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RESUMO

Introducdo: Esclerodermia ou esclerose sistémica (ES) € uma doenca sistémica, crbnica e
incapacitante no que diz respeito ao aspecto funcional. E um distrbio que gera o excesso de
liberagdo de colageno dos tecidos, debilitando e restringindo organicamente o paciente. Esta
doenca é pouco explorada no que diz respeito a postura, equilibrio e 0 desempenho funcional
relacionado a vida diédria importantes no acompanhamento e abordagem fisioterapéutica
adequada. Objetivos: Tracar o perfil da doenca quanto a forca muscular periférica,
capacidade funcional, composi¢do corporal, funcdo pulmonar, postura, equilibrio estatico e
qualidade de vida de pacientes com esclerodermia. Apds esta caracterizacao, nosso segundo
objetivo é correlacionar tais medidas e compara-las com individuos saudaveis. Métodos:
Foram realizados trés estudos e um trabalho para congresso. Foram incluidos no 1° estudo: 10
pacientes com ES; no 2°: 20 pacientes com ES e 20 controles; e no 3°: 31 pacientes com ES e
31 controles pareados por sexo, idade, peso, altura e indice de massa corporal (IMC). Os
pacientes foram submetidos a avaliacdo da mobilidade pela goniometria, forca muscular
periférica (dinamometria isométrica) e fadigabilidade (eletromiografia de superficie), analise
postural (fotogrametria), funcdo pulmonar (espirometria, pletismografia de corpo inteiro,
medida da capacidade de difusdo do CO e avaliacdo da forca muscular respiratoria), equilibrio
estatico (estabilometria e escala de Equilibrio de Berg), composicdo corporal (bioimpedancia
elétrica) e capacidade funcional (teste de caminhada de seis minutos-TC6’). Os mesmos
também responderam a um questionario de qualidade de vida (SF-36), questionario de
incapacidade (HAQ) e do nivel de atividade fisica (IPAQ). Resultados: No primeiro estudo,
0s pacientes com ES apresentaram restricdo no arco de movimento e reducdo da capacidade
funcional pelo TC6’. Houve correlagdo entre o TC6’ e os angulos de planti-flexdo, dorsi-
flexdo e eversdo, respectivamente (r=0,65; r=0,64; r=0,59; p<0,05), ¢ do TC6’ com os
movimentos de aducdo e extensdo de quadril, respectivamente (r-0,52; r=0,50; p<0.05). No
segundo estudo, os pacientes com ES apresentaram redugdo da forga muscular, aumento da
fadigabilidade, capacidade funcional reduzida e pior fun¢do pulmonar. Quando comparados
aos controles, os valores foram significativamente menores (p=0,0001). Houve correlacédo
significativa da forca de quadriceps com massa livre de gordura-MLG (r=0,49), capacidade
vital forcada-CVF (r=0,57), TC6’ (r=0,71) e o HAQ (r=-0,62). Também foram observadas
correlagbes significativas entre a fadigabilidade de quadriceps com a pressdo inspiratoria
méaxima (PImax) e a pressdo expiratdria maxima (PEmax), respectivamente (r=0,68; r=0,47;
p<0,05). A analise de regressao linear multipla mostrou que o TC6’ e a MLG se apresentaram
como variaveis independentes, preditivas para a forca muscular de quadriceps (R°=0,612). No
terceiro estudo, os pacientes com ES, quando comparados aos controles, apresentaram desvios
posturais no angulo do quadril na vista anterior (p=0,016) e lateral direita (p=0,049),
alinhamento horizontal da pélvis para o lado direito (p=0,002) e lado esquerdo (p=0,004).
Houve também alteracdo no alinhamento vertical do tronco (p=0,033) e angulo do tornozelo
(p= 0,040). Também foram observadas correlacbes entre o controle postural e a funcdo
pulmonar. Conclusdes: Pacientes com esclerodermia apresentam disfungdes funcionais
importantes, tais como: restricdo do arco de movimento, reducéo da for¢a muscular periférica,
maior fatigabilidade muscular e reduzida capacidade funcional quando comparados aos
controles. Ha correlacdo significante entre a forca muscular periférica e a composi¢édo
corporal, funcdo pulmonar, capacidade funcional e a qualidade de vida. Nestes pacientes, 0
comprometimento vascular reflete tanto no desempenho funcional quanto no controle
postural. H& relacdo entre a escala de Berg e a estabilometria, assim como entre o equilibrio e
as variaveis posturais de joelho e tornozelo. Estes dados salientam a importancia dessas
avaliagdes na prética clinica.

Palavras-chaves: Esclerodemia. Avaliagédo funcional. Postura. Equilibrio.



ABSTRACT

Introduction: Scleroderma is a systemic, chronic, debilitating to the functional aspect of the
disease. It is a disorder that causes excessive release of collagen tissue, and weakening
organically restricting the patient. This disease is little exploited in regard to posture, balance,
and related to the functional performance of daily life important in monitoring and proper
physical therapy approach. Objectives: Profiling the disease and the peripheral muscle
strength, functional capacity, body composition, lung function, posture, static balance and
quality of life of patients with scleroderma. After this characterization, our second goal is to
correlate such measures and compare them with healthy subjects. Methods: Three studies and
a job for Congress were held. Were included in the 1st study:10 patients with SS; in 2nd: 20
SS patients and 20 controls; and the 3rd: 31 SS patients and 31 controls matched for sex, age,
weight, height and BMI. Patients underwent assessment of range of motion by goniometry,
peripheral muscle strength (isometric dynamometry) and fatigue (surface electromyography),
postural analysis (photogrammetry), lung function (spirometry, body plethysmography,
measurement of diffusing capacity for CO and evaluation of muscle strength respiratory),
static balance (stabilometry and Berg balance Scale-BSE), body composition (bioelectrical
impedance analysis) and functional capacity (test six-minute walk-6MWT). They also
answered a questionnaire of quality of life (SF-36), disability questionnaire (HAQ) and the
index of physical activity questionnaire (IPAQ). Results: In the first study, patients with SS
had restriction in range of motion and reduced functional capacity by 6MWT. There was a
correlation between the 6MWT and angles plantiflexion, dorsiflexion and eversion,
respectively (r = 0.65, r = 0.64, r = 0.59, p <0.05), and 6MWT ‘'with the movements of
extension and adduction of the hip, respectively (r-0.52, r = 0.50, p <0.05). In the second
study, patients with SS have reduced muscle strength, increased fatigue, reduced functional
capacity and impaired pulmonary function. When compared to controls, the values were
significantly lower (p = 0.0001). There was a significant correlation between quadriceps
strength with fat-free mass FFM (r = 0.49), forced vital capacity-FVC (r = 0.57), 6BMWT (r =
0.71) and HAQ (r = -0.62). Significant correlations between fatigue of quadriceps maximal
inspiratory pressure (MIP) and maximal expiratory pressure (MEP), respectively, were also
observed (r = 0.47, r = 0.68; p <0.05). A stepwise multiple linear regression showed that the
6MWT and FFM were presented as independent predictive variables for quadriceps strength
(R? = 0.612). In the third study, patients with SS compared to controls, showed postural
deviations in hip angle in the right anterior lateral (p = 0.049), horizontal alignment of the
pelvis to the right side view (p = 0.016) and (p = 0.002 ) and left (p = 0.004). There was also
change the vertical alignment of the body (p = 0.033) and ankle angle (p = 0.040).
Correlations between postural control and lung function were also observed. Conclusions:
Patients with SS have important functional disorders, such as restriction of range of motion,
reduced peripheral muscle strength, increased muscle fatigability and reduced functional
capacity when compared to controls. There is significant correlation between peripheral
muscle strength and body composition, pulmonary function, functional capacity and quality
of life. In these patients, vascular compromise reflects both the functional performance and
postural control. There is a relationship between the BBS and the stabilometry and between
balance and postural variables of knee and ankle. These data underscore the importance of
these assessments in clinical practice.

Keywords: Scleroderma. Functional assessment. Posture. Balance.
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INTRODUCAO

Esclerose sistémica (ES) é uma doenca sistémica, cronica e incapacitante no que diz
respeito ao aspecto funcional, possui etiologia ndo definida e ainda é considerada pouco
clara (RANDONE et al., 2012). E um distirbio que gera o excesso de liberacdo de
colageno dos tecidos de diferentes partes do corpo, debilitando e restringindo
organicamente o paciente. Doenca grave e agressiva de apresentacdo clinica insidiosa
(STICHERLING, 2012).

A ES ¢é a forma mais frequente encontrada nesses pacientes, acometendo
principalmente os vasos sanguineos de pequeno calibre e o tecido conjuntivo de todo o
organismo. Devido a sua variabilidade e envolvimento cutaneo, a ES é subdividida em dois
grupos distintos: ES limitada e ES difusa, que diferem no que diz respeito a gravidade e
progressdo da doenca (TANI et al., 2013). Considerada rara acomete anualmente cerca de
20 pessoas a cada 1 milhdo de habitantes, € uma doenca complexa, com repercussdes
variadas em diversos sistemas. Esses pacientes possuem alto risco de desenvolver
intolerancia ao exercicio devido ao comprometimento do sistema musculo-esquelético,
distdrbio ventilatorio restritivo e alteragcdes vasculares (NGUYEN et al., 2011).

Nos pulmdes a proliferacdo de fibroblastos, junto com a excessiva liberacdo de
colageno, resulta em um quadro estabelecido de fibrose e disfun¢des imunologicas
(SOLOMON et al., 2013). As alteracdes sao frequentes no sistema musculoesquelético, as
mais comuns sdo a miosite e a miopatia inflamatoria e ndo inflamatdria, além de artralgias,
fraqueza muscular, atrofia e possivelmente com a presenca de encurtamentos musculares
associados (AVOUAC et al., 2012). Pacientes com esclerodermia possuem significativas
alteracbes do trato gastrointestinal que, por conseguinte, levam a vérias anormalidades e
prejuizos nutricionais como méa absor¢do de gorduras, &cidos biliares e perda de nutrientes
(HARRISON et al., 2012).

Estes também apresentam, em conjunto, sintomas de ansiedade, depressdo,
limitacbes de movimento, quadros algicos e deformidades na pele e sistema
musculoesquelético, o0 que acarreta alteragcdes funcionais e reducdo na qualidade de vida
(NGUYEN et al., 2011). Pouco se tém discutido sobre as possiveis limitagdes e o devido
tratamento funcional padronizado para os portadores de ES, informagGes importantes para

0 acompanhamento, tratamento e manutencao do quadro desses doentes.



1. REVISAO DE LITERATURA

1.1. Esclerodermia

1.1.1. Definigcdo

Esclerodermia, palavra originada do Grego e derivada de outras duas palavras
(skleros = dura e derma = pele), também denominada como esclerose sistémica (ES), trata-
se de uma doenca complexa do grupo das doencas reumaticas, de natureza multissistémica,
que se caracteriza pelo excesso de deposicdo do colageno em diferentes tecidos do corpo.
Nela, ha formagdo de um tecido fibrético e cicatricial que acarreta anormalidades na derme,
alteracdes vasculares e lesdes escleroticas em 0rgaos internos, no qual o tecido, apos sofrer
tais modificacdes, se apresenta com aspecto endurecido, tenso e brilhante (DELISLE et al.,
2014; TANI et al., 2013). E uma doenca cronica que possui importantes caracteristicas
auto-imunes como a presenga de auto-anticorpos em exames laboratoriais, podendo variar
significativamente de individuo para individuo, desde um desconforto local até uma
condicdo incapacitante. A ES apresenta elevado indice de morbidade e mortalidade entre os
doentes (RANDONE et al., 2012).

H& mecanismos sobre a patogénese da ES que ainda ndo estdo bem elucidados na
literatura. Sabe-se que manifestacbes como inflamacéo, auto-imunidade e vasculopatia sdo
comumente associadas a ativacdo de fibroblastos e acumulo anormal de matriz extra-
celular, tendo como principal agente o colageno (GOTTSCHALK et al., 2014). H& também
a suposicdo de que a hipdxia cutdnea encontrada nesses pacientes contribui para o
desenvolvimento do quadro clinico, esta, por sua vez, gera a ativacao dos fibroblastos, além
do excesso de matriz extra-celular, acarretando um aumento da distancia para que haja a
difusdo e induzindo novos quadros de hipdxia (DISTLER et al., 2004; MAKINO, et al.,
2014).

A etiologia da ES é desconhecida. Através de estudos recentes e avangos
tecnoldgicos, verificou-se que existem possiveis 50 fatores de risco genéticos nesta
populacéo, entre eles: diferentes genes, alguns associados com as células T e B, citocinas e
moléculas diferenciadas da matriz extracelular. Também se especula sobre a influéncia do

fator ambiental através da exposicdo a agentes agressivos como a silica ou produtos



quimicos, além de fatores externos como medicagdes e quadros infecciosos. Sabe-se que 0
desenvolvimento da enfermidade depende de trés mecanismos que se interligam:
envolvimento vascular, reacdo imunoldgica e reacdo fibrotica (HUNZELMANN, 2013;
STICHERLING, 2012) (Figura 1).

Suscetibilidade Fatores
genética ambientais
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Ativacdo da inflamacdo/
Autoimunidade
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.

‘ Proliferagao de fibroblastos

Deposicdo de
colageno

Figura 1. HipOtese para a patogénese da esclerose sistémica.
(Fonte: Modificado de Charles et al., 2006)

1.1.2. Classificagao

A esclerodermia pode ser dividida em trés principais tipos: esclerose sistémica (ES),
esclerodermia localizada e esclerodermia sine scleroderma, sendo esta ultima considerada
muito rara e caracterizada por fibrose de o6rgdos internos sem envolvimento da pele e
tecidos subjacentes. A esclerodermia localizada ¢ uma condicdo que se caracteriza pelo
comprometimento especifico da pele, afetando as celulas produtoras de colageno em locais
especificos como a pele e tecidos subcutaneos, fascia e musculo adjacente. Possui dois
subtipos: 1) morfea, mais comumente observada nos bragos, pernas e regido frontal da face,
em que o espessamento da pele se apresenta na maioria das vezes de formas regulares com

aspecto do colageno oval na regido; e 2) esclerodermia linear, sendo a apresentacdo desta



em forma de tiras, linearmente ao longo do tecido, comumente observada em membros e
tronco e descrita como uma condicdo rara (MARSOL, 2012).

A ES ¢é a forma mais frequente encontrada nesses pacientes, acometendo
principalmente os vasos sanguineos de pequeno calibre e o tecido conjuntivo de todo o
organismo. Devido a sua variabilidade e envolvimento cuténeo, a ES foi subdividida em
dois grupos distintos: ES limitada e ES difusa (TANI et al., 2013).

A forma limitada é o subtipo mais comum, acometendo cerca de 60% dos pacientes.
Nela, as manifestacbes acontecem mais tardiamente, E caracterizada pelo
comprometimento cutaneo generalizado das extremidades, mais comum em maos, mas que
pode afetar também a face. A longo prazo, ha também manifestagdes vasculares e de 6rgaos
internos, sendo comum a hipertensao arterial pulmonar (HAP). Ha presenca de Calcinoses,
fendbmeno de Raynaud, doenca Esofégica, eSclerodactilia e Teleangiectasias, que sao
conhecidas como sindrome CREST e é comum a presenca de anticorpos anti-centrdmeros
em cerca de 60% destes doentes (HUNZELMANN, 2013).

O fenbmeno de Raynaud € o sinal que aparece mais precocemente. Foi inicialmente
descrito, em 1865, por Maurice Raynaud como uma alteracdo vasoespasticas. Trata-se da
caracteristica mais comum nesses pacientes, ocorrendo em mais de 90% dos casos. O
fendbmeno de Raynaud é uma resposta exacerbada ao frio, sendo classificado em trés fases
distintas caracterizadas por diferentes coloracdes da pele: isquemia dolorosa (aparéncia
esbranquicada da pele), cianose local e hiperemia (TANI et al., 2013).

A forma difusa da ES é considerada a mais grave e agressiva, com envolvimento
precoce de 6rgdos internos, acometendo cerca de 30% dos doentes. Apresenta o fenémeno
de Raynaud a curto prazo, possui comprometimento cutaneo de tronco, progressdo rapida
de alteracdes cutdneas e fibrose pulmonar precoce. Ha presenca de disfungdes no tubo
digestivo, es6fago e rins. Em mais de 50% dos pacientes, pode-se detectar a presenca de
anticorpos anti-topoisomerase. Esta forma da doenca possui atencao especial, pois, quando
ndo tratada, pode ser fatal (STICHERLING, 2012) (Figura 2).



Gravidade

Difusa

Limitada

HAP= Hipertens3o arterial pulmonar
FP=Fibrose pulmonar

0 3 6 9 12 15 Anos de
diagndstico

= == sEnvoMmento da pele

Envolvimento organico

Figura 2. Curso do envolvimento da pele e dos pulmdes na ES difusa e limitada.
(Fonte: STICHERLING, 2012).

1.1.3. Epidemiologia

Estudos epidemioldgicos revelam uma incidéncia de 0,3-2,8 casos a cada
100.000/ano em paises europeus e uma prevaléncia de 10 casos a cada 100.000 habitantes
(STICHERLING, 2012). No Brasil ndo existem grandes estudos que analisaram esses
dados. Galluccio et al (2011), por meio de uma revisdo epidemiolégica de 28 centros
universitarios de diferentes regides do Brasil no periodo entre 2003 e 2006, verificaram um
total de 1.139 pacientes cadastrados. Destes, 87,4% eram do sexo feminino. Estima-se que
anualmente cerca de 20 pessoas sejam acometidas a cada 1 milhdo de habitantes. Na
Alemanha foi possivel verificar, através da Rede alema de Esclerose Sistémica, cerca de
2.500 casos cadastrados, enquanto os registros americanos revelam existir mais de 4.000
casos cadastrados (GALLUCCIO et al., 2011) .

A doenca ocorre em todas as faixas etarias, mas € mais comum entre 30-50 anos de
idade e, globalmente, acomete predominantemente o sexo feminino numa frequéncia 3-8
vezes maior em mulheres em comparagdo aos homens (BARNABE et al., 2012). A
esclerodermia é uma doenca considerada rara e de heterogeneidade clinica muito variada,
podendo levar a graves complica¢fes cardiovasculares, pulmonares, reumatologicas,
gastrointestinais e na fungdo renal. Atualmente a principal causa de 6bito nesta populacéo é
a fibrose pulmonar (STROLLO & GOLDIN, 2010).



1.1.4. Manifestagdes clinicas

A ES é uma enfermidade de apresentagdo clinica insidiosa. Apesar de o

acometimento cutaneo ser 0 mais comum, outros 0rgaos e sistemas também sofrem com a

liberacdo excessiva do colageno. Quando ocorre o diagndstico, 0s pacientes ja apresentam

varias manifestacdes clinicas caracteristicas da doenca, incluindo (STICHERLING, 2012):

v

Pele (90% dos casos): esclerose da pele, fendbmeno de Raynaud, Ulceras digitais,
esclerodactilia e alteracfes nas expressdes faciais conhecidas como “boca em bolsa
de tabaco™.

Pulmdes (40-80% dos casos): fibrose pulmonar e hipertensdo arterial pulmonar
(HAP).

Rins (30% dos casos): crises renais, hipertensdo arterial, nefroesclerose e
proteindria.

Coracdo (10-25% dos casos): fibrose miocardica, pericardite, fibrose pericérdica e
insuficiéncia cardiaca.

Sistema musculoesquelético (10-70% dos casos): miosite, miopatia, calcificacdo das
articulacGes e artrite.

Trato gastrointestinal (10-30% dos casos): hipomotilidade e estenose do es6fago,
funcdo intestinais e pancreéticas reduzidas e doenca de refluxo gastroesofagico.
Membranas mucosas (incidéncia variavel): esclerose dos olhos, mucosa oral e area

genital (Figuras 3 a 6).

Figura 3. Fendmeno de Raynaud.
(Fonte: STICHERLING, 2012).



Figura 4. Ulceras digitais.
(Fonte: STICHERLING, 2012).

Figura 5. Aspecto de boca em “bolsa de tabaco”.
(Fonte: STICHERLING, 2012).

Figura 6. Calcificacéo das articulagdes.
(Fonte: STICHERLING, 2012).



Nos pulmdes a proliferacdo de fibroblastos, junto com a excessiva liberagdo de
colageno, resulta em um quadro estabelecido de fibrose e disfungdes imunoldgicas. A ES
pode ter varios tipos de apresentacdo pulmonar, seja de forma direta como a HAP e a
doenca pulmonar intersticial (DPI) ou, ainda, de forma indireta como aspiracao esofagica,
infecgBes, fraqueza muscular respiratoria, toxicidade por medicamentos utilizados no seu
tratamento, padrdo ventilatorio restritivo e espessamento pleural (HOLLAND & GOH,
2012; SOLOMON et al., 2013). Os sintomas respiratorios mais comuns sao tosse e
dispneia (GOHARI, 2011).

A fibrose pulmonar é mais comum na ES difusa, sendo que o comprometimento do
parénquima € observado em 25% dos pacientes apds o diagndstico em um periodo de trés
anos. A longo prazo, pode levar ao surgimento de bronquiectasias de tracdo como uma
repercussao importante de progressao da doenca (WELLS et al., 2009).

A HAP é muito comum na ES, sendo frequente nas duas formas da doenca
(prevaléncia de 13-35%). Especula-se que, apds uma lesdo endotelial e posterior apoptose,
é gerada a inflamacdo que pode levar a obliteracdo da artéria e reducéo do calibre do vaso
por fibrose. O método mais utilizado para o diagnéstico de HAP é o ecocardiograma
transtoracico com Doppler. Diversos fatores podem estar associados a esse quadro, entre
eles: idade avancada, gravidade da doenca, sindrome CREST e presenca de anticorpos
especificos (HUNZELMANN, 2013).

Em pacientes com ES, a HAP e a DPI sdo as principais causas de obito. Segundo a
Organizacdo Mundial de Saide (OMS), o prognéstico para HAP na ES é ruim, pois a
sobrevida ap6s um ano de diagndstico é estimada em 55%. Esta condicéo ja € observada em
cerca de 25% dos pacientes na época do diagnéstico (SOLOMON et al., 2013; YAGI et
al., 2010). A DPI é a maior causa de morbidade, afetando diretamente a qualidade de vida
desses doentes. A longo prazo, pode causar distdrbio ventilatorio restritivo e significativa
reducdo da capacidade de difusdo pulmonar ao monoxido de carbono (DLco), facilmente
observada quando analisados através dos testes de funcdo pulmonar (LOPES et al., 2011).
A DPI acarreta algumas manifestacbes bastante comuns, especialmente dispneia aos
esforgos e intolerancia ao exercicio (ANDRADE et al., 2007; DUMITRESCU et al., 2010).

O sistema musculoesquelético é fortemente atingindo, sendo as alteracbes mais

frequentes a miosite e a miopatia inflamatoria e ndo inflamatoria, as artralgias (que ocorrem



em cerca de 25-50%) e, em estagio mais avancado da doenca, a tenossinovite. As areas
mais afetadas sdo as extremidades, sendo as lesbes localizadas principalmente nas
proximidades das articulacdes envolvidas (RANQUE et al., 2010). As repercussdes dessas
complicacdes podem levar a fraqueza difusa, atrofia da musculatura e elevacao da producédo
da enzima creatinofosfoquinase (CPK). Desde 1968 a fraqueza muscular j& vem sendo
aventada como uma possivel repercussdo decorrente da esclerodermia. Na atualidade, isto
se confirmou através de exames especificos de quantificacdo da forca (AZEVEDO et al.,
2009).

Observa-se que, em alguns pacientes, fatores como fraqueza muscular e atrofia
surgem devido ao desuso. Estes aparecem secundariamente as contraturas articulares e a
cronicidade da doenca pelo espessamento cutaneo, possivelmente com a presenca de
encurtamentos musculares associados, além das alteracdes articulares que chegam a
acometer entre 40-90% dos pacientes (AVOUAC et al., 2012; IAGNOCCO et al., 2012).
No sistema respiratorio, a fraqueza muscular pode causar disfuncdo muscular respiratéria
com posterior hipercapnia que depende do grau de comprometimento do doente
(SOLOMON et al., 2013).

Outro grupo importante a ser abordado sdo as complicagdes cardiovasculares. Estas
sdo responsaveis por 15% das mortes em esclerodermia e pode ser de forma primaria
devido ao infarto, ou secundaria dada pelas complicacbes da HAP e hipertensdo arterial
sistémica nos pacientes com crises renais (AKDOGAN et al., 2011; PLASTIRAS et al.,
2012). O envolvimento do sistema cardiovascular se torna, na maioria dos casos, um sinal
de mau prognéstico (SHADE et al., 2011; SOLOMON et al., 2013).

