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RESUMO

Introducéo: A toler&ncia ao exercicio e os niveis de atividade fisica tendem a ser reduzidos
em pacientes com fibrose cistica (FC). Estudos trazem que o nivel de atividade fisica pode
estar associado com melhor estado nutricional e com um maior declinio da fungdo pulmonar.
Com a evolucéo da doenga, o declinio da fun¢do pulmonar associado a distdrbios metabdlicos
e desnutricdo, provocam alteracfes na mecanica respiratdria, disturbios musculoesqueléticos e
deformidades toracicas, trazendo prejuizos na qualidade de vida destes individuos. Objetivo:
Verificar a associacdo entre gravidade funcional pulmonar, nivel de atividade fisica e
variaveis de avaliagdo postural em adultos com FC. Secundariamente, verificar a correlagdo
entre os parametros de atividade fisica observados pelo acelerdmetro e pelo questionario
internacional de atividade fisica (IPAQ) e, verificar a correlacdo entre os parametros de
atividade fisica observados pelos dois instrumentos com a distancia percorrida no teste de
caminhada de seis minutos (DTC6M) e os parametros de avaliacdo postural. Métodos: Estudo
de carater transversal, aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do Hospital de Clinicas de
Porto Alegre. Para a verificacdo de parametros de funcdo pulmonar foi utilizado o exame de
espirometria, para a verificacdo do nivel de atividade fisica foi utilizado o questionario IPAQ
e um acelerbmetro, para avaliacdo postural foi utilizada a fotogrametria com auxilio do
Software de avaliacdo postural (SAPO) e, para comparagfes complementares foi utilizado o
teste de caminhada de seis minutos (TC6M). Resultados: Participaram do estudo 28
individuos adultos com FC, idade média de 25,1 anos e VEF; (%) com média de 47,1. O
VEF; se associou com os parametros obtidos pelo acelerdmetro, avaliacdo postural e TC6M,
porém, ndo houve associacdo com os dados obtidos pelo IPAQ. Conclusdo: Este estudo
demonstrou que o declinio da funcdo pulmonar dos pacientes adultos com FC esta associado
com maior cifose tordcica, menor tempo em atividade fisica moderada e vigorosa e menor
distancia percorrida no TC6M. O acelerdmetro demonstrou-se ser o melhor instrumento para

avaliacédo da atividade fisica neste publico.

Palavras chave: Fibrose cistica; avaliagdo postural; teste de fungdo pulmonar; acelerémetro,

teste de caminhada de 6 minutos.



ABSTRACT

Introduction: Exercise tolerance and levels of physical activity tend to be reduced in patients
with cystic fibrosis (CF). Studies suggest that the level of physical activity may be associated
with better nutritional status and with larger decline in lung function. With the evolution of
the disease, the decline of lung function associated with metabolic disorders and malnutrition,
causes alterations in respiratory mechanics, musculoskeletal disorders and thoracic
deformities, bringing injury to the individual’s quality of life. Objective: To verify the
association between pulmonary functional severity, physical activity level and postural
evaluation variables in adults with CF. Secondly, to verify the correlation between the
physical activity parameters observed by the accelerometer and the international physical
activity questionnaire (IPAQ) and to verify the correlation between the parameters of physical
activity observed by the two instruments with the six-minute walking distance (6MWD) and
the parameters of postural evaluation. Methods: Cross-sectional study, approved by the
Research Ethics Committee of the Hospital de Clinicas, Porto Alegre. The spirometry test was
used to verify pulmonary function parameters. The IPAQ questionnaire and an accelerometer
were used to assess the level of physical activity, for postural evaluation the photogrammetry
was used with the aid of the Postural Evaluation Software (SAPO) and, for further
comparisons, the six-minute walk test (6MWT) was used. Results: 28 adult subjects with CF,
mean age of 25.1 years and FEV; (%) with a mean of 47.1 participated in the study. FEV; was
associated with the parameters obtained by the accelerometer, postural evaluation and 6MWT,
but there was no association with the data obtained by IPAQ. Conclusion: This study
demonstrated that the decline in lung function in adult patients with CF is associated with
higher thoracic kyphosis, shorter time in moderate and vigorous physical activity, and shorter
distance walked on 6MWT. The accelerometer has been shown to be the best instrument for

assessing physical activity in this public.

Keywords: Cystic fibrosis; postural evaluation; lung function test; accelerometer, six minute

walk test.
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1 INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) é uma doenga decorrente da alteracdo no gene que codifica a
proteina reguladora da condutancia transmembrana (do inglés, cystic fibrosis transmembrane
regulator - CFTR). O CFTR é um canal ibnico que existe na superficie apical de células
epiteliais que revestem as vias aéreas, dutos pancreéticos, intestino, duto deferente, glandulas
sudoriparas, entre outros locais".

A FC é caracterizada principalmente pela triade infeccdo pulmonar cronica e
bronquiectasias, insuficiéncia pancreatica exdcrina e elevada concentracdo de eletrolitos no
suor. A doenca pulmonar é a principal responsavel pela morbidade e mortalidade.> Com a
evolugdo da doenca, o declinio da funcdo pulmonar associado a disturbios metabdlicos e
desnutricdo,  provocam  alteragbes na  mecanica  respiratéria e  distarbios
musculoesqueléticos.®>* O alcaponamento aéreo deixa a musculatura em desvantagem
mecanica e contribui para o aumento da dispneia e deformidades toracicas.”

A postura é definida como um arranjo balanceado das estruturas corporais, sendo
determinada pelo posicionamento de todos os segmentos do corpo em um dado momento.®
Num alinhamento postural normal, espera-se que os musculos e articulacbes estejam em
estado de equilibrio e com quantidade minima de esforco e sobrecarga.” Habitos posturais
inadequados durante atividades de vida diarias sdo os principais fatores de risco para que
ocorram alteracBes posturais. Ainda na infancia, mochilas com peso elevado, exercicios mal
executados e longos periodos sentados, favorecem para o aparecimento de alteracdes
posturais.®

As alteracGes posturais em pacientes adultos com FC sdo de natureza multifatorial e
podem estar associadas com o avanco da idade, perda de massa 0ssea, progressao da doenca
pulmonar, aumento do trabalho respiratério e inatividade fisica.>*

Penafortes et al., estudaram 14 individuos com FC, com mediana de 24,5 anos,
volume expiratério forcado no primeiro segundo (VEF;) de 54% do previsto e capacidade
vital forcada (CVF) de 84% do previsto. Os pesquisadores observaram que houve correlagdo
entre 0 VEF1, teste de caminhada de 6 minutos (TC6M), capacidade pulmonar e resisténcia
das vias aéreas com o alinhamento vertical do tronco. Os autores concluiram que as
anormalidades na funcdo pulmonar e na capacidade funcional se associam com as alteracdes

posturais encontradas nestes pacientes.**
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Schindel et al. avaliaram o efeito de exercicios fisicos ndo-supervisionados
orientados durante consulta ambulatorial sobre a postura corporal e distribuicdo das pressoes
plantares em 34 criangas e adolescentes com FC, divididas em dois grupos, G1 (controle) e
G2 (intervencdo). Todos os individuos participaram de testes de funcdo pulmonar, avaliacdo
antropométrica, postural e de baropodometria. O G2 recebeu um manual de orientacdo para a
prética de exercicios fisicos aerdbicos e de alongamento além de ligacGes telefonicas a cada
duas semanas para reforco e orientacdes das praticas. Apds 3 meses de acompanhamento, 0s
pesquisadores puderam observar que a intervencgdo ocasionou diminuicdo na lordose cervical,
na cifose toracica, na lordose lombar, na distancia lateral do torax e na protrusdo abdominal,
concluindo que o exercicio aerébico e alongamentos melhoram a postura de criancas e
adolescentes com FC e evitam a piora de algumas desordens posturais.*?

Poucos estudos avaliaram as alteragdes posturais em pacientes adultos com FC*% e
suas associacdes com a pratica de atividades fisicas. A boa postura contribui na reducgdo de
dores nas costas e na diminui¢cdo do risco de lesdes espinais, além de melhorar a imagem
corporal e a autoestima em pacientes com FC.**

A avaliacdo postural em pacientes com FC é de grande importancia para a descoberta
de alteracOes posturais, podendo contribuir para a definicdo do manejo e prevencdo destas
alteracOes, a fim de evitar que haja uma piora na mecanica respiratoria e na qualidade de vida
destes individuos.

Desta forma, o objetivo principal deste trabalho é verificar a associacdo entre funcéo

pulmonar, nivel de atividade fisica e variaveis de avaliacdo postural em adultos com FC.
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2 REFERENCIAL TEORICO

2.1 FIBROSE CISTICA

2.1.1 Descricéo

A FC ou mucoviscidose € uma doenca genética, de heranca autossdmica recessiva,
de evolucdo crénica e progressiva que acomete as glandulas exdcrinas.’>*® E causada por
mutacdes em um gene localizado no brago longo do cromossomo 7 e sua disfungéo primaria é
o transporte anormal de ions através da membrana epitelial tendo como resposta uma perda da
funcdo da proteina CFTR." Desde a descoberta do gene em 1989, mais de 2000 mutagdes
causadoras de FC ja foram descritas.’® A mutacdo F508del é a mais comum e consiste na
deplecéo de trés pares de bases, levando a perda do aminoacido fenilalanina na posicao 508
da proteina.’®*® Entre as principais manifestagdes clinicas, encontram-se a presenca de suor
salgado, insuficiéncia pancreética exdcrina e endocrina, fezes esteatorreicas, infeccdo
respiratoria recorrente, tosse produtiva crénica, diminuicdo progressiva da funcdo pulmonar e

da capacidade funcional para o exercicio."?

2.1.2 Histérico

A doenca FC foi descrita pela primeira vez na literatura no ano de 1938 por Dorothy
Andersen como FC do pancreas.”* Em 1941, Jeffrey publicou um artigo onde descrevia a FC
do péancreas como uma doengca com sintomas tipicos onde poucos bebés sobreviviam ao
periodo neonatal. Os que sobreviviam apresentavam dificuldade para ganhar peso, fezes
frequentes e volumosas além de doenga respiratdria cronica.?

No ano de 1989, foram identificadas mutagcdes no braco longo do cromossomo 7, o
qual é responsavel pela codificagdo de uma proteina com 1480 aminoéacidos, a CFTR. Esta

proteina é responsavel pelo transporte do i6nico epitelial, funcionando como um canal de



12

cloro. O seu funcionamento alterado gera desidratacdo do liquido de superficie epitelial,
ocasionando a formac#o de muco espesso, caracteristico da doenga.?*%*

Com o aumento do conhecimento da doenca, a implantacdo de programas de
triagem neonatal e da rapida descoberta de novos tratamentos, a FC deixou de ser uma doenca

da infancia e tornou-se uma doenca também de adultos, modificando a sua epidemiologia.***

2.1.3 Epidemiologia

A incidéncia da doenca varia de acordo com a etnia, sendo de 1:3200 nascidos vivos
na populacio caucasiana, 1:15000 em afro-americanos e 1:31000 em asiaticos.?® No Brasil, a
incidéncia estimada para a regido sul é préxima a populacdo caucasiana europeia, 1:2.500
nascimentos. Uma hipotese para essa semelhanca estaria na grande imigracdo de europeus
para essa regido.”’ Em outras regides do pais, a incidéncia diminui para cerca de 1:10.000
nascidos vivos.?2 Em Porto Alegre, Marostica et al. identificaram uma incidéncia de 1:2.745

nascidos vivos.?°

2.1.4 Diagnostico

A FC é diagnosticada na presenca de pelo menos um achado fenotipico, historia
familiar de FC ou triagem neonatal positiva acompanhada de evidéncia laboratorial de
disfuncdo da CFTR. O Teste do Pezinho é um dos primeiros exames que pode indicar a FC, 0
valor elevado da tripsina imunorreativa no sangue (>70 ng/ml) é sugestivo da doenca. O teste
deve ser repetido em caso de suspeita e exames complementares Sd0 necessarios para a
confirmagéo da FC.?” Somente em 2001, com a portaria n° 822 de 06 de junho, foi criado no
Brasil o Programa Nacional de Triagem Neonatal onde foi incluido ao Teste do Pezinho o
diagnostico de FC. Parana foi o primeiro estado a implementar a FC no teste no ano de 2001,
0s outros estados se adequaram posteriormente como, por exemplo, 0 Rio Grande do Sul em
2012 e Distrito Federal, Bahia, Mato Grosso e Mato Grosso do Sul em 2013.28303

O teste do suor é considerado o padrdo aureo para o diagnéstico de FC e é
considerado positivo quando as concentracfes de cloreto forem maior que 60 mmol/L em

duas amostras coletas com intervalo de semanas entre elas.>?>%
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A identificagdo de mutagOes conhecidas como causadoras de FC em cada um dos
genes da CFTR, frente a um contexto clinico ou histdria familiar compativel, estabelece o
diagnostico de FC. Desde a descoberta do gene da FC em 1989, 2.000 mutacdes foram
identificadas e 242 foram confirmadas como causadoras da doenca.*®

Uma diferenga de potencial nasal (DPN) aumentada em associacdo com quadro
clinico ou histdria familiar positiva fundamenta o diagnostico de FC. Entretanto, a auséncia de
aumento na DPN nédo exclui o diagndstico de FC, pois um resultado falso-negativo pode
ocorrer na presenca do epitélio inflamado. E recomendado que a DPN seja realizada pelo
menos duas vezes em momentos diferentes. Entretanto, essa técnica so estd disponivel em
centros altamente especializados e requer uma padronizagéo rigorosa.

