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RESUMO

A fibrose cistica (FC), denominada também de mucoviscidose, é
uma doenga genética do tipo autossémica recessiva que acomete
principalmente criangas e individuos de raga branca. O objetivo deste
estudo foi propiciar uma viséo sobre a FC, assim como as possiveis
formas de tratamento fisioterapéutico. A pesquisa da literatura foi
realizada nas bases de dados SciELO e PubMed, no periodo de abril
de 2002 a marco de 2013, através da selecao de artigos cientificos
referentes a FC, utilizando como palavras-chave: “fibrose cistica”,
“fisioterapia em fibrose cistica” e “fisioterapia respiratéria”. Por meio
desta revisdo, pdde-se observar que, apesar da complexidade
da doenca, a pratica fisioterapéutica, com o uso das técnicas:
tapotagem, vibrag&o, drenagem postural (DP), huffing, oscilagéo oral
de alta frequéncia (OOAF), drenagem autégena (DA) e o ciclo ativo
da respiracédo (CAR), apresenta eficacia tanto no tratamento como na
manutenc¢do da qualidade de vida dos pacientes com FC.
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ABSTRACT

Cystic fibrosis (CF), also denominated mucoviscidosis, is a
genetic disease of autosomal recessive type that affects mainly
children and Caucasians. The aim of this study was to provide
an updated view on CF, as well as potential physiotherapy
treatment. PubMed and SciELO databases have been searched,
during April 2002 to March 2013, using the following keywords:
“cystic fibrosis”, “cystic fibrosis physiotherapy” and “respiratory
physiotherapy”. This review showed the complexity of the disease
and the physiotherapy modalities such as tapping, vibration,
postural drainage (PD), huffing, oral high frequency oscillation
(OHFO), autogenic drainage (AD) and the active cycle technique
(ACT) have effectiveness both in the treatment and in maintaining
the quality of life of CF patients.
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INTRODUGAO

A fibrose cistica (FC), denominada também de mucoviscidose,
¢ uma doenga genética autossdmica recessiva que acomete princi-
palmente criangas e individuos de raga branca e é tradicionalmen-
te conhecida pela triade de sintomas no trato pulmonar, digestivo
e nas glandulas sudoriparas?. Segundo dados da Organizagdo
Mundial da Satide (OMS), em 2009, a incidéncia de FC no Brasil
era de um caso por 6.902 individuos, sendo que o Estado do Rio
Grande do Sul representa a maior estimativa, um caso em cada
1.587 nascidos vivos, enquanto que Sao Paulo representa a menor
estimativa, um em cada 32.258°.

Estudos prévios ja demonstraram que a principal causa para o
surgimento da FC sdo mutagdes no gene FC, o qual estd localizado
no brago longo do cromossomo 7, no locus q21-31. Este gene co-
difica 0 RNAm para a proteina denominada CFTR (cystic fibrosis
transmembrane regulator), a qual realiza o transporte de cloro (Cl')
intracelular’. As mutagdes no gene FC afetam o funcionamento da
proteina CFTR, por conseguinte aumentando a eletronegatividade
no interior da célula, uma vez que a excregdo de Cl e de dgua ndo
ocorrerd de forma adequada. Consequentemente, esta alteragiao
eletrolitica tipica da FC torna as secre¢des mais espessas, dificultan-
do a sua eliminagdo e, em alguns casos, aumentando a susceptibili-
dade as infecgdes e respostas inflamatorias persistentes®.

As manifestagoes clinicas evidenciadas em pacientes com FC,
em sua quase totalidade, envolvem alteragdes pulmonares, diges-
tivas e nas glandulas sudoriparas. Dentre as manifestagdes clini-
cas respiratdrias mais comuns, pode-se citar a sinusite, bronquite,
pneumonia, bronquiectasia, fibrose e cor pulmonale, podendo
evoluir para a faléncia pulmonar. Devido ao mau funcionamen-
to da proteina CFTR, poderd ocorrer diminui¢do no clearance
mucociliar, contribuindo para o aparecimento das manifestagoes
clinicas anteriormente citadas®. Com a falta de enzimas liberadas
do pancreas para o duodeno hd uma ma absor¢ao de gorduras,
proteinas e carboidratos, causando alteragdes no trato digestivo.
Essa alteragdo origina também a diarreia cronica e a desnutrigao
caldrica proteica’. O paciente apresenta baixo peso e tamanho re-
duzido, em relagdo aos outros de sua idade, e cansago ao tossir,
agravado quando exposto a fatores desencadeantes. Na progres-
sdo da FC ocorrerao deformidades caracteristicas, levando o in-
dividuo a exclusdo social por propria opgao ou por incapacidade,
tanto pelas complicagdes como pelo aumento de cuidados que
deverdo ocorrer em sua rotina. Uma deformidade comum ¢é o t6-
rax em barril e o baqueteamento digital, devido ao acometimento
pulmonar®. Esses pacientes apresentam também diminui¢do da
for¢a muscular, o que pode contribuir para a fadiga durante a pra-
tica de exercicio e atividades didrias’.

