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RESUMO

Introducdo: A nutricdo tem um papel essencial na sobrevida e qualidade de vida
(QV) dos pacientes com fibrose cistica (FC).

Objetivo: Avaliar a influéncia do estado nutricional no agravamento do quadro
clinico, expectativa e qualidade de vida em pacientes pediatricos com FC atendidos
em ambulatorio de Santa Catarina.

Métodos: Estudo de coorte prospectivo. Foram avaliados dados sociodemograficos,
ao nascimento, clinicos, antropométricos, ingestdo alimentar, escore de
Shwachman-Kulczycki, funcdo pulmonar e qualidade de vida (QV) por meio dos
questionarios Cystic Fibrosis Questionnaire (CFQ) e Pediatric Quality of Life
Inventory (PedsQIl). Os pacientes foram classificados por meio do percentil 50°, de
acordo com a curva de crescimento da Organizacao Mundial da Saude.

Resultados: Foram avaliados 102 pacientes e completaram um ano de
acompanhamento 88 pacientes. Os pacientes com Staphylococcus aureus e
deplecdo de tecido muscular apresentaram menor risco de ter agravamento do
quadro clinico. Aqueles com hospitalizacdo no ultimo ano e deplecdo de tecido
muscular apresentaram menor risco de ter exacerbacao pulmonar e com diagndstico
tardio apresentaram maior risco de ter exacerbacdo pulmonar e déficit nutricional.
Em relacdo a QV, em um ano, as criancas de 2 a 4 anos e de 5 anos apresentaram
melhora no dominio emocional; entre 6 a 11 anos melhora nos dominios vitalidade,
imagem corporal, alimentagéo, tratamento e peso. Nos adolescentes de 14 anos
houve melhora nas pontuacfes dos dominios vitalidade e saude.

Conclusao: As criancas e adolescentes com diagndstico tardio tiveram maior risco
de ter exacerbacéo pulmonar e de ter déficit nutricional. As criancas e adolescentes
apresentaram escores de QVRS relativamente altos, tanto no inicio quanto apds o

acompanhamento de 1 ano.

Descritores: Fibrose cistica. Estado Nutricional. Qualidade de Vida. Pediatria.



ABSTRACT

Introduction: Nutrition plays an essential role in the survival and quality of life (QoL)
of patients with cystic fibrosis (CF).

Objective: To evaluate the influence of nutritional status on the worsening of the
clinical condition, expectation and quality of life in pediatric patients with CF treated
at an outpatient clinic in Santa Catarina.

Methods: Prospective cohort study. Sociodemographic, birth, clinical,
anthropometric, food intake, Shwachman-Kulczycki score, pulmonary function, and
quality of life (QoL) were evaluated using the Cystic Fibrosis Questionnaire (CFQ)
and Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQl) questionnaires. Patients were
classified using the 50th percentile, according to the World Health Organization
growth curve.

Results: 102 patients were evaluated, and 88 patients completed one year of follow-
up. Patients with Staphylococcus aureus and muscle tissue depletion had a lower
risk of worsening their clinical condition. Those with hospitalization in the last year
and muscle tissue depletion had a lower risk of having a pulmonary exacerbation and
late diagnosis had a higher risk of having a pulmonary exacerbation and nutritional
deficit. Regarding QoL, in one year, children aged 2 to 4 years and 5 years old
showed improvement in the emotional domain; between 6 and 11 years old improves
in vitality, body image, food, treatment, and weight domains. In the 14-year-old
adolescents, there was an improvement in the scores in the vitality and health
domains.

Conclusion: Children and adolescents late diagnosis had a higher risk of having
pulmonary exacerbation and nutritional deficit. HRQoL scores were relatively high
both at baseline and after 1-year follow-up.

Keywords: Cystic fibrosis. Nutritional status. Quality of life. Pediatrics.
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1. INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) ou mucoviscidose € uma doenca cronica, genética e
autossdmica recessiva®’ que afeta todos os grupos étnicos, principalmente os
caucasianos e atinge igualmente homens e mulheres®.

Estima-se que haja em torno de 70 mil pessoas no mundo com a doenca'. No
Brasil a incidéncia média € 1:10000 nascidos vivos. Entretanto, apresenta diferencas
regionais, com valores mais elevados nos estados da regido sul’. Em Santa Catarina
(SC) no ano de 2021 havia mais de 250 pessoas registradas na Associacao
Catarinense de Assisténcia ao Mucoviscidético (ACAM)?,

O diagnéstico de FC é supeitado quando um paciente apresenta uma ou mais
manifestacbes clinicas caracteristicas como: dificuldade de crescimento, baixo
ganho de peso, deficiéncia de vitaminas, desnutricdo, esteatorreia, pneumonias e
bronquites frequentes, tosse constante com muco, sibilancia ou falta de ar, suor
muito salgado devido a presenca de cloreto na pele e histdria familiar da doenca*.
Apresentando uma dessas caracteristicas, o diagnéstico € confirmado pelo teste do
suor, o qual é padrdo aureo. A dosagem de cloreto por métodos quantitativos no
suor = 60 milimol por litro (mmol/l), em duas amostras, confirma o diagndstico?.

Os principais sistemas afetados sdo o0 respiratério e gastrointestinal. A
disfuncdo pulmonar devido a obstrucdo das vias aéreas pelo muco resulta em
inflamac&o e infeccées cronicas levando a perda progressiva da fungéo pulmonar®?.
Esta mesma fisiopatologia no trato gastrointestinal se manifesta como insuficiéncia
pancreatica, devido ao muco evitar que o pancreas libere enzimas digestivas que
permitem ao corpo digerir alimentos e absorver nutrientes vitais'. Outras
manifestacfes intestinais sdo dismotilidade intestinal, supercrescimento bacteriano
no intestino delgado, doenca gastrointestinal funcional e obstrucao intestinal®’.

A maioria das criangas com FC sofre consequéncias nutricionais devido a ma
absorcdo de macronutrientes e micronutrientes ao longo da vida. A ma absorgao
cronica de gordura pode resultar em desnutricdo, insuficiéncia de crescimento e de
vitaminas lipossoltveis e deficiéncias de acido graxo®. Portanto, as criancas devem
seguir uma dieta hipercalorica e hiperlipidica, e quando necessario fazer uso de

suplementos orais. Para aqueles com insuficiéncia pancreéatica, ha a terapia de
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reposicdo enzimética, de modo a manter a absorgcdo intestinal adequada de
carboidratos, gorduras e proteinas®*.

A terapia nutricional em pacientes com FC tem o objetivo de manter a
velocidade de crescimento adequada durante a infancia e o peso na vida adulta®. Os
estudos mostram a melhora da fun¢do pulmonar e aumento da expectativa de vida
nos pacientes com maior peso para idade e indice de massa corporal (IMC). As
criancas menores de 2 anos devem manter o indice de peso para idade (P/I) >
percentil 50 e para os maiores de 2 anos o indice de IMC para idade (IMC/I) >
percentil 50°**.

Nas ultimas duas décadas, a mensuracdo da qualidade de vida (QV)
relacionada & salde tem sido mais utilizada'®. Os relatos da QV devem sempre
incluir dominios fundamentais, como condicdo da doenca, sintomas fisicos,

psicoldgicos, emocionais, estado funcional e social'?*°.

Existem dois tipos de
instrumentos para a mensuracao da QV: os instrumentos especificos e 0s geneéricos.
No caso da FC existe um questionario especifico: Cystic Fibrosis Questionnarie
(QFC)™.

No estudo realizado por Horck e colaboradores™, em 2017, os pacientes que
apresentaram IMC < percentil 50, diminuicdo da funcdo pulmonar e menor volume
expiratorio forcado no primeiro segundo (VEF,;) tiveram piora do quadro clinico da
FC e menor pontuacdo no questionario de QV nos dominios: fisico, social,
emocional, respiratério e tratamento, contudo sdo poucos estudos que avaliam o
estado nutricional e a QV*°.

Entretanto, existem alguns estudos que indicam que criancas com FC e que
estejam no percentii = 50 possuem uma melhor fungdo pulmonar, menos
complicacBes do trato gastrointestinal e uma melhor QV nos dominios respiratério,
fisico e relacionado a problemas nutricionais (imagem corporal e alimentar). Porém,
0s autores destes estudos sugerem novas pesquisas para validar essa medida de
percentil na minimizacdo das complicacdes da FC'**8,

Em virtude do exposto, € importante avaliar constantemente esses pacientes.
Um estudo de delineamento longitudinal e prospectivo poderia contribuir para a
avaliacdo da relacdo existente entre a presenca dos fatores de risco e 0
desenvolvimento de patologias que colaboram para o agravamento da FC, assim

como a diminui¢ao da QV.
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Portanto, realizar um estudo longitudinal torna possivel observar esses
pacientes por um determinado periodo de tempo e assim verificar mudangcas no
quadro clinico, na QV e identificar novos fatores de risco para o agravamento da FC.
Visto a importancia da realizacdo deste tipo de estudo e em SC ainda nao existir um
estudo de acompanhamento para esse publico, decidiu-se realizar uma coorte
prospectiva para observar os possiveis efeitos da desnutricdo e/ou baixo peso na FC
e QV desses pacientes.

A questdo norteadora da presente pesquisa €é: O estado nutricional influencia
0 agravamento do quadro clinico e a expectativa e qualidade de vida em criancas e
adolescentes com FC atendidos no Hospital Infantil Joana de Gusmé&o (HIJG) no

municipio de Florianopolis - Santa Catarina?

1.1 REFERENCIAL TEORICO

1.1.1 Definicdo, epidemiologia e diagnostico da fibrose cistica

A FC é uma doenca genética letal, crbnica e autossdmica recessiva, mais
comum nas populacées caucasianas®. Causada por mutacdes no gene localizado no
braco longo do cromossomo 7 que possui fungdo de codificar o &cido ribonucleico
mensageiro (RNAm), transcrevendo a proteina transmembrana reguladora de
transporte iGnico, a cystic fibrosis transmembrane conductance regulator (CFTR),
responsavel por regular o fluxo de fons cloreto através da membrana epitelial®.

Essa mutacao leva a deficiéncia ou auséncia de proteinas CFTR funcionais
na membrana apical de células epiteliais em sistemas de mdultiplos corpos, incluindo
0s sistemas respiratério e gastrointestinal, causando acumulo de secrecdes
mucosas e viscosas nos pulmdes, pancreas, figado, ductos sudoriparos e aparelho
reprodutor>*%%. A proteina é essencial para o transporte de fons através da
membrana celular e esta envolvida na regulacédo do fluxo de cloro, sddio e agua nos
canais de cloreto™®%.

Existem 70 mil pessoas no mundo com FC'. Sua incidéncia é bem descrita na
Europa, em média 1:2000 e 1:3000 nascimentos. Entretanto, essa incidéncia pode

variar entre diferentes paises ou regifes, por exemplo: 1:4000-10000 Iatino-



16

americanos, menos frequente em negros 1:7056 na Africa do Sul e raro em asiaticos
1:350.000 no Jap&o?.

Segundo o ultimo Registro Brasileiro de FC estéo registrados 5.773 pacientes,
destes 73,51% sdo menores de 18 anos®’. No Brasil a incidéncia da doenca é
1:10.000 nascidos vivos, entretanto, apresenta diferencas regionais e graus de
miscigenacéao. A regido Sul se assemelha com dados da populacéo europeia sendo
de 1:2500°.

As regides do pais que apresentam maior incidéncia da doenca sdo a
Sudeste (2532) e Sul (1200) e a regido com menor nimero de pacientes € a regido
Norte (207)?2. Dos estados do Sul, o Rio Grande do Sul apresenta maior incidéncia
com 1:1587, seguido de SC com 1:8700 e Parana com 1:9520%. No final do ano
2021 havia mais de 250 pessoas registradas na ACAM®.

Atualmente, a triagem neonatal no Brasil tem utilizado a dosagem do
marcador sérico tripsina imunoreativa (IRT), incluida no teste do pezinho, que é
obrigatério no pais®. A dosagem do IRT é um indicador indireto da FC, pois avalia a
insuficiéncia pancreatica. Quando ocorre uma obstrucdo dos canaliculos
pancreéticos, h4 um aumento dessa enzima no sangue de recém-nascidos com FC
e pode se apresentar em concentracado elevada nos pacientes com insuficiéncia
pancreatica®*.

Quando o resultado da triagem neonatal for positivo (> 70 ng/ml), deve-se
realizar uma segunda dosagem do IRT apés duas semanas. No caso de apresentar
alteracdo novamente, essa criangca deve ser encaminhada para um centro
credenciado onde realizara o teste de suor ou teste genético para diagnostico de
FC24—26.

O diagnéstico de FC é realizado com base nas concentracfes de sodio e
cloro no suor dos pacientes, 0s quais se apresentam de duas a quatro vezes mais
elevadas que a normalidade®. A dosagem quantitativa de cloreto de sédio no suor,
obtida através do método iontoforese por pilocarpina, padronizado por Gibson e
Cooke?’ (1959), é considerado padrédo aureo no diagndstico da FC.

O diagnéstico de FC geralmente é realizado quando a crianca apresenta uma
Ou mais caracteristicas clinicas ou triagem neonatal positiva ou historia familiar
positiva para FC®. Neste caso realiza-se o teste do suor para a confirmacdo ou
exclusdo da FC. Considera-se alterado quando h& uma concentragdo elevada de

cloreto (= 60 mmol/L), sendo necessario repetir o exame. A confirmagdo do
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diagnéstico é feita ap6s dois testes de sédio e cloro no suor alterados*?®. O teste
genético é realizado ap6s a confirmacdo do diagnostico, este possui suma
importancia por conta do estabelecimento de tratamento especificio, pois existem
medicamentos que atuam em mutacdes especificas (corretores e pontencializadores
de proteina CFTR)?.

Devido aos portadores de FC necessitarem de tratamento imediato, o
diagnéstico deve ser feito rapidamente, portanto, a Cystic Fibrosis Foundation®

recomendou critérios de diagnéstico de FC, que estdo apresentados no Quadro 1.

Quadro 1 - Critérios de diagnostico da fibrose cistica (FC).

1 - Infec¢gBes pulmonares cronicas e/ou

2 - Manifestacdes gastrointestinais e/ou

3 - Historia familiar de FC e

4 - Suor com concentracdo de CI" 260 mmol/L e/ou

5 - Duas mutacdes causadoras de FC em heterozigoto
composto ou homozigoto
CI': cloreto. Fonte: Adaptado de Farrel et al, 2017,

1.1.2. Gene CFTR e sua proteina

A FC ocorre por causa de mutacdes no gene CFTR localizado no brago longo
do cromossomo 7, no lécus g31. O seu comprimento é de 250 kilobases, dividido em
27 éxons e representa cerca de 5% do acido desoxirribonucleico gendmico®®. A
proteina CFTR consiste em 1480 aminoacidos distribuidos por uma determinada
ordem em cinco segmentos basicos de polipeptidios (dois intramembranosos, dois
nucleotideos de ligacéo e um regulador)®.

A CFTR é um membro de uma grande familia de proteinas de transporte de
membrana, da familia adenosina trifosfato (ATP) binding cassette (ABC), a qual &
composta por 48 membros, em humanos subdivididos em sete subfamilias (ABCA -
ABCG)®. Grande parte das proteinas ABC funcionam como transportadores ativos
dependentes de ATP, que acoplam a ligacdo e hidrolise de ATP ao transporte
unidirecional de substratos através da membrana, entretanto, dentre as proteinas
ABC humanas, o CFTR € o unico que nao possui a funcédo de transporte ativo, o
qual ele atua como um canal anibnico bloqueado por ATP regulado por

fosforila(;éozg. Essa proteina funciona como um canal de cloro, pois mantém o
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equilibrio eletrolitico da célula, favorecendo o transporte de ions de cloro para o
meio extracelular e a inibicdo da entrada de fons sédio para o meio intracelular®. O
CFTR esta localizado na membrana apical das células epiteliais de diversos 6rgaos
(intestino grosso, pancreas, figado, trato respiratério, tecidos reprodutivos, pele e
glandulas sudoriparas)'®®*.

Quando o gene CFTR possui mutacdes, a proteina de mesmo nome nao €
funcional. Por causa desta disfuncdo a membrana apical torna-se impermeavel ao
cloro, dificultando sua saida, assim como a de agua, causando o comprometimento
da hidratacéo da superficie celular®®. Para manter a neutralidade elétrica, ocorre um
fluxo compensatorio de sédio para o interior das células, através dos canais de sodio
do epitélio, acompanhado de perda de agua da superficie da célula, ocasionando
desidratacdo celular. O resultado é a formacéo de secrecbes espessas e viscosas
nas células epiteliais de determinados 6rgaos*%.

Os efeitos da perda de funcdo da proteina CFTR variam de acordo com 0s
tecidos envolvidos. Por exemplo, nas glandulas sudoriparas, a auséncia da CFTR
faz com que o cloro e o sbédio ndo sejam reabsorvidos primariamente devido a
hipoatividade de input do canal de cloro. Consequentemente ocorre uma
hipersecrecao de cloro e sédio, fazendo com que esses dois ions encontrem-se em
concentracdes elevadas no suor, levando ao que € conhecido como "suor salgado”
nesses pacientes*>3!. No pulmé&o e no pancreas, a auséncia da CFTR faz com que
ocorra diminuicdo da secrecéo do cloro e 0 aumento da reabsorcéo de sédio e agua,
através dos canais de sédio, resultando na diminuicdo de liquido de superficie das
vias aéreas, levando a desidratacdo das secrecdes respiratérios e o aumento de sua
viscosidade®**. A alteracéo da viscosidade do muco, nesses dois 6rgdos, causa

obstruc&do nos ductos, proporcionando um ambiente favoravel para infeccdes>23*.

1.1.2.1 Mutagbes no gene CFTR

Foram identificadas mais de 2100 muta¢des no gene CFTR, muitas das quais
foram associadas ao desenvolvimento da doenca®. As mutacdes tém diferentes
efeitos na fabricacdo da proteina CFTR, na sua funcdo de processamento e
estabilidade na membrana celular, por isso h& diferentes consequéncias funcionais
de acordo com as mutacées®®*’. Essas mutacdes podem acontecer pela delecdo de

pares de bases, insercdo ou delecdo de uma base na sequéncia do acido
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desoxirribonucleico levando ao deslocamento do cédon de leitura durante a traducao
ou a formagdo de um cddon de parada prematuro ou a substituicdo de um
nucleotideo®.

No mundo, ha menos de 20 mutacdes no gene CFTR que apresentam uma
frequéncia superior a 0,1% e estas frequéncias variam entre 0s paises e grupos
étnicos. A mutacado F508del é a mutacdo no gene CFTR mais comum na populacdo
caucasiana. Dois tercos dos individuos diagnosticados com FC, possuem essa

38-41

mutacdo”™ . Quase 50% dos individuos portadores da doenca sdo homozigotos e

possuem uma copia de F508del e outros 40% sdo heterozigotos composto de uma
mutacéo F508del e uma mutacéo néo-p.F508 del®.

No Brasil, a frequéncia da mutacdo F508del € de 51,9%, entretanto a
frequéncia das mutacdes da FC, varia entre os estados no pais?. No estudo
realizado por Raskin et al*® foram avaliados 3183 pacientes portadores de FC de
cinco estados brasileiros, no estado de SC 48 pacientes tinham a mutagdo F508del
e de todos os estado avaliados, o estado de Minas de Gerais apresentou o maior
namero de pacientes com a mutacdo F508del. Em outro estudo realizado em um
hospital de referéncia no estado de SC, dos 54 pacientes avaliados, 37 eram
portadores da mutacdo F508del, correspondendo a 68% dos pacientes*?, em
recente estudo realizado no mesmo hospital dos 169 pacientes avaliados 72,1%

|43

possuiam a mutacdo F508del™”. Em estudo similar, conduzido em Campinas - SP, a

frequéncia da mutacao foi de 56,3%% e no estudo realizado no Rio Grande do Sul
71,4% dos pacientes tinham a mutacdo F508del**.

As mutagdes do gene CFTR, foram organizadas em seis classes de acordo
com a funcionalidade da proteina e gravidade da mutacédo em relacéo ao fendtipo do
paciente (Quadro 2)°. As mutacbes pertencentes as classes I, Il e Ill sdo
consideradas graves e usualmente resultam em insuficiéncia pancreatica, ileo
meconial, maior gravidade da doenca pulmonar, maior incidéncia de desnutricdo e
de doenca hepética grave e mortalidade precoce®**4°. As classes IV, V e VI sdo
consideradas moderadas e apresentam manifestacdes leves da doenca, fungao
pancreética normal e sobrevida mais longa®#*°. O potencial de uma mutacgéo para
produzir um quadro clinico mais ou menos grave depende de multiplos fatores: tipo
de mutacdo, mecanismo molecular no nivel celular, posicdo no gene, local de
expressao (fisiopatologia 6rgdo-especifico), e outros fatores intragénicos, como a

presenca de outras alteracbes de sequéncia dentro do mesmo gene (alelos
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complexos) e a influéncia de outro alelo mutacéo, todavia, a progressao do quadro
clinico est4 associada também aos fatores sociais e ambientais, acesso a servigos

de salde e aos moduladores®.

Quadro 2 - Classes de mutacdo da proteina cystic fibrosis transmembrane

conductance regulator (CFTR).

Classe da Defeito na Tipo de mutacbes Exemplos de
mutacao CFTR mutacdes
I Nenhuma Mutacdo sem Gly542X
proteina CFTR sentido, frameshift Trpl282X
funcional ou em sitio de Arg553X
splicing. 621+1G-T
Il Defeito de tréfico Mutacbes de Phe508del
CFTR sentido trocado ou Asn1303Lys
delecéo de lle507del
aminoéacidos Arg560Thr
1] Defeito na MutacOes de Gly551Asp
regulacdo do sentido trocado ou Gly178Arg
canal alteracao de Gly551Ser
aminoécidos Ser549Asn
\Y Reducéo no MutacOes de Argl17His
canal de sentido trocado ou Arg347Pro
condutancia alteracao de Argl17Cys
aminoacidos Arg334Trp
Vv Reducéo na MutacOes de 3849+10kbC—-T
sintese de CFTR | sentido trocado ou 2789+5G—A
em sitio de splicing 3120+1G—A
Alelo 5T
Vi Reducéo na Mutacbes de 4326delTC
estabilidade da sentido ou GIn1412X
CFTR alteracoes de 4279insA
aminoacidos

Fonte: Adaptado de Elborn JS, 2016°".
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1.1.3 Fisiopatologia

A FC é uma doenca multissistémica que leva a disfuncdes patoldgicas de
orgaos que expressam o gene CFTR. Quando ocorre a perda da funcdo ou auséncia
da proteina CFTR, estreita a permeabilidade da membrana celular ao cloreto,
levando a dificuldades do transporte e a secrecdo deste ion. Por consequéncia, a
concentracdo de cloretos na membrana apical das células epiteliais se eleva®. As
células epiteliais incluem o tubulo renal, as glandulas salivares, o trato
gastrointestinal e o sistema respiratorio. As quais se dispdem em camadas,
separadas pelo compartimento luminal interno do externo, onde ocorre 0 processo
de secrecdo, o qual envolve o transporte de sédio e de cloreto. As células do epitélio
ciliado expressam os canais epiteliais de sodio (ENaC) e bomba de Na'/K*
trifosfatase (ATPase) para interceder a absorgéo transcelular do Na®. Estas mesmas
células expressam os canais de cloreto na porcéo apical da CFTR*’.

Fisiologicamente, ocorre a reabsorcdo passiva de Na' e CI a partir das
glandulas exdécrinas, diminuindo a perda de eletrolitos nas secrec¢des. Entretanto, na
FC, por causa da disfuncéo ou auséncia da CFTR, ocorre um bloqueio da secrecao
do cloreto através da membrana apical das células epiteliais glandulares®’.
Resultando no acumulo intracelular, seguido do movimento passivo de sodio e agua
para esse compartimento, de modo a manter a eletro neutralidade, por
consequéncia leva ao influxo de &gua, induzindo a desidratacdo da superficie
celular. Como resultado, forma secregcfes espessas e viscosas, principal
caracteristica da FC, por isso a doenca ficou conhecida como mucoviscidose:
"doenca do muco viscoso"**8.

Os niveis mais elevados da expressao do gene CFTR sdo encontrados nas
vias aéreas (infeccdes pulmonares), no trato gastrointestinal (insuficiéncia
pancreatica), nas glandulas sudoriparas e salivares e no sistema geniturinario
(infertilidade). Essas patologias sdo expressas de acordo com a sensibilidade do
orgdo ao déficit da proteina CFTR, caracterizando as principais manifestacdes

clinicas da FC*6:4849,
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1.1.4 Manifestacdes Clinicas

Os principais sintomas ocorrem por causa da obstrucdo dos ductos
glandulares dos o6rgdos acometidos pelas secrecfes espessas produzidas pela
disfuncdo da CFTR e podem estar presentes desde o nascimento ou durante o
periodo gestacional (obstrucéo intestinal fetal). Os sintomas mais frequentes séo as
manifestacbes pulmonares e 0s sinais mais comum sao a tosse, sibilancia e/ou
taquipneia®®°!. As manifestacdes gastrointestinais mais comuns sdo a sindrome de
obstrucdo intestinal distal, a insuficiéncia pancreatica e a hepatica, a pancreatite
aguda, constipacao, doenca do refluxo gastroesofagico e a cirrose biliar’.

Outras manifestacdes clinicas sdo osteopenia®, osteoporose®, doenca 6ssea
relacionada & FC**, infertilidade no sexo masculino® e déficit de crescimento®. As
manifestacbes e a gravidade da doenca, dependem do tipo de fendtipo da FC, dos
fatores sociais e ambientais, acesso a servicos de salde e aos moduladores®’. O
paciente que apresenta pelo menos um alelo da CFTR parcialmente ativo, tera um
resultado clinico melhor, em comparacdo aqueles que tém a CFTR ndéo
funcional®”*®. Os fatores ambientais que possuem influéncia sobre a progressdo da
doenca sdo: fumo passivo™®, poluentes ambientais®, clima®, exposicdo a micro-

organismos®’, acesso a cuidados especializados e adesdo ao tratamento®,
1.1.4.1 Sistema respiratorio

Os problemas respiratorios estdo presentes em mais de 90% dos pacientes
com FC, sendo a doenca pulmonar crbnica a principal causa de morbidade e
mortalidade®®?. A idade de inicio desses sintomas pode ser no periodo neonatal ou
nos primeiros meses apds 0 nascimento. Em alguns casos os sintomas podem
aparecer em uma idade mais avancada, entre os 10 e 20 anos®. Os principais
sintomas sdo: tosse cronica persistente, inicialmente seca e aos poucos aumenta a
producdo de escarro espesso e com pus; episodios de bronquiolite ou bronquite
obstrutiva; broncopneumonia; sinusite purulenta e nasal com polipos; sibilancia;
pneumonia de repeticdo; atelectasia; hiperinsuflacdo pulmonar e hipertensao
pulmonar349-5%,
Devido a diminui¢éo de liquido e aumento na produg¢éo de muco na superficie

das vias aéreas ocorre a obstrucdo da passagem do ar pelos pulmbes e o
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comprometimento dos mecanismos locais de defesa, facilitando o desenvolvimento
de infeccdo e inflamacdo®. Nos pacientes com FC, a inflamagdo ocorre
precocemente e induz a colonizacdo e infec¢do das vias aéreas, consequentemente
levando a diminuicdo da funcdo pulmonar®®. Em muitos pacientes as infeccées do
trato respiratério costumam acontecer logo ap0s o nascimento e sao seguidas de
intensa resposta inflamatéria®.

Os pacientes com FC sdo mais suscetiveis a infeccbes. As principais
bactérias que estdo presentes nas infecgcbes sdo: Staphylococcus aureus,
Haemophilus influenzae, Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia,
Stenotrophomonas maltophilae e Achromobacter xylisoxidans®®. Os primeiros
agentes patogénicos a infectar e colonizar as vias aéreas destes pacientes sao
Staphylococcus aureus e Haemophilus influenzae. A bactéria Pseudomonas
aeruginosa afeta aproximadamente 80% da populacdo com FC, sendo o agente
patogénico mais comum o qual estd associado a uma deterioracdo clinica mais
répida46,65,66.
Apesar das recorrentes infeccdes respiratérias por bactérias, estas ndo sao
0s Unicos agentes microbioldgicos que ocasionam o desenvolvimento da doenca
pulmonar®. A infeccéo viral também pode desencadear exacerbacdes pulmonares®’
e 0s pacientes com FC sdo mais predispostos a infec¢des por fungos (Aspergillus

fumigatus e Scedosporium apiospermium)®.

1.1.4.2 Sistema gastrointestinal

O CFTR é expresso ao longo do sistema gastrointestinal e devido a perda da
funcdo os sintomas podem aparecer desde a vida intrauterina ou logo apés o
nascimento®. A insuficiéncia pancreatica exécrina (IPE) é a manifestacdo clinica
mais comum e afeta 87% dos pacientes com FC. Geralmente é caracterizada como
insuficiéncia pancreatica ou pancreético suficiente, por caracterizacao é baseada na
funcdo pancreatica suficiente para crescer normalmente, digerir e absorver 0s
alimentos e manter sua saude, sem a utilizacdo de enzimas pancreaticas, além
disso estes pacientes possuem doenca pulmonar mais leve e vida mais longa que os

69,70

nascidos com insuficiéncia pancreatica (IP) Os principais sintomas da

insuficiéncia sdo: fezes volumosas, gordurosas, com odor muito fétido, palidas e
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frouxas, as quais tendem a flutuar e tais alteragdes desencadeiam deficiéncias de
vitaminas lipossoltveis, devido & ma absorgéo®.

A IPE em criancas e adultos com FC pode levar a complicacdes ao longo da
vida relacionadas a desnutricdo, ao crescimento deficiente e a mais admissdes
hospitalares em decorréncia que leva ao aumento de infecgdes pulmonares e em
consequéncia leva & diminuicdo da funcdo pulmonar™ % Entretanto, o tratamento
com terapia enzimatica pancreatica e uma boa nutricdo ajudam a melhorar a saude

dos pulmdes desses pacientes®’,

O péancreas enddcrino também €& afetado na FC e quase 20% dos
adolescentes e até 50% dos adultos desenvolvem diabetes relacionada a fibrose
cistica (DRFC)™. No estudo de coorte realizado nos EUA com 3553 pacientes,
destes 13% foram diagnosticados com DRFC e a média da idade do diagndstico foi
de 13 anos de idade e os pacientes que frequentavam clinicas com taxas de
rastreamento mais baixas para diagnosticar a DFRC, apresentaram taxas mais
acentuadas de declinio pulmonar dois anos antes do diagndstico”.

A IPE é um importante fator de risco para o desenvolvimento da DRFC. A
DRFC estd associada a diminuicdo da funcdo pulmonar e do estado nutricional,
levando a maior mortalidade quando comparado aos pacientes com FC sem
DRFC™"". No estudo de coorte de Bogdani et al’® realizado com criancas menores
de 4 anos de idade com FC, os autores observaram que a deficiéncia precoce no
namero de células beta nessa populacédo pode contribuir para o desenvolvimento de
intolerancia a glicose na populacdo pediatrica com FC e para o DRFC futuramente.
Outros fatores de risco para o desenvolvimento de DRFC s&o: pior fung&o pulmonar,
sexo feminino, histéria de aspergilose broncopulmonar alérgica, insercdo de tubo de
gastrostomia e doenca hepatica’®.

Estudos demonstram que pacientes com FC que possuem insuficiéncia
pancreatica tém um declinio acentuando na func&o pulmonar que sdo medidos pela
capacidade vital forcada (CVF) e volume expiratorio forcado no primeiro segundo
(VEF,)®%®. Todavia no estudo de Terliesner et al®® foi observado que a altura e o
peso foram reduzidos em pacientes com FC com DRFC em comparagcdo com
agueles sem DRFC. Posteriormente, houve um declinio significativo na altura (p
<0,001) e no peso (p <0,01) em pacientes com DRFC e uma diferenca crescente

entre a altura e o peso de pacientes com FC com ou sem DRFC, além de que todos
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os parametros de funcdo pulmonar analisados mostraram um declinio acentuado em
pacientes com DRFC comecando 1 ano antes do diagnéstico de diabetes®,

Outra manifestacdo importante em pacientes com FC, é a manifestacao
hepatica®®. A proteina CFTR no figado funciona na superficie apical de colangiécitos,
o qual fornece impulso para a hidratacdo da bilis. Devido a funcdo prejudicada ou
auséncia da CFTR, h4 um aumento de secrecdes espessas e posteriormente a
obstrugdo dos ductos biliares®*. O acimulo de sais biliares pode causar inflamacao e
lesdo hepatica e subsequente cirrose biliar focal que pode progredir para cirrose
biliar multilobular e predispor a hipertensao portal e também desenvolver a doenca
hepética relacionada a fibrose cistica (DHFC)®*®>. Os principais fatores de risco para
o desenvolvimento da DHFC s&o: sexo masculino, histéria de ileo meconial,
insuficiéncia pancreatica e ter mutacdo CFTR F508del homozigoto®®®°.

Outras manifestacdes clinicas relacionadas ao figado que podem ocorrer sdo
hepatomegalia, micro-vesicula biliar, colelitiase, colangite esclerosante, esteatose
hepatica, calculos biliares, cirrose biliar focal e multilobular, colestase neonatal e
hipertensdo portal®®. Os bebés podem apresentar ictericia prolongada (colestase)
durante o periodo neonatal por causa do uso de nutricAo parenteral, de ileo
meconial e também pela obstrucdo dos ductos biliares e em alguns casos, pode
desenvolver fibrose hepatica®. Nas criancas maiores a DHFC pode se manifestar
como esteatose hepatica com ou sem hepatite, cirrose biliar focar e multilobular e
nos adolescentes pode progredir para doenca hepatica em estagio terminal®®

A disfuncdo do gene CFTR no intestino compromete a secre¢éo de cloro nos
canais de cloreto para o limen intestinal®>. Em pessoas sem FC além da secrecdo de
cloro, ocorre a excrecdo de agua, em consequéncia dessa deficiéncia as fezes
tornam-se espessas, colaborando para a ocorréncia de sindromes obstrutivas
intestinais relacionadas a doenca: obstrucéo intestinal distal, constipacdo e ileo
meconial®®®*,

A sindrome da obstrucdo intestinal distal (SOID) € uma complicacdo
especifica da FC e seus sintomas sao distensdo abdominal, dor aguda, massa fecal
na area ileocecal, cdlica, vomitos e dilatacdo do intestino delgado, podendo ou néo
ter alteracdo no movimento intestinal, em alguns casos a flatuléncia e anorexia
podem estar presentes®3. Outros fatores que contribuem para o desenvolvimento
da SOID sdo a inflamacgéo intestinal, dismotilidade intestinal e m& absor¢do de

gorduras, sendo que 90% dos pacientes com SOID apresentam IP%.
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No estudo multicéntrico de Houwen et al®*

realizado com pacientes com FC,
as criangas apresentaram um risco 6,2 maior de desenvolver SOID e um fator que
contribuiu para isso foi a insuficiéncia pancreatica, apesar de que aqueles com
suficiéncia pancreética também estarem em risco®®. Na pesquisa de Lavie et al®®
7,4% dos adolescentes e adultos com FC foram diagnosticados com SOID, estes
pacientes apresentaram maior incidéncia de ileo meconial no passado (65,4% vs
0%, p < 0,02), colonizacdo por Aspergillus spp. (34,6% vs 3,2%, p < 0,02) e
hospitalizacGes por exacerbacfes pulmonares (8,6 vs 6,2 média de internagdes, p <
0,02) do que os pacientes que ndo apresentaram SOID®.