A maior parte dos diagndsticos é feito na infancia, apesar do diagnéstico em adultos
ter aumentado com o passar dos anos.** De acordo com dados da Cystic Fibrosis Foundation
(CFF) o diagnéstico em adultos entre os anos de 2001 e 2005 teve um aumento de 9%.%

O diagnéstico na fase adulta pode se tornar mais dificil, pois muitos pacientes
apresentam formas néo cléssicas da doenca e teste do suor normal ou limitrofe.? Para auxiliar
no diagndstico de adultos ha testes complementares que podem ser realizados, como: teste de
funcéo pancreética exdcrina, de funcdo pulmonar, de excluséo de discinesia ciliar, de exclusdo
de imunodeficiéncias, de exclusdo pancreatite aguda recorrente, lavado bronco-alveolar,

tomografia de torax, entre outros.*

2.1.5 Manifestacdes Clinicas

2.1.5.1 ManifestacOes Respiratorias

A doenga pulmonar é a primeira causa de morbidade e mortalidade em pacientes com
FC.* A tosse cronica pode estar presente desde os primeiros dias de vida e é considerada a
principal manifestacdo respiratdria, podendo prejudicar desde cedo a alimentacéo e 0 sono dos
pacientes.’

A primeira alteracdo identificada na radiografia de térax é o espessamento de paredes

bronquicas, especialmente nas zonas superiores. Também pode aparecer atelectasias,
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infiltrado alveolar e hiperinsuflagdo pulmonar. As imagens variam conforme a idade,
progresséo e gravidade da doenca.®**

A hiperinsuflacdo pulmonar, aprisionamento aéreo e impactaces mucoides sao
importantes caracteristicas da progressao da doenca, levando a reducdo da habilidade para a
pratica de atividades fisicas.***° A diminuicdo progressiva do condicionamento fisico aliado &
inatividade, inicia um ciclo vicioso no qual a piora da dispneia se associa a esforgos fisicos
cada vez menores, com grave comprometimento da qualidade de vida.*

Com a progressdo da doenca também pode ocorrer hemoptise e pneumotérax.*
Flume e colaboradores relataram que cerca de 4,1% dos pacientes com FC terdo hemoptise
macica e 3,4% terdo pneumotdrax no decorrer da vida.*>*?

No Brasil, as bactérias mais frequentemente isoladas em pacientes com FC sdo
Staphylococcus aureus (58,5%) seguido de Pseudomonas aeruginosa (42%), complexo
Burkholderia cepacia (9%) e Haemophilus influenzae (8,9%), relacionando-se a um pior
progndstico da doenca.** Em estudo realizado com 88 pacientes do programa de adultos e
pediatricos com FC do Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA), as bactérias mais
presentes foram Staphylococcus aureus (87%) seguido de Pseudomonas aeruginosa (69%) e

Burkholderia cepacia (18%).%

2.1.5.2 Manifestacdes Gastrointestinais

Pacientes com FC possuem anormalidades gastrointestinais, porém, a apresentacao e
a gravidade destas disfuncdes se apresentam de formas diferentes até mesmo em pacientes
com a mesma mutagdo CFTR.*®

A insuficiéncia pancreéatica (IP) exdcrina esta associada a apresentacdo classica da
doenga. Se nédo tratada pode ocasionar deficiéncia nutricional, mineral 0ssea, de vitaminas,
atraso de crescimento e dismotilidade.***" A fisiopatologia da IP envolve a obstrucdo dos
canaliculos pancreéticos por tampdes mucosos com bloqueio da liberagdo de enzimas para o
duodeno, ocasionando mé4 digestdo de gorduras, proteinas e carboidratos.*® Em decorréncia da
IP, as fezes destes pacientes sdo volumosas, palidas, gordurosas e de odor caracteristico.*® A
IP é manifestada por esteatorreia, deficiéncia de vitaminas, baixo crescimento pondero-
estatural, distensdo abdominal, diarreia e flatuléncia®®. Pacientes que apresentam IP devem
receber suplementacdo de enzimas pancreaticas e vitaminas associadas a uma dieta

hipercalérica.>*°
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Estudos epidemioldgicos mostram que a doenca de refluxo gastroesofagico (DRGE)
é mais prevalente em pacientes com FC, podendo variar de 30 a 85%.°* A DRGE pode ser
encontrada em criancas e adultos e pode ser induzida pela doenca respiratdria, tosse frequente
e motilidade géstrica.*® A DRGE pode resultar em eventos de aspiragdo broncopulmonar,
fazendo com que conteudos gastricos sejam encontrados em lavados alveolares e em escarros
de pacientes adultos, tendo uma correlagdo negativa com o0 VEF1.%

Outra doenca especifica de pacientes com FC é a obstrucdo intestinal distal (OID)
que inicia com dor/distensdo abdominal aguda, massa fecal na area ileocecal e uma pequena
dilatacdo do intestino, nem sempre presente em exames de imagem*. A OID é a acumulagéo
de material viscoso, composto por muco e alimentos ndo digeridos, que se adere no intestino
delgado e é agravada pela desidratacdo decorrente do prejuizo da CFTR.> ileo meconial ao
nascer, historia prévia de OID, desidratacdo, inflamagdo de mucosas, uso de opiaceos para
controle da dor e diminuicdo da dieta rica em gordura também sdo fatores de risco para o
desenvolvimento da OID.*®

A doenca hepatica (DH) é mais comum a partir do final da primeira década de vida
dos pacientes com FC, porém, pode se manifestar mais precocemente em pacientes com
histérico de fleo meconial ao nascer.>* Em torno de 12 a 15% dos pacientes com FC
desenvolvem célculos biliares devido o metabolismo alterado dos sais biliares e, em média,
5% dos pacientes apresentam cirrose hepética, sendo a retengdo de sais biliares hepatotdxicos
um dos fatores contribuintes para o aparecimento da DH.>

O mau estado nutricional, a deficiéncia de antioxidantes e a ndo adeséo ao tratamento
podem agravar o defeito da secrecdo biliar e 0 dano hepético, causando outras complicacdes
como desnutricio, osteodistrofia hepatica e mais avancado declinio da funcdo pulmonar.®® O
curso da DH é de progressdo lenta e a faléncia hepatocelular é um evento tardio, por isso, é de
extrema importancia que o diagnoéstico seja realizado precocemente e que o tratamento seja

iniciado 0 quanto antes a fim de reverter os sintomas.”’*®

2.1.5.3 Distarbios Enddcrinos e Urogenitais

Com o aumento da expectativa de vida, os pacientes com FC passaram a ter doencas
enddcrinas associadas, como diabetes, deficiéncia de vitamina D, hipotireoidismo, baixa
estatura e hipogonadismo.>®
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A diabete melito (DM) associada a FC é a comorbidade mais comum e ocorre
principalmente em pacientes com doenca grave, estando relacionada com a IP exécrina.®® %,
A DM pode ser uma doenca silenciosa e 0s pacientes podem permanecer assintomaticos por
anos, deste modo, recomenda-se o controle a partir dos 5 anos de idade.®*®* A prevaléncia de
DM e de intolerancia a glicose aumenta com a idade e se associa ao declinio acentuado do
estado clinico e da funcdo pulmonar nos anos precedentes ao diagnostico da DM, levando a
piora na sobrevida.®* A DM associada & FC esta presente em até 2% das criancas, 19% dos
adolescentes e 50% dos adultos com FC.%°

A doenga dssea pode se manifestar em pacientes com FC por diversos fatores, como
ma absorc¢do de vitamina D e K, pobre estado nutricional, sedentarismo, inflamacdo crénica,
terapia com corticoides, puberdade atrasada e hipogonadismo precoce, além das alteracGes da
glicose e regulacdo de insulina.®®®® Osteoporose e osteopenia sdo as doencas 6sseas mais
presentes em pacientes com FC fazendo com que se tenha alto risco de fraturas vertebrais.®

A baixa estatura em pacientes com FC pode ser observada a partir dos 6 meses de
idade e se agrava na adolescéncia.””’* Fatores como desnutricdo, absorcdo inadequada de
calorias, inflamacdo crénica e uso de glicocorticoides podem contribuir para 0 pouco
crescimento destes pacientes’!, porém, hé relatos de prevaléncia da deficiéncia do horménio
do crescimento (GH)™? e sua reposicdo deve ser considerada como um adjuvante no
tratamento visto que além do aumento do crescimento, ele auxilia na mineralizagdo 6ssea, na
melhora da funcdo pulmonar e na diminuicdo de hospitalizag&o.”® "

Devido a melhora na absorcdo de nutrientes através do uso de enzimas pancreéticas,
0 aumento da ingestdo calorica e a criacdo de centros especializados em FC, o atraso na
puberdade e a velocidade de pico de altura sdo menos severos do que antigamente.”® A
menarca de meninas com FC se da aos 14,6 anos enquanto na populacdo saudavel é aos 12,9
anos e irregularidades menstruais sdo relatadas por 52% das adolescentes com FC.”
Anormalidades no trato reprodutivo causam a azoospermia por obstrucao e, 95% dos homens
com FC séo inférteis.”® A infertilidade feminina ainda é questionada, recomenda-se que
meninas com FC tenham acompanhamento do desenvolvimento puberal e recebam niveis de

estrogénio adequados.”>>®

2.1.6 Sobrevida
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A média da sobrevida prevista para 0s pacientes com FC tem aumentado
progressivamente. Em 1950, a expectativa de vida era inferior a 1 ano e poucos conseguiam
ingressar na escola. Entre a década de 70 e 80 comecaram a surgir 0s primeiros adultos e a
expectativa de vida atingiu os 18 anos. O desenvolvimento da terapia por antibidticos anti
Pseudomonas e a reposicdo de enzimas pancreaticas foi importante para o aumento da
sobrevida. Nos registros da CFF e da United Kingdom Cystic Fibrosis, a expectativa de vida
atual é respectivamente de 39,3 anos e 45 anos.**"® No Brasil, segundo dados do Registro

Brasileiro de Fibrose Cistica (REBRAFC), a expectativa de vida atual é de 37,7 anos.**

2.1.7 Tratamento

O tratamento deve ser rigoroso e continuo, visando a profilaxia das infec¢cbes e das
complicacgdes. Deve ser iniciado o mais precocemente possivel a fim de retardar a progressao
das lesbes pulmonares. O tratamento deve ser individualizado, para um melhor prognéstico e
aumento da sobrevida.>"

O tratamento padrdo para a FC envolve antibioticoterapia, higiene das vias aéreas,
exercicio fisico, mucoliticos, broncodilatadores, oxigénio, agentes anti-inflamatérios e suporte
nutricional.?® Devido a complexidade do tratamento, recomenda-se que pais e pacientes
estejam envolvidos para que se obtenha melhores resultados.®

Por se tratar de uma doenca crdnica e multissistémica, os pacientes com FC devem
ser acompanhados por uma equipe multiprofissional>**#° composta por médicos, enfermeiros,
fisioterapeuta, nutricionista, professor de educacdo fisica, assistente social, psicélogo,
farmacéutico, entre outros. Este cuidado bastante abrangente esta relacionado com o
progressivo melhor prognéstico dos pacientes.*

