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ABSTRACT

Introduction: Systemic Sclerosis (SSc) is a chronic autoimmune disease characterized
by vascular impairment and disseminated fibrosis, pulmonary, cardiac, gastrointestinal
and musculoskeletal involvement. All these impairments can contribute to a decrease in
physical activity, quality of life and functionality. Objective: To evaluate and describe
the level of physical activity, physical capacity and disability of patients with SSc.
Methods: This was an observational, cross-sectional study carried out at the Hospital das
Clinicas of UFPE with SSc patients classified according to the ACR/EULAR 2013
criteria. In the assessment, the International Physical Activity Questionnaire (IPAQ) was
used to assess the level of physical activity, the Health Assessment Questionnaire
Disability Index (HAQ-DI) for disability and handgrip strenght for physical capacity.
Results: 28 individuals were evaluated, 96.4% female, mean age 47.6 years, mean time
since diagnosis of 156.3 months, 50% with the diffuse cutaneous form and 50% with the
limited form. Regarding the HAQ-DI, 50% had a mild degree of disability, 39.28%
moderate disability and 10.71% severe disability. As for the level of physical activity:
3.57% were classified as very active; 39.28% active; 39.28% irregularly active and
17.86% sedentary. Regarding handgrip strength, 93.75% had reduced strength in the
dominant hand. There was no significant difference in demographic, clinical, disability
and handgrip strength characteristics in patients according to physical activity level.
Conclusion: Patients with SSc have reduced levels of physical activity, high frequency
of disability and impaired grip strength. Keywords: scleroderma, systemic, exercise,

hand strength, quality of life, rheumatology.



RESUMO

Introducgdo: A Esclerose Sistémica (ES) é uma doenca autoimune crénica que tem como
caracteristica o comprometimento vascular e a fibrose disseminada, levando a
acometimento pulmonar, cardiaco, gastrintestinal e musculoesquelético. Todos estes
comprometimentos podem contribuir para diminuicdo da atividade fisica, da qualidade
de vida e da funcionalidade. Objetivo: Descrever o nivel de atividade fisica, capacidade
fisica e incapacidade dos pacientes com ES. Método: Tratou-se de um estudo
observacional, transversal, realizado no Hospital das Clinicas da UFPE com portadores
de ES classificados de acordo com os critérios de ACR/EULAR. Na avaliagéo, foram
utilizados o Questionario Internacional de Atividade Fisica (IPAQ) para avaliar nivel de
atividade fisica, o Health Assessment Questionnaire Disability Index (HAQ-DI) para
incapacidade e a forca de preensdo palmar para capacidade fisica. Resultados: Foram
avaliados 28 individuos, sendo 96,4% do sexo feminino, média de idade de 47,6 anos,
tempo médio de diagndstico de 156,3 meses, sendo 50% com a forma cuténeo difusa e
50% com a forma limitada. Sobre 0 HAQ-DI, 50% apresentaram grau de incapacidade
leve, 39,28% incapacidade moderada e 10,71% incapacidade grave. Quanto ao nivel de
atividade fisica: 3,57% foram classificados como muito ativos; 39,28% ativos; 39,28%
irregularmente ativos e 17,86% sedentarios. Na forca de preensdo palmar, 93,75%
apresentaram forga reduzida na mao dominante. Ndo houve diferenga significativa nas
caracteristicas demograficas, clinicas, incapacidade e forca de preensdo palmar nos
pacientes de acordo com o nivel de atividade fisica. Conclusdo: Pacientes com ES
apresentam reducdo dos niveis de atividade fisica, alta frequéncia de incapacidade e
comprometimento da forca de preensdo palmar. Palavras-chave: esclerose sistémica,

exercicio, capacidade fisica, forca de preensdo manual, qualidade de vida, reumatologia.



INTRODUCAO

A Esclerose Sistémica (ES) é uma doenca autoimune que apresenta uma alta taxa
de mortalidade comparada a outras doencas reumaticas, representando um desafio para
os médicos e pacientes. E uma patologia considerada rara que acomete principalmente as
mulheres. Sua etiologia ndo esta totalmente elucidada, mas acredita-se que a doenca se
desenvolva a partir de uma suscetibilidade genética associada a fatores ambientais, como

a exposicdo a alguns produtos quimicos.*?

