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RESUMO

A Fibrose Cistica (FC) € uma doenca genética rara e sem cura, sendo resultado
da disfuncdo da proteina Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator
(CFTR), o que faz com que toda a secrecdo do organismo seja de 30 a 60 vezes mais
espessa que o normal, dificultando assim, sua eliminagéo. Trata-se de uma doenca de
carater progressivo e potencialmente letal. O sistema respiratorio engloba um dos
principais focos de acomentimento no que concerne ao desenvolivmento da FC, podendo
levar o paciente ao declinio da funcéo pulmonar. O tratamento envolve medicamentos
e uma equipe multidisciplinar em saiude com foco na fisioterapia respiratéria (FR). A
gualidade e expectativa de vida desses pacientes sao fortemente impactadas devido ao
curso da doenca. O presente trabalho tem como objetivo principal averiguar por meio de
uma revisao bibliografica da literatura como a FR pode incidir sobre melhora da qualidade
de vida de criancgas e adolescentes com FC. A analise dos achados apontou que técnicas
de FR contribuem significativamente na redugdo da obstrucdo de vias aéreas,
melhorando a ventilagdo e reduzindo as exacerbacdes pulmonares. Observou-se
também que intervencdes fisioterapéuticas continuas estdo associadas a maior
capacidade funcional e melhor percepcédo de bem estar. Foi possivel concluir que o
tratamento fisioterapéutico € essencial para o controle clinico da FC, impactando
positivamente tanto nos aspectos fisicos quanto psicossoais da vida dos pacientes.

Palavras-chave: Fibrose Cistica. Qualidade de Vida. Fisioterapia Respiratéria.
Mucoviscidose.
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ABSTRACT

Cystic Fibrosis (CF) is arare, incurable genetic disease resulting from dysfunction
of the cystic fibrosis transmembrane conductance regulator (CFTR) protein, causing all
bodily secretions to be 30 to 60 times thicker than normal, thus hindering their elimination.
It is a progressive and potentially lethal disease. The respiratory system is one of the
main areas affected by the development of CF, potentially leading to a decline in lung
function. Treatment involves medication and a multidisciplinary healthcare team focused
on respiratory physiotherapy (RP). The quality and life expectancy of these patients are
strongly impacted by the course of the disease. This study aims to investigate, through a
literature review, how RP can improve the quality of life of children and adolescents with
CF. The analysis of the findings indicated that RP techniques contribute significantly to
reducing airway obstruction, improving ventilation, and reducing pulmonary
exacerbations. It was also observed that continuous physiotherapy interventions are
associated with greater functional capacity and improved perception of well-being. It was
possible to conclude that physiotherapy treatment is essential for the clinical control of
CF, positively impacting both the physical and psychosocial aspects of patients' lives.

Keywords: Cystic Fibrosis. Quality of Life. Respiratory Physiotherapy. Mucoviscidosis.

1 INTRODUCAO

A Fibrose Cistica (FC) também conhecida como Mucoviscidose ou “Doenca do
Beijo Salgado”, € uma doenca genética rara e sem cura, que tem como caracteristica o
aumento da viscosidade do muco (em torno de 30 a 60 vezes mais espesso que 0
normal) que afeta principalmente os pulmdes e o pancreas. Trata-se de uma doenca
complexa, de caréater progressivo e potencialmente letal.

De acordo com o relatorio anual mais recente da REBRAFC — Registro Brasileiro
de Fibrose Cistica — havia em 2021, 6.427 individuos com Fibrose Cistica no Brasil, o
gue classifica essa doengca como rara e pouco divulgada. Porém, alguns centros de
pesquisa se dedicam a estuda-la e a assesorar os pacientes ha anos. O tratamento &
complexo e envolve medicamentos de alto custo, alguns deles financiados pelo
Ministério da Saude e outros pelas Secretarias Estaduais de Saude.

O Instituto Brasileiro de Atencéo a Fibrose Cistica (2021) informa que o paciente
acometido por essa doenca pode cursar com tosse crénica, pneumonia de repeticao,
diarréia, polipos nasais, bagueteamento digital, hiperconcentracdo de cloreto no suor

(acima de 60mEqg/l), resultando em um suor de caracteristica mais “salgada” que o
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habitual, e dificuldade no ganho de peso e estatura corporal.

