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RESUMO

Introducéo: A fibrose cistica (FC) é a doenca hereditaria mais comum na populacéo
caucasiana. O carater multissistémico da doenca repercute em importantes
comprometimentos clinicos aos pacientes, que frequentemente apresentam
progressiva limitagdo ao exercicio fisico e reducdo das atividades de vida diaria
(AVD’S). Dentre as principais causas dessa limitagdo, encontram-se a perda da
massa muscular esquelética periférica e a progressiva diminuicdo da forca muscular.
Objetivo: O presente estudo teve o proposito de verificar a associacdo da forca
muscular periférica com a funcéo pulmonar e com a capacidade fisica de adolescentes
e adultos com FC. Métodos: Estudo transversal e prospectivo, com pacientes
atendidos pelo Programa para Adultos com FC do Hospital de Clinicas de Porto
Alegre, com idade maior ou igual a 16 anos, com estabilidade clinica. As avaliacbes
do estudo incluiam: teste de forca muscular (1RM), teste de caminhada de seis
minutos (TC6M) e espirometria. Resultados: Foramincluidos no estudo 41 pacientes,
sendo 27 dos pacientes do sexo feminino. A média de idade foi de 24,6 = 7,6 anos, a
média do Volume Expiratério Forgado no primeiro segundo (VEF) foi de 57,9 + 25,1
% do previsto, todos os pacientes tinham etnia caucasiana e 31,7% referiram praticar
atividade fisica regularmente. O grau de forca muscular em membros superiores
demonstrou associacdo moderada com a frequéncia cardiaca em repouso, com 0
VEF1 em litros e com a Capacidade Vital Forcada (CVF) em litros. O grau de forca
muscular em membros inferiores correlacionou-se moderadamente com a distancia
percorrida no TC6M, com a saturacao periférica de oxigénio (SpO2) em repouso, com
a SpO2 no final do TC6M, com o delta SpO2, com o Borg no final do TC6M, com o
VEF: em litros e em porcentagem do previsto, com a CVF em litros e em porcentagem
do previsto e com o Indice de Massa Muscular (IMC). Conclus&o: O estudo mostrou
gue a forca muscular periférica dos pacientes apresentou associagdo com as variaveis
de funcdo pulmonar. Além disso, o grau de forca muscular em membros inferiores
também apresentou associacdo com a capacidade funcional de pacientes
adolescentes e adultos com FC. A avaliacdo da forca muscular periférica pode ser
utilizada como uma forma de estimar uma melhor ou pior capacidade fisica e funcional
em pacientes adolescentes e adultos com FC.

Palavras-chave: fibrose cistica. forca muscular. espirometria



SUMARIO

1. APRESENTACGAO ...t 5
2. ARTIGO CIENTIFICO ...ttt ettt sttt es s s s seeaens 6
RESUMO ...ttt et e e sttt e e s st e e e e sabee e e s sabbeee s sabeeeesabeaeesaabteeesanraeeeaans 7
1. INTRODUGAOD ......oiieeeeeeeeeee ettt ettt sttt ettt se s s s s s neneneees 8
2. METODOLOGIA. ...ttt ettt ettt e bt e st e st e e e bt e e sbeeesabeeennneesas 9
3. ANALISE ESTATISTICA ...ttt 10
4. RESULTADOS ...ttt ettt ettt ettt et e e sbb e st e sab e e sab e saba e e sbe e e sabeeenbeesanee 10
5. DISCUSSAD ...ttt 11
5.1. LIMItag0es d0 STUAD ...cccevviiiiiiiiiiiiiiiieeeeee et 13

5.2. Implicagdes CliniCas d0 €StUAO .......eeiiiiiiiiiiiiiiiiice e 14

B. REFERENCIAS ..ottt et 15
TADCIA L ..o e 17
TADCIA 2 ... et 17
TADEIA 3 ..ottt 18
TADCIA 4 ... e s 19

ANEXO — Normas da Journal of CystiC FibDroSiS......ccccevveveiiiicei e 20



1. APRESENTACAO

O projeto inicial idealizado para o trabalho de conclusdo de curso (TCC) foi
“‘equacdes de referéncia para o shuttle walk teste incremental e o teste senta e levanta
de 5 repeticbes em criangas e adolescentes saudaveis”, sob a orientacdo da profa.
Dr.2 Simone Dal Corso. Ao longo da conclusdo do projeto, a prof2. Simone saiu da
Instituicdo e o projeto passou, entéo, a ser orientado pela prof. Dr.2 Paula Maria Eidt
Rovedder. Entretanto, o calculo amostral para este estudo, realizado utilizando seis
variaveis, resultou em duzentos e quarenta individuos. Este n grande, associado ao
tempo decorrido desde a submiss&o do projeto até a aprovacéo do Comité de Etica,
dificultou a conclusédo deste estudo dentro do tempo viavel para apresenta-lo como
TCC.

Aproximadamente cinquenta individuos ja haviam sido coletados para o estudo
inicial das equagbes, porém seriam necessarias ao menos oitenta e duas criangas
para obtermos um resultado interessante e que contemplasse o calculo amostral
considerando menos variaveis. Como bolsista de extensdo do Programa de
Acompanhamento Fisioterapéutico aos Pacientes Pediatricos com Fibrose Cistica
(FC) do Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA) e sendo a prof?. Paula bastante
atuante na area da FC, entrei em contato com esta area e, ainda em meio as coletas
do estudo das equacdes, surgiu a oportunidade de realizar um trabalho com este
assunto e que poderia ser realizado dentro do tempo disponivel para apresenta-lo
como TCC.

