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RESUMO

Introducéo: A fibrose cistica, também conhecida como mucoviscidose, € uma doenca genética
de heranca autossdmica recessiva. Suas manifestacdes clinicas estdo relacionadas a disfuncéo
da proteina chamada reguladora da condutancia transmembrana da fibrose cistica ou CFTR.
Desta forma a FC é uma condicédo cronica de natureza genética que leva ao acimulo anormal
de secregdes nos pulmdes, desencadeando processos inflamatorios e infecciosos. Objetivo:
Descrever a importancia fisioterapia em pacientes com FC, bem como apresenta como objetivos
especificos: identificar as principais caracteristicas de um paciente com FC e apresentar
protocolos de tratamentos da fisioterapia respiratéria. Metodologia: Trata-se de uma revisao
integrativa da literatura onde para a organizagéo deste estudo, fez-se um criterioso levantamento
bibliografico na literatura cientifica, a partir da compilacéo de trabalhos publicados em revistas,
livros especializados e em bases de dados com SCIELO, PEDro, LILACS, PubMed, PubMed
e BVS. Os critérios de inclusdo foram artigos publicados nos idiomas inglés, portugués e
espanhol, artigos publicados e indexados nas bases de dados supracitadas entre 2018 a 2023.
No entanto, artigos pagos, inconclusivos e anais sdo considerados critérios de exclusdo para a
elaboracéo desta pesquisa. Resultados: Participaram da amostragem desta pesquisa 67 artigos
e apo0s a selecdo restaram 7 artigos como amostra final. Foi possivel descrever técnicas
fisioterapéuticas que podem ser utilizadas no tratamento da FC, bem como seus efeitos a estes
pacientes, no entanto, ndo € possivel afirmar superioridade ao comparar as técnicas entre si.
Conclusao: Foi possivel descrever, neste artigo, as principais caracteristicas da fibrose cistica
pulmonar, assim como analisar a contribuicdo da fisioterapia no tratamento desses pacientes,
abordando técnicas fisioterapéuticas especificas para 0 manejo da condicdo. Entretanto ainda é
possivel identificar uma escassez de artigos acerca da tematica.

Palavras-chave: Fibrose Cistica; Efeitos Terapéuticos; Fisioterapia Respiratoria;
Mucoviscidose.



ABSTRACT

Introduction: Cystic fibrosis, also known as mucoviscidosis, is a genetic disease with
autosomal recessive inheritance. Its clinical manifestations are related to the dysfunction of the
protein called cystic fibrosis transmembrane conductance regulator or CFTR. Therefore, CF is
a chronic condition of a genetic nature that leads to the abnormal accumulation of secretions in
the lungs, triggering inflammatory and infectious processes.  Objective:
Describe the importance of respiratory physiotherapy in patients with CF, as well as present
specific objectives: identify the main characteristics of a patient with CF and present respiratory
physiotherapy treatment protocols. Methodology: This is an integrative review of the literature
where, for the organization of this study, a careful bibliographic survey was carried out in the
scientific literature, based on the compilation of works published in magazines, specialized
books and in databases with SCIELO, PEDro, LILACS, PubMed and PubMed and BVS. The
inclusion criteria were articles published in English, Portuguese and Spanish, articles published
and indexed in the aforementioned databases between 2018 and 2023. However, paid,
inconclusive and annal articles are considered exclusion articles for the preparation of this
research. Results: 67 articles participated in the sampling of this research and after selection, 7
articles remained as the final sample. It was possible to describe physiotherapeutic techniques
that can be used in the treatment of CF, as well as their effects on these patients, however, it is
not possible to assert superiority when comparing the techniques to each other. Conclusion: In
this article, it was possible to describe the main characteristics of pulmonary cystic fibrosis, as
well as analyze the contribution of physiotherapy in the treatment of these patients, addressing
specific physiotherapeutic techniques for managing the condition. However, it is still possible
to identify a scarcity of articles on the topic.