As alteracBes no trato gastrointestinal (TGI) quase sempre estdo presentes nestes
pacientes, seja na fase inicial ou em uma fase mais avancada. O es6fago geralmente possuli
uma repercussao primaria com sintomas de refluxo e disfagia. De forma geral, as alteracdes
no TGI acarretam um significativo prejuizo nutricional, seja limitando a ingestdo de
alimentos ou pela sindrome da ma absorcdo que esses pacientes podem desenvolver
(AZEVEDO et al., 2009; HUNZELMANN, 2013).



1.1.5. Diagnéstico

Existem poucos estudos validando novos critérios diagnosticos diferenciados para a

esclerodermia, sendo de fundamental importancia o diagnostico precoce para minimizar o
risco de Obito nestes pacientes (FREIRE et al., 2004; NADASHKEVICH et al., 2004).

O diagndstico de esclerodermia se d& pelas manifestacdes clinicas associadas aos

exames complementares, sendo, em geral, feito depois de mais de 5 anos apds o inicio dos

sintomas. O Colégio Americano de Reumatologia juntamente com a Liga Europeia Contra

0 Reumatismo (American College of Rheumatology/European

League Against

Rheumatism) determinaram recentemente os critérios para o diagnostico da ES. Esses sdo

baseados nas caracteristicas clinicas apresentadas pelos pacientes (VAN DE HOGEN et al.,

2013) (Quadro 1).

Quadro 1. Critérios diagnosticos para a esclerose sistémica

Itens Subitens Escore
Espessamento da pele dos dedos das duas - 9
maos que se estendem proximalmente
para as articulagfes metacarpofalangeanas
Espessamento da pele dos dedos Dedos “inchados” 2
Esclerodactilia 4
(metacarpofalangeanas
interfalangianas)
Lesdes na ponta dos dedos Ulceras de poupas digitais 2
Cicatrizes nas pontas dos dedos 3
Telangiectasias - 2
Capilares das cuticulas anormais - 2
Hipertensdo arterial pulmonar e/ou doenca | Hipertensdo arterial pulmonar 2
pulmonar intersticial Doenca pulmonar intersticial 2
Fendmeno de Raynaud - 3
Auto-anticorpos relacionados com a ES Anti-centrdmeros 3

Anti-topoisomerase |

Anti-RNA polimerase 11l
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Verificou-se que, para o diagnostico adequado, seria necessario haver a pontuagao
minima de 9 de acordo com os critérios listados no Quadro 1. Entretanto, caso o paciente
apresente o critério de “espessamento da pele dos dedos das duas maos que se estendem
proximalmente”, este valeria uma pontuacéo correspondente a 9, o que seria suficiente para
estabelecer o diagnostico de ES (VAN DE HOGEN et al., 2013).

A deteccdo da presenca de auto-anticorpos (anticorpos anti-nucleares — ANA) no
soro € comum em pacientes com ES, chegando até 90%. Este é o método mais utilizado
para diagnosticar doentes com esclerodermia. Os subtipos mais encontrados sdo 0s
anticorpos anti-centrdbmeros (caracteristicos da ES limitada), os anticorpos anti-
topoisomerase (caracteristicos da ES difusa) e os anticorpos anti-RNA polimerase I11.

N&o ha exames especificos para fornecer o diagndstico precoce da esclerodermia.
Os exames sdo realizados para identificar a extensdo do comprometimento de &rgdos
internos. Na avaliagdo do envolvimento pulmonar, os mais utilizados sdo os testes de
funcdo pulmonar com a medida de DLco para avaliar a possibilidade de fibrose pulmonar e
outras complicacBes pulmonares. Além destes, sdo rotineiramente utilizados o
eletrocardiograma e o ecocardiograma com medicdo da pressdo sistOlica da artéria
pulmonar para avaliar a presenca de HAP. Também é importante avaliar a funcdo renal;
neste caso, o primeiro sinal é a proteindria, que tem sido associada a um alto risco de
mortalidade. Outro método que é habitualmente utilizado neste grupo de pacientes € a
capilaroscopia periungueal, que serve para avaliar a microcirculacdo através de pequenos
vasos do leito periungueal e a esofagogastroduodenoscopia para avaliar a extensdo do
envolvimento do TGI. Esses exames devem ser repetidos anualmente para servir como
parametro de rastreamento e progressdo da doencga. Assim, quanto maior a gravidade da

doenca, mais frequentes os exames devem ser solicitados (HUNZELMANN, 2013).

1.1.6. Tratamento

Para a interrupgéo do curso inflamatorio progressivo da doenga, tem sido sugerida a
utilizacdo da terapia anti-fibrética com imunossupressores. Entretanto, hd necessidade da
regulamentacdo desses medicamentos, pois 0s estudos ainda sdo poucos e limitados uma

vez que a doenga ndo tem cura (TANI et al., 2013).
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O tratamento da esclerodermia ainda ndo é bem definido na literatura, por se tratar
de uma doenca que acomete varios sistemas, possui baixa prevaléncia e apresenta um curso
clinico instavel. Isto dificulta novos estudos e ensaios clinicos e, consequentemente, uma
abordagem terapéutica padronizada para esta populacdo. Os tratamentos variam de acordo
com a sintomatologia e o grau de comprometimento de cada paciente. Entretanto, na maior
parte das vezes, requer abordagem multidisciplinar, necessitando de acompanhamento

rotineiro com a equipe para monitorar a progressao da doenca (CERINIC et al., 2009).

1.2. Fungao pulmonar na esclerodermia

A funcdo pulmonar nesta enfermidade pode estar bastante comprometida, pois, com
a deposicao excessiva de colageno nas estruturas pulmonares, se inicia um mecanismo de
fibrose. Esta disfuncdo causa danos irreversiveis na funcionalidade da ventilacdo pulmonar,
alterando a funcdo de troca gasosa e deformando as estruturas pulmonares, paredes
alveolares e espacos intersticiais. Como resultado, hd importante aumento da demanda
ventilatoria com consequente disturbio da funcao pulmonar (HUNZELMANN, 2013).

Os testes de funcdo pulmonar sdo muito utilizados na avaliacdo de pacientes
portadores de esclerodermia. Em geral, o primeiro achado observado € a reducéo da DLco
menor que 80% dos valores previsto, sendo este indice considerado atualmente o principal
preditor de deterioracdo da funcdo pulmonar nesses doentes. Outra caracteristica € a
reducdo da capacidade vital forcada (CVF) cerca de 50% menor que os valores previstos,
colaboram para o aparecimento da doenca pulmonar restritiva grave (SOLOMON et al.,
2013). Com o avancar da doenga, ha o desenvolvimento de um padrdo predominantemente
restritivo nos pacientes com fibrose pulmonar. Essas alterac6es, facilmente observadas nos
testes de funcdo pulmonar, possuem relacdo direta com a extensdo da lesdo pulmonar
visualizada pela tomografia computadorizada de alta resolucdo (TCAR). Um estudo
mostrou que a cada reducdo de 10% da DLco, a mortalidade, nesses doentes, aumenta em
20%. Observa-se que 40-75% dos pacientes terdo modificacbes na funcdo pulmonar
(DUMITRESCU et al., 2010).

Pacientes com esclerodermia possuem significativo comprometimento pulmonar e o
mesmo pode ser encontrado na autopsia em até 100% dos casos. A TCAR é o método néo

invasivo mais utilizado, identificando fibrose pulmonar intersticial e outras alteracdes
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menos agressivas em 90% dos doentes. Portanto, apresenta um papel relevante na deteccao
precoce das alteragdes pulmonares e na monitorizacdo da progressdo da doenga. As
principais caracteristicas demonstradas na TCAR sdo o padrao “em vidro fosco” e os
nodulos reticulares que predominam nas bases pulmonares (CAMICIOTTOLI et al., 2007;
GOLDIN et al., 2008).

1.3. Capacidade funcional na esclerodermia

A esclerodermia é uma doenca complexa, com repercussdes variadas em diversos
sistemas. Esses pacientes possuem alto risco de desenvolver intolerdncia ao exercicio
devido ao comprometimento do sistema musculo-esquelético, disturbio ventilatorio
restritivo e alteragbes vasculares. As deformidades articulares causam limitacdo de
movimento com consequente restricdo da mobilidade, o que reduz a capacidade funcional e
afeta diretamente a qualidade de vida (NGUYEN et al., 2011).

A avaliacdo da capacidade fisica nos pacientes com ES deve ser feita de rotina para
monitorar e acompanhar a progressao da doenca, possibilitando informac6es Uteis sobre seu
impacto na saude global do paciente. Outro indicador importante, obtido pela avaliacdo da
capacidade ao exercicio, é identificar as limitacGes funcionais e quantificar as repercussdes
da doenca sobre as atividades da vida diaria (AVDs), geralmente fornecida pelos
questionarios de qualidade de vida que avaliam o desempenho de membros superiores e
inferiores associados a mobilidade ao executar tarefas no dia-a-dia (WALKEY et al.,
2010).

Pacientes com comprometimento pulmonar e cardiaco apresentam capacidade de
exercicio reduzida. O teste de caminhada dos seis minutos (TC6’) ¢ um exame simples para
avaliar o exercicio subméaximo e apresenta boa confiabilidade. E um instrumento muito
utilizado para avaliar a capacidade funcional, pois reflete de forma eficaz as atividades
cotidianas e o monitoramento de pacientes com ES, justamente por ser pratico, de baixo
custo, ndo invasivo e de facil aplicabilidade (DEUSCHLE et al., 2011). O desempenho do
paciente com esclerodermia diante da aplicagdo do TC6’ tem se mostrado ruim, ainda nao
ha um ponto de corte para delimitar a deficiéncia do paciente, mas sabe-se que este grupo
apresenta valores referentes a distancia caminhada inferiores aos valores considerados

previstos de acordo com sexo, idade, peso e altura (DEUSCHLE et al., 2011).
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O TC6> ¢é um teste Util na identificagdo de doentes que podem apresentar
dessaturacdo de oxigénio durante as AVDs. Estudos em ES demonstram que a queda da
saturacdo durante o TC6’ fornece informacdes importantes sobre a sua gravidade
(DEUSCHLE et al., 2011; WILSHER et al., 2012). A distancia percorrida no TC6’ reflete
a limitacdo do individuo em realizar acOes diarias, fornecendo informag6es sobre qualidade
de vida e incapacidade nos portadores de ES (HOLLAND & NICOLE, 2012).

1.4. Composicao corporal em esclerodermia

Portadores de esclerodermia possuem significativas alteragdes do trato
gastrointestinal que, por conseguinte, levam a varias anormalidades e prejuizos nutricionais
como ma absorcdo de gorduras, acidos biliares e perda de nutrientes. Outra alteracdo
importante desta enfermidade é a reducdo da abertura da cavidade oral devido ao excesso
de coldgeno na pele. Com isso, a face fica enrijecida, reduzindo as rugas de expressao e
acarretando déficit funcional como a redu¢do do angulo da boca (HARRISON et al., 2012).

Os parametros do indice de massa corporal (IMC) ndo fornecem informacdes
precisas sobre a composi¢do corporal, pois apenas mostram dados referentes ao sobrepeso e
obesidade. O instrumento mais utilizado para esta finalidade atualmente é a absorciometria
de raios-X de dupla energia (DXA). Este instrumento é considerado atualmente o padrao-
ouro para identificar osteoporose através da avaliacdo da densidade mineral dssea regional,
pois, através da atenuacdo dos raios-X sobre a superficie corporal, é possivel distinguir
estruturas como gordura, 0sso e tecido livre de gordura. Dessa forma, pode se obter
propriedades referentes a densidade mineral 6ssea, contedo mineral 6sseo, massa magra e
massa gorda (SOUZA et al., 2006).

A bioimpedancia elétrica também tem sido um dos exames mais utilizados para
avaliar a composicdo corporal na ES. Por ser um método pratico, de facil aplicacdo, baixo
custo e ndo invasivo, tornou-se uma opg¢éo interessante para inferir a impedancia corporal.
Através da passagem de uma corrente elétrica de baixa intensidade a uma frequéncia
elevada, é possivel mensurar a resisténcia, reatancia, impedancia, percentual de gordura,
massa magra e agua extracelular. Assim, pode-se obter informacdes gerais sobre a massa
livre de gordura (MLG) (AZEVEDO et al., 2009).
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Estudos tém demonstrado que a reducdo da massa magra, encontrada nesses
pacientes, requer uma énfase na terapéutica no intuito de implantar medidas adicionais para
reduzir a perda de massa Ossea. Os dados obtidos pela bioimpedancia elétrica podem
auxiliar nas informacdes referentes a gravidade da doenca e no acompanhamento
multidisciplinar (KRAUSE et al., 2010).

1.5. Qualidade de vida em esclerodermia

A qualidade de vida (QV) engloba tanto a percepcao do individuo na qualidade de
suas acdes didrias como na saude em geral. Dessa forma, existe a preocupacgdo com relagédo
a seus objetivos, expectativas e desenvolvimento de seu estado no cotidiano (POPE, 2011).

Pacientes com ES possuem sintomas de ansiedade e depressdo como fatores
secundarios decorrentes da cronicidade da doenca. Estes doentes também apresentam, em
conjunto, limitagdes de movimento, quadros algicos e deformidades na pele e sistema
musculoesquelético, o que acarreta alteracdes funcionais e reducdo na qualidade de vida
(NGUYEN et al., 2011).

A esclerodermia é uma condicdo que causa significativas alteracfes na aparéncia
fisica do individuo, resultando em alteracGes psicolégicas e limitacdo do grau de interacdo
social. A DPI é uma comorbidade presente nesta afeccdo onde, dentre suas repercussoes,
estd o sintoma comum de dispneia aos pequenos esforcos. Este leva a adaptacdes nas AVDs
e afeta diretamente a sensacdo de bem-estar e saude do individuo (ANDRADE et al.,
2007).

Hé& apenas um questionario especifico para avaliar as repercussfes da esclerodermia.
Trata-se do Scleroderma Health Assessment Questionaire (SHAQ), que ainda ndo possuia
validacdo para a versdo brasileira até abril de 2014 (ORLANDI et al., 2014). H& um
segundo questionario que tem sido muito utilizado em pacientes com esclerodermia para
avaliar o indice de incapacidade no lugar do SHAQ); trata-se do Health Assessment
Questionaire (HAQ), que é bem semelhante ao SHAQ, porém, em sua composi¢ao, nao
possui uma sessdo especifica para avaliar os comprometimento da pele nesses pacientes.
Apesar dessa limitacdo, o HAQ ainda é um instrumento muito utilizado e fornece
informacdes precisas sobre o estado de salde de pacientes com esclerodermia (POOLE et
al., 2014).
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1.6. Postura e equilibrio na esclerodermia

Na ES, as constantes modificagdes encontradas devido a cronicidade da doenca,
disfungdes musculoesqueléticas e efeitos secundarios do tratamento acarretam
modificacdes importantes do sistema osteomioarticular. Giacomini et al. (2005) avaliaram
o0 equilibrio estatico em 36 pacientes com esclerodermia e 10 controles. Estes foram
submetidos & posturografia estdtica computadorizada e apresentaram um aumento
significativo nas oscilacdes laterais e no deslocamento anteroposterior quando comparado
com os individuos saudaveis. Ainda em relacdo ao controle postural, alguns estudos tém
descrito limitagbes importantes nesses pacientes, sendo a postura e o equilibrio
influenciados pelas compensacOes geradas e alteracOes articulares, assim como pelas
limitacGes de movimento originadas da rigidez tecidual pela deposicdo de colageno no
tecido conjuntivo (GIACOMINI et al., 2005; GIACOMINI et al., 2001).

Barrera et al (1998) foram os primeiros a descrever o caso de um paciente com ES
que possuia algumas divergéncias posturais, inclusive no quadril, com a presenca de algias
e disfuncdo sacroiliaca. Estes e outros estudos demonstraram que, em pacientes com
esclerodermia, é comum observar tais disfun¢Ges osteomioarticulares que podem repercutir
negativamente na postura normal do individuo, gerando assim alteragdes na postura e no
controle do equilibrio de portadores de ES (AZEVEDO et al., 2009; HUNZELMANN,
2013; SCHADE et al., 2011).

2. JUSTIFICATIVA

A esclerodermia é uma condi¢do rara e pouco explorada no que diz respeito ao
desempenho funcional. Além do mais, € uma doenca pouco conhecida no ambito da
reabilitacdo e capacidade funcional. Por se tratar de uma condicdo sistémica e possuir
repercussdes em diversos Orgdos, necessita de uma avaliagdo mais abrangente para a
abordagem terapéutica dos profissionais da salde.

As analises exploratdrias e descritivas a respeito das anormalidades causadas pela
doenca sdo escassas na literatura, tais como possiveis repercussdes da ES na postura,
equilibrio e fungdo pulmonar associada ao desempenho funcional direcionado as AVDs.

Estas informacOes s@o fundamentais para o planejamento e abordagem terapéutica. Novas
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investigacGes podem fornecer condi¢BGes para uma melhor estratégia quanto a reabilitacdo
nas agdes diérias dessa populagéo.

Pouco se tem discutido sobre as possiveis limitacbes e o devido tratamento
funcional para os portadores de ES. Esta é uma doenga que cursa com diferentes limitacoes,
tais como restricdo do arco de movimento causado pela fibrose tecidual e consequente
enrijecimento da pele, quadros &lgicos gerados pelas disfungdes osteomioarticulares, e
dependéncias no dia-a-dia para realizar tarefas basicas e rotineiras, todas elas acarretando
importante reducdo no desempenho fisico. A ES tem sido descrita como uma condicao
incapacitante de envolvimento agressivo, 0 que torna necessaria a realizacdo de avaliacGes
funcionais no ambito da pratica clinica no intuito de inserir estes individuos em programas

de reabilitacdo funcional.

3. OBJETIVOS

3.1. Primério

- Tracar o perfil funcional, avaliando as repercussdes sisttmicas de pacientes com
ES que envolvem forca muscular periférica, capacidade funcional, composi¢do corporal,
qualidade de vida, funcdo pulmonar, postura e equilibrio estatico.

3.2. Secundarios

- Correlacionar o arco de movimento com a capacidade funcional dos pacientes com
ES.

- Analisar as associacOes entre as variaveis de funcdo pulmonar e a capacidade
funcional.

- Avaliar a forca e fadigabilidade da musculatura periférica e compara-las com
controles saudaveis.

- Correlacionar o estado nutricional e a forca muscular periférica com a capacidade
funcional, funcdo pulmonar e qualidade de vida em pacientes com ES.

- Avaliar a postura e o equilibrio dos pacientes com ES e compara-los com o0s

controles saudaveis.
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- Correlacionar o equilibrio estatico e as altera¢cBes posturais com a funcdo

pulmonar em pacientes com ES.

4. MATERIAIS E METODOS

4.1. Locais do estudo
Este estudo foi realizado no Laboratério de Analise do Movimento Humano do
Centro Universitario Augusto Motta e no Laboratério de Funcdo Pulmonar do Hospital

Universitéario Pedro Ernesto, da Universidade do Estado do Rio de Janeiro (UERJ).

4.2. Tipo de estudo
Este estudo é do tipo observacional transversal, com avaliacdo quantitativa dos

dados amostrais.

4.3 - CaracterizacGes da amostra

4.3.1. Grupo de pacientes
Neste estudo, foram selecionados pacientes com ES, tanto com a forma difusa como

a forma limitada da doenca.

4.3.1.1. Critérios de elegibilidade
v" Pacientes com diagnostico de ES seguindo as diretrizes do Colégio Americano
de Reumatologia/ Liga Europeia Contra o Reumatismo (VAN DE HOGEN et
al., 2013).
v" Idade superior a 18 anos e individuos de ambos 0s sexos.
v’ Estabilidade clinica, ou seja, pacientes que nao apresentam exacerbacdo do

quadro clinico ha mais de um més e sinais vitais estaveis.



18

4.3.1.2. Critérios de excluséo
v’ Pacientes com comorbidades ndo relacionadas a ES, tais como
comprometimentos neuroldgicos, lesdes provenientes de acidentes e doenca
cardiaca prévia.
v" Presenga de infeccOes respiratorias nas Gltimas quatro semanas prévias a sua
participagao no estudo.

v" Pacientes fumantes ou ex-fumantes e/ou com pneumopatias prévias.

\

Pacientes com incapacidade de deambular.
v" Pacientes incapazes de realizar os exames de funcdo pulmonar e/ou os testes de
capacidade funcional.

4.3.2. Grupo controle
Grupo composto de voluntarios aparentemente saudaveis que foram pareados por

sexo, idade, peso, altura e indice de massa corporal (IMC).

4.3.2.1. Critérios de elegibilidade
v" ldade superior a 18 anos e individuos de ambos 0s sexos.

v"Individuos saudaveis sem limitacdes prévias.

4.3.2.2. Critérios de excluséo
v" Pessoas fumantes ou ex-fumantes.
v" Pessoas com incapacidade de deambular.
v’ Pessoas incapazes de realizar os exames de funcdo pulmonar e/ou os testes de
capacidade funcional.
Presenca de doencas pleuropulmonares.
Presenca de doencgas cardiovasculares.

Presenca de doengas osteomioarticulares.

AR NERNEEN

Presenca de doencas neuroldgicas.
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4.4. Coletas de dados e materiais utilizados

4.4.1. Exame fisico e medidas antropométricas

Apos assinarem o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (Anexo 1), 0s
participantes da pesquisa foram submetidos a uma avaliacdo clinico-funcional (Anexo 2)
que incluia exame fisico e medidas antropométricas (peso, altura e IMC).

4.4.2. Questionario de qualidade de vida Medical Outcomes Study 36-Item Short-Form
Health Survey (SF- 36) — (Anexo 1)

O Medical Outcomes Study 36-ltem Short-Form Health Survey (SF-36) € um
questionario auto-administrado que avalia de modo geral a percepcao do individuo sobre
sua qualidade de vida relacionada a saude. Este instrumento foi traduzido e validado para a
Lingua Portuguesa em 1997, sendo um questionario completo composto por oito dominios:
capacidade funcional com dez questdes, condi¢des fisicas com duas questdes, dor com duas
questdes, estado geral de saude com cinco questdes, vitalidade com quatro questdes,
aspecto social com duas questdes, emocional com trés questdes e saude mental com cinco
questdes. O SF-36 possui um escore que varia de 0-100, sendo que, quanto maior a
pontuacdo, melhor a qualidade de vida. Este tem sido utilizado rotineiramente em pacientes
com ES (LUDICI et al., 2013).

O SF-36 é um questionario genérico ndo especifico para idade, doenca ou condicéo,
permitindo assim ser reproduzido e comparavel com varias populacdes. Desta forma, torna-
se util para comparar a qualidade de vida em diferentes enfermidades e os beneficios das
abordagens de tratamentos em diferentes grupos. O mesmo também pode ser utilizado na
forma de dois escores globais como o resumo do componente fisico e o resumo do
componente mental. E um questionario multidimensional que avalia tanto quadros de
doenca quanto de bem estar. Este instrumento sera utilizado no presente estudo para avaliar

a qualidade de vida dos pacientes, sendo o mesmo auto-aplicado (HUDSON et al., 2009).

4.4.3. Health Assessment Questionnaire (HAQ) (Anexo 2)
Trata-se de um questionario que avalia o indice de incapacidade atraves de questdes

relacionadas as atividades habituais. Inicialmente foi criado para a artrite reumatoide, mas
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posteriormente passou a ser amplamente utilizado em outras doencas reumatoldgicas para a
avaliacdo funcional musculoesquelética. E um questionario auto-aplicado que possui
validacao para a lingua portuguesa, compondo-se de 20 itens que englobam oito categorias
de AVDs. Essas acOes sdo direcionadas as atividades utilizando tanto os membros
superiores como 0s membros inferiores (ORLANDI et al., 2014).

O HAQ inclui questdes sobre se vestir, se levantar, se alimentar, caminhar, higiene,
se deslocar para pegar objetos, funcdo de preensdo e outras atividades como realizar
atividades diarias e domésticas. Para cada questdo, ha uma pontuacdo que varia de 0-3,
onde: 0 = sem dificuldade, 1= pouca dificuldade, 2 = muita dificuldade e 3 = ndo consegue
realizar. Ao final, devem ser somados os valores encontrados em cada item e divididos pela
quantidade de dominios para que se obtenha o resultado final que também sera fornecido
entre 0 (sem deficiéncia) a 3 (deficiéncia maxima) (HUDSON et al., 2009).

4.4.4. Questionéario Internacional de Atividade Fisica (IPAQ) (Anexo 3)

O Questionério Internacional de Atividade Fisica foi lancado em 1998 pela OMS,
Centro de Controle e Prevencao de Doencas dos Estados Unidos e Instituto Karolinska no
intuito de avaliar medidas de atividade fisicas internacionalmente comparaveis. E de fécil
preenchimento e tem boa classificagdo em estudos epidemiolégicos. O IPAQ também ¢é
utilizado nos individuos para prevenir doencas provenientes da sua inatividade. Este
instrumento estima o tempo semanal de determinadas atividades e sua intensidade. Ja foi
validado em mais de 14 paises, apresentando boa confiabilidade e reprodutibilidade e
aceitdvel em diferentes grupos de individuos, desde adultos jovens até idosos
(BENEDETTI et al., 2007).