Sendo assim, através de um banco de dados construido apds coletas com os
pacientes do Programa para Adultos com FC do HCPA, foi possivel realizar um estudo
de delineamento transversal, objetivando verificar a associacdo entre a forca muscular
periférica com a funcdo pulmonar e a capacidade de exercicio em pacientes
adolescentes e adultos com FC. Para isto, foram analisados os resultados de quarenta
e um individuos que realizaram teste de forca muscular, teste de funcédo pulmonar
(espirometria) e teste de caminhada de seis minutos e realizadas analises estatisticas
através de correlacdo e regressao linear, estabelecendo nivel de significancia
estatistica em p < 0,05.

Pretendemos submeter o artigo na revista da Sociedade Europeia de Fibrose
Cistica, a Journal of Cystic Fibrosis (fator de impacto: 3,745). Por esta razéo, o artigo

foi formatado de acordo com as normas estabelecidas pela revista (anexo).
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RESUMO

Introducao: A fibrose cistica (FC) é uma doenca hereditaria de carater multissistémico
gue acarreta importantes comprometimentos aos pacientes. O objetivo desde estudo
foi verificar a associacdo da forca muscular periférica com a funcdo pulmonar e a
capacidade de exercicio em adolescentes e adultos com FC.

Métodos: Estudo transversal, com pacientes de um programa do Hospital de Clinicas
de Porto Alegre. As avalia¢des incluiam teste de forca muscular, teste de caminhada
de seis minutos (TC6M) e espirometria.

Resultados: Foram incluidos 41 pacientes (27 mulheres) com idade média de 24,6. O
grau de forga muscular em membros superiores associou-se com o volume expiratorio
forgcado no primeiro segundo (VEF1) e a capacidade vital forcada (CVF). Em membros
inferiores correlacionou-se com a distancia percorrida no TC6M, saturacdo de
oxigénio, VEF1 e CVF.

Concluséo: Existe associacdo da forca muscular periférica com as variaveis de funcéo
pulmonar e com a capacidade fisica de pacientes com FC.

Palavras-chave: fibrose cistica; forca muscular; espirometria



1. INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) € a doenca hereditaria mais comum na populacdo
caucasiana [1]. Por muitas décadas a doenca era fatal ainda na infancia, mas os
avancos cientificos permitiram que a sobrevida aumentasse e, em decorréncia da
progressado da doenca, também aumentassem as comorbidades apresentadas pelos
pacientes [1-3].

A FC é definida como uma doenca genética, autossémica recessiva, causada
por uma mutacdo na proteina CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance
Regulator) localizada no braco longo do cromossomo 7 [4,5]. Em geral, o
comprometimento € multissistémico, a maioria dos pacientes apresenta predominio
de doenca pulmonar obstrutiva e progressiva que € o principal determinante de oObito
nesses pacientes. Entretanto, também se caracteriza por surgimento de disfuncdo
pancreatica exocrina, doenca hepatica, problemas na motilidade intestinal,
infertilidade masculina e concentracdes elevadas de eletrélitos no suor [6,7].

O carater multissistétmico da doenca repercute em importantes
comprometimentos clinicos aos pacientes, que frequentemente apresentam
progressiva limitacdo ao exercicio fisico e reducdo das atividades de vida diaria
(AVD’S), que por consequéncia refletem em uma queda na qualidade de vida desses
pacientes [8,9]. Dentre as principais causas dessa limitacdo, encontram-se a perda
da massa muscular esquelética periférica e a progressiva diminuicdo da forca
muscular [10]. Essas alteracbes sao provocadas por uma capacidade ventilatoria
reduzida, que por sua vez, promove alteracbes adaptativas no sistema muscular
esquelético, contribuindo assim, para a intolerancia ao exercicio fisico [9].

Troosters et al. [11], avaliaram a prevaléncia da fraqueza muscular periférica e
sua relacdo com a inatividade fisica em pacientes adultos com FC. Foram incluidos
sessenta e quatro individuos com FC e vinte individuos saudaveis no grupo controle.
Os desfechos analisados incluiram forca de quadriceps e de preensdo manual. Como
resultado, os autores encontraram uma forca muscular de quadriceps e de preenséo
manual significativamente menor nos pacientes com FC em compara¢ao com o grupo
controle, demonstrando uma diminuicdo da forca muscular periférica nos pacientes
com FC.

Estudos atuais [12,13], que avaliaram desfechos relacionados a forga muscular

de pacientes com FC confirmam que esses individuos apresentam reducao da forga



muscular periférica quando comparados com individuos saudaveis. A maioria desses
estudos contemplam a populacdo pediatrica, de modo que ha poucos estudos que
avaliam forga muscular em pacientes adultos com FC e desfechos relacionados a
repercussoes clinicas da diminuicdo da forca muscular nesses pacientes.

Portanto, o presente estudo teve o proposito de verificar a associacéo da forca
muscular periférica com a funcéo pulmonar e com a capacidade fisica de adolescentes

e adultos com FC.

2. METODOLOGIA

O estudo de delineamento transversal e prospectivo foi realizado com pacientes
atendidos pelo Programa para Adultos com FC do Hospital de Clinicas de Porto Alegre
(HCPA).