O sistema respiratério engloba um dos principais focos de acomentimento no que
concerne ao desenvolivmento da FC, segundo Stenbit e Flume (2011), no qual ocorre
retencdo de secrecdo traqueobrénquica de carater mais espesso e de dificil remocéao,
levando ao acumulo de patégenos que favorecem as infec¢des e declinio da fungéo
pulmonar.

Valandro e Heinzmann-Filho (2019) afirmam que o tratamento deve contemplar
uma equipe multidisciplinar em salde, com foco também na atuacao da fisioterapia
respiratéria, a qual tem como objetivo principal evitar o declinio da fung¢édo pulmonar e
otimizar a funcao cardiovascular e muscular de pacientes com fibrose cistica. Também
segundo eles, dentre os recursos que envolvem o tratamento e manejo da doenca
atraves da FR, incluem-se técnicas convencionais e instrumentais, baseadas em fluxo
e volume e exercicios ventilatorios que, normalmente, sdo usados em conjunto com
terapias de inalacao, para facilitar a remocao do muco.

Sendo assim, a qualidade e expectativa de pacientes com FC, sdo fortemente
impactadas devido ao curso da doenca, no que se refere a seu carater progressivo, raro
e com tratamento restrito. Dito isso, 0 presente trabalho tem como objetivo principal
averiguar por meio de uma revisdo bibliografica da literatura como a atuacdo do
fisioterapeuta pode incidir sobre melhora qualidade de vida de criancas e adolescentes

com fibrose cistica.

2 REFERENCIAL TEORICO

A Fibrose Cistica ou Mucoviscidose, € uma das doencas hereditarias
consideradas graves determinada por um padrédo de heranca autossdmica recessiva a
partir da disfungéo da proteina Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator
(CFTR), e afeta especialmente os pulmdes e o pancreas, num processo obstrutivo
causado pelo aumento da viscosidade do muco (Brasil, 2021).

O diagnostico para a Fibrose Cistica pode ser feito ja nos primeiros dias de vida,
através do teste do pezinho, que faz parte do Programa Nacional de Triagem Neonatal

implantado pela Portaria n°® 822/2001 do Ministério da Saude que, segundo o Art. 2°;

“Compreende a realizacdo de triagem neonatal para fenicetonuria,
hipotireoidismo congénito, doengas falciformes, outras hemoglobinopatias e
fibrose cistica com a deteccdo dos casos suspeitos, confirmacéo diagnéstica,

acompanhamento e tratamento dos casos identificados. Os estados e o Distrito
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Federal deverdo garantir a execucéo de todas as etapas do processo, devendo,
para tanto, utilizar a rede de coleta organizada na Fase | e organizar/cadastrar
o(s) Servico(s) Tipo lll de Referéncia em Triagem Neonatal/Acompanhamento e
Tratamento de Doencas Congénitas que garantam a realizacdo da triagem, a
confirmagéo diagnoéstica e ainda o adequado acompanhamento e tratamento dos

pacientes triados.”

A mesma portaria também preconiza que a confirmacdo de casos alterados
devem ser feitos através do teste do suor que € considerado padréo ouro na identificacdo
da FC, cuja técnica é iontoforese quantitativa por pilocarpina, no qual o objetivo € verificar
0s niveis de cloreto no suor. Sendo esses niveis acima de 60 mEg/l e em associacdo a
gualquer um dos critérios clinicos ja citados acima, sao suficiente para confirmar o
diagndstico. Por fim, o teste complementar altamente conclusivo para diagnéstico da FC
€ o teste genético.

A progressao da FC no organismo pode desencadear alteragcbes em diversos
sistemas, sendo que no sistema respiratorio modifica a producao de muco, o qual torna-
se demasiadamente espesso, bloqueando os canais dos brénquios e repercutindo em
dificuldades para respirar, além de tosse cronica, infeccées de repeticdo, pneumonias,
e, em casos mais graves, bronquiectasia. No sistema digestivo, 0 muco espesso
impossibilita que as enzimas digestivas cheguem ao intestino, levando assim, a
desnutricdo do paciente. Por fim, no sistema reprodutor, tanto feminino quanto
masculino, evolui com infertilidade (Murray e Nadel, 2016).