O IPAQ é composto por seis dominios, entre eles: trabalho, transporte, casa, jardim,
lazer e tempo gasto durante a postura sentado, no qual se deve somar as horas e minutos
que os individuos fazem suas atividades habituais. E composto por 27 questdes sobre
atividades fisicas de intensidade leve, moderada e vigorosa (MATSUDO et al., 2001). No
presente estudo, o IPAQ foi respondido pelo préprio sujeito da pesquisa. A versao utilizada

do neste estudo foi a 6, que é a versdo longa do questionario original.
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4.4.5. Teste de equilibrio (escala de Berg) — (Anexo 4)

A escala de equilibrio funcional de Berg foi criada em 1992 por Katherine Berg
com a finalidade de avaliar a capacidade de equilibrio do individuo. Este instrumento vem
sendo utilizado para determinar fatores de risco para quedas em diferentes condigdes,
estimando o equilibrio estatico e dindmico. A escala de Berg foi validada e adaptada para a
versdo brasileira em 2004, se tornando um instrumento confiavel para ser utilizado em
pesquisas cientificas. Fornece informacgdes quanto a descricdo da habilidade de equilibrio
funcional com foco na efetividade da tarefa proposta (SILVA et al., 2008).

A escala de Berg é constituida de 14 etapas comuns do dia-a-dia. Nela, cada item é
pontuado de acordo com a qualidade da tarefa fornecida em um escala de 0-4 pontos,
incluindo acbes na posicdo ortostatica, sentada, dando giro de 360°, posturas de alcance,
variacdo do campo visual, variacdo da base de sustentacdo e variacdo da superficie. A
pontuacdo é dada de acordo com alguns critérios para os testes, incluindo: tempo mantido
em uma posic¢do, distancia que o membro alcanca e o tempo total que o individuo necessita
para completar determinada tarefa. Os utensilios utilizados para a execucdo do teste sdo:
um degrau, uma régua, duas cadeiras (uma com apoio e outra sem apoio) e um cronémetro
ou reldgio. O paciente devera realizar os comandos verbais transmitidos pelo examinador,
que serdo reproduzidos como descritos na escala. Apos o término, havera a soma de todas
as condicoes e a determinacdo da qualidade de equilibrio dos pacientes. Esta pontuacao ira
variar de 0-56, onde, quanto mais proximo de 56, melhor é o desempenho (MIYAMOTO et
al., 2004).

4.4.6. Escala de dispneia da Medical Research Council (Anexo 5)

A escala da Medical Research Council (MRC) é uma avaliacdo subjetiva do
paciente sobre seu grau de dispneia durante determinadas acBes realizadas diariamente. E
um instrumento tradicionalmente muito utilizado nacional e internacionalmente por ser
simples, de facil aplicacdo e de facil compreensdo, obtendo assim boa interpretacdo pelo
paciente.

A MRC foi validada e adaptada para a versao brasileira em 2008 em pacientes com
doenca pulmonar obstrutiva cronica (DPOC), mostrando ser reprodutivel quando se analisa
o nivel das limitacbes nas AVDs no que diz respeito a dispneia. No presente estudo, foi
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utilizada a versdo brasileira do MRC. Assim, ap6s ler as cinco opcbes de condi¢bes que
podem desencadear dispneia, o individuo marca apenas uma opgao que corresponde melhor
ao seu quadro clinico (KOVELIS et al., 2008).

4.4.7. Goniometria

A avaliacdo da mobilidade é extremamente necessaria na préatica clinica da
Fisioterapia, sendo componente integrado da analise do exame fisico. A goniometria tem o
objetivo de mensurar o grau de arco do movimento de diferentes segmentos corporais. Com
isso, é possivel identificar deficiéncias angulares e de mobilidade, fornecendo assim
informacdes sobre possiveis limitagdes funcionais (KOLBER & HANNEY, 2012).

A goniometria € o método mais utilizado na préatica clinica para mensurar a
amplitude de movimento dos diversos segmentos corporais. Fornece informacdes referentes
a presenca de disfuncdo ou ndo da articulagdo, sendo possivel estimar a flexibilidade e
integridade dos tecidos moles que estdo diretamente relacionados com a qualidade do
movimento e postura. A goniometria manual possui classificacdo de confiabilidade
considerada como boa a excelente, quando se trata da mensuracdo dos membros inferiores
(SANTOS et al., 2011).

Este instrumento se assemelha a unido de duas réguas fixadas. Possui facil
manuseio, portabilidade e baixo custo e € largamente utilizado na pratica clinica por
diferentes profissionais. Embora este instrumento possua um risco em produzir uma
margem de erro na leitura, ainda é o mais utilizado na prética clinica. As articulaces
avaliadas e os movimentos estudados s&o: articulagdo coxofemoral (movimentos de
abducdo, aducdo, flexdo e extensdo); articulacdo do joelho (movimentos de flexao,
extensdo, rotacdo medial e rotacdo lateral); e articulacdo tibiotarsica (movimentos de
plantiflexdo, dorsiflexdo, inversao e eversao). Neste estudo, todas as mensuracdes seguiram
a descricdo do Manual de Goniometria (KONOR et al., 2012) (Figuras 7 e 8).
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Figura 7. Goniometria — movimento de dorsi-flexo.

(Fonte: Foto do préprio autor).

Figura 8. Goniometria — movimento de planti-flexao.

(Fonte: Foto do préprio autor).
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4.4.8. Espirometria

A espirometria é o exame que mensura os fluxos e volumes pulmonares em manobras
que podem ser lentas ou forcadas. Fornece informacdes referentes ao diagndstico,
quantifica os distarbios ventilatorios e auxilia na prevencdo de agravos a salde
(KNUDSON, 1983). No presente estudo, os testes seguiram as recomendagdes da ATS
(2005), no qual o individuo deveria estar sem infecgdes respiratérias nas ultimas trés
semanas. Todos 0s sujeitos da pesquisa foram orientados a nao ingerir alcool nas Gltimas 4
horas e café por no minimo 6 horas e evitar refeicbes volumosas por 1 hora antes do exame.

O individuo, durante o teste, permaneceu na posi¢do sentada, com a cabeca em
posicdo neutra e utilizando o clipe nasal. O avaliador o orientou quanto as manobras a
serem realizadas e o incentivou e estimulou verbalmente durante o exame. A manobra da
CVF, constituiu de uma inspiracdo profunda com posterior expiracdo rapida e forcada, sem
hesitacdo do participante. Como protocolo, foram realizadas duas séries de manobras: uma
pré broncodilatador e uma pos broncodilatador (PEREIRA, 2002).

As variaveis utilizadas foram as seguintes: CVF, volume expiratorio forcado no
primeiro segundo (VEF,) e relacdo VEF1/CVF. Os valores encontrados foram comparados

com os previstos de acordo com sexo, idade, altura, peso e raga.

4.4.9. Pletismografia de corpo inteiro

A pletismografia de corpo inteiro consiste em um método que avalia a resisténcia
das vias aéreas (Rva) e o volume de gas torécico através da variacdo de pressdo ou dos
volumes pulmonares. Esta é captada através de sensores altamente sensiveis contidos no
interior de uma cabine que deve ser totalmente vedada, sendo a Rva medida com base na lei
de Ohm, que diz que a resisténcia é igual a pressdo dividida pelo fluxo. A cabine é
conjugada a um sistema computadorizado que mede as variacdes de pressao em seu interior
e transmite para um sistema computadorizado acoplado ao mesmo para posterior
armazenamento e andlise dos dados (PEREIRA & MOREIRA, 2002).

O paciente obteve a compreensdo sobre a manobra que foi previamente explicada e
demonstrada pelo examinador. Seu posicionamento durante o exame foi sentado com a
boca acoplada em uma peca bocal. Entdo, 0 mesmo era orientado a respirar normalmente e,

em seguida, com o auxilio das proprias méaos espalmadas, realizava a compressao das
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bochechas e esforcos respiratérios rapidos e superficiais (panting). Houve orientagdes
prévias ao exame, tais como: ndo realizar refeicbes volumosas e atividades fisicas
extenuantes por no minimo uma hora antes (PEREIRA & MOREIRA, 2002).

4.4.10. Capacidade de difusdo ao monoéxido de carbono (DLco)

Este teste tem como objetivo analisar a transferéncia dos gases entre os alvéolos e o
interior das hemacias, utilizando o CO. Para tal, a lei de Fick determina os principais
requisitos para que ocorra a devida difusdo do gas através da membrana alvéolo-capilar,
sendo eles: 1) o volume do gas deve ser diretamente proporcional & area de superficie,
difusibilidade do gas e diferenca de pressdo parcial através da membrana, e 2) o volume do
gas deve ser inversamente proporcional a espessura da membrana. A manobra é constituida
por uma respiracao Unica e sustentada (PEREIRA et al., 2002).

Apos fazer uma expiracéo até o volume residual, foi realizada uma inspiragdo Unica
e sustentada por 10 segundos e, ao final, o mesmo realizava uma expiragdo profunda.
Todos os individuos da pesquisa foram orientados previamente que ndo deveriam realizar
refeicbes por no minimo 2 horas, ingerir alcool por um periodo de 4 horas e ndo praticar
exercicios extenuantes antes do exame. Ao final do teste, era realizada a média entre as
manobras (PEREIRA et al., 2002).

4.4.11. Pressdo inspiratdria maxima (PImax) e pressao expiratéria maxima (PEmax)

A forca muscular respiratéria foi determinada pela pressdo inspiratéria maxima
(PIméx), partindo-se volume residual (VR), e pela pressdo expiratéria maxima (PEmax),
partindo-se da capacidade pulmonar (CPT). Foram considerados os maiores valores da
PImax e da PEmax (SOUZA, 2002).

Neste estudo, todos os testes de funcdo pulmonar (espirometria, pletismografia
corporal, DLco e forga muscular respiratéria) foram realizados no equipamento HD CPL
(nSpire Health, Inc., Longmont, CO, USA), localizado no Setor de Provas de Funcao
Pulmonar do HUPE-UERJ.
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4.4.12. Teste de caminhada dos seis minutos (TC6’) (Anexo 6 - Escala de Borg)

O TC6’ ¢ um teste submaximo que tem sido extremamente utilizado neste grupo de
pacientes, uma vez que € reprodutivel e bem tolerado. Serve para avaliar a distancia
percorrida em metros pelo individuo e, assim, estimar a capacidade funcional. Por ser um
teste simples, sem haver necessidades de tecnologia refinada em sua execucdo, vem se
tornando o teste mais utilizado no &mbito clinico das pesquisas cientificas em diferentes
grupos de pacientes (DEUSCHLE et al., 2011).

Para a execu¢cdo do TC6’, neste estudo, o paciente foi orientado previamente a
utilizar ténis e roupa confortavel. Posteriormente foi posicionado em um corredor de 30
metros, demarcado a cada 3 metros e orientado & caminhar o mais rapido possivel, mas sem
correr, durante um periodo total de 6 minutos. Foram verificadas a saturacdo periférica de
0O, (Sp0,), frequéncia cardiaca (FC), escala modificada de Borg no repouso, no terceiro
minuto e no sexto minuto, enquanto a pressao arterial (PA) foi obtida somente no repouso e
ao final do teste. Foram realizados dois testes com o intervalo de 30 minutos entre eles. A
distdncia selecionada foi a que o paciente apresentasse melhor desempenho. Isto se
fundamenta na eliminacdo do efeito aprendizagem. Posteriormente, os dados encontrados
foram associados ao previsto de Gibbons et al.(2001) de acordo com idade, altura e peso

corporal de cada individuo (ATS, 2002) (Figura 9).
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Figura 9. Instrumentos utilizados para o TC6’.

(Fonte: Foto do proprio autor).
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4.4.13. Software para avaliacédo postural (SAPO)

A anélise postural é parte importante no exame fisico em reabilitacdo, uma vez que
distdrbios posturais estdo presentes na grande maioria da populacdo e sdo associados as
diferentes condicdes clinicas. Um dos métodos que pode ser usado para estudar a postura é
0 software de avaliagdo postural (SAPO, incubadora Fapesp, SP, Brasil), que foi
desenvolvido com o objetivo de auxiliar na avaliacdo da postura atraves de fotografias com
marcadores nos pontos anatdmicos, o que possibilita a analise de diferentes angulos. O
software é gratuito e disponivel para ser utilizado em larga escala. Por ser pratico e facil de
ser aplicado, tem sido muito utilizado em pesquisas e na pratica clinica, obtendo grande
aceitabilidade entre os pesquisadores, além de haver tutorias especificas para 0 manuseio
do programa (FERREIRA et al., 2010).

Foi utilizada uma camera fotografica de alta resolucdo (marca Sony, DSC -S40,
com resolucdo de 4.1 megapixels, 3.0 x zoom) posicionada em paralelo ao solo sobre um
tripé alinhado em uma sala devidamente iluminada e reservada. A distancia padrdo da
camera fotogréafica foi de 3 metros e a altura da maquina sobre o tripé foi de 1 metro do
chéo para fotografar o corpo inteiro.

Posteriormente, foram captadas duas imagens nos planos frontal (vista anterior e
posterior) e sagital (direito e esquerdo), com o0s pacientes em ortostatismo. Essas imagens
foram transferidas para um computador e os registros fotograficos com o SAPO foram
analisados (FERREIRA et al., 2010) (Figura 10).
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Figura 10. Pontos anatomicos avaliados no SAPO.

(Fonte: Foto do proprio autor).

Os individuos foram orientados a trajar roupa de ginastica, sendo estas as mais
apropriadas para o exame. Logo em seguida, foram demarcados com marcadores passivos
(bolas de isopor com fita adesiva dupla face) os pontos anatdmicos especificos: trago
direito e esquerdo; acrémio direito e esquerdo; angulos inferiores das escapulas direita e
esquerda; espinha iliaca antero-superior direita e esquerda; trocanter maior do fémur direito
e esquerdo; linha articular dos joelhos direito e esquerdo; ponto medial das patelas direita e
esquerda; tuberosidade das tibias direita e esquerda; maléolos laterais direito e esquerdo;
maléolos mediais direito e esquerdo; ponto entre 2° e 3° metatarsos direito e esquerdo;
espinhas iliacas postero- superiores direita e esquerda; processos espinhosos de vértebras
C7, T3 e L5 (FAPESP, 2007) (Quadro 2).



29

Quadro 2. Angulos do protocolo do software SAPO

Vista Anterior

Cabeca

Al- Alinhamento horizontal da cabeca: 2-3 e a horizontal

Tronco

A2 — Alinhamento horizontal dos acrémios: 5-6 e a
horizontal

A3 — Alinhamento horizontal das espinhas iliacas antero-
superiores: 12 - 13

A4 — Angulo dos acrémios e as espinhas iliacas antero-
superiores: 5-6;12-13

Membros
inferiores

A5 —angulo frontal do membro inferior direito: 14-16-22
(angulo de fora)

A6 — angulo frontal do membro inferior esquerdo: 15-19-
25 (angulo de fora)

AT — Diferenca no comprimento dos membros inferiores:
D (12; 23) - E (13; 26)

A8 — Alinhamento horizontal das tuberosidades das tibias:
18-21 e horizontal

A9 —angulo Q direito: angulo entre 12-17 e 17-18

A10 - angulo Q esquerdo: angulo entre 13-20 e 20-21

Vistas laterais

Cabeca

Al11- Alinhamento horizontal da cabeca (C7): 2-8 e
horizontal

A12- Alinhamento vertical da cabeca (acrémio): 5-2 e
vertical

A13- Alinhamento vertical de tronco: 5-23 e vertical

Tronco

A14 — Angulo do quadril (tronco e membro inferior):5-
23-30

A15- Alinhamento vertical do corpo: 5-30 e vertical
A16 — Alinhamento horizontal da pélvis: 21-22 e
horizontal

Membros
inferiores

A17 - Angulo de joelho: 23-24-30
A18 — Angulo do tornozelo: 24-30 e horizontal

Vista
posterior

Tronco

Assimetria horizontal da escapula em relacéo a T3

Membros
inferiores

A19 — angulo perna retropé direito: 32-35-37
A20 — angulo perna retropé esquerdo: 33-39-41
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4.4.14. Estabilometria (plataforma de forga)

Em conjunto com a postura, o equilibrio é fundamental na manutencéo do controle
do corpo no espaco, sendo um fator de extrema importancia na qualidade de vida dos
pacientes. A estabilometria é usada para a medida da oscilacdo do corpo, onde
normalmente se recorre a uma plataforma de forca que permite avaliar os deslocamentos do
individuo através dos pontos de forca dos individuos em relagdo a velocidade e ao
deslocamento antero-posterior e medio-lateral do corpo e, consequentemente, fornece
informacdes precisas sobre o equilibrio. A plataforma de forca é constituida por duas
superficies rigidas, uma superior e a outra inferior, que possui 4 sensores, um em cada
canto da mesma. Estes s&o sensores de forca utilizados para a captura do sinal (SA & BIM,
2012).

No presente estudo, foi utilizada a plataforma de forca AccuSway Plus (AMTI,
Watertown, MA, USA) acoplada a um sistema computadorizado para captacdo do sinal e
posterior analise. Em seguida, os pacientes foram orientados a permanecer na postura
ortostatica, alinhados, imoveis, fixando os olhos em um alvo na parede por 30 segundos.
Todos os participantes foram posicionados em duas condicBes: 1) olhos abertos e base
aberta (OABA), onde os calcanhares deveriam estar afastados em 30 centimetros; e 2)
olhos fechados e base fechada (OFBF), com os pés com menos de um centimetro de
distdncia. Estas condicdes possuem a finalidade de avaliar o equilibrio com e sem a
participacdo do campo visual e com e sem a participacdo da base de sustentacdo corporal,
comparado em seus extremos, desde a postura considerada mais tranquila a postura mais
desafiadora (MAINENTI et al., 2011).

As variaveis avaliadas foram: oscilacdo médio-lateral (range X em cm), oscilacéo
antero-posterior (range Y em cm), area eliptica (area retangular em cm), comprimento
(representado pelo DP de X e Y em cm) e velocidade média (cm). Estas medidas foram
analisadas no software Suite EBG, versdo 1.0, localizado no Laboratorio de Analise do
Movimento Humano — UNISUAM (Figuras 11 e 12).
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Figura 11. Estabilometria na posi¢do com olhos fechados e pés juntos.
(Fonte: Foto do préprio autor).

Figura 12. Estabilometria na posi¢do com olhos abertos e pés afastados.

(Fonte: Foto do préprio autor).

4.4.15. Avaliacdo da composicao corporal por bioimpedancia

A bioimpedancia elétrica mensura a gordura, massa magra e &gua intra e extra
celular e, consequentemente, agua corporal total, isso ocorre através da passagem de
corrente elétrica de baixa intensidade com uma frequéncia de 50 kHz (DOS SANTOS et
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al., 2014). Foi realizada a anélise da composicéo corporal através da bioimpedancia elétrica
tetrapolar Biodynamics 310e (Biodynamics, Seattle, WA, USA), localizado no Laboratorio
de Analise do Movimento Humano da UNISUAM.

Os pacientes foram orientados a retirar acessorios metalicos e ingerir no minimo
dois litros de agua um dia antes do exame. Foram orientados a nédo ingerir café e bebidas
alcodlicas no minimo 12 horas antes da execucdo do exame, ndo realizar exercicios fisicos
12 horas antes e evitar a ingestdo de farmacos com acdes diuréticas um dia antes do exame
(KRAUSE et al., 2010).

O posicionamento do individuo foi em supino, em uma superficie ndo condutora,
permanecendo por um periodo de descanso de no minimo 5 minutos antes de iniciar o
exame. Foi realizada a higienizacdo da pele com algoddo e alcool no local onde foram
colocados os eletrodos de superficie 3M (material pre-gelled Ag/AgCl). O posicionamento
dos eletrodos foram aos pares, dois no dorso da mao e dois no dorso do pé, todos do lado
do mesmo hemicorpo (AZEVEDO et al., 2009). Com o objetivo de medir a massa livre de
gordura (MLG) foi selecionada a equacdo de Kyle et al. (2001) que ja esta validada para a
versdo portuguesa: MLG = -4,104 + (0,518 x altura (2) / resisténcia) + (0,231 X peso) +
(0,130 x reatancia) + (4,229 x sexo = 1 homem, 0 mulher). Foram utilizados os dados em
% de gordura e MLG (Figura 13).

Figura 13. Bioimpedancia elétrica.

(Fonte: Foto do proprio autor).
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4.4.16. Avaliacdo muscular periférica (dinamometria isométrica com eletromiografia
de superficie)

A forca muscular periférica e a resisténcia a fadiga foram avaliadas atraves de um
equipamento composto por: uma estacdo de fitness EMK 1500 (Kenkorp, Séo Paulo,
Brasil), um eletromidgrafo de superficie, EMG -810 (sistema de EMG do Brasil LTDA,
S&o Paulo, Brasil) e um dinamometro de tracdo DIN_TRO (EMG System do Brasil LTDA,
Sdo Paulo, Brasil) com conversor analdgico digital 14 bits, faixa de 0-200 kg, localizado no
Laboratdrio de Analise do Movimento Humano.

Para o teste de forga, 0 musculo avaliado foi o quadriceps femoral, seguindo as
recomendagdes do grupo SENIAM para o correto posicionamento dos eletrodos no
musculo do membro dominante (HERMENS et al., 2000), sendo realizado o protocolo de
carga maxima. O dinamdmetro foi posicionado em um angulo de 90° em relacdo ao eixo
longitudinal da tibia, sendo fixado na articulacdo do tornozelo. O protocolo constitui de trés
contragOes isométricas voluntarias maximas (CIVM) com duracdo de 5 segundos cada, com
intervalo de 30 segundos entre elas em um periodo total de 80 segundos (DOS SANTOS et
al., 2014).

O paciente foi orientado a realizar a extensdo de joelho, com a maior forca
isométrica possivel. Seu posicionamento foi sentado com as méos cruzadas sobre o torax,
com o tronco ereto ajustado pelo encosto a fim de permitir o angulo de 90° para a flexdo de
quadril. A célula de carga estava acoplada a um sistema computadorizado, onde foi
transferido o sinal. Havia dois monitores, no qual um era voltado para o paciente para que
ele obtivesse o feedback visual do seu desempenho (OURSLER et al., 2009).

Para analise da resisténcia a fadiga, foi utilizada a eletromiografia de superficie do
musculo vasto medial (VM) do membro inferior dominante através do eletromidgrafo de
superficie com 8 canais a partir do sinal bruto. Posteriormente a higienizacdo da pele com
algoddo e alcool, foram posicionados eletrodos de superficie monopolares (circulares,
material pre-gelled Ag/AgCl). Estes ficaram em pares na diregdo das fibras musculares
com distancia de 1 centimetro, havendo um eletrodo de referéncia no maléolo lateral do
membro contralateral (SILVA et al.,, 2012). O teste de endurance consistiu de uma

contracdo sustentada por 60 segundos usando 50% da maior CIVM obtida no teste de forca.
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Foi aplicada a frequéncia de aquisi¢do de 1000 Hz, filtro passa alta de 20 Hz, filtro
passa baixa de 500 Hz e um filtro de 60 Hz para impedir interferéncias da rede elétrica. Os
processamentos e armazenamentos ocorreram no programa Suite MYO (PhD?2 Consultoria
e Sistemas Ltda, RJ, Brasil) para Windows XP® (Microsoft® Corporation) (DOS SANTOS
etal., 2014).

A raiz média quadratica (RMS) e a frequéncia mediana (MDF) do sinal
eletromiografico foram registradas em funcdo do tempo durante o teste de endurance. Os
angulos das retas de regressdo dos valores de RMS e MDF foram utilizados para
representar a tolerancia a fadiga dos pacientes. O RMS esta relacionado com o numero de
unidades motoras ativadas (amplitude do sinal) e 0 MDF esté relacionado com o potencial
de contracdo das fibras de acdo. Consequentemente, a fadigabilidade muscular é
precisamente proporcional a inclinacdo do RMS e inversamente proporcional a inclinacdo
do MDF. Foram utilizados para as analises, a forca maxima, RMS e MDF (FERREIRA et
al., 2010). (Figura 14).

Figura 14. Dinamometria isométrica.

(Fonte: Foto do préprio autor).
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Figura 15. Posicionamento do EMG de superficie no musculo vasto medial

(Fonte: Foto do préprio autor).

5. PROCEDIMENTOS

5.1. Célculo do tamanho da amostra

Considerando que o desfecho principal foi a associacdo entre postura e equilibrio,
estimou-se que uma amostra minima de 36 sujeitos/grupo seria necessaria para observar
uma associacdo minima de 0,41 (fraca ou superior) com um nivel de significancia de 5% e
poder do teste de 80%. Ajustando-se este valor para uma possivel perda de 10%, estimou-se
uma amostra total de 40 participante/grupo.