Keywords: Cystic fibrosis; Therapeutic Effects; Respiratory fisioterapy; Mucoviscidosis.



INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC), também conhecida como mucoviscidose, € uma doenca genética
de heranca autossémica recessiva. Suas manifestagdes clinicas estdo relacionadas a disfuncéo
da proteina chamada reguladora da condutancia transmembrana da fibrose cistica ou CFTR
(Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator). E caracterizada pela formagao de
MUCO espesso nas Vias aéreas, impactando significativamente a qualidade de vida dos pacientes
(Rosa, et al.,2008).

Segundo Ministério da Saude (BVS, 2018) a FC ou Doenca do Beijo Salgado como é
popularmente conhecida, atinge cerca de 70 mil pessoas em todo o mundo, sendo entdo
considerada a doenga genética grave mais comum na infancia (onde acontece o diagndstico
precoce). O Registro Brasileiro de Fibrose Cistica (REBRAFC, 2020), estima que ha cerca de
6.000 pessoas com a doencga no pais, no entanto, € possivel que existam muito mais pacientes
sem diagndstico e tratamento adequados.

A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca genética cronica que embora ndo tenha cura, pode
ser tratada de forma a atenuar seus efeitos. O tratamento da FC tem como foco a fisioterapia,
broncodilatadores, anti-inflamatorios, antibiéticos e acompanhamento nutricional (Rosenstein,
2021).

A fisioterapia terd& como objetivos favorecer a eliminacdo da secre¢do, melhorar a
funcdo pulmonar, reduzir complicag¢@es respiratorias, melhorar a qualidade de vida, minimizar
as alteracOes psicossociais das doencas cronicas. O tratamento deve conter técnicas de remocao
das secrecdes, terapia inalatoria, reabilitacdo pulmonar e educacdo do paciente e da familia
sobre a doenca e o tratamento (Button et al., 2016).

Sendo uma doenga multissistémica e cronica, 0 acometimento pulmonar representa a
principal causa de morbidade e mortalidade desses pacientes. Nos ultimos anos, houve diversos
avancos no diagnostico precoce e tratamento da FC que mudaram o cenario da doenga, como o
aumento expressivo da expectativa de vida e consequentemente uma melhor qualidade. Sendo
assim, identificou-se a necessidade da elaboragéo de um artigo que que explorasse o papel da
fisioterapia no tratamento da fibrose cistica, para assim contribuir cada vez mais com a evolucao
no tratamento desta patologia.

Sendo a FC uma condicéo crénica de natureza genética que leva ao acimulo anormal
de secrecBes nos pulmdes, desencadeando processos inflamatdrios e infecciosos, a fisioterapia
respiratoria desempenha um papel essencial no seu tratamento. Nesse contexto, surgiu a

pergunta norteadora: como consiste a atuacado fisioterapéutica na fibrose cistica pulmonar?



Esta pesquisa teve como objetivo descrever a importancia fisioterapia em pacientes com
FC, bem como apresenta como objetivos especificos: identificas as principais caracteristicas de

um paciente com FC e apresentar protocolos de tratamentos da fisioterapia respiratoria.

METODO

Trata-se de uma revisdo integrativa de literatura, que segundo Cooper (1982,1989) é um
método que agrupa os resultados de pesquisas primarias sobre 0 mesmo assunto com o objetivo
de sintetizar e analisar esses dados para desenvolver uma explicacdo mais abrangente de um
fendmeno especifico.

A pesquisa foi desenvolvida entre fevereiro e dezembro de 2023, nas seguintes bases de
dados Scientific Electronic Library Online (SCIELO), Physiotherapy Evidence Database
(PEDro), Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude ( LILACS), National
Library of Medicine (NLM-PubMed), Biblioteca Virtual em Saude (BVS). O estudo teve como
base artigos publicados com tematicas referentes a Fibrose Cistica com énfase no tratamento
fisioterapéutico.

