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RESUMO

A fibrose cistica (FC) é uma doencga autossdmica recessiva que afeta principalmente os
caucasianos, com uma incidéncia de aproximadamente 1 em 2.500-3.500 recém-nascidos
vivos. Causada por mutagbes no gene Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance
Regulator (CFTR), a FC resulta em uma série de complicagdes multissistémicas, como
problemas pulmonares, pancreaticos e intestinais. A fisioterapia desempenha um papel
crucial no tratamento da FC, evoluindo quadros existentes em todos os pacientes portadores
desta patologia, como a intolerancia ao exercicio, a secregao brdénquica excessiva e a
sensacao de falta de ar. Novos estudos destacam a eficacia dos sistemas de reabilitacao
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pulmonar em melhorar a aptidao fisica, a fungcao respiratéria e a qualidade de vida dos
pacientes em todas as idades, proporcionando beneficios significativos e prolongando sua
sobrevivéncia.

Palavras-chave: Fibrose Cistica (FC). Fisioterapia. Tratamento Fisioterapéutico.
Desobstrucao de Vias Aéreas (VA). Fungao Pulmonar.

ABSTRATC: Cystic fibrosis (CF) is an autosomal recessive disease that primarily affects
Caucasians, with an incidence of approximately 1 in 2,500-3,500 live births. Caused by
mutations in the Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator (CFTR). The CF
results in a series of multisystem complications, such as lung, pancreatic and intestinal
problems. The physiotherapy plays a crucial role in the treatment of CF, evolving existing
conditions in all patients with this pathology, such as exercise intolerance, excessive bronchial
secretion and the sensation of shortness of breath (Patricia, M. et al., 2014). New studies
highlight the effectiveness of pulmonary rehabilitation systems in improving physical fitness,
respiratory function and quality of life of patients at all ages, providing significant benefits and
prolonging their survival.

Keywords: Cystic Fibrosis (CF). Physiotherapy. Physiotherapy Treatment. Airway Clearance
(AV). Lung Function.

INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) € uma doenga comum, multissistémica e autossdmica recessiva,
com risco de vida, mais comum em individuos caucasicos, com incidéncia de 1/2.500-3.500
de recém-nascidos (RN) vivos (Myer,H et al., 2022). Ela é causada por uma mutagéo do gene
Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator (CFTR), descoberto e descrito pela
primeira vez em 1938, pela Sr. Dorothy Andersen, e desde entdo, diversos autores
contribuiram para os avangos desta patologia, que infelizmente ainda nao possui cura (De
Boeck K, 2020). O Sr. Crossley, no ano de 1979, identificou que em pacientes com FC, os
niveis de tripsinogénio imunorreativo (IRT) eram altissimos, ajudando na criagao da Triagem
Neonatal da Fibrose Cistica (TNFC), sendo que, os IRT indicam que ha lesao pancreatica,
mas nao concretizam a FC (Wilschanski. M.et al., 2024).

O ileo meconial, as lesbes pancreaticas e as pulmonares sdo as mutacdes mais
precoces desta patologia (Myer, H. et al., 2022), seguidas de sintomas como mucoviscidose,
bloqueio dos ductos pancreaticos, aumento de cloro e sodio no suor (teste do suor),
insuficiéncia pancreatica, sindrome de obstrugao intestinal distal, infeccbes do trato
respiratorio, infecgdes fungicas, tosse, obstru¢do nasal, peso na face, cefaleia, sibilos,
dispneia, entre outros, descobertos e descritos por Anderson, através de necroscopias feitas
apos varias mortes pelo problema supracitado (De Céassia. M. et al., 2011).

O tratamento é baseado na mutacdo existente no paciente que pode ser variada
(Bergeron, C. et al., 2019), por exemplo, em mutagdes mais comuns como a F508del, os
moduladores CFTR podem transformar suas vidas e ajudar na preveng¢ao de complicagbes
caso seja diagnosticado precocemente, porém, em mutacdes mais raras desse gene, ainda
ndo ha respostas concretas (De Boeck. K 2020). Por mais que a desobstru¢cdo das vias
aéreas (VA) por muito tempo tenha sido o principio do cuidado da FC nos 60 anos anteriores,
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apenas agora o entendimento da fisiologia pressupostas a estas formas de tratamento
evoluiu consideravelmente (Paranjape, S. et al., 2014).