As principais manifestacdes clinicas da FC estdo representadas de forma
esquematica na Figura 1, englobando os sistemas respiratério, digestivo e reprodutor,

evidenciando o comprometimento multissistémico caracteristico da doenca.

Figura 1 — Manifestacdes clinicas da Fibrose Cistica
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Fonte: Ministério da Saude, 2021.

Doencas crbnicas nao transmissiveis (DCNT) como a FC, constituem um
problema de salude de grande magnitude bem como uma ameaca a saude e ao
desenvolvimento humano, uma vez que possuem potencial para limitar a capacidade de
viver bem, reduzir a condicdo funcional, a produtividade, e afetar diretamente na
gualidade de vida dos pacientes (Seibert et al., 2022). Os mesmo autores defendem que
QV é um conceito multidimensional, composto por aspectos subjetivos e objetivos,
envolvendo todos os componentes essenciais da condicdo humana, quer seja fisico,
psicoldgico, social, cultural ou espiritual. Com isso, faz-se necessaria uma atencao
multifocal aos pacientes, auxiliando-lhes na busca de adaptacdes a condicédo de portador
de uma patologia cronica.

Desta forma, para um tratamento otimizado da FC, € imprescinvel a atuacdo de
equipe médica multidisciplinar e, segundo Tarantino (2013), o diagndstico precoce, 0
maior conhecimento da doenca e 0s avangos terapéuticos que tém surgido ultimamente
possibilitam um melhor controle dos casos. O tratamento clinico da FC engloba a
administracdo de medicamentos continuos como antibioticos, corticéides, moduladores,
suplementos vitaminicos e enzimas pancreaticas. Além de otimizar a parte clinica, é
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imprescindivel a ado¢cdo e manutencdo de habitos saudaveis de vida que incluem
alimentacdo adequada e rotina de exercicios fisicos constantes, ou seja, 0
acompanhamento de uma equipe que inclui diversos profissionais da area da saude,
como nutricionista, fisioterapeuta, e profissional de eduacdo fisica.

Dentre a gama de tratamento que se faz necessaria para a FC, a fisioterapia
respiratria torna-se indispensavel ao paciente, sendo que 0s objetivos principais,
segundo o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Fibrose Cistica do Ministério
da Saude (Brasil, 2023), sdo: promover a remocao de secrecdes das vias aéreas;
otimizar ou manter a funcdo pulmonar e ventilatéria; potencializar a tolerancia ao
exercicio e a capacidade funcional; educar o paciente e familia e promover adeséo ao
tratamento; e prevenir ou minimizar complicacdes respiratorias e sequelas toracicas.

Além do foco na funcdo pulmonar, a fisioterapia respiratdria voltada para a
recuperacédo do doente cronico deve abranger a fungcéo e qualidade cardiovascular e
muscular, segundo as Diretrizes de Reabilitacdo Cardiovascular de 2020. A pratica de
exercicio aerbdbicos e anaerbbicos também estdo bem pautadas nas Diretrizes
Brasileiras de Diagnostico e Tratamento da Fibrose Cistica (2017), na qual recomenda-
se realizar na frequéncia de 3-5 vezes por semana e duracdo de 20-30 min, com
beneficios observados a partir de 6 semanas. Essa pratica repercute em desfechos
funcionais e posturais positivos, assim como na melhoria da autoestima e também deve
ser incentivada para pacientes durante as internagoes.

Para insercdo de protocolos de exercicio fisico com prescricdo e dosagem
corretas, é importante que o paciente seja submetido a exames que avaliem sua
condicdo fisica, na qual o fisioterapeuta é qualificado dentro desse processo, desde a
aplicacao até a intervencéo. Urquhart e Saynor (2018) defendem que as avaliacdes que
estratificam risco clinico através do exercicio tém importancia prognéstica, de modo que
os testes que identificam a baixa capacidade de exercicio para o grau de déficit da funcéo
pulmonar, justificam atencdo imediata e trazem um alerta precoce de declinio iminente.
O teste de caminhada de seis minutos € bem discriminado na literatura para avaliacao
da capacidade funcional em doentes cronicos.

