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PREFACIO

odemos definir um manual como sendo um documento norteador, repleto de contetidos

relevantes o bastante para quem o Ié. E possivel prever que, quem busca informagdes em

manuais ligados a drea de satde, atua com o tema central ou esta buscando instrugoes
para aperfeicoar sua pratica, visando sempre ao melhor resultado para seus pacientes.

Contudo, quando falamos de uma doenga rara, complexa e cheia de particularidades como
a fibrose cistica (FC), é razoavel supor que, infelizmente, nem todos os profissionais da saude ja
tiveram a oportunidade de acessar conteudos tao especificos e atualizados quanto os que encontrarao
neste manual: o Guia Brasileiro de boas praticas em fisioterapia respiratéria na fibrose cistica que,
por sua vez, cumpre com louvor o esperado acerca de um documento com este foco.

Além de toda a complexidade encontrada no manejo da FC, tem-se a Adesao ao Tratamento, por
parte do paciente, como outro dificultador do processo. O tratamento diario de quem tem a doenga é
oneroso e deve ser encarado, por ele, pela equipe e por seus familiares, como investimento de tempo e
nao despesa. Cada sessdo de fisioterapia bem feita, por exemplo, impacta diretamente na construgao
de um futuro com mais qualidade de vida. Os profissionais devem, acima de tudo, elucidar com seus
pacientes quais sao seus grandes anseios de vida, e fazé-los entender que a adesao ao tratamento é
meio para estas realizacdes. Devemos contribuir para que o paciente entenda que ele se trata para
viver, e ndo, necessariamente, deve viver para se tratar. Deve haver algo, além do tratamento, que
podera motiva-lo a aderir com qualidade, facilitando também o trabalho do profissional que, a partir
da leitura deste completo manual, sabera exatamente como conduzir o tratamento fisioterapéutico de
uma pessoa com FC, que, assim como eu, diagnosticada somente aos 23 anos de idade, pode e deve
viver com qualidade, realizando sonhos e conquistando metas.

Boa leitura e aprendizado a todos.

Veronica Stasiak Bednarczuk de Oliveira

Psicologa pela Universidade Tuiuti do Parang,

Especialista em Psicologia Comportamental pela Faculdade Evangélica de Medicina do Parana.

Fundadora e Presidente do Unidos pela Vida - Instituto Brasileiro de Aten¢ao a Fibrose Cistica;

Membro do Grupo Brasileiro de Estudos em Fibrose Cistica; diagnosticada com Fibrose Cistica aos 23 anos.
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PREFACIO

esde a década de 50, quando surgiram os relatos dos primeiros casos no Brasil, com

expectativa de vida de cinco anos, a fibrose cistica é descrita como uma entidade

morbida de carater sistémico e seu manejo exige contribuicdes de quase todas as
especialidades da saude. Dentre estas, a fisioterapia exerce um papel preponderante e continuo, que
se inicia no momento do diagnéstico e se estende por toda a vida.

Devido a grande heterogeneidade no acesso ao diagndstico rapido e tratamento da fibrose
cistica, entre as diferentes regides brasileiras, empreender documentos, diretrizes e recomendagdes
sobre cuidados em satude é uma tarefa nobre e necessaria. Assim, essa recomendagdo compreende um
material dedicado aos profissionais fisioterapeutas, que lidam e acompanham portadores de fibrose
cistica, oferecendo uma proposta inovadora e atualizada com temas baseados em evidéncias, com o
objetivo de padronizar e ajudar a pratica clinica em todos os cendrios, nas diversas regides do pais.

Esta agdo representa, neste momento, para nossos pares um excelente material para educagao
continuada e capacitagdo, visando contribuir de modo pratico e consistente para a compreensio e
sistematizagdo de temas relevantes como guia de boas praticas, avaliagdo do paciente com fibrose
cistica, atualizacdo das técnicas de remogao de secregdes, terapia inalatoria, exercicio fisico e sistema
musculoesquelético; exacerbagdes, complicagdes respiratdrias e situagdes especiais e, por fim, a
analise das incontinéncias urinarias.

Sentiremos inteiramente recompensados do esfor¢o dispendido na execug¢ao deste trabalho, se
a nossa contribui¢ao conseguir ajudar e incentivar profissionais e estudantes de fisioterapia e centros
de tratamento a oferecer um atendimento e acompanhamento de melhor qualidade.

Parabéns a todo grupo de autores, dedicados e abnegados, apaixonados por essa causa, pela
producéo deste belo material, que ira servir a toda comunidade cientifica. Bom proveito aos leitores.

Livia Barboza de Andrade

Doutorado em Satide Materno Infantil - Instituto de Medicina Integral
Prof. Fernando Figueira, IMIP. Supervisdo do programa de Residéncia em Fisioterapia Respiratéria — IMIP.
Vice-coordenacio COREMU-IMIP. Docente da P6s-Graduagio do IMIP
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PREFACIO

os ultimos anos, o diagndstico e as condutas para o manejo da fibrose cistica tiveram
evolugdo significativa no mundo e no Brasil.

Apés a fundagdo do Grupo Brasileiro de Estudos de Fibrose Cistica (GBEFC),
no ano de 2003, muito se agregou na condugdo desta enfermidade.

Com a implantagao do Registro Brasileiro de Fibrose Cistica, da triagem neonatal, propiciando
o diagnoéstico precoce, a doagao de cloridrometros para diversos centros brasileiros e a criagdo de
nucleos de trabalho pela nossa entidade, a sobrevida e qualidade de vida dos pacientes melhoraram
significativamente.

Em 2017, foram publicadas as Diretrizes Brasileiras para Fibrose Cistica, que vieram nortear
as condutas médicas em nosso pais, com o objetivo de fornecer a todos 46 centros brasileiros de
referéncia em fibrose cistica, cadastrados no GBEFC, informagées atualizadas e condizentes com a
realidade brasileira.

A possibilidade de ter a genotipagem disponivel, para a maioria dos pacientes registrados,
também, trouxe a possiblidade de tratamento efetivo na génese da enfermidade, e, em muitos casos,
com possibilidade de ganhos expressivos no controle da doenga.

Mas, pouco adiantam, as novas tecnologias e tratamentos medicamentosos efetivos,
frequentemente dispendiosos, se ndo forem cuidadas as bases do tratamento, onde a nutrigao e a
fisioterapia sdo fundamentais no resultado final.

A fisioterapia respiratdria sempre sera um pilar robusto no controle da doenga, e nada podera
substitui-la, sob pena de perdas progressivas da fun¢do pulmonar e descontrole da enfermidade.

Desta maneira, o nicleo multidisciplinar - fisioterapia, com o apoio do GBEFC e de eminentes
fisioterapeutas brasileiros, desenvolveu esta excelente obra, ora presenteada a todos profissionais
brasileiros, que se dedicam a cuidar de pacientes com fibrose cistica.

Dr. Norberto Ludwig Neto
Presidente do Grupo Brasileiro de Estudos em Fibrose Cistica (GBEFC)
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PREFACIO

histéria da fisioterapia respiratdria pediatrica esta intimamente relacionada ao manejo

das alteragdes cardiopulmonares e sistémicas associadas a fibrose cistica, e o avan¢o

cientifico desta especialidade vem contribuindo para melhora da qualidade assistencial,
com impacto direto na qualidade de vida desses pacientes.

O desenvolvimento desta especialidade vem obviamente acompanhado de inumeros pontos
positivos; entretanto, a heterogeneidade da assisténcia fisioterapéutica, associada ao emprego de
técnicas e recursos nem sempre alicercados pelas melhores evidéncias cientificas, podem contribuir
para ndo obtenc¢do dos melhores desfechos clinicos no manejo de pacientes com fibrose cistica.

Nesse sentido, este Guia é um marco para fisioterapia respiratoria pediatrica brasileira, uma
vez que servira de base para instituicdo de protocolos fisioterapéuticos cientificamente embasados,
seguros e resolutivos, que irao contribuir para melhora da qualidade da assisténcia fisioterapéutica
destinada a pacientes com fibrose cistica.