A fisioterapia tem um papel inegavel no tratamento da FC, papel esse que evoluiu
consideravelmente apods seus cuidados juntamente com a equipe multidisciplinar, tem
conseguido manter pacientes vivos e com uma boa qualidade de vida até a terceira idade
(Lazzarim, C. et al., 2022). A diminuigdo da toleréncia ao exercicio, a secrecdo brénquica
excessiva e a sensacao de falta de ar, sdo as adversidades mais basicas que necessitam de
tratamento (NUNES, K. et al., 2020). Por isso, € necessario o fornecimento de sistemas de
reabilitacdo pulmonar, em conjunto com o tratamento médico, para melhorar a qualidade de
vida desses pacientes, prologando o seu periodo de sobrevivéncia (Donadiom M. et al.,
2020). Estudos novos demonstram favoraveis efeitos desses sistemas de exercicios em
qualquer idade, destacando a melhora da aptidao fisica agregado ao aumento da atividade
respiratoria, estabilizagdo da patologia, e, ainda, a melhora da capacidade pulmonar,
trazendo satisfagcdo e comodidade aos pacientes (Elbasan, B. et al., 2012).

METODOLOGIA

Este artigo foi feito através de pesquisa bibliografica, que tem como principal objetivo
descrever e provar um fato através de artigos cientificos renomados e atualizados, sendo
que, foi utilizado as seguintes bases de dados: Pubmed, LILAC’S, Scielo, Science.gov,
Biblioteca Virtual da Saude (BVS) e Google Académico. Foram coletados artigos que
abrangem a tematica e que foram publicados no periodo de janeiro de 2014 até Julho de
2024, tendo como critério de inclusdo artigos que relatam e discutem sobre a realizagao de
fisioterapia respiratéria no tratamento da Fibrose Cistica.

Inicialmente, foram selecionados os estudos com base nos titulos, para excluir os que
nao abordem o respectivo tema. Depois, os resumos foram lidos para verificar se atendem
aos critérios de inclusdo do estudo. Assim, os artigos que abordaram a tematica e seguiram
os critérios de inclusao, foram lidos por dois avaliadores e analisados independentemente.
Para avaliagdo da qualidade dos estudos selecionados, foi realizada uma avaliacao
independente pelos autores, nos quais os critérios utilizados foram estar em revistas
indexadas e apresentar os dados necessarios para analise.

Com a combinacao dos critérios, foram encontrados inicialmente através das palavras
chaves supracitadas acima 146 artigos. Desse total, 98 foram considerados adequados a
combinacao dos descritores e filtrados através dos resumos. Em seguida, deu-se a fase de
exclusado dos textos duplicados nas bases de dados utilizadas, onde apenas 20 artigos
seguiram. Estes, foram lidos de forma integra e apds esta etapa, apenas XXX foram incluidos
no material e utilizados para discutir o tema proposto.

REVISAO DE LITERATURA

Apods a selecado dos textos utilizados nesta revisao bibliografica, com a utilizagdo da
mecanica de extracdo de dados citada acima, gerou-se o Quadro 1, que detalha os dados
dos artigos referentes as informagdes de identificagéo, objetivo, tipo de estudo e conclusdes
dos estudos selecionados.
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Quadro 1 — Apresentacgao das caracteristicas e informagdes dos estudos utilizados nesta reviséo.