Os antibidticos sdo fundamentais para o tratamento da doenga pulmonar na FC e
podem ser utilizados em situagfes como: profilaxia e erradicacdo de infeccdo precoce,
erradicagdo de infeccdo cronica e no tratamento de exacerbacdes.”® Os pacientes com FC
devem ser avaliados rotineiramente, de preferéncia a cada quatro meses, quanto a
microbiologia e antibiograma do escarro, definidores do antibiético a ser utilizado.™

A fisioterapia respiratoria como método de desobstrucdo das vias aéreas €
considerada fundamental no tratamento da FC.?* Varias técnicas sdo disponibilizadas para a

remoc&o da secrecdo e podem ser realizadas pelo préprio paciente ou com auxilio dos pais ou
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cuidadores e do fisioterapeuta.®® Recomenda-se que, de acordo com a idade, sejam utilizadas
técnicas auto administradas, promovendo a autonomia do paciente.’* A baixa adesdo a
fisioterapia esta associada a piores achados radiologicos, maior nimero de internacdes e pior
qualidade de vida.®*

No paciente com FC, o estado nutricional se associa de forma independente com a
funcdo pulmonar e com o prognéstico da doenca.??® Pacientes com FC estdo em constante
risco nutricional devido a ma absorcdo, aumento da demanda energética por infeccéo,
insuficiéncia pancreética, DM relacionada & FC e DH.®* O adequado consumo alimentar é
essencial para a manutencdo do bom estado nutricional dos pacientes com FC, em especial
quando apresentam insuficiéncia pancreatica. Por esta razdo, recomenda-se um consumo de
120-150% da energia estabelecida para a populacdo saudavel de igual idade e sex0.®* O
objetivo do tratamento nutricional € manter o peso adequado para a altura, equilibrar a
ingestao energética, reduzir a ma digestdo e méa absorcao e controlar a ingestdo de vitaminas e
minerais. Dietas hipercaldricas e hiperlipidicas, terapia de reposicdo enzimatica e
suplementagdo com micronutrientes fazem parte de um cuidado nutricional adequado.®®

Sabe-se que o exercicio fisico esta relacionado com o lento declinio da funcgédo
pulmonar, menor nimero de hospitalizacdes e com a melhora da capacidade de exercicio e
qualidade de vida em pacientes com FC, tornando-o parte importante do tratamento.®”#

O tratamento farmacolégico da FC é principalmente sintomético, no entanto, 0s
avancos tem sido cada vez maiores e drogas reguladoras de CFTR tem sido lancadas, trazendo
resultados positivos, melhorando drasticamente o prognéstico da doenca.”®° Um exemplo foi
a combinacdo de drogas reguladoras e potencializadoras de CFTR que mostraram em estudo
preliminar a diminuicdo na taxa de exacerbacdo, de hospitalizacdo e de tratamento com
antibiético intravenoso em pacientes homozigotos para F508del.®® O Ivacaftor, regulador e
potencializador da CFTR, recentemente aprovado para pacientes com 6 anos ou mais com a
mutacdo G551D, tem mostrado melhorias clinicas e fisioldgicas, incluindo a diminuigédo de

infeccéio por Pseudomonas aeruginosa.*

2.2 ATIVIDADE FISICA

De acordo com a Organizacdo Mundial da Saude (OMS), é recomendado que adultos

saudaveis entre 18 a 64 anos realizem pelo menos 150 minutos/semana de atividade fisica
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(AF) aerdbia de intensidade moderada ou, pelo menos 75 minutos/semana de AF aerobia de
intensidade vigorosa ou, uma combinacdo equivalente de AF moderada e vigorosa, com
sessdes de pelo menos 10 minutos de duragdo.”* No mundo, a inatividade fisica é um
problema de saude publica e pode ser causa de 6% das doencas coronarianas, 7% de diabetes
tipo 2, 10% cancer de mama e 10% de cancer de célon.*? No Brasil, estima-se que 45,9%,
cerca de 67.343.000 brasileiros, sejam sedentérios, sendo a regido sudeste a com maior indice
de sedentarismo, 54,4%.%

Individuos com FC estdo sujeitos ao mesmo comportamento sedentario da populagédo
em geral, podendo ter prejuizos ainda maiores em decorréncia da doenca pulmonar. Em
estudo recente, utilizando o questionério IPAQ para avaliagdo do nivel de AF, foi possivel
perceber que individuos adultos com FC praticam AF em niveis inferiores a individuos
saudaveis, onde o total da amostra (n=31) foi classificado como tendo nivel baixo ou
moderado de AF.*

A inaptidao fisica em pacientes com FC é de natureza multifatorial e est4 associada a
doenca pulmonar, desnutricdo, aumento das demandas energéticas e alteracOes
musculoesqueléticas.®® Com o avanco da doenca, os sintomas relacionados com a intolerancia
ao exercicio sdo desencadeados com esforgos fisicos cada vez menores, ocasionando
limitacdo das atividades de vida diéria e diminuicéo da qualidade de vida.*

A AF deve ser realizada regularmente e é parte fundamental do manejo da FC.
Pacientes que praticam exercicios fisicos regulares aliados ao uso de enzimas,
antibioticoterapia e fisioterapia respiratdria apresentam melhora na depuracdo mucociliar,
composicdo corporal, desenvolvimento 6sseo, funcdo imunoldgica e consumo maximo de
oxigénio. Além de apresentarem reducdo da degradacdo proteica, da producdo de acido
lactico, da resisténcia a insulina e da frequéncia cardiaca de repouso.*® Exercicios aerébicos e

alongamentos também contribuem para a melhora da postura e qualidade de vida.*>%

2.2.1 Instrumentos para avaliacéo da capacidade de exercicio e atividade fisica

2.2.1.1 Teste de Exercicio Cardiopulmonar

O padrdo aureo para avaliar a capacidade de exercicio é o teste de esforco maximo,

que consiste em um teste ergométrico onde se analisa o sistema cardiopulmonar através das
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variagdes fisioldgicas. E um teste de medida direta da producio de dioxido de carbono e do
consumo de oxigénio. A grande utilidade deste teste é a determinacdo da capacidade
funcional, pela obtencdo do consumo maximo de oxigénio e o limiar anaerobio ventilatorio,
por isso, é recomendado para a avaliacdo de todos os grupos de pessoas, incluindo os
cardiopatas e pneumopatas.”” O teste de esforco méximo é bastante complexo e dispendioso,

exige mao de obra altamente capacitada e expde 0 paciente a maiores riscos.

2.2.1.2 Teste de Caminhada de Seis Minutos

O teste de caminhada de seis minutos (TC6M) é amplamente utilizado na pratica
clinica por ser um teste rapido, seguro e de facil execucdo. Este teste avalia a capacidade
subméaxima de exercicio, refletindo as atividades de vida diaria dos pacientes com doenca
pulmonar. O TC6M ¢é realizado de acordo com as diretrizes da American Thoracic Society e
European Respiratory Society.*® Os individuos deambulam em uma superficie retilinea de no
minimo trinta metros, demarcada em suas extremidades com cones. O paciente recebe
estimulos verbais padronizados durante a execucdo do teste, sendo orientado a dar o maior
namero de voltas possivel em um periodo de seis minutos. Se houver necessidade, o teste
podera ser interrompido pelo paciente a qualquer momento. A distancia percorrida e a
saturacdo periférica de oxigénio mais baixa durante o teste sdo as principais medidas de
desfecho.”

2.2.1.3 Teste do degrau

O teste do degrau é um teste simples e de facil aplicacdo e vem sendo bastante
utilizado na prética clinica para a verificacdo da capacidade de exercicio. Para realiza¢do do
teste é necessario apenas 1 degrau de 20 cm de altura, com plataforma emborrachada e apoios
laterais. Ao inicio, o paciente recebe orientagdes padronizadas e sdo verificados os valores
basais de pressdo arterial, frequéncia cardiaca, saturacdo periférica de oxigénio, Borg para
dispneia e para fadiga de membros inferiores. O avaliador deve demonstrar ao paciente como
devem ser realizados os movimentos e, durante o teste, deve dar estimulos padronizados a
cada minuto informando o tempo restante de teste. O teste ndo é padronizado, pode ser

realizado com altura e tempo variaveis e, pode ser interrompido pelo paciente a qualquer
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momento. Ao final do teste s&o verificados 0s mesmos sinais do pré-teste e registrado nimero

de degraus que foram subidos.*91%

2.2.1.4 Escalas e Questionarios

Os questionarios que avaliam a atividade fisica habitual sdo instrumentos simples, de
baixo custo, rapida aplicacio e comumente utilizados em pesquisas. Contudo, sao
instrumentos subjetivos que dependem da fidedignidade das respostas dos participantes e
podem n&o refletir a intensidade e duracéo das atividades.®* Os questionarios podem ser auto
administrados ou realizados por meio de entrevista pessoal ou telefonica. E possivel encontrar
um grande conjunto de questionarios, que diferem de acordo com o seu objetivo, contexto,
periodo de referéncia, interpretacéo, formato e facilidade de utilizacao.*™

Um dos questionarios mais utilizados em pesquisa por ser validado e reprodutivel em
diversas populacdes é o Questionario Internacional de Atividade Fisica (IPAQ).29%1% Este
instrumento permite quantificar os niveis de atividade fisica e estimar o tempo gasto em
atividades leves, moderadas e vigorosas. E composto por 27 questdes, divididas em 4
categorias: trabalho, transporte, atividades domésticas e de lazer.!®* Existem duas versées do
IPAQ, a curta e a longa, a versdo curta € composta por 8 questdes e a longa € composta por 27
questdes divididas em secdes (atividade fisica em casa, no trabalho, como meio de transporte,
como forma de lazer e tempo gasto sentado). Ambas versdes se referem a um periodo de 7
dias e sdo consideradas as AF realizadas por pelo menos 10 minutos continuos.'**% Hallal et
al avaliaram validade, confiabilidade e reprodutibilidade do IPAQ versao longa nos dominios
lazer e deslocamento. Os dados obtidos por meio de entrevista telefonica foram comparados
aos obtidos em entrevista pessoal e com os dados do acelerdmetro Actigraph e, demonstraram

ser reprodutiveis tanto para lazer quanto para o deslocamento.'%

2.2.1.5 Peddmetro

Os sensores de movimento podem ser classificados como pedémetros ou
acelerdmetros.’®” Os peddmetros sdo equipamentos leves, pequenos e baratos quando
comparados aos acelerdmetros. Sua funcdo é armazenar o numero de passos que o individuo

realiza num periodo de tempo e seu mecanismo é acionado pela aceleragéo vertical do quadril,
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onde é fixado.'*®*® O peddmetro também permite estimar a distancia percorrida e o dispéndio
energeético, desde que os valores relativos ao comprimento médio da passada e o peso corporal
do individuo possam ser inseridos no aparelho.™™® Apesar de serem mais baratos que 0s
acelerdbmetros, a desvantagem do peddmetro € que ele ndo permite uma avaliacdo
aprofundada da atividade fisica, o que limita sua utilizagdo em pesquisas. O dispositivo
porém, pode ser utilizado como um instrumento motivacional a préatica de atividade fisica,
proporcionando um "feedback™ das atividades e permitindo que sejam estabelecidas metas ou
objetivos. 112

Os pedémetros sdo frequentemente utilizados em programas de promogédo da AF
com vista ao cumprimento da dose diaria de AF recomendada para que se possam obter
beneficios relacionados a saude. Dez mil passos diarios parecem ser 0S necessarios para que

uma pessoa seja considerada fisicamente ativa.''