Os critérios de elegibilidade do estudo envolveram pacientes com diagndstico
de FC de acordo com os critérios especificados no consenso [1], idade igual ou maior
gue 16 anos, que apresentassem estabilidade clinica da doenca respiratoria ha pelo
menos 30 dias, caracterizada por auséncia de hospitalizacdo e de modificacdo do
tratamento terapéutico de manutencdo neste periodo. Foram excluidos do estudo
pacientes que se recusaram a participar, gestantes, individuos com doenca cardiaca,
ortopédica ou traumatolOgica, assim como pacientes que apresentassem alguma
outra condicao clinica que impedisse a realizacdo dos testes propostos pelo estudo.
As avaliacdes do estudo incluiram: teste de forgca muscular, teste de funcao pulmonar
e teste de caminhada de seis minutos (TC6M).

O teste de forca muscular foi realizado através do teste de uma repeticao
maxima (1RM). Foram avaliadas a musculatura flexora de cotovelo (biceps) e
extensora de joelho (quadriceps). Inicialmente foi selecionado um peso fixo abaixo da
capacidade maxima de levantamento do individuo. Se este realizasse uma repeti¢ao
completa, era acrescentado peso ao dispositivo do exercicio, até que fosse alcancada
a capacidade maxima de levantamento. Os acréscimos de peso foram de 0,5 a 1 kg
durante o periodo de avaliacdo [14].

O TC6M seguiu as recomendacdes da American Thoracic Society [15], sendo
realizado em um corredor de 30 metros e a distancia maxima percorrida durante o
tempo de seis minutos foi registrada tanto em metros quanto em percentual do previsto

e a distancia prevista foi calculada através das equacdes de referéncia para adultos
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descritas por Enright et al. [16]. A saturacao periférica de oxigénio (SpO2), a frequéncia
cardiaca (FC) e a frequéncia respiratédria (FR) foram registradas no momento pré e
pos teste, bem como foi registrada a percepcéo de dispneia e fadiga de membros
inferiores no inicio e ao término do teste, através da escala modificada de Borg [17].

A espirometria foi realizada de acordo com os critérios da Sociedade Brasileira
de Pneumologia e Tisiologia [18]. As variaveis foram expressas em percentual do
previsto para a idade, altura e sexo e incluiram a capacidade vital forcada (CVF),
volume expiratdrio forcado no primeiro segundo (VEF1) e a razdo VEF1/CVF.

3. ANALISE ESTATISTICA

Os dados foram expressos em numero de casos (proporcao), média e desvio
padrdo. As comparacdes entre as variaveis categoricas foram realizadas pelo teste
gui-quadrado com residuos padronizados ajustados, aplicando a correcédo de Yates
ou o teste exato de Fisher quando indicado.

As correlacdes foram determinadas utilizando o teste de correlacdo linear de
Pearson. A analise da regressao linear foi realizada nas variaveis independentes que
se associaram com o grau de forca muscular dos membros superiores (MMSS) e dos
membros inferiores (MMII).

Os dados foram analisados utilizando o programa SPSS verséao 20.0. O nivel
de significancia estatistica foi estabelecido em p < 0,05. Todos os testes estatisticos

utilizados foram bicaudais.

4. RESULTADOS

Foram incluidos no estudo 41 pacientes, 27 dos pacientes estudados (65,9%)
eram do sexo feminino. A média de idade foi de 24,6 + 7,6 anos, a média do VEF: foi
de 57,9 + 25,1 % do previsto, todos os pacientes tinham etnia caucasiana e 31,7%
referiram praticar atividade fisica regularmente. Essas e outras caracteristicas gerais
estdo apresentadas na tabela 1.

A tabela 2 mostra a correlacdo entre o grau de forca muscular em MMSS e
MMII e os resultados do TC6M, de funcdo pulmonar e do IMC. O grau de forca
muscular em MMSS demonstrou associacado moderada com a FC em repouso (r = -
0,32, p =0,040), com o VEF1em litros (r = 0,51; p = 0,001) e a CVF em litros (r = 0,53;
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p < 0,001). O grau de forga muscular em MMII correlacionou-se moderadamente com
a distancia percorrida no TC6M (r = 0,39; p = 0,011), com a SpO2 em repouso (r =
0,44; p =0,004), com a SpO2 no final do TC6M (r = 0,42; p = 0,005), com o delta SpO-
(r=-0,35; p =0,022), com o Borg no final do TC6M (r = -0,31; p = 0,048), com o VEF;
em litros e em % do previsto (r =0,53; p =0,001 e r =0,49; p =0,001), coma CVF em
litros e em % do previsto (r = 0,50; p =0,001 er =0,37; p =0,016) e como IMC (r =
0,39; p =0,012).

Na andlise da regressao linear (tabelas 3 e 4) as variaveis que se associaram
com o grau de forca em MMSS foram a CVF e o VEF:1em litros, e com o grau de forga
em MMII foram a CVF em litros, o VEF1 em litros e em % do previsto, a SpO2 em
repouso e a distancia percorrida no TC6M (p < 0,05).

5. DISCUSSAO

Este estudo de delineamento transversal mostrou que em pacientes adultos
com FC, o grau de forca muscular em MMSS e em MMII apresentou associacao
positiva com a funcéo pulmonar. Além disso, os pacientes com maior forca muscular
em MMII percorreram maior distancia no TC6M, apresentaram maior SpO2 em
repouso e no final do TC6M e tinham melhor IMC.

