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genes relacionados a resposta inflamatoria pela plataforma
Open Array™ (Life Technologies®). A analise estatistica foi
realizada pelo software SPSS vs 22, 0. a=0, 05. A obtencao
dos escores clinicos foi realizada mediante os pressupostos
publicados para cada escore (Bhalla, Kanga e Shwachman-
Kulczycki). A pontuacao dos escores foi realizada por dois
profissionais médicos de maneira duplo cega. No estudo
foi considerada a média entre os avaliadores e em caso de
discrepancia os dados foram avaliados por outro avaliador.
Resultados: Para os diferentes escores, foi observada
a seguinte distribuicao: (i) escore de Bhalla: 8, 81+5, 69;
mediana= 8 (amplitude= 0 a 25); (ii) escore de kanga: 18,
85+5, 86; mediana= 17 (amplitude= 10 a 40); (i) escore
de Shwachman-Kulczycki: 66, 24+16, 86; mediana= 65
(amplitude= 20 a 95). Em relagao a associagao com as
variantes genéticas, temos: (i) escore de Bhalla: associado
com 11 variantes em dez genes [BIRC5, CD14, CYSLTR1,
ILT7A, ILTA, IL21, KCNIP4 (dois variantes), NR3C1, SELE e
SELL]; (i) escore de Kanga: associado com 16 variantes em
15 genes [C86, IKZ3, IL12B, ILTR1, IL21 (dois variantes), IL3,
IRAK3, KCNIP4, MMP9, NPY, ORMDL3, PKDCCC, RUNXI,
SELL e SMADS3I; (iii) escore de Shwachman-Kulczcki:
associado com 18 variantes em 17 genes [ADCYAP1R1,
BIRC5, CD14, CH13L1, CTL4, GDSMA, IL1RN, IL3, IL33,
KCNIP4 (dois variantes), LRRC43, MMP9, RORC, RUNXT,
SELE, SIGIRR e TBXAZ2R]. Conclusdo: Mdultiplos genes
estao envolvidos na variabilidade clinica dos pacientes com
FC, sendo a gravidade descrita pelos escores, marcada por
mdltiplos genes e suas variantes. A FC & monogénica, com
forte influencia de multiplos genes.
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Introducdo: A fibrose cistica (FC) & uma doenca
multissistemica, caracterizada principalmente por infeccao
pulmonar cronica, insuficiencia pancreatica exocrina e
elevada concentracao de eletrolitos no suor. A doenca
pulmonar cronica associada a fatores de ma nutricao e
inatividade podem levar a alteragoes posturais frequentes.
Objetivo: Verificar a relacao existente entre alteracdoes
posturais e a gravidade funcional pulmonar em pacientes
adultos com FC. Métodos: Para a avaliacao da postura
foi utilizado o Software para Avaliacao Postural (SAPO)
e para a verificagdo dos parametros de funcao pulmonar
foi utilizado o exame de espirometria. Para fins de analise
estatistica os pacientes foram classificados de acordo com
a gravidade funcional pulmonar em trés grupos: disturbio
ventilatorio obstrutivo leve, moderado e grave. Foi utilizada
a analise de variancia para um fator (ANOVA) para a
comparacao dos dados com distribuicao normal e o teste
de Kruskal-Wallis para os dados sem distribuicao normal.
Resultados: participaram do estudo 24 pacientes, sendo
14 do sexo feminino, média de idade 25+5, 2 anos, VEF1
47,9+22, 4 e IMC 20, 7£3, 2 Kg/m2. Nao houve diferenca
estatisticamente significativa entre os grupos para as
variaveis alinhamento vertical da cabeca, lordose cervical e
lordose lombar (p>0, 05). Houve diferenca estatisticamente
significativa para as variaveis de alinhamento horizontal da
cabeca (p=0, 043) e cifose toracica (p=0, 036). Concluséo:
Os pacientes com doenga distUrbio ventilatorio obstrutivo
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grave possuem angulacoes de cifose toracica maiores em
relacao aos grupos com DVO leve e moderado. O avango
da doenga pulmonar e o consequente alcaponamento aéreo

podem estar associados com as alteracoes posturais.
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Introducéo: A fibrose cistica (FC) &€ uma doenca genética,
com padrao de hereditariedade autossbmica recessiva,
mais comum na populacado branca. Pacientes com FC
apresentam progressiva limitacao ao exercicio fisico e
reducado de suas atividades de vida diaria. As causas
principais da intolerancia ao exercicio estao associadas
a redugao na capacidade e reserva ventilatoria, perda
da massa muscular periferica e diminuicao da fungcao
cardiovascular. A atividade fisica regular e o exercicio sao
fatores que contribuem para a qualidade de vida do paciente
com FC, porem a diminuigao progressiva ao exercicio pode
refletir em diminuicao da atividade fisica diaria em criancas
com diagnostico de FC. A literatura tem demonstrado
formas de avaliar a atividade fisica em criancas saudaveis
com o uso de dispositivos especificos (pedometros) de
facil manuseio e baixo custo, com adequada seguranca e
confiabilidade. Objetivo: Determinar o nivel de atividade
fisica diaria correlacionando-o com variaveis clinicas, de
fungao pulmonar, da capacidade funcional em criancas com
diagnostico de fibrose cistica. Metodologia: Estudo de
carater transversal realizado no ambulatorio de Pneumologia
Infantil do Hospital de Clinicas de Porto Alegre em pacientes
com diagnostico de FC, segundo criterios de consenso. Os
criterios de inclusao foram pacientes com idade > 6 ate
18 anos e estabilidade da clinica. Os criterios de exclusao
foram pacientes com anormalidades ortopédicas que
impediam o uso do pedometro e a realizacao dos testes
propostos. Os pacientes que aceitaram participar do estudo
e preencheram os critérios de inclusao foram submetidos a
avaliacao funcional com a realizacao do teste de caminhada
de seis minutos (TC6M), do shuttle walk test (SWT), das
medidas espirométricas e avaliacao nutricional; todas as
avaliagbes aconteceram no prazo maximo de uma semana,
apos a consulta no ambulatorio. Os pacientes levaram para
casa o dispositivo que quantifica a atividade diaria através da
contagem dos passos (pedometro SW 700); os pacientes
permaneceram 7 dias com esse dispositivo acoplado na
cintura e o registro de passos foi documentado diariamente,
a partir disso foi calculado a média de passos dados ao dia.
Resultados: Foram incluidos no estudo 17 pacientes com
FC, 8 (47%) eram do sexo feminino, com média de idade
de 11,5+ 5, 5 anos e VEF1 de 106, 55 + 34, 45 em % do
previsto e IMC de 18, 86 + 4, 27 todos de etnia caucasiana.
A meédia de passos diaria quantificada pelo pedometro foi
de 9483 + 4389 passos. Nao houve correlacao significativa
entre o niumero de passos diario e as variaveis clinicas, de
fungao pulmonar, da capacidade funcional e da qualidade
de vida em criangas com diagnostico de FC. Nas anélises
de correlacao secundarias a distancia percorrida no SWT
correlacionou-se com a capacidade vital forcada em litros
(CVF) (r=0, 533 e p=0, 04). A idade correlacionou-se