5.2. Recrutamento

A amostra estudada foi dividida em dois grupos, sendo um grupo de pacientes com
ES recrutados no Hospital Universitario Pedro Ernesto e no Hospital Federal de
Bonsucesso selecionada a partir de uma relacdo nominal disponibilizada pelo local de
acompanhamento dos mesmos. O outro foi o grupo controle composto de individuos sem
doencas pulmonares, da caixa toracica ou cardiaca prévias, estes foram selecionados a

partir de voluntarios saudaveis oriundos da UNISUAM.
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5.3. Proposta de atividades e trabalho

Todos os individuos da pesquisa, ap6s assinarem o termo de consentimento livre e
esclarecido (TCLE) (Apéndice A), passaram por uma sequéncia de avaliagbes que
aconteceram em trés locais diferentes e em dois dias distintos com o intervalo entre eles de

no maximo 1 més entre as avalia¢des (Figura 15).

Laboratério de Analise Setor de Provas de
do Movimento Humano Func¢do Pulmonar

—>| Dinamometria + EMG | —>| Esgirometria |
—>| Bioimﬁedéncia |
—>| SAPO | %
Pletismografia de
—>_ Estabiomeria | | e
—>| Goniometria | —>| Difuséo Eulmonar |

TC6’

—>| guestionérios |

Figura 16. Organizacao da coleta de dados

Y

Forca muscular

Y

\ 4

(EMG = eletromiografia de superficie; TC6’ = teste de caminhada dos 6’; SAPO =

software de avaliacdo postural)
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6. ANALISE ESTATISTICA

Os dados foram transcritos e agrupados em planilhas eletrénicas. As anélises foram
realizadas atraves do Software SPSS 20 e posteriormente repassadas para uma tabela.

Foram estabelecidos os efeitos de hipdteses para os resultados apresentados. Foi
aplicada a estatistica descritiva e o teste de normalidade de Shapiro Wilk para analisar a
homogeneidade da amostra, a andlise comparativa entre o grupo de paciente com o0 grupo
saudavel foi utilizada. Quando a distribuicdo era normal utilizava o teste de correlacdo de
Pearson sendo os resultados expressos como média £ SD ou frequéncia (percentagem),
mas quando a distribuicdo dos dados ndo se apresentava de forma normal utilizavam-se 0s
valores mediana e intervalo interquartil ou por frequéncias (percentagens) e o teste de
comparacdo de Mann-Whitney era utilizada.

A analise de regressdo multipla foi realizada para investigar as associacdes entre as
variaveis, possiveis fatores de confusdo e avaliar o impacto das co-varidveis no mesmo

modelo.

7. CONSIDERACOES ETICAS

Este projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa (CEP) do Centro
Universitario Augusto Motta sob o nimero do CAAE 17652913.9.0000.5235 e 0 numero
do parecer 332.012 (Anexo 7) seguindo as diretrizes da Resolugdo 466/2012 do Conselho
Nacional de Saude que propde 0s preceitos éticos para a pesquisa com seres humanos
(BRASIL, 2012) seguindo também as diretrizes da Declaragdo de Helsinki. Antes da
realizacdo de qualquer procedimento, todos os voluntarios foram informados sobre 0s
objetivos e procedimentos do estudo e foram orientados a assinar o termo de consentimento

livre e esclarecido (TCLE).
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Introduction

Systemic sclerosis (SS), a generalized form of scleroderma,
is a chronic inflammatory disease of the connective tissue
characterized by extensive fibrosis and abnormalities of
small vessels and microvasculature (Chizzolini et al., 2011).
It is a rare disease with a prevalence ranging between 7 and
489 cases per million (Chifflot et al., 2008). It is predomi-
nant among females (3—8:1), with no predilection for race,
and usually starts between the third and sixth decades of
life (Barnabe et al., 2012). Although cutaneous involvement
is the most evident, the disease can strike multiple organs
and systems, such as the lungs, the musculoskeletal system,
the kidneys, the heart, and the gastrointestinal tract,
which can worsen the prognosis (Tani et al., 2013).

Currently, pulmonary involvement is the leading cause
of death in SS. The lungs are affected in 70%—90% of pa-
tients, with interstitial lung disease (ILD) and pulmonary
arterial hypertension (PAH) being the most frequent mani-
festations and causing major clinical repercussions
(Coaccioli et al., 2009; Gohari Moghadam et al., 2011). In
pulmonary function tests, the first observed finding is usu-
ally a reduction in the diffusing capacity for carbon mon-
oxide (DLco). This index is currently regarded as the main
predictor of pulmonary deterioration in patients with SS
(Lopes et al., 2011). Another feature is the reduction of
forced vital capacity (FVC), which occurs in 40%—75% of
patients (Solomon et al., 2013).

Joint involvement is observed in 46%—97% of subjects with
S5 (Baronetal., 1982; Avouacetal.,2012). It may cause joint
pain, tenosynovitis, and polyarthritis, resulting in fibrosis
around the tendons and other periarticular structures
(Avouac et al., 2012). As the disease progresses, joint con-
tractures may arise because of cutaneous thickening,
shortening of the tendon, and intra-articular changes
(Randone et al., 2008; Avouac et al., 2010, 2012). The
involvement of the finger joints is common, along with
compromises of the large joints such as the elbows, knees,
and ankles (Randone et al., 2008; lagnhocco et al., 2012).
Goniometry is a simple and widely used objective measure of
joint range of motion (ROM) (Sabariet al., 1998; Saccoet al.,
2007). Despite its low cost and high intra- and inter-rater
reliability (Rothstein et al., 1983; Brosseau et al., 1997,
2001), goniometry has not previously been used in SS.

Because it is a multisystemic disease, several factors can
potentially limit exercise inpatients with SS. Previous studies
have described abnormalities in gas exchange at rest and
during exercise in patients with SS (Schwaiblmair et al.,
1996). More recently, Dumitrescu et al. (2010), using the
cardiopulmonary exercise test, observed that pulmonary
vasculopathy and left ventricular dysfunction limit exercise
capacity in these patients from an early stage. Another
simpler and more widely used test to evaluate functional
capacity is the 6-min walk test (6 MWT). In patients with SS,
some studies have shown the importance of the 6 MWT in
assessing the severity of the interstitial and pulmonary
vasculature involvement (Villalba et al., 2007; Coaccioli
et al., 2009; Deuschle et al., 2011), and the impact of the
left ventricular diastolic dysfunction (Akdogan et al., 2011).
However, since several investigators have found weak or

moderate correlations between cardiopulmonary parame-
ters and the 6 MWT, it is speculated that other disorders may
also limit the 6-min walk distance (6 MWD) in patients with SS
(Garin et al., 2009; Schoindre et al., 2009; Holland and Goh,
2012). Because of its multisystemic nature, the effects of
other systems (including the osteoarticular system) on the
6 MWT results of patients with SS remain unclear (de Oliveira
et al., 2007; Garin et al., 2009).

In SS, joint deformities lead to limitation of movement
and consequent restriction of mobility, which potentially
reduces functional capacity and directly affects the quality
of life of these patients (Nguyen et al., 2011). As this has
not been objectively demonstrated, we hypothesized that
the joint impairments influence the ROM and influences the
6 MWT performance in patients with SS. Thus, our primary
objective was to correlate joint ROM with functional ca-
pacity in these patients and, secondarily, to evaluate the
association between pulmonary function variables and
functional capacity.

Methods
Patients

A cross-sectional study was conducted between April and
August 2013. Eighteen consecutive SS patients who pre-
sented to the Department of Rheumatology in the Federal
Hospital of Bonsucesso in the city of Rio de Janeiro, Brazil,
were evaluated. Adult patients (18 years of age or olderywho
had a diagnosis of SS by a rheumatologist according to the
American College of Rheumatology/European League
Against Rheumatism criteria (van den Hoogen et al., 2013)
were included (Table 1). The following exclusion criteria
were applied: respiratory infection in the four weeks pre-
ceding the study, peripheral oxygen saturation (Sp0,) at
rest < 90%; history of orthopedic surgery on the trunk or
lower limbs; and difficulty walking. Individuals took part
after being briefed on the objective of the study and giving
their prior consent, in accordance with local ethical guide-
lines and the Declaration of Helsinki (1964). The protocol was
approved by the Research Ethics Committee of the Augusto
Motta University Center (Number 300.826/2013).

Measurements

ROM was always measured by the same examiner using a
universal goniometer (Carci, Inc., Sdo Paulo, Brazil). The
participants were asked to wear suitable attire so that
clothing did not affect the measurement results. The
anatomical points were marked with self-adhesive labels
(Fig. 1). The goniometer’s axis was placed parallel to the
joint axis, leaving the fixed arm of the apparatus on the
proximal portion of the joint and the movable arm on the
distal part of the joint to monitor joint dislocation from the
beginning to end of the movement. The value on the pro-
tractor was recorded as the ROM of the involved joint. In
this study, the ROM angles of the following joints were
measured (Marques, 2003; Sacco et al., 2007; Santos et al.,
2011): hip joint (flexion and extension) = an angle that
includes the vertex of the greater trochanter of the femur
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Table 1
temic sclerosis.

The American College of Rheumatology/European League against Rheumatism criteria for the classification of sys-

Item Sub-item(s) Weight/score®
Skin thickening of the fingers of both hands extending proximal to - 9

the metacarpophalangeal joints (sufficient criterion)
Skin thickening of the fingers (only count the higher score) Puffy fingers

Fingertip lesions (only count the higher score)

Telangectasia
Abnormal nailfold capillaries

Pulmonary arterial hypertension and/or interstitial lung disease

(maximum score is 2)
Raynaud’s phenomenon

SS-related autoantibodies (anticentromere, anti-topoisomerase |
[anti-Scl-70], anti-RNA polymerase Ill) (maximum score is 3)

Sclerodactyly of the finders
Digital tip ulcers
Fingertip pitting scars

Pulmonary arterial hypertension
Interstitial ling disease

W WNNNNWNAN

Anticentromere
Anti-topoisomerase |
Anti-RNA polymerase Il

2 The total score is determined by adding the maximum weight (score) in each category. Patients with a total score of >9 are classified

as having definite SS (van den Hoogen et al., 2013).
with one ray directed toward the mid-axillary line of the
trunk and the other ray directed to the lateral condyle of

the femur; hip joint (abduction and adduction) = an angle
in which the vertex is the greater trochanter, with one ray

(A

Y. )ﬁd
N~ \
RN ()

he o ) £l
1y

=

Figure 1  Anatomical points marked in the goniometry: (1)
the anterior superior iliac spine, (2) the fibular head, (3) the
center of the patella, (4) the midpoint between the two mal-
leoli; (5) the greater trochanter of the femur, (6) the lateral
femoral condyle, and (7) the lateral malleolus of the ankle.

directed toward anterior superior iliac spine and the other
ray directed toward the femoral shaft; knee joint (flexion
and extension) = an angle in which the vertex is the head
of the fibula, with one ray directed toward the greater
trochanter of the femur and the other ray directed toward
the lateral malleolus of the ankle (Figs. 2 and 3); knee joint
(medial rotation and lateral rotation) = an angle in which
the vertex is the center of the patella, with one ray
directed toward the anterior superior iliac spine and the
other ray directed toward the tuberosity of the tibia;
tibiotarsal joint (plantarflexion and dorsiflexion) = an
angle in which the vertex is the lateral malleolus of the
ankle, with one ray directed toward the fibular head and
the other directed toward the head of the fifth metatarsal
(Figs. 4 and 5); and tibiotarsal joint (inversion and
eversion) = an angle in which the vertex is the midpoint
between the two malleoli, with one ray directed toward
the lower third of the tibia and another following the
alignment of the calcaneus.

Pulmonary function testing consisted of spirometry and
diffusing capacity for carbon monoxide (DLco). Measure-
ments were taken with an HD CPL (nSpire Health, Inc.,
Longmont, CO, USA), following the appropriate standards
for the procedure and its interpretation (Macintyre et al.,
2005; Miller et al., 2005; Pellegrino et al., 2005). The

Figure 2  Goniometric measurement of the angle of the knee
joint (flexion).
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Figure 3  Goniometric measurement of the angle of the knee
joint (extension).

calibration of the spirometer through the use of a 3-L sy-
ringe was checked before each test. Accurate analysis of
inspired and expired gases was required to measure DLco.
For spirometry, forced vital capacity (FVC) was measured
by having the patient, after inspiring maximally, expire as
forcefully and rapidly as possible into a spirometer for a
minimum of 6 s. After 3 acceptable FVC manoeuvres have
been obtained, the manoeuvre with largest sum of FVC and
forced expiratory volume at 1 s (FEV;) was selected for
interpretation. For DLco measurement, breath-hold time
should be between 8 and 12 s. The average of two

Figure 4 Goniometric measurement of the angle of the
tibiotarsal joint (plantarflexion).

Figure 5

Goniometric measurement of the angle of the
tibiotarsal joint (dorsiflexion).

acceptable tests should be reported. This value was then
corrected for serum hemoglobin levels. All pulmonary
function tests were conducted by a pulmonologist. The
pulmonary function results were expressed as a percentage
of the predicted values for the Brazilian population (Neder
et al., 1999; Pereira et al., 2007).

The 6 MWT was performed in a 30-m corridor. Blood
pressure was measured before and at the end of the test
(ATS Committee on Proficiency Standards for Clinical
Pulmonary Function Laboratories, 2002). The heart rate,
Sp0,, and degree of dyspnea on the modified Borg scale
were measured before the test began, at the third minute
of the test, and at the end of the test (ATS Committee on
Proficiency Standards for Clinical Pulmonary Function
Laboratories, 2002). For the purpose of data analysis,
desaturation (resting oxygen saturation - oxygen saturation
after the 6-min test period) was defined as a >4% decrease
in SpO, compared with baseline values (Villalba et al.,
2007). The tests followed the recommendations of the
American Thoracic Society (2002), and the predictions for
each patient were calculated using Gibbons et al.’s
equations (2011).

Data analysis

The sample size was calculated using MedCalc Version 8.2
(Medicalc Software, Mariakerke, Belgium). A minimum of 10
cases was required to test for the alternative hypothesis
that the correlation coefficient is >0.50 with « = 5% (sig-
nificance level) and g8 = 80% (power of test).

Data normality was evaluated using the Shapiro—Wilk
test. The paired t test was used to make comparisons, and
Pearson’s correlation coefficient was used to analyze as-
sociations between variables. The results were expressed
as the mean + SD or frequency (percentage). Correlation
coefficients <0.25 (or —0.25) represent a weak correlation;
those between 0.25 and 0.50 (or —0.25 and —0.50) repre-
sent a reasonable correlation; those between 0.50 and 0.75
(or —0.50 and —0.75) represent a moderate to good cor-
relation; and those >0.75 (or —0.75) represent a good to
excellent correlation (Dawson and Trapp, 2004). Analyses
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were performed using SigmaStat 3.5 software (Systat Soft-
ware, San Jose, CA, USA). The level of statistical signifi-
cance was set at 0.05.

Results

Of the eighteen SS patients who were initially recruited,
eight were excluded for the following reasons: refusal to
participate in the study (four), oxygen desaturation at rest
(two), and difficulty walking (two). The sample therefore
included nine women and one man, and the mean age was
46.4 + 18.3 years. All of the patients had the diffuse form
of the disease. The following comorbid conditions were
reported: Raynaud’s phenomenon (nine patients), intersti-
tial lung disease (five patients), systemic hypertension (four
patients), and Sjogren’s syndrome (three patients).

Regarding pulmonary function, half of the patients had
restrictive pattern (FVC <80% predicted), half had normal
spirometry, and 70% had DLco <80% predicted. The mean
6 MWD was 433.8 = 128.1 m. The mean values for the
modified Borg scale before and after the 6 MWT were
1.10 + 1.10 and 4.20 = 2.82, respectively. The mean values
for SpO; before and after the 6 MWT were 96.7 + 1.89% and
87.8% + 5:43, respectively, and 80% of the patients had
desaturation at the end of the 6 MWT. One patient dis-
continued the test because of leg pain. The anthropometric
characteristics, pulmonary function, and functional ca-
pacity of the patients are shown in Table 2.

Goniometric measures data are shown in Table 3. There
were no significant differences between the ROM mea-
surements of the evaluated joints when the values for the
right and left sides of the body were compared (P > 0.05).

The correlation coefficients for the pulmonary function
and goniometry parameters that were correlated with the
6 MWD are presented in Table 4. The most significant cor-
relations were obtained between the 6 MWD and the angles
obtained from the tibiotarsal joint (plantarflexion, dorsi-
flexion, and eversion) and from the hip joint (adduction and
extension). There were no significant correlations between
the goniometric measurements and pulmonary function
parameters (P > 0.05).

Table 2 Anthropometric characteristics, pulmonary
function, and functional capacity in patients with systemic
sclerosis.

Variables Values

Sex (female/male) 9/1

Age (years) 46.4 + 18.3

Weight (kg) 56.8 =+ 15.3

Height (cm) 156.2 + 6.05
BMI (kg/m?) 23.2 £ 5.74

FVC (% predicted) 82.4 £ 19.8

FEV, (% predicted) 79.1 £ 16.1

DLco (% predicted) 63.1 +22.0

6 MWD (% predicted) 59.4 + 17.5

Results expressed as mean + SD. BMI, body mass index; FVC,
forced vital capacity; FEV,, forced expiratory volume at 1 s;
DLco, diffusing capacity for carbon monoxide; 6 MWD, 6-min
walking distance.

Table 3 Goniometric measurements taken in patients

with systemic sclerosis.

Variables Values

Goniometric measures Right Left

Hip joint — flexion (°) 97.2 + 121 97.8 £ 10.8

Hip joint — extension (°) 22.6 = 7.84 19.4 + 8.70

Hip joint — abduction (%) 30.6 + 6.78 33.8 £ 7.54

Hip joint — adduction (°) 25.8 + 8.77 27.1 =9.03

Knee joint — flexion () 118.6 + 21.6 117 £ 18.5

Knee joint — extension (°) 10.4 + 4.64 1.6 + 4.95

Knee joint — medial 235+ 7.3 22 +£7.77
rotation (°)

Knee joint — lateral 26.8 = 8.75 30.4 = 9.08
rotation (°)

Tibiotarsal joint — 39 £9.74  40.6 + 9.83
plantarflexion (°)

Tibiotarsal joint — 13.6 + 5.52 13.4 £ 5.69
dorsiflexion (°)

Tibiotarsal joint — 11.8 £ 4.56 12.4 + 5.09
inversion ()

Tibiotarsal joint — 10.2 + 4.69 13.8 £ 5.47
eversion (°)

Results expressed as mean =+ SD.

Discussion

The main findings of this study were that in patients with
SS, there is a correlation between pulmonary function and
the 6 MWD and between the 6 MWD and joint mobility. The
ROM of the tibiotarsal joint had the greatest impact on the
functional capacity of these individuals, followed by the hip

Table 4 Pearson’s correlation coefficients for the pul-
monary function parameters and goniometric measures that
were correlated with the 6 MWT.

Correlation coefficients with the 6 MWD

Variables

Lung function parameters

FVC 0.51*

FEV; 0.41

DLco 0.61'

Goniometric measures Right Left

Hip joint — flexion (%) 0.27 0.40
Hip joint — extension (°) 0.33 0.50*
Hip joint — abduction (%) 0.31 0.20
Hip joint — adduction (°) 0.52* 0.50*
Knee joint — flexion () 0.12 0.08

Knee joint — extension (°) 0.08 0.04

Knee joint — medial rotation (%) 0.36 0.29

Knee joint — lateral rotation (°) 0.07 0.22

Tibiotarsal joint — plantarflexion (%) 0.65' 0.59*
Tibiotarsal joint — dorsiflexion (°) 0.59* 0.64'

Tibiotarsal joint — inversion (°) 0.36 0.39
Tibiotarsal joint — eversion (°) 0.59* 0.51*

*P < 0.05, 'P < 0.01. 6 MWD, 6-min walking distance; FVC,
forced vital capacity; FEV,, forced expiratory volume at 1 s;
DLco, diffusing capacity for carbon monoxide.
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joint. Although ILD and PAH decrease exercise capacity in
patients with SS, other systemic manifestations of the dis-
ease can affect the 6 MWD making difficult to interpret the
test results. To date, there do not seem to be any studies
that have focused on the effect of goniometric measures on
functional capacity in patients with SS.

In the sample studied, the majority of the patients were
female, which is consistent with literature data showing a
higher prevalence of SS in women (Garin et al., 2009; Lopes
et al., 2011). A similarity should also be noted between the
mean age of the patients in this study (46.4 + 18.3 years)
and that of other SS cases series (Desai et al., 2004; Lopes
et al., 2011).

Pulmonary function tests are considered the most sen-
sitive tests for the early detection of pulmonary involve-
ment in S5, as this function may be changed even in
individuals without respiratory symptoms or radiological
abnormalities (Kostopoulos et al., 1992). In the present
study, we observed a more pronounced change in DLco
(63.1 & 22.0% predicted) than in FVC (82.4 + 19.8% pre-
dicted), which is consistent with other series (Garin et al.,
2009; Deuschle et al., 2011). The reduction in DLco shows
possible involvement of the cardiopulmonary system either
with ILD or PAH, in many of the patients studied. As has
been demonstrated previously (Garin et al., 2009; Deuschle
et al., 2011), this study also showed a significant correla-
tion between DLco and the 6 MWD. Interestingly, DLco has
been identified as the resting test that best predicts exer-
cise performance in ILD of different etiologies (Alhamad
et al., 2001).

As with pulmonary function tests, the 6 MWT has been
increasingly used in patients with SS because it is safe,
inexpensive, noninvasive, highly reproducible and reflects
the effort required for the physical activities of daily living
(Villalba et al., 2007; Garin et al., 2009; Coaccioli et al.,
2009; Schoindre et al., 2009; Akdogan et al., 2011;
Deuschle et al., 2011). Additionally, for patients with SS
who frequently experience musculoskeletal pain, the
6 MWT may be mare feasible and acceptable than tests that
involve exercise equipment, such as the stationary bike or
treadmill (Holland and Goh, 2012). In our study, the mean
6 MWD was 433.8 + 128.1 m, which is near the values
observed in other studies using large numbers of patients
(Villalba et al., 2007; Schoindre et al., 2009). The great
majority (80%) of our patients showed a fall in oxygen
saturation at the end of the 6 MWT. Multiple mechanisms,
including ventilation-perfusion mismatching, O, diffusion
limitation, and low mixed venous O, have been shown to
contribute to the oxygen desaturation in these patients
(Weisman and Zeballos, 1994; Nielsen et al., 1998). Inter-
estingly, the SpO, during exercise tests predicts survival in
patients with SS. In fact, Swigris et al. (2009) demonstrated
that the risk of death during a median follow-up time of 7.1
years was 2.4 times higher in patients with SpO; < 89%
during exercise (95% Cl: 1.1—4.9; P = 0.02).

Arthropathy contributes to disability and poor quality of
life in patients with SS, reducing their ability to work or
perform activities of daily living. In this context, the joint
ROM measurement is needed to choose appropriate phys-
ical therapy interventions (Avouac et al., 2012; Kolber and
Hanney, 2012). Compared with the normal values previ-
ously reported for goniometric measurements (Marques,

2003; Konor et al., 2012), the angles observed in this
study were lower than expected for the three joints that
were evaluated (hip, knee, and tibiotarsal). It is note-
worthy that we observed no significant differences be-
tween the joint ROM of the right and left sides of the body
(P < 0.05), given that we excluded patients with pre-
conditions that could cause a lateral deviation of body
position.

Body biomechanics can transform distinct neural control
patterns into a continuum of postural corrections (Hoy and
Zernicke, 1986; Runge et al., 1999). Postural orientation is
associated with the maintenance of the position of the
body segments with respect to the external environment
based on an intricate relationship between sensorial in-
formation and motor activity within the postural system
(Dalleau et al., 2012). The better integration of somato-
sensory and vestibular input is needed to effectively cor-
rect the center of mass (COM) and to ensure adequate
postural control (Danis et al., 1998). Thus, joints torques,
which indicate how body movements are produced, are
useful in defining postural control strategies (Hoy and
Zernicke, 1986; Runge et al., 1999). Furthermore, it is ex-
pected that joints are in a state of dynamic equilibrium,
generating a minimal amount of overload and leading to-
ward optimal efficiency in locomotor apparatus and walking
(Sacco et al., 2007). In the present study, significant cor-
relations were found between the 6 MWD and the ROM of
the tibiotarsal and hip joints. Interestingly, Garin et al.
(2009) demonstrated that lower limb pain was the main
limitation in the 6 MWT in up to 33% of patients with SS;
however, these authors did not evaluate the effect of joint
ROM on exercise performance. Deuschle et al. (2011) noted
that patients with SS and possible musculoskeletal
involvement (evaluated using a symptoms guestionnaire)
performed worse on the 6 MWD than patients without
musculoskeletal involvement did. It is noteworthy that
previous studies have identified two distinct strategies to
produce adaptive control of the COM: the ankle and hip
strategies (Nashner and McCollum, 1985; Runge et al.,
1999). The ankle strategy repositions the COM by moving
the whole body as a single-segment inverted pendulum to
produce torque on the ankle, while the hip strategy moves
the body as a double-segment inverted pendulum through
the combined use of accelerations of the ankle and hip
(Nashner and McCollum, 1985; Kuo, 1995; Carr and
Shepherd, 2011). The stability of the ankle and the hip is
therefore essential for the functional performance of these
structures and allows mobility and participation in more
demanding activities, such as the 6 MWT.