Material de facil e agradavel assimilagdo devera ser leitura obrigatdria para fisioterapeutas que
atuam na drea ou se interessam pela tematica.

A Associagao Brasileira de Fisioterapia Cardiorrespiratoria e Fisioterapia em Terapia Intensiva
(ASSOBRAFIR) parabeniza todos os envolvidos direta e indiretamente na elaboragdo deste Manual
e deseja uma excelente e proveitosa leitura para todos.

Fldvio Maciel Dias de Andrade

Fisioterapeuta, Presidente da Associa¢do Brasileira de Fisioterapia Cardiorrespiratoria e
Fisioterapia em Terapia Intensiva (ASSOBRAFIR).
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ACOLHIMENTO DIAGNOSTICO

Augusta Stofella

Antes da triagem neonatal (TNN), o diagnoéstico da fibrose cistica (FC) era realizado a partir
do surgimento dos sinais e sintomas. Desta maneira, o suporte da equipe, a educagao dos pais e
o foco do tratamento clinico variavam conforme a gravidade dos sintomas e a idade da crianga.
Com a disponibilidade da TNN e consequente diagnostico precoce, frequentemente, antes do
desenvolvimento de sintomas, novos desafios surgiram no manejo da doenga.'

Os bebés diagnosticados pela TNN, muitas vezes, aparentam ser saudaveis para os pais. O
diagnostico inesperado gera uma resposta emocional inicial muito forte, pois a FC é uma doenca
rara, grave e, ainda, sem cura. Sentimentos como ansiedade, angtstia e medo surgem nos pais, junto
com a necessidade de compreender a doenga e aprender um conjunto de tarefas e intervengdes para
cuidar do bebé."”

Apds receberem o diagnostico, os pacientes e seus familiares sao encaminhados para consultar
com a equipe multidisciplinar de um centro de referéncia em FC, para serem acolhidos, avaliados
e receberem as primeiras orientagdes.® Na equipe multidisciplinar, o profissional da fisioterapia
tem como objetivos preservar a fungdo respiratdria e fisica, por meio do desenvolvimento de um
programa de tratamento eficiente e personalizado, a fim de retardar a doenga pulmonar e manter, ao
maximo, a qualidade de vida do paciente.

A rotina fisioterapéutica deve ser introduzida, desde o diagnéstico e sua importancia
explicada aos pais e/ou cuidadores. Indica-se que os recursos, técnicas, instrumentais e exercicios
fisioterapéuticos sejam constantemente demonstrados pelos fisioterapeutas e praticados pelos
pacientes e pais e/ou cuidadores.*” Além disso, nesse primeiro contato, a avaliagao de sinais e sintomas
referentes a doenca pulmonar sdo ensinados aos pais/cuidadores dos pacientes, capacitando-os,
quanto a identificagdo de mudangas no estado clinico.*® Programas de exercicios fisicos regulares
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devem ser estimulados, desde o inicio, para todos os pacientes, adaptando-os conforme a idade e a
gravidade da doenga*®. Recomenda-se que a abordagem fisioterapéutica seja sempre individualizada,
adequando-se as necessidades do paciente, seu estilo de vida e personalidade®’.

Recomendacgdes

(i) Recomenda-se que a fisioterapia seja introduzida, a partir do diagnoéstico, para todos os
pacientes com FC, independente da presenca ou auséncia de sinais e sintomas.

(ii) Recomendam-se que os profissionais orientem as familias, quanto as duvidas, estejam
disponiveis para esclarecimentos e monitorem o quadro clinico a cada visita, além, é légico,
de explicar e reforcar, frequentemente, sobre a importéancia da fisioterapia, uma vez que o
entendimento claro das técnicas influencia diretamente na correta adesdo ao tratamento.
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PERSONALIZACAO DO ATENDIMENTO

Augusta Stofella

Com o surgimento da TNN, o numero de neonatos (aparentemente) assintomaticos
diagnosticados esta aumentando, gerando questionamentos sobre quando iniciar o tratamento
fisioterapéutico nessas criangas '~. O papel da fisioterapia no cuidado dos pacientes sintomaticos e
sua importancia na melhoria da qualidade de vida destes ja estao bem estabelecidos *7. A escolha
dos procedimentos fisioterapéuticos varia de acordo com a idade, preferéncia, motivagio, eficacia e
gravidade da doenga. A terapia é continuamente ajustada, respeitando-se o quadro clinico e evolugdo
da doenga *%.

Nos bebés, sao utilizadas técnicas assistidas como drenagem autégena assistida (DAA),
drenagem postural modificada (DPM), percussdo toracica, exercicios e posicionamentos para
estimulacdo motora >'°. Na idade pré-escolar, jogos de assopro, pressdo positiva expiratoria (PEP) e
aparelhos oscilatorios podem ser iniciados !'. Acima de oito anos, aindependéncia deve ser estimulada
com técnicas apropriadas como ciclo ativo da respira¢ao (CAR), PEP e drenagem autdégena '>'>. O
exercicio fisico é considerado parte essencial do tratamento fisioterapéutico, no manejo de todos os
pacientes com FC, devendo ser encorajado o mais precoce possivel >”'°.

Muitos centros de tratamento da FC concordam que a fisioterapia deve ser iniciada no
momento do diagndstico, mesmo em pacientes assintomdticos, com o objetivo de desenvolver
uma rotina didria eficaz, para que o paciente mantenha boa funcéo fisica, retardando dano tecidual
pulmonar, pelo maior tempo possivel *>>". Ao nascer, ja se pode identificar alteragdes nos pulmoes
de bebés com FC, devido ao transporte mucociliar, que se encontra prejudicado ***. Um estudo
realizado, na Australia, com 57 bebés assintomaticos evidenciou dano pulmonar, logo aos trés meses
de vida, constatado através de alteragdes tomograficas em 80% dos casos, infeccdo bacteriana em
20% e evidéncias de inflamagao pulmonar em 77% '*. Outros estudos, também, relatam presenga
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de infec¢do e inflamagdo pulmonar em lactentes assintomaticos, antes das quatro semanas de idade
1516 Além disso, a imaturidade do sistema respiratdrio dos bebés, com vias aéreas de menor calibre e
diametro, menor nimero de alvéolos, ventilagdo colateral pouco desenvolvida, diafragma com menor
numero de fibras oxidativas e costelas horizontalizadas predispéem ao colapso das vias aéreas; o que,
combinado a FC, tornam estas criancas, ainda mais, susceptiveis a complicagdes respiratorias .

Apesar destas evidéncias, nao ha consenso sobre a maioria dos aspectos do tratamento
fisioterapéutico de criancas assintomaticas com FC. As técnicas para remogao de secre¢do das vias
aéreas utilizadas em lactentes sdo pouco baseadas em evidéncias '”"'°. De maneira ampla, para o
lactente, artigos apontam para o uso da drenagem postural modificada com percussdo e a drenagem
autogena assistida, mediante uma avaliagdo criteriosa que justifique a indicagdo. A PEP infantil e
atividade fisica, também, sao estimuladas nas criancas menores ***'. A Fundagdo Americana de
Fibrose Cistica recomenda técnicas, para remocao de secre¢oes das vias aéreas, em todos os pacientes
com FC. Para a Fundagdo, ha mais beneficios do que danos ensinar aos pais/cuidadores as técnicas e
introduzir a fisioterapia na rotina diaria da crianga. No Reino Unido, um consenso estruturado por
fisioterapeutas estabeleceu que o aconselhamento sobre posicionamento, manuseios e programas
de exercicio devem ser introduzidos, desde o diagnostico. No entanto, ndo é necessario que o
fisioterapeuta inicie, rotineiramente, a depuragado das vias aéreas nos bebés ou criangas assintomaticas
>17._Na Suécia, desde 1983, drenagem postural e percussdo toracica nao sao utilizados em pacientes
assintomaticos ou com sintomas leves. Um regime de higiene bronquica baseado em atividade fisica
e exercicios, de acordo com a maturidade motora individual, é estipulado. Conforme os pacientes
crescem ou os sintomas pulmonares aumentam, técnicas como PEP, drenagem autégena e PEP
oscilante sdo utilizadas **>. Embora nao haja consenso sobre a melhor abordagem fisioterapéutica em
pacientes assintomaticos, é responsabilidade do fisioterapeuta oferecer cuidados seguros e eficazes.
O profissional deve realizar uma abordagem flexivel, adaptando os regimes de tratamento diarios as
necessidades individuais >".