Autor (es) e Objetivo do estudo Tipo de Conclusoées
ano estudo
Mendes, M. Apresentar técnicas e Descritivo, Os resultados mostraram que a
et al., 2021. recursos presentes bibliografico e fisioterapia respiratoria tem um papel
dentro da fisioterapia qualitativo. significativo no tratamento das
associando aos aspectos manifestacdes clinicas pulmonares,
clinicos em pacientes evitando patologias associadas,
portadores de fibrose como pneumonias repetitivas,
cistica (FC). pneumotdrax e infecgdes.
Patricia, M. et Fornecer uma visdo geral Descritivo, Concluiu-se que a fisioterapia € um
al., 2014. abrangente e evidéncias bibliografico e dos componentes necessarios do
para apoiar o papel da qualitativo. cuidado dos pacientes com FC,
fisioterapia no manejo de citando que o tratamento dos
individuos com fibrose problemas musculo-esqueléticos
cistica (FC), incluindo deve ser observado, e finalizando
desobstru¢do das vias enfatizando a importancia da
aéreas, exercicios e profissdo no tratamento desta
preocupacoes populacgéio.
musculoesqueléticas que
podem afetar as
atividades da vida diaria
€ a saude respiratéria.
Gursli, S. et Estudar sobre a eficacia Descritivo, Foi concluido que ambas as técnicas
al., 2022. da fisioterapia na comparativo, foram benéficas quando se trata de
desobstrucdo das vias bibliografico e desobstrugdo de vias aéreas e
aéreas, sua seguranga e qualitativo. qualidade de vida dos portadores da
suas percepgdes em patologia supracitada, com
pacientes com fibrose relevancia clinica, diminuindo
cistica, focando na significamente sintomas
técnica de tosse respiratorios.
especifica (TCE) em
comparagdo com a
técnica de expiragao
forcada (TEF).
Williams, C. Discutir sobre os pontos- Descritivo, Forneceu-se uma série de evidéncias
A. et al, chavedeumadeclaracido informativo, abrangentes sobre o uso da atividade
2024; de consenso que foca o qualitativo. motora, em uma estratégia de
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que é e 0 que nao é
estudado e conhecido
sobre a relacdo entre
exercicios e a fibrose
cistica.

planejamento que deve ser iniciada
através de conversas regulares com
a equipe multidisciplinar, introduzindo
essas atividades, e indo além do
basico para lidar com os sintomas e
tratamento.

Benz, C. et Observar e estudar Descritivo, Em comparagdo a um grupo que

al., 2021. episédios de fisioterapia comparativo, recebeu atendimento e tratamento de
hospitalar em  casa informativo e forma presencial, os resultados
durante exacerbacdo qualitativo. clinicos dos pacientes tratados via
respiratéria entre Janeiro telessaude no fornecimento de
de 2017 e junho de 2019, fisioterapia respiratdria na
com jovens de 8 a 18 exarcebacdo, 95% dos tratados
anos, por sessfes via obtiveram retorno mais frequente, e
telessaude. uma melhora mediana a longo prazo

dos sintomas do periodo de
tratamento.

Hamedi, N. et Debater os efeitos dos Estudo Em uma comparacido  entre

al., 2023. exercicios aerdbicos controlado exercicios fisicos vigorosos e
comparados a randomizado, manutencdo do nivel de atividade
fisioterapia  respiratéria descritivo e fisica anterior como controle, apds 6
convencional na fungdo qualitativo. meses de sessdes de treinamento
pulmonar, capacidade parcialmente supervisionadas, foi
funcional, cultura de observado um aumento significativo
escarro e qualidade de na capacidade de exercicio.
vida em criancas e
adolescentes com fibrose
cistica.

Sposato, N. Revisar o uso de terapias Bibliogréfica, A pesquisa atual sobre TM no

et al., 2023. manuais (TM) para dor, descritiva e tratamento de FC indica tendéncias
forca muscular qualitativa. positivas com base em medidas
respiratéria e funcao subjetivas. No entanto, a pesquisa
pulmonar no tratamento neste contexto € escassa em termos
de fibrose cistica, de intervengdes e metodologia.

Button, B.M. Otimizar o Bibliografica, Determinou-se que em pacientes

et al., 2016. gerenciamento da descritiva, internados, o] tratamento
fisioterapia em pessoas qualitativa. fisioterapéutico deve iniciar-se na
portadoras de FC. admissao hospitalar, devendo

abordar terapia inalatéria, ACT e
exercicios motores. Em pacientes
ambulatoriais, sugere-se que ha
avaliagao fisioterapéutica de 3 a 6
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meses, dependendo do quadro
patolégico.