A critical analysis of the results is relevant. First, the
study is limited by the small sample size; however, it pro-
vides preliminary data on the impact of the musculoskeletal
system on the 6 MWT performance in patients with SS.
Second, we did not perform echocardiography on these
individuals, which could have assisted in evaluating the
impact of PAH on the 6 MWT performance. Despite these
limitations, our results point toward both the cardiopul-
monary system and the musculoskeletal system as possible
factors limiting exercise in patients with SS. This study can
therefore serve as a starting point for further clinical trials
to evaluate the impact of rehabilitation strategies for these
patients. For example, Rahnama and Mazloum (2012)
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demonstrated the efficiency of aerobic and strengthening
exercises for increasing knee joint ROM in patients with
rheumatoid arthritis. Likewise, it would be interesting to
investigate the impact of these interventions, as well as
other rehabilitative strategies like stretching and manual
therapies on joint mobility and functional capacity of SS
patients.

Conclusions

Our study shows a relationship between tibiotarsal and hip
joint mobility and 6 MWD. Although the 6 MWT is sensitive
to the presence of vascular and pulmonary complications in
SS, patients are also limited by musculoskeletal dysfunc-
tion. The interpretation of the 6 MWT should therefore take
into consideration cardiovascular, pulmonary, and skeletal
limitations. Since there are no published studies focusing on
the relationship between joint maobility and functional ca-
pacity in patients with SS, we believe that our results bring
an important contribution to the field. This study strongly
suggests that the incorporation of two simple tools (goni-
ometry and 6 MWT) in the evaluation of these patients is of
interest in clinical practice. Moreover, this is a first study
peinting to a possible role of joint mobility interventions in
improving the functional capacity of 5S patients.
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Abstract

Background: A complaint of peripheral muscle weakness is quite common in patients with
systemic sclerosis (SSc). It is likely that the muscle impairments may reduce the patients’
exercise performance, which in turn may decrease their functional capacity and exert a
direct impact on their quality of life. Objectives: To assess the peripheral and respiratory
muscles strength in individuals with SSc and to investigate their correlation with the 6-min
walk distance (6MWD) and quality of life measurements. Moreover, we aimed at
characterize their nutritional status, pulmonary function, functional capacity, and quality of
life compared to the controls. Methods: The present cross-sectional study included 20
patients with SSc and 20 control subjects. All of the participants were subjected to
isometric dynamometry, surface electromyography, bioelectrical impedance analysis,
pulmonary function testing, and 6-min walk test. Patients with SSc also responded to the
Medical Outcomes Study 36-Item Short-Form Health Survey (SF-36) and the Health
Assessment Questionnaire Disability Index (HAQ-DI). Results: The individuals with SSc
exhibited a reduction in quadriceps strength (p=0.0001), increased quadriceps fatigability
(p=0.034), impaired pulmonary function, and a reduced 6MWD (p=0.0001) compared to
the controls. Quadriceps strength was significantly correlated with the 6MWD (Rho=0.719;
p=0.0004), and the HAQ-DI (Rho=-0.622; p=0.003). We also found significant correlations
between quadriceps fatigability and maximal inspiratory (Rho=0.684; p=0.0009) and
maximal expiratory (Rho=0.472; p=0.035) pressure. Conclusions: Patients with SSc
exhibited reduced respiratory muscles and quadriceps strength, and an increase in its
fatigability. In these individuals, there was a relationship between quadriceps strength,
functional capacity, and quality of life. Keywords: systemic sclerosis, muscle strength,

nutritional status, respiratory function tests, exercise
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Resumo

Contextualizacdo: Fragueza muscular é queixa bastante comum em pacientes com
esclerose sistémica (ES). E provavel que danos musculares reduzam o desempenho dos
pacientes durante o exercicio, que por sua vez diminui sua capacidade funcional e exerce
impacto direto sobre a qualidade de vida. Objetivos: Avaliar forca muscular periférica e
respiratoria em individuos com ES e investigar sua correlacdo com distancia de caminhada
de 6 minutos (DC6M) e medidas de qualidade de vida. Além disso, procurou-se
caracterizar estado nutricional, funcdo pulmonar, capacidade funcional e qualidade de vida
em comparacdo aos individuos controles. Métodos: Este foi um estudo transversal com 20
portadores de ES e 20 individuos controles. Todos os participantes realizaram
dinamometria isométrica, eletromiografia de superficie, bioimpedéancia elétrica, testes de
funcdo pulmonar e teste de caminhada de 6 minutos. Os pacientes com ES também foram
submetidos ao questionario Medical Outcomes Study 36-ltem Short-Form Health Survey
(SF-36) e ao Health Assessment Questionnaire Disability Index (HAQ-DI). Resultados:
Em relacdo aos controles, os pacientes com ES apresentaram reducdo da forca do
quadriceps (p=0,0001), aumento da fatigabilidade (p=0,034), pior funcdo pulmonar e
diminuicdo da DC6M (p=0,0001). Houve correlacdo significante da forca do quadriceps
com DC6M (Rho=0,719; p=0,0004) e HAQ-DI (Rho=-0,622; p=0,003). Também
observamos correlagBes significantes da fatigabilidade do quadriceps com pressdo
inspiratoria maxima (Rho=0,684; p=0,0009) e pressdo expiratoria maxima (Rho=0,472;
p=0,035). Conclusdes: Pacientes com ES apresentam reducdo da forca dos masculos
respiratorios e quadriceps, além de aumento da sua fatigabilidade. Nesses individuos, ha

relacdo da forca do quadriceps com capacidade funcional e qualidade de vida.
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Palavras-chaves: esclerose sistémica, forca muscular, estado nutricional, testes de funcao

respiratoria, exercicio

Introduction

Systemic sclerosis (SSc) is a connective tissue disease characterized by skin and
organ fibrosis, vascular obliteration, immune cell activation, and autoimmunity™?. Its
incidence is close to 20 cases per million per year, and its prevalence is approximately 10
times higher'. SSc occurs two to eight times more often among females compared to
males®. The involvement of upper limbs is predominant, although the SSc is a
multisystemic condition associated to functional impairments®. In addition to the skin
affection, which may be quite disseminated and disabling, SSc may also affect multiple
organs and systems, including the lungs, musculoskeletal system, kidneys, heart, and
gastrointestinal tract, which worsens prognosis*™.

Due to the multisystemic nature of SSc, several factors may potentially limit the
functional capacity in affected individuals with SS, including cardiopulmonary
compromise, osteoarticular abnormalities, and musculoskeletal disease®®. It is likely that
these impairments may reduce the patients’ exercise performance, which in turn may
decrease functional capacity and cause a negative impact on the quality of life*®.

Muscle affection in SSc has been minimally investigated®. Its reported prevalence
varies from 7% to 81%, thus reflecting the wide heterogeneity of the criteria by which it is
defined™®. The muscle alterations most frequently reported in SSc patients are
inflammatory and non-inflammatory myopathy, which most often occur in areas close to
the affected joints®. In some patients with SSc, the joint contractures and the chronic nature

of the disease result in disuse weakness and atrophy of the skeletal muscles. In addition,
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drug-induced muscle disease must be taken into consideration whenever muscle weakness
appears concomitantly with the use of therapeutic agents known to cause myopathy, such as
D-penicillamine, glucocorticoids, and antimalarials®®.

Muscle weakness is a common occurrence and is reported by more than 80% of
patients with SSc”®. Using a four-point scale, Clements et al.? detected muscle weakness in
30% of cases. In turn, Medsger Jr. et al.” found a reduction of >75% in muscle strength
relative to normal performance in 43% of patients. More objectively, Azevedo et al.* found
that in 100% of patients, the mean peak torque of the elbow muscles was lower than
expected as measured by isokinetic dynamometry. The 6-min walk test (6MWT) is a simple
test to assess submaximal exercise capacity that is safe, inexpensive, noninvasive, highly
reproducible, and reflects the effort required to perform daily living activities™. Despite its
feasibility, the 6MWT is unspecific, making difficult to identify which factors are
responsible for the functional impairment. In this way, the contributions of physical
deconditioning, nutritional status, joint impairments, cardiopulmonary disease and
peripheral muscle dysfunction for the functional disabilities in SSc have not been well
documented'®*?. Thus, we hypothesize that the lower limbs muscle function may
significantly influence the performance on the 6MWT in individuals with SSc. The
objectives of the present study were to assess the peripheral and respiratory muscles
strength and endurance in individuals with SSc and to investigate their correlation with the
6MWT outcome and quality of life measurements. Moreover, we aimed at characterize
their nutritional status, pulmonary function, functional capacity, and quality of life in
comparison with a sample of healthy subjects. In face of the scarcity of studies on the
functional aspects of SSc, we believe that these results may subsidise future interventional

studies on the rehabilitative strategies for these patients.
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Methods
Patients

This cross-sectional study was conducted between April 2013 and January 2014 and
included 31 consecutive patients with SSc recruited at the XXX and the XXX, Rio de
Janeiro, Brazil. Adults (18 years old or older) were diagnosed with SSc based on the
criteria formulated by the American College of Rheumatology/European League Against
Rheumatism*3. The patients were categorized as having either limited or diffuse SSc*3. The
onset of disease was defined as the date when the first symptom of SSc appeared, which is
usually Raynaud’s phenomenon®®. The exclusion criteria were peripheral oxygen saturation
(SpO2) <90% at rest, a history of orthopaedic surgery of the chest or lower limbs, and
difficulty in walking.

A control group of 20 healthy volunteers (19 females) was recruited from the XXX.
These individuals did not exhibit any history of smoking or evidence of cardiorespiratory or
musculoskeletal disorders.

All of the participants signed an informed consent form, and the protocol was

approved by the Research Ethics Committee of XXX under number XXX.

Assessment of quality of life

The questionnaire known as the Medical Outcomes Study 36-Item Short-Form
Health Survey (SF-36) was used to assess quality of life. This questionnaire comprises
eight domains (physical functioning, physical role, bodily pain, general health perception,
vitality, social functioning, emotional role, and mental health) that may be summarized into

a physical and a mental component measure. The SF-36 total score may vary from 0



62

(poorest health status) to 100 (best health status). This questionnaire was translated to and

validated in Portuguese™®.

Assessment of body composition

Body composition was assessed using a bioelectrical impedance analysis device
(BIA 310e, Biodynamics, Seattle, WA, USA). Individuals were instructed to rest for 5 min
before the test. They then stood barefooted with their feet 15 to 30 cm apart, away from any
metallic objects™. Two electrodes were placed on the back of the right hand, and two others
were placed on the top of the right foot. Resistance and reactance were calculated and then
used to estimate the FFM using an equation previously validated for Brazilians: FFM = -
4.104 + (0.518 x height®/resistance) + (0.231 x weight) + (0.130 x reactance) + (4.229 x
gender: male = 1, female = 0)**. Two estimates of fat-free mass (FFM) were made for each

subject, and the results were averaged™”.

Assessment of pulmonary function

Pulmonary function testing consisted of spirometry, carbon monoxide diffusing
capacity (DLco), and respiratory muscle strength. Measurements were conducted using an
HDpft 3000 (nSpire Health, Inc., Longmont, CO, USA) following standard procedures and
interpretation®. After three acceptable forced vital capacity (FVC) manoeuvres have been
obtained, the manoeuvre with largest sum of FVC and forced expiratory volume at one
second (FEV1) was selected for interpretation. For DLco measurement, the average of two
acceptable tests was reported. For maximal inspiratory pressure (MIP) and maximal

expiratory pressure (MEP), the largest value from three acceptable efforts that vary less
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than 20% was recorded®. The pulmonary function testing results were expressed as a

percent of the predicted values for the Brazilian population®™®.

Assessment of peripheral muscle strength

Muscle strength was assessed using an isometric dynamometer (model DIN-TRO,
EMG System do Brasil LTDA, Brazil) and an endurance test under surface
electromyography (EMG model 810C, EMG System do Brasil LTDA, Brazil). The
participants were instructed to cross their arms over their chests, and the seat of the
dynamometer was adjusted to allow for 90-degree hip flexion. The knees were at 90
degrees, and the dynamometer was positioned orthogonally to the longitudinal axis of the
tibia, fixed to the ankle joint. The surface electromyography (EMG) electrodes were placed
on the quadriceps (vastus medialis muscle) according to published recommendations®.
Each participant performed three maximal voluntary isometric contractions (MVIC) with
two-minute rest intervals, and the highest value was selected for analysis. The endurance
test consisted of a 60-second sustained contraction at 30% of the MIVC measured in the
strength test. A median frequency and root mean square slopes (MDF and RMS,
respectively) corresponding to the EMG signal during the isometric contraction over time

were used to analyze quadriceps fatigability®.

Assessment of functional capacity

The degree of physical disability was assessed by means of the Health Assessment
Questionnaire Disability Index (HAQ-DI) (short version). The HAQ-DI assesses an
individual’s degree of disability through 20 items distributed across eight domains of

activities of daily living (dressing and grooming, arising, eating, walking, hygiene, reach,
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grip, and outside activity) that are scored from zero (without any difficulty) to three (unable
to do). The disability index (DI) is calculated by adding the eight scores of the eight
sections and then dividing the result by eight. The HAQ-DI has been validated for the
Brazilian population®.

The 6MWT was performed in a 30-meter hallway. Heart rate, SpO2 and degree of
dyspnoea on the modified Borg scale were measured before, at the third minute and at the
end of the test. The tests were repeated twice, and the highest value was recorded?. Each
patient’s predicted value was calculated by means of the equations formulated by Gibbons

et al.??, as recommended by the American Thoracic Society?.

Data analysis

To assess the homogeneity of the sample, the Shapiro-Wilk test was used; if a
meaningful number of variables did not have a normal distribution, nonparametric tests
were used. The results were expressed as the median and interquartile range values or as
frequencies (percentages). The Mann-Whitney test was used to compare the SSc and the
control groups. Spearman’s rank correlations were calculated to investigate the associations
between the peripheral and respiratory muscles measurements, the 6-min walk distance
(6MWD), and quality of life parameters. Correlation coefficients <0.30 (or -0.30) represent
little or no correlation; those in the range 0.30-0.49 (or -0.30—0.49) represent a weak
correlation; those in the range 0.50-0.69 (or -0.50—0.69) represent a moderate correlation;
those in the range 0.70-0.89 (or -0.70—-0.89) represent a strong correlation; and those >0.90
(or -0.75) represent a strong correlation®. Data analysis was performed using SAS 6.11
software (SAS Institute, Inc., Cary, NC, USA). The statistical significance level was set at

p<0.05.
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Results

Of the 31 SSc patients initially recruited, 11 were excluded for the following
reasons: refusal to participate in the study (n=6), oxygen desaturation at rest (n=3) and
difficulty in walking (n=2). Thus, the final sample included 19 women and one man in both
the SSc group [53 (35.3-62.8) years old] and in the control group [46 (33.5-51.0) years
old]. The median disease length was 5 (3-13.3) years. Ten patients exhibited the limited
form of the disease and 10 exhibited the diffuse form. Arthralgia and complaints
compatible with gastrointestinal and heart disease were reported by 10, nine and eight
individuals with SSc, respectively. Six patients reported using glucocorticoids in the past,
five reported use of methotrexate, four of chloroquine, one of azathioprine and one of
cyclophosphamide. Three patients were ex-smokers.

Table 1 shows the comparisons of demographic data, body composition, pulmonary
function, peripheral muscle performance, and functional capacity between the SSc and
control groups. The SSc group exhibited lower FFM and fat percentage values; however,
no significant differences were observed. Regarding peripheral muscle performance, the
SSc group exhibited lower MDF and quadriceps strength values (p=0.034 and p=0.0001,
respectively). The pulmonary function values and the 6MWD were significantly lower in
the SSc group. Table 2 shows the results of the quality of life and physical capacity
questionnaires between the SSc and control groups. The SSc group exhibited lower SF-36
physical component summary and SF-36 mental component summary scores (p=0.006 and
p=0.03, respectively) and higher HAQ-DI value (p=0.007).

The results of the univariate correlation analysis of the peripheral and respiratory

muscles assessment, and functional capacity, and quality of life in SSc patients are shown
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in Table 3. Quadriceps strength exhibited a strong correlation with the 6MWD. Quadriceps
strength exhibited a moderate correlation with the HAQ-DI. The correlations of quadriceps
strength with the 6MWD and the HAQ-DI are shown in Figures 1 and 2. The MDF
exhibited a moderate correlation with MIP (Rho=0.684; p=0.0009) and a weak correlation
with MEP (Rho=0.472; p=0.035). No significant correlations between these variables were

found in healthy subjects.

Discussion

The main findings in the present study are as follows: (1) patients with SSc
exhibited a reduction in the strength of the quadriceps and an increase in its fatigability, as
well as reduced functional capacity; (2) peripheral muscle strength exhibited a significant
correlation with the 6MWD and the HAQ-DI; and (3) fatigability exhibited a relationship
with MIP and MEP. So far, no other study has focused on the association of objective
measures of lower limb muscle performance with the functional capacity and quality of life
of individuals with SSc.

Compared to the control group, the SSc patients exhibited a reduction in the
strength of the quadriceps and an increase in its fatigability. We were not able to locate any
other study in the literature that assessed individuals with SSc by using isometric
dynamometry and endurance testing of the quadriceps muscle. However, the characteristics
of muscle affection in SSc are well established. According to Deuschle et al.>, muscle
biopsies of SSc patients show an increase in the connective tissue in the epimysium and
perimysium, along with microangiopathy®. Interestingly, a higher frequency of heart
disease has been reported in association with SSc-related myopathy?*, which suggests that

muscle affection is systemic and generalized in SSc patients. In accordance with other
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authors>®1°

, we also found a reduced 6MWD in patients with SSc. The contribution of the
muscular system impairment for the low aerobic capacity and poor exercise performance
may be important, even in individuals with subclinical muscle affection®.

Similar to other studies*?®

, We also observed lower FFM and fat percentage values
in patients with SSc compared to controls, but no significant differences. Reduced FFM in
individuals with SSc may be attributed to several factors, including reduced physical
activity, malnutrition, intestinal malabsorption and use of glucocorticoids'®. In addition to
contributing to the pathogenesis of malnutrition, inflammation bears a close relationship

with muscle wasting %

, Which at least partially explains the moderate correlation between
FFM and quadriceps strength found in the present study. Therefore, we believe that
individuals with SSc should be encouraged to improve their nutritional status and physical
performance. Future prospective studies may contribute to the assessment of the effects of
nutritional support and physical reconditioning on patients with SSc.

Exercise testing remains a robust and versatile tool that provides valuable diagnosis

and prognostic information™%,

In patients with SS who frequently experience
musculoskeletal pain, the 6MWT may be more feasible and acceptable than tests that
involve exercise equipment, such as the cycloergometer or treadmill. However, whether
muscle affection in SSc patients exerts an impact on the 6MWT is still an open question. In
the present study, we found a strong correlation between quadriceps strength and the
6MWD (Rho=0.719; p=0.0004). In addition to myositis and myopathy, it is also believed
that changes in the small blood vessels of skeletal muscles may exert an influence on the
oxygen supply to cells, thus contributing to poorer exercise performance®?.

The HAQ-DI is a musculoskeletal-targeted questionnaire that assesses the impact of

SSc on physical functioning and disability®. The DI values we found are close to those
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reported by Singh et al.?® and de Achaval et al.”’, but diverge from those reported by

1.2, which possibly reflects differences in the severity

Brower and Poole?® and Rannou et a
of SSc among the patients tested. We also observed a moderate correlation between the
HAD-QI values and quadriceps strength, which was also reported by Steen and Medsger
Ir.®, who applied clinical criteria to define the presence of proximal muscle weakness.
According to Rannou et al.?, the HAQ-DI should be preferred over the SSc HAQ (SHAQ)
for assessing physical functioning, and the physical and mental component summary
measures of the SF-36 are questionable for SSc patients.

In addition to reduced strength, we also found greater fatigability in the quadriceps
muscle in the individuals with SSc. According to Hunzelmann and Brinckmann®, hypoxia
is a decisive factor for modulating the inflammatory process in SSc, activating fibroblasts
and changing their phenotype. The fact that type Il fibers exhibit easy fatigability in the
presence of hypoxia may contribute to the reduced muscle endurance in individuals with
SSc. We also observed a relationship between quadriceps fatigability and measures of
respiratory muscle strength, which suggests that muscle weakness is generalized in
individuals with SSc.

The strongest point of the present study is that it demonstrates that there are
functional differences between SS patients and healthy subjects and that, although many
factors have the potential to interfere with the functional capacity of SS patients, muscle
strength has a strong association with performance in 6MWD. In addition, it is the first
study to investigate the correlations between dynamometry parameters and nutritional
status, pulmonary function, and functional capacity in these individuals. Patients’ results
were compared to those from a control group matched according to gender, age, height,

weight, and BMI. We consider the small sample size to be the main limitation of our study.
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Moreover, we did not measure serum markers such as creatine kinase/aldolase and did not
conduct magnetic resonance imaging analysis or histological analysis of biopsy specimens,
which are useful for assessing muscle abnormalities. However, we believe that the results
of the present study justify the need for further research on the peripheral muscle strength
of patients with SSc in order to improve the understanding of the pathophysiological
mechanisms of the disease.

To conclude, the present study showed that patients with SSc exhibited reduced
respiratory muscles and quadriceps strength, and an increase in its fatigability. In addition,
quadriceps strength/endurance exhibited a relationship with the functional capacity and
quality of life of these individuals. Although the nature of our results requires a more
thorough investigation, our data suggest that quadriceps strength/endurance should be

assessed in clinical practice.
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Table 1. Comparison of demographic data, body composition, lung function, peripheral

muscle performance, and functional capacity of healthy volunteers and SSc patients.

Control group SSc group p-value
(n=20) (n=20)
Demographic data
Age (years) 46 (33.5-51.0) 53 (35.3-62.8) 0.39
Sex (female) 19 (95%) 19 (95%) 1.00
Height (cm) 160.1 + 5.87 157.5 + 6.55 0.21
Body composition
Weight (kg) 65.2 + 7.76 61.1+9.23 0.23
Body mass index (kg/m?) 25.2 (23.3-29.8) 23.3(19.3-27.7) 0.14
FFM (kg) 40.3 (24.6-46.8) 36.3 (29.7-40.7) 0.81
Fat percentage (%) 34.8 (27.8-39.3) 32.6 (21.5-37.8) 0.29
Lung function
FVC (% predicted) 101.5 (90.8-106.8) 73.5(58.8-103.8)  0.011
DLco (% predicted) 102 (94.5-106.5) 66.5 (47.5-87.8)  0.0001
MIP (% predicted) 95 (83.5-107.5) 53 (44.3-65.8) 0.0001
MEP (% predicted) 79 (72.8-87.5) 38 (30.3-52.5) 0.0001
Peripheral muscle performance
RMS slope 0.32 (0.12-0.66) 0.64 (0.18-1.21) 0.15
MDF slope -0.07 (-0.19--0.01)  -0.17 (-0.41—-0.09)  0.034
Quadriceps strength (kg) 36 (32-41.4) 23.1 (18.1-31.2) 0.0001
6MWD (% predicted) 109.5 (96.3-137.9) 83.5 (73.2-99) 0.0001
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Values are medians (interquartile range) or number (%). FFM = fat-free mass; FVC =
forced vital capacity; DLco = diffusing capacity for carbon monoxide; MIP = maximal
inspiratory pressure; MEP = maximal expiratory pressure; RMS = angle of the linear
regression line obtained with the values of root mean square electromyography signal over
time during fatigability test of vastus medialis muscle;, MDF = angle of the linear
regression line obtained with the values of median frequency electromyography signal over
time during the fatigability test of vastus medialis muscle; 6MWD = 6-minute walk

distance.
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Table 2. Health-related quality of life and functional status (disability) measures in SSc

patients.
Control group SSc group p-value
(n=20) (n=20)

SF-36
Physical functioning 95 (90-96.2) 50 (21.3-73.8) 0.0001
Physical role 100 (75—100) 25 (0-75) 0.007
Bodily pain 62 (51.7-79) 51 (40.3-74) 0.23
General health perception 62 (52—68.2) 57 (33-62) 0.23
Vitality 65 (55-76.2) 45 (27.5-63.8) 0.10
Social functioning 100 (78.1-100) 56.3 (37.5-87.5) 0.01
Emotional role 100 (91.7-100) 16.7 (0-91.7) 0.002
Mental health 68 (52—85) 62 (40-71) 0.17
SF-36 PCS 47 (45.7-52.8) 40.6 (28.6—46.1) 0.006
SF-36 MCS 50 (44-58.1) 40.6 (29.9-48.5) 0.03

HAQ-DI 0.03 (0-0.16) 0.75 (0.04-1.27) 0.007

Values are medians (interquartile range) or number (%). SF-36 = Medical Outcomes Study

36-Item Short-Form Health Survey; PCS = Physical component summary score; MCS =

physical component summary score; HAQ-DI

Disability Index.