A forca muscular periférica tem sido avaliada em pacientes com FC como
desfecho de intervencdes especificas de treinamento fisico [12,19]. Estudos prévios
[20,21] tém demonstrado que individuos com FC apresentam menor forgca muscular e
maior perda de massa muscular periférica do que individuos saudaveis, o que
favorece a intolerancia ao exercicio para essa populacao e impacta diretamente nas
atividades realizadas diariamente por esses pacientes [22,23]. O presente estudo
mostrou que aqueles pacientes que apresentaram maior grau de forca em MMII
percorreram maior distancia no TC6M. Dunnink et al. [24] avaliaram a forca muscular
respiratéria e sua relacdo com a capacidade de exercicio, com o grau de dispneia e
com a forca muscular periférica em 27 pacientes adultos com FC. Na estratificacéo
por género, demonstraram que as pacientes do sexo feminino apresentaram valores
menores para o grau de forca muscular em MMII e para a distancia percorrida no teste
de capacidade submaxima.

Trooster et al. [11] estudaram sessenta e quatro pacientes adultos com FC

(média de idade de 26,8 anos) e vinte controles pareados por idade, com o objetivo
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de investigar a prevaléncia da fraqueza muscular e a importancia da inatividade fisica
e sua relacdo com a tolerancia ao exercicio e a forgca muscular na FC. A avaliacdo
contemplava avaliacdo da forca muscular periférica, realizacdo de teste de esforco
cardiopulmonar e TC6M. A fraqueza do musculo quadriceps estava presente em 56%
dos pacientes. O pico de consumo de O e a distancia percorrida no TC6M estava
abaixo da normalidade em 89% e 75% dos pacientes, respectivamente. Esses
pacientes apresentaram baixa tolerancia ao exercicio e debilidade muscular, além
disso, os prejuizos foram superiores naqueles pacientes sedentarios. Essa € uma
relacao importante e pode implicar em medidas para reforcar a musculatura periférica,
0 que pode impactar na melhora da capacidade funcional e nas atividades de vida
diaria desses pacientes.

A forca muscular periférica apresentou associacao positiva com a funcao
pulmonar (MMIl com VEF: e CVF em litros e em % do previsto e MMSS com VEF; e
CVF em litros). Alguns estudos atuais tém relacionado a avaliagdo da forga muscular
respiratéria com a funcéo pulmonar em pacientes com FC em diferentes estagios de
gravidade [25,26]. O presente estudo € um dos primeiros conduzidos em pacientes
adultos com FC que demonstra associacao direta da reducdo da forca muscular
periférica com a funcdo pulmonar, avaliada por espirometria. Troosters et al [11]
estudaram sessenta e quatro pacientes com FC e mesmo demonstrando um grau
importante de diminuicdo da forca muscular em quadriceps quando comparado com
0 grupo controle, ndo encontraram correlacéo entre a forca muscular do quadriceps e
a funcao pulmonar. Hussey et. al [13] avaliaram e compararam a forca muscular de
grupos flexores e extensores de joelho e de ombro em treze criancas com FC e
controles saudaveis. Encontraram forte correlacdo entre o VEF; e as medidas de forca
dos musculos extensores de joelho e de ombro, confirmando associacdo entre a
limitacdo do fluxo aéreo e a diminuicdo da forca muscular em criancas com FC.

Estudo atual [12] avaliou e comparou a forca muscular respiratoria e periférica,
a capacidade de exercicio, as atividades de vida diaria (AVD’s) e parametros de
aptidao fisica em pacientes com FC e individuos saudaveis. Dezenove pacientes com
FC, com VEF:1 médio de 86,56 = 18,36% e 20 individuos saudaveis foram incluidos
neste estudo. Ndo houve diferenca estatisticamente significante nas medidas de forca
muscular respiratoria entre os dois grupos. A forca muscular em MMSS e MMII, a
distancia em metros e em % do previsto no TC6M foram significativamente menores

nos pacientes com FC do que nos individuos saudaveis. Além disso 0s pacientes com
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FC apresentaram declinio no questionario que avaliou as AVD’s e a redugdo da
aptidao fisica quando comparados com o grupo controle. A forca muscular periférica,
a capacidade de exercicio, o desempenho nas AVD’s e os componentes da aptidao
fisica sdo afetados negativamente em pacientes com FC, mesmo naqueles com
fungé@o pulmonar preservada ou obstrucdo leve. Esse achado discute a importancia
das avaliacbes sistematicas e abrangentes em pacientes com FC com todos os
estagios da doenca, como forma de identificacao e intervencdo precoce relacionada
ao tratamento desses pacientes.

No presente estudo a forca muscular avaliada em quadriceps associou-se
positivamente com o IMC. A desnutricdo proteico-calérica observada em pacientes
com FC pode influenciar negativamente na forca muscular periférica e determinar uma
gueda da condicdo fisica nesses pacientes [25]. A desnutricdo proteico-calorica
causada pelo desequilibrio entre a absorcao e o requerimento de nutrientes ingeridos
leva a diminuicdo da massa muscular em pacientes com FC. Além disso, o uso de
corticosteroides também pode influenciar na musculatura esquelética de pacientes
com FC, no entanto o impacto do uso de corticosteroides sistémicos na forca muscular
periférica ndo esta bem elucidado na literatura [25]. Selvadurai et al. [27] estudaram
os beneficios do exercicio com pesos para criancas e adolescentes com FC, com
idade entre 8 e 16 anos, internadas por agudizacdo da infeccdo pulmonar.
Demonstraram que o treinamento de forgca muscular aumentou o VEFi1, a massa
corporal e a forca muscular de membros inferiores nesses pacientes. Strauss et al.
[21], estudaram o treinamento de forca em pacientes com FC e sugeriram alguns
beneficios como: aumento de forgca muscular, ganho de peso e uma reducdo no
volume residual pulmonar. A forca muscular periférica esta diretamente associada a

condicao nutricional do paciente com FC.