2.2.1.6 Acelerébmetro

Acelerdmetros sdo instrumentos mais apurados para avaliagdo da AF habitual. Sdo
instrumentos sensiveis a variagcdes na posi¢do do corpo, capazes de providenciar uma medicdo
direta e objetiva da frequéncia, intensidade e duracdo dos movimentos referentes a atividade
fisica realizada.™™ Os acelerdmetros mais modernos sdo pequenos, discretos, portateis e
proporcionam uma medida objetiva da AF realizada. S&o mais complexos que os pedémetros
e mensuram a magnitude e o volume total dos movimentos em fungdo do tempo a partir da
aceleracdo que é captada em uma unidade de aceleragdo gravitacional por um sensor
posicionado no eixo longitudinal, transversal ou vertical, dependendo da marca e fabricante.
Existem acelerdmetros uniaxiais (que captam a aceleracdo em apenas um eixo) e triaxiais (que
captam a acelerago nos eixos longitudinal, transversal e vertical).’?******> Como a do corpo é
pluridirecional, a medicdo nos trés eixos é 0 método mais apropriado para a avaliacdo da AF e
do dispéndio energético, apresentando maior validade na estimativa das varidveis quando
comparados com acelerdmetros uniaxiais.**®*’

As aceleragbes captadas pelo acelerémetro sdo convertidas em impulsos que
aumentam linearmente com a frequéncia das aceleracdes.''® Esses impulsos s&o recolhidos em
periodos de tempo especificos (epochs) previamente definidos pelo avaliador, e representam a

atividade desenvolvida durante esse periodo de tempo. No final de cada epoch, os impulsos
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somados sdo armazenados na memaria do dispositivo e este retorna automaticamente a zero,
pronto para iniciar uma nova contagem no epoch seguinte.*®

O tempo gasto em cada nivel de AF é expresso em minutos e a intensidade da
atividade durante cada epoch é expressa por uma medida padronizada designada “count”.
Quanto maior for o nimero de counts, maior tera sido a atividade realizada. A classificagdo da
intensidade da AF realizada pelo individuo é feita a partir de uma equacao de referéncia. Para
adultos, a equacdo mais comumente utilizada € a de Freedson, Melanson e Sirard, 1998, que
estabeleceram intervalos de valores em condi¢6es laboratoriais, associando os valores com o
dispéndio energético ou equivalentes metabdlicos (METS). Atividades leves sdo computadas
quando os valores se encontram entre 100 e 1951, moderadas entre 1952 e 5724 counts,
vigorosas entre 5725 e 9498 counts e muito vigorosas acima de 9498 counts.™®

Os acelerdmetros também possuem algumas desvantagens, atividades como ciclismo
e patinacdo ndo sdo bem interpretadas pelo dispositivo.®® Também ndo sdo sensiveis a
mudancas de inclinacdo no plano de deslocamento ou a atividades que envolvam cargas
adicionais, subestimando o gasto energético.** Além disso, a maioria dos aparelhos ndo sio &

prova de 4gua, impossibilitando a medicéo de atividades decorrentes no meio aquético.**

2.3 ALTERACOES POSTURAIS

2.3.1 Prevaléncia

A postura corporal pode ser definida como a capacidade do sistema osteomuscular
sustentar o corpo ereto em uma mesma posi¢do por um periodo prolongado de tempo, sem
gerar desconforto e dor, com baixo consumo energético e ndo causando nenhum dano as
estruturas vertebrais, articulares e musculares.'?'?®

Posturas inadequadas acabam ocasionando alteragcbes posturais permanentes e,
muitas delas tém origem na infancia, causados por traumatismos, fatores emocionais,
socioculturais e hereditarios.**

As alteracdes posturais da coluna vertebral sdo consideradas um problema de saude
publica devido sua alta incidéncia na populacdo economicamente ativa, podendo gerar

degeneracdes graves na coluna e incapacidades da vida diaria.”®'® A dor nas costas esta
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relacionada com o avanco da idade e concomitantes a alteragdes posturais, podendo atingir
60% de escolares a partir da puberdade e tendo maior prevaléncia no sexo feminino.?**?’

Estudos descrevem que pacientes adultos e pediatricos com FC possuem alteracGes
posturais, sendo a mais comum delas a cifose toracica.>****'?® A cifose toracica em pacientes
com FC, bem como em pacientes com doenc¢a pulmonar obstrutiva crénica (DPOC), esta
relacionada com a deficiéncia na mineralizacdo 6ssea, com fatores decorrentes da progressdo
da doenca, como o aumento do diametro anteroposterior do torax, costelas horizontalizadas,
uso excessivo da musculatura acessoria e reducdo da mobilidade diafragmaética, e com o
aumento da expectativa de vida dos pacientes, visto que quanto maior a idade, maior € a
prevaléncia de problemas musculoesqueléticos.?*%%°

Pacientes com doenca grave tendem a permanecer em posicdo de flexdo toracica
durante periodos de dispneia. Ao adotarem esta postura acabam por utilizar a musculatura
respiratdria acessoria, fazendo com que aconteca sua hipertrofia e resultando em alteragdes
posturais como o aumento da cifose toracica, aumento do didmetro peitoral e elevacdo de
ombros.® A biomecanica da caixa toracica esta relacionada com a mecanica corporal global,
sendo que o comprometimento da cadeia respiratoria pode desencadear compensacdes como
protragdo dos ombros e da cabeca e aumento da lordose lombar.**°

Recomenda-se que a analise postural seja realizada frequentemente para minimizar
ou prevenir as possiveis alteracbes posturais visto que intervencGes precoces Sao

fundamentais para minimizar o comprometimento da funcéo respiratéria.*?

2.3.2 Métodos de avaliacdo da postura

Os altos indices de atendimentos clinicos e de afastamento laboral devido a dor nas
costas, causadas por alteracbes posturais, contribuiu para que mais estudos voltados a
avaliagdo postural fossem realizados buscando maior acurécia e facilidade nas técnicas
desenvolvidas para a deteccdo do problema, as quais foram aperfeicoadas a fim de analisar e
diagnosticar quadros patolégicos posturais.*>* 1%

A avaliacdo da postura em posicdo ortostatica tem sido cada vez mais utilizada na
pratica clinica, pois a partir da observacdo do alinhamento corporal, pode-se utiliza-la no

planejamento e no acompanhamento do tratamento fisioterapéutico.**
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Por oferecer uma imagem completa e fiel das vértebras e curvaturas da coluna, o
padréo ouro para avaliacdo de alteracdes posturais é a radiografia.”***** Porém, esta técnica
expde o0 paciente ao efeito da radiacdo e é de mais alto custo quando comparada a outras
técnicas.’®® Instrumentos alternativos vém sendo utilizados para substituir & radiografia na
prética clinica, oferecendo menor custo e sendo de mais fécil aplicagdo, como é o caso da
fotogrametria.**’

A fotogrametria ¢ definida como “a arte, ciéncia e tecnologia de obtencdo de
informacdo confiavel sobre objetos fisicos e 0 meio ambiente através de processos de
gravacdo, medicdo e interpretacdo de imagens fotograficas e padrdes de energia
eletromagnética radiante e outras fontes”.™*® E um recurso acessivel e bastante utilizado para
avaliacdo postural, porém, requer cuidado na padronizacdo das fotos para que a avaliacdo seja
realizada de forma precisa.*

A fotografia digital necessita ser interpretada através de programas capazes de medir
angulos e distancias verticais e horizontais, como por exemplo, o Corel Draw, o Alcimagem e
o Software para Avaliacdo Postural (SAPO).**

O Corel Draw é um programa de desenho vetorial utilizado para realizar design
grafico. Inclui ferramentas de ilustracdo vetorial, layout de péagina, edicdo de fotos,
rastreamento, animagcao e graficos para Web. E um programa comercializado e encontrado em
diversos idiomas.'*

O software Alcimagem foi desenvolvido por professores brasileiros e oferece bons
resultados de analise para substituir os métodos qualitativos.**> Trata-se de um algoritmo
matematico que transforma pontos de imagem em eixo cartesiano e os quantifica, resultando
em uma quantificacdo exata da postura.*** E um programa acessivel, distribuido gratuitamente
para alunos de mestrado como forma de parceria cientifica.***

O SAPO é um programa gratuito, tem como finalidade a avaliacdo postural. Além
das medidas lineares, ele também fornece valores angulares. Para realizacdo da avaliagdo sdo
utilizadas fotografias com vistas anterior, posterior e lateral, e marcacéo de pontos anatdmicos
com marcadores passivos. Os pontos marcados, segundo protocolo do software, séo: 16bulo
da orelha, acrémio, espinha iliaca antero-superior, trocanter maior do fémur, linha articular do
joelho, borda superior da patela, tuberosidade da tibia, maléolo medial e lateral, ponto entre a
cabeca do segundo e terceiro metatarso, borda inferior da escapula, espinha iliaca péstero-
superior, calcaneo, tendao do calcaneo, linha média posterior da tibia, processos espinhosos
da 7% vértebra cervical (C7) e da 3% vértebra toréacica (T3). Apds a digitalizacdo de pontos
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anatdmicos, o programa possibilita fungfes como a calibracdo da imagem, utilizagdo de
zoom, marcagdo livre de pontos, medico de distancias e de angulos corporais.'*

Na FC, é recomendado que avaliacbes posturais sejam realizadas na tentativa de
prevenir e/ou minimizar anormalidades posturais emergentes, sendo que a precocidade do
tratamento é fundamental para que se minimize o comprometimento da fungéo respiratoria.'*®
A fase da pré-puberdade (8-12 anos) € descrita como o melhor periodo para o inicio dessa
atencdo mais cuidadosa, pois 0 periodo de crescimento € o mais adequado para qualquer

intervencdo.
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3 JUSTIFICATIVA DO ESTUDO

Estudos previamente realizados com pacientes com FC mostraram que alteracdes
posturais estdo relacionadas a uma diminuicéo da funcdo pulmonar e da capacidade funcional,
podendo ser solucionada, entre outras terapias, com o exercicio fisico. A boa postura esta
diretamente relacionada com a imagem corporal e autoestima dos pacientes com FC, podendo
também evitar uma piora na mecanica respiratoria e uma melhora na qualidade de vida,
justificando a presente proposta.

Poucos estudos avaliaram as alteracGes posturais em pacientes adultos com FC.
Além disso, ndo foram encontradas evidéncias cientificas em pacientes com FC que determine
a relacdo entre postura e a pratica de atividades fisicas.

A avaliacdo postural em pacientes adultos com FC pode contribuir para definir o
manejo e prevencdes de alteracbes posturais, bem como verificar os possiveis fatores
condicionantes, visto que a dor nas costas € um fator limitante para a pratica de exercicios

fisicos e comumente relatada pelos pacientes com FC.
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4 OBJETIVOS

4.1 OBJETIVO GERAL

O objetivo principal deste estudo é verificar a associacdo da gravidade funcional
pulmonar com, nivel de atividade fisica e varidveis de avaliacdo postural em adultos com FC

acompanhados no Programa de Adolescentes e Adultos com FC do HCPA.

4.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

Os objetivos secundarios deste estudo séo:

o Verificar correlacdo entre os parametros de atividade fisica observados pelo
acelerémetro, com os observados pelo IPAQ;

o Verificar correlacdo entre a distancia percorrida no TC6M e os niveis de
atividade fisica observados pelo acelerémetro e pelo IPAQ;

o Verificar correlagdo entre os parametros de atividade fisica observados pelo
acelerébmetro, com os observados pelo IPAQ com as variaveis de avaliacdo
postural.
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ABSTRACT

Objective: To verify the association between pulmonary functional severity, physical activity
level and postural evaluation variables in adults with cystic fibrosis (CF). Methods: All
patients underwent clinical evaluation and spirometry. The Physical Activity Questionnaire
(IPAQ) and an Actigraph GT3X + triaxial accelerometer (Actigraph, Pensacola, Florida,
USA) were used to verify the physical activity level (PA). Photogrammetry was used with the
aid of the Software of postural evaluation (SAPO) and, for complementary comparisons, the
6-minute walk test (6BMWT) was used. Results: Twenty-eight adult subjects with CF, mean
age of 25.1 + 6.3 years and mean expiratory volume in the first second (FEV;) of 47.1 +
20.9% of the predicted group participated in the study. The FEV; correlated with the
parameters obtained by the accelerometer (r = 0.723, p = 0.000), postural evaluation (r = -
0.483, p = 0.005) and 6MWT (r = 0.439, p = 0.019), but there was no correlation with the data
obtained by IPAQ (r = -0.282; p = 0.073). The time in which each individual remained in
moderate to vigorous physical activity correlated with parameters of postural evaluation
(thoracic kyphosis r = -0.484, p = 0.031, cervical lordosis r = 0.531, p = 0.016), 6MWT (r =
0.564; p = 0.010) and with the total METS obtained by IPAQ (r = 0.451, p = 0.046).
Conclusion: This study demonstrated that lung function in patients with CF disease is
associated with higher thoracic kyphosis, shorter time in moderate and vigorous PA, and
shorter distance covered in 6MWT. The accelerometer has been shown to be the best
instrument for assessing PA in this public.

Keywords: Cystic fibrosis; Postural evaluation; Physical activity; Questionnaire;

Accelerometer
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Introduction

Cystic fibrosis (CF) is a disease caused by changes in the gene that codes for the
cystic fibrosis transmembrane regulator (CFTR). CFTR is an ion channel that exists on the
apical surface of epithelial cells lining the airways, pancreatic ducts, intestine, vas deferens,
sweat glands, and other sites.