Health Assessment Questionnaire
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Table 3. Spearman’s correlation coefficients between peripheral and respiratory

muscles performance, functional capacity, and quality of life in SSc patients.

RMS MDF Quadriceps MIP MEP

strength
6MWD 0.054 0.116 0.719* 0.072 0.298
SF-36 PCS 0.143 0.111 0.045 0.163 0.135
SF-36 MCS -0.044 -0.056 -0.096 -0.010 0.046
HAQ-DI -0.084 0.017 -0.622" 0.282 0.235

RMS = angle of the linear regression line obtained with the values of root mean square
electromyography signal over time during fatigability test of vastus medialis muscle;
MDF = angle of the linear regression line obtained with the values of median frequency
electromyography signal over time during the fatigability test of vastus medialis muscle;
MIP = maximal inspiratory pressure; MEP = maximal expiratory pressure; 6MWD = 6-
minute walk distance; SF-36 = Medical Outcomes Study 36-ltem Short-Form Health
Survey; PCS = physical component summary score; MCS = mental component
summary score; HAQ-DI = Health Assessment Questionnaire Disability Index (HAQ-

DI). *p<0.05; 1p<0.01; £p<0.001.
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Figure 1. Relationship between quadriceps strength and the 6-min walk distance

(6MWD) (Rho=0.719; p=0.0004).
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Figure 2. Relationship between quadriceps strength and the Health Assessment
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Scleroderma: Assessment of posture and balance in a controlled study

Abstract

Systemic sclerosis (SS) is an autoimmune rheumatic disease that affects the skin, joints,
muscles, gastrointestinal tract, kidneys, lungs and heart. It leads to significant physical
limitations in patients, such as diffuse weakness, skin sclerosis, muscular atrophy and
loss of joint function. This study aimed to assess posture and balance in SS patients and
secondarily to verify correlations between such measurements and lung function.
Thirty-one SS patients and a similar number of control subjects matched for age,
gender, weight, height and body mass index underwent postural assessment using
photogrammetry, balance measurement using the Berg Balance Scale (BBS) and
stabilometry, and pulmonary function tests. When compared to healthy volunteers, the
SS patients had postural deviations in hip angle (P = 0.016 in anterior view and P =
0.049 for the right side), horizontal alignment of the pelvis (P = 0.002 for the right side
and P = 0.004 for the left side), vertical alignment of the trunk (P = 0.033 for the right
side) and ankle angle (P = 0.04 for the right side). Postural balance was similar between
the two groups as assessed by BBS and stabilometry. We observed significant
correlations between balance measures and posture variables involving the knee and
ankle, and between postural control and lung function (ratio between forced vital
capacity and diffusing capacity for carbon monoxide). Our results suggest that posture
and balance should be assessed for SS patients in clinical practice, as significant

postural changes and compensations are needed to maintain balance.

Keywords: Scleroderma; Posture; Postural balance; Respiratory function tests
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Highlights:

1. Scleroderma patients were assessed using photogrammetry and stabilometry.

2. Scleroderma patients have postural deviations due to changes in the hip.

3. Scleroderma patients show no significant changes in static balance.

4. There were significant correlations between balance and posture measures.

5. There were significant correlations between pulmonary diffusion and postural

control.
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1. Introduction

Scleroderma, also called systemic sclerosis (SS), is a rheumatic disease
characterised by excessive collagen deposition and vascular changes in different organs
and body systems [1]. There are important biological mechanisms involved in the
aetiology and progression of SS that are not yet well established, although there is
speculation about the influence on disease onset of the autoimmune system and genetic
and environmental factors [1]. Epidemiological studies reveal an incidence of 0.3 to 2.8
cases per 100,000/year in European countries and a prevalence of 10 cases per 100,000
inhabitants [2]. SS develops across all age groups but is most common between 30 and
50 years of age and most often affects females, in more than 80% of cases, with no
predilection for race [3].

SS usually presents with an insidious course and late diagnosis, and many
patients already have several characteristic clinical manifestations of the disease when it
Is diagnosed. This condition can present itself very aggressively, with important
repercussions on the skin, musculoskeletal system, gastrointestinal tract, kidneys and
cardiopulmonary system that together contribute negatively to the quality of life of
these patients. More than 80% of cases involve the osteomyoarticular system, with
myositis, myopathy, calcification of joints and arthritis [4,5]. The systemic
consequences of cutaneous and osteomyoarticular involvement may thus cause
significant physical limitations in these patients, including diffuse weakness, muscular
atrophy, skin sclerosis, loss of joint function and increased production of the enzyme
creatine phosphokinase, which can lead to impairment of the functionality of various
body segments and systemic muscular disorders [6].

Posture depends on the perfect harmony among the various segments of the

body. It is therefore expected that when an individual has proper postural alignment, the
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components of this system, such as muscles, ligaments, joints and fascia, will be in
perfect balance [5]. The presence of an osteomyoarticular disorder or dysfunction may
cause an exaggerated effort associated with a large burden on the entire system, which
can cause postural changes [7,8]. In SS, the constant changes due to the chronicity of
the disease and treatment side effects lead to important modifications of the
osteomyoarticular system. It is therefore possible that posture is strongly influenced by
the compensations generated and the joint changes, as well as limitations in movement
caused by the stiffness that results from excessive deposition of collagen in the
connective tissue [9].

Posture is closely associated with balance due to the many common actions
linking the two systems. Balance is described as the ability to promote coordinated
adjustments in response to instability. For this adjustment to be effective, there must be
correct contribution of the centre of gravity (COG), centre of mass (COM) and centre of
pressure (COP) on the surface areas in contact with the ground [8,10]. Moreover, the
somatosensory, visual and vestibular systems must be preserved to maintain good
balance. Considering the various dysfunctions observed in SS, it is believed that bodily
balance may be compromised in these patients [9,11].

Investigations of postural control and balance in SS are of fundamental
importance because they can support more appropriate rehabilitative interventions in the
follow up of these patients. We hypothesised that sensorimotor stimulation may be
impaired in these patients due to myoarticular changes and postural misalignments and
therefore that balance control may also be compromised. This study therefore aimed to
assess posture and balance in SS patients and secondarily to verify correlations between

such measurements and lung function.
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2. Methods
2.1. Subjects

A cross-sectional study conducted between April and August 2013 assessed 31
SS patients enrolled from the XXX, in the city of Rio de Janeiro, Brazil. Were included
patients with a diagnosis of SS according to the American College of Rheumatology/
European League Against Rheumatism [12] and aged 18 years or over. Patients with
neurological diseases, any disability that might interfere with locomotion, orthopaedic
disorders or a history of orthopaedic surgery were excluded. All patients continued their
regular treatment throughout the survey period. This study was approved by the
Research Ethics Committee of the XXX, and all participants signed terms of free and

informed consent.

2.2. Measurements

Postural assessment was performed by static photogrammetry in the XXX. For
photographs, the participants were asked to remain static, and at their side, a plumb line
with two Styrofoam balls was placed 1.20 m away for calibration of the photographs in
the software. The camera was placed 163 cm above the floor and 3 m from the patients.
The anatomical points were chosen based on previous studies using the same method
[7,8,10]. These points were marked with Styrofoam balls with double-sided tape.
Photographs were taken in the anterior, posterior and right and left lateral views and
then transferred to a compatible PC and analysed using the Postural Assessment
Software (PAS, FAPESP Incubator, SP, Brazil) [13]. The following angles were used
for the PAS protocol: 1) anterior and posterior views: head - horizontal alignment
(HHA) = angle between the right-left tragus and the horizontal; acromion - horizontal

alignment (AHA) = angle between the right-left acromion and the horizontal; anterior-
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superior iliac spine horizontal alignment (ASISHA) = angle between the right and left
anterior-superior iliac spine; angle between the acromion and anterior-superior iliac
spine alignment (AcASISA); right limb - frontal angle (RLFA) and left limb - frontal
angle (LLFA) = angle between the greater trochanter with the lateral projection of the
knee joint line and the lateral malleoli; difference between lower limbs (DBLL) =
difference of the distance between right anterior-superior iliac spine and right medial
malleoli from the distance between the left anterior-superior iliac spine and left medial
malleoli; right hip - angle (RHA) and left hip - angle (LHA) = angle between the
anterior-superior iliac spine—centre of the patella and the tibial tuberosity; scapula - T3
horizontal asymmetry (ST3HAS) = horizontal asymmetry of the scapula in relation to
T3; right leg-heel angle (RLHA); and left leg-heel angle (LLHA); 2) right and left side
views: head - horizontal alignment (HHA) = angle of the line between the tragus and
inferior angle of the scapula with the horizontal; head - vertical alignment (HVA) =
angle of the line between the tragus and acromion with the vertical; trunk - vertical
alignment (TVA) = angle of the line between the acromion and greater trochanter with
the vertical; hip - angle (HA) = angle of the line between the midpoint of the leg with
the intermalleolar line with the bilateral calcaneal tendon; body - vertical alignment
(BVA) = angle of the line between the acromion and lateral malleolus with the vertical,
pelvis - horizontal alignment (PHA) = angle of the line between the anterior-superior
iliac spine and the posterior-superior iliac spine with the horizontal; knee angle (KA) =
angle of the line between the greater trochanter with the projection of the knee joint line
with the lateral malleolus; and ankle angle (AA) = angle between the projection of the
knee joint line with the lateral malleolus with the horizontal.

Functional balance was measured using the Berg Balance Scale (BBS), which

was previously validated for the Brazilian population [14]. The BBS examines balance
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by using different standardised positions and actions related to 14 daily life items. The
items are scored according to the time that the body position can be maintained and the
distance the arm is capable of reaching forward [14].

Participants performed stabilometry on an AccuSway force plate (Plus, AMTI,
Watertown, MA, USA), and the data were analysed using the EBG Suite software,
version 1.0. The platform was controlled by an internally connected computer in which
oscillations were measured using pressure-sensitive stress gauges. This measurement
produced an image formed by the oscillations of the subject on the platform, providing
information about the position of the COP. All participants were assessed in two
conditions: feet apart, eyes open (FAEQO) and feet together, eyes closed (FTEC) (feet
parallel and <1 cm apart). Participants were instructed to maintain a static position and
keep as still as possible with their eyes focused on a target for 30 seconds. Regarding
the centre of pressure (COP), the following stabilometric variables were calculated:
medial-lateral standard derivation (X SD); anterior-posterior standard derivation (Y
SD); medial-lateral range (X range); anterior-posterior range (Y range); length;
rectangle area; elliptical area; and average velocity (V avg) [15,16].

Spirometry, diffusing capacity for carbon monoxide (DLco) and measurement of
respiratory muscle strength were performed using the HD CPL model computerised
system (nSpire Health, Inc., Longmont, CO, USA). All tests followed the standards and
interpretation of the American Thoracic Society (ATS). The Pereira and Neder

equations were used to interpret pulmonary function parameters [17-19].

2.3. Statistical analyses
Sample homogeneity was verified using the Shapiro-Wilk test. Comparisons

were performed using Student’s t test. Pearson’s correlation test was used to assess the
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associations between variables. The results are expressed as the mean and standard
deviation or frequency (percentage). Data analysis was performed using SPSS Statistics
(IBM Corporation, Somers, NY, USA) software, version 22.0. The level of statistical

significance was set at P < 0.05.

3. Results

A total of 40 outpatients were selected for inclusion in the study. Thirty-one
patients met the inclusion criteria, while 9 patients were excluded for the following
reasons: refusal to participate in the study (n = 4), physical disability impairing
locomotion (n = 4) or a history of orthopaedic surgery (n = 1). Regarding lung function,
19 participants had reduced forced vital capacity (FVC), and 23 patients had decreased
DLco. An FVC/DLco ratio > 1.6 was observed in 9 participants. Respiratory muscle
strength was reduced in 29 participants.

The mean onset of disease symptoms was 7.12 + 5.61 years. No participant had
a previously diagnosed visual disturbance. The general characteristics of healthy
individuals and SS patients are outlined in Table 1. There were no significant
differences between the healthy volunteers and the SS patients for any of the
anthropometric characteristics. There was also no significant difference between the
groups of healthy volunteers and SS patients with regard to BBS (55.9 £ 0.52 vs. 55.5 +
2.08, respectively; P =0.34).

In the anterior and posterior views, the only variable that showed a significant
difference between healthy volunteers and SS patients was LHA (P = 0.016). In the
lateral views, we observed significant differences in PHA (P = 0.002 for the right side

and P = 0.004 for the left), TVA (P = 0.033 for the right side), AA (P = 0.040 for the
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right side) and HA (P = 0.049 for the right side), with the largest postural deviations in
the SS group. Table 2 shows the postural analysis values.

There were no significant differences between healthy subjects and SS patients
on the force platform, as shown in Table 3. However, we observed significant
correlations between the balance and posture variables in the SS group. These
correlations were more frequent among variables involving the knee and the ankle, as
shown in Table 4. We also assessed correlations between pulmonary function
parameters and variables measured by PAS and stabilometry. The only two significant
correlations were observed between FVC/DLco and HHA in the anterior view (r = 0:38;
P =0.031) and between FVVC/DLco and length in the feet together, eyes closed trial (r =

0.40; P = 0.026).

4. Discussion

The main findings observed in this study were as follows: (1) compared to the
controls, SS patients exhibited significant postural deviations, many of them arising
from changes in the hip joint; (2) compared to the controls, SS patients did not exhibit
significant changes in static balance assessed by stabilometry; (3) in SS patients, there
were significant correlations between posture and balance measurements when knee and
ankle strategies were involved; and (4) in SS patients, there were significant correlations
between pulmonary diffusion and postural control. Thus far, there does not appear to be
any prior study that has focused on posture and its correlations with balance and lung
function in SS patients.

Postural assessment is widely used by physiotherapists to guide the postural
rehabilitation approach in many conditions. In this study we used the PAS, which is an

objective, friendly and reliable software to quantify the postural changes [13]. Our
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results evidenced that, abnormalities in the hip joint contributed importantly to postural
misalignment, with significant differences in relation to controls in several variables
such as LHA, TVA, HA and PHA. Arslan Tas et al. [20] and Kilic et al. [21] pointed
that the hip is one of the main joints compromised in SS patients. The hip is one of the
largest and most stable joints in the body, with intrinsic stability due to its relatively
rigid ball-concavity type configuration [22]. As the line of gravity of the upper body
passes posterior to the pubic symphysis, stable upright support may be achieved without
the hip stabilising muscular contraction effect [23]. We therefore think that joint
changes, whether due to wear of the femoral head, acetabulum or iliac spines, can
significantly impact posture in SS patients. Postural control requires complete
interaction between the neural and musculoskeletal systems, which includes the
biomechanical relationships among the various body segments. Thus, the morphology
of the body may influence its motor response to a sensory stimulus due to levers
forming in the standing position. In contrast to the study of Giacomini et al. [9], we did
not observe significant differences in any of the variables analysed by stabilometry. We
think that certain factors may explain, at least in part, the discrepancy in the observed
results, including the higher age group in the group studied by Giacomini et al.; the
different exclusion criteria used in the two studies; and the unequal number of patients
with the diffuse form of the disease. It is worth mentioning that there was no significant
difference in BBS scores in this study between healthy volunteers and SS patients (55.9
+ 0.52 for the control group vs. 55.5 + 2.08 for the SS group; P = 0.34), which is
consistent with the results obtained using the force platform.

The purpose of body alignment is to keep the body balanced to project the COG
at the base of support [24]. Thus, balance in the standing position requires COG

alignment to be exactly on the axis of the hip, knee and ankle joints [25,26]. In this
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study, significant correlations between posture and balance were observed in variables
involving the knee and ankle. These correlations were stronger when the mechanisms
involved in maintaining balance were challenged to their maximum (feet together, eyes
closed trial). Because SS patients have postural misalignments arising from
abnormalities in the hip, we believe that stability is sought especially by compensatory
strategies involving the knee and ankle. The knee provides passive stability by anterior
alignment of the body weight vector, and the ankle acts as a structural support platform
capable of withstanding multiple repetitive body weight loads [23,26]. Interestingly,
Aydog et al. [27] have shown that due to musculoskeletal disorders, individuals with
ankylosing spondylitis use knee and ankle strategies as compensatory adjustments to
prevent falling when the COG is projected outside the support base.

Vascular damage is one of the major pathophysiological mechanisms of SS and
can affect various organs and systems. In this context, one of the most serious
complications of SS is pulmonary arterial hypertension (PAH), which is the most
frequent cause of death in patients with this disease [28]. Some authors have shown that
a FVC/DLco ratio > 1.6 is an important risk factor for PAH [28-30]. In this study, this
ratio was the only parameter in the pulmonary function tests that showed a significant
correlation with the posture and balance variables. We therefore think that the
relationship between vascular abnormality and postural control can indicate a higher
level of disease severity.

The strength of this study is that it is the first to consistently evaluate posture in
SS patients using an accurate method with good reliability. Moreover, this study is the
first to correlate posture with balance and lung function in this group of individuals. The
results were compared with the results for a control group matched for age, gender,

weight, height and body mass index. As in any other study, we must also note



91

limitations. First, the study is limited by the small sample size and by being cross-
sectional, precluding cause-effect analysis. Second, we did not perform computed
tomography of the thorax and echocardiography on these individuals, which could assist
in assessing the impact of pulmonary involvement and PAH on postural control. Despite
these limitations, our results can serve as a starting point for further clinical trials to
assess the impact of rehabilitation strategies for these patients.

In conclusion, this study shows that SS patients have significant postural
deviations, mainly due to abnormalities in the hip joint, but there are no significant
changes in static balance. There is a relationship between posture and balance
measurements brought about through the adoption of knee and ankle compensation
strategies. Moreover, there is a relationship between vascular disease and postural
control. Additional longitudinal studies are needed to assess postural control in SS, as it
is possible that as the disease progresses, patients can no longer compensate for postural

changes that lead to imbalance.
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TABLES

Table 1 General characteristics of healthy individuals and systemic sclerosis patients
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Parameter Healthy individuals Systemic sclerosis patients P-value
(n=31) (n=31)
Demographic data
Age (years) 45.2 £13.7 475+ 14.0 0.224
Sex (female) 27 (87) 27 (87) -
Weight (kg) 66.0 + 8.97 60.6 + 13.2 0.073
Height (cm) 160.3 +6.91 156.9 + 7.37 0.071
BMI (kg/m?) 25.8 + 3.84 246 +5.25 0.336
Disease data
Diffuse disease - 20 (64.5) -
Raynaud’s phenomenon - 29 (93.5)
Interstitial lung disease - 19 (61.3)
Arthralgia - 27 (87.1) -
Arterial hypertension - 11 (35.5) -
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Lung function

FVC (% predicted) - 75.1+19.6
DLco (% predicted) - 63 +24.6
FVC/DLco (%) - 1.31+0.44
MIP (%) - 56 + 17.7
MEP (%) - 43+14.2

Data represent mean + SD or number (%). BMI = Body mass index. FVC = Forced vital capacity. DLco = Diffusing capacity for carbon

monoxide. MIP: Maximal inspiratory pressure. MEP = Maximal expiratory pressure.




Table 2 Values of postural assessment software in systemic sclerosis patients
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Variable Anterior and posterior views

Healthy volunteers | Systemic sclerosis patients P-value
HHA (°) 0.84 + 3.87 1.39 £ 3.07 0.537
AHA (°) 0.60 = 1.97 0.27 +2.06 0.524
ASISHA 0.16 +2.05 0.92+241 0.187
)
ACASISA 1.47+2.30 0.96 + 2.02 0.364
)
RLFA (°) -1.28 £ 4.45 -1.57 £ 3.43 0.775
LLFA (°) -2.77 £4.67 -2.12 + 3.65 0.547
DBLL (°) -0.63+7.21 -0.51 + 6.44 0.945
RHA (9 27.6 +16.13 28.2 +11.08 0.868
LHA () 22.3+12.97 29.9 +10.4 0.016
ST3HAsS 8.61 + 21.26 291+17.10 0.249
(cm)
RLHA (°) 3.01+7.22 0.25+8.91 0.187
LLHA (°) 3.19+8.79 -0.26 + 8.38 0.119

Right side view Left side view
Healthy Systemic P- Healthy Systemic P-
volunteers sclerosis value | volunteers sclerosis value
patients patients
HHA (°) 43.64+7.87 | 45.09+6.65 | 0437 | 4421 +7.44 |4548+6.18 | 0.470
HVA (°) 19.48 +11.11 20.68 0.699 18.78 + 22.36 + 0.242
13.10 12.40 11.43
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TVA (°) -532+458 | -748+3.08 | 0.033 | -493+4.11 | -6.12+3.42 | 0.221

HA (°) -11.09+7.46 | -14.8+3.67 | 0.049 |-1047+557 | -1147+ 0.484
5.53

BVA (°) 1.01+1.73 091+153 | 0805 | 1.14+165 | 0.95+1.45 | 0.633

PHA (°) -1496 £8.00 | -9.42+5.26 | 0.002 |-15.10+7.49 | -9.73+6.47 | 0.004

KA (°) -1.93+6.72 | -0.84+4.66 | 0458 | -1.41+6.13 | -0.54+£4.55 | 0.530

AA (°) 86.16 +4.11 | 84.27+2.83 | 0.040 | 85.90+4.13 | 84.89+2.44 | 0.245

Data represent means = SD. HHA = Head - horizontal alignment. AHA = Acromion -

horizontal alignment. ASISHA =

Anterior-superior iliac spine horizontal alignment.

ACASISA = angle between the acromion and anterior-superior iliac spine alignment. RLFA =

Right limb - frontal angle. LLFA = Left limb - frontal angle. DBLL = difference between

lower limbs. RHA = Right hip - angle. LHA = Left hip - angle. ST3Has = Scapula - T3

horizontal asymmetry. RLHA = Right leg-heel angle. LLHA = Left leg-heel angle. HVA =

Head - vertical alignment. TVA = Trunk - vertical alignment. HA = Hip - angle. BVA = body

- vertical alignment. PHA = Pelvis - horizontal alignment. KA = Knee angle. AA = Ankle

angle.
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Feet apart, eyes open

Feet together, eyes closed

Variable Healthy Systemic P- Healthy Systemic P-

volunteers sclerosis | value | volunteers sclerosis | value
patients patients

X SD (cm) 0.08+0.07 | 0.06 +0.02 | 0.367 | 0.26+0.08 | 0.30+0.11 | 0.208

Y SD (cm) 0.26+0.12 | 0.25+0.11 | 0.670 | 0.47+0.19 | 0.43+0.18 | 0.511

X range (cm) 044+0.36 | 0.36+0.11 | 0.255 | 1.33+£0.42 | 1.53+0.56 | 0.127

Y range (cm) 1.28+£057 | 1.29+0.64 | 0.962 | 2.31+0.84 | 2.16 +0.85 | 0.495

Length (cm) 135+6.54 | 13.3+6.73 | 0.934 | 29.7+12.7 | 29.9+13.6 | 0.945

Rectangle area 0.72+1.17 | 051+040 | 0.335 | 3.19+1.96 | 3.55+2.33 | 0.505

(cm?®)

Elliptical area| 0.28+0.56 | 0.17+0.16 | 0.339 | 1.50+1.02 | 1.41+£1.03 | 0.726

(cm?®)

V avg (cm/s) 044+0.21 | 046+0.22 | 0.764 | 1.02+0.38 | 1.05+0.45 | 0.805

Data represent mean = SD. X SD = Medial-lateral standard derivation. Y SD = Anterior-

posterior standard derivation. X range = Medial-lateral range. Y range = Anterior-posterior

range. V avg = Average velocity.
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Table 4 Correlation between postural assessment measurements and stabilometric values in

systemic sclerosis patients (Pearson’s correlation test showing only statistically significant

correlations)

Feet apart, eyes open

Feet together, eyes closed

Variable r P-value r P-value
Y SD x RLHA 0.36 0.041 0.42 0.016
Y range x RLHA 0.46 0.005
Rectangle area 0.43 0.014
RLHA
Elliptical area 0.39 0.027
RLHA

Right side Left side Right side Left side

R P- R P- r P- r P-

value value value value

Y SD x KA - - 0.36 | 0.042 - -
Length x HHA - - -0.42 | 0.015 -
Length x KA - - - 0.40 | 0.025
Rectangle area x KA - - - 0.35 | 0.040
V avg X HHA - - -0.37 | 0.040 -
V avg x BVA -0.38 | 0.034 - -0.38 | 0.035 -
V avg x HA - - - 0.37 | 0.040
V avg x KA - - - 0.47 | 0.002

Y SD = Anterior-posterior standard derivation.