Valandro, A.F. Citar as principais Bibliografica e Evidenciou-se grande variabilidade

et al., 2020. intervencgdes da descritiva. nas intervencbes fisioterapéuticas

fisioterapia  respiratdria para a remogao de secrecao das vias

para criangas e aéreas, sendo que, as mais utilizadas

adolescentes com fibrose sdo: drenagem postural, a vibragéo e

cistica. a percussao. Destacando ainda que,
pelo estudo, as técnicas utilizadas
sdo influenciadas pela faixa etaria do
paciente tratado.

Fagundes, Destacar técnicas de Bibliografica, Os resultados indicam que as

M.V. et al., fisioterapia respiratéria informativa, técnicas de fisioterapia respiratéria

2019. recomendadas para descritiva e mais recomendadas para pacientes

pacientes com fibrose qualitativa. com FC no Brasil sdo huffing, HFOO

cistica tratados em e PEP, seguidas pelas técnicas

clinicas especializadas. baseadas em volume. Houve
diferencas regionais nas
recomendacdes terapéuticas
encontradas entre os centros e em
funcdo da idade do paciente, mas
ndo com base na gravidade da
funcao pulmonar.

Hidalgo, G. et Demonstrar o impacto da Relato de Este caso mostrou um protocolo de

al., 2022. reabilitagdo pulmonar pré caso, RP pré e po6s-LTx, que incluiu

e pos transplante em descritivo. treinamento muscular inspiratorio,

criancas com fibrose fisioterapia respiratoria e avaliagao

cistica. do funcionamento escolar, com bons
resultados a longo prazo.

Lazzarim, C. Propiciar uma visao Bibliografico, A intervencao fisioterapéutica se faz

et al., 2014. sobre a fibrose cistica, descritivo, essencial e imprescindivel, uma vez

assim como as possiveis informativo, que pode favorecer a melhora dos
formas de tratamento qualitativo. pacientes com FC, através de

fisioterapéutico.

diferentes mecanismos, tais como: i)
melhora na ventilagdo pulmonar; ii)
facilidade nas trocas gasosas e
expectoracdao das secregodes; iii)
melhora da qualidade de vida dos
pacientes; iv) associagao de recursos
fisioterapéuticos com a pratica
regular de atividades fisicas; e v)
utilizacdo de estimulagcdo elétrica
neuromuscular.
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Em sintese, as pesquisas foram relacionadas a atuacao e a importancia do profissional
fisioterapeuta em conjunto com a equipe multidisciplinar no tratamento das disfung¢des
pulmonares e fisicas causadas pela FC. Foram encontradas diversas técnicas
fisioterapéuticas utilizadas na diminuicdo dos sintomas do portador, com alguns pontos
concordacionais e outros em discordancia.

Objetivando estudar sobre a eficacia das técnicas fisioterapéuticas na desobstrucao de
VA em pessoas com FC, Patricia et al. (2014) decorreu sobre técnicas de ciclo ativo de
respiracdo, oscilagao da parede toracica de alta frequéncia, drenagem autogénica, PEP
oscilante e PEP. Ambas sdo comprovadas cientificamente através de estudos que diminuem
secrecado brénquica, quando auxiliadas a exercicios e tratamentos de disfungbées a longo
prazo, porém, destaca que estudos mais rigorosos sdo indispensaveis para a pratica
baseada em evidéncia.

Segundo Mendes et al (2021), a abordagem terapéutica deve ser feita através da equipe
interdisciplinar, que englobam enfermeiros, nutricionistas, médicos, fisioterapeutas e
assistentes sociais, com um foco principal: diminuir e/ou prevenir os sintomas pulmonares.
Diz ainda que, as principais enfermidades do doente no trato respiratorio além da obstrugao
das vias aéreas, ainda ha dano pulmonar secundario e inflamacao/infeccdo no mesmo, que
devem ser resolvidos através da fisioterapia respiratéria e a adequacgao do estado nutricional.