No estudo longitudinal de Munck et al®* 7,64% das criancas e 7,80% dos
adultos foram diagnosticados com SOID, estes pacientes apresentaram mais
comorbidades associadas a FC, tais quais, IPE (92% vs. 84%, p = 0,03), DHFC
(22% vs. 12%, p = 0,004), DRFC (49% vs. 25%, p = 0,0003), Pseudomonas
aeruginosa (68% vs. 52%, p = 0,01), ileo meconial (40% vs. 18%, p = 0,0001) e as
criancas que apresentaram ileo meconial tiveram uma taxa maior de cirurgia para
SOID ((15% vs. 2%, p = 0,02). Observou-se constipacao (39% vs. 11%, p = 0,03),
baixa adesdo do paciente em tomar as enzimas pancreéticas (25% vs. 3%, p =
0,02), sexo feminino foi associado a SOID recorrente (75% vs. 52%, p = 0,04), baixa
ingestdo de fibras e agua foram frequentemente observadas nesses pacientes®.

Os pacientes com SOID sao repetidamente afetados por constipacao, esta &
uma das manifestacdes gastrointestinais mais frequentes e atinge quase metade
dos pacientes pediatricos com FC®8. A constipacdo também esté associada a IP e a
ma absorcdo de gordura e os principais sintomas sao dor abdominal frequente e/ou
continua. Em exames de ultrassom ha auséncia de dilatacdo do intestino delgado,
presenca de fezes no colén com melena, diminuicdo do apetite e flatuléncia®®®’. O
tratamento utilizado € o uso de laxantes osmoticos, pois a utilizacdo de fibras pode
levar ao aumento das fezes e agravar o quadro de constipac&o®’.

Uma das primeiras manifestagdes clinicas em criancas com FC é a presenca
de ileo meconial (IM) e ocorre entre 10% a 20% dos pacientes. Pode-se apresentar
de duas formas distintas, simples ou complexo®. O IM simples ocorre quando o
meconio visceral obstrui o ileo terminal e o intestino delgado torna-se dilatado devido
a presenca de meconio, gés e fluido e o IM complexo ocorre em 40% dos pacientes
que apresentam sintomas como perfuracdo intestinal, peritonite, volvo intestinal,

necrose isquémica e atresia intestinal®®®.
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O IM est& mais associado as classes de mutacdes do CFTR do tipo I e lll. A
chance de desenvolver essa complicacdo é 13 vezes maior para as criangas com
mutacdo do tipo homozigdticas (F508del, G542X, W1282X, R553X e G551D).
Entretanto os pacientes com a mutacdo F508del apresentam 16,9% mais risco de
ter a doencga, quando comparados com as outras mutacdes. Essas apresentaram o
risco de 12,5%, além disso, essa doenca quando estd presente nos recém-nascidos

é um indicativo para FC%%,

No estudo de Tan et al*®*

observou-se que os pacientes com FC com IM
tiveram o VEF;:% 7,0% menor em comparacao com pacientes sem IM (estimativa de
-0,070 SE [0,02], p = 0,003), escores Z de IMC significativamente mais baixos ao
longo do tempo (estimativa de -0,25 SE [0,1], p = 0,02), eram mais propensos a
receber suplementos alimentares orais (OR 2,8 [1,4-6,1], p = 0,003), uso de
gastrostromia (OR 4,4 [1,1-24,6], p = 0,02), nutricdo parenteral total (5,8% vs 0%, p
= 0,002) e doenca do refluxo gastroesofagico (OR 2,9 [1,1-8,5], p = 0,02). Em
relacdo ao numero meédio de internacdes hospitalares por ano por doenca
respiratoria relacionada a FC foi significativamente maior para pacientes com IM em
comparacao com pacientes sem IM, assim como o numero total de dias de hospital
por ano™*,

Outra doenca intestinal que pode ocorrer associada a FC é o
supercrescimento bacteriano do intestino delgado (SCBID) ou sindrome de
supercrescimento bacteriano (SBID), a qual ocorre quando ha um desequilibrio na
microbiota intestinal, ou seja, quando a populacdo bacteriana no intestino delgado
encontra-se superior a 10° organismos/mL e os principais sintomas que aparecem
logo apds as refeicdes séo desconforto abdominal, inchaco e flatuléncia®’ %%, Nos
pacientes com FC e especialmente aqueles com IP, a SCBID leva ao
desenvolvimento de iniumeras complicagdes tais quais: ma absorcdo de nutrientes e
vitaminas, anemia, inflamacdo da mucosa intestinal, aumento da formacéo de muco
e esteatorréia®®?’.

Entre tantas manifestagcdes gastrointestinais os pacientes com FC ainda
podem ser acometidos pela doenca do refluxo gastroesofagico (DRGE) e seus
principais sintomas s&o pirose, regurgitacdo e disfagia’®*. A DRGE ocorre entre 30%
a 85% dos pacientes tanto em criangas quanto em adultos. Os fatores que podem
contribuir para o seu desenvolvimento sdo doenca pulmonar, tosse frequente, falta

de depuracdo esofagica do contetido digestivo e dismotilidade géastrica’®'%. A
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associacdo dessa doenca a FC, € que os pacientes sofrem aspiragdo do conteudo
gastrico e duodenal, por causa dos episodios de refluxo, como consequéncia ocorre
a inflamacédo das vias aéreas ocasionando a diminuicdo do VEF; e declinio da

funcéo pulmonar®®+1%°,

1.1.4.3 Glandulas sudoriparas

No ano de 1953 Di Sant'Agnese e colaboradores'® foram os primeiros a
avaliar e demonstrar que as concentracdes de cloro, sodio e potassio eram maiores
em pacientes com FC. Esse estudo contribuiu para que Gibson e Cooke?’ em 1959
implementassem o teste de suor como padrao diagndstico para a FC.

A glandula sudoripara écrina tem por funcéo regular a temperatura de todo o
corpo por meio da producdo de suor em resposta a um ambiente quente, exercicio
ou situacdes emocionais’®. O suor consiste principalmente de &gua e sal,
principalmente NaCl, mas é hipoténico em relacdo ao intersticio. Existem varios
distarbios das glandulas sudoriparas, a maioria envolvendo defeitos na producédo de
eletrélitos e fluidos. Estes incluem FC, onde a falta de CFTR funcional impede a
absorcdo normal de NaCl e leva & perda excessiva de sal*’.

Os pacientes com FC, em geral, ndo apresentam obstrucdes e nem
alteracdes morfologicas significativas nas glandulas sudoriparas. Contudo devido a
disfuncédo da proteina CFTR eles apresentam anormalidades na homeostase dos
canais de cloreto de sodio, fazendo com que ocorra um acumulo de sodio e cloreto
no suor, esses ions tém sua reabsorcdo do lumen ductal prejudicada e por
consequéncia o suor sobre a superficie da pele apresente um alto teor de sal, com
concentracdes maiores que 60 mmol/[*>1%”.

Devido a alta concentracdo de cloreto de sédio na pele, os pacientes séo
conhecidos por terem o "beijo salgado”. Mas devido a perda de eletrolitos pelo suor
0S pacientes podem apresentar desidratacdo hiponatrémica, hiponatremia cronica,

alcalose metabdlica hipoclorémica®®’.

1.1.4.4 Aparelho genital

Cerca de 97% dos pacientes masculinos com FC tem infertilidade devido a

disfuncdo da CFTR!®®. Esta, causa uma obstrucdo precoce do trato genital
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masculino, por consequéncia, leva a mudancas estruturais profundas no trato
reprodutivo, causando a agenesia bilateral dos vasos deferentes, que leva a
obstrucdo e consequente azoospermia obstrutiva'®.

A agenesia bilateral dos vasos deferentes néo é a Unica causa de infertilidade
nos homens com FC, pois o CFTR pode desempenhar um papel critico na
espermatogénese ocasionando anormalidades na maturacdo do esperma, na
motilidade e na diminuicdo da contagem de espermatozoides, por causa da
anormalidade da CFTR nos tibulos seminiferos'®'%. Apesar de ser mais comum a
infertilidade nos pacientes homens, algumas mulheres podem apresentar

infertilidade devido ao muco cervical apresentar-se desidratado e viscoso'*.

1.1.5 Tratamento

O tratamento disponivel para os pacientes com FC é principalmente para
tratar a sintomatologia. Os principais medicamentos utilizados sdo os mucoliticos,
fluidificantes, broncodilatadores, antimicrobianos, anti-inflamatorios e antibioticos os
quais tém a principal funcdo de melhorar a funcdo pulmonar e o tratamento de

2111 Atualmente existem medicamentos denominados de

possiveis complicacdes
moduladores de CFTR que retificam os defeitos subjacentes de certas mutacdes de
CFTR. Esses medicamentos moduladores tém a capacidade de aumentar ou mesmo
restaurar a expressao funcional de mutacdes especificas causadoras de FC e foram
classificados em cinco grupos principais, dependendo de seus efeitos sobre as
mutacbes do CFTR: potencializadores, corretores, estabilizadores, agentes de
leitura e amplificadores. At¢ o momento, quatro moduladores CFTR estédo
disponiveis para o tratamento de pacientes portadores de mutacdes especificas
causadoras de FC*?,

O principal objetivo da terapia nutricional sobre o estado nutricional do
paciente com FC, é manter a velocidade de crescimento adequada durante a
infancia e o peso ideal na vida adulta, para isso sdo utilizados suplementos
nutricionais (suplemento hipercalorico e/ou vitaminas A, D , E e K e/ou zinco), além
de cloreto de s6dio®**. Estudos demonstram que o crescimento e peso adequados
estdo associados a melhora da fungéo pulmonar, ou seja as criangcas menores de 2
anos devem manter-se com o indice de P/l > percentil 50 e para as criangas maiores

de 2 anos de idade, o indice de IMC/I > percentil 50°°. No caso de pacientes que
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ndo estdo ganhando peso também é importante adicionar polivitaminicos na dieta,
assim como nos pacientes com insuficiéncia pancreatica, fazer reposicdo enzimatica
para manter a absorcao intestinal dos nutrientes adequada®.

As terapias utilizadas para o tratamento da doenca pulmonar tém por objetivo
manter a funcdo pulmonar, reduzir exacerbacdes respiratorias e diminuir as
infeccdes pulmonares cronicas® 3. O tratamento da doenca pulmonar consiste no
uso de terapia antimicrobiana, fisioterapia, solucdo salina hiperténica,

brocodilatadores, mucoliticos, farmacos moduladores CFTRMM13,

A utilizacéo
desses medicamentos que diminuem a obstru¢do das vias aéreas, por exemplo o
uso de antibidticos, anti-inflamatdérios, corticosteroides e as medicagfes utilizadas na
nebulizacédo, fazem com que o paciente aumente a expectoracdo de muco, levando

%9113 Os antibidticos sdo utilizados

a melhora na sobrevida dos paciente
principalmente para tratar a primoinfeccdo e as exacerba¢cdes pulmonares, assim
como controlar a populagdo bacteriana dos pacientes colonizados, além disso é

utilizado para combater os sinais e sintomas de infeccéo pulmonar®1314,

1.1.6 Estado nutricional e dietoterapia

A Fundacéo da Fibrose Cistica (FFC) é uma organizacdo sem fins lucrativos
nos Estados Unidos da América (EUA) criada para fornecer informacdes e diretrizes
sobre a FC. A FFC recomenda que o estado nutricional dos pacientes com FC, seja
monitorado como parte dos cuidados rotineiros e que criangas e adolescentes com a
doenca atinjam o status nutricional comparavel com as criancas e adolescentes
saudaveis, pois o estado nutricional adequado estad relacionado a melhores
desfechos clinicos na FC11%11¢,

O estado nutricional pode ser avaliado por meio do peso, altura, prega
cutanea tricipital, circunferéncia do bragco e circunferéncia muscular do braco. No
caso de criangcas menores de 5 anos de idade, o parametro usado para avaliagédo é
o percentil de P/l e nas criancas acima de 5 anos de idade é utilizado o percentil do
IMC/l, avaliado por meio das curvas de crescimento recomendadas pela
Organizacdo Mundial da Satude (OMS)?*°,

A FFC recomenda a realizagdo da avaliagdo antropométrica todos os meses
durante o primeiro ano de vida e a cada trés meses nos pacientes maiores de 12

meses, como parte da rotina de exames'. Entretanto, para aqueles que precisam
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atingir o estado nutricional adequado, a frequéncia das avalia¢cdes nutricionais deve
ser a cada 2 semanas em criangas < 12 meses e a cada 6-8 semanas em criangas
acima de 12 meses'*>*1¢,

Deve-se realizar um plano alimentar individualizado para garantir o aporte
energético adequado e manter o bom estado nutricional das criancas com FC®. Além
disso, um aconselhamento nutricional para adaptar as necessidades de cada
individuo e levando em conta a idade, funcdo pancreética, estado clinico,
preferéncias alimentares, crencas religiosas e populares e condicdo financeira
familiar”'®. Reforca-se que os portadores de FC devem ingerir de 110 a 200% a
mais da ingestao caldrica diaria recomendada para criancas saudaveis e com pelo
menos 35-40% da energia diaria derivada da gordura, pois eles apresentam taxa
metabdlica basal mais alta do que as saudaveis®®.

No entanto, a adeséo as recomendacdes dietéticas para FC parece subdtima
e onerosa para a maioria das criangcas e adolescentes com FC, levando a
desnutricdo, crescimento inadequado, funcdo pulmonar comprometida e aumento do
risco de infeccdes respiratérias’’. Os estudos demonstram que a maioria dos
pacientes ndo atingem as recomenda¢fes da necessidade energética total, de
proteinas e lipidios, sendo que a ingestédo de carboidrato é acima da recomendacéo,
esta advinda muitas vezes do consumo de suplementos nutricionais, visto que
grande parte desses suplementos possuem alta densidade calérica e de

carboidrato*!’*®

. Quando a dieta oral e a ingestdo de suplementos ndo atingem um
estado nutricional adequado, a alimentagao por sonda enteral € uma alternativa para
fornecer nutricdo adequada para o crescimento, manutencédo do peso e da funcéo
pulmonar?%122,

O aporte energético adequado garante o bom estado nutricional, o qual
possui um papel importante sobre a progressdo da doenca pulmonar na FC e na
sobrevida dos pacientes'®*'?*. No estudo de Hauschild et al*?® os pacientes com FC
e desnutricdo apresentaram reducédo da funcdo pulmonar. Corroborando o estudo
anterior, Del Ciampo et al*** observaram que os adolescentes com FC que estavam
com baixa estatura para idade tiveram niveis mais baixos de VEF; em relacéo
agueles com crescimento adequado.

Ashkenazi et al*?*® observaram uma correlacdo positiva entre o IMC aos 10
anos e o VEF; aos 20 e 30 anos, o qual indicou que o maior IMC esta associado a

melhor funcdo pulmonar 10 ou 20 anos depois, 0s autores também observaram que
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0 escore z de IMC inferior a - 0,75 aos 10 anos surgiu como fator de risco para
transplante de pulmdo (OR 3,42 p = 0,023)'%. Staufer et al**® observaram que os
pacientes desnutridos apresentaram valores de VEF:% significativamente mais
baixos (57% vs 77%; p = 0,024) e Capacidade Vital max % (62% vs 75%; p =
0,022) em comparacao com pacientes com peso normal ou com sobrepeso.

Como consequéncia da desnutricdo em pacientes com FC, estes acabam
sofrendo agravamento do quadro clinico, como por exemplo, insuficiéncia
pancreatica associada a ma absorcéo cronica, infec¢des recorrentes e fatores que
contribuem para a desnutricdo como o alto gasto energético associado a ingestao
nutricional insuficiente’’. A literatura demonstra que pacientes com FC que
apresentam um bom estado nutricional tém crescimento adequado, menos dias de
hospitalizagéo, melhor funcdo pulmonar e menos exacerbacées pulmonares™®.

No estudo de coorte prospectiva com duracéo de 36 meses realizado em um
hospital de referéncia do sul do Brasil, os autores observaram que criangcas e
adolescentes que se encontravam no IMC < percentil 50 tiveram um risco 5 vezes
maior de ter comprometimento da funcdo pulmonar apés esses 36 meses.
Entretanto o estado nutricional ndo foi associado a morbidade, ao risco de
hospitalizacéo e infeccdo por Pseudomonas aeruginosa'?. Todavia Kilinc et al*?’
observaram que o0s pacientes com menor peso para comprimento/altura ou escore z
de IMC apresentaram maior frequéncia de infec¢cdo pulmonar (74,1% vs 34%, p =
0,02) e taxa de hospitalizacao (40,7% vs 12,3%, p = 0,01) em relacdo aos pacientes
com maior peso para comprimento/altura ou escore z de IMC e os pacientes do
grupo bem nutrido apresentaram escores de teste de funcdo pulmonar
significativamente mais altos do que 0s outros grupos.

Em um estudo transversal realizado com criangas, adolescentes e adultos na
Grécia foram investigadas as caracteristicas clinicas e genéticas de pacientes com
desnutricdo ou sobrepeso/obesidade com FC'?®, Dos pacientes com
sobrepeso/obesidade a maioria apresentou funcdo pancreatica, melhor funcéo
pulmonar, nenhum apresentou diabetes ou disfuncdo hepatica e apenas um foi
colonizado por Pseudomonas aeruginosa e 66,6% sdo portadores de outras
muta(;c”)esm. Os pacientes com desnutricdo ou peso adequado, apresentaram mais
os sintomas relatados anteriormente e sdo portadores da mutacdo F508del*?®. No
entanto, os autores citam a importancia de novas investigacfes relacionadas ao

excesso de peso e quais riscos podem trazer a estes pacientes™®.
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Em estudos recentes foi observado que pacientes com excesso de peso eram
mais velhos, tinham genoétipo CFTR leve, melhor VEF; e menos exacerbacdes
pulmonares e insuficiéncia pancreatica, todavia estes pacientes apresentaram
pressdo arterial sistOlica elevada, resisténcia a insulina e niveis elevados colesterol
total, triglicerideos, LDL, o que pode contribuir para o pior prognéstico e
sobrevida'?**%°,

No estudo longitudinal realizado com pacientes internados em um hospital
universitario de Posnania, na Polénia os autores constaram que o menor IMC estava
associado a gravidade do tipo de mutacdes no gene CFTR™. Os pacientes
desnutridos tinham uma taxa de sobrevivéncia menor do que 0s pacientes
eutréficos, sendo que a sobrevivéncia varia de acordo com o grau de desnutricio®!,
O menor IMC foi associado também ao desenvolvimento da doenca pulmonar grave,
ao tempo de sobrevivéncia e a exacerbacdo pulmonar em pacientes com FC*34134,

Em estudo realizado em Porto Alegre, os autores observaram que 0S
pacientes que estavam em risco nutricional e desnutridos apresentaram menor
escore de Shwachman-Kulczycki, menores niveis de elastase-1 fecal e valores de
CVF e VEF; em % do previsto e estes apresentaram mais DRFC***. A desnutricdo
foi associada com a idade (OR = 0,78; p = 0,013), a gravidade clinica (OR = 0,90; p
= 0,015) e o comprometimento da funcdo pulmonar (OR = 0,95; p = 0,046)".
Todavia, no estudo realizado no Bahrain, os fatores de risco associados a
desnutricdo foram o baixo peso ao nascer e a presenca de DRGE®.

No estudo de coorte realizado com os dados do Cystic Fibrosis Foundation
Patient Registry americano, os autores avaliaram a relacao entre o estado nutricional
no inicio da vida com o tempo e velocidade de crescimento, funcdo pulmonar,
complicacdes da FC e sobrevida'®’. Yen et al*®* constataram que as criancas que
tiveram maior peso aos 4 anos de idade estavam associados a maior estatura,
melhor fungdo pulmonar entre 6 a 18 anos de idade, além de terem menos
exacerbacbes pulmonares agudas, passaram menos dias no hospital, tiveram
menos diabetes associada a doenca e melhor sobrevida aos 18 anos. Aqueles que
possuem um melhor estado nutricional na infancia apresentam melhor tempo e
velocidade de crescimento durante a puberdade®®’.

Os pacientes com FC fazem uso constante de antibiéticos. O uso desse
medicamento faz com que ocorra diminuicdo das bactérias benéficas

(bifidobactérias), levando a alteracdo da microbiota. Aléem disso, sua permeabilidade
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7

intestinal €& aumentada, sugerindo a interrupcdo da funcdo da barreira
intestinal®****°, Outro ponto chave é que a FC costuma levar ao desenvolvimento de
doencas inflamatorias intestinais crénicas, por isso 0 uso de probibticos é
recomendado para criancas com FC, pois ele restaura a microbiota intestinal, reduz
a inflamacdo intestinal e as exacerbagfes pulmonares, portanto, diminui as
internacées hospitalares nesses pacientes™®*%,

Com o objetivo de prevenir a disbiose intestinal e a inflamacéo os pacientes
com FC fazem uso de probiéticos®**. Estes podem melhorar o estado nutricional
destes pacientes, consequentemente melhorando seu quadro clinico e qualidade de
vida'®. Bruzzese et al*** avaliaram os efeitos do uso Lactobacillus Rhamnosus GG
durante 12 meses em criangas com FC e colonizadas por Pseudomonas aeruginosa.
Os autores constataram que 0s pacientes que receberam suplementacdo de
probiético apresentaram diminuicdo da incidéncia de exacerbac¢des pulmonares e
internacdes hospitalares, além de aumento do peso corporal, em associacdo com a
diminuicdo das concentracfes de imunoglobulina do tipo G, sugerindo que o0s
probiéticos podem atrasar o comprometimento respiratério e a perda de peso'*.

Campo et al**?

avaliaram a utilizam de Lactobacillus reuteri em criancas e adultos
com FC durante doze meses, 0s pacientes apresentaram melhora significativa na
saude gastrointestinal, diminuicdo dos niveis de calprotectina e inflamacao intestinal,
além disso, apresentaram um bom estado nutricional, tendo um aumento
significativo do peso corporal quanto do IMC.

Na FC os pacientes que possuem insuficiéncia pancreatica exocrina e
diminuicdo dos acidos biliares por consequéncia tem ma absorcéo de gordura®®. As
vitaminas lipossolUveis para serem absorvidas é necessaria a presenca de lipidios,
da bile e do sulco pancreatrico'*®, portanto, a deficiéncia dessas vitaminas (A, D, E
K)*4147 & comum nesses pacientes e alguns podem ainda apresentar deficiéncia do
mineral selénio'*.

Cada vitamina lipossoluvel tem funcdes metabdlicas especificas e essenciais
a saude. A vitamina A é essencial para a visao, integridade das células epiteliais e
imunidade**. A vitamina D é necessaria para a funcdo 6ssea e imunolégica'®, a
vitamina E previne a oxidacdo da membrana e mantém as funcgées neurolégicas’* e
a vitamina K é essencial para a calcificacdo 0Ossea, coagulacdo, metabolismo

energético e a modulacdo da inflamacdo®*’. O selénio possui papel importante no
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metabolismo da enzima glutationa peroxidase que protege as células dos danos
causados por peroxidos lipidicos e radicais livres®.

Desse modo é importante a utilizacdo de suplementos multivitaminicos,
principalmente nos pacientes com insuficiéncia pancreatica'®®. Todavia, deve-se
solicitar exames laboratoriais para confirmar se ha deficiéncia, pois 0 excesso
dessas vitaminas no organismo, pode causar prejuizos a satde**!*°. Estudos tem
demonstrado que niveis elevados de 25-hidroxivitamina D e suplementacdo de
vitamina D em pacientes com FC ajuda a diminuir as exacerbacfes pulmonares, a
manter a melhor funcdo pulmonar e o efeito da inflamag¢éo no pulmé&o nos pacientes

com FC%1%2,

1.1.7 Mortalidade nos pacientes com FC

Nas Ultimas décadas, a sobrevida dos pacientes com FC aumentou
expressivamente, com mediana atual de 46 anos em paises europeus e
americanos®. Todavia, a doenca pulmonar continua representando a principal causa
de morbidade e mortalidade, visto que é uma doenca progressiva, a qual passa por
exacerbacbes agudas intermitentes e leva ao declinio da funcdo pulmonar®*. Os
estudos tem demonstrado que o declinio do VEF; leva ao maior risco de
hospitalizacdo e morte em pacientes com doencas pulmonares obstrutivas

cronicas®®31%°,

No estudo de Van Horck et al*®

, 0S autores investigaram os fatores de risco
para a progressao da doenca pulmonar em criangas com FC. O uso de inibidores da
bomba de prétons foi associado ao declinio anual do VEF; e ao aumento da taxa de
exacerbacédo pulmonar futura, além disso o menor VEF; e exacerbaces pulmonares
no inicio do estudo e o uso profilatico de antibidticos inalados foram relacionados a
exacerbacdes pulmonares nos anos subsequentes'®®. Todavia Er et al avaliariam os
fatores associado ao desenvolvimento da doenca pulmonar grave em pacientes
adultos com FC. O menor IMC, idade avancada, presenca de DRFC, escores
radioldgicos mais altos, uso de alfadornase, maior frequéncia de fisioterapia e maior
taxa de hospitalizagéo para terapia com antibioticos intravenosos estao associados a
doenca pulmonar grave®’.

Outros estudos associaram a infeccdo por Pseudomonas aeruginosa e a

Staphylococcus aureus ao declinio do VEF,**®%° Svedberg et al**® avaliaram os
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fatores de risco para a progressao anual da doenca pulmonar estrutural. Os autores
concluiram que as infecgcbes respiratérias intermitentes por Pseudomonas
aeruginosa estdo fortemente associadas a taxa anual de progressdo da doenca
pulmonar estrutural**®. Junge et al**® avaliaram os fatores associados & pior funcéo
pulmonar em pacientes com FC colonizados com Staphylococcus aureus. Os
autores constataram que os fatores de risco para a piora da funcédo pulmonar foram
alta densidade bacteriana em culturas de garganta, exacerbacdes, niveis elevados
de interleucina 6, presenca de colbnias variantes pequenas Staphylococcus aureus
e coinfeccdo com Stenotrophomonas maltophilia®®®.

Outro fator que esta associado ao declinio da funcdo pulmonar sdo as
exacerbacdes pulmonares. Lubovich et al*® investigaram os fatores de risco para o
desenvolvimento das exacerbacfes pulmonares. A presenca de mutacdo F508del, o
menor estado nutricional, a colonizagcdo crénica por Staphylococcus aureus,
Pseudomonas aeruginosa e complexo de Burkholderia cepacia foram fatores de
risco para exacerbacdo. Dos pacientes avaliados um quarto ndo conseguiu
recuperar a funcéo pulmonar®®.

Alguns estudos tem avaliado os fatores de risco para a mortalidade®*'%2. A

pesquisa realizada por McColley et al'*®

com 3880 criangcas e adolescentes em
Cleveland, EUA, avaliou os riscos de mortalidade antes dos 18 anos de idade em
pacientes com FC. Os autores encontram multiplos fatores de risco para mortalidade
destes pacientes, os quais foram: ser do sexo feminino, ter baixo status
socioeconbmico, apresentar baixo peso para idade, ter cultura positiva para
Pseudomonas aeruginosa, apresentar sintomas em mais de 2 visitas hospitalares de
baqueteamento digital e crepitacdes pulmonares e ter < 60% do VEF;***. No estudo
de Siuba et al'®?, foram avaliados os fatores de risco para a mortalidade em
pacientes com FC em uso de ventilagdo mecéanica. Ser do sexo feminino, ter
insuficiéncia renal aguda, desnutricdo, uso de ventilagdo mecéanica por mais de 96
horas foram associados com o aumento da mortalidade, sendo que o presente
estudo a taxa de mortalidade foi de 44,5%"°,

No estudo realizado no Brasil o qual avaliou as tendéncias de mortalidade em
pacientes com FC, os autores identificaram 2854 mortes no periodo de 1999 a 2017,
destas 51,4% em mulheres'®®. As principais causas associadas nos casos que a FC
foi identificada como causa bésica da morte foram: 77% por causa das doencas do

aparelho respiratorio, 31% por doencgas infecciosas, 15,2% por doencas do aparelho
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circulatorio, 15,1% por doencgas enddcrinas, nutricionais e metabdlicas e 3,3% por

intervencao cirdrgica por transplante®®,

1.1.8 Qualidade de vida dos pacientes com FC

Atualmente h& varios questionarios para avaliar a QV, entre eles
questionarios especificos e os genéricos. Entre os especificos ha o Cystic Fibrosis
Questionnarie (CFQ) que avalia o bem-estar das criancas e adolescentes com a
doenca, este questionario ja foi traduzido e validado para o portugués™.

QV relacionada a saude é um conceito extremamente amplo e notadamente
subjetivo, que envolve os efeitos que uma doenca causa na vida dos pacientes
guando se refere a relacdo doenca-paciente ou a influéncia da doenga no “sentir-se
bem”. A OMS adotou um conceito que reflete a natureza subjetiva da avaliagdo: “a
percepcao do individuo acerca de sua posi¢do na vida, de acordo com o contexto
cultural e os sistemas de valores nos quais vive, e em relacdo a seus objetivos,
expectativas, padrdes e preocupacdes™®.

As doencas crbnicas sao as que mais afetam a QV do individuo, porque
interferem, de forma permanente, em seu estilo de vida e limita sua capacidade
produtiva e sua visao de mundo. A natureza progressiva da FC junto com a carga de
tratamento tem o potencial de impactar na QV relacionada a saude da pessoa
(QVRS). A medicdo da QVRS permite saber sobre quais perspectivas os pacientes
tém sobre sua saude, portanto, contribui para a avaliacdo da eficacia global do
tratamento e ajuda a ajustar a abordagem da equipe multidisciplinar para melhor
atender os portadores de FC*1°°.

A literatura demonstra que pacientes com FC que apresentam menor VEF;
mais exacerbac¢des pulmonares e menor IMC, possuem uma pior QV*21%0167 Habid

et al'®®

constataram que os fatores clinicos que estavam relacionados a pior QV
foram: funcdo pulmonar, pois o menor VEF; % estava significativamente associado
com 11 dos 12 dominios do QFC: fisico (coeficiente de correlagdo 0,27), saude
(coeficiente de correlacdo 0,34), respiratorio (coeficiente de correlacdo 0,36) e

tratamento (coeficiente de correlagdo 0,26)'%. Olveira et al*®® observaram que
pacientes com FC que apresentam uma boa fungdo pulmonar possuem melhor

QVRS nos dominios respiratério e fisico®®®.



38

Exacerbacdes pulmonares foram associadas com escores significativamente
baixos em todos os dominios do CFQ e a maior frequéncia de exacerbacdes foram
associadas com pontuacdes mais baixas nos dominios fisico, vitalidade, saude e
respiratério’®®. Solem et al'’® avaliariam o impacto das exacerbacées pulmonares e
da funcdo pulmonar na QV em adolescentes e adultos com FC. Os autores
observaram que aqueles pacientes que necessitaram de hospitalizacdo devido as
exacerbacdes pulmonares, foram associados com baixo indice do QV EQ-5D e a
média da pontuacdo da QV diminuiu significativamente a medida do
comprometimento pulmonar®”°.

No estudo de Cheney et al*’

, 0S autores observaram que as criangas com
FC tiveram pior QV em relacao as criancas sem FC. Além disso, os escores do VEF;
correlacionaram-se positivamente com a QVRS no CFQ-R, nos seguintes dominios:
respiratério (p = 0,018), fisico (<0,001), emocional (p = 0,007) e escore total do
PedsQL (p = 0,021) e no dominio fisico (p = 0,019) dominios. As taxas de
exacerbacdo pulmonar foram inversamente associadas aos dominios do CFQ-R:
respiratorio (p = 0,004), fisico (p = 0,022) e total do PedsQL (p = 0,009) e dominio
fisico (p = 0,009)*".

Visando melhorar a QV em pacientes com FC, Sawicki et al*"

realizaram um
estudo com desfecho sobre o estado nutricional, o qual observou que o0 maior peso
para idade esteve associado a uma imagem corporal favoravel, a menos transtornos
alimentares e melhor capacidade fisical’?>. No estudo de Horck et al*® os autores
constataram que aqueles que se encontravam no IMC/I < percentil 50 apresentaram
menor pontuacdo no questionario de QV nos dominios respiratorio, tratamento,
fisico, social e emocional. Da mesma forma, Shoff et al'® constataram que as
criangas com FC que se encontravam no IMC/I = percentil 50 apresentaram melhor
QV e melhor pontuacdo nos dominios fisico, respiratorio, imagem corporal e
alimentagao.

Em estudo realizado em um centro de referéncia no Brasil, foi observada
correlacdo positiva entre IMC/I e o dominio imagem corporal, assim como quanto
maior o valor do IMC/I observou-se maiores escores nos dominios respiratério e
imagem corporal'”®. Santana et al'’* observaram correlacdo entre o IMC/l e os
dominios vitalidade, emocional e peso. Em estudo realizado com criangas com FC
na idade pré-escolar, o estado nutricional foi positivamente associado ao dominio de

alimentacdo do CFQ'™*. Em contrapartida, em estudo realizado com adolescentes e
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adultos jovens o peso corporal foi associado positivamente com o dominio fisico do
CFQ175.

Alguns estudos tem demonstrando que pacientes com FC que estdo
infectados por Pseudomonas aeruginosa possuem pior QV*"®'7. Bodnar et al'’®
demonstraram que pacientes com FC que estdo hospitalizados e infectados por
Pseudomonas aeruginosa, possuem escores significativamente piores nos dominios
de imagem corporal, respiratorio, alimentacéo e tratamento, em relacdo aqueles que
nao apresentavam nenhuma dessas duas caracteristicas. Dados similares foram
observados no estudo de Ashish et al*”’, os quais os pacientes com FC infectados
por Pseudomonas aeruginosa tiveram piores escores nos dominios: fisico,
respiratorio, tratamento, vitalidade, saide e emocional do que aqueles sem qualquer
infeccdo'’’. Entretanto ainda é um dado controverso na literatura, pois Sawicki et
al'”® também compararam os dominios do QFC entre individuos com ou sem
infeccdo e nenhuma associacéo significativa foi encontrada para quaisquer dominios
do questionario®’®.

Outros estudos demonstram que inameros fatores podem contribuir para a
percepc¢éo da QV na FC, por exemplo: status socioecondmico, etnia, idade, género e

gravidade da doenga168,179,180_

Em estudo realizado no hospital pediatrico de
referéncia do Espirito Santo, os autores observaram que os individuos de etnia
branca apresentaram melhores escores do que os individuos de etnia negra ou
parda no dominio imagem corporal do CFQ*"3. No estudo de Quittner et al*”® os
autores observaram que criancas e adolescentes com FC de origem hispanica
tiveram escores piores no dominios de imagem corporal e alimentacdo do que
criancas e adolescentes brancos com FC.

No estudo de revisdo de Habid et al‘®®

sobre os fatores relacionados a pior
QV em pacientes com FC, os autores constataram que a idade avancada esta
significativamente associada aos seguintes dominios: fisico (coeficiente de
correlacdo -0,52), emocional (coeficiente de correlacdo -0,23), respiratorio
(coeficiente de correlacdo -0,19), e saude (coeficiente de correlacdo -0,22)*8,
Quanto ao sexo, as meninas relataram escores significativamente mais altos no
dominio de imagem corporal do que 0s meninos em trés de quatro estudos,
avaliados por Habid et al*®®. Todavia, as meninas tiveram escores menores nos
dominios emocional, social e respiratdério, na maioria dos estudos investigados

diferente dos meninos!®®. No estudo de Tomaszek et al'”® as mulheres tiveram
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pontuacdes menores nos dominios preocupagbes futuras, relacionamento e
preocupacoes de carreira do que 0s homens.