RLHA = Right leg-heel angle. Y range =

Anterior-posterior range. KA = Knee angle. V avg = Average velocity. HHA = Head -

horizontal alignment. BVA = body - vertical alignment. HA = Hip - angle.
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9.4. TRABALHO ACEITO PARA APRESENTACAO EM POSTER - SUBMETIDO AO
XVIlI  SIMPOSIO INTERNACIONAL DE FISIOTERAPIA RESPIRATORIA E
FISIOTERAPIA EM TERAPIA INTENSIVA.

010! CORRELACAO ENTRE CAPACIDADE FUNCIONAL, FUNGAO
MESTRADD PULMONAR E COMPOSICAO CORPORAL EM

UNISUAM PORTADORES DE ESCLERODERMIA

Autores: Tatiana Rafaela De Lemos Lima'; Fernando Silva Guimar3es!; Evelyn Mendes Walchan!; Rafael Santos Neves!: Natdlia De
Araujo Ferreiral; Leilson Araujo Da Silva®; Thais Leal Martins De Sousal; Agnaldo José Lopes'?
1. Centro Universitario Augusto Motta — UNISUAM
2. Hospital Universitério Pedro Ernesto — HUPE/UERJ

Introducdo: A esclerose sistémica (ES) & uma doenca reumdtica que se
caracterizada pelo excesso de deposicio do coldgeno em diferentes tecidos
do corpo. Nela, hé formagio de um tecido fibrético que podera levar a
anormalidades na derme, alteragdes vasculares e lesfes escleroticas em
Grgdos internosl. Os sistemas mais acometidos englobam: pulmenar,
osteomioarticular e cardiace. O comprometimento pulmonar € esperado em
quase todos os individuos, sendo responsavel por 60% das mortes®. A
redugio da capacidade de difusio ao €O (Dlco) € o indice considerado
atualmente o principal preditor de deterioragdo da fungio pulmonar nesses
doentes. No sistema osteomioarticular, o acometimento é superior a 80%,
podendo levar a impoertantes limitagies fisicas tais como fraqueza muscular Figura 3: Avalizgio da composicio corporal por bisimpedincia
difusa, dor e perda de fungdo articular®, Esses pacientes possuem alto risco de elétrica.

desenvolver intolerancia ao exercicio devido ao comprometimento do sistema
musculo esquelético, disturbio ventilatdrio restritivo e alteragbes vasculares.
Portadores de esclerodermia possuem significativas alteragies do trato
gastrointestinal que, por conseguinte, levam a varias anormalidades e
prejuizos nutricionais como mé absorgio de gorduras, cidos biliares e perda
de nutrientes?,

Qbjetivo: Correlacionar os dades de capacidade funcional avaliada pela
distdncia percorrida no teste de caminhada de seis minutos (TC6'), funcio
Figura 2: Equipamento de fungio pulmonar: HD CPL pulmonar (analisada pela espirometria, DLco e forga muscular respiratdria) e
nspire Health composigio corporal medida pela bioimpedancia elétrica em pacientes com
ES.

Figura 4: Teste de caminhada dos seis minutos.

Métodos: Foi realizado um estude transversal com andlise quantitativa dos dadoes amestrais de 23 portadores de ES. Foram incluidos pacientes com diagnéstico de ES
segundo o American College of Rheumatology/European league Against Rheumatism® e idade 218 anos. Os pacientes foram submetidos aos testes de fungdo pulmonar
(através do espirimetro), sendo analisada a capacidade vital forgada (CVF), DLco e forga muscular inspiratéria (PImax) e expiratéria (PEmax). Foram utilizadas as equages de
Pereira® e Neder’ para interpretar os pardmetros de fungfo pulmonar. Todes os testes de fungdio pulmonar e o teste de caminhada de seis minutos seguiram as
recomendages da American Thoracic Society (ATS)E. J4 a composig3o corporal foi analisada através de bioimpedancia elétrica, nesta ltima, foi avaliada a massa livre de
gordura (MLG). Também foi avaliado o indice de massa corporal (IMC). Como todas as varidveis apresentaram distribuicio nfo normal, os dados foram analisados através do
teste de correlago de Spearman. As associagbes foram consideradas significativas quando P<0,05.

Resultados: A mediana da idade foi de 53 (35,3-62,8) anos, sendo 22 pacientes Tabela 1: Correlacio entre os dados de fungio pulmonar, composigdo corporal (B14) e
do sexo feminino. A mediana da durago da doenca foi de 5 (3-13,3) anes, Capacidade funcional (TC6).

sendo que 13 apresentavam a forma limitada da doenca e 10 a forma difusa.
Mais de 80 % dos pacientes apresentavam artralgias, enquanto queixas clinicas % Dist Gibbons MLG IMC
compativels com doenga gastrintestinal foram observadas em 34%. Houve CVF (%pred) 0,34 0,46 -0,05
correlagdo significativa entre as varidveis de fungdo pulmonar e capacidade 0,10 0.06 0,80
funcional: DLco e DCE’ (r = 0,53; p = 0,001). J4 as varidveis de PEmax e MLG (r =
0,44; p=0,07), PEmax e IMC (r = 0,44; p = 0,07), CVF e MLG (r = 0,46; p = 0,06)
também se mostraram bem proximas da significincia.

DLco (%pred) ‘0,63 0,19 -0,01
0,00 0,46 0,96
Plmax (%pred) -0,06 0,29 0,14
Conclusio: Em pacientes com ES a fungio pulmonar & o principal determinante 077 0.24 0.49
o ) o L - b
da Vdrwstanmar med\da_pelo TCE' e o5 dadps de composicdo corporal podem “pEp oy (v%pred) 0,14 0,44 0,44
auxiliar nas informagdes referentes 3 gravidade da doeenca. Embora a natureza 051 0.07 0.07
dos nossos resultados requer uma investigagdo mais aprofundada, nossos dades — : ' .
" o . w0 1° nimero corresponde ao valor de rindice de comelagéo, e o segundo ao valor de p: nivel de significancia
sugerem que os pardmetros de fungdo pulmonar e composicdo corporal s30 .
f gs q _ P h ¢ é’ N posig i pl N p<0,05; %Gibbons: % predito de Gibbons para distancia do teste da caminhada de 6 minutos; MLG: massa
undamentals para o acompanhamento desses pacientes na pratica clinica no livre de gordura; IMC: indice de massa corporal; CVF: capacidade vital forgada; Plmax: press3o inspiratdria
que diz respeito a capacidade funcional. maxima; PEmax: pressio expiratoria maxima; DLco: capacidade de difusSo ao monduido de carbono.
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10. CONSIDERACOES FINAIS

Um dos principais achados do presente estudo foi que pacientes com ES possuem
significativas disfuncdes articulares que repercutem diretamente no desempenho funcional.
As disfungdes mais evidentes foram a reducdo no arco de movimento avaliado pela
goniometria quando comparado com os valores previstos, principalmente na articulagéo
tibiotarsica em plantiflexdo, dorsiflexdo e eversdo, enquanto que, no quadril, também foi
evidenciada redugdo no arco de movimentos na aducdo e extensdo. Estas anormalidades
possuem ligacdo com quadros &lgicos, que sd&o um dos principais influenciadores do
desempenho no TC6’.

Além de ser encontrada também reduzida forca muscular periférica e maior
fatigabilidade da musculatura de quadriceps quando comparados com controles saudaveis,
também observamos que hé relacdo do déficit de forca/endurance do quadriceps com os dados
de composicdo corporal, funcdo pulmonar, capacidade funcional e qualidade de vida. Isto
implica em importante impacto nas AVDs de pacientes com ES.

Este estudo também mostrou que pacientes com ES apresentam desvios posturais
significativos, principalmente direcionados as anormalidades no alinhamento do quadril.
Também observamos correlacdes entre as medidas de postura e equilibrio estético, no qual
foram evidenciadas estratégias de compensacao nas articulagfes do joelho e tornozelo. Outro
achado interessante foi que a doenca vascular associada a ES tem influéncia direta sobre o
controle postural, evidenciado pelas correlacdes significativas entre a capacidade de difusédo
pulmonar e a avaliagédo postural.

Assim, pacientes com ES sdo candidatos a reabilitacdo funcional. Isto se justifica pelas
disfuncdes encontradas, as quais foram associadas com fatores envolvidos na fisiopatologia

da doenca.
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11. APENDICES
APENDICE A - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO.
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO PARA PESQUISA

(Resolugéo n°466, de 10 de dezembro de 2012. Conselho Nacional de Saude)

O senhor (a) estd sendo convidado (a) a participar de um estudo denominado
“Avaliacao da funcao pulmonar, capacidade funcional, equilibrio e postura em pacientes
com esclerodermia”, nos quais 0s objetivos sdo: avaliar a postura, equilibrio, capacidade
funcional e funcdo pulmonar e relaciona-los entre si. Este estudo justifica-se, pois se trata de
uma doenca sistémica e existem repercussfes no que diz respeito ao aspecto funcional que
ainda ndo estdo claras, por isso ha necessidade de uma avaliacdo mais completa para melhor
abordagem terapéutica do fisioterapeuta e de outros profissionais da area da saude.

Sua participacdo no referido estudo é a de submeter-se a avaliacdo postural onde serdo
colocadas bolinhas de isopor no seu corpo e serdo realizadas fotografias, na avaliagdo do
equilibrio vocé devera ficar de pé sobre uma plataforma, sera realizado testes fisicos para
avaliar seu esforco, onde vocé terd que caminhar em um corredor e sentado fazer forca com
uma perna. Para avaliar sua capacidade respiratoria vocé terd que respirar em um
equipamento e soprar forte. Em todos os exames citados anteriormente havera a presenca de
um meédico ou um fisioterapeuta para prestar qualquer suporte que vocé precisar. Além dos
exames, o senhor (a) tera que responder a questionarios apresentados pelo pesquisador.

Através dos resultados dessa pesquisa, o senhor (a) tera alguns beneficios como:
informacdes sobre seu estado de salde relacionado a capacidade fisica e verificagdo do
adequado andamento do seu tratamento clinico nos Ultimos meses. Esses dados serdo
divulgados em meio cientifico.

Poderdo existir desconfortos e riscos decorrentes do estudo, entre eles: tonteira,
desmaio, palpitacéo, elevacdo ou diminuicdo da pressao arterial, falta de ar. Sua privacidade
sera respeitada, ou seja, seu nome ou qualquer outro dado ou elemento que possam de
qualquer forma identificar-lhe, serdo mantidos em sigilo. Sera garantido o anonimato e sua
privacidade. Caso haja interesse, o senhor (a) tera acesso aos resultados do estudo.

Caso queira, o senhor (a) podera se recusar a participar do estudo, ou retirar seu
consentimento a qualquer momento, sem precisar justificar-se, ndo sofrendo qualquer prejuizo

a assisténcia que recebe.
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Em qualquer etapa do estudo vocé poderd ter acesso ao profissional responsavel
(Tatiana Rafaela de Lemos Lima) que pode ser encontrada nos telefones (21) 99555-5183 ou

(21) 3317-5607. Se tiver alguma consideracdo ou divida sobre a ética da pesquisa, podera
entrar em contato com o Comité de Etica em Pesquisa (CEP): Praca das Nagdes, n° 34 -
Bonsucesso, Rio de Janeiro — RJ, Tel.:. (21) 3882-9797 ramal: 1015, e-mail:
comitedeetica@unisuam.edu.br. E assegurada a assisténcia durante toda pesquisa, bem como
a garantia do seu livre acesso a todas as informacfes e esclarecimentos adicionais sobre o

estudo e suas consequéncias.

Vocé ndo terd despesas pessoais em qualquer fase do estudo, nem compensagao
financeira relacionada a sua participagdo. Em caso de dano pessoal diretamente causado pelos
procedimentos propostos neste estudo, terd direito a tratamento médico, bem como as
indenizacgdes legalmente estabelecidas. No entanto, caso tenha qualquer despesa decorrente da
participagdo na pesquisa, havera ressarcimento mediante depdsito em conta-corrente ou
cheque ou dinheiro. De igual maneira, caso ocorra algum dano decorrente da sua participacao

no estudo, vocé serd devidamente indenizado, conforme determina a lei.

Se este termo for suficientemente claro para Ihe passar todas as informagGes sobre o
estudo e se o senhor (a) compreender os propdsitos do mesmo, os procedimentos a serem
realizados, seus desconfortos e riscos, as garantias de confidencialidade e de esclarecimentos
permanentes. VVocé podera declarar seu livre consentimento em participar, estando totalmente

ciente das propostas do estudo.

Rio de Janeiro, de de

Nome e assinatura do paciente ou seu responsavel legal

Nome e assinatura do responsavel por obter o consentimento

Testemunha Testemunha


mailto:comitedeetica@unisuam.edu.br
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NO

APENDICE B - AVALIACAO INICIAL

Data: [/ [

Nome:

Estado Civil: Bairro
Telefones:(res) (cel)

Profissdao/ Atividade atual:

Idade: anos Peso: Kg Altura:
Fumante: ( ) SIM ( ) NAO Diabetes: ( ) SIM () NAO

Inicio dos sintomas:

cm

Classificacdo da doenca: ES Difusa( ) ESLimitada( )

Estado da doenga: Sintomatico () Assintomatico () Pontuagdo:

Hipertensdo Arterial Sistémica ( )SIM () NAO

Faz tratamento fisioterapéutico:( )SIM () NAO
Frequéncia:

Sente alguma dor no corpo: () SIM () NAO
Onde:

Doenca cardiaca: ( )SIM () NAO
Qual:

Doenca ortopédica: ( ) SIM () NAO
Onde:

Medicamentos em uso:

ESCALAS:

1. MRC:
HAQ:
BERG:
SF-36:
IPAQ:

o s wn




EXAMES

BIOIMPEDANCIA (UNISUAM)

% Massa magra:
Resisténcia:

% massa gorda:

% total:

Reatancia:

AVALIACAO MUSCULAR PERIFERICA (UNISUAM)

Forca méxima: 1° Slope

ARQUIVOS DO COMPUTADOR: (UNISUAM)

1. SAPO:

2° Slope

2. ESTABILOMETRIA:
3. OSCILOMETRIA:

GONIOMETRIA:

Direito

Esquerdo

Art. Coxofemoral Abducao

Art. Coxofemoral Adugéo

Art. Coxofemoral Flexao

Art. Coxofemoral Extensédo

Art. Joelho Flexao

Art. Joelho Extensao

Art. Joelho Rotagdo medial

Art. Joelho Rotacdo lateral

Art. Tibiotarsica Planti-flexdo

Art. Tibiotarsica Dorsi-flexao

Art. Tibiotarsica Inversao

Art. Tibiotarsica Everséo

PFR: (HUPE)
ESPIROMETRIA:

DIFUSAO DE CO:

PLETISMOGRAFIA:
PIméx e PEmax:

e
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TC6M (UNISUAM)

1° Teste - Disténcia percorrida

FC: Antes: 3° min: final:
Spo2: Antes: 3°min: final:
Borg: Antes: 3°min: final:
PA: Antes: final:
2° Teste - Distancia percorrida

FC: Antes: 3°min: final:
Spo2: Antes: 3°min: final:
Borg: Antes: 3°min: final:
PA: Antes: final:

OBSERVACOES:

108




109

APENDICE C - CARTA DE SUBMISSAO DOS ARTIGOS

CARTA DE PUBLICACAO DO 1° ARTIGO - JOURNAL OF BODYWORK &
MOVEMENT THERAPIES

From: Elsevier - Article Status <Article_Status@elsevier.com>
Date: 2014/1/20
Subject: Article tracking [YJBMT _1095] - Online publication complete

To: phel.lop@uol.com.br

Please note this is a system generated email from an unmanned mailbox.
If you have any queries we really want to hear from

you via our 24/7 support at http://help.elsevier.com

Article title: Relationship between functional capacity, joint mobility and pulmonary function
in patients with systemic sclerosis
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Journal title: Journal of Bodywork & Movement Therapies
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Online publication complete: 20-JAN-2014
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Further corrections are no longer possible. Your article is now published online at:

http://authors.elsevier.com/sd/article/S1360859214000035
Please note that access to the full text of this article will depend on your personal or
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This article can already be cited using the year of online availability and the DOI as follows:
Author(s), Article Title, Journal (Year), DOI.
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To track the progress of your article via our article tracking service please

visit http://authors.elsevier.com/MyHome.html.

Yours sincerely,
Elsevier Author Support
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Dear Prof. Lopes:

Your manuscript entitled "RELATIONSHIP BETWEEN PERIPHERAL MUSCLE STRENGTH,
NUTRITIONAL STATUS, AND FUNCTIONAL CAPACITY IN PATIENTS WITH SYSTEMIC SCLEROSIS"
has been successfully submitted online and is presently being given full consideration for

publication in the Brazilian Journal of Physical Therapy.

Your manuscript ID is RBFIS-2014-0212.

Please mention the above manuscript ID in all future correspondence or when calling the office

for questions. If there are any changes in your street address or e-mail address, please log in to

ScholarOne Manuscripts at http://mc04.manuscriptcentral.com/rbfis-scielo and edit your user
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12. ANEXOS
ANEXO 1 - QUESTIONARIO DE QUALIDADE DE VIDA SF-36

VERSAO BRASILEIRA DO QUESTIONARIO DE QUALIDADE
DE VIDA SF-36

1- Em geral vocé diria que sua salude é:

Excelente Muito Boa Boa Ruim Muito Ruim

1 2 3 4 5

2- Comparada ha um ano atras, como vocé se classificaria sua idade em geral, agora?

Muito Melhor | Um Pouco Melhor | Quase a Mesma | Um Pouco Pior | Muito Pior

1 2 3 4 5

3- Os seguintes itens sdo sobre atividades que vocé poderia fazer atualmente durante um dia
comum. Devido a sua salde, vocé teria dificuldade para fazer estas atividades? Neste caso,
quando?

Atividades sim, dificulta | Sim, dificulta | < 70
muito um pouco
modo algum

a) Atividades Rigorosas, que exigem
muito esforgo, tais como correr,
levantar objetos pesados, participar em 1 2 3
esportes arduos.
b) Atividades moderadas, tais como
mover uma mesa, passar aspirador de 1 2 3
po, jogar bola, varrer a casa.
c) Levantar ou carregar mantimentos 1 2 3
d) Subir varios lances de escada 1 2 3
e) Subir um lance de escada 1 2 3
f) Curvar-se, ajoelhar-se ou dobrar-se 1 2 3
g) Andar mais de 1 quilémetro 1 2 3
h) Andar varios quarteirdes 1 2 3
i) Andar um quarteirdo 1 2 3
j) Tomar banho ou vestir-se 1 2 3

4- Durante as ultimas 4 semanas, vocé teve algum dos seguintes problemas com seu trabalho
ou com alguma atividade regular, como conseqiiéncia de sua saude fisica?

Sim Né&o
a) Vocé diminui a quantidade de tempo que se dedicava ao seu 1 2
trabalho ou a outras atividades?
b) Realizou menos tarefas do que vocé gostaria? 1 2
¢) Esteve limitado no seu tipo de trabalho ou a outras atividades. 1 2
d) Teve dificuldade de fazer seu trabalho ou outras atividades (p. 1 2
ex. necessitou de um esforgo extra).
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5- Durante as ultimas 4 semanas, voceé teve algum dos seguintes problemas com seu trabalho
ou outra atividade regular diaria, como conseqiéncia de algum problema emocional (como se
sentir deprimido ou ansioso)?

Sim Né&o
a) Vocé diminui a quantidade de tempo que se dedicava ao seu 1 2
trabalho ou a outras atividades?
b) Realizou menos tarefas do que vocé gostaria? 1 2
¢) Néo realizou ou fez qualquer das atividades com tanto cuidado 1 2
como geralmente faz.

6- Durante as ultimas 4 semanas, de que maneira sua saude fisica ou problemas emocionais
interferiram nas suas atividades sociais normais, em relacdo a familia, amigos ou em grupo?

De forma nenhuma Ligeiramente | Moderadamente | Bastante | Extremamente
1 2 3 4 5
7- Quanta dor no corpo vocé teve durante as Ultimas 4 semanas?
Nenhuma Muito leve Leve Moderada Grave Muito grave
1 2 3 4 5 6

8- Durante as ultimas 4 semanas, quanto a dor interferiu com seu trabalho normal (incluindo
o trabalho dentro de casa)?

De maneira alguma

Um pouco

Moderadamente

Bastante

Extremamente

1

2

3

5

9- Estas questdes sdo sobre como vocé se sente e como tudo tem acontecido com vocé
durante as ultimas 4 semanas. Para cada questdo, por favor dé uma resposta que mais se
aproxime de maneira como voceé se sente, em relacdo as ultimas 4 semanas.

A maior | Umaboa | Alguma Uma
Todo pequena
parte do parte do | parte do Nunca
Tempo parte do
tempo tempo tempo
tempo
a) Quanto tempo vocé
tem se sentindo cheio de 1 3 4 5 5
vigor, de vontade, de
forca?
b) Quanto tempo vocé
tem se sentido uma 1 3 4 5 6
pessoa muito nervosa?
c) Quanto tempo vocé
tem se sentido téo 1 3 4 5 5
deprimido que nada
pode anima-10?
d) Quanto tempo vocé
tem se sentido calmo ou 1 3 4 5 6
tranqilo?
e) Quanto tempo vocé 1 3 4 5 6
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tem se sentido com
muita energia?

f) Quanto tempo vocé
tem se sentido
desanimado ou abatido?

g) Quanto tempo vocé
tem se sentido
esgotado?

h) Quanto tempo vocé
tem se sentido uma
pessoa feliz?

i) Quanto tempo vocé
tem se sentido cansado?

10- Durante as Gltimas 4 semanas, quanto de seu tempo a sua salde fisica ou problemas
emocionais interferiram com as suas atividades sociais (como visitar amigos, parentes, etc)?

Todo A maior parte do Alguma parte do Uma pequena | Nenhuma parte
Tempo tempo tempo parte do tempo do tempo
1 2 3 4 5
11- O quanto verdadeiro ou falso é cada uma das afirmagGes para vocé?
Definitivamente A maloria Néo A maloria Definitiva-
. das vezes . das vezes
verdadeiro . sei mente falso
verdadeiro falso
a) Eu costumo obedecer
um pouco mais 1 5 3 4 5
facilmente que as outras
pessoas
b) Eu sou tdo saudavel
quanto qualquer pessoa 1 2 3 4 5
que eu conhego
C) ,Eu ac_ho_que a minha 1 9 3 4 5
salde vai piorar
d) Minha salde ¢é 1 9 3 4 5
excelente




ANEXO 2 - HEALTH ASSESSMENT QUESTIONNAIRE (HAQ)

HAQ

Por favor, marque com um X a resposia que melhor descreve sua capacidade habitual
DURANTE A SEMANA PASSADA:
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Categorias

Atividade

Sem
dificuldade

Pouca
dificuldade

Muita
dificuldade

Nio
consegue

. Vestir-se (inclusive abotoar a camisa e
amarrar os sapatos)

2. Lavar a cabeca e os cabelos

[ =

3. Levantar-se de maneira reta de uma
cadeira com encosto e sem os bragos

4, Deitar-se e levantar-se da cama

5. Cortar pedagos de carne

6. Levar até a boca um copo ou xicara cheios

7. Abrir uma caixa de leite comum

8. Caminhar em lugares planos

9. Subir 3 degraus de escada

.

10. Lavar e secar o corpo apds o banho

I 1. Tomar banho de banheira ou agachar-se

12. Sentar-se e levantar-se de um vaso
sanitirio

(!

13. Levantar os bragos e pegar um objeto de
mais ou menos 2,3 quilos posicionado acima
da cabeca

|4, Curvar-se para pegar roupas no chio

15. Abrir as portas de um carro

16. Abrir potes ou vidros que jd tenham sido
abertos

17. Abrir e fechar torneiras

| 8. Fazer compras ou ir ao banco

19. Entrar e sair de um carro

20. Fazer tarefas como varrer ou cuidar do
jardim
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ANEXO 3 - QUESTIONARIO INTERNACIONAL DE ATIVIDADE FiSICA (IPAQ -
VERSAO 6)

QUESTIONARIO INTERNACIONAL DE ATIVIDADE FiSICA IPAQ
(INTERNATIONAL PHYSICAL ACTIVITY QUESTIONNAIRE - IPAQ).
QUESTIONARIO INTERNACIONAL DE ATIVIDADE FISICA.