CF is characterized primarily by the triad chronic lung infection and bronchiectasis,
exocrine pancreatic insufficiency and elevated electrolyte concentration in sweat. Pulmonary
disease is the main cause of morbidity and mortality.? With the evolution of the disease, the
decline in lung function associated with metabolic disorders and malnutrition, causes
alterations in respiratory mechanics and musculoskeletal disorders.®>* Air trapping leaves the
musculature at a mechanical disadvantage and contributes to increased dyspnea and thoracic
deformities.”

Postural changes in adult patients with CF are multifactorial in nature and may be
associated with advancing age, loss of bone mass, progression of lung disease, increased
respiratory work and physical inactivity.®”

Physical exercise is related to the slow decline in lung function, fewer
hospitalizations, and increased bone mineral density in CF patients, becoming an important
part of the treatment.®*° With the progression of the disease, the symptoms related to exercise
intolerance are triggered with ever smaller physical efforts, causing limitation of activities of
daily living and decreased quality of life.'

F1213 and their

Few studies have evaluated postural changes in adult patients with C
association with physical activity (PA). Therefore, the main objective of this study is to verify
the association between pulmonary functional severity, PA level and postural evaluation
variables in adults with CF and, secondly, to verify the correlation between the PA parameters
observed by the accelerometer and those observed by the Internacional Physical Activity
Questionnaire (IPAQ); between the distance covered in the six-minute walk test (6MWT) and
the PA levels observed by the accelerometer and the IPAQ and between the PA parameters

observed by the accelerometer and the IPAQ with the variables of postural evaluation.

Methods
This cross-sectional study involved adult patients accompanied by the Team of
Adolescents and Adults with CF at the Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA).
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The research protocol was approved by the Ethics Committee in Research of the
HCPA with n°140373 and all the patients participating in the study signed the Informed
Consent Term.

The study population consisted of adult patients followed up by the HCPA Team of
Adolescents and Adults with CF. Patients aged 18 years and over, with a diagnosis of CF
confirmed by clinical history, altered sweat test (chlorine greater than 60 mmol/L) in at least
two samples and / or molecular genetic study were included. Patients with acute pulmonary
exacerbation and patients with any cardiac, orthopedic or trauma complications that prevented
the 6GMWT were excluded.

Nutritional status was assessed through body mass index (BMI), calculated per
kg/m?.

Pulmonary function tests were performed using a computerized spirometer (Jaeger -
v. 4.31, Jaeger, Wuerzburg, Germany). Forced vital capacity (FVC), peak expiratory flow
(PEF), forced expiratory volume in the first second (FEV;), and FEV1/FVC ratio in liters and
% predicted were recorded. The test was performed according to the reproducibility and
acceptability criteria of the Brazilian Society of Pneumology and Tisiology.**

The postural evaluation was performed through the Software for Postural Evaluation
(SAPO), always by the same evaluator. The patient in bathing suits remained in an orthostatic
position, under a rubber mat, next to a plumb line marked every 1 meter and attached to the
ceiling. To perform the evaluation, photographs (anterior, posterior and lateral views) were
used, and marking of the anatomical points with passive markers (15 mm styrofoam balls
with double-sided adhesive tape). The camera marked SONY® 12 megapixel stood on a
tripod 2.5 meters away from the patient and the corresponding height of the patient divided by
two. The marked points, according to the protocol of the software, were: ear lobes, acromion,
antero-superior iliac spine, greater trochanter of the femur, knee joint line, upper patella
border, tibial tuberosity, medial and lateral malleolus, head of the second and third
metatarsals, lower border of the scapula, posterior superior iliac spine, calcaneus, calcaneal
tendon, posterior midline of the tibia, spinous processes of the 7th cervical vertebra (C7) and
the 3rd thoracic vertebra (T3)."> The analysis of the photos obeyed the following sequence:
opening the photo in the program, zooming 100%, calibrating the image from the plumb line
and marking the anatomical points.

To determine cervical lordosis, an angle was formed from three anatomical points:
tragus of the ear, C7 and acromion, the acromion being the vertex of the angle. The greater

the angular measurement, the earlier the position of the head and the lower the cervical
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lordosis. For the determination of thoracic kyphosis, an angle was formed from three
anatomical points: acromion, T7 and L1, with L1 the vertex of the angle. The greater the
angular measure, the greater the thoracic kyphosis. For the determination of lumbar lordosis,
an angle was formed from three anatomical points: L1, anterosuperior iliac spine (EIAS) and
greater trochanter, with EIA being the vertex of the angle. The smaller the angular
measurement, the greater the lumbar lordosis.*

The 6MWT was performed according to the guidelines of the European Respiratory
Society and American Thoracic Society.'” The distance the patient was able to walk in a
period of 6 min was determined using a 30 m corridor. It was recorded the total walking
distance in 6 min (6MWND) in meters and in % of predicted. The estimated distance was
calculated using normality equations for Brazilian adults.'® Heart rate and respiratory rate data
were recorded at the beginning and end of the test and, with the help of the Borg scale, data
on dyspnea and fatigue of the lower limbs were also recorded at the beginning and at the
end.”

To evaluate the level of PA, the IPAQ long version questionnaire was used.
Individuals answered questions regarding activities carried out during a week, at work, at
home, means of transport and leisure. Individuals were classified according to the level of PA.
In the high-intensity group, those who practiced vigorous activity at least 3 days a week (or
combinations equivalent to 3000 MET-minutes/week) were considered; Moderate intensity 3
or more days of vigorous intensity activity for at least 20 minutes (or combinations equivalent
to 600 MET-minutes/week); And low intensity those that do not correspond to any of the
other categories cited.?

An Actigraph GT3X + triaxial accelerometer (Actigraph, Pensacola, Florida, USA)
was used for AF evaluation. The study participants were instructed to use the device for 5
days, 24 hours a day, and to withdraw it only for bathing or for aquatic activities. Sleep time
was also included in the time of use. ActiGraph data were analyzed using Actilife 6.0
software. Epochs of 10 seconds were collected which were subsequently transformed into 60-
second epochs, according to protocol. Sixty minutes without activity (zero count) was
considered time of non-use of the device and this time was not included in the data treatment.

Actilife software allowed the extraction of total counts and hours per minute (cpm)
of sedentary time (minutes/day), light PA (minute/day), moderate PA (minutes/day), vigorous
PA (minute/day) and number of steps per day. Cut-off points for age-specific and commonly
used PA classification for adults were: PA mild when values were between 100 and 1951

counts, moderate between 1952 and 5724 counts, vigorous between 5725 and 9498 counts
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and very vigorous above 9498 counts.”* The data obtained were grouped into the following
groups: time in light physical activity (LPA), moderate physical activity (MPA), vigorous
physical activity (VPA) and moderate-vigorous physical activity (MVPA).

Statistical analysis

Data were expressed in number of cases (proportion), mean + standard deviation
(SD) or median (interquartile range).

The comparisons between the categorical variables were performed using the chi-
square test with adjusted standardized residuals, applying the Yates correction or the Fisher
exact test when indicated.

A simple linear regression analysis was performed to verify the association between
the dependent variable FEV; and the variables related to the level of PA and posture.

Pearson's correlation analysis was performed for the numerical variables with normal
distribution and Spearman correlations were performed when there was a rupture of normality
assumptions or for ordinal variables.

Data were analyzed using the Statistical Package for the Social Sciences, version
20.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, USA). The level of statistical significance was set at p<0.05.
All reported probabilities were two-tailed.

Results

Between July 2015 and August 2016, 51 patients were invited to participate in the
study. Of these, 19 refused, 2 died during the study period and 2 did not attend to perform the
collection. Thus, 28 patients participated in the study.

Table 1 presents the general characteristics of the patients. The mean age was 25.1 £
6.3 years (range: 18-44 years), 12 were male and 16 female, and mean FEV1 was 47.1 +

20.9% foreseen.

Table 1 - General characteristics of adults patients with cystic fibrosis
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Variable

Age (years), mean = SD
Gender, n (%)

Male
Female
BMI (kg/m?2), mean + SD
Age of CF diagnosis (years), median (IQR)
PEF (%), mean = SD
FVC (%), mean = SD
FEV: (%), mean £ SD
FEV1/FVC(%), mean £ SD
6MWT
Basal SpO,, mean £ SD
Post SpO,, mean £ SD
6MWD, mean + SD
6MWD (%), mean + SD
IPAQ, n (%)
Low
Moderate
High
Postural Evaluation
Cervical Lordosis (°), mean £ SD
Thoracic kyphosis (°), mean + SD
Lumbar Lordosis (°), mean £ SD
Accelerometer
Kcal/dia, median (IQR)
LPA, min/day, mean + SD
MPA, min/day, median (IQR)
VVPA, min/day, median (IQR)
MVPA, min/day, median (IQR)

12 (43)
16 (57)
20.8 £ 3.0
1.5 (12.2)
63.9+18.8
59.9 + 20.5
47.1+20.9
74.3+12.9

953+29

91.9+4.7
546.7 +130.8

79.9+18.9

7 (25)
5(17)
16 (57)

87.1+16.2
31.3+4.9
955+84

222.5 (181.7)
1151.9 + 85.6
18 (21)
0.1(2)
114 (145)

n = number of cases, SD = standard deviation, BMI = body mass index, CF = cystic fibrosis, IQR =
interquartile range, PEF = peak expiratory flow, FVC = forced vital capacity, FEV1 = forced
expiratory volume in the first second, 6MWT = six-minute walk test, SpO2 = peripheral oxygen
saturation, 6MWD= distance walked in the six-minute walk test, IPAQ = International Physical
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Activity Questionnaire, LPA = light physical activity, MPA = moderate physical activity, VPA =
vigorous physical activity, MVPA = moderate and vigorous physical activity

Table 2 presents the results of the simple linear regression analysis for the dependent
variable FEV; with the parameters obtained by IPAQ, accelerometer, postural evaluation and
6MWD. In the IPAQ assessment, there was no association of the total METS (p = 0.146) and
the IPAQ classification (p = 0.141) with FEV;. In the accelerometer evaluation, the variables
that were significantly associated with FEV; were: mean kcal / day (p <0.001), MPA (p
<0.001), VPA (p <0.001), MVPA (p <0.001), and MVPA in % (p <0.001). In the postural
evaluation, the thoracic kyphosis variable (p = 0.009) was negatively associated with FEV;. In
the 6MWT, the variables that were significantly associated with FEV; were: baseline SpO2 (p
= 0.01), final SpO2 (p <0.001), 6MWD in m (p = 0.005) and 6MWD in predicted % (p =
0.001



Table 2 — Simple Linear Regression Analyses for the dependent variable FEV.

Domains Variable B IC 95% R2 p
IPAQ Total METS 001 0,000 a 0,002 0,80 0,146
IPAQ classification -6,902 -16,246 a 2,441 0,81 0,141
Accelerometer Mean kcal/day 0,095 0,068 a 0,122 0,751 0,000
LPA, min/day -0,063 -0,187 a 0,060 0,60 0,296
MPA, min/day 0,909 0,508 a 1,310 0,558 0,000
VPA, min/day 4,787 2,698 a 6,875 0,563 0,000
MVPA, min/day 0,142 0,087 a 0,197 0,623 0,000
MVPA, % 10,086 6,176 a 13,996 0,620 0,000
Postural evaluation Cervical Lordosis, (°) 0,359 -0,188 a 0,905 0,065 0,189
Thoracic kyphosis, (°) -2,086 -3,610 a -0,562 0,233 0,009
Lumbar Lordosis, (°) -0,472 -1,407 a 0,463 0,040 0,309
6MWT Basal SpOz2, % 4,383 2,050 a 6,715 0,365 0,001
Post SpOz2, % 2,577 1,321 a 3,832 0,406 0,000
6MWD, m 0,082 0,027 a 0,137 0,264 0,005
6MWD, % 0,638 0,275 a 1,001 0,334 0,001

IPAQ = Internacional Physical Activity Questionnaire
METS = Metabolic Equivalent of Task

LPA = Light physical activity

MPA = Moderate physical activity

VPA = Vigorous physical activity

MVPA = moderate and vigorou physical activity
6MWT = Six-minute walk test

SpO, = Peripheral oxygen saturation

6MWD = Distance walked in the six-minute walk test

o1
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Figure 1 shows the correlation between FEV; and thoracic kyphosis, total METS by IPAQ,
6MWD and MVPA. We can see that FEV; correlated negatively with the thoracic kyphosis
angle (r = -0.483, p = 0.005), with the 6MWD (r = -0.439, p = 0.019) and with the MVPA on
the accelerometer (r = -0.723, p < 0.001), however, there was no correlation with the data

obtained by IPAQ (r =- 0.282, p = 0.073).
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Figure 1 - Correlation between expiratory volume in the first second (FEV;) and thoracic
kyphosis, Total Metabolic Equivalent of the Task (METS) by the International Physical
Activity Questionnaire (IPAQ), distance walked in the 6-minute walk test (6MWD) and time

in Moderate to vigorous activity (M-V).