I*81 realizado em um centro de referéncia de Sio

No estudo de Gancz et a
Paulo, os autores avaliaram a QV de pacientes jovens com FC e correlacionaram os
resultados com os parametros clinicos. Os autores encontraram uma correlacdo
entre o score de Shwachman-Kulczycki e os dominios: fisico (r = 0,39, p = 0,03),
saude (r = 0,41, p = 0,023) e social (r = 0,37, p = 0,041), entretanto, ndo foram
encontradas diferencas nas pontuacbes de acordo com o género®!. Em outro
estudo realizado em um centro de referéncia de Minas Gerais, 0s autores
encontraram uma correlacdo entre o score de Shwachman-Kulczycki e os dominios:
tratamento (r = 0,563, p < 0,05) e social (r = 0,619, p < 0,05)%.

Em virtude do exposto, novas pesquisas que avaliem o estado nutricional e
sua relacdo com o quadro clinico em pacientes com FC sdo necessarias,
principalmente para validar a medida de percentil > 50 sugerida na literatura para
esse tipo de populacdo®®®. Apesar de haver poucos estudos pediatricos no Brasil
gue avaliaram a relacéo entre estado nutricional e QV, alguns dados sugerem que
pacientes com FC e com baixo peso apresentem pior QV nos dominios respiratério e
fisico®®.

Nesse contexto, € importante avaliar constantemente os pacientes com FC
guanto a manutencao do estado nutricional a fim de compreender melhor a relacao
entre 0s parametros nutricionais e o quadro clinico e QV. Visando auxiliar na
compreensao do processo da doenca e em novas medidas de intervengcdo no
tratamento, tanto clinica, quanto governamental, com intencdo de atender as
demandas especificas da populacao fibrocistica do estado de SC e de modo a
identificar possiveis fatores de risco para a populacdo do estudo, optou-se por
realizar uma coorte prospectiva, visto a caréncia de estudos desse porte na

populacao alvo.
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2. OBJETIVOS

2.1 OBJETIVO GERAL

Avaliar a influéncia do estado nutricional no agravamento do quadro clinico,

expectativa e qualidade de vida em pacientes pediatricos com fibrose cistica

atendidos no HIJG no municipio de Florianopolis - SC.

2.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

v

v

Descrever as caracteristicas sociodemograficas, laboratoriais e clinicas da
doenca em criancas e adolescentes com FC atendidos no HIJG;

Avaliar a relacdo entre estado nutricional e fungcéo pulmonar da populacdo em
estudo;

Associar o estado nutricional e qualidade de vida de criancas e adolescentes
com FC atendidos no HIJG;

Monitorar a qualidade de vida de criangas e adolescentes com FC atendidos
no referido Hospital ao longo de um ano;

Verificar o estado nutricional e consumo alimentar e suas tendéncias
longitudinais nas criancas e adolescentes com FC atendidas no servico;
Avaliar a relacéo entre o estado nutricional e complicacdes da FC e 6bito;
Associar o estado nutricional com a insuficiéncia pancreética e faixa etaria de
diagnéstico de FC;

Analisar os fatores associados as alteracfes de funcdo pulmonar e percentil

de peso na idade por meio de medidas longitudinais.
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3. METODOS

3.1 TIPO DE ESTUDO
Trata-se de um estudo epidemiologico de coorte prospectiva.
3.2 POPULACAO, LOCAL, TEMPO E AMOSTRA

A populagdo do estudo foi constituida por criangas e adolescentes entre 0 e
14 anos 11 meses e 29 dias, com diagndstico clinico de FC atendidos no
ambulatério do HIJG. O Hospital esta localizado na capital do estado de SC,
Floriandpolis e foi escolhido por ser um Centro de Referéncia em FC, pois recebe
pacientes de todo o estado de SC.

O periodo de recrutamento de pacientes para a linha de base, no qual foi
realizada a coleta dos questionarios, dados dos prontuarios e dados
antropometricos, iniciou em maio de 2019 e finalizou-se em marco de 2020.
Considerando acompanhamento de, no minimo 12 meses, a segunda coleta, do
periodo de seguimento, estendeu-se até maio de 2021, de acordo com a rotina de
atendimento no servico e devido a restricdes impostas pela pandemia de COVID-19
nos meses de marco e abril de 2020. O ambulatério de FC funciona toda sexta-feira
do periodo das 8h as 12h: os pacientes de 0 até 12 meses possuem
acompanhamento mensal, de 1 a 9 anos possuem atendimento a cada 3 meses, e
dos 10 aos 14 anos o atendimento passa a ser a cada 4 meses. Durante duas
sextas-feiras, o atendimento é para pacientes sem coloniza¢éo bacteriana, uma para
pacientes colonizados com Staphylococcus aureus e uma para pacientes
colonizados com Pseudomonas aeruginosa, de acordo com a ultima cultura do
escarro.

A amostra deste estudo foi definida pelo método n&o probabilistico por
conveniéncia, pois todas as criancas e adolescentes em atendimento clinico no
ambulatério de FC do HIJG, com diagnostico de FC confirmado pelo teste de suor
(cloreto do suor > 60 mmol/l)*® foram convidadas a participar do estudo. No

ambulatério de FC do HIJG eram atendidas aproximadamente 117 criangcas e
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adolescentes de todo o estado, sendo que desses houve uma perda de 15
participantes (considerando os critérios de exclusdo estabelecidos no item 3.4): seis
recusas, um sem diagnaostico confirmado, cinco pacientes > 15 anos e trés pacientes
nao compareceram na consulta de rotina, resultando em um total de 102 pacientes
na primeira etapa do estudo. Na segunda etapa do estudo dos 102 participantes,
houve uma perda de 14 pacientes: oito pacientes completaram 15 anos, quatro nao
compareceram a consulta de rotina e dois evoluiram para 6bito, assim o0 presente

estudo resultou em 88 participantes (Figura 1).

Figura 1 Fluxograma da selecdo da populacdo do estudo, constituida de criancas e

adolescentes com fibrose cistica.

Total de pacientes atendidos (n = 117)

A 4

Excluidos (n = 6)
=15 anos (n = 5)
Sem diagnadstico confirmado (n = 1)

v

Elegiveis (n =111) — | Excluidos (n =9)
N&o compareceram a consulta de
rotina (n = 3)
T1 Recusa ( n = 6)
A 4
Participantes do estudo Perdas (n = 14)
(n =102) > 15 anos (n = 8)
N&o compareceram a consulta de
rotina (n = 4)
T2 Obitos (n =2)

A 4

Seguimento por 12 meses
(n=288)

Legenda: T1 = Inicio do acompanhamento (maio de 2019); T2 = Apds 1 ano, inicio da segunda coleta
(maio de 2020).
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3.3 CRITERIOS DE INCLUSAO

Foram incluidas criancas de 0 a 9 anos 11 meses e 29 dias e adolescentes de
10 a 14 anos 11 meses e 29 dias com diangostico de FC atendidos no ambulatorio

no HIJG e que assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE).

3.4 CRITERIOS DE EXCLUSAO

Foram excluidas as criancas e adolescentes cujos pais e/ou responsaveis se
recusaram a responder um dos questionarios ou ndo permitiram a realizacdo de
alguma das afericbes dos dados antropométricos, e aqueles que nao tinham
diagnéstico confirmado de FC. Os adolescentes na fase de transicdo de hospital que
recém haviam completado 15 anos também foram excluidos da amostra. Foram
definidas como perdas aqueles participantes que desistiram de participar do estudo
em algum momento da pesquisa e foram consideradas como recusa a nao
assinatura de TCLE pelos pais e/ou responsaveis (Apéndice A) ou do Termo de
Assentimento Livre e Esclarecido (TALE) pelas criancas e adolescentes a partir dos

3 anos (Apéndice B).

3.5 COLETA DE DADOS

Os dados foram coletados por meio de entrevistas, avaliacdo antropométrica,
registros do prontudrios e da caderneta de saude, realizados no HIJG. O periodo de
coleta foi de maio de 2019 a maio de 2021, entretanto cada participante foi
entrevistado em dois momentos na pesquisa. O primeiro momento foi entre maio de
2019 a marco de 2020, onde foram coletados dados antropométricos, dados
oriundos da aplicacdo dos questionarios e dados dos prontuarios e caderneta de
saude. Posteriormente, realizou-se nova coleta de dados para reavaliagdo desses
pacientes, os quais foram abordados de acordo com a ordem de participagdo no
estudo, sendo iniciada a nova etapa da coleta no periodo entre maio de 2020 a maio
de 2021. Os dados recoletados foram os antropométricos, do prontuario e referentes
ao questionario de qualidade de vida. A coleta dos dados antropométricos levou em

torno de 10 minutos e a entrevista em torno de 20 minutos.
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3.5.1 Entrevista

As entrevistas foram realizadas todas as sextas-feiras no ambulatério de FC
do HIJG das 7h00Omin as 12h00min antes ou depois da consulta de rotina dos
pacientes. No primeiro momento 0s pais e/ou responsaveis foram convidados a
participar da pesquisa e nesse momento foi explicado de modo simplificado o
objetivo e quais o0s beneficios da pesquisa para a saude da crianca e do
adolescente; aqueles que concordassem com a participacdo do estudo, deveriam
devolver o TCLE assinado.

As criangas com idade entre 0 meses a 2 anos 11 meses e 29 dias nao
precisaram assinar o TALE. Sua anuéncia deu-se pela assinatura do TCLE pelos
pais e/ou responsaveis. Para as criancas a partir de 3 anos até a alfabetizacéo foi
utilizado um TALE gravado, onde a pesquisadora fez as perguntas e o participante
respondeu, dando seu aceite ou ndo. Para as criancas e adolescentes com idades
compreendidas entre 6 anos a 14 anos 11 meses e 29 dias, foi elaborado um TALE
sucinto, contendo informacdes basicas da pesquisa como objetivos, o0s
procedimentos que foram realizados, os riscos e os beneficios, os desconfortos, a
voluntariedade, a confidencialidade e o direito de recusa de participacdo. Apds o
entendimento de tudo o que foi explicado, a crianca ou o adolescente que concordou
com a pesquisa devolveu o termo assinado.

Aqueles pais e/ou responséaveis que concordaram em participar do estudo,
foram levados para um consultério onde foram realizadas as entrevistas e a coleta
dos dados antropométricos. Os pacientes até 11 anos participaram do estudo
apenas na obtencdo dos dados antropométricos, pois os dados obtidos através dos
questionarios foram respondidos pelos pais e/ou responsaveis. No consultorio
estava somente a pesquisadora e 0s pais e/ou responsaveis e a crianca e/ou
adolescente, para evitar possivel constrangimento.

As entrevistas foram realizadas por meio de um questionario estruturado e
separado por sec¢fes (Apéndice C). Este questionério, para todas as faixas etarias
de avaliacado, foi respondido somente pelos pais e/ou responsaveis da crianca ou
adolescente. Algumas secdes foram preenchidas com os dados dos prontuarios. As
principais informagfes coletadas pelas se¢cdes do questionario e utilizadas neste

estudo estdo sucintamente apresentadas no quadro 3.
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Quadro 3 - Informagdes obtidas a partir das entrevistas.

Secodes Informacdes coletadas

- Dados da carteira de saude da crianca
Condicdes relacionadas ao nascimento | ou adolescente.
- Uso de tabaco na gestagéo.

Condigbes socioecondmicas - Escolaridade dos pais.
- Rendar familiar.
Avaliacdo antropométrica - Peso, altura, IMC, CB e PCT.

- Idade de diagnostico.

- Primeiros sintomas.

- Familiar com FC.

Dados relacionados a fibrose cistica - Teste genético.

- Funcao pulmonar.

- Caracteristicas clinicas (insuficiéncia
pancreatica, diabetes, ileo meconial,
baqueteamento digital).

- Infec¢des pulmonares.

- Vitaminas E, D e A.
- Minerais (Calcio, Potassio, Fosforo e

Exames laboratoriais Cloro).
- Albumina.
Inquérito alimentar - Recordatorio de 24 horas.

IMC: indice de massa corporal; CB: circunferéncia do brago; PCT: prega cutanea tricipital.

ApoOs o preenchimento de algumas questfes do questionario, os pais e/ou
responsaveis de criangcas a partir de 2 anos foram convidados a preencher o
questionario de QV. Por ndo haver questionario especifico para criancas de 0 a 1
ano, estas ndo foram avaliadas quanto a QV.

Para as criancas de 2 a 5 anos foi utilizado o questionario Pediatric Quality of
Life Inventory (PedsQL) versdo 4.0 j& validada no Brasil por Varni et al*®. Portanto,
quem respondeu esse questionario foram os pais e/ou responsaveis. O questionario
conta com quatro versdes, mas foram utilizadas neste estudo somente duas, a
versao para as faixas etarias de 2 a 4 anos e de 5 a 7 anos; as duas versfes sao
relato dos pais e o PedsQL abrange quatro dominios: fisico, emocional, social e
escolar®,

Para as criancas de 2 a 4 anos o questionario conta com 21 questbes e
quatro dominios: capacidade fisica (8 questdes), aspecto emocional (5 questdes),

aspecto social (5 questdes) e atividade escolar (3 questbes) (Anexo A). O
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guestionario para 5 a 7 anos conta com 23 questdes e quatro dominios: capacidade
fisica (8 questdes), aspecto emocional (5 questdes), aspecto social (5 questbes) e
atividade escolar (5 questdes) (Anexo B). Entretanto, esse questionario foi aplicado
somente para criancas de até 5 anos, pois a partir dos 6 anos foi utilizado o
questionario especifico para FC*®3,

O questionério foi respondido pelos pais e/ou responsaveis e a pesquisadora
auxiliou nas possiveis duvidas que surgiram. Seus escores variam de 0 a 100 pontos
e quanto maior pontuacéo melhor a QVRS®.

Para avaliar a QV das criancas a partir de 6 anos foi utilizado o questionério
QFC, o qual foi traduzido e validado para a lingua portuguesa por Rozov et al**. O
guestionario conta com quatro versdes diferentes para a mensuracdo da QV dos
individuos com FC, sendo que as versfes apresentam perguntas especificas e
gerais sobre os pacientes: idade, género, etnia e escolaridade e informagbes
demogréficas, desempenho fisico, fatores psicoldgicos e sociais™®.

O QFC abrange 8 a 12 dominios de QV de acordo com a faixa etaria, trés
escalas de sintomas e um item relacionado a percepc¢éo da saude. Os dominios sao:
fisico, imagem corporal, digestivo, respiratério, emocional, social/escola,
alimentacao, tratamento, vitalidade, saude, social e peso. Seus escores variam de 0
a 100 pontos e quanto maior a pontuacéo melhor a QV**. Os questionarios para pais
e/ou responsaveis e adolescentes de 12 a 14 anos foram preenchidos por eles
proprios e as duvidas foram esclarecidas pela pesquisadora que permaneceu junto
durante o preenchimento. Para este estudo utilizou-se trés versdes: 6 a 13 anos
para pais e/ou responsaveis (Anexo C), 12 a 13 anos - autorrelato dos adolescentes
(Anexo D) e > 14 anos (adolescentes) (Anexo E).

Na versdo de 6 a 13 anos para pais e/ou responsaveis, sao 44 questdes e 11
dominios: fisico, imagem corporal, emocional, escola, vitalidade, alimentacao,
tratamento, digestivo, respiratério, peso e satde'*. A versdo do questionario para 12
a 13 anos - autorrelato dos adolescentes, conta com 35 questdes e 8 dominios:
fisico, imagem corporal, emocional, alimentacéo, tratamento, digestivo, respiratorio e
social**. Para adolescentes > 14 anos sdo 50 questdes e 12 dominios: fisico,
imagem corporal, emocional, escola, vitalidade, alimentag&o, tratamento, digestivo,

respiratério, peso, satde e social*.
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3.5.2 Dados da caderneta de saude e prontuarios

Solicitou-se a caderneta de saude da crianca e do adolescente para coletar os
dados do nascimento: peso, comprimento e idade gestacional. Os dados do
prontuario foram coletados ap6s a assinatura do TCLE para preenchimento dos
dados clinicos e exames laboratoriais, os quais sdo exames de rotina realizados

pelo ambulatoério e efetuados pelo laboratério prestador de servigos do HIJG.
3.5.3 Avaliagdo antropomeétrica

A avaliacdo antropométrica das criancas e dos adolescentes foi realizada em
uma sala prépria para a coleta dos dados antropométricos, sendo utilizada a sala de
pesagem do ambulatério do HIJG.

Os pacientes menores de 2 anos foram pesados utilizando uma balanca
digital pediatrica calibrada da marca Filizola®, modelo el15-28 (Filizola Ltda, Sdo
Paulo, SP) que estava apoiada sobre uma superficie plana, lisa e firme. O paciente
para ser pesado estava completamente despido e na presenca da mae ou do
responsavel, pois estes deveriam auxiliar na retirada da roupa da crianca, assim
como da fralda e no posicionamento da crianca na balanca®.

Para os pacientes menores de 2 anos de idade o comprimento foi aferido com
um infantbmetro horizontal da marca Avanutri® modelo INF_AZ (Avanutri
Equipamentos de Avaliagcédo Ltda, Trés Rios, RJ), com campo de medi¢cdo de 146 cm
e com precisdo de 1 mm em toda sua extensdo. Retirou-se os sapatos da crianca,
assim como toucas, fivelas ou enfeites de cabelo que poderiam interferir na tomada
da medida. A crianca foi deitada em uma superficie horizontal bem no centro do
infantdmetro e com a ajuda da mae e/ou responsavel manteve-se a cabeca da
crianca apoiada firmemente contra a parte fixa do equipamento, com 0 pescoco reto
e o queixo afastado do peito, no plano de Frankfurt'®. Os ombros estavam
totalmente em contato com a superficie de apoio do infantbmetro, com os bracos
estendidos ao longo do corpo, as nadegas e o0s calcanhares da criangca estavam em
pleno contato com a superficie que apoia o infantdmetro. Por ultimo o avaliador
pressionou cuidadosamente os joelhos da crianca para baixo fazendo com que eles
ficassem estendidos, juntando os pés da crianca, fazendo um angulo reto com as

pernas, levando a parte mével do equipamento até as plantas dos pés da crianca’®*.
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Os pacientes maiores de 2 anos foram pesados, utilizando uma balanca
digital calibrada da marca Welmy®, modelo W 200/100 A (Welmy, Santa Béarbara
d'Oeste, SP), com capacidade de até 200 Kg, e precisdo de até 50 g. A balanca
estava apoiada sobre uma superficie plana, firme e lisa. O paciente estava
posicionado de costas para a balanca, utilizando o minimo de roupa possivel (sendo
retirado moletom, casaco, qualquer peca em excesso, deixando-o somente com
roupas leves), descalco, ereto, com 0s pés juntos e os bragos estendidos ao longo
do corpo’®.

A altura dos pacientes maiores de 2 anos de idade foi medida utilizando um
estadiometro de parede da marca Tonelli®, modelo E120P (Tonelli - Equipamentos
de Avaliacdo Ltda, Sideropolis, SC), com campo de medicdo de 40 cm a 220 cm e
com precisdo de 1 mm em toda extensdo. O paciente foi posicionado no centro do
equipamento, com a cabeca livre de aderecos. Ele foi mantido em pé, ereto, com os
bracos estendidos ao longo do corpo, a cabeca erguida, olhando para um ponto fixo
na altura dos olhos, com os calcanhares, ombros e nddegas em contato com o
aparelho. Com os 0ssos internos dos calcanhares se tocando, assim como a parte
interna de ambos os joelhos, 0os pés unidos mostrando um angulo reto com as
pernas. Foi abaixada a parte mével do equipamento, fixando-a contra a cabeca da
crianca, com pressao suficiente para comprimir o cabelo, entéo foi realizada a leitura
do equipamento®®.

Para o diagnéstico nutricional dos pacientes foram coletadas a Prega Cutanea
Tricipital (PCT) e a Circunferéncia do Braco (CB). Para os pacientes a partir de 5
anos foi aferida a PCT, através do adipbmetro da marca CESCORF® (Cescorf
Equipamentos Esportivos Ltda, Porto Alegre, RS), com escala de 1 mm e amplitude
de leitura de 75 mm. A PCT foi aferida no ponto médio entre o acrémio e o olecrano,
medido lateralmente com a dobra vertical e paralela ao eixo axial do braco direito,
sendo a medida tomada na superficie posterior do brago, sobre o musculo do
triceps. O braco ficou estendido e relaxado, assim como o ombro®,

Nos pacientes a partir de 1 ano, foi aferida a CB através de uma fita métrica
em cm da marca Seca® modelo 201 (Seca Brasil, Cotia, SP), com intervalo de
medicao de até 205 cm e graduacédo de 1 mm. O brago estava flexionado, formando
um angulo de 90° graus. Foi localizado o ponto médio entre o acrdomio e o olecrano,

solicitou-se para o paciente que ficasse com o braco estendido ao longo do corpo
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com a palma da mao voltada para a coxa. Contornado o brago com a fita flexivel no
ponto marcado de forma ajustada evitando compressao de pele ou folga'®®.

Dados de peso e altura serviram para o calculo do IMC que seguiu a férmula
de acordo com o Ministério da Saude®®: IMC = Peso (Kg)/Altura® (cm)™®. A
classificacdo do estado nutricional das criangcas e adolescentes seguiu 0s critérios

da Cystic Fibrosis Foundation Pediatric Nutrition Consensus Report®

, 0S quais
foram classificados em < Percentil 50 ou = Percentil 50 de acordo com o IMC/I,
conforme os padroes da OMS, por meio da curva de crescimento adotada pelo
Ministério da Saude no ano de 2007 (Anexo F). Para isso utilizou-se o programa
WHO Anthro® e WHO Anthro Plus® versdo 3.2.2 da OMS™*. Para avaliar a perda
de IMC/I percentil apés um ano, utilizou-se os valores do IMC/I percentil em pontos
(T2 - T1) e considerou-se que aqueles com valores negativos tiveram declinio do

estado nutricional.
3.5.4 Anélise da composicao corporal

A analise de composicao corporal foi realizada a partir das medidas PCT e CB
para as criangas a partir de 5 anos. Para classificacdo da PCT foi utilizada a medida

isolada comparada com o padrdo de referéncia de Frisancho®’

(Anexo G), conforme
0 sexo e a idade’®. Para obter-se a classificacdo do estado nutricional foi preciso

calcular a adequacao da dobra cutéanea tricipital de acordo com a férmula a seguir:

Adequacgéo da PCT PCT obtida (mm) x 100
(%) = PCT percentil 50

A classificacdo do estado nutricional segundo a adequacéo da PCT® foi

baseada nos seguintes parametros:

Desnutricao
PCT | Grave Moderada Leve

Eutrofia | Sobrepeso | Obesidade

<70% 70-80% |80-90% 90 -110% | 110-120 % > 120%

A classificacdo da CB representa a soma das areas constituidas pelos tecidos

0sseo, muscular e gorduroso do bragco. Para obter-se a classificacdo do estado
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nutricional foi preciso calcular a adequacao da circunferéncia do brago de acordo

com a férmula a seguir®®;

CB obtida (cm) x 100
CB percentil 50

Adequacéo da CB (%) =

ApGs calcular essa medida, foi necessario calcular a circunferéncia muscular

do braco (CMB). Este é um parametro utilizado para avaliar a reserva de tecido

muscular. E obtida através dos valores da CB e PCT, através da formula*®:

CMB (cm) = CB (cm) - T x {PCT (mm) = 10]

O célculo de adequacédo da CMB foi realizado através da férmula a seguir*®®:

CBM obtida (cm) x 100
CBM percentil 50

Adequacéo da CBM (%) =

A classificacdo do estado nutricional segundo a adequacdo da CMB®":

Desnutricao
CB Grave Moderada Leve

Eutrofia | Sobrepeso | Obesidade

<70% 70-80% |80-90% 90 -110% | 110-120% > 120%

O resultado obtido da CB e CMB foram comparados também aos valores de
referéncia do National Health and Nutrition Examination Survey (NHANES). Esse é

187 (Anexo H e 1), e sua

demonstrado em tabela de percentis por Frisancho
interpretacdo é realizada com o auxilio da tabela de Lee e Nieman'®® (Anexo J).
Para analise dessas medidas e do inquérito alimentar foi utilizado o programa

AvaNutri Online®.
3.5.5 Avaliagéo do inquérito alimentar

A ingestdo alimentar foi avaliada pelo recordatério de ingestdao habitual
(recordatério de 24 horas) realizado com o0s pais e/ou responsaveis e/ou com 0
auxilio do paciente durante a entrevista, com a quantificacdo dos alimentos em

medidas caseiras. O calculo da dieta foi avaliado pelo programa AvaNutri Online®,
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no qual foi inserido o recordatorio de 24 horas. Para avaliacdo da adequacdo da
ingestao alimentar os resultados foram comparados com as recomendac¢des do guia
da European Society for Clinical Nutrition and Metabolism e para a ingestédo calérica
ideal, foi utilizada a necessidade média estimada para a populacdo saudavel,

conforme sexo e idade, acrescidos de pelo menos 50%°.
3.5.6 Avaliacéo da gravidade da doenca

Para avaliagao e classificacdo da gravidade da doenca foi utilizado o escore
proposto por Shwachaman e Kulczycki'®. Este escore consiste em quatro critérios
maiores de avaliacdo: atividade geral, nutricdo, exame radioldgico e avaliagao fisica.
Cada critério varia de 5 a 25 pontos e quanto menor a pontuacdo, mais grave se
encontra o paciente. Para a classificacdo geral do paciente sdo somados 0s pontos
de cada categoria: > 86 pontos - excelente, > 71 a < 85 pontos - bom, > 70 a < 56
pontos - leve, > 41 a < 55 - moderado e < 40 pontos - grave. Esta avaliacdo foi
realizada pelo médico da equipe interdisciplinar durante o momento da consulta para
0S pacientes que estavam participando do estudo (ANEXO K). Para avaliar se houve
melhora ou piora do quadro clinico ap6s um ano de acompanhamento no servico,
utilizou-se a pontuagéo total do escore de Shwachaman e Kulczycki em pontos (T2 -
T1) e considerou-se aqueles que reduziram 0 escore com agravamento do quadro

clinico.
3.5.7 Avaliacéo da funcao pulmonar

O dado da avaliacdo da funcao pulmonar foi coletado através do prontuério
médico, o qual durante a consulta de rotina é atualizado com os dados da
espirometria realizada nos pacientes a partir de 5 anos. Para mensuracao da funcao
pulmonar foram utilizados os parametros do VEF;, CVF, VEF/CVF, FEF,5.750, €m
percentual do previsto. Aqueles com valores inferiores a 80% do VEF; foram

considerados com comprometimento da funcéo pulmonar®®*.
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3.5.8 Mortalidade

Foi verificado 0 numero de Obitos em relacdo ao total de participantes
acompanhados no estudo, sendo produzida a medida de letalidade, calculada pela
férmula namero de ébitos/nimero casos acompanhados x 100, a qual foi expressa
em %. Esta pode ser avaliada, no periodo de acompanhamento do estudo (até 12
meses), na populacdo até os 14 anos, visto que com essa idade encerra-se o
atendimento no hospital em estudo e os pacientes séo transferidos para outro centro

de referéncia em FC.

3.6 VARIAVEIS DE ESTUDO

As variaveis, suas classificacdes, natureza e propostas de utilizacdo, estao

listadas no Quadro 4 a seguir:



Quadro 4 - Variaveis de estudo.
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(continua)

Variavel Tipo Natureza Proposta de
utilizagéo
Qualidade de Vida - Dependente Quantitativa continua = Escalade O a
CFQ e PedsQL 100 pontos
Ponto de
corte: > 40
pontos
Letalidade Dependente Qualitativa nominal Obito
dicotdmica Sim
N&o
Gravidade da Dependente Quantitativa ordinal > 86 pontos -
Doencga — Escore de excelente
Shwachaman e >71a<85
Kulczycki pontos - bom
>70a<56
pontos - leve
>41a<55-
moderado
< 40 pontos -
grave.
Desnutricao/Baixo Independente Quantitativa continua = Percentil < 50
peso paraidade de razéo
Comprimento = Independente Quantitativa continua Cm
de razéo
Peso Independente Quantitativa continua Kg
de razéo
Altura Independente Quantitativa continua M
de razéo
IMC Independente Quantitativa continua kg/m2
de razéo
Circunferéncia do Independente Quantitativa continua Cm
braco de razéo
Prega cutéanea Independente Quantitativa continua Mm
tricipital de razéo
Indicador Independente Qualitativa nominal (Questéao A01)
demografico: dicotbmica Masculino
sexo da crianca Feminino
Indicador Independente Qualitativa nominal (Questéo A02)
demografico: policotdmica Branco
etnia da crianca Preto
Pardo
Condicdes Independente Quantitativa continua = (Questao A03)
relacionadas ao de razéo g

nascimento - peso
ao nascer
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(continuacéao)

Variavel Tipo Natureza Proposta de
utilizacao
Condicdes Independente Quantitativa continua = (Questao A04)
relacionadas ao de razao cm
nascimento -
comprimento ao
nascer
Condicdes Independente Quantitativa continua = (Questao A05)
relacionadas ao de razéo Semanas
nascimento - idade
gestacional quando
a crianga nasceu
Condicdes Independente Qualitativa nominal (Questao A06)
relacionadas ao policotdmica Sim
nascimento - mée N&o
fumou durante a N&o Sabe
gestacao
Condicdes Independente Qualitativa nominal (Questao A07)
relacionadas ao policotémica Sim
nascimento - mae N&o
fumou apéds a N&o Sabe
gestacao
Condicdes Independente Qualitativa nominal (Questao A08)
relacionadas ao policotémica Sim
nascimento - N&o
alguém fuma dentro N&o Sabe
de casa
Indicador de Independente Quantitativa continua = (Questao B01)
condicéao de razéo Anos
socioecondmica:
escolaridade do pai
guando a crianca
nasceu
Indicador de Independente Quantitativa continua = (Questao B02)
condicéao de razéo Anos
socioecondmica:
escolaridade atual
do pai
Indicador de Independente Quantitativa continua = (Questao B03)
condicéao de razéo Anos
socioecondmica:
escolaridade da
maée quando a
crianca nasceu
Independente Quantitativa continua = (Questao B04)

de razao

Anos
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(continuacéao)
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Variavel Tipo Natureza Proposta de
utilizacao
Indicador de Independente Quantitativa continua = (Questao B04)
condicéo de razéo Anos
socioecondmica:
escolaridade atual
da mae
Indicador de Independente Quantitativa continua = (Questao B05)
condicéo de razéo Reais
socioecondmica:
valor da renda
familiar
Idade do Independente Quantitativa continua = (Questdo D01)
diagnéstico de de razéo Meses
Fibrose Cistica
Idade do inicio dos Independente Quantitativa continua = (Questdo D02)
sintomas de de razao Meses
Fibrose Cistica
Primeiros sintomas = Independente Qualitativa nominal (Questao D03)
de Fibrose Cistica policotémica 1-Sintomas
respiratorios
2- Esteatorreia
3-Retardo de
crescimento
4-Dificuldade
ganho de peso
5Desidratacao
6-Doenca
hepato-biliar
7-Distensao
abdominal
8-Disturbios
metabdlico
9-Outros
Parentes com Independente Qualitativa nominal (Questao D04)
Fibrose Cistica policotémica Irméo
Primo
Nao sabe
N&o possui
Realizado estudo Independente Qualitativa nominal (Questéao D05)
genético policotdmica Sim
Nao

N&o Sabe
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(continuacao)

Variavel Tipo Natureza Proposta de
utilizagéo
Tipo do Gendétipo Independente Qualitativa nominal (Questao DO06)
CFTR policotémica F508
Heterozigoto
F508
Homozigoto
Outro
N&o Sabe
Teste de funcéao Independente Quantitativa continua = (Questédo DQ7)
pulmonar de razéo %
Teste de funcéao Independente Quantitativa continua = (Questdo D07)
pulmonar — VEF1 de razéo %
Teste de funcéao Independente Quantitativa continua = (Questédo DQ7)
pulmonar — CVF de razéo %
Teste de funcéo Independente Quantitativa continua = (Questdo DQ7)
pulmonar - de razéo %
VEF1/CVF
Teste de funcéao Independente Quantitativa continua = (Questdo D07)
pulmonar - VEF25- de razéo %
75%
Insuficiéncia Independente Qualitativa nominal (Questao D08)
pancreatica dicotdbmica Sim
Nao
Uso de enzima Independente Qualitativa nominal (Questao D09)
pancreética dicotbmica Sim
N&o
Diabetes Independente Qualitativa nominal (Questao D10)
relacionada a dicotdmica Sim
Fibrose Cistica N&o
NUumero de Independente Quantitativa discreta | (Questdo D11)
hospitalizacdes de razéo Vezes
Infecgcdes Independente Qualitativa nominal (Questao D12)
pulmonares dicotbmica Sim
N&o
Uso de antibiéticos Independente Qualitativa nominal (Questéao D13)
por infeccdes dicotbmica Sim
pulmonares Nao
Tipo de bactéria Independente Qualitativa nominal (Questao D14)
diagnosticada dicotbmica Nome da
bactéria
Numero de Independente Quantitativa discreta | (Questdo D15)
exacerbacodes de razéo Vezes

pulmonares no
altimo ano
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(concluséao)

Variavel Tipo Natureza Proposta de
utilizagéo
Sindrome da Independente Qualitativa nominal (Questéo D16)
obstrucéao intestinal dicotdbmica Sim
distal N&o
fleo meconial Independente Qualitativa nominal (Questéao D17)
dicotdmica Sim
N&o
Doenca do refluxo Independente Qualitativa nominal (Questao D18)
gastroesofagico dicotdbmica Sim
Nao
Qual tipo de Independente Qualitativa nominal (Questédo D19)
alimentacgéo policotdmica Oral
Oral +
Gastrostomia
Uso de suplemento Independente Qualitativa nominal (Questao D20)
nutricional dicotdmica Sim
Nao
Vitamina D Independente Quantitativa discreta | (Questédo E05)
de razéo g/ml
Vitamina E Independente Quantitativa discreta | (Questdo E06)
de razao mg/dL
Vitamina A Independente Quantitativa discreta | (Questédo EQ7)
de razéo Mg/dL
Célcio Independente Quantitativa discreta | (Questdo E09)
de razéo mg/dL
Fosforo Independente Quantitativa discreta | (Questédo E10)
de razéo mg/dL
Potassio Independente Quantitativa discreta | (Questéo E12)
de razéo mEg/L
Albumina Independente Quantitativa discreta | (Questdo E15)
de razéo d/dL
Inquérito Alimentar Independente Quantitativa discreta Secao F

Recordatorio 24
horas

de razao

%
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3.7 PROCESSAMENTO E ANALISE DOS DADOS

Foi elaborado um banco de dados em planilha do programa Excel da
Microsoft®, posteriormente exportados para o programa IBM SPSS Statistics®
versdo 18.0 e 21.0 (SPSS Inc., Chicago, EUA), para realizacdo da analise
estatistica. Os resultados foram sumarizados como numeros absolutos e percentuais
para variaveis nominais, média e desvio padrdo e valor minimo e maximo para
variaveis numéricas. Foi realizado o teste de normalidade da distribuicdo das
variaveis continuas. As comparacgdes entre os grupos foram feitas utilizando o teste
do qui-quadrado ou Exato de Fisher (variaveis qualitativas). Nos casos em que se
observou pelo menos uma frequéncia esperada menor do que cinco utilizou-se o
teste de propor¢cbes para comparacdo entre os grupos (razdo de verossimilhanca).
Para andlise de variaveis continuas foi utilizado o Teste t de Student ou U de Mann-
Whitney (variaveis quantitativas), de acordo com a normalidade de dados e, para
mais de duas categorias, utilizou-se analise de variancia (ANOVA) com post hoc de
Tukey.