Uma caracteristica marcante da ES € a possibilidade de comprometimento
multiplos 6rgédos, que constituem critérios importantes no diagnostico e classificacéo da
doenca. Dentre os sintomas, 0 mais comum e precoce é o fenébmeno de Raynaud. Os
individuos também podem apresentar perda de peso, falta de ar, enrijecimento da pele,
fibrose pulmonar, hipertensdo arterial pulmonar, entre outros. Por ser uma doenga com
importante comprometimento vascular, pode haver hipoperfuséo digital, levando a casos

de ulceragdo digital ou de extremidade, necrose digital e gangrenal?=,

O espessamento cutdneo é considerado como uma das caracteristicas mais
marcantes da doenca e, baseado nestas manifestagdes, os pacientes sdo classificados em
duas formas clinicas: ES cutdneo limitada e ES cutaneo difusa. Na primeira, ocorre 0
envolvimento das extremidades e da face, com incidéncias mais tardias de progressdo do
envolvimento cutaneo e de manifestacGes em outros 6rgdos. Ja a forma cutaneo difusa
acomete também a pele do tronco, abdome e regido proximal dos membros e apresenta

envolvimento mais precoce dos sistemas cardiaco, renal e pulmonar®,

O envolvimento do sistema musculoesquelético em pacientes com ES varia de 24
a 97% e pode ser em forma de miosite ou miopatia, acompanhado por diferentes graus de

dor musculoesquelética, edema nos membros inferiores, fraqueza ou fadiga muscular.



Também podem existir complicacdes osteoarticulares, com lesdes proximas as
articulagdes levando a contraturas articulares, atrofia por desuso e encurtamento
muscular. Todos esses fatores contribuem para o mau progndstico e afetam
negativamente a sobrevida, o desempenho nas atividades de vida diaria e a qualidade de

vida, em especial de pacientes mais jovens com doenca difusa precoce®”.

A capacidade fisica constitui um fator importante a ser analisado nestes pacientes.
Sua avaliacdo permite a observacédo da realizagdo de atividades de vida diaria, atividades
ocupacionais, atividades de lazer e interacdo do paciente com 0 meio ao seu redor. Isto
também é de grande importancia prognastica, pois possui relacdo com a qualidade de vida
e pode indicar risco de mortalidade, tendo em vista que a capacidade fisica durante o
exercicio, por exemplo, exige a atuacdo conjunta dos sistemas musculoesquelético,

respiratorio e cardiovasculari®1®,

Atualmente ndo existe um tratamento universal para a ES, portanto, as condutas
visam melhorar a qualidade de vida dos pacientes através do controle dos sintomas da
doenca. Quanto mais precoce for diagnosticada e quanto menor a quantidade de fibrose
de dérgdos internos, melhor o progndstico. Porém, o profissional também deve estar atento
aos sintomas psicoldgicos, emocionais, nutricionais e funcionais que podem surgir como
consequéncia da doenca?. Todos estes fatores reforcam a importancia de tracar um perfil
destes pacientes, a fim de melhorar o conhecimento a respeito da ES e contribuir para
intervencgdes futuras. Portanto, o objetivo do presente estudo foi descrever o nivel de

atividade fisica, capacidade fisica e incapacidade em pacientes com esclerose sistémica.



METODO

Trata-se de um estudo observacional, transversal, no qual foram incluidos
pacientes com diagnostico de esclerose sistémica, acompanhados no servico de
reumatologia do Hospital das Clinicas — UFPE. O estudo foi aprovado pelo comité de
ética em pesquisa do HC-UFPE (CAAE 27354719.1.0000.8807) de acordo com 0s
preceitos da Declaragdo de Helsinki. Todos os participantes que concordaram em

participar assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.

Os critérios de elegibilidade deste estudo foram: idade de 18 a 59 anos;
diagndstico de ES de acordo com os critérios de ACR/EULAR 2013% e individuos aptos
a compreender os comandos do pesquisador. Foram excluidos do estudo individuos que
apresentavam: gestacdo; obesidade (IMC>30); evidéncia de sobreposi¢cdo de outras
doencas reumatoldgicas inflamatdrias ou autoimunes; presenca de déficits neurolégicos;
deformidades em maos que impossibilitassem realizar o teste de forca de preensdo

palmar; doenca cardiovascular ou respiratoria descompensada; historia de tabagismo.