Recomendacbes

(i) Recomendam-se que os regimes de tratamento fisioterapéutico nos pacientes com FC sejam
flexiveis, individualizados e personalizados, o que contribui para adesdo ao tratamento.

(ii) Recomenda-se que, em pacientes assintomaticos, o estimulo motor e a atividade fisica
sejam introduzidos e orientados, desde o diagnostico, conforme a idade.

(iii) Recomenda-se que as técnicas para remogao de secregdes das vias aéreas sejam indicadas e
utilizadas de acordo com a sintomatologia de cada paciente. O fisioterapeuta deve ajustar a
terapia e orienta-la aos pais/cuidadores, de acordo com a idade e gravidade da doenga, de
preferéncia, de forma ludica e educativa.
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MONITORIZACAO DA EXACERBACAO PULMONAR
(ESCORES)

Ana Carolina da Silva Almeida

A manifestagao clinica na fibrose cistica difere entre os pacientes, com variagdo no grau de
comprometimento pulmonar e gastrointestinal, sendo a complica¢ao pulmonar a causa mais comum
de morte'”. A variabilidade clinica da doen¢a determinou o desenvolvimento de sistemas de escores
de avalia¢ao de gravidade *. Os escores sdo utilizados para avaliar a extensdo da lesio pulmonar,
comparar a gravidade clinica dos pacientes, avaliar a resposta a intervengdes terapéuticas e estimar o
prognostico *. Entretanto, os escores de gravidade nao fornecem informagdes das alteragdes clinicas
ocorridas no cotidiano, nao identificando o inicio de uma agudizagao. Assim, houve a necessidade
da criagao de escores capazes de identificar o inicio da exacerbagdo pulmonar.

Um dos escores utilizados é o Cystic Fibrosis Clinical Score, criado por Kanga e colaboradores
(1999). Trata-se de um escore de avaliagdo da exacerbagdo pulmonar aguda, que pretende identificar
a agudizacao da doenca, predizer a melhora ou piora da fun¢ao respiratdria e avaliar os efeitos
terapéuticos °. Este escore é de facil aplicacdo, e avalia dados da rotina do paciente. Inclui cinco
sintomas comuns: tosse, producdo de secregdo, perda de apetite, dispneia, perda de energia, e cinco
sinais fisicos: temperatura, peso, frequéncia respiratoria, chiado e crepitagio °.

Outro escore simples e bastante utilizado ¢é o escore de onze sinais e sintomas, elaborado a partir
do artigo original de Ramsey e colaboradores (1994). Abrange os sinais e sintomas da exacerbagao
pulmonar em pacientes com FC ©. Os sinais avaliados sdo: tosse; producao de escarro; febre; perda de
peso; faltas na escola ou trabalho; diminui¢ao da tolerancia aos exercicios; diminui¢ao na saturagio
periférica de oxigénio, ausculta pulmonar; radiografia de térax e volume expiratério for¢ado no
primeiro segundo (VEF1). Estas informacdes irao contribuir para o manejo multiprofissional nos
centros de referéncia °.

Cabe ao fisioterapeuta identificar a presen¢a dos sinais clinicos de exacerba¢ao da doenga,
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direcionando o tratamento ambulatorial e hospitalar. Além disso, sdo fundamentais a orientagdo e
educagdo do paciente e sua familia no reconhecimento dos sinais clinicos de exacerbagao pulmonar,
uma vez que a identificacdo e tratamento precoce de uma agudizagdo podem reduzir a taxa de
declinio de fungdo pulmonar’.

Recomendacbes

(i) Recomenda-se que o fisioterapeuta avalie sinais e sintomas de exacerba¢ao pulmonar a cada
consulta ambulatorial e durante a interna¢do de pacientes com FC, por meio de aplicagdo
de escores de exacerbac¢do da doenca, com intuito de direcionar as terapias respiratorias,
identificar precocemente a presenca de agudizagdo do quadro e acompanhar a evolugdo
clinica do paciente.
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AVALIACAO DO SISTEMA RESPIRATORIO

Renata Maba Gongalves Wamosy

A avaliacao do sistema respiratdrio é parte essencial do manejo dos pacientes com FC *. Apos
o diagndstico, o paciente deve ser avaliado quanto aos parametros cardiorrespiratorios de frequéncia
cardiaca (FC), frequéncia respiratoria (FR) e saturagao de pulso de oxigénio (SpO2) >°. Os parametros
de FR e SpO2, também, podem predizer exacerba¢do da doenga, pois compdem os sinais clinicos
de escores exacerbagao *. Ainda, a SpO2 é acompanhada para indicar uso de oxigenioterapia® e é
considerada para indicagdo de transplante pulmonar °.

Além dos dados cardiorrespiratdrios, ¢ importante a analise da for¢a muscular respiratdria
(FMR) 7. Alteragdes na FMR em pacientes com FC, ainda, sdo controversas 7. Algumas evidéncias
apresentam FMR integra e até aumentada nesses individuos, sugerindo um efeito de “treinamento”
decorrente da sobrecarga respiratoria imposta pela doenga ®°. Qutras pesquisas apontam sua
diminuigdo, comumente atribuida a desnutricio e hiperinsuflacio pulmonar'. Contudo, a
mensuragdo das pressdes inspiratorias e expiratdrias maximas, por meio da manovacuometria,
constitui o principal método de avaliagdo da FMR ", e deve ser incluida no manejo da FC para o
acompanhamento do seu estado clinico geral .

A avaliagao da fun¢ao pulmonar, também, é rotina no manejo da FC'2. A evolu¢ao da doenga
pulmonar é monitorada pelas variaveis da espirometria '>'*. Atualmente, esse exame esta presente
na maioria dos centros de referéncia de tratamento da FC. As variaveis da fungdo pulmonar sofrem
um declinio, ao longo da progressiao da doenga, e, nas exacerbagoes, esses parametros, também,
podem apresentar reducio, a qual ¢, frequentemente, reestabelecida, apds a estabilizagdo do quadro
respiratorio '°. A variavel espirométrica de volume expiratério for¢ado no 1° segundo (VEF1) ja
foi descrita como um preditor de morbidade e mortalidade '6. Esta variavel esta presente no
acompanhamento longitudinal de coortes de pacientes pediatricos '” e adultos '8, e, ainda, pode estar
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associada com a coloniza¢do pulmonar ** e progressao da doencga ?'.

Asvariaveis da espirometria, também, sdo utilizadas em estudos com intervengdes terapéuticas,
como inaloterapia?? e recursos da fisioterapia respiratdria®. Por ser umaavaliagio esfor¢o-dependente,
a correta realizacao pode estar comprometida em pré-escolares e em pacientes com a doenga muito
avangada . A indicagdo é que ela seja realizada a partir dos seis anos, quando a crianga ja entende
os comandos para a realizagdo do teste, podendo ser ajustados alguns critérios de aceitabilidade da
curva ». Sabe-se que o comprometimento pulmonar na FC tem inicio nas vias aéreas periféricas *,
assim, acredita-se que a espirometria ndo seja tdo sensivel na fase inicial da doenga, devendo ser
complementada, quando possivel.

Diante da crescente necessidade de complementar e aprofundar a avaliacio do sistema
respiratorio em paciente com FC, concomitante ao avango tecnologico, novos métodos estdo sendo
desenvolvidos e aperfeigoados, com o objetivo de facilitar a avaliagdo e fornecer parametros mais
sensiveis e preditores. Dentre eles, o sistema de oscilometria de impulso ¥ (I0S), a técnica de multiple
breath washout (MBW) *, a capnografia® e a técnica de resisténcia do interruptor®.

Recomendacdes

(i) Recomenda-se que, apds o diagnostico, em qualquer idade, os parametros
cardiorrespiratorios de FC, FR, SpO2 sejam avaliados, rotineiramente.