Para avaliar a correlacao entre os dados do CFQ e PedsQIl com as variaveis
nutricionais foi utilizado a correlacdo de Pearson. Considerou-se correlagdo muito
fraca quando o coeficiente de correlacdo (r) foi menor que 0,19; fraca quando o r
variou entre 0,20 e 0,39; moderada com o r entre 0,40 e 0,69; forte quando o r variou
entre 0,7 e 0,89; e muito forte com o r entre 0,9 e 1,00*%2. Para avaliar as mudancas
nas pontuacdes CFQ e PedsQIl ao longo do tempo foram comparadas as medianas,
por meio do teste de Wilcoxon (ndo paramétrico).

Foi realizada uma analise multivariada utilizando o modelo de regresséao de
Cox para observar a independéncia das associacfes em relacdo aos desfechos
agravamento do quadro clinico, exarcerbacdo pulmonar e perda de percentil,
considerando as variaveis com valor de p < 0,05. Os resultados foram expressos em
Hazard Ratio (HR) com IC 95% e considerados estatisticamente significativos o valor
de p < 0,05. Os dados do IMC foram analisados no programa Anthro® e Anthro
Plus® da OMS e os dados de CB, CMB, PCT e o inquérito alimentar foram

analisados no programa Avanutri online®.
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3.8 ASPECTOS ETICOS DA PESQUISA

O projeto foi submetido e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa com
Seres Humanos da UNISUL (ANEXO L) sob CAAE 00189418.6.0000.5369 e pelo
Comité de Etica em Pesquisa com Seres Humanos do HIJG (ANEXO M) sob CAAE
00189418.6.3001.5361, estando de acordo com a Resolucdo 466/2012 do Conselho
Nacional de Saude™®,

O presente estudo poderia apresentar risco aos participantes da pesquisa
como possivel constrangimento em responder algumas perguntas dos questionarios,
entretanto para minimizar esse risco 0 participante e seus responsaveis foram
levados a uma sala particular para responderem aos questionarios, onde estavam
somente a pesquisadora e a crian¢a e/ou adolescente e seus pais ou responsavel. A
pesquisadora estava na sala para retirar qualquer possivel duvida dos questionarios,
estes eram auto aplicaveis e isso também minimizou o risco de constrangimento. O
participante ainda p6de recusar-se a responder a pergunta ou retirar-se do estudo,
caso ndo se sentisse mais a vontade para continuar. Foi considerado também o
risco de quebra de sigilo, e, para minimiza-lo, somente o0s pesquisadores
responsaveis tiveram acesso aos dados e ao seu manuseio.

Quanto aos beneficios, as criancas e adolescentes e seus familiares puderam
contar com uma equipe multidisciplinar do HIJG mais preparada para a realidade
vivida no dia a dia dessas familias. Além disso, os participantes do estudo
contribuiram com a pesquisa cientifica referente a FC, pois esta buscou entender o
papel do estado nutricional sobre o quadro clinico, expectativa e qualidade de vida
em pacientes pediatricos com FC.

O TCLE e o TALE foram aplicados em duas vias, uma permanecendo com o
pesquisador e a outra com o participante. Nao houve conflitos de interesse entre 0s

pesquisadores e 0s sujeitos da pesquisa.
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4. ARTIGOS

O artigo intitulado "Nutritional status and clinical outcomes in a cohort of
pediatric patients with cystic fibrosis" foi submetido para a revista Journal of Cystic

Fibrosis, de acordo com suas diretrizes e esta em revisao.

Bruna Becker da Silva, Aline Daiane Schlindwein, Betine Pinto Moehlecke Iser.

Abstract:

Background: Nutrition is one of the critical aspects of the management of patients
with cystic fibrosis (CF). Therefore, the aim of this study was to evaluate the
influence of nutritional status on the clinical picture and life expectancy of pediatric
patients with CF.

Methods: A prospective cohort study was carried out from May 2019 to May 2021,
which evaluated sociodemographic, birth, clinical, anthropometric, food intake,
Shwachman-Kulczycki score, and pulmonary function data. Patients were classified
using the 50th percentile, according to the World Health Organization growth curve.
Results: 102 patients were evaluated in the first stage and 88 patients at the end of
the study. Patients with Staphylococcus aureus and muscle tissue depletion had a
lower risk of worsening their clinical condition (HR 0.04 (95% CI 0.01-0.65, p =
0.024); HR 0.53 (95% CI 0 .33-0.85, p = 0.009), respectively). Those who had been
hospitalized in the last year and had muscle tissue depletion had a lower risk of
having a pulmonary exacerbation (HR 0.92 (95% CI 0.01-0.76, p = 0.027); (HR 0.58
(95% CI1 0.37-0.91, p = 0.017. Those with late diagnosis had a higher risk of having
pulmonary exacerbation (HR 1.06 (95%CI 1.01-1.10, p = 0.017) and nutritional deficit
(HR 1 .04 (95% ClI, 1-1.08, p=0.049).

Conclusion: This study showed that children and adolescents who had a late

diagnosis had a higher risk of having pulmonary exacerbation and nutritional deficit.

Keywords: Nutritional status; cystic fibrosis; child health; adolescent health.
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O artigo intitulado "Longitudinal assessment of health-related quality of life in
an observational cohort of children and adolescents with cystic fibrosis" foi submetido

na revista Pediatric Pulmonology, conforme com suas diretrizes e esta em revisao.

Bruna Becker da Silva, Aline Daiane Schlindwein, Betine Pinto Moehlecke Iser.

Abstract

Objective: The aim of this study was to evaluate changes in health-related quality of
life (HRQoL) scores in children and adolescents with cystic fibrosis (CF) over a one-
year period.

Method: Prospective cohort study that analyzed patients aged between 2 years and
14 years with CF. Sociodemographic data, nutritional status, Shwachman-Kulczycki
score, pulmonary function, and quality of life were analyzed using the Cystic Fibrosis
Questionnaire-Revised (CFQ-R) and Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQl)
guestionnaires.

Results: 76 children and adolescents with CF aged from two to 14 years were
followed up in this study. On average, we found little change in health status
indicators and CFQ-R and PedsQIl domain scores over 1 year. The 2- to 4-year-olds
and 5-year-olds showed significant improvement in the emotional domain score;
between 6 and 11 years old improves in vitality, body image, eating disturbances,
treatment burden, and weight domains. In adolescents aged 12-13 years, no
significant change in CF HRQoL scores was documented over a 1-year period. In the
14-year-old adolescents, there was an improvement in the scores in the vitality and
health perceptions domains.

Conclusion: Children and adolescents had relatively high HRQoL scores, both at
baseline and after 1-year follow-up. However, significant changes were observed in

children younger than 11 years of age and in adolescents aged 14 years.

Keywords: Quality of life, cystic fibrosis, pediatrics.



63

5. CONSIDERACOES FINAIS

Este estudo se propds a avaliar os parametros clinicos, nutricionais e de
qualidade de vida de pacientes pediatricos com Fibrose Cistica em tratamento em
um centro de referéncia do Estado de Santa Catarina. As caracteristicas dos
pacientes estudados foi semelhante ao verificado em outros servicos de tratamento
de FC. A respeito dos parametros clinicos que parecem sofrer mais alteracdo ao
longo do tempo, verificou-se: baqueteamento digital, exacerbacdo pulmonar,
hospitalizacdo, e a presenca das seguintes bactérias: Pseudomonas aeruginosa,
Staphylococcus aureus, Burkholderia cepacia.

Quanto os parametros nutricionais, conforme o descrito na literatura a maioria
dos participantes encontravam-se no < 50 percentil do IMC/I. Apés um ano de
acompanhamento, as principais mudancas verificadas foram quanto ao peso, altura,
circunferéncia do braco, circunferéncia muscular do brago, prega cutanea tricipital,
uso de suplemento nutricional e vitamina D. Em relacdo a ingestdo alimentar, os
pacientes tiveram um aumento significativo na necessidade estimada de energia,
proteina, carboidrato, lipideo, sédio e potassio.

Na avaliacdo da QV, os participantes apresentaram escores relativamente
altos, tanto no inicio quanto apés o acompanhamento de um ano. Todavia, 0s
escores nos dominios emocional, vitalidade, imagem corporal, alimentacao,
tratamento, peso, salude e pontuacdo total parecem sofrer influéncia ao longo do
tempo.

Ainda, os presentes achados mostraram que o Staphylococcus aureus e
deplecdo de tecido muscular ndo levou ao risco de ter agravamento do quadro
clinico, assim como a hospitalizacdo no ultimo ano e a deplecao de tecido muscular
ao risco de ter exacerbacdo. No entanto, a idade de diagndstico tardio levou ao
maior risco de ter exacerbacéo pulmonar e de ter déficit nutricional, demonstrando a
importancia da investigagdo adequada e tratamento precoce.

Embora os avangos na pesquisa tenham aumentado significativamente o
conhecimento sobre a FC e tenham resultado em um melhor progndstico, com
melhores resultados de sobrevida aos pacientes, alguns aspectos de avaliagao
nutricional poderiam ser aprimorados no centro de referéncia. Por exemplo,

recomenda-se a avaliacdo do estado nutricional completa (IMC, CB, CMB e PCT),
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pois as pregas cutaneas e a CMB, séo os melhores preditores de deplecdo de tecido
muscular e adiposo.

Enfatiza-se a importancia de mais nutricionistas na equipe interdisciplinar,
pois a alta demanda de pacientes no servico, impossibilita dar atencédo a todos os
pacientes atendidos no ambulatorio no dia da consulta, sendo priorizados os graves.
Além disso, muitos pais possuem duvidas e dificuldades, que nem sempre sao
sanadas, por ndo terem atendimento nutricional.

Sugere-se também a avaliacdo do recordatorio de 24 horas, para ter uma
estimativa do que a criangca e/ou adolescente consome, quais 0S micronutrientes
ingeridos, se atinge a recomendacgéo do EER de 150%. Além disso, conhecer outros
aspectos das familias que podem influenciar na alimentagdo, como renda, ritmo e
estilo de vida, preferéncias alimentares e tradicbes culinarias pode auxiliar na
adequacao de um plano alimentar a cada familia de forma individualizada, visando a
resultados mais satisfatorios.

O uso do questionéario de QV é um método de baixo custo e de facil aplicacéo,
portanto, a avaliacdo da QVRS poderia ser implementada no servico anualmente,
pois forneceria informagdes importantes ao servico de modo a auxiliar no
planejamento do tratamento tanto clinico, nutricional, psicoldgico e fisioterapéutico.

Como importante devolutiva a sociedade, os resultados deste estudo serdo
apresentados a chefia do ambulatorio de FC de forma a auxiliar na avaliacdo do
servico prestado e para contribuir para o melhor atendimento dos pacientes com
FC, levando assim ao melhor estado nutricional, expectativa e qualidade de vida.
Considerando a prevaléncia da doenca, recomenda-se a realizacdo de estudos
multicéntricos com amostras maiores a fim de avaliar os riscos que podem estar

envolvidos com a doenca, gravidade e letalidade no pais.
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APENDICES

APENDICE A - Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

Vocé esta sendo convidado(a) para participar, como voluntario, em uma
pesquisa que esta sendo realizada sobre Fibrose Cistica. Apés ser esclarecido(a) sobre
as informacgdes a seguir, no caso de aceitar fazer parte do estudo, assine ao final deste
documento e rubrique todas as paginas que estd em duas vias. Uma delas é sua e a
outra é do pesquisador responsavel, que também assinara e rubricara todas as vias.

INFORMACOES SOBRE A PESQUISA:

Titulo do Projeto de Tese: Influéncia do estado nutricional e sua associagdo com
o agravamento do quadro clinico, diminuicdo da expectativa e qualidade de vida em
pacientes pediatricos com Fibrose Cistica atendidos em um hospital de referéncia do sul
do Brasil: um estudo de coorte.

Pesquisadoras Telefone para E-mail para contato
contato

Doutoranda Bruna B. da Silva  |(48) 996172324 |bruna.silval6@unisul.br
Prof. Dra. Aline D. Schlindwein  (48) 3279-1167 |aline.schlindwein@unisul.br

Senhores Pais:

Por Favor, leiam atentamente as instru¢gdes abaixo antes de decidir com seu
(sua) filho (a) se ele (a) deseja participar do estudo e se 0 Senhor (a) concorda com
que ele (a) participe do presente estudo. Se possivel, discuta esse assunto com seu
(sua) filho (a) para que seja uma decisdo em conjunto.

Este € um estudo que tem por objetivo verificar a interacdo entre os fatores
individuais, socioecondmicos, laboratoriais, clinicos e nutricionais com o agravamento do
guadro clinico e diminuicdo da expectativa e qualidade de vida nos pacientes com Fibrose
Cistica. Essa pesquisa é importante porque existem fatores que influenciam na mudanca do
quadro clinico das criangas e adolescentes podendo ocasionar na diminuicdo da expectativa
de vida dos pacientes com Fibrose Cistica.

A pesquisadora ird até o hospital no dia da consulta de rotina do seu(sua)
filho(a) para aplicar os questionarios aos senhores, 0s questionarios que sao
referente aos fatores socioeconémicos, do nascimento, nutricional e sobre qualidade
de vida, portando o(a) senhor(a) ndo tera nenhum tipo de despesa para participar
desta pesquisa. De igual maneira, caso ocorra algum dano decorrente da minha
participacdo no estudo, serei devidamente indenizado, conforme determina a lei.
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A pesquisa ocorrerd em dois momentos, pois a primeira etapa da pesquisa
ocorrera de abril de 2019 a abril de 2020 e a segunda etapa comecara em maio de 2020 a
maio de 2021. Os dados que forem coletados na primeira vez, serdo novamente
recoletados, sendo que a coleta dos dados antropométricos demorard em torno de 10
minutos e o preenchimento dos questionarios em torno de 20 minutos.

Se o seu filho(a) tiver 3 anos até 6 anos, ele devera concordar via gravacao de
voz, se quiser fazer parte da pesquisa e caso seu filho(a) tenha mais de 6 anos ele
deverd assinar o termo de assentimento se tiver interesse. Os dados fornecidos do
seu filho(a) no termo de assentimento serdo mantidos em sigilo com as
pesquisadoras e em nenhum momento sera divulgado o nome dele.

Os dados clinicos e laboratoriais serdo coletados através dos prontuarios e
dados do nascimento serdo coletados através da caderneta de salde da crianca e/ou
adolescente. Além disso, em uma sala apropriada as criangas e/ou adolescentes
serdo pesados e medidas, para que desse modo possa-se obter os dados
antropométricos. As avaliagdes somente serdo realizadas se o(a) senhor(a) concordar
e assinar este termo, e se seu(sua) filho(a) concordar com a realizagdo das avaliagfes.

A sua participagcdo na pesquisa nao traz complicacdes legais, sendo de risco
minimo. Os procedimentos adotados nesta pesquisa obedecem aos Critérios da Etica
em Pesquisa com Seres Humanos conforme Resolucdo n°466/12 do Conselho Nacional
Saude. No presente estudo o(a) senhor(a) podera se sentir constrangido ou pode trazer
a memoria experiéncias ou situacdes vividas que Ihe causem desconforto ao responder
um dos questionérios. Entretanto, para minimizar este constrangimento o(a) senhor(a)
estara em uma sala particular somente com a pesquisadora e seu filho(a). Além disso,
o(a) senhor(a) podera recusar-se a responder qualquer pergunta ou retirar-se do estudo
a qualquer momento. No entanto, esses riscos serdo minimizados, pois toda e qualquer
informacdo coletada sera mantida em absoluto sigilo pela pesquisadora e nao sera
permitido acesso a outras pessoas.

Em relacdo a coleta dos dados antropométricos a pesquisadora nao prevé
riscos, pois as criangas e adolescentes serdo apenas pesadas e medidas. Entretanto,
se a crianga ou adolescente ndo quiser realizar uma das medidas antropométricas,
ele(a) podera se retirar do estudo ou recusar-se a realizar uma das medidas.

Em termos de beneficios, os senhores nédo terdo beneficios financeiros, mas
todas as criancas e/ou adolescentes e suas familias poderdo contar com uma equipe
multidisciplinar do Hospital Infantil Joana de Gusmé&o mais preparada para a realidade
vivida pelos senhores, assim como dos outros pais, pois 0s resultados dessa pesquisa
serdo apresentados a equipe do Hospital.

O(a) senhor(a) podera solicitar o esclarecimento sobre a pesquisa a qualquer
momento e poderd tomar conhecimento dos resultados desta pesquisa a partir de
dezembro de 2020, periodo correspondente a conclusdo de parte inicial da pesquisa,
via e-mail (bruna.silvalé@unisul.br) e a partir de dezembro de 2021 o resultado final
desta pesquisa se encontrara disponivel impresso com o responsavel pela equipe
multidisciplinar de Fibrose Cistica do hospital ou através do e-mail citado anteriormente.
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Todos os dados obtidos serdo guardados em sigilo. O(a) senhor(a) podera
recusar-se a tomar parte da pesquisa ou retirar o seu consentimento a qualquer tempo,
sem penalidade alguma. E garantida a manutenc&o do sigilo e da privacidade durante
todas as fases da pesquisa, bem como o recebimento de uma via do Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido. Sua participacdo é voluntaria e sem custos.

As informacfes obtidas durante essa pesquisa poderdo serem publicadas em
aulas, congressos, eventos cientificos, palestras ou periédios cientificos, mas o nome
do(a) senhor(a) e do(a) seu(sua) filho(a) ndo sera identificado, assim como qualquer
dado pessoal, tudo serd mantido em sigilo.

Nome e Assinatura do pesquisadora responsavel:

Profa. Dra. Aline D. Schlindwein

Nome e Assinatura do pesquisadora:

MSc. Bruna B. da Silva

Nome e Assinatura do pesquisador que coletou os dados:

Certificado do consentimento:

Eu entendi que a pesquisa €é sobre

descrever resumidamente objetivos). Também compreendi que eu concordar que meu filho
em fazer parte dessa pesquisa significa que

(descrever os procedimentos a serem realizados). Eu aceito que meu filho

(nome da crianca) participe dessa pesquisa.

Assinatura dos pais/responsaveis:

Assinatura da crianca/adolescente:

Assinatura do pesquisador:

Data: / /
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Um Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos (CEP) é composto por um grupo de
pessoas que estdo trabalhando para garantir que seus direitos como participante de
pesquisa sejam respeitados. Ele tem a obrigacéo de avaliar se a pesquisa foi planejada e se
esta sendo executada de forma ética. Se vocé achar que a pesquisa ndo esta sendo
realizada da forma como vocé imaginou ou que esta sendo prejudicado de alguma forma,
vocé pode entrar em contato com o CEP da UNISUL ou do Hospital Infantil Joana de
Gusmao. Vocé pode inclusive fazer a reclamacéo sem se identificar, se preferir.

COMITE DE ETICA EM PESQUISA - Hospital Infantil Joana de Gusmé&o, Rua Rui
Barbosa, 152, Agronémica, Florianépolis, SC. Fone: (48) 3251-9092. E-mail:
cephijg@saude.sc.gov.br .

COMITE DE ETICA EM PESQUISA — Universidade do Sul de SantaCatarina
Avenida Pedra Branca, 25, Cidade Universitaria Pedra Branca, Palhocga, SC. Fone:
(48) 3279-1036. E-mail: cep.contato@unisul.br.



mailto:cephijg@saude.sc.gov.br
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APENDICE B - Termo de Assentimento Livre e Esclarecido

Termo de Assentimento Livre e Esclarecido — para criancas a partir de 3 anos
até a alfabetizacao

Roteiro da entrevista;

Pesquisadora: Bom dia ou Boa tarde, eu me chamo Bruna e sou nutricionista e estudo na
universidade (UNISUL). Qual o seu nome?

Participante: Resposta x.

Pesquisadora: Nome do participante, eu estou realizando uma pesquisa com todas as
criangas que possuem Fibrose Cistica e serd realizada aqui no Hospital Infantil, onde vocé
vem realizar sua consulta de rotina, estou certa?

Participante: Resposta x.

Pesquisadora: Vocé participard deste estudo em dois momentos, pois a primeira etapa da
pesquisa ocorrera de maio de 2019 a abril de 2020 e a segunda etapa comecara em maio
de 2020 a maio de 2021, tudo bem?

Participante: Resposta x.

Pesquisadora: Os dados que forem coletados na primeira vez, serdo novamente
recoletados, sendo que a coleta dos dados antropométricos demorard em torno de 10
minutos e o preenchimento dos questionarios em torno de 20 minutos, tudo bem?

Participante: Resposta x.

Pesquisadora: Vocé sera pesado com uma balanca (sera mostrada a figura 1) e medido
com um estadidmetro (serd mostrado a figura 2), tudo bem?

Participante: Resposta x.

Pesquisadora: Também serdo coletadas as medidas do seu brago com uma fita métrica
(serd mostrada a figura 3) e sera usado um adipométro (sera mostrada a figura 4), tudo
bem?

Participante: Resposta x.

Pesquisadora: Todas essas coletas sdo seguras e ndo irdo machuca-lo(a). Vocé estara
acompanhado(a) de seus pais ou responsavel e se vocé tiver medo ou se sentir
desconfortavel pode me falar ou desistir, tudo bem?

Participante: Resposta x.

Pesquisadora: Os seus pais vao responder 2 questionarios um sobre sua salde e outro
sobre sua qualidade de vida, tudo bem?

Participante: Resposta x.
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Pesquisadora: Outros dados sobre sua saude vao ser coletados do seu prontuéario. O

prontuario € onde o médico guarda tudo sobre as suas consultas com ele e também
coletaremos informagbes da sua caderneta de saude onde ficam os dados do seu
nascimento. Tudo bem?

Participante: Resposta x.

Pesquisadora: Vocé nao recebera nenhum dinheiro ou presente, mas também né&o
precisara me dar nada ou gastar, pois a pesquisa sera realizada no dia da sua consulta.
Tudo bem?

Participante: Resposta x.

Pesquisadora:; Existe um risco minimo, que é vocé se sentir incomodado engquanto seus
pais respondem alguma pergunta do questionario. Mas esse risco serd minimizado, pois
VOCcé estara em uma sala particular com a pesquisadora e com seus pais, tudo bem?
Participante: Resposta x.

Pesquisadora: Quanto aos dados antropométricos a pesquisadora também prevé riscos
minimos, pois vocé serd apenas pesado e medido. Mas caso vocé nao queira realizar
uma das medidas, pode dizer nao ou se recusar, tudo bem?

Participante: Resposta x.

Pesquisadora: O seu nome nao sera divulgado para ninguém em nenhum momento dessa
pesquisa, tudo bem?

Participante: Resposta x.

Pesquisadora: Todos os seus dados ficardo sob cuidado da pesquisadora e ninguém mais
terd acesso a eles, tudo bem?

Participante: Resposta x.

Pesquisadora: Quando a pesquisa terminar vocé podera saber sobre a pesquisa com o seu
médico ou com outros profissionais que trabalham com a sua doenga no hospital, tudo bem?

Participante: Resposta x.

Pesquisadora: Os resultados da pesquisa podem aparecer em livros ou revistas, mas
ninguém vai saber o seu nome, tudo bem?

Participante: Resposta x.

Pesquisadora: Se vocé quiser falar comigo durante a pesquisa 0s seus pais terdo meu
contato, tudo bem?

Participante: Resposta x.

Pesquisadora: Agora que eu ja expliquei tudo para vocé, eu gostaria de saber se vocé
deseja participar da pesquisa?



Participante: Resposta x.

Pesquisadora: Muito obrigada.

Figura 1

Figura 2

Figura 4
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Termo de Assentimento Livre e Esclarecido

\

\"/

,—— ﬂ-— ‘ \*v\___*

CONVITE:

Vocé esta sendo convidado para
participar da pesquisa: Influéncia do {
estado nutricional e sua associacao

com o agravamento do quadro clinico,

diminuicdo da expectativa e qualidade ]\

de vida em pacientes pediatricos com A
Fibrose Cistica atendidos em um _," ’-‘
hospital de referéncia do sul do Brasil:

um estudo de coorte

—aggn ( J

Nome da crianca/adolescente:

A pesquisa estd sendo realizada pela pesquisadora e nutricionista Bruna B.
da Silva, que dara orientacbes para vocé e para seus pais sobre qualquer davida
gue vocés possam ter.

O objetivo da pesquisa é: verificar a interacdo entre os fatores individuais,
socioeconémicos, laboratoriais, clinicos e nutricionais com o agravamento do quadro
clinico e diminuicdo da expectativa e qualidade de vida em criancas e adolescentes
como vocé que tenham Fibrose Cistica.

As criancas e adolescentes que irdo participar dessa pesquisa tém de 0
meses a 14 anos, 11 meses e 29 dias de idade.

Vocé pode dizer NAO se quiser, este é um direito seu, vocé pode conversar
com seus pais se quiser tirar duvidas antes de decidir se vai participar ou nao, fique
a vontade.

Sua participacao € voluntaria e sem custos.

Como sera feita a pesquisa:



cartdes: vermelho = ndo

verde = sim.

do cartado.

1°. Serd mostrado a vocé

amarelo = estou em dulvida

Responda se compreendeu ou
se aceita de acordo com a cor

2°. A pesquisa serd feita no
Hospital Infantii  Joana de
Gusmao, no dia da sua consulta
de rotina.

3°. Vocé participara da pesquisa
em 2 momentos.

No primeiro momento no ano de
2019 a abril de 2020.

No segundo momento de maio
de 2020 a maio de 2021.

Serao feitas apenas 2
entrevistas.
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4°, Seus pais responderdo 2
qguestionarios um sobre sua
saude e outro de qualidade de

vida.
Levar& em torno de

responderem.

20
minutos para seus pais

5°. Alguns dados  serédo
coletados do seu prontuario e da
sua caderneta de saude.

6°. Vocé sera pesado e medido
com uma balanca e um
estadidbmetro.

As medidas serdo realizadas na
sala de pesagem do hospital.

Vocé estard com seus pais e
com a pesquisadora de modo a
assegurar sua privacidade

Todas essas coletas sao
seguras e ndo ira machucé-lo.

90




7°. Sera coleta a medida do seu
braco.

A pesquisadora foi treinada para
realiza-la.

Vocé estara acompanhado de
seus pais ou responsavel.

Caso sinta medo ou
desconfortavel podera nos falar
ou desistir.

Isso tudo vai demorar apenas 10
minutos.

8°. Nao havera beneficio
financeiro ou despesas.

A pesquisa seré realizada no dia
da sua consulta.

9° Os riscos da pesquisa sao
minimos.

Vocé pode ter vergonha de
algumas perguntas do
guestionario que seus pais irdo

seus pais estardo na sala.

O risco de coletar seu peso e
medidas € minimo.

Mas caso vocé ndo queira se
pesar ou ver as outras medidas,
pode dizer ndo ou se recusar.

responder. ' -~ -
Mas somente a pesquisadora e




9%, Ninguém  sabera

em nenhum momento.

informacdes que vocé nos der.

as

Seu nome ndo serd identificado

para acessar os dados.

10°. Somente a pesquisadora
tera acesso aos seus dados.

Ninguém mais ter4 permissao

11° Depois que a pesquisa
terminar os resultados estara
disponivel com a equipe
multidisciplinar  de Fibrose
Cistica no hospital.

Ou através do meu e-mail.

12°. Os dados dessa pesquisa
poderdo serem publicados em
aulas, congressos ou periodos
cientificos, mas néo serdo

identificados seu nome ou dos
seus pais. *
\
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Os beneficios da pesquisa s80: que vocé e as outras criancas e adolescentes e
suas familias poderdo contar com uma equipe multidisciplinar do Hospital Infantil
Joana de Gusmao mais preparada para a realidade vivida por vocé.

Caso vocé tenha davidas e queira conversar sobre a pesquisa ou algo aconteca
gue vocé mude de ideia podera nos procurar nos contatos listados abaixo:

Pesquisadoras Telefone para [E-mail para contato
contato

Doutoranda Bruna B. da Silva  |(48) 996172324  |bruna.silval6@unisul.br
Prof. Dra. Aline D. Schlindwein  |(48) 3279-1167  [aline.schlindwein@unisul.br

Nome e Assinatura da pesquisadora responsavel:

Profa. Dra. Aline D. Schlindwein

Nome e Assinatura da pesquisadora:

MSc. Bruna B. da Silva

Certificado do assentimento:

Eu entendi que a pesquisa é sobre

descrever resumidamente objetivos). Também compreendi que eu concordar em
fazer parte dessa pesquisa significa que

(descrever os
procedimentos a serem realizados). Eu aceito participar dessa pesquisa

Assinatura da crianga/adolescente:

Assinatura dos pais/responsaveis:

Assinatura do pesquisador:

Data: / /
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Um Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos (CEP) é composto por um grupo de
pessoas que estdo trabalhando para garantir que seus direitos como participante de
pesquisa sejam respeitados. Ele tem a obrigacéo de avaliar se a pesquisa foi planejada e se
esta sendo executada de forma ética. Se vocé achar que a pesquisa ndo esta sendo
realizada da forma como vocé imaginou ou que esta sendo prejudicado de alguma forma,
vocé pode entrar em contato com o CEP da UNISUL ou do Hospital Infantil Joana de
Gusmao. Vocé pode inclusive fazer a reclamacéo sem se identificar, se preferir.

COMITE DE ETICA EM PESQUISA - Hospital Infantil Joana de Gusma&o, Rua Rui
Barbosa, 152, Agronémica, Floriandpolis, SC. Fone: (48) 3251-9092. E-mail:
cephijo@saude.sc.gov.br .

COMITE DE ETICA EM PESQUISA - Universidade do Sul de Santa Catarina
Avenida Pedra Branca, 25, Cidade Universitaria Pedra Branca, Palhoca, SC. Fone:
(48) 3279-1036. E-mail: cep.contato@unisul.br.



mailto:cephijg@saude.sc.gov.br
mailto:cep.contato@unisul.br
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Termo de Assentimento Livre e Esclarecido

Vocé estd sendo convidado para participar da pesquisa: Influéncia do estado
nutricional e sua associacdo com o agravamento do quadro clinico, diminuicdo da
expectativa e qualidade de vida em pacientes pediatricos com Fibrose Cistica atendidos
em um hospital de referéncia do sul do Brasil: um estudo de coorte.

Nome da crianca/adolescente:

A pesquisa esta sendo realizada pela pesquisadora e nutricionista Bruna B. da Silva,
gue dar& orientagBes para vocé e para seus pais sobre qualquer divida que vocés possam
ter. A pesquisa € sobre os fatores clinicos, nutricionais e qualidade de vida que possam
alterar a sua saude e de outras criangas e adolescentes que também tenham Fibrose
Cistica para que se possa adequar melhor o tratamento com suas necessidades e das
outras criangas e adolescentes.

As criangas e adolescentes que irdo participar dessa pesquisa tém de 0 meses a 14
anos, 11 meses e 29 dias de idade. Seus pais permitiram que vocé participe da pesquisa,
mas vocé ndo precisa participar da pesquisa se ndo quiser, € um direito seu, ndo tera
nenhum problema se desistir, vocé pode conversar com seus pais se quiser tirar davidas
antes de decidir se vai participar ou nao, figue a vontade.

O objetivo dessa pesquisa € verificar a interacdo entre os fatores individuais,
socioecondmicos, laboratoriais, clinicos e nutricionais com o agravamento do quadro clinico
e diminuicdo da expectativa e qualidade de vida em criancas e adolescentes como vocé que
tenham Fibrose Cistica.

Vocé e as outras criancas e adolescentes foram escolhidas, pois no nosso estado
esse € o0 hospital de referéncia no atendimento a criangas e adolescentes com a sua doenca
e ao conhecermos melhor vocés poderemos adequar o tratamento para que vOcés possam
diminuir as visitas ao hospital e que outras crian¢as no pais também.

A pesquisa seré feita no Hospital Infantil Joana de Gusmao, no dia da sua consulta
de rotina, entdo ndo afetara suas atividades do dia a dia, mas lembre-se sua participacao é
voluntéria, vocé ndo € obrigado a nada e vocé é quem decide se quer ou ndo participar da
pesquisa. Se vocé decidir por ndo participar, ninguém o tratarda de maneira diferente por
isso, continuara tudo igual, afinal € um direito seu. E caso vocé aceite e quiser mudar de
opinido no decorrer da pesquisa, pode desistir, sem nenhum problema.

Os procedimentos que serdo realizados serd a coleta de dados do seu prontuério e
caderneta de saude, preenchimento do questionario de qualidade de vida e sera realizada a
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coleta dos dados antropométricos: vocé sera pesado, medido e verificado a medida do seu
braco.

Vocé participara deste estudo em dois momentos, pois a primeira etapa da pesquisa
ocorrera de maio de 2019 a abril de 2020 e a segunda etapa comecara em maio de 2020 a
maio de 2021. Os dados que forem coletados na primeira vez, serdo novamente
recoletados, sendo que a coleta dos dados antropométricos demorard em torno de 10
minutos e o preenchimento dos questionérios em torno de 20 minutos.

A coleta de todos esses dados € segura, pois 0os procedimentos adotados nesta
pesquisa obedecem aos Critérios da Etica em Pesquisa com Seres Humanos conforme
Resolucéo n°466/12 do Conselho Nacional Saude.

Entretanto, existe um risco minimo, como vocé se sentir constrangido em
responder alguma pergunta do questionario. Mas esse risco serd minimizado, pois vocé
estard em uma sala particular com a pesquisadora e com seus pais. Vocé também pode se
recusar a responder qualquer pergunta ou retirar-se do estudo a qualquer momento. No
entanto, esses riscos serdo minimizados, pois toda e qualquer informagéo coletada sera
mantida em absoluto sigilo pela pesquisadora e ndo sera permitido acesso a outras
pessoas.

Em relacdo a coleta dos dados antropométricos a pesquisadora prevé riscos
minimos, pois vocé sera pesado e medido. Entretanto, se vocé nao quiser realizar uma
das medidas antropométricas, pode dizer ndo e se recusar a realizar uma das medidas
ou se retirar podera se retirar do estudo.

Os beneficios da pesquisa é que vocé e as outras criancas e adolescentes e
suas familias poderdo saber como esta sua qualidade de vida e seu peso e a equipe do
HIJG poderda utilizar essas informacdes para melhorar ainda mais o cuidado a vocés.
Lembrando que ndo havera beneficio financeiro a vocé ou a sua familia e quanto a
despesas vocé ndo tera gasto algum, pois a pesquisa sera realizada no dia da sua
consulta de rotina no hospital.

Ninguém sabera que vocé esta participando da pesquisa, ndo falaremos a outras
pessoas, nem daremos a estranhos as informagdes que vocé nos der. Quando a pesquisa
acabar os resultados serao informados para vocé e seus pais, o resultado estara disponivel
com a equipe multidisciplinar de Fibrose Cistica do Hospital Infantil Joana de Gusmao ou
seus pais poderdao me solicitar através do meu e-mail.