Além da ficha de avaliacdo geral, foram utilizados dois questionarios na avaliacao
dos participantes. A versdo curta do Questionario Internacional de Atividade Fisica
(IPAQ) foi utilizada na avaliacdo da atividade fisica. O mesmo foi testado em diversos
paises e é considerado confiavel??. Ele engloba diversos aspectos como frequéncia,
intensidade, duracdo da atividade fisica e comportamento sedentério. De acordo com 0s
dados coletados no questionario, os participantes foram classificados em: muito ativos,

ativos, irregularmente ativos e sedentarios.

O Health Assessment Questionnaire Disability Index (HAQ-DI) foi aplicado com

o0 intuito de avaliar a incapacidade funcional. O questionéario é validado para a lingua



portuguesa e € composto por vinte itens divididos em oito categorias relacionadas as
atividades de vida diéria, sdo eles: vestir-se, levantar-se, alimentar-se, caminhar, higiene
pessoal, alcancar objetos, apreender objetos e outras atividades. As perguntas possuem
uma pontuagédo de 0 a 3, onde zero indica “sem dificuldade” e trés representa “incapaz de
fazer”. Seu resultado final ¢ calculado através da média entre os oito dominios, variando
de 0 a 3, onde pontuacGes de 0-1 indicam incapacidade funcional leve, de 1-2
caracterizam incapacidade funcional moderada e 2-3 representam incapacidade funcional

grave®324,

A forca de preensdo palmar (FPP) foi utilizada para avaliar a capacidade fisica
dos voluntéarios, tendo em vista que a mesma é um bom preditor de forga muscular global.
Foi realizada a dinamometria manual utilizando o dinamémetro Jamar®. Foram
executadas trés afericdes, em ambas as maos dos participantes, com intervalo de um
minuto entre elas. Com o paciente na posicdo sentada, foi orientado que o mesmo
pressionasse o aparelho com o maximo de forca durante 5 segundos e o resultado foi
registrado. Em seguida, foi calculada a média entre as trés afericbes em cada membro. Os
valores de referéncia utilizados foram: 3510 kgf na mao dominante e 308 kgf na mao

ndo dominante®.

Os dados foram tabulados num banco de dados do Excel XP 2016 Microsoft® e
analisados através do software GraphPad Prism 6.0. A estatistica descritiva foi realizada
através de média e desvio padrdo para as variaveis com distribuicdo normal, mediana e
intervalo interquartil para aquelas de distribuicdo ndo-normal e frequéncia (percentagem)
para as variaveis qualitativas. Realizou-se a verificacdo de possiveis diferencas entre
médias na andlise intergrupos, utilizando o teste “t” de Student para amostras

independentes, quando a amostra apresentou distribuicdo normal, e o teste de Mann-



10

Whitney nos casos de distribuicdo ndo-gaussiana. O teste de correlacdo de Pearson
(amostras com distribuicdo normal) ou de Spearman (amostras com distribuicdo nao-
gaussiana) foram usados para avaliar a relagéo entre duas varidveis continuas. Valores de

p<0,05 foram considerados significantes.

RESULTADOS

Foram avaliados vinte e oito pacientes, sendo vinte e sete mulheres (96,43%) e
um homem (3,57%), com tempo de diagndstico médio de 156,3 meses e média de idade
de 47,6 anos. Quanto as formas clinicas da doenca, quatorze participantes (50%)
possuiam a forma cutaneo limitada e os outros quatorze (50%) portavam a forma cutaneo

difusa. (Tabela I)

A média do HAQ-DI entre os pacientes foi de 1,19 (Tabela I). Na avaliacdo do
questionario HAQ-DI os participantes foram categorizados da seguinte forma: quatorze
individuos (50%) apresentaram incapacidade funcional leve, onze (39,28%) foram
classificados com incapacidade funcional moderada e trés (10,71%) apresentaram

incapacidade funcional grave. (Tabela II)

A forca de preensédo palmar foi avaliada em apenas dezesseis participantes, todos
destros. Quando comparada aos valores de referéncia para individuos brasileiros
saudaveis, a forca de preensdo palmar esteve reduzida na mao dominante em quinze
individuos (93,75%), com média total de 15,66 kgf, e na mdo ndo dominante em treze

participantes (81,25%), com media de 15,26 kgf. (Tabela II)