A autora Gurslil et al. (2022), foca seu estudo na desobstrugdo das vias aéreas do
paciente através do principio LMR (soltar, mover e remover), feito no Centro Regional de
Saude de Oslo, com 10 pacientes e 6 intervengdes. Utilizaram primeiro um broncodilatador
através de nebulizagdo seguido de solugdo salina hiperténical/isbtonica, em posicoes
horizontais, alternando entre SCT e FET, aleatoriamente, metédo esse que € visualizado
como uma pressuposicdo. Empregaram como avaliagao da fungao pulmonar a espirometria
através do Sensor Medics Diagnostics, Yorba Linda, CA, EUA, medindo a CVF, o VEF e
FEF. medidos antes e depois do tratamento, resultando em diminuigdo do escarro pulmonar
dos estudados.

Ja o Sr. Williams et al. (2024), demonstra baseado das diretrizes da atividade fisica, os
pontos importantes e a eficacia dessa forma de tratamento dos pacientes com FC. Embora
qgue nao deixe explicito no texto a intensidade, a duracao e a frequéncia das mesmas, deixa
acordado que um programa criado de forma individualizada, realizado de forma maior ou
moderada (ritmos em que o paciente consegue ou nao consegue manter uma conversa),
com o acompanhamento do fisioterapeuta, € recomendado no grupo supracitado.

No proximo estudo, feito pela Hamedi et al. (2023), um grupo de 30 pacientes
participaram de um ensaio clinico com 18 sessdes, divididos em grupo A (Fisioterapia
toracica convencional (CPT) e treino aerdbico) e grupo B (CPT placebo e treino aérobico),
com a medicdo da funcdo pulmonar através de espirometria, da capacidade pulmonar
através do TC6 (teste de caminhada de 6 minutos), e a cultura de escarro através do teste
de cultura de escarro, além do CFQ-R (Questionario de Fibrose Cistica Revisado).

Ainda sobre o supracitado acima, houve uma comparacao entre as duas formas de
tratamento nos grupos selecionados, para auxiliar em uma maior comprovagao de eficacia
de ambos. Deixando claro que, apds o grupo A ter 85% dos pacientes com melhora
significativa dos sintomas estudados, o tratamento citado foi priorizado clinicamente no
Departamento Especializado em pulmao do Children's Medical Center Hospital, localizado
no norte do Texas.

De acordo com Benz et al. (2021), o tratamento de exacerbagdes respiratdrias através
da fisioterapia também pode ser feito através da telessaude. O estudo em questao observou
sessdes de fisioterapia hospitalar em uma casa de Janeiro de 2017 até Junho de 2019,
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mostrando que a frequéncia de retorno desses pacientes aumentaram em 95% quando
comparado ao tratamento presencial, além de que o volume expiratorio forcado melhoraram
significamente quando comparado ao inicio do estudo.

Sposato et al. (2023), através de uma revisdo bibliografica com 9 artigos, totalizando
234 participantes de estudos, revisou técnicas e terapias manuais para tratamento de dor,
forca muscular e fungdo pulmonar em portadores de FC. No trato da algia, incluiram
mobilizagao articular, massagem e manipulagdo de tecidos moles. Na FMR, nenhum dos
artigos incluidos obtiveram resposta positiva e/ou negativa no uso da TM como abordagem.
Na fungao pulmonar, utilizaram a OMT (tratamento manipulativo osteopatico) como método,
e todos os pacientes envolvidos (com queixa de exacerbacg&o) relataram melhora na
facilidade de respiragao.

Para Button et al. (2016) em um estudo controlado na Nova Zelandia feito durante 1
ano, utilizando comparagdes entre técnicas fisioterapéuticas como a terapia de inalagao,
exercicios motores, gerenciamento musculoesquelético, drenagem postural, técnica de
desobstrucdo de vias aéreas (técnica de ciclo ativo de respiragao, terapia de pressao
expiratoria positiva), ventilagdo ndo invasiva e a ventilagdo invasiva, ambas as técnicas
citadas sdo necessarias em algum momento do tratamento, sendo mais/menos eficazes de
acordo com a idade e com os sintomas clinicos apresentados, sendo assim, destaca a
importancia da avaliagao individual e acompanhamento para decisdo de tratamento pelo
fisioterapeuta.