As informacdes obtidas nessa pesquisa poderdo ser publicadas em aulas,
congressos, eventos cientificos, palestras ou periédios cientificos, mas o seu nome e
deus seus pais nao serao identificados e nem dados pessoais seu, tudo sera mantido
em sigilo.
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Vocé podera se recusar a participar a pesquisa ou retirar seu assentimento a
gualquer tempo, sem penalidade alguma. Ninguém ficara bravo ou desapontado com vocé
se vocé disser ndo. A escolha é sua. Vocé pode pensar nisto e falar depois se vocé quiser.
Vocé pode dizer sim agora e mudar de ideia depois e tudo continuard bem. Sua participacdo
€ voluntaria e sem custos. Caso vocé concorde em participar da pesquisa uma das vias sera
sua a outra da pesquisadora, mas para isso vocé tera que assinar.

Caso vocé tenha duvidas e queira conversar sobre a pesquisa ou algo aconteca que
vocé mude de ideia podera nos procurar nos contatos listados abaixo:

Pesquisadoras Telefone para |E-mail para contato
contato

Doutoranda Bruna B. da Silva  |(48) 996172324  |bruna.silval6@unisul.br
Prof. Dra. Aline D. Schlindwein  (48) 3279-1167 |aline.schlindwein@unisul.br

Nome e Assinatura do pesquisadora responsavel:

Profa. Dra. Aline D. Schlindwein

Nome e Assinatura do pesquisadora:

MSc. Bruna B. da Silva

Nome e Assinatura do pesquisador que coletou os dados:

Certificado do assentimento:

Eu entendi que a pesquisa é sobre
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descrever resumidamente objetivos). Também compreendi que eu concordar em fazer parte
dessa pesquisa significa que

(descrever os procedimentos a serem realizados). Eu aceito participar dessa pesquisa

Assinatura da crianca/adolescente:

Assinatura dos pais/responsaveis:

Assinatura do pesquisador:

Data: / /

Um Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos (CEP) é composto por um grupo de
pessoas que estdo trabalhando para garantir que seus direitos como participante de
pesquisa sejam respeitados. Ele tem a obrigacdo de avaliar se a pesquisa foi planejada e se
esta sendo executada de forma ética. Se vocé achar que a pesquisa nao estd sendo
realizada da forma como vocé imaginou ou que esta sendo prejudicado de alguma forma,
vocé pode entrar em contato com o CEP da UNISUL ou do Hospital Infantil Joana de
Gusmao. Vocé pode inclusive fazer a reclamacéo sem se identificar, se preferir.

COMITE DE ETICA EM PESQUISA - Hospital Infantil Joana de Gusmao, Rua Rui
Barbosa, 152, Agronbmica, Floriandpolis, SC. Fone: (48) 3251-9092. E-mail:
cephijg@saude.sc.gov.br .

COMITE DE ETICA EM PESQUISA - Universidade do Sul de Santa Catarina
Avenida Pedra Branca, 25, Cidade Universitaria Pedra Branca, Palhoca, SC. Fone:
(48) 3279-1036. E-mail: cep.contato@unisul.br.



mailto:cephijg@saude.sc.gov.br
mailto:cep.contato@unisul.br
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APENDICE C - Questionario Fibrose Cistica

UNIVERSIDADE DO SUL DE SANTA CATARINA
PROGRAMA DE POS-GRADUAGCAO DE CIENCIAS DA SAUDE

Pesquisa Fibrose Cistica — 2019

Nome de quem respondeu a entrevista:

Grau de parentesco com a crianca/adolescente:

Nome completo da crianca/adolescente:

NUmero do Prontuério:

Data de Nascimento:

Procedéncia:

Naturalidade:

Telefone para contato:

Tel 1.: Tel 2.:

SECAO A - CONDICOES RELACIONADAS AO NASCIMENTO

[A01] Qual o sexo da crianca/adolescente? [AO1]
(1) Masculino

(2) Feminino

[A02] Qual etnia/cor da crianca/adolescente? [A02]
(1) Branco
(2) Preto
(3) Pardo
(4) Amarelo

(5) Indigena

[AO3] Peso da crianca/adolescente ao nascer: gramas [AO3]

(99) N&o sabe

[AO4] Comprimento da crian¢a/adolescente ao nascer: centimetros [AO4]

(99) N&o sabe

[AO5] Idade gestacional da crianca/adolescente ao nascer: semanas [AO05]

(99) N&o sabe
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[AO6] Durante a gestacdo a mée da crianga/adolescente fumou? [A06]
(1) Sim
(2) Nao
(99) N&o sabe
[AO7] Apbs a gestacdo a méae da crianca/adolescente voltou ou continuou fumando? [AO7]
(1) Sim
(2) Nao
(99) N&o sabe
[A08] Alguém da familia da crianca/adolescente fuma dentro de casa? [A08]
(1) Sim
(2) Nao
(99) N&o sabe
Sec&o B - CONDICOES SOCIOECONOMICAS
[BO1] Quando a crianca/adolescente nasceu quantos anos de estudo o pai/padrasto da [BO1]
crianca/adolescente tinha estudado?
(99) Nao sabe
[BO2] Atualmente quantos anos de estudo o pai/padrasto da crian¢a/adolescente estudou? [BO2]
(99) Nao sabe
[BO3] Quando a crianca/adolescente nasceu quantos anos de estudo o mae/madrasta da [BO3]
crian¢a/adolescente tinha estudado?
(99) N&o sabe
[BO4] Atualmente quantos anos de estudo o mae/madrasta da crianca/adolescente estudou? [BO4]
(99) Nao sabe
[BO5] Em média, qual o valor da renda da familia da criangca? R$ [BO5]
Secéo C - AVALIACAO ANTROPOMETRICA
[CO1] Data da coleta: [CO1]
[CO2] Peso: kg [CO02]
[CO3] Altura: _~ m [CO3]
[CO4] IMC: ___ kg/m® [CO4]
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[CO5] Circunferénciado braco:  cm [CO5]
[CO6] Prega Cutanea Tricipital: _~ mm [C06]
Secdo D - DADOS RELACIONADOS A FIBROSE CISTICA
[DO1] Idade do diagnéstico de Fibrose Cistica: meses [DO01]
[D02] Idade do inicio dos sintomas de Fibrose Cistica: meses [D02]
[DO3] Primeiros sintomas: [DO3]

(1) Sintomas respiratérios

(2) Esteatorréia

(3) Retardo de crescimento
(4) Dificuldade ganho de peso
(5) Desidratagéo

(6) Doenca hepato-biliar

(7) Distensao abdominal

(8) Disturbios metabdlicos

(9) Outros:

(99) N&o sabe

[D04] Parentes com Fibrose Cistica: [D04]
(1) Mée

(2) Pai

(3) Irméos

(4) Pai e mae

(5) Pai, mae, irméaos

(6) Outro:

(88) N&do se aplica

(99) N&o sabe

[DO5] Foi realizado o estudo genético? [DO5]
(1) Sim

(2) Nao

(99) N&o sabe
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Caso sim, quais mutacdes encontradas:

[DO6] Qual tipo do gendtipo CFTR? [D06]
(1) Heterozigoto

(2) Homozigoto

(3) Outro

(99) N&o sabe

[DO7] Teste de funcdo pulmonar (para maiores de 5 anos): [DO7]
(1) CVF %: (2) FEV, %: (3) CVF/FEV; %: (4) FEF 25.75 %:

[D08] Possui insuficiéncia pancreatica? [D08]
(1) Sim

(2) Nao

[DO9] Faz uso de enzima pancreatica? [D09]
(1) Sim

(2) Nao

[D10] Tem diabetes relacionada a Fibrose Cistica? [D10]
(1) Sim

(2) Nao

[D11] Namero de hospitalizag6es no ultimo ano? vezes [D11]
[D12] Teve infeccdes pulmonares no dltimo ano? [D12]
Em caso de resposta negativa, pular para questao [D15]

(1) Sim

(2) Nao

(99) nédo sabe

[D13] Fez uso de antibidticos devido a infec¢bes pulmonares no Gltimo ano? [D13]
(1) Sim

(2) Néo

(88) N&o se aplica

[D14] Qual o tipo de bactéria (colonizacao) foi diagndstica? [D14]
[D15] Numero de exacerbacdes pulmonares no ultimo ano: vezes/ano [D15]
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[D16] Apresentou sindrome da obstrucéo intestinal distal ao nascimento? [D16]
(1) Sim
(2) Nao
[D17] Apresentou ileo meconial ao nascimento? [D17]
(1) Sim
(2) Nao
[D18] Possui doenca do refluxo gastroesofagico? [D18]
(1) Sim
(2) Nao
[D19] Qual via de alimentag&o? [D19]
(1) Via oral
(2) Via oral + enteral Qual tipo: () Nasogastrica ( ) Gastrostomia
[D20] Faz uso de suplemento nutricional? [D20]
Em caso de resposta negativa, pular para questédo [EO1].
(1) Sim
(2) Nao
[D21] Em caso afirmativo na pergunta anterior: [D21]
Qual tipo: Quantas vezes ao dia:
(88) nédo se aplica

Secao E - EXAMES LABORATORIAIS
[EO1] Colesterol total: mg/dL [EO1]
[EO2] HDL: mg/dL [E02]
[EO3] LDL: mg/dL [EO3]
[EO4] Triglicerideos: mg/dL [EO4]
[EO5] Vitamina D: ng/ml [EO5]
[EO6] Vitamina E: mg/L [EO6]
[EO7] Vitamina A: pg/dL [EO7]
[E08] Vitamina K: pg/dL [E08]
[EQ9]: Calcio: mg/dL [E09]
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[E10]: Fosforo: mg/dL [E10]
[E11]: Cloro: mEq/L [E11]
[E12]: Potassio: mEqg/L [E12]
[E13]: Proteinas Totais: g/dL [E13]
[E14]: Proteina C reativa: mg/dL [E14]
[E15]: Albumina: g/dL [E15]
[E16]: Pré-albumina: g/dL [E16]
[E17]: Amilase: uU/L [E17]
[E18]: Gama GT: ul/L [E18]
[E19]: Sudam lII: % [E19]

Secdo F - INQUERITO ALIMENTAR (Recordatdério 24h)

Acorda: h Dorme: h

REFEICAO ALIMENTO/PREPARACAO

QUANTIDADE
(medidas caseiras)

Café da manha
h

Local:

Colacéo
h

Local:

Almoco

Local:
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Lanche

Local:

Jantar
h

Local:

Ceia

Local:
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ANEXOS

ANEXO A - Pediatric Quality of Life Inventory (2 a 4 anos)

Data:

PedsQL "™

Questionario Pediatrico

de Qualidade de Vida

Versio 4.0
Relato dos Pais sobre as Criangas (2 a 4 anos)

PedsQL 4.0+ Parest (2-4)  Not to be reprodiced without penmissi Copyright © 1998 JW Vami. All rights reserved 0100




No altimo més, quanto seu filho (a) tem tido problemas com...

2.Correr 0 1 2 3
3.Participar de brincadeiras ativas 0 1 2 3
ou exercicios

4.Levantar alguma coisa pesada 0 1 2 3
5. Tomar banho 0 1 2 3
6.Ajudar a pegar os seus 0 1 2 3
brinquedos

7.Ter dor ou machucado 0 1 2 3
8. Pouca energia 0 1 2 3

1.Sentir medo ou ficar assustado

- ae - .
2. Ficar triste ou deprimido 0 1 2 3
3. Ficar com raiva 0 1 2 3
4.Dificuldade para dormir 0 1 2 3

5. Ficar preocupado

1.Brincar com outras criancas

2. Outras criancas nio querem 0 1 2 3
brincar com ele (a)

3. Outras criang¢as provocam seu 0 1 2 3
filho (a)

4. Nio consegue fazer coisas que 0 1 2 3
outras crian¢as da mesma idade

fazem

5. Acompanhar a brincadeira com 0 1 2 3
outras crian¢as

1.Fazer as mesmas atividades
escolares que sua classe

¥ Por favor, complete esta parte se seu filho (a) vai a

2.Faltar na escola/creche por nio
estar se sentindo bem

3.Faltar na escola/creche para ir ao
médico ou hospital

PedsQL 4.0+ Parent (2-4)  Not to be reproduced without

¥

Copyright € 1908 IW Vansi All rights reserved 01/00
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ANEXO B - Pediatric Quality of Life Inventory (5 a 7 anos)

ID#
Data:

PedsQL "™

Questionario Pediatrico

de Qualidade de Vida

Versao 4.0

Relato dos Pais sobre as Criancgas (5 a 7 anos)

PedsQL 4.0 Parent (5.7)  Not to be reproduced without penmassionCopynight © 1998 W Vamu, All rights reserved 0100
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No ailtimo més, quanto seu filho(a) tem tido nroblemas com...

1.Andar mais de um quarteirio

0
2.Correr 0 1 2 3 4
3.Participar de atividades 0 1 2 3 Rl
esportivas ou exercicios
4.Levantar alguma coisa pesada 0 1 2 3 e
5. Tomar banho de banheira ou 0 1 2 3 4
chuveiro sozinho
6. Fazer as tarefas do dia-a-dia da 0 1 2 3 4
casa como pegar os seus brinquedos
7.Ter dor ou machucado 0 1 2 3 +
8. Pouca energia 0 1 2 3 4

1.Sentir medo ou ficar assustado

2. Ficar triste ou deprimido
3. Ficar com raiva
4.Dificuldade para dormir

5. Ficar preocupado

2 3 4
2 3 +
2 3 -
2 3 4
2 3 K}

= R ]
| |

1. Conviver com outras cngas

2. Outras crian¢as nio querem ser 0 1 2 3 4+
amigos dele (a)
3. Outras criancas provocam seu 0 1 2 3 R
filho (a)
4. Nio consegue fazer coisas que outras | 0 1 2 3 4
criancas da mesma idade fazem
5. Acompanhar a brincadeira com 0 1 2 3 R
outras crian¢as

1. Prestar atencio na aula 0 2 3
2. Esquecer as coisas 0 2 3
3. Acompanhar as atividades da classe | 0 1 2 3

0 2 3

4. Faltar na escola por nilo estar se
sentindo bem

5. Faltar na escola para ir ao 0 1 2 3 B
médico ou hospital
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ANEXO C - Cystic Fibrosis Questionnarie (6 - 13 anos relato dos pais)
Questionario de fibrose cistica para os pais/cuidadores (criancas de 6 a 13 anos)

A compreensdo do impacto da doenca e dos tratamentos sobre a vida diaria da sua crianga
pode ajudar a equipe de saude a acompanhar melhor sua crianga e ajustar seu tratamento. Por essa
razdo, nés desenvolvemos este questionario de qualidade de vida especialmente para pais de criangas
com fibrose cistica. Agradecemos por sua boa vontade de completar este questionario.

Instrucdes: O seguinte questionario € a respeito do estado atual da saude do (da) seu (sua)
filho(a), como ela ou ele o percebe. Esta informagéo vai nos permitir entender melhor como ela ou ele
se sente no dia a dia. Por favor, responda todas as questdes. Nao ha resposta certa ou errada! Se ndo
tiver certeza da resposta, escolha a que for mais préxima da condi¢do do (da) seu (sua) filho(a).

SESSAO I: DEMOGRAFIA
Por favor, preencha as informac6es abaixo ou anote o quadrado indicando sua resposta:

A) Qual a data de nascimento da sua crianga?
Dia Més Ano

B) Qual é o seu parentesco com a crianga?
(1) Mae (2) Pai (3) Avo (4) Avo (5) Madrasta (6) Padrasto
(7) Outro (qual?)

C) Qual das seguintes descreve melhor maneira a origem da sua crianga?
(1) Branca (2) Negra (3) Mulata (4) Oriental (5) Indigena (6) Outra (qual?)
(7) Prefere ndo responder (8) Nao sabe responder

D) Durante as Gltimas duas semanas sua crianca esteve de férias ou faltou a escola por razdes NAO
relacionadas a sua satde?
Sim  Nao

E) Qual a data do seu nascimento?
Dia Més Ano

F) Qual o seu estado civil atual?
(1) Solteiro(a)/nunca casou (2) Casado(a) (3) Viuvo(a) (4) Divorciado(a)
(5) Separado(a) (6) 2° casamento 7 Juntado(a)

G) Qual é maior grau de escolaridade que senhor(a) completou?
Escola Fundamental (Primario e Ginasio) Incompleto

Escola Fundamental (Primario e Ginasio) Completo

Escola VVocacional (Profissionalizante)

Curso Médio (colegial ou cientifico) Incompleto

Curso Médio (colegial ou cientifico) Completo

Faculdade / Curso Superior

Néo frequentou a escola

H) Qual das seguintes opcdes descreve de melhor maneira o seu trabalho atual ou atividade escolar?
Procura trabalho

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

Faz servicos em casa - periodo integral

Néo vai a escola ou trabalho por causa da satde

Né&o trabalha por outras razdes

SECAO I1. QUALIDADE DE VIDA
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Por favor, indique como a sua crianga se sentiu nas ultimas duas semanas. Assinale o quadrado,
indicando sua resposta.
Assinale qual a dificuldade que a sua crianga tem para:

Muita Alguma Pouca Nenhuma
Dificuldade ||dificuldade||dificuldade |dificuldade

1. Realizar atividades
Vigorosas coimo
correr ou praticar
esportes

2. Andar tio depressa
quanto 0s outros

3. Subir escadas tdo
depressa quanto os
outros

4. Carregar ou
levantar objetos
pesados como livros,
mochilas ou maleta
da escola

5. Subir varios lances
de escada

Por favor, assinale o quadrado, indicando sua resposta.
Durante as tltimas duas semanas indique com que frequéncia a sua crianca:

Sempre||Freqiientemente As vezes |[Nunca

6. Pareceu estar feliz

7. Pareceu estar
preocupado(a)

§. Pareceu estar cansado(a)

9. Pareceu estar bravo(a)

9 Pareceuestarbravo@ | | L

11. Pareceu estar
irritado(a)

12. Pareceu cheio(a) de
energia

13. Faltou ou chegou
atrasada na escola ou em
outras atividades por causa
da sua doenga ou dos
tratamentos?

Por favor, circule o nimero que indica a sua resposta. Escolha, por favor, apenas uma resposta
para cada questéo.
Pensando sobre a saude da sua crianca nas Gltimas duas semanas, indique:
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14. Até que ponto a sua crianca participou de esportes e de outras atividades tais como aulas de
ginastica?

1. N&o participou de atividades fisicas

2. Participou dos esportes, mas menos que o habitual

3. Participou, como de costume, mas com alguma dificuldade

4. Teve participacdo nos esportes, sem nenhuma dificuldade

15. Qual é a dificuldade da sua crianca para andar?

1. Consegue andar por longo periodo, sem se cansar

2. Consegue andar por longo periodo, mas se cansa

3. N&o consegue andar por longo periodo porque se cansa rapidamente
4. Evita de andar sempre que é possivel, porque é muito cansativo

Por favor, assinale o quadrado que indica sua resposta.
Pensando a respeito da sua saude da sua crianca, nas Ultimas duas semanas, indique a sua resposta
para cada sentenga:

Sempre € 3:1:;:? é As vezes é |Nunca é
verdade verdade |verdade
verdade
16. Minha crianga tem
dificuldade em se
recuperar apos esfor¢o
fisico

17. As horas das
refeictes sdo dificeis

18. Os tratamentos da
minha crianca
atrapalham suas
atividades

19 Minha crianca se
sente pequena quando
comparada com outras
criangas da mesma idade

20. Minha crianga se
sente fisicamente
diferente de outras
criancas da mesma idade

21. Mmbha crian¢a pensa
que & muito magra

22 Minha crianca se
sente saudavel

23. Minha crianc¢a tende
ser retraido(a)
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24 Minha crianca leva
vida normal

25. Minha crianga
diverte-se menos que o
habitual

26. Minha criancga tem
dificuldade de conviver
com 0s outros

27. Minha crianca tem
dificuldade em se

concentrar

28. Minha crianca é
capaz de realizar tarefas
escolares

29 Minha crian¢a ndo
esta mdo bem na escola
COmo costumava ir

30. Minha crianca gasta
um monte de tempo nos
seus tratamentos
diariamente

Por favor, circule o nimero indicando sua resposta. Escolha apenas uma resposta para cada
questéo.

31. Até que ponto é dificil para sua crianga fazer os tratamentos (inclusive a medica¢do) todos os dias?
1. Néo é dificil

2. Um pouco dificil

3. Moderadamente dificil

4. E muito dificil

32. O que vocé acha da saude da sua criangca no momento?
1. Excelente

2. Boa

3. Mais ou menos (regular)

4. Ruim

SE(;AO I1l. DIFICULDADES NOS SINTOMAS
A proxima série de questbes foi designada para determinar a frequéncia com que a sua crianga

apresenta alguns problemas respiratdrios, como a tosse e a dificuldade para respirar (falta de ar).
Por favor, indique como a sua crianca tem se sentindo nas Gltimas duas semanas.

MMuito(a)||Algum(a) ||[Um pouco||Nada

33 Minha crianca teve
dificuldade em ganhar peso

34. Minha crianca estava
encatarrada

35. Minha crianga tossiu
durante o dia

36. Minha crianca teve &
expectoragcdo com catarro

* Vi para questdo 38



37. O catarro da minha crianga tem sido predominantemente:

claro

claro para amarelado amarelo - esverdeado verde com tracos de sangue

Durante as uUltimas duas semanas:

Freqiientemente

As vezes

e | ——— e ————————

Nunca

38. Minha crianga teve
chiado

39 Minha crianca teve falta
de ar

40. Minha crian¢a acordou a
noite porque estava tossindo

41. Minha crianca teve gases

42 Minha crianga teve
diarréia

43 Minha crianca teve dor
abdominal

44 Minha crianga teve
lJroblemas com alimentacgio

Por favor, verifique se vocé respondeu todas as questoes.

OBRIGADO POR SUA COOPERAGAOQ!

nao sei

114



115

ANEXO D - Cystic Fibrosis Questionnarie (12-13 anos)
Questionério de qualidade de vida - Criangas de 12 a 13 anos

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

Por favor, responda todas as questdes. Nao ha respostas erradas ou certas. Se vocé ndo esta seguro
guanto a resposta, escolha a que parece mais proxima da sua situacao.

Por favor, complete as informac6es abaixo:
A) Qual a data de seu nascimento?
Dia Més Ano

B) Vocé é?
Masculino Feminino

C) Durante as Gltimas duas semanas, vocé estava de férias ou faltou a escola por razdes NAO
relacionadas a sua satde?
Sim  Nao

D) Qual das seguintes descreve melhor maneira a sua origem?
(1) Branca (2) Negra (3) Mulata (4) Oriental (5) Indigena (6) Outra (qual?)
(7) Prefere ndo responder (8) Nao sabe responder

E) Em que série vocé esta agora?
(1) 5% série (2) 6° série (3) 72 série (4) 82 série (5) 1o colegial (6) ndo esta na escola

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

Sempre ¢ ||Quase As vezes ¢ |[Nunca ¢
verdade sempre ¢ |verdade verdade
verdade

[[1. Vocé fo1 capaz de
andar tio depressa
quanto o0s outros

2. Vocé for capaz de
subir escadas tio
depressa quanto os
outros

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

4. Vocé for capaz de
correr tio rapido e por
tanto tempo quanto os
outros

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

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

Por favor, assinale o quadrado que indica a sua resposta.
Durante as Ultimas duas semanas, indique com que frequéncia:
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Sempre||Freqiientemente||As vezes [Nunca

7. Vocé se sentiu
cansado(a)

8. Vocé se sentiu bravo(a)

9_Vocé se sentiu
1rritado(a)

10. Vocé se sentiu
Breocupado(a)
11. Vocé se sentiu triste

12. Vocé teve dificuldade
em adormecer

13. Vocé teve sonhos ruins
ou pesadelos

14. Vocé se sentin bem
consigo mesmo(a)

15. Vocé teve problemas
|para comer

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

17. Vocé fo1 obrigado(a) a
comer

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

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

18. Vocé foi capaz de
fazer todos os seus
tratamentos

19. Vocé gostou de
comer

20. Vocé ficou muito
COm 0s AMmigos

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

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

23 Vocé se sentiu
excluido(a)

24 Vocé convidou com
freqiéncia os amigos
para sua casa

25. Vocé fo1 "gozado(a)"
por oufras criangas

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




27. Viocé pensou que era
muito pequeno(a)

28. Vocé pensou que
vocé era muito magro(a)

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

30. Fazer seus

tratamentos deixou vocé
chateado(a)

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

Sempre|[Freqiientemente |As vezes [Nunca

31. Vocé tossiu durante o
dia

32. Vocé acordou a noite
|por causa da tosse

33. Vocé tossiu com
catarro

34 Voceé teve falta de ar

35. Seu estomago doeu

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

OBRIGADO POR SUA COOPERACAO!
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ANEXO E - Cystic Fibrosis Questionnarie (= 14 anos)
Questionario de fibrose cistica - Adolescentes e adultos (pacientes acima de 14 anos)

A compreensdo do impacto que a sua doenca e 0s seus tratamentos tém na sua vida diaria pode ajudar
a equipe profissional a acompanhar sua salde e ajustar os seus tratamentos. Por isso, este questionario
foi especificamente desenvolvido para pessoas portadoras de fibrose cistica. Obrigado por completar o
guestionario.

InstrucBes: As questdes a seguir se referem ao estado atual da sua salde e como voceé a percebe . Essa
informag&o vai permitir que a equipe de saide entenda melhor como vocé se sente na sua vida diéria.
Por favor, responda todas as questdes. Ndo h& respostas erradas ou certas. Se vocé esta em
duvida quanto a resposta, escolha a que estiver mais préxima da sua situacao.

SESSAO I: DEMOGRAFIA
Por favor, complete as informac6es abaixo:

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

B) Qual o seu sexo?
Masculino Feminino

C) Durante as ultimas duas semanas vocé esteve de férias, faltou a escola ou ao trabalho por razbes
NAO relacionadas a sua saude?
Sim Né&o

D) Qual o seu estado civil atual?

(1) Solteiro(a) /nunca casou (2) Casado(a) (3) Viuvo(a) (4) Divorciado(a) (5) Separado(a)
(6) 2° casamento (7) Juntado(a)

E) Qual a origem dos seus familiares?
(1) Branca (2) Negra (3) Mulata (4) Oriental (5) Indigena (6) Outra (qual?)
(7) Prefere ndo responder (8) Nao sabe responder

F) Qual foi o grau maximo de escolaridade que vocé completou?
Escola Fundamental (Primario e Gindsio) Incompleto

Escola Fundamental (Primario e Ginasio) Completo

Escola VVocacional (Profissionalizante)

Curso Médio (colegial ou cientifico) In completo

Curso Médio (colegial ou cientifico) Completo

Faculdade / Curso Superior

Néo frequentou a escola

G) Qual das seguintes opgdes descreve de melhor maneira o seu trabalho atual ou atividade escolar?
Vai a escola

Faz cursos em casa

Procura trabalho

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

Faz servicos em casa - periodo integral

N&o vai a escola ou trabalho por causa da sadde

Né&o trabalha por outras razdes

SECAO I1. QUALIDADE DE VIDA
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Por favor, assinale o quadrado, indicando a sua resposta.
Durante as tltimas duas semanas em gue nivel vocé teve dificuldade para:

Muita Alguma Pouca Nenhuma
Dificuldade ||dificuldade||dificuldade |dificuldade

1. Realizar atividades
Vigorosas coimo
correr ou praticar
esportes

2. Andar tio depressa
quanto 0s outros

3. Subir escadas tdo
depressa quanto os
outros

4. Carregar ou
levantar objetos
pesados como livros,
mochilas ou maleta
da escola

5. Subir varios lances
de escada

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

Sempre |Freqiientemente||As vezes [Nunca

6. Voceé se sentiu bem

7. Voceé se sentin
‘Preocupado(a)

]-8. Vocé se sentiu mutil

9. Vocé se sentin
cansado(a)

10. Voceé se sentiu cheio(a)
de enerE'a
11. Vocé se sentin
exausto(a)

D ectsesmwtste | | | |

Por favor, circule o0 nimero que indica a sua resposta. Escolha apenas uma resposta para cada

guestao.
Pensando sobre o seu estado de sadde nas ultimas duas semanas:

13. Qual é a sua dificuldade para andar?

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

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

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

14. Como vocé se sente em relacdo a comida?



1. SO de pensar em comida, vocé se sente mal.
2. Vocé nunca gosta de comer

3. Vocé as vezes gosta de comer
4. Vocé sempre gosta de comer

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

3. Moderadamente

4, Muito

16. Quanto tempo vocé gasta nos tratamentos diariamente?

1. Muito

tempo

2. Algum tempo

3. Pouco

tempo

4. N&do muito tempo

17. O quanto é dificil para vocé realizar seus tratamentos, inclusive medicacdes, diariamente?

1. Ndo é

dificil

2. Um pouco dificil
3. Moderadamente dificil

4. Muito

18. O que vocé pensa da sua salde no momento?

dificil

1. Excelente

2. Boa

3. Mais ou menos (regular)

4. Ruim

Por favor, selecione o quadrado indicando sua resposta.
Pensando sobre a sua salde, durante as Ultimas duas semanas, indique na sua opinido em que grau,
as sentencas abaixo sao verdadeiras ou néo:

.

COoITer ou jOgE\l'

|21 Eu tenho que me
|lesforgar para comer

‘ ‘_gos'mrm
123, Eu me sinto bem

|doenca com os outros ‘
SSSRER SOT 0% OV I2S
24 Eu acho que estou

Sempre ¢

|verdade

Quase
sempre ¢
verdade

IAS vezes ¢
verdade

Nunca ¢
verdade

19. Eu tenho dificuldade |
e me recuperar apos
esfor¢o fisico

20. Eu preciso hmitar

atividades intensas como

|

|22. Eu preciso ficar em |

casa mais do que eu

falando sobre a munha

d

muito
magro(a)

25. Eu acho que minha
aparéncia é diferente dos |

Joutros da minha idade |

|26 Eu me sinto mal com |
a minha aparéncia fisica
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27. As pessoas tém
medo que eu possa ser
contagioso(a)

28. Eu fico bastante com
0s Meus amigos

29. Eu penso que a
muinha tosse incomoda os
outros

30. Eu me sinto
confortavel ao sair de
noite

31. Eu me sinto
sozinho(a) com
freqiéncia

32. Eu me sinto saudawvel

33. E dificil fazer planos
para o futuro (por
exemplo freqiientar
faculdade, casar,
progredir no emprego)

34. Eu levo uma vida
normal

SECAO I1l. ESCOLA, TRABALHO OU ATIVIDADES DIARIAS
Por favor, escolha o nimero ou selecione o quadrado indicando sua resposta.

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

1. Vocé ndo teve problemas

2. Vocé conseguiu manter atividades, mas foi dificil

3. Vocé ficou para trés

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

36. Quantas vezes vocé faltou a escola, ao trabalho ou ndo conseguiu fazer suas atividades diarias por
causa da sua doenga ou dos seus tratamentos nas Gltimas duas semanas?
sempre frequentemente as vezes nunca

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

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

SECAO IV. DIFICULDADES NOS SINTOMAS

Por favor, assinale a sua resposta.
Indique como vocé tém se sentido durante as Ultimas duas semanas.



. Um .
Muito(a) || Algum(a) pouco Nada
39 Vocé teve dificuldade para
ganhar peso?
40. Vocé estava
encatarrado(a)?

o dia?

41. Vocé tem tossido durante

catarro?

42. Vocé teve que expectorar

*\/4 para a questio 44

43. O seu catarro (muco) tem sido predominantemente:

claro

claro para amarelado

amarelo - esverdeado verde com tragos de sangue

Com que frequéncia, nas Gltimas duas semanas:

Sempre

Freqiientemente

As vezes |[Nunca

44 Vocé tem tido
chiado?

45. Vocé tem tido
falta de ar?

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

47. Vocé tem tido
problema de gases?

48. Vocé tem tido
diarréia?

49 Vocé tem tido
dor abdominal?

50. Vocé tem tido
problemas
alimentares?

Por favor, verifique se vocé respondeu todas as questdes.