(ii) Recomenda-se que a avaliagdo da forca muscular respiratdria seja incluida na rotina do
manejo da FC, principalmente nos casos de desnutri¢ao e hiperinsuflacao.

(iii) Recomenda-se que a espirometria seja indicada, periodicamente, a partir dos seis anos,
para o acompanhamento da fun¢do pulmonar. A avaliagdo da fun¢do pulmonar de pré-
escolares é importante para a detec¢do precoce de alteragdo da via aérea e deve ser realizada
sempre que houver oportunidade.
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PERSPECTIVAS NOS METODOS DE AVALIACAO

Renata Maba Gongalves Wamosy

A doenga pulmonar dos individuos com FC antecede as manifestagdes clinicas '. Portanto,
ha preocupagao com o desenvolvimento e aplicacdo de métodos que detectem a doenga pulmonar
precocemente 2, sejam sensiveis para refletir diretamente a gravidade da doenca, assim como
reprodutiveis em todas as faixas etarias 2.

O sistema de oscilometria de impulso (IOS), derivado da técnica de oscilagdes forcadas (TOF),
¢ um método de mensuragdo das propriedades mecénicas do sistema respiratdrio, a suas principais
vantagens sao: exigir o minimo de requisitos para a cooperagdo do paciente, medigoes rapidas, faceis
e reprodutiveis *. Além disso, tem indica¢ao de uso desde o RN, pois pode ser utilizado com mascara
facial. O IOS ¢é amplamente utilizado para o acompanhamento da doenga pulmonar, em sujeitos com
FC, como método complementar a espirometria. Seus pardmetros apresentam correlagdio com os
parametros da espirometria *°. Podem ser tteis para detectar exacerba¢cdes pulmonares e, em protocolos
de intervengao’, os parametros do IOS podem refletir mais rapidamente uma resposta ao tratamento®. O

IOS é representativo da topografia das vias aéreas, tanto da regido proximal quanto distal**.

Assim como o IOS, a técnica de multiple breath washout (MBW) ¢é realizada durante o volume
corrente’. O MBW permite a medi¢ao da distribui¢do da ventilagdo e de curvas de depuragao de gas®'°.
O indice de depuragao pulmonar ou lung clereance index (LCI) é uma medida derivada da MBW "' e
sua anormalidade, durante os anos pré-escolares, ¢ preditivo de resultados anormais de espirometria
na idade escolar . O LCI reflete anormalidades da via aérea de menor calibre, considerada o local
de lesdo precoce em sujeitos com FC. Isso decorre do estreitamento causado por inflamagdo ou
obstrugao . A técnica de execugdo, também, é ndo invasiva, facil e reprodutivel, e pode ser realizada
em qualquer faixa etdria '*. Atualmente, a aplicabilidade do LCI se restringe a estudos clinicos '*"*e a
efeitos de protocolos de fisioterapia e inaloterapia '. Esse método ja foi descrito como mais sensivel
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na detec¢ao de doenga pulmonar precoce, em comparagio a espirometria '° e, futuramente, pode
ser o principal parametro de avaliagdo nos estagios iniciais da FC ', pois, possivelmente, monitora a
doenga pulmonar melhor que o VEF1 *.

Dentre os métodos propostos para investigar altera¢des das vias aéreas de menor calibre, a
capnografia se mostra uma avaliagdo com grande potencial, ainda que com pouca evidéncia na FC.
Trata-se de uma técnica de facil execugao e parece ser um meio confiavel para avaliar heterogeneidade
da ventilagdo na periferia dos pulmoes . Como no estudo de Ribeiro et al. (2012) '8, que identificou
distribuicdo anormal da ventilacdo, em pacientes com FC que apresentavam parametros de
espirometria normais.

Para a deteccdo de alteragdo pulmonar precoce, em criancas menores de seis anos, hd a técnica
de resisténcia do interruptor (Rint) ", a qual pode oferecer informagoes tteis para o manejo da doenga.
A técnica Rint fornece medidas reprodutiveis da resisténcia de vias aéreas, podendo ser realizada com
criancas a partir de trés anos 20. E um método complementar a espirometria, e que apresenta correlacdes
fortes com o VEF1 e FEF25-75% 2'. No entanto, ainda, ndo ha indicativos na literatura que o Rint possa
ser considerado um substituto da avalia¢ao padrao, a qual inclui a espirometria e a pletismografia'®=..

Ainda que relativamente novos, os métodos de avaliagdo citados ja sao realidade, em alguns
centros de referéncia e de pesquisas brasileiros. Seus pardmetros fornecem informagdes importantes
para o controle e acompanhamento da doen¢a pulmonar, em pacientes com FC, além de terem,
como caracteristica, um potencial valor preditor de evolugdo da doenga e de identificacao da sua
progressao de forma precoce.

Recomendacdes

(i) Recomenda-se a avaliagdo sistematizada da fun¢do pulmonar de pacientes com FC, pois
esta é fundamental no manejo da doenca. Caso haja disponibilidade, realizar avaliagdes,
por meio do sistema de oscilometria de impulso, capnografia e lung clereance index, para
acompanhar a evolug¢do da doenca pulmonar.
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AvaLIACAO DA CAPACIDADE DE EXERCICIO E DA
CAPACIDADE FUNCIONAL

Janaina C. Scalco

Sabe-se que a pratica de atividade fisica rotineira deve ser estimulada nos individuos com FC,
uma vez que a intolerancia ao exercicio ' estd associada a um pior prognostico nessa populagao,
tanto em relagdo a mortalidade > quanto a morbidade *. No entanto, os testes de exercicio, ainda, sdo
subutilizados no acompanhamento desses pacientes *. A analise da fun¢do pulmonar, principal meio
de monitorar a progressao da FC, e as respostas aos tratamentos *, fornecem importantes informagoes
sobre a capacidade do sistema respiratério. Contudo, nao revelam as consequéncias da doenga, na
fun¢ao metabdlica do organismo, quando este é exposto ao estresse do exercicio”.

O exercicio exige uma resposta integrada dos sistemas cardiovascular, respiratorio,
hematopoiético, musculoesquelético, imunolégico e neuropsicolégico °, que podem estar ligados ao
seu alto valor prognostico *. Assim, a avaliagdo regular da condigéo fisica e do estado da doenga, por
meio dos testes de exercicio, deve ser implementada e estimulada . Os testes de exercicio, também,
podem ser utilizados para identificar os fatores que limitam a capacidade de exercicio e a realizagdao
de atividades funcionais, identificam respostas a tratamentos e contribuem na prescri¢do e adaptagdo
de programas de exercicios individualizados *”.

Avaliacao da capacidade maxima de exercicio (aptidao cardiorrespiratdria)

A capacidade maxima de exercicio, avaliada por meio do consumo maximo de oxigénio ou
pico (VO2MAX, VO2pico), durante um teste de exercicio cardiopulmonar (TECP), é considerada
uma medida de grande relevancia no acompanhamento de pacientes com FC, por ser capaz de
predizer mortalidade **° e hospitalizagdes '°, estar associada a qualidade de vida ' e ser utilizada
como medida indicativa de aptidao para transplante pulmonar '*. Diversos grupos de especialistas
1516indicam a avaliagdo anual 7 da capacidade de exercicio em pacientes com dez anos ou mais . O
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TECP, realizado em cicloergometro com analise de troca gasosa, é visto como melhor pratica para
individuos com FC >89,

O TECP permite discriminar os mecanismos que limitam o exercicio (fun¢do pulmonar
reduzida %, fraqueza muscular, alteragdes cardiacas e descondicionamento ?'), determinar efeitos
de intervengdes e programas de reabilitacao®*, individualizar a prescri¢ao de treinamentos seguros
e eficazes ', além de revelar, precocemente, alteragoes fisiopatoldgicas associadas a progressao da
doenga, que ndo sdo detectadas por medidas de repouso como a espirometria . Contudo, o TCPM,
ainda, é pouco utilizado !, por ser altamente dependente de motivagao e por demandar equipamentos
de alto custo e pessoal especializado .