Outras formas de intervencdo do fisioterapeuta € através da aplicacdo de
questionérios validados, como por exemplo a avaliacdo da gravidade nos pacientes com
FC, através do escore de Shwachman-Kulczycki o qual, Freire et al. (2008) explicam que
é dividido em quatro categorias, cada uma com cinco pontuagcdes possiveis, conforme o

grau de comprometimento: atividade geral; exame fisico; nutricdo; e achados
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radiologicos. As quatro pontuacdes sdo somadas e o0 escore total € obtido: excelente (86-
100); bom (71-85); médio (56-70); ruim (41-55); e grave (menor ou igual a 40). Ja a
espirometria, teste que avalia a funcéo pulmonar e a repercussao da doenca no aparelho
respiratério € aplicavel aos fisioterapeutas como instrumentos avaliativos e de tomoda
de decisao terapéutica. Além deles, também é possivel aplicar o Cystic Fibrosis Clinical
Score. O controle da infeccdo do aparelho respiratorio é realizado através de técnicas
microbiolégicas. Todos esses métodos tém como objetivo avaliar a gravidade da doenca
e o potencial risco de infec¢ao do aparelho respiratério. Entretanto, todas as avaliagées,
apesar de estratificar o risco clinico e levar a tomada de decisbes terapéuticas,
evidenciam de forma raza sobre a qualidade de vida dos portadores de FC, ou seja, a

forma subjetiva de como é viver com uma doenca cronica e fatal (Cohen et al., 2011).

3 MATERIAIS E METODOS

Para a realizacdo do presente trabalho foram feitas diversas pesquisas,
elaborando, assim, uma reviséo de literatura. Para tanto, foram utilizados os seguintes
descritores de busca: “fibrose cistica”, “mucoviscidose”, “fisioterapia respiratoria”,
‘qualidade de vida da pessoa com doenca cronica”, “fibrose cistica em criancas e
adolescentes” e seus correlatos em inglés nas bases de dados PubMed, SciELO e BVS.
Os critérios de inclusdo foram: 1 - que os artigos fossem de revisdo sistematica a
respeito do tema, 2 — que estes tivessem sido publicados entre 2005 a 2024 nos idiomas

inglés e portugués e 3 — que estivessem disponiveis na integra e de forma gratuita.
4 RESULTADOS E DISCUSSAO

Os estudos selecionados para esta revisdo de literatura revelam que a FR
desempenha um papel fundamental na manutencédo da fungao pulmonar e na promogao
da QV de individuos com FC.

Feiten et al. (2016) avaliaram 66 pacientes com FC, entre 6 e 17 anos de idade,
gue foram submetidos a questionarios, tais quais: questionarios de adesdo ao
tratamento fisioterapéutico e de qualidade de vida, assim como a ficha de coleta de
dados e ao escore clinico de Shwachman-Kulczycki, além disso também foram
submetidos a espirometria respiratoria para avaliar a funcdo pulmonar. Sendo assim,
foram divididos em dois grupos: um grupo com alta adesao ao tratamento fisioterapéutico

(39 pacientes) e o outro grupo com moderada/baixa adeséo (27 pacientes). Na analise
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dos achados, este estudo evidenciou que houve maior correlagdo da adesao ao
tratamento fisioterapéutico com a maior pontuacdo no questionario de qualidade de vida
para os dominios fisico, emocional, tratamento, saude, social e respiratorio.