Na mesma linha de raciocinio, Valandro et al. (2020) por meio de estudo bibliografico
com 22 textos escolhidos, faz uma conferéncia de intervencgdes fisioterapéuticas como
método em criangas e adolescentes com FC, agrupadas e adaptadas em grupos distintos,
sendo que as terapéuticas citadas sdo: drenagem postural, drenagem autdégena, Flutter,
Shaker, Huffing, expiracdo lenta total com a glote aberta, vibragao/vibrocompressao,
expiracao profunda, freno labial, técnica de expiragdo manual passiva, PEP, tosse forcada e
percussao toracica. Finalizando, o mesmo relata que ha grande variavel em meios de
intervencao, e que sao escolhidas apds avaliagao e com interferéncia da idade do portador,
com resultados positivos em diminui¢cdo de sintomas.

Fagundes et al. (2019) acredita que a pressao expiratéria positiva, a oscilagao oral de
alta frequéncia, o HFOO, e a ventilagdo mecanica nao invasiva, sdo as principais formas de
proceder com os pacientes da FC. Recorre durante o seu trabalho como a maioria dos
fisioterapeutas brasileiros optam por esses meios para auxiliar na desobstrucdo de vias
aéreas e reabilitacdo da funcao pulmonar, diferenciando valores que mudam de acordo com
as regides do pais, destacando ainda suas eficacias na diminuigao das disfuncdes dos apices
pulmonares, terminando sobre o conhecimento dos dispositivos existentes para ajudar a
construir uma base na abordagem desses enfermos.

Além dos demais, Hidalgo et al. (2023) cita a necessidade do profissional fisioterapeuta
durante o processo de pré e pos transplante pulmonar, o que acontece muito em pacientes
com FC. Utilizando o treinamento muscular inspiratério, a fisioterapia respiratéria e a
avaliagcao do funcionamento pulmonar como forma de trato, demonstra resultados favoraveis
no decrescimento de possiveis rejei¢gdes de orgaos doados, além de recuperagao adequada
dentro do prazo de pds operatorio. Porém, menciona a falta de estudos que abordam o tema
selecionado.

No dizer de Lazzarim et al. (2014), os enfermos portadores dessa patologia necessitam
da intervencao fisioterapéutica como forma de melhoria na ventilacido pulmonar, facilitagcao
de trocas gasosas, expectoracdo de secrecdes, realizacdo de atividades motoras e
cardiopulmonares, e estimuagao neurologica através da eletroterapia, e utilizando técnicas
como a tapotagem. Em contravia, ndo ha estudos atuais que confirmem a eficacia da
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tapotagem em nenhuma patologia pulmonar, meio esse que ndao € mais utilizado pelos
fisioterapeutas da atualidade.

CONSIDERAGOES FINAIS

Evidenciou-se nesta revisédo bibliografica a importancia do profissional fisioterapeuta
durante todo o processo de tratamento dos pacientes portadores de Fibrose Cistica, tanto
em funcdo pulmonar como em fungdo corporal, desde o diagndstico até um possivel
transplante pulmonar. Entretanto, ha divergéncias notaveis sobre as técnicas que devem ser
utilizadas como meio de intervengao por esses profissionais.

Porém, um aspecto importante a ser ressaltado € que todas as técnicas colocadas
neste trabalho sdo comprovadas cientificamente através de grupos estudados. Sao capazes
de auxiliar no processo de diminuigao de diversos sintomas e disfun¢gdes que os enfermos
desta doenga enfrentam durante todo o periodo de vivéncia, melhorando assim, sua
qualidade de vida diaria e afazeres diurnos.

Finalizando, chegamos a conclusao de que mais profissionais da area da saude devem
aprofundar estudos cientificos sobre o tema acima, para assim, conseguirmos encontrar
uma base solida de tratamento eficaz para estas pessoas que totalizam boa parte da
populacdo mundial, ndo sé focando na diminuicdo dos sintomas, mas principalmente na sua
prevencao.
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