O diagndstico da FC ¢é feito quando crianga; porém, no Brasil,
ainda ¢ considerado incipiente, com média de 4,7 anos. Para que
se obtenha a confirmacio é preciso que o individuo apresente al-
guns sinais clinicos tipicos, antecedentes familiares e dois testes
do suor com valores positivos para a FC°. O teste do suor avalia

a concentrag¢do de Cl no suor, obtida pelo método da iontoforese
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por pilocarpina (método de Gibson e Cooke)'. Para um diag-
ndstico preciso é necessario que os profissionais da drea da satde
estejam cada vez mais habituados com esta patologia e com as
técnicas diagnosticas, assim como com o portador da FC e seus
familiares, para detectar o quanto antes os sintomas clinicos.

Tendo em vista a variedade e cronicidade dos acometimentos,
cada paciente passa por uma avaliagdo individual, onde deve ser
elaborado um tratamento especifico, visando suas maiores deficién-
cias, ndo existindo, assim, um modelo padrio para o tratamento da
FC. Quanto mais precoce e realizado por uma equipe multidiscipli-
nar, maijores serdo as possibilidades de retardar a progressao da pa-
tologia, assim como podera oferecer uma melhor qualidade de vida.
Com isso, a sobrevida destes pacientes tende a aumentar. Chegando
a idade adulta, novas complica¢des poderao surgir, sendo necessa-
ria muitas vezes a realizagao de procedimentos cirdrgicos". Neste
contexto, o objetivo deste estudo foi proporcionar uma visao sobre
a FC e as possiveis formas de tratamento fisioterapéutico.

Os objetivos gerais do trabalho fisioterapéutico no paciente fi-
brocistico visam o esclarecimento da patologia, explicitando os as-
pectos importantes que devem ser entendidos, tais como: educagio
respiratdria, manter ou melhorar a forca muscular respiratéria e
fun¢ao pulmonar, promover um condicionamento fisico e uma ideal
fungdo motora, prevenir e corrigir possiveis deformidades toracicas
e posturais. A principal finalidade do tratamento é a promogao da
qualidade de vida, deixando o paciente capaz de realizar suas ati-
vidades didrias o mais préximo da normalidade, com certa inde-
pendéncia e funcionalidade, tendo em vista que a FC é uma doenca
cronica®. Dentre as modalidades fisioterapéuticas frequentemente
utilizadas em pacientes com FC, destacam-se as manobras de higie-
ne bronquica, as quais sio de extrema importancia, pois promovem
a eliminagdo do excesso de secrecao que estes pacientes apresentam,
reduzindo, assim, o risco de complicagdes. Outras manobras impor-
tantes sdo tapotagem, vibragdo, drenagem postural (DP), técnica de
expiragdo forcada (TEF), huffing, oscilagdo oral de alta frequéncia
(OOAF), drenagem autdgena (DA) e o ciclo ativo de respiragao
(CAR)>. Além disso, exercicios aerdbicos e técnicas de Terapia
Manual (TM), como o Reequilibrio Téraco-abdominal (RTA) e o
Alongamento Muscular (AM), sdo indicados para este tipo de trata-

mento, em virtude de seus efeitos benéficos'2

METODO

A pesquisa da literatura foi realizada nas bases de dados eletronicas
PubMed e SciELO, no periodo de abril de 2002 a margo de 2013.
As palavras-chave usadas em varias combinagdes foram: ‘cystic fi-
brosis”, “physiotherapy in cystic fibrosis” e “respiratory physiotherapy”.
A pesquisa foi limitada a artigos de lingua portuguesa e inglesa, com
estudos envolvendo seres humanos e que foram publicados no re-
ferido periodo. Os artigos selecionados apresentaram os critérios de
inclusio relacionando a atuacéo fisioterapéutica na FC. Os critérios
de exclusao foram: artigos que nao disponibilizavam todos os pari-

metros da pratica fisioterapéutica em pacientes com FC, assim como
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aqueles publicados em periodos diferentes, conforme supracitado.
Foi realizada uma analise de titulos e resumos, para obtencéo de arti-
gos potencialmente relevantes para a revisao, por cinco pesquisadores
responsaveis que debateram sobre a possibilidade de sua inclusao ou

nao nesta revisao, de acordo com os critérios citados anteriormente.