Nome: Data: [/ [
Idade : Sexo: F () M () Vocé trabalha de forma remunerada: () Sim () Néo.
Quantos anos completos vocé estudou:

De forma geral sua saude esta: () Excelente () Muito boa () Boa () Regular ()Ruim

Nos estamos interessados em saber que tipos de atividade fisica as pessoas fazem como parte
do seu dia a dia. Este projeto faz parte de um grande estudo que esta sendo feito em diferentes
paises ao redor do mundo. Suas respostas nos ajudardo a entender que tao ativos n6s somos
em relacdo a pessoas de outros paises. As perguntas estao relacionadas ao tempo que vocé
gasta fazendo atividade fisica em uma semana ultima semana. As perguntas incluem as
atividades que vocé faz no trabalho, para ir de um lugar a outro, por lazer, por esporte, por
exercicio ou como parte das suas atividades em casa ou no jardim. Suas respostas sao MUITO
importantes. Por favor, responda cada questdo mesmo que considere que nao seja ativo.
Obrigado pela sua participacao!

Para responder as questdes lembre que:

1 Atividades fisicas VIGOROSAS sao aquelas que precisam de um grande esforgo fisico e
que fazem respirar MUITO mais forte que o normal

] Atividades fisicas MODERADAS sdo aquelas que precisam de algum esforgo fisico e que
fazem respirar UM POUCO mais forte que o normal

SE(;AO 1- ATIVIDADE FiSICA NO TRABALHO

Esta secdo inclui as atividades que vocé faz no seu servico, que incluem trabalho remunerado
ou voluntario, as atividades na escola ou faculdade e outro tipo de trabalho ndo remunerado
fora da sua casa. NAO incluir trabalho ndo remunerado que vocé faz na sua casa como tarefas
domeésticas, cuidar do jardim e da casa ou tomar conta da sua familia. Estas serdo incluidas na
secédo 3.

la. Atualmente vocé trabalha ou faz trabalho voluntério fora de sua casa?

() Sim () N&o — Caso vocé responda nao V4 para secdo 2: Transporte

As proximas questfes sdo em relacdo a toda a atividade fisica que vocé fez na ultima semana
como parte do seu trabalho remunerado ou ndo remunerado. NAO inclua o transporte para o
trabalho. Pense unicamente nas atividades que vocé faz por pelo menos 10 minutos continuos:

1b. Em quantos dias de uma semana normal vocé anda, durante pelo menos 10 minutos
continuos, como parte do seu trabalho? Por favor, NAO inclua o andar como forma de
transporte para ir ou voltar do trabalho.

dias por SEMANA () nenhum - V& para a secdo 2 - Transporte.

1c. Quanto tempo no total vocé usualmente gasta POR DIA caminhando como parte do seu
trabalho ?
horas minutos
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1d. Em quantos dias de uma semana normal vocé faz atividades moderadas, por pelo menos
10 minutos continuos, como carregar pesos leves como parte do seu trabalho?
dias por SEMANA () nenhum - V& para a questao 1f

le. Quanto tempo no total vocé usualmente gasta POR DIA fazendo atividades moderadas
como parte do seu trabalho?
horas minutos

1f. Em quantos dias de uma semana normal vocé gasta fazendo atividades vigorosas, por pelo
menos 10 minutos continuos, como trabalho de construgdo pesada, carregar grandes pesos,
trabalhar com enxada, escavar ou subir escadas como parte do seu trabalho:

dias por SEMANA () nenhum - V& para a questéo 2a.

1g. Quanto tempo no total vocé usualmente gasta POR DIA fazendo atividades fisicas
vigorosas como parte do seu trabalho?
horas minutos

SEQAO 2 - ATIVIDADE FiSICA COMO MEIO DE TRANSPORTE
Estas questdes se referem a forma tipica como vocé se desloca de um lugar para outro,
incluindo seu trabalho, escola, cinema, lojas e outros.

2a. O quanto vocé andou na ultima semana de carro, 0nibus, metrd ou trem?
dias por SEMANA (') nenhum - V& para questdo 2c

2b. Quanto tempo no total vocé usualmente gasta POR DIA andando de carro, 6nibus, metr6
ou trem?

horas minutos
Agora pense somente em relacdo a caminhar ou pedalar para ir de um lugar a outro na ultima
semana.

2c. Em quantos dias da ultima semana vocé andou de bicicleta por pelo menos 10 minutos
continuos para ir de um lugar para outro? (NAO inclua o pedalar por lazer ou exercicio)
dias por SEMANA () Nenhum - V& para a questéo 2e.

2d. Nos dias que vocé pedala quanto tempo no total vocé pedala POR DIA para ir de um lugar
para outro?
horas minutos

2e. Em quantos dias da ultima semana vocé caminhou por pelo menos 10 minutos continuos
para ir de um lugar para outro? (NAO inclua as caminhadas por lazer ou exercicio)
dias por SEMANA () Nenhum - Va para a Secéo 3.

2f. Quando vocé caminha para ir de um lugar para outro quanto tempo POR DIA vocé gasta?
(NAO
inclua as caminhadas por lazer ou exercicio)

horas minutos
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SECAO 3 - ATIVIDADE FISICA EM CASA: TRABALHO, TAREFAS DOMESTICAS E
CUIDAR DA FAMILIA.

Esta parte inclui as atividades fisicas que vocé fez na ultima semana na sua casa e ao redor da
sua casa, por exemplo, trabalho em casa, cuidar do jardim, cuidar do quintal, trabalho de
manutencdo da casa ou para cuidar da sua familia. Novamente pense somente naquelas
atividades fisicas que vocé faz por pelo menos 10 minutos continuos.

3a. Em quantos dias da ultima semana vocé fez atividades moderadas por pelo menos 10
minutos como carregar pesos leves, limpar vidros, varrer, rastelar no jardim ou quintal.
dias por SEMANA () Nenhum - V& para questéo 3b.

3b. Nos dias que vocé faz este tipo de atividades quanto tempo no total vocé gasta POR DIA
fazendo essas atividades moderadas no jardim ou no quintal?
horas minutos

3c. Em quantos dias da ultima semana vocé fez atividades moderadas por pelo menos 10
minutos como carregar pesos leves, limpar vidros, varrer ou limpar o chao dentro da sua casa.
dias por SEMANA () Nenhum - V& para questéo 3d.
3d. Nos dias que vocé faz este tipo de atividades moderadas dentro da sua casa quanto tempo
no total vocé gasta POR DIA?
horas minutos

3e. Em quantos dias da ultima semana vocé fez atividades fisicas vigorosas no jardim ou
quintal por pelo menos 10 minutos como carpir, lavar o quintal, esfregar o ché&o:
dias por SEMANA () Nenhum - Va para a secdo 4.

3f. Nos dias que vocé faz este tipo de atividades vigorosas no quintal ou jardim gquanto tempo
no total vocé gasta POR DIA?
horas minutos

SE(;AO 4- ATIVIDADES FISICAS DE RECREA(;AO, ESPORTE, EXERCICIO E DE
LAZER.

Esta secdo se refere as atividades fisicas que vocé fez na ultima semana unicamente por
recreacdo, esporte, exercicio ou lazer. Novamente pense somente nas atividades fisicas que
faz por pelo menos 10 minutos continuos. Por favor, NAO inclua atividades que vocé ja tenha
citado.

4a. Sem contar qualquer caminhada que vocé tenha citado anteriormente, em guantos dias da
ultima semana vocé caminhou por pelo menos 10 minutos continuos no seu tempo livre?
dias por SEMANA () Nenhum - Va para questao 4b

4b. Nos dias em que vocé caminha no seu tempo livre, quanto tempo no total vocé gasta POR
DIA?
horas minutos

4c. Em quantos dias da ultima semana vocé fez atividades moderadas no seu tempo livre
por pelo menos 10 minutos, como pedalar ou nadar a velocidade regular, jogar bola, volei ,
basquete, ténis :

dias por SEMANA () Nenhum - Va para questéo 4d.
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4d. Nos dias em que vocé faz estas atividades moderadas no seu tempo livre quanto tempo no
total vocé gasta POR DIA?
horas minutos

4e. Em quantos dias da ultima semana vocé fez atividades vigorosas no seu tempo livre por
pelo menos 10 minutos, como correr, fazer aerobicos, nadar rapido, pedalar rapido ou fazer
Jogging:

dias por SEMANA () Nenhum - V4 para secéo 5.

4f. Nos dias em que vocé faz estas atividades vigorosas no seu tempo livre quanto tempo no
total vocé gasta POR DIA?
horas minutos

SE(;AO 5-TEMPO GASTO SENTADO

Estas ultimas questdes sao sobre o tempo que vocé permanece sentado todo dia, no trabalho,
na escola ou faculdade, em casa e durante seu tempo livre. Isto inclui o tempo sentado
estudando, sentado enquanto descansa, fazendo licdo de casa visitando um amigo, lendo,
sentado ou deitado assistindo TV. N&o inclua o tempo gasto sentando durante o transporte em
onibus, trem, metr6 ou carro.

5a. Quanto tempo no total vocé gasta sentado durante um dia de semana?
horas minutos

5b. Quanto tempo no total vocé gasta sentado durante em um dia de final de semana?
horas minutos



121

ANEXO 4 - TESTE DE EQUILIBRIO - ESCALA DE BERG (VERSAO EM
PORTUGUES)

BRAZILIAN-PORTUGUESE VERSION OF THE BERG BALANCE SCALE

Escala de equilibrio funcional de Berg - Versao Brasileira

Nome Data

Avaliador

Descricéo do item ESCORE (0-4)
. Posicdo sentada para posicdo em pé
. Permanecer em pé sem apoio
. Permanecer sentado sem apoio

. Posicdo em pé para posi¢do sentada

1

2

3

4

5. Transferéncias
6. Permanecer em pé com os olhos fechados

7. Permanecer em pé com o0s pés juntos

8. Alcancar a frente com os bragos estendidos
9. Pegar um objetodochdo

10. Virar-se para olhar paratrds

11. Girar 360 graus

12. Posicionar os pés alternadamente no degrau__
13. Permanecer em pé com um pé a frente

14. Permanecer em pé sobreumpé

Total

Instrucdes gerais

Por favor, demonstrar cada tarefa e/ou dar as instrugdes como estdo descritas. Ao pontuar,
registrar a categoria de resposta mais baixa, que se aplica a cada item.

Na maioria dos itens, pede-se ao paciente para manter uma determinada posi¢do durante um
tempo especifico.

Progressivamente mais pontos sdo deduzidos, se 0 tempo ou a distancia ndo forem atingidos,
se 0 paciente precisar de supervisao (o examinador necessita ficar bem préximo do paciente)

ou fizer uso de apoio externo ou receber ajuda do examinador. Os pacientes devem entender
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que eles precisam manter o equilibrio enquanto realizam as tarefas. As escolhas sobre qual
perna ficar em pé ou qual distancia alcancar ficardo a critério do paciente. Um julgamento
pobre ird influenciar adversamente o desempenho e o escore do paciente. Os equipamentos
necessarios para realizar os testes sao um crondmetro ou um relégio com ponteiro de
segundos e uma régua ou outro indicador de: 5; 12,5 e 25 cm. As cadeiras utilizadas para o
teste devem ter uma altura adequada. Um banquinho ou uma escada (com degraus de altura

padrdo) podem ser usados para o item 12.

1. Posicdo sentada para posi¢cdo em pé

Instrucdes: Por favor, levante-se. Tente ndo usar suas maos para se apoiar.

() 4 capaz de levantar-se sem utilizar as méos e estabilizar-se independentemente
() 3 capaz de levantar-se independentemente utilizando as méos

() 2 capaz de levantar-se utilizando as méos ap06s diversas tentativas

() 1 necessita de ajuda minima para levantar-se ou estabilizar-se

() 0 necessita de ajuda moderada ou méxima para levantar-se

2. Permanecer em pé sem apoio

Instrucdes: Por favor, fique em pé por 2 minutos sem se apoiar.

() 4 capaz de permanecer em pé com seguranca por 2 minutos

() 3 capaz de permanecer em pé por 2 minutos com supervisao

() 2 capaz de permanecer em pé por 30 segundos sem apoio

() 1 necessita de varias tentativas para permanecer em pé por 30 segundos sem apoio

() 0 incapaz de permanecer em pé por 30 segundos sem apoio

Se o paciente for capaz de permanecer em pé por 2 minutos sem apoio, dé o numero total de
pontos para o item

No. 3. Continue com o item No. 4.

3. Permanecer sentado sem apoio nas costas, mas com 0s pés apoiados no chdo ou num
banquinho

Instrucbes: Por favor, fique sentado sem apoiar as costas com 0s bragos cruzados por 2
minutos.

() 4 capaz de permanecer sentado com seguranga e com firmeza por 2 minutos

() 3 capaz de permanecer sentado por 2 minutos sob superviséo

() 2 capaz de permanecer sentado por 30 segundos
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() 1 capaz de permanecer sentado por 10 segundos
() 0 incapaz de permanecer sentado sem apoio durante 10 segundos

4. Posicdo em pé para posicao sentada

Instrucdes: Por favor, sente-se.

() 4 senta-se com seguranga com uso minimo das maos

() 3 controla a descida utilizando as méos

() 2 utiliza a parte posterior das pernas contra a cadeira para controlar a descida
() 1 senta-se independentemente, mas tem descida sem controle

() zero necessita de ajuda para sentar-se

5. Transferéncias

Instrucbes: Arrume as cadeiras perpendicularmente ou uma de frente para a outra para uma
transferéncia em piv0. Pecga ao paciente para transferir-se de uma cadeira com apoio de bracgo
para uma cadeira sem apoio de braco, e vice-versa. Vocé podera utilizar duas cadeiras (uma
com e outra sem apoio de brago) ou uma cama e uma cadeira.

() 4 capaz de transferir-se com seguranga com uso minimo das maos

() 3 capaz de transferir-se com seguranga com o uso das méaos

() 2 capaz de transferir-se seguindo orientagdes verbais e/ou supervisao

() 1 necessita de uma pessoa para ajudar

() O necessita de duas pessoas para ajudar ou supervisionar para realizar a tarefa com

seguranca

6. Permanecer em pé sem apoio com os olhos fechados

Instrucdes: Por favor, fique em pé e feche os olhos por 10 segundos.

() 4 capaz de permanecer em pé por 10 segundos com seguranca

() 3 capaz de permanecer em pé por 10 segundos com supervisdo

() 2 capaz de permanecer em pé por 3 segundos

() 1 incapaz de permanecer com os olhos fechados durante 3 segundos, mas mantém-se em pé
() 0 necessita de ajuda para néo cair

7. Permanecer em pé sem apoio com 0s peés juntos

Instrucdes: Junte seus pés e fique em pé sem se apoiar.

() 4 capaz de posicionar 0s pés juntos independentemente e permanecer por 1 minuto com

seguranca
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() 3 capaz de posicionar 0s pés juntos independentemente e permanecer por 1 minuto com
superviséo

() 2 capaz de posicionar os pés juntos independentemente e permanecer por 30 segundos

() 1 necessita de ajuda para posicionar-se, mas é capaz de permanecer com 0S pés juntos
durante 15

Segundos

() 0 necessita de ajuda para posicionar-se e € incapaz de permanecer nessa posi¢do por 15

segundos

8. Alcancar a frente com o braco estendido permanecendo em pé

Instrucbes: Levante o braco a 90°. Estique os dedos e tente alcancar a frente o mais longe
possivel. (O examinador posiciona a régua no fim da ponta dos dedos quando o brago estiver
a 90°. Ao serem esticados para frente, os dedos ndo devem tocar a régua. A medida a ser
registrada é a distancia que os dedos conseguem alcancar quando o paciente se inclina para
frente 0 maximo que ele consegue. Quando possivel peca ao paciente para usar ambos 0s
bracos para evitar rotacdo do tronco).

() 4 pode avancar a frente mais que 25 cm com seguranga

() 3 pode avancar a frente mais que 12,5 cm com seguranga

() 2 pode avangcar a frente mais que 5 cm com seguranca

() 1 pode avancar a frente, mas necessita de supervisdo

() 0 perde o equilibrio na tentativa, ou necessita de apoio externo

9. Pegar um objeto do chao a partir de uma posi¢ao em pé

Instrucbes: Pegue o sapato/chinelo que esta na frente dos seus pés.

() 4 capaz de pegar o chinelo com facilidade e seguranca

() 3 capaz de pegar o chinelo, mas necessita de superviséo

() 2 incapaz de pegéa-lo, mas se estica até ficar a 2-5 cm do chinelo e mantém o equilibrio
independentemente

() 1 incapaz de pegéa-lo, necessitando de supervisdo enquanto esta tentando

() 0 incapaz de tentar, ou necessita de ajuda para ndo perder o equilibrio ou cair

10. Virar-se e olhar para tras por cima dos ombros direito e esquerdo enguanto

permanece em pé
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Instrucdes: Vire-se para olhar diretamente atras de vocé por cima do seu ombro esquerdo sem
tirar os pés do chdo. Faca 0 mesmo por cima do ombro direito.

(O examinador poderd pegar um objeto e posiciona-lo diretamente atras do paciente para
estimular o movimento)

() 4 olha para tras de ambos os lados com uma boa distribui¢do do peso

() 3 olha para trds somente de um lado, o lado contrario demonstra menor distribui¢do do
peso

() 2 vira somente para os lados, mas mantém o equilibrio

() 1 necessita de supervisdo para virar

() 0 necessita de ajuda para ndo perder o equilibrio ou cair

11. Girar 360 graus

Instrucdes: Gire-se completamente ao redor de si mesmo. Pausa. Gire-se completamente ao
redor de si mesmo em sentido contrario.

() 4 capaz de girar 360 graus com seguranca em 4 segundos ou menos

() 3 capaz de girar 360 graus com seguranca somente para um lado em 4 segundos ou menos
() 2 capaz de girar 360 graus com seguranga, mas lentamente

() 1 necessita de supervisdo proxima ou orientacdes verbais

() 0 necessita de ajuda enquanto gira

12. Posicionar os pés alternadamente no degrau ou banquinho enquanto permanece em
pé sem apoio

Instrucdes: Toque cada pé alternadamente no degrau/banquinho. Continue até que cada pé
tenha tocado o degrau/banquinho quatro vezes.

() 4 capaz de permanecer em pé independentemente e com seguranca, completando 8
movimentos em 20 segundos

() 3 capaz de permanecer em pé independentemente e completar 8 movimentos em mais que
20 segundos

() 2 capaz de completar 4 movimentos sem ajuda

() 1 capaz de completar mais que 2 movimentos com o minimo de ajuda

() 0 incapaz de tentar, ou necessita de ajuda para nao cair
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13. Permanecer em pé sem apoio com um pe a frente

InstrucBes: (demonstre para o paciente) Coloque um pé diretamente a frente do outro na
mesma linha; se vocé achar que ndo ira conseguir, cologue o pé um pouco mais a frente do
outro pé e levemente para o lado.

() 4 capaz de colocar um pé imediatamente a frente do outro, independentemente, e
permanecer por 30 segundos

() 3 capaz de colocar um pé um pouco mais a frente do outro e levemente para o lado,
independentemente, e permanecer por 30 segundos

() 2 capaz de dar um pequeno passo, independentemente, e permanecer por 30 segundos

() 1 necessita de ajuda para dar o passo, porém permanece por 15 segundos

() 0 perde o equilibrio ao tentar dar um passo ou ficar de pé

14. Permanecer em pé sobre uma perna

Instrucdes: Fique em pé sobre uma perna 0 maximo que vocé puder sem se segurar.

() 4 capaz de levantar uma perna independentemente e permanecer por mais que 10 segundos
() 3 capaz de levantar uma perna independentemente e permanecer por 5-10 segundos

() 2 capaz de levantar uma perna independentemente e permanecer por mais que 3 segundos
() 1 tenta levantar uma perna, mas € incapaz de permanecer por 3 segundos, embora
permaneca em pé independentemente

() 0 incapaz de tentar, ou necessita de ajuda para nao cair

() Escore total (M&ximo = 56)
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ANEXO 5 - ESCALA DE DISPNEIA DA MEDICAL RESEARCH COUNCIL - MRC
(VERSAO EM PORTUGUES)

1. S6 sofre de falta de ar durante exercicios intensos.
2. Sofre de falta de ar quando andando apressadamente ou subindo uma rampa leve.

3. Anda mais devagar do que pessoas da mesma idade por causa de falta de ar ou tem

que parar para respirar mesmo quando andando devagar.
4. Péra para respirar depois de andar menos de 100 metros ou ap6s alguns minutos.

5. Sente tanta falta de ar que nédo sai mais de casa, ou quando esta se vestindo.



ANEXO 6 - ESCALA MODIFICADA DE BORG

Escala de Borg Modificada

Pt

R B RN R
N

Nenhuma

Muito, muito, leve
Muito leve

Leve

Moderada

Um pouco forte
Forte

Muito forte

Muito, muito, forte
Maxima
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ANEXO 7 - APROVACAO DO COMITE DE ETICA EM PESQUISA — UNISUAM

e UNISUAM ,
cuntmenesiimn e CENTRO UNIVERSITARIO Plataforma
AUGUSTO MOTTA/ UNISUAM %oﬂ

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: AVALIACAQ DA FUNCAQ PULMONAR, CAPACIDADE FUNCIONAL, EQUILIBRIO E
POSTURA EM PACIENTES COM ESCLERODERMIA

Pesquisador: Tatiana Rafaela de Lemos Lima

Area Tematica:

Versdo: 2

CAAE: 17652913.9.0000.5235

Instituigdo Proponente: Centro Universitario Augusto Motta/ UNISUAM
Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER

Nuamero do Parecer: 332.012
Data da Relatoria: 10/07/2013

Apresentacao do Projeto:

0 estudo sera composto de dois grupos, um de pacientes com diagnostico de esclerodermia e o outro grupo
composto de individuos saudaveis (grupo controle),nos quais serao realizadas diferentes avaliacdes:uma
avaliacao clinico-funcional,incluindo medidas antropomeétricas (peso, altura, IMC egoniometria), exame
postural pelo programa SAPQ, estabilometria, exame de bioimpedéncia, teste de caminha da de 6
minutos avaliacdo muscular periférica e teste de equilibrio de Berg. Além de avaliacéio de qualidade de vida
e avaliaciio da salde a partir de questionarios validados_Entédo serfo verificadas a presenca de alteracdes
na capacidade funcional decorrentes do comprometimento pulmonar e musculoesquelético comparadas ao
grupo controle para melhoria do tratamento e qualidade de vida.

O projeto esta bem apresentado, com todos os itens obrigatorios incluidos.

Objetivo da Pesquisa:

O objetivo principal da pesquisa & analisar a correlacéo da capacidade funcional com a funcéo pulmonar em
pacientes com esclerodermia.

E apresentado de forma clara e justificado no texto do projeto.

Avaliacao dos Riscos e Beneficios:
O projeto apresenta a descricdo detalhada dos riscos e beneficios para os participantes do estudo,

Enderego: Praca das NacGes n® 34

Bairro: Bonsucesso CEP: 21041010
UF: RJ Municipio: RIO DE JANEIRO
Telefone: (21)3868-5063 Fax: (21)3882-9797 E-mail: comitedeetica@unisuam.edu.br

Pagina 01 de 02



130

UnNIsUAM .
cnimensoima mmen  CENTRO UNIVERSITARIO { Qmﬂ mo

AUGUSTO MOTTA/ UNISUAM asil

Continuagdo do Parecer- 332.012

sendo os beneficios superiores aos riscos. Ambos séo igualmente descritos no TCLE.

Comentarios e Consideragdes sobre a Pesquisa:

O projeto atende a todos os itens obrigatorios para pesquisas com seres humanos.

Consideragdes sobre os Termos de apresentagdo obrigatdria:

O TCLE apresenta todos os itens obrigatérios, com um texto claro com todas as informacées necessarias
para a participacdo do voluntario.

Recomendagodes:

Foram realizadas as sugestdes propostas pelo CEP ndo havendo mais recomendacdes.

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequagoes:
Nenhuma.

Situagdo do Parecer:
Aprovado

Necessita Apreciacdao da CONEP:

N&o

Consideragdes Finais a critério do CEP:

O projeto esta aprovado.

Cabe ressaltar que o pesquisador se compromete em encaminhar ao CEP-UNISUAM
(comitedeetica@unisuam.edu_br) um relatério ao final da realizacio da pesquisa. Além disso, em caso de
evento adverso, cabe comunicar ao referido comité.

RIO DE JANEIRO, 11 de Julho de 2013

Assinador por:
Miriam Raquel Meira Mainenti

(Coordenador)
Enderego: Praca das Nacges n° 34
Bairro: Bonsucesso CEP: 21.041010
UF: RJ Municipio: RIO DE JANEIRO
Telefone:  (21)3868-5063 Fax: (21)3882-9797 E-mail: comitedeetica@unisuam.edu.br
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