Figure 2 represents the correlation between MVPA and thoracic kyphosis, cervical
lordosis, 6MWD and total METS by IPAQ. There was a significant correlation of MVPA
with all variables: thoracic kyphosis (r = 0.484, p = 0.031), cervical lordosis (r = 0.531, p =
0.016), 6MWD (r = 0.564, p = 0.010) and total METS by IPAQ (r = 0.451, p = 0.046).
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Figure 2 - Correlation between time in moderate to vigorous activity and thoracic kyphosis,
cervical lordosis, distance walked in the 6-minute walk test (6MWT) and Total Metabolic
Equivalence of the Task (METS) by the International Questionnaire of Physical Activity

(IPAQ).

Discussion

The results of this study showed that FEV; was not associated with the IPAQ
parameters (total METS of PA of the week and classification in the low, moderate and high
PA levels), with the LPA verified by the accelerometer and with the variables cervical
lordosis and (mean kcals/day, MPA, VPA, MVPA and % MVPA), thoracic kyphosis and all
parameters of the 6MWT (SpO2 baseline, final SPO2, 6MWD and % 6MWD).

We can observe with our results that FEV; was associated with MVPA, and the

22-25

lower the FEV3, the lower the MVPA Previous studies have come to our findings and

show that adult CF patients practice PA at lower intensities when compared to healthy adults,
with FEV; being a limiting factor for PA practice. Pastré et al. found that the mechanisms
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responsible for limiting exercise in 102 adult CF patients with mild to moderate and severe
disease were pulmonary function, nutritional status and inflammatory status.?®

Thoracic kyphosis is the most common postural alteration found in children and
adults with CF.%*2%2 postural changes are multifactorial in nature and may be associated
with advancing age, loss of bone mass, progression of lung disease, increased respiratory
work and physical inactivity.®’ Penafortes et. al., in a study with adults with CF, observed that
there was a correlation between FEV;, 6MWT, lung capacity and airway resistance with
vertical trunk alignment. The authors concluded that abnormalities in lung function and
functional capacity are associated with the postural changes found in these patients',
corroborating our results, where there was a prevalence of thoracic kyphosis in adults with CF
and this was associated with low FEV;.

In a previous study carried out in our center, with the objective of evaluating the
exercise capacity through the 6MWT in patients attended in the program of adults with CF, 41
patients were classified into three groups according to functional severity. As a result, there
was no statistically significant difference between the groups for distance traveled, but 73.2%
of the patients presented 6MWD below the lower threshold from normal to predicted.?
Martin et al. followed a cohort of adult patients with CF for 12 years, with the objective of
obtaining prognostic information through the 6MWT. As a result, 6BMWD < 475m and FEV1
< 60% of predicted, were associated with lung transplantation or death.® In our study,
thoracic kyphosis was also correlated with the 6MWD, which may be justified by lower FEV
and pulmonary functional severity.

When comparing the PA parameters by the IPAQ and the accelerometer, we can see
that the results were discrepant between the two instruments. The majority of the sample was
classified with a high level of PA by the IPAQ whereas by the accelerometer, almost the
entire sample was shown to remain in mild/sedentary PA in most of the time, corroborating
with other studies and indicating which objective measures are most suitable for verification
of the level of PA in adults.>

The most frequently used research methods to assess the level of PA are the
questionnaires. This is due to the low cost, easy application and viability of the instrument.
However, the use of a questionnaire is associated with an error because of the overestimation
of the practice of PA, which can be attributed to the social expectation of a higher level of PA
or the difficulty of quantifying the duration and intensity of the PA practiced.** Studies have
shown that IPAQ is associated with an underestimation of the sedentary lifestyle and an

overestimation of MVPA®*?® and may not reflect the actual PA performed by CF patients.



55

Thus, for a more reliable assessment, instruments with objective measures, such as
accelerometers, are necessary. Savi et al. in a study aimed at determining if questionnaires and
accelerometers provide similar information about the usual PA of adult CF patients, could
perceive in their results that questionnaires tend to overestimate the levels of PA in CF and
that accelerometers should be preferable for evaluation of this variable.*” IPAQ also did not
correlate with any of the pulmonary function parameters, demonstrating that the
accelerometer was more sensitive to the public in this study.

Some limitations to the study should be highlighted, such as the small sample size,
due to the fact that a large number of adult patients accompanied by the Team of Adolescents
and Adults with CF at the HCPA come from other cities and states, making it difficult the
logistics of delivery and removal of the accelerometer. Also, the lack of standardization of
measures for postural evaluation has been shown to be limiting for further evaluation.

We can conclude from our study that, in adult CF patients, pulmonary function is
associated with PA parameters verified by the accelerometer, but is not associated with those
verified by IPAQ. We also found associations between the pulmonary function and the
thoracic kyphosis variable verified by the postural evaluation. The accelerometer proved to be

the instrument that best reflects PA practiced by adult CF patients.
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RESUMO

Objetivo: Verificar a associacdo entre gravidade funcional pulmonar, nivel de atividade fisica
e variaveis de avaliacdo postural em adultos com fibrose cistica (FC). Métodos: Todos 0s
pacientes foram submetidos a avaliacdo clinica e a espirometria. Para a verificacdo do nivel de
atividade fisica (AF) foi utilizado o Questionario Internacional de Atividade Fisica (IPAQ) e
um acelerdbmetro triaxial Actigraph GT3X + (Actigraph, Pensacola, Flérida, EUA), para
avaliacdo postural foi utilizada a fotogrametria com auxilio do Software de avaliacdo postural
(SAPOQ) e, para comparagdes complementares, foi utilizado o teste de caminhada de 6 minutos
(TC6M). Resultados: Participaram do estudo 28 individuos adultos com FC, idade média de
25,1+ 6,3 anos e volume expiratorio no primeiro segundo (VEF;) médio de 47,1+ 20,9% do
previsto. O VEF; se correlacionou com o0s parametros obtidos pelo acelerdmetro (r=0,723;
p=0,000), avaliacdo postural (r=-0,483; p=0,005) e TC6M (r=0,439; p=0,019), porém, ndo
houve correlagdo com os dados obtidos pelo IPAQ (r=-0,282; p=0,073). O tempo em que cada
individuo permaneceu em atividade fisica moderada a vigorosa se correlacionou com
parametros da avaliacdo postural (cifose toréacica r=-0,484; p=0,031; lordose cervical r=0,531;
p=0,016), do TC6M (r=0,564; p=0,010) e com o total de METS obtido pelo IPAQ (r=0,451;
p=0,046). Conclusédo: Este estudo demonstrou que a fungdo pulmonar de pacientes com FC
estd associada com maior cifose toracica, menor tempo em AF moderada e vigorosa e menor
distancia percorrida no TC6M. O acelerdmetro demonstrou-se ser o melhor instrumento para

avaliacdo da AF neste publico.

Palavras chave: Fibrose cistica; avaliagdo postural; atividade fisica; questionério;

acelerbmetro.
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Introducéo

A fibrose cistica (FC) é uma doenca decorrente da alteracdo no gene que codifica a
proteina reguladora da condutancia transmembrana (do inglés, cystic fibrosis transmembrane
regulator - CFTR). O CFTR é um canal ibnico que existe na superficie apical de células
epiteliais que revestem as vias aéreas, dutos pancreéticos, intestino, duto deferente, glandulas
sudoriparas, entre outros locais.

A FC ¢ caracterizada principalmente pela triade infeccdo pulmonar cronica e
bronquiectasias, insuficiéncia pancreatica exdcrina e elevada concentracdo de eletrolitos no
suor. A doenca pulmonar é a principal responsavel pela morbidade e mortalidade.? Com a
evolugdo da doenca, o declinio da funcdo pulmonar associado a disturbios metabdlicos e
desnutricdo,  provocam  alteracbes na  mecanica  respiratoria e  distarbios
musculoesqueléticos.®>* O alcaponamento aéreo deixa a musculatura em desvantagem
mecanica e contribui para o aumento da dispneia e deformidades toracicas.’

As alteracOes posturais em pacientes adultos com FC sdo de natureza multifatorial e
podem estar associadas com o avanco da idade, perda de massa 6ssea, progressdo da doenca
pulmonar, aumento do trabalho respiratério e inatividade fisica.>’

O exercicio fisico esta relacionado com o lento declinio da fungdo pulmonar, menor
namero de hospitalizacGes e com o aumento da densidade mineral dssea em pacientes com
FC, tornando-se parte importante do tratamento.®*® Com o avanco da doenca, os sintomas
relacionados com a intolerancia ao exercicio sdo desencadeados com esforgos fisicos cada vez
menores, ocasionando limitacdo das atividades de vida diaria e diminui¢do da qualidade de
vida."!

Poucos estudos avaliaram as alteragdes posturais em pacientes adultos com FC***% e
suas associacGes com a préatica de atividades fisicas. Desta forma, o objetivo principal deste
trabalho é verificar a associacdo entre gravidade funcional pulmonar, nivel de AF e variaveis
de avaliagdo postural em adultos com FC e, secundariamente, verificar a correlacdo entre os
parametros de AF observados pelo acelerdbmetro com os observados pelo IPAQ; entre a
distancia percorrida no TC6M e os niveis de AF observados pelo acelerometro e pelo IPAQ e,
entre os parametros de AF observados pelo acelerdmetro e pelo IPAQ com as variaveis de

avaliacdo postural.
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Métodos

Este estudo teve carater transversal, envolvendo pacientes adultos acompanhados
pela Equipe de Adolescentes e Adultos com FC do Hospital de Clinicas de Porto Alegre
(HCPA).

O protocolo de pesquisa foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do HCPA
com 0 n°140373 e todos os pacientes participantes do estudo assinaram o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido.

A populacédo do estudo consistiu em pacientes adultos acompanhados pela Equipe de
Adolescentes e Adultos com FC do HCPA. Foram incluidos pacientes com idade igual ou
maior que 18 anos, com diagndstico de FC confirmado por historia clinica, teste do suor
alterado (cloro maior que 60 mmol/L) em pelo menos duas amostras e/ou estudo genético
molecular. Foram excluidos pacientes com exacerbacdo pulmonar aguda e pacientes com
alguma complicacdo cardiaca, ortopédica ou traumatolégica que impedisse a realizacdo do
teste da caminhada de seis minutos (TC6M).

O estado nutricional foi avaliado através do indice de massa corporal (IMC),
calculado por kg/m?.

Os testes de funcdo pulmonar foram realizados com espirdbmetro computadorizado
(Jaeger - v 4.31, Jaeger, Wuerzburg, Germany). Foram registrados a capacidade vital forcada
(CVF), o pico de fluxo expiratério (PFE), o volume expiratorio forcado no primeiro segundo
(VEF) e a relacdo VEF/CVF em litros e em % do previsto. O teste foi realizado de acordo
com os critérios de reprodutibilidade e aceitabilidade da Sociedade Brasileira de Pneumologia
e Tisiologia.*

A avaliacdo postural foi realizada por meio do Software para Avaliagdo Postural
(SAPOQO), sempre pelo mesmo avaliador. O paciente em trajes de banho manteve-se em
posi¢do ortostatica, sob um tapete de borracha, ao lado de um fio de prumo marcado a cada 1
metro e fixado ao teto. Para realizar a avaliacdo foram utilizadas fotografias (vistas anterior,
posterior e lateral), e marcacdo dos pontos anatdmicos com marcadores passivos (bolinhas de
isopor 15 mm, com fita adesiva dupla face). A cdmera marca SONY® 12 megapixel ficou em
um tripé a 2,5 metros de distancia do paciente sendo a altura correspondente a do paciente
dividida por dois. Os pontos marcados, segundo protocolo do software, foram: I6bulos da
orelha, acrémio, espinha iliaca antero-superior, trocanter maior do fémur, linha articular do
joelho, borda superior da patela, tuberosidade da tibia, maléolo medial e lateral, ponto entre a
cabeca do segundo e terceiro metatarso, borda inferior da escépula, espinha iliaca postero-

superior, calcaneo, tendao do calcaneo, linha média posterior da tibia, processos espinhosos
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da 7% vértebra cervical (C7) e da 3% vértebra toracica (T3)."> A anélise das fotos obedeceu &
seguinte sequéncia: abertura da foto no programa, zoom de 100%, calibracdo da imagem a
partir do fio de prumo e marcacao dos pontos anatémicos.