Foram selecionados como critérios de inclusdo para essa pesquisa: artigos publicados
nos idiomas inglés, portugués e espanhol, artigos publicados e indexados nas bases de dados
supracitadas entre 2018 a 2023. No entanto, artigos pagos, inconclusivos e anais foram
considerados critérios de exclusdo para a elaboragdo desta pesquisa.

Inicialmente foi realizado um levantamento nas bases de dados mencionadas e em
seguida adotada uma estratificacdo com base nas tematicas e objetivos. Posteriormente, foi
realizada uma breve leitura dos resumos dos artigos e em seguida uma leitura detalhada dos
trabalhos completos. Por fim, os trabalhos considerados foram analisados e descritos como
resultados. Essa abordagem permitiu compreender a principal fonte de informacdo e os

objetivos da pesquisa.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Seguidamente da busca e selecdo dos estudos, foi realizado a identificacdo das
pesquisas, em que obteve-se uma amostra inicial de 621 artigos. Apds aplicacdo dos critérios
de incluséo, 554 estudos foram excluidos da amostra, restando 67 obras dispostas nas bases de
dados LILACS (n=13), PubMed (n=41), SciELO (n=7) e PEDro (n=6).

Apos a analise da elegibilidade dos estudos, 60 pesquisas foram excluidas, onde 43
artigos nao se enquadraram na tematica (leitura do titulo e resumo) e 17 artigos excluidos apos

leitura na integra por ndo responderem a pergunta norteadora. Desta maneira, a amostra final



desta revisdo integrativa foi composta por 7 obras, as quais atenderam a todos os critérios de

inclusdo estabelecidos na metodologia. E estdo apresentados em mais detalhes na tabela 1.

Tabela 1- Sintese dos artigos incluidos na revisao integrativa.

Titulodo  Autores/ Tipo de Objetivos Principais
artigo ano estudo Resultados
Fisioterapia Couto; Revisdo de  Proporcionar A fisioterapia respiratéria é
Respiratoria  Oliveira, literatura. uma visdo sobre recomendada para
em Pacientes 2020 a fibrose cisticae pacientes com FC devido a
com Fibrose descrever as tecnicas de expectoracdo de
Cistica. melhores formas fisioterapia, mas é
de tratamentos necessdria mais evidéncia
para melhor cientifica a longo prazo. A
prognastico escolha da terapia depende
clinico. da motivacdo, objetivos,
custos e idade do paciente.
N&o ha consenso sobre a
técnica mais eficaz, mas
métodos convencionais e
mecanicos séo
comparaveis.
Efeitos do Zerenet Estudo Investigar 0os No estudo 36 criancas
treinamento  al., 2019. observacional. efeitos do TMI com idadesentre 8 e 18
muscular em pacientes anos com FC foram
inspiratorio com FC, bem alocadas  aleatoriamente
na como analisar os para o grupo " TPde
estabilidade fatores que torax abrangente"
postural, podem estar (fisioterapia respiratoria) ou
funcéo relacionados a para 0 grupo "TMI
pulmonar e estabilidade juntamente com TP de
capacidade postural. torax abrangente" (TP +
funcional em TMI). Ambos 0s grupos
criangas com treinaram durante 8
fibrose semanas. A combinacdo de
cistica. TMI com TP de térax ndo
proporcionou melhorias
adicionais, exceto para
PImax, sugerindo que
um programa abrangente de
TP detérax pode ser
individualmente eficaz na
melhoria  da espirometria,
forca muscular
respiratoria e TC6m.
Efeitos da Montero- Ensaio clinico Awvaliar os efeitos A musica pode ser usada
musicoterapia Ruizet randomizado. da musica para auxiliar no
como al., 2020 instrumental estabelecimento da terapia

complemento

especificamente

de desobstrucdo das vias
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a fisioterapia
respiratoria

em criangas

com fibrose

cistica.

Atividade Feiten et
fisica e al., 2020.
qualidade de

vida de

criangas e
adolescentes

com fibrose

cistica.