Mucha et al. (2020) realizaram um estudo com criancas e adolescentes com FC
com idades entre 6 e 14 anos. Para o calculo amostral foram analisados os dados de
presséao inspiratéria maxima (PImax) e de presséo expiratoria maxima (PEmax) em 28
individuos. Selecionados o0s participantes, inicialmente realizou-se a avaliacdo
antropométrica por meio das medidas de massa (Veta SlimWiso modelo W904i), estatura
(estadiometro fixo da marca Sanny®) e célculo de indice de massa corporal (IMC). Para
avaliacdo da QV aplicou-se o Cystic Fibrosis Questionnaire, um questionario de
gualidade de vida em fibrose cistica (QFC) validado no Brasil. O seguinte instrumento
avalia os seguintes dominios: fisico, imagem corporal, digestivo, respiratério, emocional,
social, nutricdo, tratamento, vitalidade, saude, papel social e peso dentro do contexto de
qualidade de vida (Cohen, et al., 2011). Os escores de cada dominio variam de 0 a 100,
sendo esse a expressao de QV muito boa. A avaliacdo da forgca muscular respiratoria
(FMR) por meio da afericdo da PImax e PEmax com o manovacudmetro digital (MVD300,
G-MED®, Brasil), respeitando as normas da American Thoracic Society e European
Respiratory Society. Ap6s a andlise dos resultados, os autores concluiram que a FMR
estd associada com a melhores indices de QV de criancas e adolescentes com FC. Os
valores da PIlmax apontam uma boa correlacdo com a QV, sugerindo que valores
maiores de FMR associam-se a melhor QV dessa populacéo estudada.

Ainda sobre os aspectos pulmonares, Flume et al. (2009) explicam que ha
declinio progressivo da funcdo pulmonar com episddios de piora aguda dos sintomas
respiratorios, frequentemente chamados de "exacerbacdes pulmonares”, e ressaltam a
recomendacao da terapia de desobstrucdo das vias aéreas como parte importante do
tratamento dessa sintomatologia. Além disso, o tratamento durante as crises
respiratdrias pode ser considerado um momento oportuno para educar o paciente sobre
os varios métodos de desobstrucdo das vias aéreas.

Em concordéncia com os autores acima, o Relatorio da Comissao Nacional de
Incorporacgéo de Tecnologias no Sistema Unico de Satde (CONITEC) do Ministério da
Saude, adiciona ainda que no contexto da FC, a mascara PEP/EPAP (dispositivo
utilizado para gerar uma presséao positiva durante a expiragdo com o intuito de promover
remocao de secrecdo) pode ser um meio de fornecer uma efetiva depuracéo das vias

aéreas, melhorar a adesédo ao tratamento, possibilitar a independéncia do paciente e
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minimizar o desconforto fisico da fisioterapia convencional (Brasil, 2022).

Os desfechos desta revisao bibliografica comprovaram a relevancia da atuacéo
do fisioterapeuta no manejo da Fibrose Cistica, especialmente no que se refere a
manutencdo da funcdo pulmonar, & prevencdo de complicacbes respiratérias e a
promocéao da qualidade de vida do paciente. Esses achados concordam com o Ministério
da Saude (Brasil, 2023), que reconhece a fisioterapia como componente essencial do
tratamento integral da doenca. Dessa forma, técnicas que visem a higiene brénquica,
exercicios respiratorios, uso de dispositivos de presséo expiratoria positiva e treinamento
aerdbico contribuem significativamente na reducdo da obstrucdo de vias aéreas,
melhorando a ventilacdo e reduzindo as exacerbacfes pulmonares maior capacidade

funcional e melhor percepcéo de bem estar.

5 CONSIDERACOES FINAIS

Por se tratar de uma doenca rara e de carater progressivo, a fibrose cistica
necessita de controle e manejo de diversas vertentes multiprofissionais. Nesse
contexto, a atual revisdo bibliografica levantou estudos pertinentes que trouxeram a
essencialidade da fisioterapia respiratéria impactando de forma positiva a funcao
pulmonar e a qualidade de vida das criancas e adolescentes com FC.

Recomenda-se que novos estudos abordem a eficacia de diferentes técnicas
fisioterapéuticas e estratégias de acompanhamento longitudinal, visando aprimorar o
campo de pesquisa e as necessidades inerentes as doencas cronicas, ndo somente

em criancas e adolescentes, mas também em populacdes mais heterogéneas.
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