Para determinar a lordose cervical, um angulo foi formado a partir de trés pontos
anatémicos: tragus da orelha, C7 e acrémio, sendo o acrémio a vértice do angulo. Quanto
maior a medida angular, mais anteriorizada a posi¢do da cabeca e menor a lordose cervical.
Para a determinacdo de cifose tordcica, um angulo foi formado a partir de trés pontos
anatdmicos: acromio, T7 e L1, sendo L1 a vértice do angulo. Quanto maior a medida angular,
maior a cifose toracica. Para a determinagdo de lordose lombar, um angulo foi formado a
partir de trés pontos anatémicos: L1, espinha iliaca Antero-superior (EIAS) e trocanter maior,
sendo a EIAS a vértice do angulo. Quanto menor a medida angular, maior a lordose lombar.*

O TC6M foi realizado de acordo com as diretrizes da European Respiratory Society
e American Thoracic Society.!” A distancia que o paciente foi capaz de percorrer em um
periodo de 6 min foi determinada utilizando um corredor de 30 m. Foi registrada a distancia
total caminhada em 6 min em metros e em % do previsto. O calculo da distancia prevista foi
realizado através de equacdes de normalidade para adultos brasileiros.® Foram medidas a
SpO; inicial e a SpO, final através de um oximetro de pulso (NPB-40; Nellcor Puritan
Bennett; Pleasanton, CA, EUA). Os dados de frequéncia cardiaca e frequéncia respiratéria
foram registrados no inicio e fim do teste e, com auxilio da escala de Borg, também foram
registrados os dados de dispneia e fadiga de membros inferiores no inicio e fim.*

Para avaliar o nivel de AF, foi utilizado o questionario IPAQ versdo longa. Os
individuos responderam questdes referentes a atividades realizadas durante uma semana, no
trabalho, em casa, meio de transporte e lazer. Os individuos foram classificados de acordo
com o nivel de AF. Foram considerados no grupo de alta intensidade aqueles que praticam
atividade vigorosa em pelo menos 3 dias da semana (ou combinagOes equivalentes a 3000
MET-minuto/semana); moderada intensidade 3 ou mais dias de atividade de intensidade
vigorosa por pelo menos 20 minutos (ou combinagdes equivalentes a 600 MET-
minutos/semana); e baixa intensidade aqueles que ndo correspondem a nenhuma das outras
categorias citadas.?’

Um acelerémetro triaxial Actigraph GT3X + (Actigraph, Pensacola, Flérida, EUA),
foi utilizado para avaliagdo da AF. Os participantes do estudo foram orientados a utilizar o
aparelho por 5 dias, 24h/dia, e retira-lo somente para tomar banho ou para realizar atividades
aquaticas. O tempo de sono também foi incluido no tempo de uso. Os dados ActiGraph foram

analisados utilizando o software Actilife 6.0. Foram recolhidos epochs de 10 segundos que
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posteriormente foram transformados em epochs de 60 segundos, segundo protocolo. Sessenta
minutos sem atividade (zero contagem) foi considerado tempo de ndo uso do aparelho e este
tempo nao foi incluido no tratamento de dados.

O software Actilife permitiu extrair o total de contagens diarias (counts) e horarias
por minuto (cpm) de tempo sedentario (minutos/dia), AF leve (minuto/dia), AF moderada
(minutos/dia), AF vigorosa (minutos/dia) e nimero de passos por dia. Pontos de corte para a
classificacdo da AF especificos para a idade e comumente utilizados para adultos foram: AF
leve quando os valores se encontram entre 100 e 1951 counts, moderada entre 1952 e 5724
counts, vigorosa entre 5725 e 9498 counts e muito vigorosa acima de 9498 counts.”* Os dados
obtidos foram agrupados nos seguintes grupos: tempo em atividade fisica (TAF) leve, TAF

moderada, TAF vigorosa e TAF moderada-vigorosa.

Andlise Estatistica

Os dados foram expressos em numero de casos (proporc¢do), media = desvio padrdo
(DP) ou mediana (intervalo interquartilico).

As comparacdes entre as varidveis categoricas foram realizadas pelo teste do qui-
quadrado com residuos padronizados ajustados, aplicando a correcdo de Yates ou o teste
exato de Fisher quando indicado.

Foi realizada uma analise de regressdo linear simples para verificar associacdo entre
a variavel dependente VEF; e as variaveis relacionadas ao nivel de AF e posturais.

A andlise das correlagdes de Pearson foi realizada para as variaveis numéricas com
distribuicdo normal e as correlacdes de Spearman foram realizadas quando houve ruptura dos
pressupostos de normalidade ou para variaveis ordinais.

Os dados foram analisados utilizando o programa Statistical Package for the Social
Sciences, versdo 20.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, EUA). O nivel de significancia estatistica foi
estabelecido em p < 0,05. Todas as probabilidades relatadas foram bicaudais.

Resultados
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Entre julho de 2015 e agosto de 2016, 51 pacientes foram convidados para participar
do estudo. Destes, 19 recusaram, 2 foram a 6bito no periodo do estudo e 2 ndo compareceram
para realizar a coleta. Dessa forma, 28 pacientes participaram do estudo.

A Tabela 1 apresenta as caracteristicas gerais dos pacientes. A média de idade foi de

25,1 £ 6,3 anos (variagdo: 18-44 anos), 12 pacientes eram do sexo masculino e 16 do sexo

feminino e a média de VEF; foi de 47,1 + 20,9 % do previsto.

Tabela 1 — Caracteristicas gerais dos pacientes adultos com FC

Variavel n= 28
Idade (anos), média + DP 25,1+6,3
Sexo, n (%)

Masculino 12 (43)

Feminino 16 (57)
IMC (Kg/m?2), média + DP 20,8+ 3,0
Idade diagnostico (anos), mediana (1) 1,5(12,2)
PFE (%), média = DP 63,9 £ 18,8
CVF (%), média = DP 59,9+ 20,5
VEF; (%), média + DP 47,1 +20,9
VEF;/CVF(%), média = DP 74,3+129
TC6M
SpO, basal, média + DP 95,3+29
SpO, apo6s, média + DP 91,9+47
DTC6M, média + DP 546,7 +£130,8
DTC6M (%), média + DP 79,9+£189
IPAQ, n (%)

Baixo 7 (25)

Moderado 5(17)

Alto 16 (57)
Anélise Postural

Lordose Cervical (graus), média = DP 87,1+16,2

Cifose Toracica (graus), média £ DP 31,3+49

Lordose Lombar (graus), média £ DP 955+8/4

Acelerdmetro
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Kcal/dia, mediana (1) 222,5 (181,7)
TAF leve, min/dia, média = DP 1151,9 + 85,6
TAF moderada, min/dia, mediana (I1) 18 (21)
TAF vigorosa, min/dia, mediana (1) 0,1(2)
TAF M-V, min/dia, mediana (I1) 114 (145)
n = ndmero de casos, DP = desvio padrao, Il = intervalo interquartil, IMC = indice de massa corporal,

PFE = pico de fluxo expiratorio, CVF = capacidade vital for¢ada, VEF; = volume expiratorio forcado
no primeiro segundo, TC6M = teste de caminhada de seis minutos, SpO, = saturacdo periférica de
oxigénio, DTC6M = distancia percorrida no teste de caminhada de seis minutos, IPAQ = questionario
internacional de atividade fisica, TAF = tempo em atividade fisica, TAF M-V = tempo em atividade
fisica moderada a vigorosa.

A Tabela 2 apresenta os resultados da anélise de regressdo linear simples para a
variavel dependente VEF; com os parametros obtidos pelo IPAQ, acelerdbmetro, avaliacdo
postural e TC6M. Na avaliacdo pelo IPAQ, ndo se observou associagdo do METS total
(p=0,146) e da classificacdo IPAQ (p=0,141) com o VEF;. Na avaliacdo do acelerémetro, as
variaveis que se associaram significativamente com o VEF; foram: média kcal/dia (p<0,001),
TAF moderada (p<0,001), TAF vigorosa (p<0,001), TAF M-V (p<0,001) e TAF M-V em %
(p<0,001). Na avaliacdo postural, a varidvel cifose toracica (p=0,009) se associou
negativamente com o VEF;. No TC6M, as variaveis que se associaram significativamente
com o VEF; foram: SpO, basal (p=0,01), SpO; final (p<0,001), DTC6M em m (p=0,005) e
DTC6M em % previsto (p=0,001).



Tabela 2 — Andlise de regressao linear simples para a variavel dependente VEF;.

Dominios Variaveis B IC 95% R? p
IPAQ METS Total 001 0,000 a 0,002 0,80 0,146
Classificacdo IPAQ -6,902 -16,246 a 2,441 0,81 0,141
Acelerdmetro Média kcal/dia 0,095 0,068 a 0,122 0,751 0,000
TAF leve, min/dia -0,063 -0,187 a 0,060 0,60 0,296
TAF moderada, min/dia 0,909 0,508 a 1,310 0,558 0,000
TAF vigorosa, min/dia 4,787 2,698 a 6,875 0,563 0,000
TAF M-V, min/dia 0,142 0,087 a 0,197 0,623 0,000
TAF M-V, % 10,086 6,176 a 13,996 0,620 0,000
Avaliacéo postural Lordose Cervical, graus 0,359 -0,188 a 0,905 0,065 0,189
Cifose Toracica, graus -2,086 -3,610 a -0,562 0,233 0,009
Lordose Lombar, graus -0,472 -1,407 a 0,463 0,040 0,309
TC6M SpOz2 basal, % 4,383 2,050 a 6,715 0,365 0,001
SpO:2 final, % 2,577 1,321 a 3,832 0,406 0,000
DTC6M, m 0,082 0,027 a 0,137 0,264 0,005
DTC6M, % 0,638 0,275 a 1,001 0,334 0,001

IPAQ = Questionario Internacional de Atividade Fisica
METS = Equivalente Metabolico da Tarefa
TAF = Tempo em atividade fisica

TAF M-V = Tempo em atividade fisica moderada a vigorosa

SpO, = Saturacdo periférica de oxigénio
TC6M = Teste te caminhada de 6 minutos

DTC6M = Distancia percorrida no teste de caminhada de 6 minutos
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A figura 1 representa a correlacdo entre VEF; e cifose tordcica, METS total pelo
IPAQ, distancia percorrida no TC6M e TAF M-V. Podemos perceber que o VEF; se

correlacionou negativamente com o angulo de cifose toracica (r= - 0,483, p=0,005), com a
DTC6M (r= - 0,439, p=0,019) e com o TAF M-V no acelerémetro (r= - 0,723, p<0,001),
porém, ndo houve correlagdo com os dados obtidos pelo IPAQ (r= - 0,282, p=0,073).
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Figura 1 — Correlacdo entre volume expiratério no primeiro segundo (VEF;) e cifose torécica,
Equivalente Metabdlico da Tarefa (METS) total pelo Questionario Internacional de Atividade Fisica
(IPAQ), distancia percorrida no teste de caminhada de 6 minutos (DTC6M) e tempo em atividade

moderada a vigorosa (M-V).

A figura 2 representa a correlagdo entre o TAF M-V e cifose toracica, lordose
cervical, distancia percorrida no TC6M e METS total pelo IPAQ. Houve correlagdo
significativa positiva do TAF M-V com todas as variaveis: cifose toracica (r=0,484, p=0,031),
lordose cervical (r=0,531, p=0,016), DTC6M (r=0,564, p=0,010) e METS total pelo IPAQ

(r=0,451, p=0,046).
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Figura 2 — Correlacdo entre tempo em atividade moderada a vigorosa e cifose toracica, lordose
cervical, distancia percorrida no teste de caminhada de 6 minutos (DTC6M) e Equivalente Metabdlico
da Tarefa (METS) total pelo Questionario Internacional de Atividade Fisica (IPAQ).