Neste sentido, testes de campo portateis, de facil execugdo e baixo custo, como Modified Shuttle
Walk Test (MSWT) sao utilizados como medida indireta da capacidade de exercicio em individuos
com FC 18,

Recomendacbes

(i) Recomenda-se a realizagdo anual de um TECP com andlise de gases, em pacientes com
dez anos ou mais, ou mais cedo, nas criangas que apresentarem sintomas relacionados ao
exercicio. Na auséncia de centros especializados na realizacao do TECP, o teste de campo
MSWT pode ser utilizado, como medida indireta da capacidade maxima de exercicio em
pacientes com FC.

Avaliacao da capacidade de exercicio e da capacidade funcional por
testes de campo

O MSWT ¢é um teste de campo incremental de caminhada/corrida, cadenciado externamente
por sinais sonoros 2. E um teste reprodutivel, confidvel e valido, para avaliar a capacidade méxima de
exercicio em criangas, adolescentes *** e adultos com FC *. Por induzir respostas cardiorrespiratorias
similares ao TECP nessa populagdo 15, é indicado como substituto ao TECP, em centros que nao
possuem laboratério especializado .

Esse teste ja mostrou ser apropriado para avaliar os efeitos de diferentes tratamentos (programas
de exercicio supervisionado *, antibidticoterapia associada a fisioterapia respiratoria *°), e, quando
realizado com analise das trocas gasosas, é considerado um forte indicador da aptidao aerdbia, a qual
fornece informagoes sobre o padrao ventilatério, probabilidade de retengao de didxido de carbono e
dessaturacgdo de oxigénio *. Devido a isso, sua utilizagao, nos cuidados clinicos de pacientes com FC,
é crescentel. Valores de referéncia da distancia percorrida no MSW'T para adultos ***', adolescentes
e criangas saudaveis *?, ja foram desenvolvidos para a populagao brasileira, o que deve facilitar e
motivar, ainda mais, sua aplicabilidade clinica e cientifica?®~.

Diversos testes de campo sdo utilizados, para avaliar a capacidade funcional da populagdo com
FC, ou seja, a capacidade mdxima do individuo em realizar as atividades do dia a dia*. O teste de
caminhada de seis minutos (T'C6), aplicado frequentemente na pratica clinica, consiste em um teste
de caminhada autocadenciado, de execugdo simples, padronizado pela American Thoracic Society
e European Respiratory Society *, para avaliar a capacidade funcional de sujeitos com doengas
respiratorias crénicas. Em pacientes com FC, mostrou desencadear esfor¢os submaximos naqueles
com doenca leve e moderada. No entanto, para aqueles com doenga pulmonar grave da FC, pode
propiciar esfor¢co maximo '8.

O desempenho no TC6 é um desfecho amplamente utilizado, para identificar repostas a
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tratamentos ou programas de reabilitagao *. Além disso, tanto a distancia percorrida no TC6 como a
dessaturagdo de oxigénio, durante o teste, sdo consideradas medidas de importante valor progndstico
para criangas e adultos com FC ***¥. Correlacionam-se com marcadores de gravidade clinica como
a fung¢do pulmonar **** e sdo consideradas preditoras de morbidade, mortalidade e indicativas da
necessidade de transplante de pulméao na FC **. Devido a isto, o TC6 é o teste de exercicio mais
utilizado em centros de transplante pulmonar, em todo o mundo *.

Recentemente, pesquisadores brasileiros identificaram que o desempenho no TC6 pode
predizer o risco de hospitalizagdes em jovens com FC. Ao acompanhar criangas e adolescentes com
FC, por cinco anos, observou-se uma associagao inversa entre o desempenho no TC6 e o numero
de dias de hospitalizagdo. Ou seja, quanto menor a distancia percorrida no TC6 maior é o nimero
de dias de hospitalizagdo necessarios, durante cinco anos, bem como, maior é o risco da primeira
hospitalizagdo ¥’. Estas constatagdes prognosticas justificam seu uso difundido no acompanhamento
de individuos com FC.

Atualmente, a aplicabilidade de outros testes de campo, como o teste do degrau de trés minutos
(TD3), teste de sentar e levantar (TSL) e o teste AVD-Glittre, tem sido estudada para individuos com
FC . Da mesma forma que os outros testes de campo, ja discutidos, sdo considerados ferramentas
de baixo custo e facil execugdo, para a avaliagdo da capacidade funcional; no entanto, ainda, nao
apresentam padronizac¢do *. Assim como o TC6, sao considerados testes submaximos '*** e, portanto,
podem nao identificar os fatores que limitam a tolerancia ao exercicio em pacientes com doenca
leve***. No entanto, revelam informag¢des importantes sobre o desempenho dos individuos, durante
as atividades fisicas habituais®.

O TD3 nao requer espago substancial para sua realizagdo tendo o beneficio de ser aplicavel
em pequenos espagos *°, como ambientes hospitalares e ambulatérios. Quando comparado ao TC6,
este é considerado mais extenuante ¥/, contudo, ndo induz criancas com FC ao esfor¢o maximo *#,
Holland e colaboradores (2011) * apontam que, em adultos com FC moderada a grave, a dessaturagao
de oxigénio, durante o TD3, é um preditor independente do declinio da fun¢ao pulmonar e do
numero de dias de hospitalizagdo, no ano subsequente a avaliagao. Contudo, em criangas com doencga
pulmonar leve, o TD3 pode ndo detectar a dessaturagao de oxigénio observadas durante o exercicio
maximo *'.

O teste de sentar-levantar por 1 minuto (TSL1), também, é considerado um teste viavel,
confiavel e valido, para avaliar a capacidade funcional e fun¢do muscular de membros inferiores de
adultos com FC *. Gruet e colaboradores (2016) * apontam que o desempenho no TSL1 (ntimero
de repeticoes) se relaciona de maneira mais fraca com a forca muscular de quadriceps e capacidade
maxima de exercicio do que o desempenho no TC6 (DPTC6). Entretanto, a dessaturagao de oxigénio,
durante o TSL1, relaciona-se fortemente com a dessaturagdo no TECP, assim, o TSL1 pode ser util na
detecgao de pacientes que dessaturam durante exercicios intensos *. Ressalta-se que a generalizagdo
das propriedades do TSL1, para populagdo geral de pacientes com FC, ainda deve ser confirmada *.

Neste contexto, evidencia-se que os testes de campo mais utilizados, para avaliar a capacidade
funcional de pacientes com doengas respiratdrias crénicas, envolvem apenas uma atividade isolada,
pesquisadores discutem que esta condi¢do poderia restringir a avaliagdo da influéncia de multiplas
atividades associadas, ou aquelas realizadas com os membros superiores sobre a limitacao nas
atividades de vida diaria (AVD) ***°. Assim, com a finalidade de avaliar o estado funcional global de
individuos com doengas respiratérias cronicas, o teste de multiplas tarefas AVD-Glittre (TGlittre)
foi desenvolvido. Trata-se de um circuito com diferentes atividades como o sentar e levantar de uma
cadeira, caminhar, subir e descer degraus e movimentar objetos com os membros superiores *°. Em
pacientes com doen¢a pulmonar obstrutiva crdnica, as respostas ventilatorias, cardiovasculares e
metabdlicas induzidas pelo TGlittre sao similares as desencadeadas pelo TC6 ', contudo, em pacientes
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com FC, nao foram conduzidas investigagdes similares. Um unico estudo aplicou o TGlittre em uma
ampla faixa etaria de pacientes com FC (7 - 25 anos) e identificaram que o teste é sensivel para
identificar limita¢oes das AVD, em comparac¢ao a individuos saudaveis . Recentemente, o TGlittre
foi adaptado as condi¢oes biométricas da populagdo pediatrica e acrescido de componentes ladicos
(TGlittre-P), cuja adaptagdo demonstrou ser reprodutivel e aceitavel em criangas e adolescentes
brasileiros *2.