5.1. Limitacdes do estudo

O presente estudo apresentou algumas limitacbes. Nesse estudo nao tivemos
um grupo controle de individuos saudaveis para comparacdo das variaveis
relacionadas com a forca muscular periférica e a capacidade subméaxima de exercicio.
O estudo com delineamento transversal ndo foi capaz de inferir consideracoes

prognosticas sobre a reducdo da forga muscular em nosso grupo de pacientes.
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5.2. Implicagdes clinicas do estudo

Em nosso estudo, observamos associacdo da forca muscular periférica com
muitas variaveis: distancia percorrida no TC6M, VEF1, CVF, SpO. em repouso, SpO2
no final do TC6M, sensacao de esfor¢co (Borg) no final do TC6M, FC em repouso e
IMC. Entretanto, na andlise multivariada apenas as variaveis VEF1 e CVF em litros
foram preditoras do grau de forca muscular em MMSS enquanto a distancia percorrida
no TC6M, o VEF:1 em litros e % do previsto, a CVF em litros e a SpO2 em repouso
foram preditoras do grau de forca muscular em MMII de pacientes com FC. Isto sugere
gue marcadores de funcao pulmonar, a SpO> em repouso e a distancia percorrida no
TC6M podem servir como indicadores de alteragbes relacionadas a musculatura
esquelética de pacientes com FC. Além disso, o declinio da fungdo pulmonar
associou-se a diminuicdo da forca muscular tanto de MMSS quanto de MMII em
pacientes com FC. O estudo é um dos primeiros que investiga a associacao entre
forgca muscular periférica e variaveis relacionadas a tolerancia do exercicio, fungéo
pulmonar e estado nutricional em pacientes adultos com FC.

Concluindo, o estudo mostrou que a forgca muscular periférica dos pacientes
apresentou associacdo com as variaveis de funcédo pulmonar. Além disso, o grau de
forca muscular em MMII também apresentou associacdo com a capacidade funcional
de pacientes adolescentes e adultos com FC. A avaliagdo da forca muscular periférica
pode ser utilizada como uma forma de estimar uma melhor ou pior capacidade fisica
e funcional em pacientes adolescentes e adultos com FC.

Estudos de intervencdo randomizados e controlados que contemplem
treinamento especifico para musculatura periférica sdo necessarios para elucidar

sobre a capacidade muscular e a interferéncia na qualidade de vida desses pacientes.
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Tabela 1

Tabela 1 — Caracteristicas gerais dos pacientes com fibrose cistica

Variaveis (n=41)
Idade? (anos) 246 £7,6
Sexa® (masculino/feminino) 14/27
IMC? (Kg/m2) 20,6 £ 2,3
VEF:? (% previsto) 579+251
CVF2 (% previsto) 71,5+20,4
Atividade fisica® (% de sim) 31,7%
Distancia no TC6M? (metros) 544,4 + 58,5
SpO2 em repouso? (%) 96,3+ 2,2

aValores expressos em média + dp. PValores expressos em nimero de casos. “Valores expressos em
%.

IMC = indice de massa corporal; VEF:1 = volume expiratério forcado no primeiro Segundo; CVF =
capacidade vital forcada; TC6M=teste de caminhada de seis minutos; SpO. = saturacdo periférica de
oxigénio.

Teste do qui-quadrado para variaveis categodricas; teste t para amostras independentes para variaveis
continuas com distribuicdo normal.

Tabela 2

Tabela 2 — Correlagéo entre o grau de forca muscular em MMSS e MMII e os resultados do

TC6M, de funcdo pulmonar e valores nutricionais de pacientes com fibrose cistica

Variavel MMSS MMII
r=0,13 r=0,39

Distancia percorrida (m)
p = 0,388 p=0,011
r=0,50 r=0,44

SpO2 em repouso

Pz €M repou p = 0,755 p = 0,004

r=0,22 r=0,42

SpO2 o final do TC6M
pt2no finat co p=0,155 p = 0,005
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Delta SpO2

FC repouso

Borg em repouso

Borg no final do TC6M

VEF1 (% previsto)

VEF: (litros)

CVF (% previsto)

CVF (litros)

IMC (Kg/m?)

r=-0,26

p = 0,089

r=-0,32

p = 0,040

r=-0,15

p =0,924

r=-0,25

p=0,111

r=0,25

p = 0,103

r=0,51

p = 0,001

r=0,21

p=0,186

r=0,53

p < 0,001

r=20,09

p = 0,545

r=-0,35

p = 0,022

r=-0,19

p=0,221

r=-0,43

p = 0,790

r=-0,31

p = 0,048

r=0,49

p = 0,001

r=0,53

p = 0,001

r=0,37

p=0,016

r=0,50

p = 0,001

r=0,39

p = 0,012

MMSS = membros superiores; MMII = membros inferiores; TC6M = teste de caminhada de seis minutos;
SpO:2 = saturagdo periférica de oxigénio; Borg = sensacdo de dispneia; VEF1 = volume expiratério
forcado no primeiro segundo; CVF = capacidade vital forcada; IMC = indice massa corporal; r =

coeficiente de correlacdo de Pearson.