Discusséo

Os resultados deste estudo mostraram que o VEF; ndo se associou com oS
parametros do IPAQ (METS total de AF da semana e classificacdo nos niveis de AF baixo,
moderado e alto), com o TAF leve verificado pelo acelerdbmetro e com as variaveis lordose
cervical e lordose lombar verificados pela avaliacdo postural, porém, houve associagcdo com
os parametros do acelerdmetro (média de kcals/dia, TAF moderada, TAF vigorosa, TAF M-V
e % TAF M-V), com a cifose toracica e com todos os parametros do TC6M (SpO basal,
SPO; final, DTC6M e % DTC6M).

Podemos observar com nossos resultados que o VEF; se associou com o TAF M-V,
sendo que quanto menor o VEF;, menor o TAF M-V. Estudos prévios vém ao encontro dos
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nossos achados®* %

e mostram que pacientes adultos com FC praticam AF em intensidades
mais baixas quando comparados com adultos saudaveis, sendo o VEF; um fator limitante para
a pratica de AF. Pastré et al. verificaram gue 0os mecanismos responsaveis pela limitacdo ao
exercicio em 102 pacientes adultos com FC, com doenca leve-moderada e grave foram a
funcdo pulmonar, o estado nutricional e inflamatério.”

A cifose torédcica é a alteracdo postural mais comum encontrada em criangas e
adultos com FC.%*%?%28 Ag alteracdes posturais sdo de natureza multifatorial e podem estar
associadas com o avango da idade, perda de massa 0ssea, progressao da doenca pulmonar,
aumento do trabalho respiratério e inatividade fisica.®’ Penafortes et. al., em estudo realizado
com adultos com FC, observaram que houve correlacdo entre o VEF1, TC6M, capacidade
pulmonar e resisténcia das vias aéreas com o alinhamento vertical do tronco. Os autores
concluiram que as anormalidades na funcdo pulmonar e na capacidade funcional se associam
com as alteracBes posturais encontradas nestes pacientes'?, corroborando com nossos
resultados, onde houve prevaléncia de cifose toracica em adultos com FC e esta estava
associada ao baixo VEF;.

Em um trabalho prévio realizado em nosso centro, com 0 objetivo de avaliar a
capacidade de exercicio através do TC6M em pacientes atendidos no programa de adultos
com FC, 41 pacientes foram classificados em trés grupos de acordo com a gravidade
funcional. Como resultado, ndo houve diferenca estatisticamente significativa entre 0s grupos
para a distancia percorrida, porém, 73,2% dos pacientes apresentaram DTC6M abaixo do
limiar inferior da normalidade para o previsto.”® Martin et al. acompanharam uma coorte de
pacientes adultos com FC por 12 anos, com o objetivo de obter informagdes progndsticas por
meio do TC6M. Como resultado, a DTC6M < 475m e 0 VEF; < 60% do previsto, foram
associadas ao transplante pulmonar ou 6bito.** Em nosso estudo, a cifose toracica também
teve correlagdo com a DTC6M, isso pode ser justificado pelo menor VEF; e gravidade
funcional pulmonar.

Quando comparamos os parametros de AF pelo IPAQ e pelo acelerdmetro, podemos
perceber que os resultados foram discrepantes entre os dois instrumentos. A maior parte da
amostra foi classificada com alto nivel de AF pelo IPAQ enquanto pelo acelerdmetro, quase
toda a amostra demonstrou permanecer em AF leve/sedentaria em grande parte do tempo,
corroborando com outros estudos e indicando que medidas objetivas sdo mais indicadas para a
verificacdo do nivel de AF em adultos.*>*

Os métodos mais frequentemente utilizados em pesquisa para avaliar o nivel de AF

sdo 0s questionarios. Isto é decorrente do baixo custo, da facil aplicacdo e da viabilidade do
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instrumento. Porém, o uso de questionario estd associado a erro por superestimacao da pratica
de AF, o que pode ser atribuido a expectativa social de um maior nivel de AF ou pela
dificuldade de quantificar a duracdo e intensidade das AF praticadas.®* Estudos mostram que
0 IPAQ estd associado a uma subestimacdo do tempo de sedentarismo e a uma
superestimacdo do TAF M-V*%® podendo ndo refletir a real AF realizada pelos pacientes
com FC. Assim, para uma avaliacdo mais fidedigna, é necessario instrumentos com medidas
objetivas, como o0s acelerometros. Savi et al. em estudo com objetivo de determinar se
questionarios e acelerometros fornecem informacbes semelhantes sobre a AF habitual de
pacientes adultos com FC, puderam perceber em seus resultados que questionarios tendem a
superestimar os niveis de AF em FC e que acelerdmetros devem ser preferiveis para avaliacdo

desta variavel.*’

O IPAQ também ndo se relacionou com nenhum dos parametros de funcéo
pulmonar, demonstrando que o acelerdmetro foi mais sensivel ao publico deste estudo.

Algumas limitagdes para a realizagdo do estudo devem ser destacadas, como o
pequeno numero amostral devido a grande parte dos pacientes adultos acompanhados pela
Equipe de Adolescentes e Adultos com FC do HCPA serem provenientes de outras cidades e
estados, dificultando a logistica de entrega e retirada do acelerdmetro. Também, a falta de
normatizacdo de medidas para avaliagdo postural se demonstraram limitadoras para maiores
avaliagdes.

Podemos concluir com nosso estudo que, em pacientes adultos com FC, a fungéo
pulmonar esta associada com parametros de AF verificadas pelo acelerdmetro, porém, ndo se
associa com os verificados pelo IPAQ. Também encontramos associacfes entre a funcgédo
pulmonar com a variavel cifose toracica verificada pela avaliacdo postural. O acelerdbmetro
demonstrou ser o instrumento que melhor reflete a AF praticada por pacientes adultos com
FC.
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CONCLUSOES

Geral

Como conclusao, este estudo demonstrou que o declinio da funcdo pulmonar em
pacientes adultos com FC estd associado com menores niveis de atividade fisica M-V,
observados através do acelerdmetro, e com a cifose toracica observada pela avaliagdo

postural.

Especificos

N&o houve correlacdo entre os niveis de atividade fisica observados pelo
acelerébmetro com os observados pelo IPAQ.

A DTC6M se correlacionou com o tempo em atividade fisica M-V observada pelo
acelerdmetro. N&o houve correlacdo da DTC6M com os niveis de AF observados pelo IPAQ.

O tempo em atividade fisica M-V observado pelo acelerdmetro se correlacionou com
os parametros da avaliacdo postural lordose cervical e cifose toracica. Ndo houve correlagéo
entre niveis de AF observados pelo IPAQ e as variaveis de avaliacdo postural.
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CONSIDERACOES FINAIS

O principal achado deste estudo transversal foi de que pacientes adultos com FC tem
o0 declinio da funcdo pulmonar associado a menores niveis de AF e cifose tordcica. Esses
achados reforcam a hipotese de que a AF como parte do tratamento, ajuda a manter a fungéo
pulmonar e a diminuir as alteracdes posturais decorrentes da gravidade da doenca.

Neste estudo, foram utilizados dois instrumentos para avaliacdo do nivel de atividade
fisica, o acelerébmetro e o IPAQ. O acelerdmetro parece ser um instrumento mais adequado
para avaliacdo do paciente adulto com FC, pois se associou com parametros de funcao
pulmonar, DTC6M e variaveis da avaliacdo postural, o que ndo houve com o IPAQ.

O acelerdmetro é um instrumento que ainda ndo é utilizado na prética clinica por ter
um alto custo, demandar técnicos capacitados para interpretacdo dos dados e apresentar uma
logistica dificil e com risco em potencial ao aparelho. Isso acontece, pois o individuo
necessita permanecer por uma semana com o recurso, realizando com ele suas rotinas diarias
e retirando somente para banho e atividades aquaticas. Os pacientes em acompanhamento no
Equipe de Adolescentes e Adultos com FC do HCPA s&o em geral proveniente de outros
estados ou cidades do interior do estado, o que prejudicou o fluxo de integrantes que
previamos para o trabalho.

A avaliacdo postural é um tema que vem despertando interesse de profissionais que
trabalnam com FC. A radiografia € o método mais preciso para avaliar alteracbes nas
curvaturas da coluna, contudo expde o paciente a radiacdo desnecessaria. Na prética clinica
utilizam-se métodos ndo invasivos que dependem da habilidade e experiéncia do examinador.
Ndo ha um instrumento especifico que se sobressaia aos demais, além de ndo haver
normatizagdo das medidas.

Estudos de coorte longitudinais devem ser realizados para verificar as associacfes

entre a funcdo pulmonar, niveis de AF e alteragdes posturais em pacientes adultos com FC.
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APENDICE 1

Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

Vocé, ou a pessoa pela qual vocé é responsavel, estd sendo convidado (a) a participar do
projeto de pesquisa Associacdo entre Postura, Fungdo Pulmonar e Capacidade de Exercicio
em pacientes adolescentes e adultos com Fibrose Cistica. Esta pesquisa tem por objetivo
verificar a associacdo entre as alteragcdes posturais e a funcdo pulmonar em adolescentes e
adultos com fibrose cistica (FC) acompanhados no Programa de Adolescentes e Adultos com
FC do HCPA. Neste estudo, a sua participacdo, ou a da pessoa pela qual é responsavel, inclui
testes de avaliacdo fisica e avaliacdo postural, que consiste em fotografias que serdo
analisadas posteriormente por um programa de computador especifico, este procedimento
demora em torno de 30 minutos. Na avaliagdo postural podera haver possiveis
constrangimentos pelo fato de vocé, ou da pessoa pela qual é responsavel, estar usando roupas
curtas e estar sendo fotografado. Alem das avaliacdes, vocé ou a pessoa pela qual é
responsavel, realizard& um exame de Espirometria, o qual j& é realizado como rotinas de
controle nas consultas com a equipe do Programa de Adultos com Fibrose Cistica do HCPA.

Vocé serad convidado a participar do teste de caminhada de 6 minutos, onde devera caminhar,
em seu ritmo normal, durante este tempo. Durante o teste vocé podera interromper o exercicio
a qualguer momento que desejar, caso manifeste cansaco ou qualquer sensacdo de
desconforto. No local do teste haverd pessoas responsaveis e treinadas para qualquer
intercorréncia. Além disso, haverd aparelhos para verificar como estdo seus batimentos
cardiacos e sua saturacdo de oxigénio durante a realizacdo de todo o teste. Existira um torpedo
de oxigénio no local do teste, caso seja necessario usa-lo para qualquer emergéncia.

Além das avaliagdes, vocé, ou pessoa pela qual é responsavel, permanecera por 5 dias com
um aparelho que monitora a sua atividade fisica. Este monitor consiste em uma faixa elastica
fixada na cintura e outra em um dos membros inferiores. Os pesquisadores se comprometem
em buscar o aparelho no final deste periodo. O uso deste equipamento podera gerar algum
desconforto e prurido no local.

Se for verificada a associacdo entre as alteracdes posturais e a fungdo pulmonar, vocé, ou a
pessoa pela qual vocé é responsavel, recebera orientacfes para que estas alteracfes sejam
melhoradas. Além disso, estara contribuindo para o aumento do conhecimento sobre o0 assunto
e para que os resultados auxiliem na realizac¢do de estudos futuros.

Os pesquisadores se comprometem em manter a confidencialidade dos dados de identificacdo
pessoal e os resultados serdo divulgados de maneira agrupada, sem a identificacdo dos
individuos que participaram da pesquisa.

Fica reservado a vocé, ou a pessoa pela qual é responsavel, o direito de retirar-se da pesquisa
a qualquer momento, sem comprometer o acompanhamento com a equipe. Nesta pesquisa ndo
estd previsto nenhum tipo de pagamento pela participacdo e o participante ndo terd nenhum
custo com respeito aos procedimentos envolvidos.

Quaisquer davidas poderéo ser esclarecidas no decorrer da pesquisa, através de contato com a
pesquisadora responsavel Bruna Ziegler, HCPA, pelo tel 3359-8241, ou, com 0s demais
pesquisadores, Dr. Paulo Dalcin, Servico de Pneumologia HCPA e Inaé Cherobin,
Universidade Federal do Rio Grande do Sul, pelo mesmo telefone. O Comité de Etica em
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Pesquisa podera ser contatado para esclarecimento de duvidas, no 2° andar do HCPA, sala

2227, ou através do telefone 3359-7640, das 8h as 17h, se segunda a sexta-feira.

Nome do participante

Assinatura

Nome do responsavel Assinatura
Nome do pesquisador Assinatura
Local e data:

Pesquisador Responsavel: Fisioterapeuta Bruna Ziegler — 3359-8241