Em resumo, os testes de campo TC6 e TD3 sdo os mais utilizados, para avaliacdo da capacidade
funcional de pacientes com FC, e estdo associados a desfechos importantes como fung¢do pulmonar,
capacidade de exercicio, morbimortalidade e indices de transplante pulmonar. Além disso, a
simplicidade e a portabilidade destes testes os tornam ferramentas vidveis, para avaliar respostas a
tratamentos em clinicas e ambulatdrios **. Novos testes, como o TSL1 e TGlittre, vém sendo aplicados
em pacientes com FC; porém, ainda, necessitam de investiga¢des adicionais sobre suas propriedades
de mensuragdo nessa populagao.

Recomendacodes

(i) Recomenda-se a avaliacao periddica da capacidade funcional, por meio do TC6, para o
acompanhamento clinico de criangas, adolescentes e adultos com FC, e para mensurar
respostas a programas de reabilitagdo. Além disso, é o teste de escolha, para avaliar a
indicagdo de transplante pulmonar.

(ii) Recomenda-se o uso do TD3, como uma alternativa pratica dentre os testes; no entanto,
pode nao detectar respostas relevantes ao exercicio, como a dessaturacao de oxigenio, nos
individuos com doen¢a pulmonar leve.
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AVALIACAO DE ANORMALIDADES POSTURAIS

Ana Carolina da Silva Almeida

O aumento da expectativa de vida em pacientes com fibrose cistica implica surgimento
de complicagdes musculoesqueléticas e, dentre elas, estdo as alteragdes posturais '. Cherobin e
colaboradores (2017) identificaram aumento da cifose toracica, em adultos com fibrose cistica com
maior declinio da fun¢ao pulmonar 2

A medida que a doenga progride, as alteragdes musculoesqueléticas sio percebidas, por meio de
alteragdes da coluna vertebral, provavelmente, pela soma de fatores como a deficiéncia de vitamina D,
corticoides inalados e sistémicos, sobrecarga imposta aos musculos respiratorios, com a progressao
da doenga pulmonar e limitagao a atividade fisica **. Estudos mostram que criangas e adolescentes
com fibrose cistica apresentaram mais desvios posturais, em relagdo aos individuos saudaveis da
mesma faixa etaria, quanto ao alinhamento da cabega, cintura escapular e pelve, aumento da lordose
cervical e distancia lateral do torax .

Nesse contexto, sabe-se que a progressio da doenga pulmonar é responsavel pelo
desenvolvimento de alteracdes da postura corporal, devido ao quadro de hiperinsuflagdo decorrente
do excesso de secre¢oes bronquicas '. Essas alteracdes posturais, por sua vez, podem causar piora da
fun¢ao pulmonar e da mecénica respiratdria, em pacientes com fibrose cistica . Dessa forma, instala-
se um ciclo vicioso, combinando fibrose cistica e disturbios posturais, sendo a cifose toracica a mais
comum entre elas 5. Um estudo britanico avaliou 316 adultos e criancas com FC e identificou uma
incidéncia de escoliose 20 vezes maior nos pacientes com idade entre 4 e 16 anos, quando comparados
a individuos saudaveis da mesma faixa etaria °. Além disso, um estudo de revisdo realizado em 2003,
abordando altera¢des posturais, em adultos com fibrose cistica, identificou a cifose toracica como a
disfun¢do mais comum entre os pacientes estudados '°. Nessa linha, Rawo identificou a presenca do
aumento da cifose toracica, em 100% dos pacientes maiores de 13 anos avaliados em seu estudo ’.
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Dentre os fatores que contribuem para o desenvolvimento desta alteracdo estdo: redugido
da massa muscular e da densidade mineral éssea, aumento do trabalho respiratério, osteopenia e
dor cronica !. Os distirbios posturais na FC aumentam com o avangar da idade, e, embora nao
apresentem a mesma urgéncia que as alteragdes pulmonares ou disturbios alimentares, sio muito
importantes para o paciente e sua auséncia esta associada a melhor qualidade de vida. Além disso,
levando-se em considerag¢ao a possibilidade de transplante pulmonar, a manuten¢ao de uma postura
adequada torna-se cada vez mais importante 7. Sendo assim, é de extrema importancia, a avaliacdo
postural regular de pacientes com fibrose cistica, para identificagdo de disfung¢des e intervengoes
precoces, com intuito de prevenir ou minimizar as deformidades posturais .

Deacordo com Massery (2005),a fase da pré-puberdade (8 a 12anos) é o momento maisindicado
para iniciar a intervengdo, visando prevenir a instalacdo de altera¢des capazes de comprometer
a biomecanica respiratéria e fun¢do pulmonar '. Existem varios recursos disponiveis para
avaliacao postural, desde os convencionais até os mais recentes e precisos, como a biofotogrametria
computadorizada, que permite mensuragao e analise das alteragdes biomecénicas presentes em cada
paciente e que tem sido, frequentemente, utilizada em pesquisas, por se tratar de uma ferramenta
precisa e confiavel '*'°. Entretanto, na auséncia de métodos mais sofisticados de avaliagdo, podem
ser utilizados métodos convencionais, por meio de goniometria, mensuragdo do angulo de Cobb
na radiografia ou observagao visual '*". Este ultimo é o mais, frequentemente, utilizado na pratica
clinica, por dispensar o uso de equipamentos; porém, apresenta limita¢des importantes, por nao
retratar dados quantitativos e apresentar variacdes entre avaliadores diferentes '®.

Recomendacobes

(i) Recomenda-se que a avaliagdo postural seja parte integrante das consultas de rotina de
pacientes com FC e que seja realizada regularmente, pelo menos uma vez ao ano, para
identificagdo precoce e orientacao do manejo de desordens posturais.
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MOoNITORIZACAO DA ADESAO E AJUSTES TERAPEUTICOS

Paloma Parazzi

A FC, por ser uma doenga crdnica, progressiva, com complicagdes multissistémicas, os
tratamentos sdo complexos, prolongados, visam a sintomatologia e a uma infinidade de regimes
diarios profilaticos 2. O tratamento diario consiste em uma rotina rigida, desde a utilizacdo de
medicamentos e inalagdes, a fisioterapia respiratdria e exercicio fisico '°. Entretanto, sabe-se que
a diminui¢do da morbidade e da mortalidade desses pacientes se deve a maior adesdo aos regimes
prescritos, principalmente em relagdo a criangas e adolescentes, bem como aos desafios para medigao
da adesdo **.

O termo adesdo indica o resultado da vontade das pessoas de se associarem ou ligarem a
ideias, causas, doutrinas, institui¢des, partidos, eventos, dentre outros. Portanto, este é considerado o
termo apropriado, em relagdo ao envolvimento e comprometimento dos pacientes com o tratamento
proposto. Nos estudos que envolvem a adesdo ao tratamento, as terapéuticas, frequentemente,
analisadas tém sido:

- A depuragio das vias aéreas e a fisioterapia respiratoria: as quais sao associadas 8 manutengao
da fun¢ao pulmonar e a diminuigdo da incidéncia de exacerbagoes e infecgoes ’;

- O suporte nutricional: com a monitoriza¢ao do uso de vitaminas, dieta e enzimas associados
a ganhos de peso e melhor estado nutricional &

- Tratamento medicamentoso inalatdrio °® e, mais recentemente, o exercicio fisico °.

A busca por estratégias que visam a adesao ao tratamento na FC merece atengdo, por parte da
equipe multidisciplinar, desde o diagnostico até os periodos de agudizagdo, incluindo as internagoes
e o acompanhamento da progressdao da doenca. No diagnostico, independentemente se realizado na
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triagem neonatal ou na primeira infancia, as estratégias devem abranger programas educativos. Os pais
necessitam de informagoes referentes as caracteristicas da doenga, de sua progressao e complicagdes,
bem como da importancia, eficacia e resultados esperados com o uso de cada medicamento - nas
diferentes etapas do tratamento — o que favorece o entendimento dos mesmos. A comunicagiao
nessa etapa, entre os familiares e a equipe multidisciplinar, é de extrema importancia para a adesao e
promogao da independéncia terapéutica no domicilio. Nas fases pré-adolescentes, de adolescentes e
adultos jovens, uma boa comunicagdo interpessoal - entre o paciente, equipe e responsaveis - resulta
em um exercicio de maturidade de todos, principalmente do paciente, potencializando o sucesso do
tratamento **°.