Com relagdo ao questionario IPAQ, o nivel de atividade fisica dos participantes

foi classificado da seguinte forma: um individuo (3,57%) foi classificado como muito
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ativo; onze participantes (39,28%) eram ativos; onze (39,28%) eram irregularmente

ativos e cinco (17,86%) foram classificados como sedentarios. (Tabela II)

N&o foram observadas diferencas nas caracteristicas demogréficas, clinicas,
incapacidade e forgca de preensdo palmar entre os pacientes classificados como muito
ativos/ativos e irregularmente ativos/sedentéarios. (Tabela I11). Também ndo foram
observadas diferencas significativas quanto as caracteristicas demograficas, nivel de
atividade fisica, incapacidade e forca de preensdo palmar entre pacientes com as formas

clinicas difusa e limitada. (Tabela V)
DISCUSSAO

No presente estudo observou-se que todos os participantes avaliados
apresentavam algum grau de incapacidade, variando de leve a grave. Além disso, um
percentual significativo possui reducédo de forca de preensdo palmar e reducdo dos niveis
de atividade fisica, sendo mais da metade dos pacientes classificados como
irregularmente ativos e sedentarios. Quando comparadas as duas formas clinicas da
doenca e as variaveis analisadas nos questionarios e na dinamometria manual, ndo houve

diferenca estatistica.

O comprometimento da funcdo manual nos individuos com ES leva a alteracGes
estruturais e funcionais significativas, como: espessamento do tecido subcutaneo, reducao
da amplitude de movimento, contraturas, dedos em garra, entre outros. Todas estas
alteragdes contribuem para a reducédo da destreza dos movimentos manuais, dificultando
a realizagdo de atividades basicas de vida diaria. Os resultados do questionario HAQ-
DI refletem este grau de dificuldade funcional em todos os participantes do estudo,

variando apenas na intensidade, evidenciando a relacdo entre a ES e a incapacidade nestes
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individuos. Em um estudo realizado por Brower e Poole?’, foi visto que pacientes com
ES que possuiam piores graus de incapacidade funcional tinham maior comprometimento
da fungdo manual, podendo ser decorrente do acometimento do sistema
musculoesquelético, comumente encontrado nestes individuos. Segundo Singh et al?4,
maiores pontuacdes no HAQ-DI também podem indicar diminuicdo da produtividade

doméstica e aumento da deficiéncia relacionada a ES.

Um estudo de Waszczykowski et al’® demonstrou que a realizagdo de um
protocolo de reabilitagdo supervisionado de 4 semanas foi eficaz na melhora da funcéo
manual e consequentemente dos resultados do questionario HAQ-DI nos pacientes
avaliados. Entretanto, os achados do presente estudo mostram que o nivel de atividade
fisica dos participantes ndo apresentou associacdo com o0s graus de incapacidade e

reducdo da forca de preensdo palmar.

O comprometimento muscular em pessoas com ES tem importante impacto na
funcionalidade do paciente, reduzindo sua qualidade de vida. Associado a isto, 0
comprometimento pulmonar contribui para a piora do quadro clinico destes individuos,
devido a alteragdes ventilatorias e reducdo das trocas gasosas. Segundo um estudo de
Antinozzi et al?® que avaliou pacientes com ES antes e depois do diagnéstico da doenca,
é possivel observar que suas repercussdes fisicas sdo capazes de influenciar na reducao
do nivel de atividade fisica e consequentemente na qualidade de vida destes pacientes.
Através dos resultados do questionario IPAQ, os participantes classificados como
irregularmente ativos ou sedentérios obtiveram diferentes niveis de incapacidade, porém
dentre os pacientes classificados como muito ativos ou ativos, apenas um foi designado
com incapacidade grave, o que pode evidenciar a influéncia da atividade fisica na melhora

do prognostico destes pacientes.
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Com relacgdo as limitagGes deste estudo, cabe ressaltar que 0 mesmo conta com
uma amostra pequena de participantes, o que pode justificar a auséncia de associacdo
entre as variaveis estudadas. Durante o recrutamento, uma quantia significativa da
amostra foi perdida devido a distancia entre o hospital e as cidades em que alguns
pacientes residiam, dificultando o retorno ao servigo para a realizacdo da segunda etapa

da avaliagéo.