Estudo
transversal.

composta e
gravada como
complemento da
terapia de
desobstrucdo das
vias aereas
(ACT).

Determinar a
frequéncia de AF
autorreferida e,
secundariamente,
avaliar
associacOes entre
AF com
variaveis clinicas
e qualidade de
vida relacionada
a salde (QVRS)
em individuos
pediatricos e
adolescentes com
FC.

aéreas (ACT) como uma
rotina positiva e que o uso
de masica especifica que €
composta, tocada e
compilada especificamente
para criancas com FC
aumenta este efeito
positivo. O CD de musica
utilizado no presente estudo
incorporou elementos para
incentivar respostas, ACT
interagdo ritmica e
distracdo. Assim, a musica
incluia  fluidez  ritmos,
timbres variados e
brilhantes, mudancas de
intensidade que ndo eram
excessivamente  marcada,
frequéncias sonoras
variaveis e principalmente
tonalidades maiores. Além
disso, o CD de mdasica
incorporou ritmos lentos,
intervalos e acordes
consonantais e sons sem
vibragbes excessivamente
rdpidas para  provocar
relaxamento.

Participaram do estudo 66
individuos, porém apenas
doze pacientes atingiram as
recomendacbes da OMS
para a pratica diaria de
atividades fisicas
moderadas a vigorosas,
onde foram divididos em
dois grupos onde um
realizava atividade fisica 3
vezes/semana € 0 outro
realizava AF < 2
vezes/semana. O grupo que
realizou AF > 3

vezes/semana  apresentou
melhor escore clinico,
menor ndmero de

internagdes no ano, menor
numero de dias internados
no ultimo ano e melhor
pontuacdo nos dominios
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fisico e emocional no
questionario de QVRS.

Eficacia das Sevilla et Revisdo Determinar a Quanto a funcdo pulmonar
intervencbes  al., 2022.  sisteméatica  eficacia das ndo houve alteragdes no
de exercicio com meta-  intervencbes de volume expiratério forcado
fisico na analise. exercicio na em 1 s, mas as pressoes
funcéo condicdo fisica e expiratorias/inspiratorias na
pulmonar e na na funcdo boca melhoraram em alguns
aptiddo fisica pulmonar em estudos. Na aptid&o fisica as
em criancgas e criancas e criancas, ndo conseguiram
adultos com adultos com FC melhorar o VO2pico, mas
fibrose cistica para estabelecer melhoraram a forca
otipoeadosede muscular. Em adultos,
exercicio fisico intervengdes de exercicio
mais apropriados fisico baseadas em
utilizados até o treinamento aerdbio de alta
momento intensidade  apresentaram
resultados positivos no VO
2pico e em alguns
resultados de forca
muscular.
A pratica Loukou Revisdo Resumir as A VNI é uma abordagem
atual de etal, sistematica.  aplicacBGes atuais terapéutica destinada a
ventilacdo 2021. da VNI em pacientes com fibrose
ndo invasiva ambientes cistica e doenga pulmonar
em pacientes clinicos. avancada que apresentam
com fibrose insuficiéncia  respiratoria
cistica. hipercapnica. No entanto,
ndo ha consenso sobre o
momento ideal para iniciar
a VNI em diferentes
situacbes, como durante
exacerbacdes,
hipoventilagao noturna,
insuficiéncia  respiratoria
crénica, terapia de
desobstrucdo  das  vias
aéreas e atividade fisica.
Mesmo para individuos em
lista de espera para
transplante pulmonar, néo
esta claro se a VNI deve ser
administrada  antes  do
procedimento.
Dispositivos ~ Morrison Ensaio Determinar a Nao ficou claro se a
oscilantes L, clinico. eficacia dos oscilacdo € umaintervencao
para Milroy dispositivos globalmente mais ou menos
desobstrucdo S, 2020. oscilatdrios, eficaz do que outras formas
das vias tanto orais de fisioterapia, e ndo ha
aéreas  em ~quanto de parede evidéncia de superioridade
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pessoas com torécica, na entre dispositivos
fibrose promogao da especificos. Um estudo
cistica. depuracdo indicou um aumento na