Independente da faixa etdria, o fisioterapeuta deve visar a individualidade de cada paciente,
avaliando cada caso, ajustando as técnicas fisioterapéuticas e a frequéncia de sua realizagdo. A idade e
o grau de comprometimento pulmonar irdo direcionar as condutas, que sempre terao, como objetivo
progressivo, a autonomia do paciente e independéncia da familia. Para isso, o treinamento e a
orientagao constante, por parte do profissional da fisioterapia, sao fundamentais, tanto no tratamento
rotineiro, quanto nos periodos de exacerba¢ao da doenga, quando a terapéutica deve ser ajustada
e intensificada. O éxito nesse processo dependera da capacidade do profissional de reconhecer
os problemas relacionados a adesdo e criar ajustes coerentes, que favorecam o bem-estar fisico e
emocional do paciente e de sua familia >”.

Existem varios métodos que auxiliam na avaliagdo da adesdo. Esses métodos podem ser
objetivos ou subjetivos. Dentre os métodos objetivos, alguns sdo: monitorizagdo do nivel terapéutico
medicamentoso em fluidos corporais (dosagem sérica, fecal ou urinaria), uso de monitores eletrénicos
e 0 uso de cameras para supervisdo da tomada dos medicamentos. Entre os métodos subjetivos,
estdo: autorrelatos, por meio de entrevistas e questionarios; a contagem de comprimidos, envelopes
ou ampolas; o controle de dispensa de medicagao na farmacia; registros de prontudrios e de diarios
de medicamentos. Os métodos subjetivos sao os menos confidveis e que tendem a superestimar a
terapéutica avaliada >°.

Entretanto, os estudos que envolvem a adesdo autorrelatada sao os mais frequentes **. Esses
estudos observaram que recomendagdes terapéuticas, como atividade fisica e dieta, tém baixa adesao
pelos pacientes. Em relagdo a fisioterapia respiratdria, segundo o estudo brasileiro * que avaliou a
adesdo autorrelatada, 84,2 % dos participantes relatam realizar a fisioterapia respiratdria, quase todos
os dias da semana. Em contrapartida, McPhail e colaboradores (2008) ® e Kirkbye colaboradores
(2012) ? identificaram que o indice para a fisioterapia respiratdria foi de 40% e 41%, respectivamente,
em pesquisas que, também, utilizaram adesao autorrelatada. Diante desses dados, o que se percebe
¢ que a adesao autorrelatada pelo paciente é sempre maior que a percebida pela equipe de satude *.

Existem evidéncias que a adesdo ao tratamento de maneira geral, e, principalmente em relagao a
fisioterapia respiratoria, diminui na adolescéncia. Além de aspectos psicossociais inerentes a essa fase
da vida, como vergonha, autoestima e autoafirmacao, ainda, hd a dificuldade dos jovens de gerenciar
0 seu proprio tempo, concomitante a diminuigao da supervisao dos pais, além da depressao, que pode
envolver tanto os pais quanto os familiares, e até mesmo o esquecimento pelos pacientes *'°. Além
disso, a medida que os pacientes envelhecem, o tratamento se torna mais complexo, caracterizado
por: aumento da medicagdo, uso de dois ou mais medicamentos nebulizados e a intensificagdo das
técnicas de depuragao ''. Alguns estudos, também, registram maior adesao quanto pior a gravidade
da doenga. Entretanto, recentemente, ao realizar o monitoramento semanal da fun¢do pulmonar,
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através da espirometria em domicilio, em 39 adolescentes com idade média de 15,89 + 2,18 anos; os
autores concluiram que essa frequéncia da monitorizagao da fun¢ao pulmonar em domicilio é viavel
em adolescentes com FC; além disso, pode ser um estimulo a adesdo a medicagdo, sem aumentar o
esfor¢o na realizacao do tratamento '%

Estudos demonstram que a cooperagdo da crianga é altamente associada com atengdo parental.
As criangas cujos pais se envolvem e acreditam no tratamento sdo propensas a aderir e continua-lo
a longo prazo, diferente de adolescentes sem qualquer envolvimento ou convic¢ao dos pais sobre os
reais beneficios do tratamento ”". O que existe, consensualmente, entre os estudos que avaliam, por
meio de diferentes técnicas, a monitorizacao de adesao aos tratamentos propostos, é a baixa adesao,
entre os adolescentes, e que piora a medida que chegam a fase adulta e envelhecem '

As perspectivas futuras, visando a otimizagdo do tratamento na FC incluem: redugdo da carga
de tratamento, aperfeicoamento e desenvolvimento de tecnologia para melhorar o rastreamento do
paciente, suporte de comunicagdo on-line, que envolva grupos de pacientes, espirometria doméstica,
uso de telemedicina e a reformula¢do dos modelos atuais existentes nos servigos de saude, para incluir
a avaliagdo de barreiras de adesao individualizadas. O projeto sobre os pacientes monitorarem seus
proprios dados de satde, que envolvam peso e fun¢ao pulmonar, por exemplo, tem se tornado cada
vez mais popular. A utilizagdo da espirometria doméstica tem sido estudada, visando nao somente ao
monitoramento clinico, mas, também, a detec¢ao precoce da exacerbagao 415,

Porém, com a auséncia de grandes estudos multicéntricos referentes a adesao na FC,
principalmente no Brasil, ha caréncia de evidéncias sobre alguma intervencao particular responsavel
pela melhoria significativa na adesao desses pacientes '®. Estudo recente avaliou 66 pacientes com
idades entre 6 e 17 anos, avaliando os niveis de adesao autorre- relatada sobre as recomendagdes
relacionadas a fisioterapia respiratéria. Os autores verificaram que os pacientes que relataram
adesao moderada/baixa apresentaram maior frequéncia de internagdes e complicagdes pulmonares
observadas pelo Raio X e, consequentemente, pior qualidade de vida. Identificou-se que 41% dos
pacientes, que ndo conseguiram seguir as recomendac¢des em relagao a fisioterapia, atribuiram ao
cansago e Compromissos .

Recomendacodes

(i) Recomenda-se capacitar os pacientes e seus familiares sobre o conhecimento e a
importancia do tratamento, desde o diagnoéstico. Os recursos e técnicas fisioterapéuticas
devem ser adaptados, de acordo com a idade e gravidade da doenga, visando a autonomia
do paciente e de sua familia.

(ii) Recomenda-se conversa constante entre o fisioterapeuta, paciente e familiares, no
proposito de entender a realidade em que vivem e as dificuldades que enfrentam. Esse
dialogo viabiliza a realizagao de ajustes na rotina e aperfei¢oa a resolugdo dos problemas
apresentados, o que parece ser um bom caminho para adesio satisfatoria ao tratamento
fisioterapéutico.
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ReGISTRO E ACOMPANHAMENTO DA CULTURA DE SECRECAO

DAS VIAS RESPIRATORIAS

Paloma Parazzi

A principal causa de morbidade e mortalidade em pacientes com FC ¢ a colonizagao com
consequente infec¢ao pulmonar crénica. Asinfec¢des intermitentes podem ocorrerlogo nos primeiros
meses de vida por: Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae e, ndo raramente, pela Pseudomonas
aeruginosa. Com os passar dos anos, surge o complexo Burkholderia cepacia ' e a Stenotrophomonas
maltophilia. A Stenotrophomonas maltophilia é um micro-organismo com proeminente ascensio
entre os individuos com FC, sendo de dificil manejo, por ser considerado multirresistente a diversas
drogas e responsavel por exacerbagdes pulmonares, associadas a internagdes e antibioticoterapia *°.

A primeira infec¢ao comumente identificada nesses pacientes é por Staphylococcus aureus, que
ocorre com frequéncia nos dois primeiros anos de vida. Apds essa fase, principalmente na idade
escolar e adolescéncia, ocorre a contaminagdo pela Pseudomonas aeruginosa, com taxas que variam
de 50 a 75%. Aproximadamente, 80% dos adultos com FC sao colonizados por esse patdgeno, sendo
considerada a bactéria de maior prevaléncia na FC **. Segundo o Registro Brasileiro de FC (2014), a
Pseudomonas aeruginosa foi identificada em amostras de secrecao respiratéria, em 35% dos pacientes
com idades até cinco anos, atingindo a propor¢ao de 62% dos casos, na faixa etdria entre 25 e 35 anos®.