Pratica fisioterapéutica na fibrose cistica

Para o tratamento fisioterapéutico existem diversas técnicas que
beneficiam os individuos portadores de FC. A fisioterapia respirato-
ria é necessaria em todos os pacientes, devido as manifestagoes que
esta patologia acarreta. Porém, a conduta fisioterapéutica também
deve conter a fisioterapia motora, visando o individuo completa-
mente. As técnicas mais utilizadas na fisioterapia respiratoria sao a
tapotagem, a vibragao, a DP, huffing, OOAF, a DA e 0o CAR (Tabela 1).

Dentre as técnicas manuais, utiliza-se a tapotagem, na qual a
mao é alocada em forma de concha de maneira alternada e ritmica
sobre a drea do térax, movimento que proporciona oscilagoes me-
canicas que atingirdo os pulmdes, mobilizando a secre¢io iden-
tificada na ausculta pulmonar®. Estudos recentes sugerem que a
associagao da tapotagem com exercicios respiratdrios evitam epi-
sodios de hipoxemia e broncoespasmo'**. Embora existam rela-
tos na literatura de hipoxemia e broncoespasmo com a realizagdo
da tapotagem, outros sugerem que a mesma é uma técnica eficaz
na remogao de secrecdes em pacientes hipersecretivos'2.

A vibragdo é utilizada com o intuito de diminuir a viscosidade do
muco brénquico, em virtude do tixotropismo'®". Nessa técnica, o fi-
sioterapeuta realiza movimentos ritmados oscilatorios na parede do
torax do paciente, apenas na fase de expiragao do ciclo respiratorio.
Vale ressaltar que o profissional necessita manter certa frequéncia,
entre 3-17 Hz, para que a técnica seja completamente eficaz’.

Outra manobra utilizada para o deslocamento da secregio é a DP.
O paciente é alocado em posigio que facilitara, com o auxilio da agdo
da gravidade, o deslocamento do muco das vias aéreas periféricas para

as centrais, favorecendo a sua eliminagéo. O tempo de permanéncia na

*Tixotropismo: ¢ a capacidade que o muco que foi submetido a uma agitagao
constante e sofreu tendéncia a progressiva fluidificagdo tem de retornar as suas
caracteristicas iniciais apds um periodo de repouso. A tixotropia ¢ um elemento
primordial na realizagao da fisioterapia respiratoria, pois tem o intuito de deso-
bstruir as vias aéreas mediante as manobras de higiene bronquica'®.

posicdo adequada para que a técnica seja eficaz varia de 3 a 15 minutos,
dependendo da necessidade e resposta do paciente'>".

Thomas et al. demonstraram que a utilizacdo de vibragao, DP e
percussao promoveu aumento importante da expectorago e, quan-
do integradas ao exercicio fisico, aumentaram o volume expiratério
for¢ado no primeiro segundo (VEF)) em pacientes fibrocisticos.
Destaca-se que, como a vibragdo ¢ empregada em associagdo a
DP e a percussio, os estudos ndo apontam seus efeitos isolados!®.
Ainda neste contexto, Lannefors e Wollmer' avaliaram a clearance
do muco em pacientes com FC submetidos as técnicas de Pressdo
Expiratoria Positiva (PEP) e exercicio em cicloergébmetro e a DP, as-
sociada com a TEF, observando poucas ou quase nenhuma diferen-
ca entre as técnicas. Em contrapartida, Hofmeyer et al.*’, analisando
a PEP como um tratamento da FC, observaram que a quantidade
de muco expectorada foi maior quando somente a DP foi utilizada,
sendo menos efetiva quando se incluiu a PEP.