Tabela 3

Tabela 3 — Analise da regressao linear para varidveis associadas com o grau de forgca em

MMSS

Variavel B
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CVF (litros) 0,21 0,56 0,004
VEF (litros) 0,21 0,59 0,002

VEF1 = volume expiratorio forcado no primeiro segundo; CVF= capacidade vital forcada;
FC = frequéncia cardiaca; B = coeficiente angular.
Analise da regressao linear (método enter).

Tabela 4
Tabela 4 — Analise da regressao linear para variaveis associadas com o grau de forca em
MMII

Variavel B Beta P

CVF (litros) 0,08 0,40 0,019
VEF; (litros) 0,08 0,41 0,017
VEF1 (% previsto) 2,45 0,45 0,010
SpO:2 repouso (%) 0,21 0,44 0,013
Distancia TC6M(m) 5,82 0,44 0,025

VEF1 = volume expiratdrio forcado no primeiro segundo; CVF = capacidade vital forcada; SpO: =
saturacao periférica de oxigénio; TC6M = teste de caminhada de seis minutos; B = coeficiente angular.
Andlise da regresséo linear (método enter).
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ANEXO - Normas da Journal of Cystic Fibrosis

Original articles Original research papers should contain no more than 3,000 words
plus no more than 5 figures or tables in total and 30 references. The abstract should
consist of 4 paragraphs, labelled Background, Methods, Results, and Conclusions.

NEW SUBMISSIONS

Submission to this journal proceeds totally online and you will be guided stepwise
hrough the creation and uploading of your files. The system automatically converts
your files to a single PDF file, which is used in the peer-review process. As part of the
Your Paper Your Way service, you may choose to submit your manuscript as a single
file to be used in the refereeing process. This can be a PDF file or a Word document,
in any format or layout that can be used by referees to evaluate your manuscript. It
should contain high enough quality figures for refereeing. If you prefer to do so, you
may still provide all or some of the source files at the initial submission. Please note

that individual figure files larger than 10 MB must be uploaded separately.

References

There are no strict requirements on reference formatting at submission. References
can be in any style or format as long as the style is consistent. Where applicable,
author(s) name(s), journal title/book title, chapter title/article title, year of publication,
volume number/book chapter and the pagination must be present. Use of DOI is highly
encouraged. The reference style used by the journal will be applied to the accepted
article by Elsevier at the proof stage. Note that missing data will be highlighted

at proof stage for the author to correct.

Formatting requirements

There are no strict formatting requirements but all manuscripts must contain the
essential elements needed to convey your manuscript, for example Abstract,
Keywords, Introduction, Materials and Methods, Results, Conclusions, Artwork and

Tables with Captions.
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If your article includes any Videos and/or other Supplementary material, this should be
included in your initial submission for peer review purposes. Divide the article into
clearly defined sections.

Figures and tables embedded in text

Please ensure the figures and the tables included in the single file are placed next to

the relevant text in the manuscript, rather than at the bottom or the top of the file.

REVISED SUBMISSIONS

Use of word processing software

Regardless of the file format of the original submission, at revision you must provide
us with an editable file of the entire article. Keep the layout of the text as simple as
possible. Most formatting codes will be removed and replaced on processing the
article. The electronic text should be prepared in a way very similar to that of
conventional manuscripts (see also the Guide to Publishing with Elsevier:
http://www.elsevier.com/guidepublication). See also the section on Electronic artwork.
To avoid unnecessary errors you are strongly advised to use the 'spell-check’ and
‘grammar-check’ functions of your word processor.

Subdivision - numbered sections

Divide your article into clearly defined and numbered sections. Subsections should be
numbered 1.1 (then 1.1.1, 1.1.2, ...), 1.2, etc. (the abstract is not included in section
numbering). Use this numbering also for internal cross-referencing: do not just refer to
'the text'. Any subsection may be given a brief heading. Each heading should appear

on its own separate line.

Essential title page information

* Title. Concise and informative. Titles are often used in information-retrieval systems.
Avoid abbreviations and formulae where possible.

* Author names and affiliations. Please clearly indicate the given name(s) and family
name(s)

of each author and check that all names are accurately spelled. Present the authors'
affiliation addresses (where the actual work was done) below the names. Indicate all
affiliations with a lowercase superscript letter immediately after the author's name and
in front of the appropriate address. Provide the full postal address of each affiliation,

including the country name and, if available, the e-mail address of each author.
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» Corresponding author. Clearly indicate who will handle correspondence at all
stages of refereeing and publication, also post-publication. Ensure that the e-mail
address is given and that contact details are kept up to date by the
corresponding author.

* Present/permanent address. If an author has moved since the work described in
the article was done, or was visiting at the time, a 'Present address' (or 'Permanent
address’) may be indicated as a footnote to that author's name. The address at which
the author actually did the work must be retained as the main, affiliation address.
Superscript Arabic numerals are used for such footnotes. Avoid use of extraneous
words such as "study" and "investigation". The title should be given in capital letters
(not exceeding 100 letters), and a running title (not exceeding 50 letters) should also
be provided. If data from the manuscript have been presented at a meeting, list the full
name, date and location of the meeting and reference any previous abstracts in the

bibliography.

Abstracts

An abstract of your manuscript, summarizing the content, should be provided. A
maximum of 150 words, should be written in a structured manner (for original articles
only) since this will be the only part of the article studied by some readers. In original
articles, the Abstract should consist of 4 paragraphs, labelled Background, Methods,
Results, and Conclusions. They should briefly describe the problem being addressed
in the study, how the study was performed and which measurements were carried out,

the most relevant results, and what the authors conclude from the results.