OBRIGADO POR SUA COOPERACAO!

nao sei
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ANEXO F - Curvas de crescimento

IMC por Ildade MENINAS

Do nascimento aos 5 anos (percentis)

{Aat4) D

Nascimenio

ldade (meses complelos ¢ anos)

Jhwww.who.int/childgrowth/en/)

IMC por Ildade MENINOS
Do nascimento aos 5 anos (percentis)

WHO Child Growth Standards, 2006 (http

Fonte

i

GAVEARS TEBERAL

]

2

Idade (meses completos e anos)

Nascimento

(/5%) O

Fonte: WHO Child Growth Standards, 2006 (http://www.who.int/childgrowth/en/)
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IMC por idade MENINAS pigi
Dos 5 aos 19 anos (percentis)

:é‘ -
2
o
=

1 2 { "
ldade (meses completos e anos)

Fonte: WHO Growht reference data for 5-19 years, 2007 (http://'www.who.int/growthrefien/)

IMC por idade MENINOS -
Dos 5 aos 19 anos (percentis) mm

. 18 <
Idade {(meses completos e anos)

Fonte: WHO Growht reference data for 5-19 years, 2007 (http://www.who.int/growthref/en/)
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ANEXO G - Percentis para Prega Cutanea Triciptal (mm)

Percentiles
Age N Mean SD
(yrs) 5 10 15 25 50 75 85 90 95
Males
1.0-1.9 681 10.4 2.9 8.5 7.0 7.6 B.O 10.0 120 13.0 14.0 15.5
2.0-2.9 877 10.0 2.9 6.0 6.5 7.0 8.0 10.0 12.0 13.0 14.0 15.0
3.0-39 717 99 2.7 6.0 7.0 7.0 B.O 9.5 11.5 12.6 13.56 15.0
40-49 708 9.2 2.7 5.5 6.5 0 7.5 9.0 11.0 12.0 12,56 140
5.0-69 677 89 3.1 5.0 6.0 6.0 7.0 B0 10.0 11.5 13.0 14.5
6.0-6.9 298 89 3.8 5.0 5.5 6.0 6.5 8.0 10.0 12.0 13.0 16,0
70-7.9 312 9.0 4.0 4.5 5.0 6.0 6.0 B0 10.5 12.5 14.0 16.0
B.0-5.9 296 9.6 4.4 5.0 5.5 6.0 7.0 8.5 11.0 13.0 16.0 192.0
5.0-88 322 10,2 51 5.0 55 8.0 6.5 9.0 125 155 17.0 20.0
10.0-10.9 334 11.5 5.7 5.0 6.0 6.0 7.5 10.0 14.0 17.0 200 24.0
i10-119 324 12.5 7.0 5.0 6.0 8.5 75 100 16.0 19.5 23.0 270
12.0-129 348 12,2 6.8 45 6.0 6.0 7.5 10.5 14.5 18.0 225 275
13.0-13.9 350 11.0 6.7 4.5 5.0 55 7.0 9.9 13.0 17.0 205 250
14.0-149 358 10.4 6.5 4.0 5.0 5.0 6.0 8.5 12.5 15.0 18.0 23.5
15.0-15.9 356 a8 6.5 5.0 50 50 6.0 7.5 110 15.0 1B.0 23.5
16.0-16.9 aso 10.0 5.9 4.0 5.0 5.1 6.0 8.0 120 14.0 17.0 23.0
17.0-17.9 337 9.1 5.3 4.0 5.0 5.0 6.0 7.0 11.0 13.5 16.0 195
18.0-24.9 1752 11.3 6.4 4.0 5.0 55 6.5 10.0 14.5 175 20.0 235
25.0-29.9 | 1251 12.2 6.7 4.0 5.0 6.0 7.0 11.0 155 19.0 21.5 26.0
30.0-34.9 941 13.1 6.7 4.5 6.0 6.5 8.0 120 18.5 20.0 22,0 25.0
35.0-39.9 832 12.9 6.2 4.5 6.0 7.0 8.5 12.0 16.0 18.5 20.5 245
40.0-44.9 828 130 6.6 5.0 6.0 6.9 8.0 120 16.0 19.0 21.5 26.0
45,0-49.9 8§67 12.9 6.4 5.0 6.0 70 8.0 2.0 16.0 19.0 21.0 25.0
50.0-54.9 879 12.6 6.1 5.0 6.0 790 8.0 11.5 150 185 208 25.0
55.0-59.9 807 124 6.0 5.0 6.0 6.5 2.0 1.5 15.0 18.0 20.5 250
60.0-64.9 1259 12:5 6.0 5.0 6.0 7.0 8.0 115 15.5 185 20.5 24.0
65.0-69.9 1774 12.1 5.9 4.5 50 6.5 8.0 11.0 150 18.0 20.0 235
70.0-74.9 1251 12,0 58 4.5 6.0 6.5 8.0 11.0 15.0 17.0 18.0 230
Females
1.0-1.9 622 104 31 6.0 7.0 7.0 8.0 100 120 13.0 14.0 16.0
20-29 614 10.5 2.9 6.0 7.0 7.5 8.5 100 120 13.5 14.5 16.0
3.0-3.9 652 10.4 29 6.0 7.0 7.5 8.5 10.0 120 13.0 14.0 16.0
4.0-49 661 10.3 3.0 6.0 7.0 7.5 8.0 100 12.0 13.0 14.0 15.5
5.0-59 673 10.4 3.5 5.5 7.0 7.0 8.0 10.0 12.0 13.5 15.0 17.0
6.0-69 206 10.4 3.7 6.0 6.5 7.0 8.0 10.0 12.0 130 15.0 17.0
7.0-7.9 330 1.1 4.2 6.0 7.0 7.0 8.0 106 12.5 15.0 16.0 19.0
8.0-89 276 12.1 5.4 6.0 7.0 .5 8.5 11.0 14.5 17.0 18.0 226
9.0-9.9 322 134 59 6.5 1.0 8.0 9.0 12.0 16.0 1.0 z1.0 250
10.0-10.8 329 13.9 6.1 7.0 8.0 8.0 8.0 12.5 17.5 20.0 22.5 27.0
11.0-11.9 302 15.0 6.8 7.0 8.0 a5 10.0 13.0 18.0 215 24.0 9.0
120-12.9 323 15.1 6.3 7.0 8.0 9.0 11.0 14.0 185 215 24.0 27.6
13.0-13.9 360 164 74 7.0 8.0 9.0 1.0 15.0 20.0 24.0 25.0 30.0
14.0-14.9 370 17,1 7.3 8.0 9.0 10.0 11,5 16.0 21.0 235 26.5 32,0
15.0-156.9 308 17.3 74 8.0 9.5 10.5 12.0 16.5 20.5 23.0 26.0 325
16.0-16.9 343 19.2 7.0 10.56 11.5 120 14.0 18.0 23.0 26.0 20.0 325
17.0-17.9 291 19.1 8.0 9.0 10,0 12,0 130 18.0 249 26.5 29.0 345
18.0-24.9 | 2588 200 8.2 9.0 11.0 12.0 14.0 18.5 245 28.5 31.0 36.0
25.0-29.9 1921 21.7 8.8 10.0 12.0 13.0 15.0 20.0 26.5 31.0 34.0 38.0
30.0-349 1619 23.7 8.2 105 13.0 15.0 17.0 225 295 33.0 35.8 415
35.0-39.9 1453 24.7 9.3 110 13.0 15.5 18,0 235 30.0 35.0 37.0 41.0
40.0-449 | 1391 25.1 9.0 12.0 14.0 16.0 15.0 24.5 30.% 35.0 37.0 410
45.0-49.9 9652 26.1 9.3 12.0 14.5 16.5 19.5 25.5 32.0 355 38.0 425
50.0-54.9 1006 26.5 9.0 12.0 15.0 17.5 20.5 25.5 32.0 56.0 38.5 42.0
b6.0-59.9 880 26.6 9.4 12.0 15.0 17.0 20.5 26,0 32.0 36.0 39.0 425
60.0-64.9 1389 26.6 8.8 12.5 16.0 175 20.5 26.0 320 35.5 38.0 42.5
65.0-69.9 1948 25.1 8.5 12.0 14.5 16.0 13.0 25.0 30.0 33.5 36.0 40.0
T0.0-74.9 1463 24.0 85 11.0 13.5 15.5 18.0 24.0 29.5 32.0 35.0 38.5




ANEXO H - Percentis para circunferéncia do braco
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Percentiles
Age N Mean SD
(yrs) 5 10 16 25 50 75 85 90 95
Males
1.0-1.9 681 16.1 1.2 14.2 14.7 14.9 16.2 16.0 16.9 174 17.7 18.2
2.0-2.9 672 16.4 1.4 14.3 14.8 15.1 15.5 16.3 17.] 17.6 17.9 18.6
3.0-3.9 715 16.9 14 15.0 15.3 16.5 16.0 16.8 17.6 18.1 184 13.0
4.0-49 708 17.2 14 15.1 15.5 158 16.2 17.1 18.0 18.5 18.7 19.3
50-5.9 676 17.7 1.8 15.5 16.0 16.1 16.6 175 185 19.1 19.5 20.5
6.0-6.9 298 18.3 2.1 15.8 16.1 16.5 17. 18.0 19.1 19.8 20.7 22.8
7.0-7.9 312 19.0 2.1 16.1 16.8 17.0 17.8 18.7 200 21.0 21.8 229
8.0-8.9 296 19.6 2.3 16.5 17.2 17.5 18.1 19.2 205 21.6 22.6 24.0
9.0-9.9 322 20.7 2:7 17.5 18.0 18.4 19.0 20.1 218 23.2 245 26.0
10.0-10.9 333 21.8 3.0 18.1 18.6 19.1 19.7 21.1 23.1 24.8 26.0 279
11.0-11.9 324 22.8 3.4 18.5 19.3 19.8 206 221 24.5 26.1 21.6 29.4
12.0-12.9 349 23.8 3.5 19.3 20.1 20.7 21.5 23.1 25.4 27.1 28.5 30.3
13.0-13.9 350 24.8 3.3 20.0 208 21.6 225 24.5 26.8 28.2 29.0 308
14.0-14.9 358 26.2 3.5 21.6 225 23.2 238 25.7 28.1 29.1 30.0 323
15.0-15.9 358 27.3 3.2 225 234 24.0 25.1 27.2 29.0 30.3 312 32.7
16.0-16.9 350 28.7 3.2 24.1 25.0 25.7 26.7 28.3 30.6 32.1 32.7 34.7
17.0-17.9 339 28.0 34 24.3 25.1 269 26.8 28.6 308 322 33.3 34.7
18.0-24.9 1757 310 3.5 26.0 27.1 27.7 28.7 30.7 33.0 344 35.4 37.2
25,0-29.9 1255 321 35 27.0 28.0 28.7 29.8 318 34.2 3556 36.6 38.3
30.0-34.9 945 32.7 3.4 27.9 28.7 29.3 305 325 349 359 36.7 38.2
35.0-39.9 838 32.9 3.3 27.4 28.6 295 30.7 32.9 35.1 36.2 36.9 38.2
40.0-44.9 830 329 3.2 27.8 289 29.7 31.0 328 349 36.1 36.9 38.1
45.0-45%9 871 32.7 3.4 27.2 28.6 294 306 326 349 36.1 36.9 38.2
50.0-54.9 882 324 3.4 27.1 28.3 29.1 302 32.3 34.5 35.8 36.8 38.3
55.0-59.9 809 323 3.3 26.8 28.1 29.2 30.4 32.3 343 355 36.6 37.8
60.0-64.9 1263 31.9 3.4 26.6 278 28.6 29.7 32.0 340 35.1 36.0 375
65.0-69.9 1773 31.1 3.4 25.4 26.7 27.7 29.0 31. 33.2 345 35.3 36.6
70.0-74.9 1251 306 3.4 25.1 26.2 27.1 28.5 30.7 326 33.7 4.8 36.0
Females
1.0-1.9 622 15.7 1.3 13.6 14.1 144 14.8 15.7 6.4 17.0 17.2 178
2.0-289 615 16.2 1.3 14.2 14,6 150 154 16.1 170 174 18.0 18.5
3.0-3.9 651 16.6 1.4 14.4 150 15.2 15.7 i6.6 17.4 18.0 18.4 19.0
4.0-4.9 680 17.1 1.5 14.8 15.3 15.7 16.1 17.0 18.0 1856 19.0 189.5
5.0-5.9 673 17.7 1.8 16.2 15.7 16.1 16.5 17.5 18.5 19.4 20.0 21.0
6.0-6.9 296 18.2 2.0 15.7 16.2 16.5 17.0 178 18.0 199 20.5 22.0
7.0-7.9 330 19.0 2.2 16.4 16.7 17.0 17.5 18.6 201 209 216 23.3
8.0-58.9 275 20.0 2.6 16.7 17.2 17.6 18.2 19.5 21.2 22.2 23.2 25.1
9.0-9.9 321 21.1 2.8 17.6 18.1 18.6 19.1 20.6 222 238 25.0 26.7
10.0-10.9 330 21.8 3.1 17.8 184 188 195 21.2 234 250 26.1 27.3
11.0-11.9 302 23.2 3.6 i18.8 19.6 20.0 20.6 222 25.1 26.5 27.9 30.0
12.0-12.9 324 24.0 3.4 19.2 20.0 20.5 21.5 23.7 25.8 27.8 28.3 30.2
13.0-13.8 361 25.0 3.7 20.1 21.0 21.5 225 24.3 26.7 28.3 30.1 32.7
14.0-14.8 370 259 3.6 21.2 21.8 225 23.5 25.1 274 295 30.9 329
15.0-16.9 309 25.9 3.5 21.6 22.2 229 23.5 25.2 27.7 28.8 30.0 32.2
16.0-16.9 343 26.8 3.5 22.3 23.2 23.5 24.4 26.1 285 29.9 31.6 335
17.0-17.9 293 27.3 4.1 22.0 231 23.6 24.5 26.6 29.0 30.7 328 35.4
18.0-24.9 | 2591 27.5 4.0 22.4 23.3 24.0 248 26.8 29.2 31.2 324 35.2
25.0-29.9 1934 28.5 4.3 23.1 24.0 24.5 25.5 276 30.6 325 34.3 37.1
30.0-34.9 1630 29.6 4.7 23.8 24.7 25.4 26.4 28.6 32.0 341 36.0 38.5
35.0-39.9 1460 30.2 4.8 24.1 25.2 258 26.8 294 22.6 350 36.8 39.0
40.044.8 1398 306.6 48 243 25.4 26.2 27.2 29.7 33.2 355 37.2 388
45.0-49.9 968 30.9 5.0 24.2 25.5 26.3 274 30.1 33.5 356 37.2 40.0
50,0-54.9 1010 31.2 4.5 24.8 26.0 26.8 28.0 30.6 338 359 37.5 39.3
55.0-59.9 887 316 5.1 24.8 26.1 27.0 28.2 30.9 343 36.7 38.0 40.0
60.0-64.9 1394 3i.4 4.6 256.0 26.1 271 284 30.8 34.0 35.7 37.3 39.6
65.0-69.9 1850 30.9 4.4 24.3 25.7 26.7 28.0 30.5 334 35.2 36.5 38.8
70.0-74.8 1465 30.5 4.3 238 25.3 26.3 27.6 30.3 33.1 34.7 35.8 375




ANEXO | - Percentis para circunferéncia muscular do braco

PERCENTIS DE CIRCUNFERENCIA MUSCULAR DO BRACO - CMB

{CMB {cm) =C8 icm) - [6.314 x DCT {mm |

FADROES PARA CIRCUNFERENCIA MUSCULAR DO BRACO fcm)

MASCULING
“IDADE < 10 % 0 75 % >
“3-19 1.0 13 1.9 P55 13.5 15,4 43
3-89 1.1 L4 122 130 140 146 150
3-39 1y 23 131 137 143 148 153
4.45 123 25 133 L8 143 156 159
5. 49 125 153 150 (25 154 162 169
6- 65 13 135 143 151 161 170 117
T-%9 137 135 151 160 168 1.7 15.0
8- 85 a0 145 154 162 1.0 82 18y
0.9 [£X) 152 el 17,0 183 195 w2
- 109 156 160 166 15,0 (TR] S 2
1-119 159 16.8 T3 183 9.5 205 230
13-139 167 17,1 152 195 210 3 240
13139 172 1.9 19.6 L 26 e 4 255
M- 149 159 159 %82 23 240 %0 W
15,159 19.9 204 i 232 254 266 272
16169 L) 223 34 249 2.9 - & b1
17.178 24 234 b7 255 5 94 itz
18- 159 o3 257 25, 264 15 bk | 324
15+ 249 b ¥ | 245 187 20, Y 105 321
15.349 243 250 264 2% .0 EIE] 324
I8 -489 4 258 WS 285 wa Nz 327
45.59 239 48 208 251 00 315 325
ELERE ] b 245 b ITE 20.3 31.0 320
65.745 233 233 151 2% pi o 298 306
FEMINING

TDADE S 10 = ] o 30 95
1018 1035 ] 7 124 13.2 133 143
1.30 1 L4 119 106 13,3 16 47
3«39 11.3 e 1.4 132 14.0 1956 152
4-49 1.5 12,1 125 135 144 152 15
£.89 1.8 124 1.4 162 15.1 159 16.5
§- 69 Ny 133 138 14s 154 164 i
.19 125 1.5 142 151 160 LA 174
5. 89 133 140 15 160 1,1 183 194
9. 99 TR 150 153 167 180 9.4 193
0. 109 163 150 159 170 0.0 19.0 197
=19 150 139 5 (L8] 196 ri) 223
12139 162 16,6 180 191 poB) 214 220
13.139 180 " 153 195 281 .0 4.0
18,148 174 179 190 201 N6 B3 4.7
15- 159 Hr R S 3 159 202 205 2z 244
16+ 169 170 IR0 19.0 202 216 LA 19
17379 175 153 194 205 R | B3 257
5. 159 174 179 151 102 21 17 4.5
19,48 175 135 193 102 .1 poX ) 249
35.345 133 138 155 12 ns bR W4
IS 443 1) 152 205 13 o =57 a2
a5-599 1 165 2056 pe ¥} pak %0 4
55.649 17 196 A8 115 244 2.6 260
6%-749 188 19.5 203 115 244 EA 19

Foms: Frisanche, 1990
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ANEXO J - Interpretacéo dos parametros do brago (mm)

Percentil Tecido Adiposo Tecido Muscular

<5 Deplecao/Baixa reserva Hipotrofia/baixa reserva

5|-15 Abaixo da média/risco de déficit Abaixo da média/risco de déficit
15|-85 Média/Adequado Adequado

85|-90 Excesso Acima da média/Adequado
=90 Obesidade Acima da média/Adequado
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ANEXO K - Ficha para avaliacdo do escore de Shwachaman-Kulczycki

Ficha para avaliacdo do escore de Shwachman-Kulczycki

Nome do paciente:

Tabela I -Escore de Shwachman-Kulczycki

Atividada normal plena; joga bola; vai & escola reqularmente

= =

] Falta resisténcia & cansa ao final do die; boa fraquencia escolar
| Descansa voluntaniamente durante o dia;

cansa facilments apos exarcicio; frequéncia escolar satisfatona
10 Professar particular, repousa muito; dispnaia apos caminhada curta
05 Ortopnaia; confinado a cama ou cadeira
% Mantém peso e altura proximos do percentl 25; bom tonus e

masa muscular, fazes bem formadas - quase normais

2 Paso o altura aproximadamenta no percentil de 15a 20;

fazas levementa anormais; tonus & massa muscular satisfatorios

Paso o altura acima do percentil 3; fezes usualmente anormais,
15 volumosas @ pobremente formadas; tonus pobre @ massa
muscular reduzida; pouca distansdo abdominal {se tiver)

Paso e altura abaixo do parcentl 3 fezes pouco formadas,
10 volumosas, gordurosas; misculo fraco e massa reduzida;
distensdo abdominal suavel moderada

Marcada ma-nutrigao; protuberancia abdominal abundants; fezes
frequentes, volumosas, gordurosas e mau cheirosas; prolapso ratal

=

Escore de Schwachman-Kulczycki:

Pontu Achados adiogrifcs
% Campos pulmonares limpos
0 Minimas marcas de acentuagdo broncovascular, enfisema priméno
5 Enfisema love, sinais de ataloctasias;
marcas de aumento broncovascular
0 Enfisema modarado; areas de ateloctasias dfusas com areas
da infacgéo sobrepostas; bronquiectasias minimas
& Extansivas alteragdes com fandmeno pulmonar obstrutivo
einfacgo; atelectasias lobares e bronquiactasias
Potagio B
i) Normak, sem tosse; FC & FR normais; pulmdes impas; boa postura
2 Tossa rara ou “pigarra; FC & FR normais no repouso; minimo
enfisama; pulmdes impos; sem baguateamento
Tosse ocasional {ao levantar pela manhal; FR levemente
15 alevada; enfisama suave; MV rude; roncos localizados
raraments; baqueteamento pracoce
Tossa frequente, usualmante produtiva; retrado toracica;
10 enfisema moderado; deformidade tordcica;
roncos ususlmente presentes; baqueteamento 2/3.
5 Tosse grave paroxistica, taquipnéia e taquicardia; ahterago pulmanar

axtensa; sinais de falancia cardiaca direita; baqueteamento 34,

pontos
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ANEXO L - Parecer de Aprovacdo do Comité de Etica em Pesquisa com Seres
Humanos da UNISUL
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DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: INFLUENCIA DO ESTADO NUTRICIONAL E SUA ASSOCIAGAO COM O
AGRAVAMENTO DO QUADRO CLINICO, DIMINUICAO DA EXPECTATIVA E
QUALIDADE DE VIDA EM PACIENTES PEDIATRICOS COM FIBROSE CISTICA
ATENDIDOS EM UM HOSPITAL DE REFERENCIA DO SUL DO BRASIL: UM
ESTUDO DE COORTE

Pesquisador: Aline Daiane Schlindwein

Area Tematica:

Versdo: 3

CAAE: 00189418.6.0000.5368

Instituicdo Proponente: FUNDACAO UNIVERSIDADE DO SUL DE SANTA CATARINA-UNISUL
Patrocinador Principal: Financiamente Préprio

DADOS DO PARECER
Numero do Parecer: 3.171.571

Apresentacéo do Projeto:

O presente projeto estd vinculado ao Curso de Pas Graduagao em Ciéncias da Salde do Campus Pedra
Branca. Trata-se de um projeto de tese de doutorado com o tema influéncia do estado nutricional e sua
associagdo com o agravamento do quadro clinico, diminuicdo da expectativa e qualidade de vida em
pacientes pediatricos com fibrose cistica atendidos no Hospital Intantil Joana de Gusmao no municipic de
Floriandpelis - Santa Catarina e conta com duas pesquisadoras na equipe de pesquisa. Tem como objetivo
conhecer a influéncia do estado nutricional @ sua assoclacao com o agravamento do guadro clinico,
diminuicido da expectativa e qualidade de vida em pacientes pediatricos com fibrose cistica atendidos no
Hospital Infantil Joana de Gusmao no municipio de Floriandpolis - Santa Catarina. Trata-se de um estudo
epidemiolégico observacional de delineamento de coorte prospectiva. Tem como local do estudo o Hospital
Infantil Joana de Gusmao no municipio de Florianépolis - Santa Catarina. Quanto aos critérics de inclusao,
serdo incluidas criangas de 0 meses a 9 anos 11 meses e 29 dias e adolescentes de 10 anos a 14 anos 11
meses e 29 dias com diagnostico confirmado de FC atendidos no ambulatério e/ou internados no HIUG e
serao excluidas as criangas e adolescentes que 0s pais e/ou responsaveis se recusarem a responder um
dos questionarios ou ndo permitirem a realizacdo de alguma das afericbes dos
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dados antropométricos e agueles que ndo 1ém diagnéstico confirmado de FC. As criangas e adolescentes
que se recusarem a realizar alguma afericao antropomeétrica também serdo excluidas.No que se refere a
coleta de dados, os mesmos serdo coletados por meio de entrevistas, prontuarios, cadernata de saude e
exames fisicos que serdo realizados no HIJG, conforme anexos do projeto. O ndmero de participantes
envolvidos sera de 160 criangas e adolescentes entre 0 anos a 14 anos 11 meses e 29 dias, com FC
atendidos de margo de 2019 a margo de 2021 no ambulatério e/ou internados no Hospital Infantil Joana de
Gusméo. O periodo previsto para a coleta de dados & maio de 2019 a maio de 2021.

Objetivo da Pesquisa:

OBJETIVO GERAL:Conhecer a influéncia do estado nutriclonal @ sua assoclagdo com o agravamento do
quadro clinico, diminuicio da expectativa e qualidade de vida em pacientes pedidlricos com fibrose cistica
atendidos no Hospital Infantil Joana de Gusmao no municipio de Floriandpolis - Santa Catarina.
OBJETIVOS ESPECIFICOS: Descrever as caracteristicas sociodemograficas, laboratoriais e clinicas da
doenca de criangas e adolescenies com Fibrose Cistica atendidos no Hospital Infantil Joana de
Gusmao.Descrever o estado nutricional e suas tendéncias longitudinais de criangas e adolescentes com
Fibrose Cistica atendidos; Descrever a qualidade de vida de criangas e adolescentes com Fibrose Cistica
atendidos no referido hospital,Determinar a Incidéncia de Fibrose Cistica na populagio estudada,

Aferir a qualidade de vida de criangas e adolescentes com Fibrose Cistica atendidos no referido hospital,
Avallar a relagdo entre nutrigdo e fungo pulmonar da populagdo em estudo; Avaliar a relagdo entre o
estado nutricional e o tempo e a velocidade de crescimento, complicagbées da fibrose cistica e
sabrevivéncia;Associar o estado nutricional com a insuficiéncia pancreatica e faixa etaria de diagnostico de
Fibrose Cistica;Associar os dados sociodemograficos e tabagismo na familia de forma independente &
conjunta em medidas longitudinais na fungao pulmonar, presenga de sibilos e percentil de peso na idade;
Associar 0 estado nutricional e qualidade de vida de criangas e adolescentes com Fibrose Cistica atendidos
no Hospital Infantil Joana de Gusmdo.

Avallacido dos Riscos e Beneficlos:
O presente estudo podena apresentar risco aos participantes da pesquisa como possivel constrangimento
em responder algumas perguntas dos questionanos, entretanto para minimizar
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esse risco o participante e seus responsavels serdo levados a uma sala particular para responderem aos
questionarios, onde estarao somente a pesquisadora e a crianga e/ou adolescente e seus pais ou
responsavel. A pesquisadora estara na sala para retirar qualquer possivel davida dos questionanos, estes
serdo auto aplicaveis e isso também minimizara o risco de constrangimento. O participante ainda podera
recusar-se a responder a pergunta ou retirar-se do estudo, caso nao sinta-se mais a vontade para continuar,
O participante sera informado que a pesquisadora serd uma pessoa capacitada e que respeitara e manterd
sigilo das suas informagdes e opinides e que esses dados ndo serdo permitidos acesso a outras pessoas,
Quanto aos beneficios, as criangas e adolescentes e seus familiares poderdao contar com uma equipe
multidisciplinar do HIJG mais preparada para a realidade vivida no dia a dia dessas familias. Lembrando que
nao havera beneficios financeiros as criangas e adolescentes e seus familiares.

Comentarios e Consideracoes sobre a Pesquisa:

A introdugao aborda o tema pesquisado e revisa os lermos chaves para a pesquisa, e se apresentam de
forma satisfatéria. Os critérios metodolégicos da pesquisa no que se refere a niumero de participantes
quanto a critérios de inclusdo e exclusido; formas de selecao de amostra; procedimentos de coleta e analise
sao claros, bem como possul instrumento de coleta de dados. Quanto ao participante sdo garantidos o sigilo
e a forma e tempo da sua guarda também foi referida, bem como a garantia de autonomia do
participante,ndo gerando injustica ou maleficéncia. O projeto também tem claro como os dados seréo
analisados.

Consideragoes sobre os Termos de apresentacao obrigatoria:
Quanto ao termos de apresentacdo obrigatéria, estdo anexos e descritos. No TCLE, Os objetivos estao

identificados. A coleta de dados esta devidamente descrita, ou seja, descreve como sera o meio utilizado
para a obtengao dos dados.Especifica os questionarios, mas ha necessidade de esclarecer como sera a
utilizaco dos questiondrios na faixa etdna de menores de 6 anos.Indica a possibilidade de desisténcia sem
prejuizo ao participante de pesquisa. Indica ainda como serd a forma de contato do pesquisador e de
acesso aos resultados da pesquisa. Menciona sobre o sigilo e garante as questdes élicas necessarias a
pesquisa. Indica a auséncia de remuneracéo ao participante de pesquisa, bem como a necessidade de
indenizagdo em caso de algum prejuizo ao participante. O TCLE esta adequado e apresenta as informagdes
necessarios para a aplicabilidade da pesquisa. O TALE também esta adequado.

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequacoes:
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Nao loram identificadas pendéncias éticas no protocolo de pesquisa apresentado.

Consideragoes Finais a critério do CEP:
O presente protocolo de pesquisa encontra-se em conformidade com a Resolucac CNS n® 466/12 e/ou

510/16.

Este parecer fol elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

o™

[ Tipo Documento Arquivo B Postagem Autor Situacao
Informagoes Basicas| PB_INFORMAGOES_BASICAS DO_P | 11/02:2019 Aceito
do 1) ROJETO 1222380.pdf 14:42:42
Brochura Pesquisa | Projeto_detalhado.pdt 11/02/2018 |Aline Daiane Aceito
14:41:53 |Schli in
TCLE / Termos de | TALE acima_3_anos.dock 11/02/2018 |Aline Daiane Aceilo
Assentimento / 14:38:31 | Schlindwein
Justificativa de
108 Carta_resposta_cep_unisul_2.paf 11/02/2019 |Aline Daiane Aceito
14:35:26 | Schlindwein
Cronograma Cronograma.docx 11/02/2018 |Aline Daiane Aceito
14:35:05 |Schli
TCLE / Termos de | Termo de_assentimento_acima 10 _ang 11/02/2019 |Aline Daiane Aceito
Assentimento / s.docx 14:34:42 | Schlindwein
Justificativa de
| Auséncig -
TCLE / Termos de | Termo_Assentimento_Livre_e_Esclareci| 11/02/20189 |Aline Daiane Aceito
Assentimento / do_modificado 6 a_10_anos.doc 14:32:42 | Schlindwein
Justificativa de
Projeto Detalhado / | Projeto_modificado.doc 11/02/2019 |Aline Dalane Aceito
Brochura 14:31:59 | Schlindwein
Qutros Carta_resposta_cep_unisul.pd! 26/11/2018 |Aline Daiane Aceito
22:47:38 | Schlindwein
TCLE / Termos de | TCLE_modificado.doc 26/11/2018 |Aline Daiane Aceito
Assentimento / 22:42:03 |Schlindwein
Justificativa de
[ Auséncia :
Orcamento Orcamento.docx 02/10/2018 |Aline Daiane Aceito
16:15:16 | Schlindwein
Qutros Termo_compromisso_dos_pesquisadorel 02/10/2018 |Aline Dalane Aceito
s.pdf 8I 16:14:08 | Schiindwein
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Qutros Termo_autorizacao_uso_prontuano.pd! | 02/10/2018 |Aline Daiane Aceito
16:13:43 | Schlindwein
Qutros Declaracao_publicacao_e_relatorio.pdf | 02/10/2018 |Aline Daiane Aceito
16:13:07 | Schlindwein
Qutros Declaracao_de_ciencia_e_concordancial 02/10/2018 |Aline Daiane Aceito
do_servico.pdf 16:12:31 | Schiindwein
Qutros Declaracao_de ciencia_e concordancial] 02/10/2018 |Aline Dalane Aceito
da_instituicao_coparticipante.pd! 16:12:13 | Schlindwein
Declaragao de Declaracao_ciencia_e_concordancia_U | 02/10/2018 |Aline Daiane Aceio
Instituigdo e NISUL.pdf 16:11:46 | Schlindwein
Infraestitura ;
Outros Carta_de_encaminhamento_ao_CEP_d| 02/10/2018 |Aline Daiane Aceito
0 _HWG pdi 16:11:27 | Schlindwein
Folha de Rosto Folha de rosto.pdi 02/10/2018 |Aline Daiane Aceito
16:10:57 | Schlindwein
Situacao do Parecer:
Aprovado
Necessita Apreciacao da CONEP:
Nao
PALHOCA, 26 de Fevereiro de 2019
Assinado por:
Maria inés Castifieira
(Coordenador(a))
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ANEXO M - Parecer de Aprovacdo do Comité de Etica em Pesquisa com Seres
Humanos do HIJG

HOSPITAL INFANTIL JOANA
DE GUSMAO/ SES -SC

Elaborado pela Instituicao Copa

rticipante
DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: INFLUENCIA DO ESTADO NUTRICIONAL E SUA ASSOCIAGADQ COM O
AGRAVAMENTO DO QUADRO CLINICO, DIMINUICAO DA EXPECTATIVA E
QUALIDADE DE VIDA EM PACIENTES PEDIATRICOS COM FIBROSE CISTICA
ATENDIDOS EM UM HOSPITAL DE REFERENCIA DO SUL DO BRASIL: UM
ESTUDO DE COORTE

Pesquisador: Aline Daiane Schlindwein

Area Tematica:

Versdo: 2

CAAE: 00189418.6.3001.5361

Instituicdo Proponente: Hospital Infantil Joana de Gusmao/ SES - SC
Patrocinador Principal: Financiamento Prépro

DADOS DO PARECER
Numero do Parecer: 3.261.123

Apresentacao do Projeto:

As informagdes usadas na elaboragdo desse parecer foram exiraidas dos seguintes documentos:
- Termo_de_assentimento_acima 10 _anos_2.docx

- Termo_Consentimento_Livre_e_Esciarecido_modificado_2.doc

- Termo_Assentimento_Livre_Esclarecido_3_a_alfabetizacao_modificado_2 docx

- Termo_Assentimento_Livre_e_Esclarecido_modificado_6_a_10_anos_2.doc

- projeto_modificado_2.paf

A Fibrose cistica (FC) ou mucoviscidose 6 uma doenga cronica, genética e autossdmica recessival.
Causada por mutagdes no gene localizado no brago longo do cromossomo 7, que tem a fungao de codificar
o 4cido ribonuclelco mensageiro (RNAmM) que lranscreve uma proteina transmembrana reguladora de
transporte idnico. chamada de Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator (CFTR)1.2, o que
leva a uma deficiéncia ou auséncia de proteinas CFTR funcionais na membrana apical de células epiteliais
em sistemas de moltiplos corpos, incluindo os sistemas respiratério e gastreintestinais, causando acimulo
de muco grosso e pegajoso nos pulmbes e pancreas1 2. A FC aleta lodos 0s grupos étnicos, principalmente
0% caucasianos e atinge
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igualmente homens @ mulheres. Estima-se que haja em torno de 70 mil pessoas no mundo com a doenga 1.
No Brasil a incidéncia média é 1:10000 nascidos vivos, entretanto, apresenta diferengas regionais, por
axemplo na regido Sul a média é 1:25003. No final do ano 2017 haviam 240 pessoas registradas na
Assoclagdo Catarinense de Assisténcia ao Mucovisciditico {ACAM)4. O diagnostico de FC é estabelecido
quando um paciente apresenta uma ou mais manifestagbes clinicas caracteristicas como: dificuldade de
crescimento, balxo ganho de peso. deficiéncia de vitaminas, desnutngao, fezes frequentemente volumosas,
gordurosas e com mau cheirg, pneumonias e bronguites frequentes, tosse constantes com muco, sibilancia
ou falta de ar e pele muito salgada, devido ao excesso de sal no suor @ histéria familiar da doencai,5.
Apresentando uma dessas caracteristicas, o diagnéstico é confirmado por exames que evidenciam a
disfungéo da proteina CFTR. O padr&o ouro é o teste do cloro no suor (> 60 mEg/L) ou duas mulagbes
identificadas no teste genético 1,5. Os principais sistemas afetados sdo o respiratério e gastrointestinal. A
disfung@o pulmonar devido a obstrugdo das vias areas pelo muco resulta em inflamagao e infecgdes
crénicas levando a perda progressiva da fungao pulmonar 1,6. Esta mesma fisiopatologia no trato
gastrointestinal se manifesta como insuficiéncia pancreatica, devido ao muco evitar que o pancreas libere
enzimas digestivas que permitem ac corpo digerir alimentos & absorver nutrientes vitais1. Outras
manifestagoes intestinais sao dismotilidade intestinal, supercrescimento bacteriano do intestino delgado,
doenga gastrointestinal funcional e obstrucdo intestinal 7. A maloria das criangas com FC sofre
consequéncias nulricionais da ma absor¢ao ao longo da vida, A ma absor¢ao de gordura crénica pode
resultar em

desnutrigdo, insuficiéncia de crescimento e vitaminas lipossoliveis e deficiéncias de acido graxo8. Devido
aos problemas relatados anteriormente no sistema gastrointestinal, é importante a terapia nutricional em
pacientes com FC, esta tem o objetivo de manter a velocidade de crescimento adequada durante a infancia
e na vida adulla o peso9. A iteralura apresenta que o crescimento proporcional & idade esta

associado 4 methora da fungdo pulmonar e uma sobrevivéncia mais prolongada, portanto, para as criangas
menores de 2 anos deve-se manter o indice de peso para idade (PA) > Percentil 50 e para os maiores de 2
anos o indice de IMC para idade (IMC/l) > Percentil 50.9,10. Essas criangas devem seqguir uma dieta
hipercalérica e rica em gordura, quando necessario fazer uso de suplementos orais, e para aqueles com
insuficiéncia pancreatica, ha a terapia de reposigao enzimatica, de modo a manter a absorgao intestinal
adeguada de carboidratos, gorduras e proteinas 9,11. Os problemas nos sistemas respiratério &
gastrointestinal menclonados antes podem acarretar em uma pior qualidade de vida
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desses pacientes. Um estudo realizado por Horck e colaboradores 12 em 2017 demonstrou gue os
pacientes que apresentam IMC < Percentil 50, diminuigdo da fungdo pulmonar e do volume expiratorio
forgado no primeiro segundo estdo relacionados ao agravamento do quadro clinico da doenga @ menor
pontuagio

no questionario de Qualidade de Vida (QV) principalmente nos dominios luncionamento fisico, social e
emocional, sintomas respiratdrios e carga de traltamento 12,

Nas ultimas duas décadas, a mensuragao da QV relacionada a satde tem sido mais utilizada, Os relatos da
QV devem sempre incluir dominios fundamentais, como condicao da doenca, sintomas fisicos, psicologicos,
emocionais, estado funcional e social 13,14, Existem dois tipos de instrumentos para a mensuracao da QV:
0s instrumentos especificos e os genéricos. No caso da FC existe um questionario especifico: Cystic
Fibrogis Questionnarie (QFC)15. Ha poucos estudos que avaliam o estado nutricional e a QV. Esses dados
escassos sugerem que o estado do peso & importante para suportar as dimensoes fisicas da QV
(respiratéria e fisica) relacionadas a problemas nutricionais (imagem corporal e distirbios alimentares)16. A
FC por ser uma doenga cronica, genética e que ainda nao tem cura; pode aietar um ou mais 0rgaos,
comprometer a saude do paciente, assim como diminuir sua expectativa de vida 1,9. Uma das
comorbidades associadas a FC é a desnutricdo ou baixo peso para idade, que ocorre pela ma absorgio no
trato gastrointestinal, levando muitas vezes ao agravamento do quadro clinico com o desenvolvimento de
doengas como: doenca hepatica, diabetes, insuficiéncia pancredtica e deficiéncias de vitaminas
lipossoliveis, deste modo comprometendo a saude do paciente, diminuindo sua expectativa de vida e
QV17, Entretanto ja existem alguns estudos que indicam que criangas portadores de FC e que estejam
acima do percentil 50 pessuem uma methor funcao pulmonar, menos complicacées do trato gastrointestinal
e uma melhor QV, porém os autores destes estudos sugerem novas pesquisas para validar essa medida de
percentii na minimizagao das complicagdes da FC 16,18. Em virtude do exposto, é importante avaliarmos
constanlemente esses pacientes e um estudo de metodologia longitudinal poderia contribuir para essa
avaliacido, por exemplo, um estudo prospectivo no qual & possivel observar e analisar a relagdo existente
enire a presenca dos fatores de risco e o desenvolvimento de enfermidades que colaboram para o
agravamento da FC, assim como a diminuigdo da QV. Portanto,

realizar um estudo de coorte com caracteristica longitudinal prospectivo tarna possivel observar esses
pacientes por um determinado periodo de tempo, assim verificar mudangas no quadro clinico. na QV,
estimar a incidéncia da doenga no estado de Santa Catarina (SC) e identificar novos fatores de risco para o
agravamento da FC. Visto a importéncia da realizagio deste lipo de estudo
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e em SC ainda ndo existir um estudo de acompanhamentc para esse plblico, decidiu-se realizar uma coorte
prospectiva para observar os possiveis efeitos da desnutrigao e/ou baixo peso na FC e

QV desses pacientes. Ha hipdtese dessa pesquisa & se a desnulricio e/ou baixo peso para idade influéncia
a associagdo com o agravamenio do quadro clinico, diminuigdc da expectativa e qualidade de vida em
criangas e adolescentes portadores de fibrose cistica atendidos no Hospital Infantil Joana de Gusmao no
municiplo de Florlanapolis - Santa Catarina?