Para obter a expectora¢do da secre¢do ja mobilizada utiliza-se a
higiene bronquica. Uma das opgdes para alcangar este objetivo é
a manobra chamada TEF, assim como a tosse. Na TEF, o paciente
realiza uma inspiragdo seguida de expiragoes forcadas, mantendo
a glote aberta, atitude que, associada a tosse, retirard e eliminard a
secrecao contida nas vias aéreas. Para finalizar, o paciente deve re-
alizar a respira¢do diafragmatica para se alcangar um relaxamen-
to, evitar o broncoespasmo e a queda na saturagdo de oxigénio®.

Estudos demonstram os beneficios da TEF na higiene das vias
aéreas e na melhora da fun¢do pulmonar. Sutton et al. demonstra-
ram que quando a TEF ¢é associada a DP ela se torna mais eficaz
que percussdo e vibragao na remogao de secregdes das vias aéreas?'.
Também observaram aumento da quantidade da expectoragao, dos
pardmetros da fun¢do pulmonar, como VEF, e Capacidade Vital
Forgada (CVF)®. No entanto, Reisman ef al., no estudo com du-
ragdo de trés anos comparando os efeitos da TEE, DP e percussio,
observaram que somente a realizagio da TEF induziu o declinio da
fungao pulmonar e concluiram que a fisioterapia convencional (DP
e percussao) ndo deveria ser eliminada do tratamento®.

Além das técnicas manuais, podem ser utilizados dispositivos res-
piratérios para o tratamento da FC, tais como a OOAF: uma técnica
de clearance das vias aéreas que associa PEP, seguida de oscilagoes**.
A diminuigao da viscoelasticidade e facilidade do desprendimento

Tabela 1: Manobras respiratdrias e recursos terapéuticos utilizados em pacientes com fibrose cistica

Objetivos

Deslocar as secrecoes das vias aéreas periféricas para centrais.
Mobilizagao de secrecdes das paredes pulmonares.

Proporcionar o tixotropismo para auxiliar na expectoracao.

Diminuir a viscoelasticidade e facilitar o desprendimento
do muco através das oscilagdes pressoricas.

Auxiliar na expectoracéo e impede a dessaturagao de oxigénio.

Incentivar a ventilagao pulmonar e a desobstrucdo bronquica.

Pratica Técnica
Posicao imposta no paciente por um periodo Drenagem
de tempo (3-15 minutos). postural?®
Méao em formato de concha, percutir de maneira -
A . . Tapotagem
alternada e ritmica sobre a area do térax.
Movimentos ritmados e oscilatérios no térax ) =
o Vibragao”
somente na expiracao.
Dispositivo para clearance respiratdrio. OOAF#
Técnica ativa de controle respiratério seguida de TEF. CAR*
Técnica manual para normatizar o ténus, comprimento RTAZ

e forga muscular respiratoria.

OOAF: oscilacédo oral de alta frequéncia; TEF: técnica de expiracéo forcada; CAR: ciclo ativo da respiracédo; RTA: reequilibrio téraco-abdominal
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das secregoes das paredes ocorre pelo efeito das oscilagdes presso-
ricas®. A OOAF se define pela aplicagdo terapéutica de um limiar
pressérico ao paciente, permitindo a frenagem do fluxo expiratério
pela produgdo de curtas e sucessivas interrupgdes a sua passagem,
levando a uma repercussao oscilatéria de alta frequéncia, que ¢é
transmitida para regido traqueal a drvore bronquica, promovendo o
descolamento das secregbes traqueobronquicas®”. Martins et al.
observaram diminuigao significativa na viscosidade do muco e ne-
nhuma diferenga na expectoragdo, concluindo que a influéncia da
oscilagao de alta frequéncia induz a degradagao proteica do muco®.

Com o objetivo de melhorar o fluxo expiratério e mobilizar as se-
cregdes, utiliza-se 0 volume pulmonar, técnica chamada de DA%, Este
procedimento é efetuado por trés etapas: a primeira utilizando baixos
volumes pulmonares para o deslocamento de secre¢oes da periferia;
a segunda etapa realizada para coleta das secre¢des, sendo esta feita
com expiragoes de médio volume; e, por fim, ocorre a eliminagéo do
muco, gerada pela ventilagdo de alto volume pulmonar’. Neste contex-
to, torna-se fundamental a colaboragio do paciente para a execugio
dessa técnica, pois o controle do volume e fluxo depende do mesmo™.
Quando comparada com a DP associada a tapotagem, a DA demons-
trou menores riscos de dessaturacio®’. Em outros estudos, a eficdcia na
melhora da dispneia ao exercicio, CVE VEF,, FEF 25-75%, que traduz
a velocidade do ar ao sair exclusivamente dos bronquios, e Peakflow
foi observada, sendo considerada mais efetiva, na expectoragio de
secre¢do e melhora da fungdo pulmonar, quando comparada com o
CAR*. Contudo, a OOAF apresentou a menor viscosidade da secre-
¢a0™ e a PEP mobilizou mais a secre¢do® quando comparadas a DA.