Keywords
A list of three to six keywords should be supplied: full instructions are provided when

submitting the article online

Abbreviations

Define abbreviations that are not standard in this field in a footnote to be placed on the
first page of the article. Such abbreviations that are unavoidable in the abstract must
be defined at their first mention there, as well as in the footnote. Ensure consistency

of abbreviations throughout the article.
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Acknowledgements

Collate acknowledgements in a separate section at the end of the article before the
references and do not, therefore, include them on the title page, as a footnote to the
titte or otherwise. List here those individuals who provided help during the research
(e.g., providing language help, writing assistance or proof reading the article, etc.).

Units
Follow internationally accepted rules and conventions: use the international system of

units (SI). If other units are mentioned, please give their equivalent in SI.

Footnotes

Footnotes should be used sparingly. Number them consecutively throughout the
article. Many word processors build footnotes into the text, and this feature may be
used. Should this not be the case, indicate the position of footnotes in the text and
present the footnotes themselves separately at the end of the article.

Artwork

Electronic artwork - General point

» Make sure you use uniform lettering and sizing of your original artwork.

* Preferred fonts: Arial (or Helvetica), Times New Roman (or Times), Symbol, Courier.
* Number the illustrations according to their sequence in the text.

 Use a logical naming convention for your artwork files.

* Indicate per figure if it is a single, 1.5 or 2-column fitting image.

* For Word submissions only, you may still provide figures and their captions, and
tables within a single file at the revision stage.

* Please note that individual figure files larger than 10 MB must be provided in separate
source files. A detailed guide on electronic artwork is available on our website:
http://www.elsevier.com/artworkinstructions.

You are urged to visit this site; some excerpts from the detailed information are
given here.

Formats

Regardless of the application used, when your electronic artwork is finalized, please
'save as' or convert the images to one of the following formats (note the resolution

requirements for line drawings, halftones, and line/halftone combinations given below):



24

EPS (or PDF): Vector drawings. Embed the font or save the text as 'graphics'. TIFF (or
JPG): Color or grayscale photographs (halftones): always use a minimum of 300 dpi.
TIFF (or JPG): Bitmapped line drawings: use a minimum of 1000 dpi. TIFF (or JPG):
Combinations bitmapped line/half-tone (color or grayscale): a minimum of 500 dpi is
required.

Please do not:

» Supply files that are optimized for screen use (e.g., GIF, BMP, PICT, WPG); the
resolution is too low.

* Supply files that are too low in resolution.

» Submit graphics that are disproportionately large for the content.

lllustration services

Elsevier's  WebShop  (http://webshop.elsevier.com/illustrationservices)  offers
lllustration Services to authors preparing to submit a manuscript but concerned about
the quality of the images accompanying their article. Elsevier's expert illustrators can
produce scientific, technical and medicalstyle images, as well as a full range of charts,
tables and graphs. Image 'polishing' is also available, where our illustrators take your
image(s) and improve them to a professional standard. Please visit the website to find
out more.

Figure captions

Ensure that each illustration has a caption. A caption should comprise a brief title (not
on the figure itself) and a description of the illustration. Keep text in the illustrations

themselves to a minimum but explain all symbols and abbreviations used.

Tables

Please submit tables as editable text and not as images. Tables can be placed either
next to the relevant text in the article, or on separate page(s) at the end. Number tables
consecutively in accordance with their appearance in the text and place any table notes
below the table body. Be sparing in the use of tables and ensure that the data
presented in them do not duplicate results described elsewhere in the article. Please

avoid using vertical rules.

References

Manuscripts should use the Vancouver style for references.
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Citation in text

Please ensure that every reference cited in the text is also present in the reference list
(and vice versa). Any references cited in the abstract must be given in full. Unpublished
results and personal communications are not recommended in the reference list, but
may be mentioned in the text. If these references are included in the reference list they
should follow the standard reference style of the journal and should include a
substitution of the publication date with either 'Unpublished results’ or 'Personal
communication'. Citation of a reference as 'in press' implies that the item has been

accepted for publication.

Reference links

Increased discoverability of research and high quality peer review are ensured by
online links to the sources cited. In order to allow us to create links to abstracting and
indexing services, such as Scopus, CrossRef and PubMed, please ensure that data
provided in the references are correct. Please note that incorrect surnames,
journal/book titles, publication year and pagination may prevent link creation. When
copying references, please be careful as they may already contain errors. Use of the

DOl is encouraged.

Web references

As a minimum, the full URL should be given and the date when the reference was last
accessed. Any further information, if known (DOI, author names, dates, reference to a
source publication, etc.), should also be given. Web references can be listed
separately (e.qg., after the reference list) under a different heading if desired, or can be

included in the reference list.

Conflict of interest disclosure

The Journal of Cystic Fibrosis has adopted the Conflict of Interest Disclosure form
provided by the International Committee of Medical Journal Editors (ICMJI) and
requests authors to complete it during the submission process; a copy of the form can

be found here http://www.icmje.org/conflicts-of-interest/

References in a special issue


http://www.icmje.org/conflicts-of-interest/
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Please ensure that the words 'this issue' are added to any references in the list (and

any citations in the text) to other articles in the same Special Issue.