mucociliar. E frequéncia de exacerbagdes
avaliar se esses que requerem antibioticos
dispositivos com o0 wuso de um
eficazes no dispositivo oscilante em
tratamento comparagdo com a pressao
individuos com expiratéria positiva, 0 que
fibrose cistica. pode ter  implicacOes
significativas em termos de
recursos. A melhoria da
adesdo a terapia pode
resultar em  beneficios
adicionais, como
aprimoramentos na
tolerdncia ao exercicio e na
funcao respiratoria.

Fonte: Pesquisa direta, 2023.

Quanto mais precoce € iniciado o tratamento multidisciplinar, maiores sdo as
possibilidades de retardar a progressdo da doenca e assim oferecer uma melhor qualidade de
vida ao paciente. Neste contexto o estudo proposto por Couto e Oliveira (2020) destacou que a
fisioterapia respiratoria tem o intuito de minimizar as manifestacées pulmonares evidenciadas
na patologia, onde as técnicas mais utilizadas sdo: drenagem postural, tapotagem,
vibrocompressédo, drenagem autogénica, aceleracéo do fluxo expiratorio (AFE), expiracdo lenta
total com a glote aberta em decubito infralateral (ELTGOL) e manobra de pressdo positiva
expiratoria.

Na mesma perspectiva, Veronezi e Scortegagna (2011) afirmam que as técnicas de
fisioterapia mais utilizadas objetivando a remocdo de secre¢do sdo: drenagem postural,
percussdo manual pulmonar, vibracdo mecanica, vibracdo pulmonar manual,técnica de
expiragdo forcada e drenagem autdgena. No entanto, em casos mais graves da doenca é indicado
o transplante de érgdos, que pode melhorar significativamente a qualidade de vida e prolongar
a sobrevida dos pacientes. Porém, a rejeicdo aguda e infec¢des sao fatores de risco a sobrevida
dos pacientes transplantados, que aumentam a probabilidade de morte em dois anos apds o
transplante (Snell et al, 2017).

O programa abrangente de TP toracico consistiu em fisioterapia toracica convencional
com exercicios respiratérios diafragmaticos, exercicios de expansdo toracica, espirdbmetro de
incentivo, dispositivo de pressdo expiratéria positiva oscilatoria, drenagem postural com

percussdes, técnicas de tosse e aconselhamento de atividade fisica os exercicios foram
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adaptados a fim de ndo gerar fadiga muscular respiratéria e hiperventilagdo. Quando associado
tais técnicas ao treinamento muscular inspiratério temos uma melhora na CVF, VEF1, pico de
fluxo expiratorio, PEmax e TC6m e uma consideravel melhora na PIméax (Zeren et al., 2019).

Embora a Terapia de Desobstrugdo das Vias Aéreas (ACT) seja crucial no tratamento
FC, a adesdo dos pacientes e pais ao tratamento € um desafio. Nesse sentido medidas mais
Iudicas, como a musicoterapia (MT), tém se mostrado cada vez mais eficazes. A musica
instrumental gravada, especialmente composta e compilada, € um complemento eficaz a ACT,
melhorando a participacao de criancas e pais e reduzindo a percepcdo do tempo necessario para
a terapia. O uso do CD de musica também pode ser uma opg¢éo eficiente em termos de custos
evitados relacionados as exacerbacOes de infecgOes respiratorias (Montero-Ruiz et al., 2020).

De acordo com a Organizacdo Mundial da Saude (OMS, 2021), é recomendado que
criancas e jovens de 5 a 17 anos acumulem pelo menos 60 minutos diarios de atividade fisica
(AF) moderada a vigorosa. No entanto, para individuos com FC, a sugestdo € realizar atividade
fisica de 3 a 5 vezes por semana, com duracdo de 20 a 30 minutos. Desta forma, individuos com
melhor frequéncia de AF sdo menos hospitalizados, apresentam melhor qualidade de vida
relacionada a saude (QVRS) e melhor escore clinico. Devem ser enfatizados os esforgos
realizados pela equipe multidisciplinar para orientar e incentivar a pratica regular de AF (Feiten
et al., 2020).