Metodologia Proposta:

POPULAGCAQ, LOCAL, TEMPO E AMOSTRA

A populacao do estudo sera constituida por criangas e adolescentes entre 0 anos a 14 anos 11 meses e 29
dias, com FC atendidos no ambulalério e/ou Internados no Hospital Infantil Joana de Gusmao (HUG). O
Hospital esta iocalizado na capital, Floriandpolis, do estado de Santa Catarina (SC). O mesmo fol escolhido
por ser um Centro de Referéncia em FC, pois recebe pacientes de 1odo o estado de SC.

O periodo de coleta dos questiondrios, dados dos prantudrios e dados antropométricos serao realizados de
maio de 2019 a maio de 2021. A amostra deste estudo sera definida pelo método ndo probabilistico por
conveniéncia, pois fodas as criangas e adolescentes em atendimento clinico no ambulaténo de FC do HIUG,
com diagnéstico de FC confirmado pelo teste de suor (cloreto do suor > 60 mEqg/L)46 serdo convidadas a
participar do estudo. Atualmente a estimativa do hospital é que sdo atendidas 120 criangas e adolescentes
de todo o estado. A amostra sera dividida em dois grupos majoritarios: de criangas e de adolescentes, o
qual sera dividido em dois grupos: percentil < 50 e percentil 50.

COLETA DE DADOS

Os dados serao coletados por meio de entrevistas, prontudrios, caderneta de saude e exames lisicos que
serdo realizados no HUG.

ENTREVISTA:

As entrevistas serdo realizadas todas as sextas-feiras no ambulatério de FC do HIUG das 7h00min as
17h00min antes ou depois da consulta de rotina desses pacientes. No primeiro momento 0s pais e/ou
responsaveis serdo convidados a participar da pesquisa e nesse momento serd explicado de modo
simplificado o objetivo e quais os beneficios da pesquisa para a salde da crianga e do adolescente e caso
concordem que seu(a) filho(a) participe da pesquisa, eles devem devolver o TCLE assinado. As criangas
que possuem idade entre 0 meses a 2 anos 11 meses e 29 dias ndo precisardo assinar o TALE. Sua
anuéncia dar-se-a pela assinatura do TCLE pelos pais e/ou responsaveis, Para as criangas a partir de 3
anos até a allabetizagdo serd utilizado um TALE

Continuagio 40 Pavecer, ) 261 122
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gravado. onde a pesquisadora fard as perguntas e o participante respondera, dando

0 seu acene ou nao. Para as cnangas e adolescentes com idades compreendidas entre 6 anos a 14 anos 11
meses o 29 dias, foi elaborado um TALE sucinto.contendo informagoes basicas da pesquisa como objetivos,
os procedimentos que serdo realizados, os riscos e, os beneficios, os desconfortas, a voluntariedade, a
confidencialidade e o direito de recusa de participagio. Apds o entendimento de tudo o que foi explicado, a
crianga ou © adolescente assinara o termo, caso decida participar da pesquisa.

Para agueles que concordarem em participar do estudo, serao levados para uma sala em particular (Sala de
pesagem do ambulatério do HIJG), onde serdo realizadas as entrevistas e a coiela dos dados
antropométricos. As crian¢as menores de 6 anos participardo do estudo apenas na pesagem dos dados
antropométricos, sendo que os dados dos questiondrios quem responderd serd seus pais ou responsavels.
Na sala estard somente a pesquisadora e 0s pals e/ou responsdveis e a crianga e/ou adolescente, para
evitar quaiquer possivel constrangimento. As entrevistas serdo realizadas através de um questionario que fol
previamente elaborado com perguntas de interesse para essa pesquisa e lol separado por secdes
{Apéndice C), este questionario para todas as faixas elarias sera respondido somente pelos pais ou
responsdveis da crianga ou adolescente, Algumas segoes serdo preenchidas com os dados dos prontudrios,
Os pais e/ou responsaveis de crianga de 0 meses a 1 ano 11 meses e 29 dias responderdc somente os
dados relacionados ao questiondrio previamente elaborado para o estudo (Apéndice C), pois destas
criangas ndo serdo avaliadas quanto a qualidade de vida, por ndo haver questiondrio especifico para essa
faixa etaria. E nesse momento 0s pais e/ou responsaveis serao conwidades a preencher o questionano QFC,
o qual ja foi validado na Brasil. O guestionario conta com quatro versdes diferentes.

Continuagio 4o Pavecer, ) 261 122

Objetivo da Pesquisa:

Objetivo Priméario:

-Conhecer a influéncia do estado nutricional e sua associacao com o agravamento do quadro clinico,
diminuigio da expectativa e qualidade de vida em pacientes pediatricos com fibrose cistica atendidos no
Hospital Infantil Joana de Gusmao na municipio de Florianopolis - Santa Catarina.
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Objetivos Secundarios:

- Descrever as caracleristicas sociodemograficas. laboratoriais e clinicas da doenga de criangas o
adolescentes com Fibrose Cistica atendidos no Hospital Infantil Joana de Gusmao;

- Descrever o estado nutricional @ suas tendéncias longitudinais de criangas e adolescentes com Fibrose
Cistica atendidos;

- Descrever a qualidade de vida de criangas e adolescentes com Fibrose Cistica atendidos no referido
Hospital;

- Determinar a incidéncia de Fibrose Cistica na populacao estudada;

- Aferir a qualidade de vida de criangas e adolescentes com Fibrose Cislica atendidos no referido hospital;

- Avaliar a relagao entre nutricéo e fungdo pulmonar da populacéc em estudo;

- Avaliar a relagdo entre o estado nutricional e o tempo e a velocidade de crescimento, complicagdes da
fibrose cistica e sobrevivéncia;

- Associar o estado nutricional com a insuficiéncia pancreatica e faixa etana de diagndstico de Fibrose
Cistica;

- Associar os dados sociodemograficos e tabagismo na familia de forma independente e conjunta em
medidas longitudinals na fungido pulmonar, presenca de sibilos e percentil de peso na idade;
-Associar o estado nutricional e qualidade de vida de cnangas e adolescentes com Fibrogse Cistica atendidos
no Hospital Infantil Joana de Gusmao.

Avallacdo dos Riscos e Beneficlos:
Riscos:

O presente estudo poderia apresentar risco aos participantes da pesquisa como possivel constrangimento
em responder algumas perguntas dos questionarios, entretanto para minimizar esse risco o participante e
seus responsaveis serao levados a uma sala particular para responderem aos questionarios, onde estarao
somente a pesquisadora e a crianga e/ou adolescente e seus pais ou responsavel. A pesguisadora estara
na sala para
retirar qualquer possivel duvida dos questionarios, estes serao auto aplicaveis e isso também minimizara o
risco de constrangimento. O participante ainda podera recusar-se a responder a pergunta ou retirar-se do
estudo, caso ndo sinta-se mais a vontade para continuar. O participante sera informado que a pesquisadora
sera uma pessoa capacilada e que respeitara e mantera sigilo das suas informacoes e opinides e que esses
dados
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ndo serdo permitidos acesso a oulras pessoas.

Benelicios!

Os beneficios serdo indirelos pois pretande-se avaliar a qualidade de vida desses pacientes, assim como
seu estado nutricional e quadro clinico. Espera-se que 0s resultados obtidos possam ser utilizados pela
equipe multidisciplinar do HIJG no intuito de melhorar a assisténcia & sadde dos pacientes com Fibrose
Cistica @ nortear manejos no tratamento e atendimento no estado de Santa Catarina.

Comentarios e Consideracoes sobre a Pesquisa:
O estudo é relevante do ponio de vista social pelo conhecimento a ser gerado. O pesquisador apresentou
informagoes que o credencia tecnicamente a executar o protocolo de pesquisa.

Consideracoes sobre os Termos de apresentacao obrigatoria:

De acordo.

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequacdes:

As respostas as pendéncias elencadas no parecer consubstanciado de N° 3.205.126 de 18/03/2019 foram
ATENDIDAS!

Consideracoes Finais a critério do CEP:

Contorme preconizado na Resolugao 466/2012, XI1.2, item d, cabe ao pesquisador elaborar e apresentar os
relatérios parciais e final.

Assim sendo, o(a) pesquisador(a) deve enviar relatorios parciais semestrais da pesquisa ao CEP (a partir de
OUTUBRO/2019) e relatério final quando do seu encerramento.

Um modelo deste relatério esta disponibilizade no site
http://www.saude.sc.gov.br/hijg/cep/deveresdopesquisador.him

Este parecer fol elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Documento Arquivo Postagem Autor Situagao
Intormagdes Basicas| PB_INFORMACOES_BASICAS _DO_P | 21/03/2019 Aceito
do Projeto ROJETO 1305765 .pd! 16:51:50
TCLE ( Termos de | Termo_de_assentmento_acima_10_ang 21/03/2012 |Aline Daiane Aceito
Assentimento / s_2.docx 16:49:30 | Schlindwein
Jusllﬁca_liva de
TCLE / Termos de | Termo_Consentimento_Livre_e_Escla 21/03/2019 |Aline Daiane Aceito

Endereco: Fus Barbosa, n* 152

Balrro:  Agrondmica CEP: 88025301
UF: SC Municipio: FLORIANOPOLIS
Telefone: (48)3251-9092 Fax: (48)3251-8092 E-mail: cephip@saude sc.gov.br

Pigra 0T ae 09

141



HOSPITAL INFANTIL JOANA
DE GUSMAO/ SES -SC

Continuaciio to Pavecer. ) 261 122

Qo ™

Assentimento / recido_modificado_2.doc 16:48:28 | Schiindwein Acesto
Justificativa de
TCLE / Termos de | Termo_Assentimento_Livre_Esclarecido| 21/03/2019 | Aline Daiane Aceito
Assentimento / _3_a_allabetizacao_modificado_2 docx 16:47:47 | Schlindwein
Justificativa de
[ Auséncia ,
TCLE / Termos de | Termo_Assentimento_Livre_e_Esclareci| 21/03/2019 |Aline Daiane Aceito
Assentimento / do_modificado_6_a_10_anos_2.doc 16:47:39 | Schlindwein
Justificativa de
Outros Carta_resposta_as_pendencias.pdf 21/03/2019 |Aline Daiane Aceito
_ 16:47:27 | Schlindwein
Projeto Detalhado / | projeto_modificado_2.pd! 21/03/2019 |Aline Daiane Acelto
Brochura 16:47:07 |Schlindwein
Projeto Detalhado / | Projeto_modificado_2.doc 21/03/2019 |Aline Daiane Aceito
Brochura 16:46:37 | Schlindwein
Outros Anexo_4 HUG.doc 27/02/2018 |Aline Daiane Aceito
10:25:44 | Schiindwein
Brochura Pesquisa | Projeto_detaihado.pd! 11/02/2019 | Aline Daiane Aceito
14:41:53 %m«:ein
TCLE / Termos de |TALE acima 3 anos.docx 11/02/2015 |Aline Daiane Aceito
Assentimento / 14:38:31 | Schlindwein
Justificativa de
Qutros Carta_resposta_cep_unisul_2.pd! 11/02/2019 |Aline Daiane Aceito
14:35:26 | Schlindwein
TCLE / Termos de | Termo_de_assentmento_acima _10_ang 11/02/2019 |Aline Daane Aceito
Assentimento / s.docx 14:34:42 | Schlindwein
Justiticativa de
TCLE / Termos de | Termo_Assentimento Livre e Esclareci] 11/02/2018 |Aline Daiane Aceito
Assentimento / do_modificado 6 a_10_anos.doc 14:32.42 |Schlindwein
Justificativa de
Projeto Detalhado / | Projeto_modificado.doc 11/02/2019 |Aline Daiane Aceilo
Brochura 14:31:59 | Schlindwein
Qutros Carta_resposta_cep_unisul pdf 26/11/2018 |Alne Daiane Acerto
oy 22:47:38 | Schlindwein
TCLE / Termos de | TCLE_modificado.doc 26/11/2018 |Aline Daiane Aceito
Assentimento / 22:42:.03 |Schlindwein
Justificativa de
Outros Termo_compromisso_dos_pesquisad 0210/2018 |Aline Daiane Acetto
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Outros ores.pdf 16:14:.08 | Schiindwein Acesto
QOutros Termo_autorizacao_uso_prontuario.pd! | 02/10/2018 |Aline Daiane Aceito
16:13:43 | Schlindwein
Qutros Declaracao_publicacao_e_relatorio.pdf | 02/10/2018 |Aline Daians Acerto
16:13:07 | Schlindwein
Qutros Declaracao_de_ciencia_e_concordancia| 02/10/2018 |Aline Daiane Aceito
iICO. 16:12:31 hli in
Outros Declaracao_de_ciencia_e_concordancia| 02/10/2018 |Aline Daiane Aceito
da_instituicao_coparticipante.pd! 16:12:13 | Schlindwsin
Outros Carta_de_encaminhamento_ao CEP _d| 02/10/2018 |Aline Daiane Aceito
o HIJG.pd! 16:11:27 | Schlindwein
Situacdo do Parecer:
Aprovado
Necessita Apreciacao da CONEP:
Néo
FLORIANOPOLIS, 11 de Abril de 2019
Assinado por:
Vanessa Borges Platt
(Coordenador(a))
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ARTIGO ORIGINAL

RELACAO ENTRE INDICE DE MASSA CORPORAL E ASMA EM ADOLESCENTES
ESCOLARES DE SAO JOSE, SANTA CATARINA, BRASIL

ASSOCIATION BETWEEN BODY MASS INDEX AND ASTHMA SYMPTOMS
AMONG TEENAGE STUDENTS IN SAO JOSE, SANTA CATARINA, BRAZIL

Bruna Becker da Silva'
Manoela Carreirio de Menezes®
Karoliny Schmitz Nunes”
Katherine Dambrowsk:'
Karoliny dos Santos”

Jane da Silva”

RESUMO

Objetivo: Identificar & relagio entre o IMC e 08 sintomays ¢ gravidade de asma em adolescentes
escolares. Metodologia: Trata-se de um estudo transversal de base populacional em escolas pablicas ¢
particulares do municipio de Sao José - SC. incluindo adolescentes entre 12 4 14 anos de idade, As
caracteristicas de asma foram avaliadas pelo questiondrio International Stwdy of Asthma and Allergies
in Childhood (ISAAC). O indicador antropométnico para classificar o grau  nutricionnl  nos
adolescentes for Indice de Massa Corpéeea. O nivel de significincia foi de p > 0,05, ¢ os dados foram
analisados usando Statistical Package for the Social Sciencies (SPSS) versdo 20.0. Resultados: Forum
avalwdos estudantes sdolescentes (n=2042; 1116 |54,6% | feminmo). Um total de 26, 4% adolescentes
apresentou IMC com percentil >85°, sem diferenga estatisticamente sigmficativa entre 08 que
apresentaram critérios pare asma ¢ os que nio tinham sintomas de asma (28,1% versus 263%; p =
0.633). Apenas 263 adolescentes apresentaram criténos de proviavel asma, mostrando uma previléncin
de 13% da doenga. em relacio a gravidade a maioria apresentoun uma menor gravidade ndo tendo uma
associagio significativa com sobrepeso cfou obesidade. Nio se encontrou nenhuma relacio entse
prevaléncia de sintomas, gravidade ¢ o estado nutricional entre os adolescentes asmiticos ewtréficos,
com sobrepeso ou obesidade. Conclusdo: Este estudo mostrou elevada prevaléneia de sobrepeso e/ou
obesidade entre 0s adolescentes escolares, independente da presenga de sintomas de asma, Entre
aqueles com sintomas de asma, houve predominio de sobrepeso no género feminino, entretanto i
gravidade dos sintomas de asma ndo foi associada ao IMC.

Descritores: Adolescentes. Asma, [ndice de Massa Corporal, Obesidude,
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Artigo de Revisdo

Sistemas de Informagao em Saude: Cartiao SUS, para qué?

Adriano Alberti': Leoberto Ricurdo Grigolle’; Bruna Becker da Silva’; Anelize Juriand’;
Jostane Aparecida de Jesus'; Renan Souza®

Resumo: Os sistemas de informagdo sio capazes de transmitir de informagtes de forma ripida, facil ¢ segura.
auxiliando os profissionais no processo de trabalho. Em saide, $50 recursos computacionais importantes, que
auxiham nas agdes téenico-burocriticas, agdes de conhecimento téenico-cientifico, prncipalmente as que
dependem de imnformugdes suahzadas, O Cartiio SUS implantado nos principios de umversalidade de acesso,
integralidade ¢ equidade pode ser um importante sistema de informagiio em sadde. As informages geradas
podem beneficiar o8 usudnos, Gacilitindo o acesso a exumes ¢ consultis. Os profissionais a0 atender um
usudnio podem ter o histénico do puciente, facilitando o diagnistico ¢ reduzindo custos por ndo aplicar
procedimentos ou solicitar exames ji realizados anteriormente. O gestor oblerd informagtes fundamentais
para desenvolver agdes apropniadas com as necessidades dos usudnos, Jogo, evitando evasio de recursos. O
objetivo do estudo ¢ fazer uma rellexdo sobre a contnbuiglio, necessidade ¢ finalidude do cartiio SUS.

Palavras-chave: Sistensas de Informagio, Informagiio em Saide, Cartio SUS,

Information Systems in Health: SUS card, for what?

Abstract: The information systems are able to transmit imformation quickly, casily and safely assisting
professionals in the work process. In bealth, are important computational resources, which assist in the
techmical and burcaucratic actions, technical and scientific knowledge of stocks, especially those that rely on
updated infoemation. The SUS card deployed on the principles of universal access, comprehiensiveness and
equity can be an important system health information. The information generated can benefit users by
facilitating access to examinations and consultations. Professionals to meet a user can have the patient's
history, facilitating the diagnosis and reducing costs by not applying procedures or order tests already carried
out. The ger will get fund ul information to develop appropriate actions with the needs of users
thus avoiding evasion capabilitics. The objective is to reflect on the contribution, needs and SUS Card
purpose.

Keywords: Information Systems, Health Information, SUS Card
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Dermatoglyphical impressions are different between children
and adolescents with normal weight, overweight and obesity: a
cross-sectional study [version 1; peer review: awaiting peer
review]
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Absiract

Background: Obesity is 8 heaith condibion that causes & great impact on
public heaith. The aim of this study was 10 detenmne the association
batween dermatoglyphic charactenstics and excessve weaight In chidren
and adolescants aged 10 to 19 years n the center-west region of Santa
Catarina, Brazil,

Methods: The sample comprised of 2,172 childron and adolescents aged
10 to 19 years old of both sexes and lrom public and private teaching
nelworks,

Results: The resufts suggested a pradictive marker of obasity, with a8
greater number of lines in lelt hand finger two (Mesqi2) and a highee
frequaency of the whon pattern in participants of a healthy weight, while the
overweght group had a higher frequancy of the radial loop pattern and the
obese group had a highor frequency of the ulnar loop pattam.
Conclusion: 1 wiss concluded that there may be different dermatogiyphic
charactensbcs depending on the nutritional siatus of ehidren and
adolescants

Keoywords
Dermatoglyphsc, Obesity, Chiki, Adotescant
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Resumo apresentado no Congress on Brain, Behavior and Emotions em junho de
20109.
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TEMPO DE EXPOSICAO E TEMPERATURA DE DISTRIBUICAO DA
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BRUNA BECKER DA SILVA. Nutricionista pela Universidade do Sul de Santa
Catarina, Mestre e Doutoranda do Programa de Pds-Graduacao em Ciéncias da
Saude da Universidade do Sul de Santa Catarina.

BEATRIZ RITTER BONI. Docente do curso de Nutrigdo da Universidade do Sul
de Santa Catarina.

ALINE DAIANE SCHLINDWEIN. Doutora em Biotecnologia e Biociéncias pela
Universidade Federal de Santa Catanina, Professora Titular do Programa de Pos-
Graduacao em Ciéncias da Saude da Universidade do Sul de Santa Catarina.

Av. Pedra Branca, 25, Cidade Universitaria Pedra Branca, CEP 88137-270,
Palnhoga-SC. E-mail: alineds10@yahoo.com.br

RESUMO

Introdugdo: Cada vez mais refeigoes sdo realizadas fora do ambiente domiciliar,
portanto @ importante o cuidado com o bindmio do tempo e temperatura dos
alimentos, pois estes precisam ser muito bem controlados, a fim de evitar o
crescimento microbiano e possa se fornecer um alimento seguro a seus
comensais. O objetivo deste estudo foi avaliar os tempos de exposigao e as
temperaturas de distribuigao das preparagtes quentes servidas no almogo dos
funcionarios da uma Unidade de Alimentacao e Nutricao Hospitalar, visando a
seguranca alimentar. Metodologia: Trata-se de um estudo de caso
qualiquantitativo, a coleta de dados foi realizada durante 5 dias consecutivos,
sendo as temperaturas coletadas no horario de almogo as 11h30, para tal foram
utilizados dois tipos de termometros, um a laser e um de insergao e sequiu-se a
recomendacdo da RDC N° 216, de 2004 para avaliar a temperatura dos
alimentos e os resultados foram analisados no software SPSS 18.0, Resultados:
As temperaturas avaliadas com o termdmetro de inser¢ao variaram de 50,4 °C a
81,6 °C, ja o termometro a laser variou de 44,2 °C a 55,1 “C, sendo que 50% das
preparacbes avaliadas com o termometro de inser¢ac estavam com a
temperatura adequada, entretanto quando estas avaliadas com o termdmetro a
laser, nenhuma atingiu a temperatura recomenda. Conclusao: Ha deficiéncia no
controle da temperatura das preparacées do Buffet quente, sendo de suma
importancia a adequagdo das temperaturas no momento de distribuigdo para que
nao ocorra contaminacao ou proliferagao de microrganismos.

PALAVRAS-CHAVE: Servigos de Alimentagao. Alimentos. Temperatura.
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Background: Studies have shown the relationship between neurcinflammation and depressive- like A
Strac

parameters. However, research still has not been cacrled out to evaluate neuroinflammation in the

neonatal period and psychiatric disorders in adufthocd . .
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Objective: To verify the association between neonatal immune activation and depressive-like
parameters in adulthood using an animal model.

Methods: Two days old C578L/6 animals were exposed 10 Bpopolysaccharides (LPS) or phosphate-
buffered saline (P8S). When the animais were 46 days old, they recewved PBS or Imipramine at 14 days.
At 60 cays, the consumption of sucrose; immobility time; adrenal gland and the hippocampus weight;
levels of plasma corticosterone and hippocampal Brain-derived neurotrophic factor (BDNF) were
evaluated.

Results: It was cbserved that the animals exposed to LPS in the neonatal pericd and evaluated in
adulthood decreased the consumption of sucrose and had reducted hippocampus weight, Also, the
exposed animals presented an increase of immaobility time, adrenal gland weight and plasma levels of
corticosteroids, The use of imipramine did not only modify the decreased hippocampal weight, On
the other hand, there were no alterations in the BDNF levels in the hippocampus with ar without the
use of imipramine

Conclusion: These results sugqgest that neonatal immune activation may be associated with
depressive- like parameters in adulthood. It is believed that endotoxemia may trigger physiological
and behavioral alterations, increasing vuinerability for the development of depression in adulthood

Keywords: Brain-derived Neurctrophic Factar (BDNF); Endotoxemia; Major Depressive Disorder
[MDD); depression-like behavion inflammation; neurodevelopment.,
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Resumo apresentado na XIV Jornada Unisul de Iniciacdo Cientifica em setembro de
2019.

INFLUENCIA DO ESTADO NUTRICIONAL E SUA ASSOCIACAO COM A
FUNCAO PULMONAR E QUALIDADE DE VIDA EM CRIANCASE
ADOLESCENTES PORTADORES DE FIBROSE CISTICA ATENDIDOS EM
UM HOSPITAL DE REFERENCIA DO SUL DO BRASIL

Natali Cunha Martins!. MSc. Bruna Becker da SilvaZ, Eleuza Paulina Juliatto®. Dr*
Aline Daiane Schlindwein* (orientadora)

RESUMO

A fibrose cistica (FC) € uma doenga cronica, genética e progressiva e seu diagnostico
precoce € a evolugio do tratamento tem aumentado a expectativa de vida dos pacientes.
O objetivo do trabalho foi avaliar a influéncia do estado nutricional na funcio pulmonar
e qualidade de vida (QV) em criancgas e adolescentes com FC atendidos em um Hospital
de Feferéncia do Sul do Brasil. Foi realizado um estudo epidemiologico transwversal
envolvendo 22 pacientes com diagnostico confirmado atendidos no Hospital Infantil
Joana de Gusmio. A prevaléncia de criangas e adolescentes abaixo do percentil 50 foi
de 63.6%, com média de idade 9,09+2 60 anos, 54.3% do sexo masculino. A funcio
pulmonar nio foi associada ao menor percentil, embora na QV apenas o dominio
alimentacio teve associacio ao percentil 30 (p=0.043). A avaliacio da QV em pacientes

com FC é importante, pois contribui para uma melhor aderéncia ao tratamento.
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Resumo apresentado na XIV Jornada Unisul de Iniciacdo Cientifica em setembro de
20109.

Rewumo Crpendico: &

QUALIDADE DE VIDA EM CRIANCAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE
CISTICA ATENDIDOS EM UM HOSPITAL DE REFERENCIA DO SUL DO
BRASIL

Monica Ribeiro de Moraes', MSc. Bruna Becker da SilvaZ, Eleuza Paulina Juliatto®, Dr*.

Aline Daiane Schlindwein* (orientadora)

RESUMO

A fibrose cistica (FC) € uma doenca cronica, genética, progressiva e seu diagnostico
precoce e evolugdo do tratamento tem aumentado a expectativa de vida dos pacientes. O
objetivo do trabalho foi aferir a qualidade de vida (QV) em criangas e adolescentes
portadores de fibrose cistica atendidos em um Hospital de Referéncia do Sul do Brasil.
Estudo epidemioldgico transversal envolvendo 42 pacientes. A maioria € do sexo
masculino com média de idade de 6.50+3,58 anos. As criancas e adolescentes
apresentaram boa QV, com pontuacdes mais baixas nos dominios peso, corpo e saude.
Na analise de correlagdo das criangas as vanaveis idade, educa¢do materna, etnia e rendar
familiar tiveram uma correlacgio moderada com os dominios fisico e social. Nos
adolescentes as variaveis sociodemograficas apresentaram forte correlagdo com todos os
dominios. A relevancia de questdes relacionadas a QV ¢ indiscutivel e devera estar
diretamente relacionada aos estudos que aspiram respostas para a melhora da assisténcia

aos pacientes com FC.
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Resumo apresentado na XIV Jornada Unisul de Iniciacdo Cientifica em setembro de
2019.

AVALIACAO DA EFICIENCIA DIALITICA E BIOMARCADORES APOS
PROTOCOLO DE FISIOTERAPIA EM PACIENTES RENAIS CRONICOS
DURANTE A HEMODIALISE.

Guilherme Conte Moreiral, Anelize Juriatti2, MSc. Bruna Becker da Silva®, Dr®. Aline
Daiane Schlindwein® (orientadora)

RESUMO

Quando a funcio renal é comprometida, ocorre a perda progressiva da sua capacidade
funcional de filtragem, exerecdo e reabsorcdo, levando o paciente ao caminho da
Doenca Renal Crénica (DRC). O objetivo desse estudo foi avaliar a eficiéncia dialitica e
biomarcadores apds um protocolo de fisioterapia em pacientes renais cronicos durante a
hemodialise em um hospital de referéncia no estado de Santa Catarina. Estudo
transversal envolvendo 44 pacientes com diagnodstico de DRC. Os pacientes foram
alocados em grupo controle ¢ grupo intervencio (6 semanas de sessdes de fisioterapia).
O tempo médio de diagnodstico geral foi de 4.9 =6.1 anos e 34,1% apresentaram como
ctiologia a hipertensdo arterial sistémica. Os biomarcadores estatisticamente
significativos entre os grupos foram taxa de reducdo de ureia (p=0,046), leucocitos
(p=0.08) e albumina (p=0.047). Quando comparamos os dois grupos, apenas a ureia pos
(p=0.048) mostrou-se estatisticamente significativa. O valor de Kt/V nio ze mostrou
significativo. Os resultados demonstram os efeitos benéficos do tratamento
fisioterapéutico, melhorando a circulagdo periférica ¢ diminuindo o efeito rebote de

ureia.
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Resumo apresentado no 15° Congresso Brasileiro de Clinica Médica em Outubro de

2019.
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Resumos apresentados na X Jornada Catarinense de Pneumologia Pediatrica e
Fibrose Cistica em outubro de 2019.
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Resumo apresentado no 16° Congresso Brasileiro de Pneumologia Pediatrica em

Titulo:

Autores:

Resumo:

Novembro de 2019.
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Trabalhos Cientificos

Perfil Clinico E Nutricional De Criangas E Adolescentes Com Fibrose Cistica Em Um Centro De
Referéncia No Sul Do Brasil

BRUNA BECKER DA SILVA (UNIVERSIDADE DO SUL DE SANTA CATARINA),
ELEUZA PAULINA JULIATTO, NATALI CUNHA MARTINS, NORBERTO LUDWIG
NETO, ALINE DAIANE SCHLINDWEIN

Introdugdo: A fibrose cistica (FC) ¢ uma doenga genética autossdmica recessiva causada por
mutagoes no gene que codifica a proteina (cystic fibrosis transmembrane condutance regulator -
CFTR). Em decomréncia, as secreghes corporaisy s¢ lomam espessas ¢ acarretam obstrugdes,
levando as  principais  manifestagoes  clinicas que  ocorrem  nos  Sistemas  respiratorio ¢
gastrointestinal. Objetivo: Evidenciar o perfil clinico e nutricional de criangas e adolescentes com
FC. Métodos: Estudo transversal que analisou pacientes com idade entre 00 a 14 anos, com
diagnostico confirmado de FC, stendidos no ambulatério de FC no periodo de maio a julho de
2019. Os dados foram coletados através de  questiondrio onde avaliou-se dados
sociodemogrificos, clinicos, exames laboratoris e antropométricos. O estudo for aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa do Hospital sob o mimero: 3.261.123, Resultados: Foram
analisados S0 pacientes, 56 eram do sexo masculino, 82 brancos, A média du idade atual foi de
5.31(23.96) anos ¢ ao diagnistico de 1.96(£3.91) meses. Em relagio so estado nutricional 72
foram considerados cutroficos ¢ 22 apresentaram baixo peso. Em relaglio ds comorbidades mais
prevalentes dos pacientes, 92 com msuficiéncia pancredtica, 6 com diabetes, 12 apresentou ileo
meconial ¢ 76.6 tiveram infecgdo pulmonar no Gltimo ano. A microbiota do escarro demonstrou
predominio de Staphylococcus aureus seguido de Pseudomonus aeruginosa. Em relagio ds
mutagdes genéticas, 60 dos testes foram homozigoto ¢ 87.2 o gendtipo era F508del. Conclusio:
O perfil clinico dos puacientes nos permite desenvolver agdes precisas para o melhor
acompanhamento ¢ o uso de intervengées adequadas promovendo maior sobrevida desta
populagio.
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Resumo apresentado no 16° Congresso Brasileiro de Pneumologia Pediatrica em

Titulo:
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Estado Nutricional E Qualidade De Vida De Criangas E Adolescentes Com Fibrose Cistica Em
Um Centro De Referéncia No Sul Do Brasil

BRUNA BECKER DA SILVA (UNIVERSIDADE DO SUL DE SANTA CATARINA),
ELEUZA PAULINA JULIATTO, MONICA RIBEIRO DE MORAES, NORBERTO LUDWIG
NETO. ALINE DAIANE SCHLINDWEIN

Introduglio: A Fibrose Cistica (FC) ¢ uma doenga cronica ¢ de origem genética, que acarreta
diversas complicagoes clinicas para o paciente. Atualmente, equipes multidisciplinares de
atendimento aos pacientes com FC tém se preocupado com a qualidade de vida (QV), além da
terapéutica trudicional. Objetivo: Analisar o associagdo entre o estado nutricionsl ¢ a QV de
criangas ¢ adolescentes com FC. Método: Estudo transversal que analisou pacientes com idade
entre 6 a 14 anos, com diagndstico confirmado de FC, atendidos no ambulatério de FC no
periodo de maio a julho de 2019, Os dados foram coletados stravés do questiondrio de QV Cystic
Fibrosis Questionnaire (CFQ). o qual utilizou as versdes 6-11 anos, 12-13 anos ¢ 880514 anos,
dados sociodemogrificos e antropométricos (classificado em 8805, percentil 50 / percentil 50). O
estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do hospital sob o nimero: 3.261.123,
Resultados: Foram analisados 22 pacientes, 54,5 eram do sexo masculino, 77,3 brancos. A média
da idade foi de 9,09£2,60 anos e 63,6 encontravam-se no percentil 50, Ao avaliarmos a QV em
relagldo ao IMC percentil, observou-se diferenga estatistica no dominio alimentagiio (p=0,043) ¢
peso (p=0,038), visto que aqueles com percentil 50 obtiveram a menor pontuagio. Todos os
adolescentes 8805,12 anos se encontravam no percentil 50, O dominio da QV que apresentou
menor pontuagio foi o de satde. Conclusio: A QV de criangas ¢ adolescentes com FC foi
satisfatéria, mesmo em situagdes de maior comprometimento do estado nutricional.
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Resumo apresentado no | Evento cientifico do Programa de Pds-Graduagéo em
Ciéncias da Saude da Unisul: Comemoragédo dos 10 anos, apresentado em
novembro de 2019.