Vale salientar que mais estudos ainda sdo necessarios a fim de avaliar um
quantitativo maior de pacientes, buscando associar de forma mais precisa estas variaveis
que sdo importantes no conhecimento e planejamento terapéutico da doenca. Além disso,
buscar estabelecer protocolos de tratamento que reduzam ou retardem 0s sintomas

musculoesqueléticos.

CONCLUSAO

Os achados do presente estudo evidenciam que um percentual significativo dos
pacientes apresenta incapacidade funcional moderada a grave, reducdo da forca de
preensdo palmar e sdo classificados como irregularmente ativos/sedentarios e, estes
achados podem contribuir negativamente com a qualidade de vida e funcionalidade dos

portadores da doenca.
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TABELAS

Tabela I. Caracteristicas demogréficas e clinicas dos pacientes com esclerose sistémica

(n=28)
Variaveis Média £ DP / N(%)

Idade (anos) 47,6 (£ 9,0)
Sexo feminino 27 (96,4%)
Tempo de diagndstico (meses) 156,3 (+ 109,0)
Forma clinica

cuténeo difusa 14 (50%)

cuténeo limitada 14 (50%)
HAQ-DI 1,19 (+ 0,66)
Forca preensdo palmar dominante (kgf) 15,7 (£6,1)
Forca preensdo palmar ndo-dominante (kgf) 15,3 (£6,8)

HAQ-DI= Health Assessment Questionnaire Disability Index
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Tabela Il. Resultado do nivel de incapacidade, forca de preensao palmar e nivel atividade

fisica em pacientes com esclerose sistémica.

N (%)

Variaveis
HAQ-DI
- Incapacidade funcional leve 14 (50%)
- Incapacidade funcional moderada 11 (39,28%)
- Incapacidade funcional grave 3 (10,71%)
Reducdo da forca de preensdo palmar
- M&o dominante 15 (93,75%)
- M&o ndo dominante 13 (81,25%)
IPAQ
- Muito ativo 1 (3,57%)
- Ativo 11 (39,28%)
- Irregularmente ativo 11 (39,28%)
- Sedentarios 5 (17,86%)

HAQ-DI= Health Assessment Questionnaire Disability Index; IPAQ= Questionario

Internacional de Atividade Fisica.
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Tabela I11. Associacdo entre nivel de atividade fisica e caracteristicas demograficas,

clinicas, incapacidade e forca de preensdo palmar em pacientes com esclerose sistémica

Muito ativo- Irregularmente p
Ativo ativo-Sedentario
(n=12) (n=16)
Idade 49,7 (£6,9) 46,0 (+10,3) 0,30
Tempo de doenga 184,5 (£ 93,6) 1353 (£ 117,7) 0,24
Forma clinica
Difusa 7 (50%) 7 (50%) 0,70
Limitada 5 (35,7%) 9 (64,3%)
IMC 24,23 (+4,33) 25,13 (+3,60) 0,58
HAQ 1,10 (= 0,66) 1,25 (£ 0,67) 0,55
Dinamometria mao 15,48 (+4,04) 15,73 (£6,82) 0,98

dominante

IMC = indice de massa corporal; HAQ-DI= Health Assessment Questionnaire Disability

Index
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Tabela I'V. Comparacdo entre pacientes com esclerose sisttmica com as formas clinicas

difusa e limitada

Limitada
Variaveis Difusa (n=14) p
(n=14)
Sexo feminino 14 (100%) 13 (92,9%)
Idade 46,9 (+ 10,8) 48,3 (+ 7,2) 0,99
Tempo de doenca 136,9 (x110,2)  175,8 (£108,3) 0,37
IMC 24,8 (£4,4) 24,6 (3,4) 0,68
Atividade fisica IPAQ
Muito ativo - Ativo 7 (50%) 5 (35,7%) 0,70
Irregularmente ativo - Sedentéario 7 (50%) 9 (56,3%)
HAQ-DI 1,30 (£ 0,72) 1,07 (+0,59) 0,46
FPP dominante (n=16) [kgf] 15,6 (£ 8,3) 15,7 (4,3) 0,77
FPP ndo-dominante (n=16) [kgf] 15,8 (x 8,1) 14,9 (x 6,0) 0,94

IMC= indice de massa corporal; HAQ-DI= Health Assessment Questionnaire Disability

Index; IPAQ= Questionario Internacional de Atividade Fisica; FPP= forca de preensdo

palmar



