outras adolescentes nao quUeremaser
mels amigos fminhas amigas

3. 0s outros [ as outras adolescentes implicam comigo

4. Eu naoconsigofazZer colsas gue autros foutras
adolescentes da minha idade fazem

b, Fara mim e dificl acompanhar os/ as adolescentes da

minhaidade

1. E dificil prestar atencao na aula

2. EU esqgueco as colsas

3. BEutenho dificuldade para acompanhar a minha turma
nastarefas escolares

4. Eu falio a aula por nao estar me sentindo bemn

b, Eutalto a aula parairao medcoou ao hospral




ANEXO 3 - Escore de Shwachman
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Pontmacdo Atividade Geral Achados Radiologicos
25 Atividade mormal plena; joga bola; campos pulmonares limpos
vail @ escola regularments
20 falta tesistEncia ¢« camsa ao final do dia; miimimas marcas de acentwagdo
bhoa freq@Eéncia escolar broncovascular; enfisema primario
15 descansa voluntariaments durante o dia; enfizema leve; sinais d= atelectasias; marcas
canza facilmente apos sxercicio; de aumente broncovascular
freqiéncia escolar satisfatoria
10 professor particular; repousa muito; enfizema moderade; areas de atelectasias
dispngia apo: caminhada curta; difuzas com éreas de infecedo sobrepostas;
bromguisctasias minimas
a5 ortopnéia; confinade a cama ou cadeira extensivas alteragles com fendmenopuimonar
aobstretive e infecglo; aletectasias lobares 2
bromguisctasias
Pontmagda Mutrigda Exame Fizico
25 mantémm peso & altura proximo do natmal: 5/ tosse; FC & PR nommais; pulmbes
percentil 25; bom ténus & massamuscular;  limpos; boa postera
fezes bem formadas- guase normais
i peso e aligra aproximadaments no Tosse rate ow “pigamme”; FC 2 FE normaiz mo
percentil de 15 a 20; fezes levemente repouse; minimoe enfizema; pulmbes limpos; s/
anormais; ténus & massa musculartones & bagusteamento
masia muscular satisfatorios
15 peso e gltwra acima do percentil 3; fezes tosse ocasional (a0 levantar pela manhd]; FE
uiunalments anommais, volamasas ¢ levemente elevada; enfizema suwave; MV rode;
pobrements formadas; ténus pobre e rencaos localizados rareamente; bagueteamento
massa muscular reduzida; powcs distenzdo  precoce
abdominal (se tiver)
10 peso e altura abaixo do percemtil 3; fezes  tosse fregiente, wsvalmente produtiva;
pouco formadas, volumosas, ofemsivamentes rtetraclo toracica; enfisema moderado;
gordurozas; musculo frace  mas:a deformidade toracica; roncos wivalments
redozida;diztensfo abdominal swawve/ presentes; bagueteamento 22
moderada
a5 marcada ma-nutrigdo; protuberéncia Tosse grave paroxistica, taguipngia ¢

abdominal abundante; fezes fregientes,
volemosas, maw cheire ¢ gordurosas;
prolapsoe retal fregients

taquicardia; alteracdo pulmonar extensa;
sinais de FalEncia cardiaca direita; 3/4
bagusteamento

Claszificacdo Pontos

grave < 40
moderado 56 - 41
lewe 70 - 56
bom 85 -7
exeelente 100 - B&

[Qusdres elabarsd oz o parttr de arttgo eriqginal de Shwackman, 1958)