34. INFLUENCIA DO ESTADO NUTRICIONAL NA QUALIDADE
DE VIDA DE CRIANCAS E ADOLESCENTES COM FIBROSE
CISTICA ATENDIDOS NO HOSPITAL INFANTIL JOANA DE
GUSMAO - SANTA CATARINA

Bruna Becker da Silval, Eleuza Paulina Juliatto’, Monica Ribeiro de
Moraes’, Monique Ferreira Garcia®, Norberto Ludwig-Neto®*, Aline Daiane
Schlindwein!

'Programa de Pos-Graduacio em Ciéncias da Saude (PPGCS) —
Universidade do Sul de Santa Catarina (UNISUL):

’Curso de Nutricdo — UNISUL;

SCurso de Medicina — UNISUL:

“Hospital Infantil Joana de Gusmio.

Objetivo: Avaliar a influéncia do estado nutricional na qualidade de vida
(QV) de criancas e adolescentes com fibrose cistica atendidos no Hospital
Infantil Joana de Gusmao- Sa nta Catarina. Metodos: Estudo transversal que
analisou pacientes com idade entre 2 a 14 anos. com diagnostico confirmado
de FC. atendidos no periodo de maio a setembro de 2019. Os dados foram
coletados atraves do questionario de QV Cuystic Fibrosis Questionnaire
(CFQ) que utilizou as versdes (6-11/12-13/=14 anos) e do questionario de
QV Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL) que utilizou as versdes (2
a 4/5 a 7 anos). Coletaram-se dados antropometricos (classificados em
percentil =50 ou percentil <50). O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica
em Pesquisa com Seres Humanos da UNISUL e do HIJG sob CAAE
00189418.6.0000.5369. A analise dos dados foi realizada no programa IBM
SPSS Statistics® versdo 18.0. Resultados: Ao avaliarmos a QV em relacao
ao IMC percentil das criancas entre 2 a 5 anos ndo se observou diferenca
esfafistica. As criancas entre 6 a 11 anos que estavam no percentil <50
obtiveram a menor pontuacdo no dominio alimentagdo (p=0.011). Todos 0s
adolescentes com =12 anos enconfravam-se no percentil <50, portanto.
descreveu-se apenas 0s dominios do CFQ. Conclusio: Na QV de criancas
entre 6 a 11 anos houve diferenca significativa apenas no dominio
alimentacdo enftre o grupo percentil <50. Enfretanto. € importante
conhecermos a QV dessa populacdo. pois esta facilita o entendimento dos
beneficios e do impacto do tratamento. melhorando ndo so o estado
nutricional, mas a QV.

Palavras-chave: Fibrose cistica. Qualidade de vida. Estado nutricional.
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Resumo apresentado no | Evento cientifico do Programa de Pds-Graduagéo em

Ciéncias da Saude da Unisul: Comemoracao dos 10 anos, apresentado em

novembro de 2019.

3. AVALIACAO DA EFICIENCIA DIALITICA E
BIOMARCADORES APOS PROTOCOLO DE FISIOTERAPIA EM
PACIENTES RENAIS CRONICOS DURANTE A HEMODIALISE
EM UM HOSPITAL DE REFERENCIA EM SANTA CATARINA
Anelize Juriatti'. Guilherme Conte Moreira’, Bruna Becker da Silval. Aline
Daiane Schlindwein!

'Programa de Po6s-Graduacio em Ciéncias da Saude (PPGCS) -
Universidade do Sul de Santa Catarina (UNISUL);

?Curso de Medicina — UNISUL.

Objetivo: Avaliar a eficiéncia dialitica e biomarcadores apds um protocolo
de fisioterapia em pacientes renais cronicos durante a hemodialise em um
hospital de referéncia no estado de Santa Catarina. Métodos: Estudo
transversal envolvendo 44 pacientes com diagnostico de DRC. Os pacientes
foram alocados em grupo controle e grupo intervencdo (6 semanas de sessdes
de fisioterapia). Foram avaliados dados clinicos. sociodemograficos.
biomarcadores e valores de Kt/V. O estudo foi aprovado pelo Comite de

Etica em Pesquisa com Seres Humanos da UNISUL e do Hospital
Governador Celso Ramos sob CAAE 04701418.4.3001.5360. A analise dos
dados foi realizada no programa IBM SPSS Statistics® versdo 18.0.
Resultados: O tempo medio de diagnostico geral foi de 4.9 £6.1 anos e
34.1% apresentaram como etiologia a hipertensdo arterial sistémica. Os
biomarcadores estatisticamente significativos entre os grupos foram taxa de
redugdo de ureia (p=0.046). leucocitos (p=0.08) e albumina (0.047). Quando
comparamos 0s quatro grupos. apenas a ureia pos (p=0.048) mostrou-se
estatisticamente significativa. O valor de Kt/V ndo se mostrou significativo.
Conclusao: Os resultados demonstram os efeitos benéficos do tratamento
fisioterapeutico. melhorando a circulacdo periférica e diminuindo o efeito
rebote de ureia.

Palavras-chave: Doenca renal cronica. Biomarcadores. Eficiéncia dialitica.
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Artigo Original

Fatores associados aos sintomas
de doencas atopicas em criancas de 6-7 anos
em um municipio da Regiao Sul do Brasil

Factors assoclated with the symptoms of atopic diseases
in children aged 6-7 years in a municipality in southern Brazil

Julia Carvalho Kozelinski', Karoliny dos-Santos?, Bruna Becker da-Silva?,

Jetferson Traebert?, Aline Daiane Schilndwein®
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2,63-0.73), ninite {OR: 3,46; KC95% 1.90-3.26) 0 aczema (OR: 3.42;
K006% 1.61-6,14), commanto vagnal ra gestacho (OR: 4.25;
1C05% 2.21-7 B4), icterica neonatal (OR 2, 38:1C95% 1,214 68),
Irfeccdes respinatinas dos tatos superor @ infensor (OR: 3.75:
KCHEN 2,13.3,62: OR: 3 54, IC95% 2,006 78, respoctivamenta).
1efluno gastroesotdgico (OR:- 3 B3 IC35% 1 B7-7 82). além do -
bagismo domciiar (OR: 2.00: 1ICR5%, 1,10-3,64), molounidace no
quano (OR = 3,34 1C85% 1,826,125 ¢ animava em casa (OR: 1,77
1C05% |Nd&)MMhm-ﬂoM
A hatdvin o my °
am do ' como o G 0 mola.
Descritores: Falor do nsco. asma. fnile asrgica, dormatite
aépica.

| ABSTRACT

Introduction: Consxdanng Mat The Mmecharsams Dy which alopg
dseases Nave iNcreased in froquency and soverity arp not andraly
koo, Shie present study ams 10 analy2e the factors
with gympeoms of atopic disanses in chidren aged 6-7 years
Meothod: This case-contml observational study recnated chidran
aged 6-7 years in a oty in southern Brazi The questcrnaires were
administered 10 the chidren's mothees and the symploms of alopic
ware d gh the inter Saudy of Astima
and Allergy in Childh (ISAAC) ques . Results; The
atudy included 255 chidren (85 cases and 170 controls). Factons
asscciated with atopic dseases were famdy history of asthma
(OR: 4,61, 88% CL 2.63-0.73). minits (OR: 3.46; 94% Ct: 1.90-
3.26), eczema (OR: 3.25; 95% C1' 1.91.6.14). vaginal gscharge
during pragnancy (OF: 4.26; 95% Ct 2.31.7.84), necnatal
typesbifrubinemia (OR 2.98. 86% CI 1.21-4.68), upper and lower
raspiratory infections (OR: 3.75)25% O 2.13-3 62 and OR 3. 68,
25% Cl: 2.00-6.76, respectively), gastroesophagoal retiux (OR
J 43 55% C1: 1 &47-7 82), in addition to household smoking (OR
2.00: 15% Cr 1.90-364), moki in the bacroom (DR 3.34; #5%
Cl: 1.82-6,12) and pets at home (OR: 1.77: 95% C1: 1.04:3.02)
Conclusion: Cases of atapic tiseases are associnled with tamily
Nstory. maternal and noonatal infections. and envirorenonta
xposunes such as smoking and mold
Keywords: Risk factors, asihma, aflergio rhinitis. atope
dormatitis.
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Resumo apresentado no Il Congresso Sul Brasileiro de Nutricdo Funcional:
Congresso VPonline, apresentado em maio de 2020.

Codigo: S-NCED2

Associagio entre vitamina D ¢ o quadro clinico e estado nutricional de criangas ¢
adolescentes com fibrose cistica

Autores: Bruna Becker da Silva, Eleuza Pauling Julistto, Monica Ribeire de Moraes, Norberto
Ludwig Neto. Aline Daiane Schlindwein,

Instituigito: Universidade do Sul de Santa Catarina (UNISUL), Hospital Infantil Joana de
Gusmdo (HUG),

Introdugio: A fibrose cistica (FC)y ¢ uma doenga genélica, que estd associada a doengi
pulmonar ¢romica, nsuliciéncia pancredtica. desnutrigdo ¢ o ma absorgio de  vitaminas
lipossoliveis, como a vitamina D. Objetivo: Avaliar a associaglio entre os niveis de vitamina D
de¢ ¢ o quadro cliniko ¢ estado nutrictonal de criangas ¢ adolescentes com fibrose cistica.
Metodologia: Trata-s¢ de um estudo transversal com criangas ¢ adolescentes com FC em
acompanhamento no Hospital Infantil Joana de Gusmio. no periodo de maio de 2019 a
feverciro de 2020. Incluiu-se todos os pacientes que tinham dosagens de 25(0H)D disponiveis,
sendo  considerada  pura andlise a  dosagem mais recente.  Foram  coletados  dados
sociodemogrificos, clinicos, antropométrico e uso de suplemento vitaminico. Os pacientes
foram divididos em dois grupos: suficiente (>=3ng/mL} e hipovitaminose (<30ng/mlL). O
estdo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisy da Universidade do Sul de Santa
Caranina sob CAAE 00189418.6.0000,5369, ¢ do Hospital Infantl Joana de Gusmiio sob CAAE
00189418.6.3001.5361, Resultados: Dos 93 pucientes avaliados, 52.7% eram do sexo
masculino, 87, 1% brancos ¢ com média de wdade 6495446 anos, 9445 pucientes
apresentavam insuficiéncia pancredtica. apenas 7.5% dos pacientes tinham diabetes, 6,5%
possuem gastrostomia, ¢ 84, 1% tiveram infecgoes respiratonas no dlumo ano, Em relagio ao
estado nutrictonal, 76.3%  pscientes  utilizavam  suplemento polivitaminico ¢ 23.7% dos
pacientes  encontravam-s¢ com  baixo peso, seado 559% abaixo do percentl S A
hipovitaminose foi observada em 61,3% dos pacientes ¢ o nivel médio de 25 (OH)D for de
28.23£12.97 ng/mL. Ao comparamos os grupos com s vandvels analisadas, igueles com
hipovitaminose D apresentaram o F308del homozigoto (p=0.036) como gendtipo mais
prevalente, tiveram menos infecgdes respinténizs no dltimo ano (p=0.035) ¢ o nivel médio de
25 (OH)D foi maior nos pacientes do grupo suficiente (p=0,000). Porém observou-se menos uso
de suplemento polivitaminico ¢ maior frequéncia de pacientes acima do percentil 50 no grupo
de hipovitaminose D (p>0,05). Conclusiio: A hipovitaminose D esteve associada a0 gendtipo
F508del homozigoto, ter menos infecghes respindnas ¢ a0 menor nivel de 25 (OH) D nesta

amostra de criangas ¢ adolescentes com FC,
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Resumo apresentado no Il Congresso Sul Brasileiro de Nutricdo Funcional:
Congresso VPonline, apresentado em maio de 2020.
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Codigo: S-SCOI

Perfil nutricional ¢ ingestido alimentar de criangas e adolescentes com fibrose cistica em
um hospital de referéncia em Floriandpolis (SC)

Autores: Bruna Becker da Silva, Eleuza Pauling Juliato, Monica Ribeiro de Morses, Norberto
Ludwig Neto, Aline Daiane Schlindwein.

Instituigio: Universidade do Sul de Santa Catanna (UNISUL), Hospital Infantil Joana de
Gusmiio (HUG),

Introdugiio: A fhibrose cistica (FC) € uma doenga genélica caractenizada pela insuficiéncin
pancredtica, doenga pulmonar ¢ desnwnigio ¢ um bom esiade nwincional esti associado a0
melhor quadro clinico e maior expectativa de vida desses pacientes, Objetivo: Caractenizar o
perfil nutricional ¢ u ingestio alimentar de criangas ¢ adolescentes com FC, Metodologia:
Trata-se de um estudo transversal com pacientes com FC em acompanhamento no Hospital
Infantil Joana de Gusmio. no periodo de maio de 2019 a fevereiro de 2020. Foram coletados
dados como: idade, género, insuficiéncia pancredtica. diabetes mellitus, gastrostomia, uso de
suplemento nutricional ¢ consumo alimentar. Para a avaliagio antropométnca coletou-se dados
de peso, estatura, indice de massa corporal, circunferéncia muscular do brago e prega cutiinea
tricipital. © estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa (CEP) da Universidade do
Sul de Santa Catarina sob CAAE ndmero 00189418.6,0000.5369, ¢ do Hospital Infannl Jowna
de Gusmilo sob CAAE (0189418.6.3001.5361. Resultados: Foram avaliados 97 pacientes.
sendo 51.5% do sexo masculino, 86.6% de etnta branca, com médin de idade de 6,1944.56 anos,
94.8% apresentam insuficiéncia pancredtica, 7.2% diabetes mellitus, 6,2% gastrostomia ¢ 64.9%
wtilizam suplemento nutncional. A prevaléncia de eutrofia for de 69,1% ¢ 43.3% encontravam-
se acima do IMC percentil 50, Observou-se ainda que 2% dos pacientes apresentaram deplegio
significativa do tecido adiposo ¢ 76,5% do tecido muscular, Quanto & ingestdo alimentar, 22,7%
atingiram a recomendaglo de energia ¢ 825% atingirum a recomendaglio de proteina. Em
relagdo & ingestdo ulimentar de vitaminas (A, E ¢ D), atingirum as necessidades nutricionais
com o aeréscimo de S0%, apenus 268%. 39.2% ¢ 46,4%, respectivamente.  Conclusio:
Observou-se que as criangas e adolescentes encontram-se em bom estado nutnicional. Entretanto
a0 avaliarmos a dieta dos pacientes, spenis a ingesta de proteina estava adequacda,
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Resumo apresentado no Il Congresso Sul Brasileiro de Nutricdo Funcional:
Congresso VPonline, apresentado em maio de 2020.
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Codigo: S-NCO2

Perfil nutricional ¢ alimentar de pacientes com doenga renal cronica em hemodiilise em
um hospital de referéncia de Florianapolis (SC)

Autores: Bruna Becker da Silva, Anehze Juniaw, Eleuza Paulina Juliatto, Aline Dazane
Schlindwein,

Insutuigio: Universidade do Sul de Santa Catarina (UNISUL), Hospital Infantil Joana de
Gusmdo (HUIG),

Introdug@o: Pucientes com doenga renal cronica em hemodialise (HD) sdio vulnerivess a viinos
distirbios metabohcos ¢ nutricionais, levando a alteragoes na composigio corporal, Objetivo:
Avaliar 0 estado nutricional ¢ consumo alimentar de pacientes com doenga renal ¢ronica em
hemodidlize. Metodologia: Trata-se de um estudo transversal com pacientes em hemodialise
submetidos 3 sessoes de quatro horas, realizadas trés vezes por semana, atendidos em um
hospital piblico localizado em Florianopolis-SC, no periodo de maio a junho de 2019, Foram
coletados dados como: idade. género. tempo de doenga, alteragdo no apetite no dia da dialise,
uso de suplemento nuiricional ¢ consumo ahmentar. Para obtengio do estado nutricional fo
afendo o peso, altura, crcunferéncia do brago (CB) ¢ prega cutanca tricipital (PCT),
circunferéncia da cintura (CC) ¢ calculou-se o indice de massa corporal (IMC).  Resultados:
Foram avaliados 44 pacientes, sendo 32 do sexo masculino, 59,1% de etma branca, com média
de idade de 52,36%11,19 anos, média de diagndstico de 4,956,090 anos. Cinguenta poe cento
dos pacientes apresentam alteraglo no apetite no dia da hemodidlise ¢ 77.3% relataram sentir
mais fome ¢ apenas 29.5% utilizam suplemento nutricional. Dentre os pacientes 59.2% deles
encontravam-s¢ com o IMC de ecutrofia. No entunto, com relugdo as dobrus cutincas ¢
circunferéncius, 90 (59,1%) pacientes apresentaram desnutrigio da PCT, 4% da CB ¢ 47.7% da
CMB, 5638% dos pacientes encontravam-se com a CC elevada, Em relagiio so consumoe
alimentar, a média de epergia foi de 1028,79£472,12 keal/dia, de proteina 46,39£23.40 pidia,
carboidrato 143,56274.29 g/dia e lipideos 28,52+ 18,44 g/dia, Observou-se que 97.7% estavam
consumindo calonas abaixa do recomendado ¢ dos demais macronutrientes a maionia dos
pacientes consumia abaixo do recomendo de proteinas (90,95 ), carboidratos (97,75%) ¢ lipideos
{93.2%). Conclusio: O tratumento nutricional nos pacientes renais crénicos em didlise € de
extrema importincia para reverter 0 quadro de desnutngio ¢ amenizar 0s sintomas recorrentes.
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Abstract

Duchenne muscular dysirophy (DMD) i a condition caused by an amendment 10 the X chromosome, inberited as a recessive
trait, and affects 13500 live births, especially males. Low-intensaty exercise is kisown 1o decrease certain parasmetens assoctated
with muscular degeneration in snimal models of progressive muscular dystrophses. In the present study, 28-day-old male mdx
and wild-type (wild) mice were used. The animals were subjocted to a low-intensity physical exercise protocol for 8 weeks, It was
found that this profocol was able 10 reduce oxidative stress in muscle tissue and in most of the CNS structures anolyzed, with a

11 15 thues possible to infer that thas exercase protocol was able

in antioxidunt activity o all analyzed

unutw:nmd:tl\c stress andd improve the energy metabolism m brain lw-ndmlhe muscle of Is with

DMD.

Keywords Duchenane muscular dystrophy - Animal - Physical exercise - Oxidative stress - Muscle

Introduction

Progressive muscular dystrophies { PMS) are a group of genet-
W diseases that have as a common feature progressive musche
weakness caused by the degencration of the skebetnl muscle
tissae. Different forms of PMS are differentinted by the type of
musculature affected, the form of genetic inberitance, the age
at symptom onset, and the spead of evolution (Matthew 201 3,
Dalton et al. 2013).

Duchenne muscular dystrophy (DMD) is caused by o de-
fective gene located on the X-ch ible for

Ld

Adnamo Alber
aulramoatherti0 0 hotrmail com

' kmhbmmhcwwkmdLWM
Adol Lk y of Exp d Neuroscwnoe,
Postgraduss Progren in ihhh!imw University of South Sants
Catunea. Palbocs. SC. Bearil

S O Cardenal Herers Univessity, Valencia, Spam

Y Degurament of Pryscal Education, University of West Sans
Catanma, Joagaha, Brani

! Luborasory of Experimontul Physiopathology. Posagr Program
= Hoalth Saences, Usnveriaty of Southern Sonta Catarina,
Cncitma, SC, Beazil

Pubdlished imlne: OX June 2020

the production of the dystrophin protein (Marconi et al.
2017, and muinly affects males. This disease usunlly appears
m carly childhood and s chamscterized by delays in motor
milestones. DMD leads 10 weakening of skeletal muscles.
und 1x known 2 the most common and severe type of muscy-
far doorder because of st carly onset and rapid evolution of
symptoas (Matthew 2013; Ljubwcie et al, 2014; Savino et al,
201%),

The treatment of patients disgnosed with DMD noeds to be
multidisciplinary, judicious, and always focused on the pa-
tent's well-beng. Physsotherapy and occupational therapy
are very often standard care, Physiotherapy s regarded as
cructal for the success of treatment, xince it has schieved good
results m the short term. such as mantaming the awtonomy of
these individuals (Gevaerd et all 2010; Le Rumeur 2018,
Kostek 2019). Physical activity s another method that has
been used to treat DMD (Alemdaroglu ¢t al, 2015;
Hyzewacz et al, 2015b), Studies have used physical exercise
m inkhviduals with DMD in order to decrease muscle deteno-
ration, mascle contractures, und bone fractures, und 10 in-
erease the time of functional independence (Jansen et al.
2013; Mankodi et al 2017),

The balance for good treatment s directly linked 1o the
process of muscle fatigue, becawse during an exercise activity,
metabolic und physiokypical changes oocur and can result in
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INFLUENCIA DA SUPLEMENTACAONUTRICIONAL NA QUALIDADE DE VIDA
EM CRIANCAS E ADOLESCENTES PORTADORES DE FIBROSE CISTICA
ATENDIDOS EM UM HOSPITAL DE REFERENCIA DO SUL DO BRASIL

Monica Ribeiro de Moraes! | MSc. Bruna Becker da Silva?, Dr®. Aline Daiane Schlindwein?,
Dr* Betine Pinto Moehlecke Iser* (orientadora)

RESUMO

A fibrose cistica (FC) € uma doenca cronica, genética e progressiva e seu diagnostico precoce
e a evolucio do tratamento tem aumentado a expectativa de vida dos pacientes. O objetivo do
trabalho foi avaliar a influéncia do uso de suplemento nutricional na qualidade de vida (QV)
em criangas e adolescentes com fibrose cistica atendidos em um Hospital de Referéncia do
Sul do Brasil. Foi realizado um estudo epidemiologico transversal envolvendo 82 pacientes
com diagnostico confirmado atendidos no Hospital Infantil Joana de Gusmio. A prevaléncia
de criancas e adolescentes que utilizam suplemento nutricional foi de 73.2%. Ao comparamos
o uso de suplemento nutricional com a QV, as criancas de 2 a 4 anos que utilizam suplemento
tiveram maior pontuacio no dominio emocional. Entretanto nas criancas e adolescentes entre
6 a 11 anos, agueles que nfio utilizavam apresentaram maiores pontuagdes nos dominios
fisico, imagem corporal, alimentacio, tratamento e peso. Todavia, nos adolescentes a partir
de 12 anos nio foram observadas diferencas significativas. A relevincia de questbes
relacionadas a QV ¢é indiscutivel e devera estar diretamente relacionada aos estudos que

aspiram respostas para a melhoria da assisténcia aos pacientes com FC.
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Abstract

Background: Obesity is a condition that increases the risk of developing several health problems.
resulting in high health care costs worldwide. Therefore, it is important to investigate several avenues
for the control of this condition. This study aimed to identify a dermatoglyphical condition that
distinguishes obesity indwviduals from those of appropnate weight.

Methods: The sample comprised 2,172 children and teenagers between the ages of 10 and 19 years,

female and male, from public and private schools of the municipality of Joagabs, Santa Cataring,
Brazil,

Results: In a comparison of qualitative variables, Le, patterns, significant differences were observed
between groups, inchuding a higher frequency of ulnar locps (LU) on the index and middle fingers
[MET2 and MET3) in the approptiate weight group. In the obesity group, a greater frequency of
whorls (W) on fingers MET2 and MET3 was observed in males, In females, there were statistically
significant correlations between the presence of radial loops (LR} on MET3 in the appropriate weight
group and arches (A] in the obesity group.

Conclusions: The study uncovered dermatoglyphical marks characteristic of obesity individuals,
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Associagio do maior niimero de mortes por COVID-19 e o Indice de
Desenvolvimento Humano (IDH) de Cidades Catarinenses

Adriano Albertil, Bruna Becker da Silva2, Josiane Aparecida de Jesus3, Eliton Marcio Zanonid,
Leoberto Ricardo Grigollo5

Resumo: Em dezembro de 2019 surge uma nova doenga do trato respiratorio altamente
contagiosa na China, posteriormente essa doenga se espalhou rapidamente por diversos paises
denominada COVID-19 levando a Organizagdo Mundial da Saude (OMS) a decretar estado
de pandemia. Municipios com menor Indice de Desenvolvimento Humano IDH geralmente
apresentam uma taxa de mortalidade mais alta em relagio aos municipios com alto IDH,
sendo 1sso em diversos tipos de enfermidades. O estado de Santa Catarina possui um [IDH
acima da média nacional, mas dentre o8 295 municipios a diferenga dos melhores com os
piores municipios no IDH faz com que surja a pergunta: Serd que o IDH tem associagio com
maiores taxas de mortes de COVID-197

Palavras-Chave: COVID-19; IDH; DOENCA.

Association of the highest number of deaths by COVID-19 and the Human
Development Index (HDI) of cities in Santa Catarina

Abstract: In December 2019, 4 new highly contagious respiratory tract disease arises in
China, later this disease spread rapidly to several countries called COVID-19 leading the
World Health Organization (WHO) to declare a pandemic state. Municipalities with a lower
Human Development Index HDI generally have a higher mortality rate compared to
municipalities with a high HDL which is due to different types of illnesses. The state of Santa
Catarina has an HDI above the national average, but among the 295 municipalities, the
difference between the best and the worst municipalities in the HDI raises the question: Does
the HDI have an association with higher COVID-19 death rates?

Keywords: COVID-19: IDH:; Disease.
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Conbecimento sobre os efeitos do sol na pele e habitos de uso de
protetor solar em estudantes universitarios

Kuowledge about sun effects on skin and sunscreen use babits in college students

Aline Goulart Angebeh de Freitas' | Francishane Aparceids Lana de Pinho' | Stefanny Loper’,
Bruna Becker da Salva’, Aline Danne Schhindwon'

RESUMO

Introdugdo: ) compormmento sistemirico da fotoprorecdo ¢ fundamental par redusic danos decorrentes dos efcitos da exposicio
cm excesso 3 tadiagho solar, sendo que o conhecimento sobre rorlagem ¢ wma impornte ferramenta, pos propotcions mudangas
no comportamento. Objetivor Tnvestigar os conheamentos ¢ hibitos de protegio solir em estudanies universititios. Métodos: Foi
reabizado um estudao do tipo ransversal. Ow dados foram coletados por convenienc em 242 extudantes, atmvés de um guesnonino
proviamente clsborado. Os dados foram submendos 3 andlise descritiva por meio de distribuigio de frequencias absoluas € peroen-
s Para 25 associsgies enrre as vanavens, foi realizado o weste de Qui quadrado e andlise de regressio de Poisson, ¢ considerado
significativo quando p < 0,05, Resultados: As mulheres tendem o se proteger mais dos fotdanos que os homens ¢ escolhom sey
protetor solar pelo FPS, akém de unilizarem mais vanagoes de marcas de protetor solar do gue os homens. Conclusdo: Ha grande
desinformagko quanto i redd protecio confenida pelos FPS, reforcando o importincia de medidas educitivas, focadas priscipaimente
pats o riseos da cxposigio mndevid a0 sol, que incentive o alunos ¢ futuros profissionsis a uma mudangs nos seus habstos,

UNITERMOS: Protetores solares, fator de protegio solas, conhecmenton, antudes ¢ pratca em saude, extud

ABSTRACT

Introduction: T syzteatic tebweror of phutyprtection iz essential tw peawcr daonmye resiting from the ffets of excenive expamre to sl nudiation,
il Amoiedesty bt Grbelions it save Ingpoctant o, ar it provides clamges i edsnsor, Objective: Tu v itigate the hnawisdse wd habits of 1w proves-
tiww i wmirersity sweents, Methods: A rroxsectionu tiwdy war armied swt, The data werr ovdlectead by come fe 242 stwelents, theough a preeiwnily
reepared qoestivanaiee. The datie wore sulowiteed to descriptive awalyris Mvosgh the distrittion of aluwlite sond periestage froqovncier, For asswrating
fetwern rastatdes, Hhe Chd-squuare fest awed Podcoses rogression analysis werr perford, and conridernd sigsificant whew p <0,05. Results: Wnen howid o
prevdect theawselies ety frim pbots diseagy Hhaw. sven awd choose their titicrees throngls the SPE it addditton bo siing mwory raviationd of tnssormen brawds
than mrm, Conclusions: There is grvat dicimpormation egandg the vl protection prveied by SPE, reisforsing the vy of eddonutions
weceindy focamed ww the ricks of wudwe cow exparare, that ewcosragy stwdents awd ftwre projersionals b ol their babils.

KEYWORDS: Snuscrvens, swn preotection foctin, bealth Anedeeyy, attitudes aoid peactice, students
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Preferéncia por comportamentos favoraveis
a pratica de atividade fisica em criancas
com sintomas de asma e/ou rinite

Preference for behavior conducive to physical activity in children

with symptoms of asthma and/or rhinitis

Aline Piovezan’', Karoliny dos-Santos?, Bruna Becker da-Silva?,

Jefferson Traebert?, Aline Daiane Schlindwein?®

RESUMO E
Introdugdo: A 35ma € A rinite parecem INluEnoar de tversas for-
MAs Aspectos ta vida cas Cas, Inciuingo o compx imeno

do nivel de atvvdade fisica, Objetivo: Anafisar o proferénca por
o tav a pratica de atvidade fisca e o nivel

ABSTRACY

Introduction: Asthma and rhnitis saem 10 influence differant
Aspects of children's lives, Including Impairment of physical
actaty lovel, Objective: To analyze proference for behaviars
conducive to physical activity and iovel of physical actwity In

e atndade fisca de Gas de § 2 7 ancs com (-]
asma e/ou rinite om uma odade do Sul do Brasil. Método: Fol rea-
lzado um estucd YENsyersal, QUE BSiMOU & PEsenca de sintomas
e asma @ de rinkie dravés B0 QUESSOnrio lntarmational Siudy of

chil aged 6 1o 7 years with symploms ol asthma andlor
hinitis in a city n southarn Brazil. Methods: This cross-sectonal
Sludy evatuated the presence of symptoms of asthma and rhinitis
mmmmmmmmm--mmymm

Astiyma ana Allergy in Childhood e sun relagho com a preferd

o and fis with beh o
cla por comporiamenios favordveis & pridtica de atvidade lisica physical actvity and with physical activity levels, which were
¢ cam o nived de atividade fisica svaliades com o Netherlands eviluated with the Neth wis Priysical Actwvity Quastionnaire

Phy ! Activity O 0 1est0 tda Student fol uthizado
para verificar a 8ss0ciagac entra as variavels independentes @
o5 fon & pratica de dade fisica e 0

Md.nmmﬂda ANOVA uma via, segukia do testo post
hoe de Tukey foram uslizedos pars COMparss s COMporiamentos
favorivois & pritica do atividade figica e o nivel do smdado tisca
antro grupos. Mum&nmmdomzaz?ml
nestas 08 Somas da rinile foram o8 mas prevalantes, pe

Students Ltest was used to assess If ndepondent variables
ware assocated with behaviod conducive to physical activity and
physical actwty levels, One-wary ANOVA followed by Tukey's post
hot lest were used to compare behavior conduchve o physcal
actvity and physical actiyity leveis batween groups. Results: In
fotal, 282 childron parsicpatod in the study, and the most prevakant
lynvmmmumm prosent in 20.2% of chikiren. The

em 20.2% das criangas. A associago de sintomas de asma e
rnite fol constatada em 17,77% das crangas, € a prasenca solada
de sintomas de asma em 12.1%_Em relacao ao nivel de asvidade
fisica, 05 menings obtveram pontuagio sgnificativaments malos
em ralacao a prafecd por b agitadas (p = 0,02) @
pratica de aspories (p = 0.01), © meamo para ofiangas com sin-
1omas de asma ou rinsg. Conclusdo: Nao 1ol detactada relagido
entre o nivel de atvidade Nsica @ 05 SiNtomas do asma e rinta
entre 04 partiopantes.

Descritores: Asma, rinfle. exercicio fisica, crianga.

of asthma and Minitis symptoms was found in 17 7% of
children, and the presence of asthma symptoms alone was lound
N 12.1%, Regarding the level of physical activity. boys obitained &
significaraly higher score in relation 1o their praference for sctive
gamas (p = 0.02) and sports (p = 0.01), the same for childron
with symptoms of asthma or minais. Conclusion: There was no
relasonship between level of physcal activity and symploms of
asthma and rhinitls among the participants

Keywords: Asthma, rhinitis, exarcise, children.
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Any reports and responses or comments on the
Abstract article can be found at the end of the article.
Background: Dermatoglyphics is considerad, in the sclentific miliew,
to be an epigenetic marker. The objective of this study was to analyze
the presence of dermatoglyphic marks characteristic of neuromotor
capacity and abdominal resistance in children and adolescents.
Methods: This is a cross-sectional study, The sample consisted of
1,002 individuatls, female children and adolescents between the ages
of 10 and 16, from public and private schools in the city of joagaba,
Santa Catarina, Brazil. The protocol selected for analyzing the
fingerprints was dermatoglyphics, proposed by Cummins and Midlo
using a Dermatoglyphic Reader, The Brazilian Sports Project Manual -
PROESP 2015 was used to collect data on muscle strength motor tests.
Results: The results showed the presence of a dermatoglyphic mark
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Pobreza, Educaciio e os Direitos Humanos Dentro da Sociedade

Andrexsa Alberti’, Bruna Becker da Sitva’, Eliton Mdrcio Zanoni’, Renan Souza®, Adriano Alberti’

Resumo: A sociedade em meio aos seus vinos aspectos norteadores da formagio do ser humano, busca
responder por meio de virios estudos como melhorar o desenvolvimento do meio social e da vivencia
entre os seres humanos. A pobreza nio € falta de cultura ou falta de educagdio, muito menos a falta de
bens materiais como Muitias pessoas pensam, pois 4 compreensdo dela ¢ muito mais complexa do que
iss0 ¢ ¢ de suma importincia a compreensdo sobre isso. O presente artigo presente artigo, por meio de
uma revisio da literatura, pontui sobre pobreza, educagio ¢ os direitos humanos dentro da sociedade.

Palavras Chave: Ser Humano, Sociedade, compreensio.

Poverty, Education and Human Rights Within Society

Abstract: Society, in the midst of its various aspects that guide the formation of human beings, seeks
to respond through various studies on how to improve the development of the social environment and
experiences among human beings. Poverty is not lack of culture or lack of education, much less the lack
of material goods as many people think, because understanding it is much more complex than that and
understanding about it 15 of paramount importance, The present article in this article, through a literature
review, points out about poverty, education and human nghts within society,

Keywords: Human Being, Society, Understanding.
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