Reference management software

Most Elsevier journals have their reference template available in many of the most
popular reference management software products. These include all products that
support Citation Style Language styles (http://citationstyles.org), such as Mendeley
(http:/lwww.mendeley.com/features/reference-manager) and Zotero
(https://www.zotero.org/), as well as EndNote (http://endnote.com/downloads/styles).
Using the word processor plug-ins from these products, authors only need to select
the appropriate journal template when preparing their article, after which citations and
bibliographies will be automatically formatted in the journal's style. If no template is yet
available for this journal, please follow the format of the sample references and
citations as shown in this Guide.

Users of Mendeley Desktop can easily install the reference style for this journal by
clicking the following link:
http://open.mendeley.com/use-citation-style/journal-of-cystic-fibrosis

When preparing your manuscript, you will then be able to select this style using the

Mendeley plug-ins for Microsoft Word or LibreOffice.

Reference formatting

There are no strict requirements on reference formatting at submission. References
can be in any style or format as long as the style is consistent. Where applicable,
author(s) name(s), journal title/book title, chapter title/article title, year of publication,
volume number/book chapter and the pagination must be present. Use of DOI is highly
encouraged. The reference style used by the journal will be applied to the accepted
article by Elsevier at the proof stage. Note that missing data will be highlighted at proof
stage for the author to correct. If you do wish to format the references yourself they

should be arranged according to the following examples:

Reference style
Text: Indicate references by number(s) in square brackets in line with the text. The

actual authors can be referred to, but the reference number(s) must always be given.


http://citationstyles.org/
http://www.mendeley.com/features/reference-manager
https://www.zotero.org/
http://endnote.com/downloads/styles
http://open.mendeley.com/use-citation-style/journal-of-cystic-fibrosis
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List: Number the references (numbers in square brackets) in the list in the order in
which they appear in the text.

Examples:

Reference to a journal publication:

[1] Van der Geer J, Hanraads JAJ, Lupton RA. The art of writing a scientific article. J
Sci Commun 2010;163:51-9.

Reference to a book:

[2] Strunk Jr W, White EB. The elements of style. 4th ed. New York: Longman; 2000.
Reference to a chapter in an edited book:

[3] Mettam GR, Adams LB. How to prepare an electronic version of your article. In:
Jones BS, Smith RZ, editors. Introduction to the electronic age, New York: E-
Publishing Inc; 2009, p. 281-304.

Note shortened form for last page number. e.g., 51-9, and that for more than 6 authors
the first 6 should be listed followed by ‘et al.' For further details you are referred to
‘Uniform Requirements for Manuscripts submitted to Biomedical Journals' (J Am Med
Assoc 1997;277:927-34).

Journal Abbreviations Source
Journal names should be abbreviated according to this list of title word

abbreviations: http://www.issn.org/2-22661-LTWA-online.php.

Video data

Elsevier accepts video material and animation sequences to support and enhance your
scientific research. Authors who have video or animation files that they wish to submit
with their article are strongly encouraged to include links to these within the body of
the article. This can be done in the same way as a figure or table by referring to the
video or animation content and noting in the body text where it should be placed. All
submitted files should be properly labeled so that they directly relate to the video file's
content. In order to ensure that your video or animation material is directly usable,
please provide the files in one of our recommended file formats with a preferred
maximum size of 150 MB. Video and animation files supplied will be published online
in the electronic version of your article in Elsevier Web products, including
ScienceDirect:http://www.sciencedirect.com. Please supply 'stills' with your files: you

can choose any frame from the video or animation or make a separate image. These
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will be used instead of standard icons and will personalize the link to your video data.
For more detailed instructions please visit our video instruction pages
athttp://www.elsevier.com/artworkinstructions. Note: since video and animation cannot
be embedded in the print version of the journal, please provide text for both the
electronic and the print version for the portions of the article that refer to this content.

Supplementary material

Supplementary material can support and enhance your scientific research.
Supplementary files offer the author additional possibilities to publish supporting
applications, high-resolution images, background datasets, sound clips and more.
Please note that such items are published online exactly as they are submitted; there
is no typesetting involved (supplementary data supplied as an Excel file or as a
PowerPoint slide will appear as such online). Please submit the material together with
the article and supply a concise and descriptive caption for each file. If you wish to
make any changes to supplementary data during any stage of the process, then please
make sure to provide an updated file, and do not annotate any corrections on a
previous version. Please also make sure to switch off the 'Track Changes' option in
any Microsoft Office files as these will appear in the published supplementary file(s).
For more detailed instructions please visit our artwork instruction pages

at http://www.elsevier.com/artworkinstructions.

Submission checklist
The following list will be useful during the final checking of an article prior to sending
it to the journal for review. Please consult this Guide for Authors for further details of

any item.

Ensure that the following items are present:

One author has been designated as the corresponding author with contact details:
* E-mail address

* Full postal address

All necessary files have been uploaded, and contain:

» Keywords

« All figure captions
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+ All tables (including title, description, footnotes)

Further considerations

» Manuscript has been 'spell-checked' and 'grammar-checked'

* All references mentioned in the Reference list are cited in the text, and vice versa

» Permission has been obtained for use of copyrighted material from other sources
(including the Internet)

Printed version of figures (if applicable) in color or black-and-white

* Indicate clearly whether or not color or black-and-white in print is required.

For any further information please visit our customer support site

athttp://support.elsevier.com.
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Authors should use the 'Track Changes' option when revising their manuscripts, so
that any changes made to the original submission are easily visible to the Editors.
Those revised manuscripts upon which the changes are not clear may be returned to
the author.

Specific comments made in the Author Comments in response to referees' comments
must be organised clearly. For example, use the same numbering system as the

referee, or use 2 columns of which one states the comment and the other the response.
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