O CAR, além de beneficiar a expectoragio, reduz ou evita a des-
saturagdo de oxigénio que pode ser causada com associagao a outras
manobras. O paciente em posi¢do sentada tenta manter o controle
respiratdrio, expandir o térax e realizar a TEF®. Estendendo esta ideia,
Savci e colaboradores demonstraram que o CAR induziu o aumento
da capacidade de expectoragdo quando comparado a outros tipos de
manobras de higiene bronquica, tais como a drenagem, a tapotagem,
a vibragdo e o flutter em pacientes fibrocisticos®.

Geralmente, as doengas do sistema respiratorio acabam sobre-
carregando a musculatura acessoria da respiragao, induzindo al-
teragdes na postura corporal. Nesse sentido, a fisioterapia previne
e corrige deformidades tordcicas e posturais, além de reeducar a
musculatura envolvida nas alteragdes apresentadas, sendo esse o
objetivo alcangado por intermédio de recursos e técnicas de TM,
tais como exercicios de alongamento muscular estatico ou postu-

ral, para musculos isolados ou grupos musculares®.
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O RTA é uma técnica manual que incentiva a ventilagdo pulmonar
e a desobstrugao bronquica, normatizando o ténus, comprimento e
forga dos musculos respiratdrios®. Os efeitos benéficos do AM podem
ser observados a partir do aumento da expansibilidade torécica, ajuste
do padrao respiratorio, ganho da forga e equilibrio da atividade mus-
cular respiratoria®. O AM aperfeicoa a mobilidade toracica e a forga
dos musculos respiratérios, além de reduzir a tensdo da musculatura
acessoria, e também facilita a mecinica respiratdria nesses pacientes,
podendo ser uma técnica utilizada durante a reabilitagdo pulmonar®.
A TM como método principal ou complementar no tratamento das
doengas respiratorias tem demonstrado boas evidéncias, porém novos
estudos sdo necessarios para a comprovagdo dos seus efeitos, assim
como a elucidagdo dos mecanismos de agdo de cada uma dessas téc-
nicas. No entanto, futuros estudos de melhor qualidade metodoldgica
poderdo validar os efeitos observados na prética clinica®.

Selvadurai et al. analisaram a interferéncia da pratica do exercicio
aerdbico no consumo maximo de oxigénio (VO2 méx) durante o tes-
te ergométrico. As melhorias na tolerancia ao exercicio durante o trei-
namento aerébico foram significativas quando comparadas ao grupo
que ndo realizou nenhum treinamento especifico. Foram observados
periodos de dessaturagdo no grupo de treinamento aerébico, po-
rém ndo houve diferenga significativa entre os grupos no aumento
do VEF,. Neste mesmo estudo, o grupo de treinamento aerébico
apresentou um aumento significativo na for¢a dos membros infe-
riores quando comparado ao grupo controle (sem atividade fisica).
Além disso, os autores avaliaram a qualidade de vida dos pacientes
usando a Quality of Well-being Scale e demonstraram diferenca signi-
ficativa entre os grupos na mudanca da qualidade de vida®.

CONSIDERACOES FINAIS

Pautando-se nessa ampla caracterizagio da problemdtica, pode-se
concluir que a intervencio fisioterapéutica se faz essencial e impres-
cindivel, uma vez que pode favorecer a melhora dos pacientes com FC,
através de diferentes mecanismos, tais como: i) melhora na ventilagio
pulmonar; ii) facilidade nas trocas gasosas e expectoracio das secregdes;
iii) melhora da qualidade de vida dos pacientes; iv) associagdo de recur-
sos fisioterapéuticos com a pratica regular de atividades fisicas™; e v) uti-
lizagdo de estimulagao elétrica neuromuscular®. Esses aspectos tém re-
lagdo direta com os objetivos da fisioterapia e devem ser considerados
na busca de melhores resultados no tratamento de pacientes com FC.
Entretanto, novos estudos sao necessarios, a fim de compararem as dife-

rentes técnicas de abordagem fisioterapéutica para o tratamento da FC*.
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