Em 1982, Zach et al., ja estudavam sobre o impacto do exercicio fisico nos pacientes
fibrocisticos onde em seu estudo foi possivel concluir que o exercicio fisico regular poderia
substituir a rotina de inalacdo de fisioterapia em algumas criancas com fibrose cistica e
observou-se melhora da fungéo das vias aéreas com treinamento muscular ventilatorio.

O treino de fortalecimento € geralmente bem tolerado por pacientes com Fibrose Cistica
(FC). Quando realizado antes do treinamento cardiovascular, pode ser benéfico para fortalecer
0s musculos periféricos, reduzindo as demandas ventilatorias durante o exercicio. A préatica de
exercicios fisicos em pacientes com FC resulta em melhorias na for¢a muscular e na fungéo
muscular respiratéria em criancas e adultos, hd também uma melhora na funcéo
cardiorrespiratdria, embora a funcdo pulmonar néo seja necessariamente afetada positivamente.
Assim, o exercicio fisico induz adaptacGes fisioldgicas positivas em nivel periférico nesses
pacientes, possivelmente envolvendo aumento oxidativo muscular e estimulacdo da funcéo
mitocondrial (Sevilla et al., 2022).

A Ventilacdo N&o Invasiva (VNI) é uma técnica de suporte ventilatério que evita a
necessidade de intubacdo traqueal, a mesma pode ser utilizada em pacientes com FC, doenca

pulmonar avanc¢ada e insuficiéncia respiratdria hipercapnica, e ndo apenas quando o transplante
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pulmonar € iminente, onde é capaz estabilizar a fungdo pulmonar e retardar o seu declinio. Em
pacientes com 3 meses de aplicacdo houve melhora significativa da hipercapnia e da CVF,
reducdo significativa no tempo de internacdo apds 3 e 6 meses de acompanhamento. Contudo,
ndo h& consenso sobre o momento de inicio da VNI em diferentes circunstancias, como
exacerbacdo, hipoventilagdo noturna, insuficiéncia respiratdria cronica, terapia de desobstrugao
das vias aéreas e exercicio (Loukou et al., 2021).

Em consonancia, Oliveira (2015) afirma que ha relatos na literatura acerca da eficacia
da VNI na terapia de desobstrucdo de vias aéreas e também pode ser um recurso Util para
melhorar a tolerancia durante o treinamento muscular, principalmente de pacientes em estagio

avancado de doencas pulmonares cronicas.

CONCLUSAO

Levando em consideracdo esses aspectos, foi possivel descrever neste artigo, as
principais caracteristicas da fibrose cistica pulmonar, assim como analisar a contribui¢do da
fisioterapia no tratamento desses pacientes, abordando técnicas fisioterapéuticas especificas
para 0 manejo da condicéo.

No presente estudo foram encontrados resultados positivos acerca da atuagdo
fisioterapéutica no tratamento da FC, identificou que as técnicas mais descritas sdo: drenagem
postural, vibrocompressdo, drenagem autogénica, aceleracdo do fluxo expiratério (AFE),
expiracdo lenta total com a glote aberta em declbito infralateral (ELTGOL), manobra de
pressdo positiva expiratdria, treino de fortalecimento e a ventilagdo mecanica néo invasiva.
Todos os estudos mostraram efeitos benéficos acerca da atuacao fisioterapéutica no tratamento
de pacientes fibrocisticos.

Por fim, foi possivel identificar uma escassez de artigos que atendessem aos objetivos
desta pesquisa. Desta forma é possivel ratificar a necessidade de novos estudos que contemplem
de forma validada como a fisioterapia pode intervir no tratamento de individuos com FC bem

como destacar quais efeitos podem ser obtidos.
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