O inicio da colonizagdo dos pacientes com FC pela Pseudomonas aeruginosa é caracterizado
por cepas nao mucoides; no entanto, ao longo de sua cronicidade, ha o predominio das cepas
mucoides >*’. O aparecimento dessas cepas se deve a persisténcia da Pseudomonas aeruginosa no
trato respiratorio inferior, sendo este evento associado a maior morbidade, inclusive com declinio
acelerado da fun¢ao pulmonar, e a maior mortalidade ® A tentativa de supressao do patdgeno, por
meio da antiobioticoterapia ¥, normalmente, diminui: a populagdo de bactérias, a produgao de fatores
microbianos, a resposta inflamatéria e promove melhora da fun¢ao pulmonar e, consequentemente,
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dobem-estar. Essa sucessao de efeitos diminui as morbidades®, apesar de ndo erradicar completamente
a infec¢do do trato respiratério inferior.

Devido a colonizagdo pela Pseudomonas aeruginosa ser o marcador inicial da colonizagdo
dos pacientes, a prevencao de seu contagio ¢ um grande desafio social % Isso porque a propaga¢ao
e a disseminacdo desse patogeno devem-se, segundo evidéncias bioldgicas, ao contato social,
principalmente entre pacientes, indicando possivel contaminagao cruzada '*. Na Dinamarca, foi
possivel a diminui¢ao, de forma significativa, da colonizagao pela Pseudomonas aeruginosa, apos
isolarem os pacientes colonizados dos nao colonizados durante contatos sociais, como: encontros,
reunides e, principalmente, internagdes e atendimento ambulatorial, evitando, assim, possiveis
infecgdes cruzadas 2. Desta forma, é fundamental que os grandes centros de referéncia mantenham
monitorizagao rigorosa da cultura dos pacientes, pelo menos a cada trés ou quatro meses, para que
se tenha melhor controle epidemiolégico e do tipo de infecgdo e colonizagdo *'°. Além de detectar
infecgdes, a cultura microbiologica do escarro de vias aéreas, também, orienta as escolhas do
tratamento antimicrobiano .

A importancia da monitorizagdo, acompanhamento e detecgdo precoce de patdgenos se deve
a morbidade e mortalidade associadas a idade de colonizagdo. E fundamental ao fisioterapeuta
ter conhecimento dos resultados das culturas de cada paciente, atuando, assim, na prevengio e
orientagdo, quanto a possiveis infeccdes cruzadas, analise da evolu¢do do quadro clinico diante da
detecgdo de novos patdgenos, educagao, quanto a possiveis complicagdes especificas decorrentes de
cada tipo de contaminagdo, e, ainda, prepara¢do do paciente para provaveis internagoes. Também,
cabe ao profissional, o refor¢co quanto a intensificacao do atendimento fisioterapéutico diante das
exacerbagdes, assim, como uma assisténcia ambulatorial diferenciada e informagdes quanto aos
ajustes domiciliares, que devem ocorrer, também, em relagdo aos resultados das culturas .

E importante ressaltar que criangas de dois anos de idade, j& colonizadas, inicialmente, por
Pseudomonas aeruginosa, apresentam aumento significativo da morbidade, com piora radioldgica
associada a queda na relagdio VEF1/CVE, principalmente em pacientes diagnosticados mediante
triagem neonatal *'°. Se essa colonizagdo for associada a detec¢do do Staphylococcus aureus, eleva-
se, significativamente, o indice de mortalidade, nos primeiros dez anos apds o diagnéstico (NE 2b)
1617 Os objetivos, condutas e a intensificag¢ao da fisioterapia devem ser direcionados a esses achados.

Os resultados microbiolégicos dependem da qualidade da coleta do escarro. Sendo assim, o
material utilizado para esse procedimento necessita ser estéril e de boa qualidade. A coleta pode
ser conduzida pelo fisioterapeuta ou por outro profissional da satide, ambos qualificados e com
dominio das técnicas de coleta. Deve-se sempre estar atento para que nao haja comprometimento da
amostra colhida, o que garante que se evitem contaminagdes que possam prejudicar o isolamento do
patdgeno. Na pratica clinica, a cultura de escarro pode ser obtida, por meio do escarro expectorado
ou induzido e, em ultimo caso, lavado bronco-alveolar (LBA) "%, O LBA tem sido considerado
o padrao ouro para amostragem microbiana. Entretanto, sua principal desvantagem ¢ ser invasivo
e requerer anestesia geral, sendo preferivel na rotina, em criangas, com idade suficiente para
expectorar e, em adultos, a amostra de escarro''. Diante da impossibilidade de se obter do paciente
0 escarro espontaneo, o fisioterapeuta pode fazer uso do swab ou esfregaco orofaringeo, além do
aspirado nasolaringeo, nasofaringeo ou traqueal. Estas sdo alternativas para identificagdo de culturas
diagnosticas, também, indicadas para uso em lactentes, pacientes assintomaticos e criangas incapazes
de expectorar secre¢ao bronquica '**°.
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A coleta de secrecdo, se realizada de maneira “isolada’, ou seja, fora do contexto da terapia
de desobstrugdo bronquica, ndo é uma atribuicdo do fisioterapeuta®®. O procedimento de coleta
¢ potencializado pela sessdo de fisioterapia, podendo ser realizado durante ou apés a aplicagdo de
técnicas para remogao de secregao, assim como de inalagdo com solugao salina hipertonica (3 a 7%) '.

Recomendacbes

(i) Recomenda-se que o fisioterapeuta tenha conhecimento da cultura das vias aéreas de seus
pacientes, para personalizar e intensificar o atendimento nesse sentido.

(ii) Recomenda-se uma monitorizagao microbiolégica rotineira, idealmente, de trés a quatro
meses, como parte da rotina desse profissional, para que as técnicas fisioterapéuticas sejam
indicadas e adequadas de acordo com os resultados do exame. A coleta de secrecado é de
extrema importincia no manejo da doenca e faz parte das atribui¢des do fisioterapeuta, de
maneira ndo excludente a outros profissionais.

(iii) Recomenda-se que toda equipe esteja atenta aos riscos de contaminagédo cruzada, visando
a sua minimizagao e prevencao.
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2. TECNICAS DE REMOCAO DE
SECRECAO DAS VIAS AEREAS

Maria Angela Goncalves de Oliveira Ribeiro




TEMAS

TECNICAS PASSIVAS

« Drenagem Postural (DP)

- Tapotagem ou Percussao toracica
« Vibragao toracica

TECNICAS ATIVAS E ATIVOASSISTIDAS /TECNICAS A FLUXO

- Técnica de Expiracao Forcada (TEF)

« Ciclo Ativo da Respiracao (CAR)

- Drenagem Autdgena (DA)

- Expiracao lenta e prolongada - ELPr

« Aumento do fluxo expiratério — AFE

 Expiracao lenta total com a glote aberta em decubito lateral - ELTGoL
« Outros recursos

TECNICAS INSTRUMENTAIS

Terapia por dispositivos de pressao expiratoria positiva (PEP) na via aérea

Terapia por Mascara de PEP

Terapia por PEP subaquatico

Terapia por Oscilacao Oral de Alta Frequéncia (OOAF)

Oscilacao de alta frequéncia da parede toracica (Vest® High-frequency chest wall oscillation)

OTIMIZACAO DA VENTILACAO
RECURSOS LUDICOS
EXERCICIO COMO COADJUVANTE DA TERAPIA DE HIGIENE BRONQUICA
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TEcNICAS PAssIvAS

Anna Lucia Diniz

Drenagem Postural - DP

A drenagem postural (DP) foi referenciada pela primeira vez, em 1901, por William Ewart, como
“tratamento para esvaziamento brénquico, através da postura em criangas com bronquiectasias” ' A
técnica tem como finalidade a desobstrugédo das vias aéreas e melhora da relagdo ventilagao-perfusao.
Consiste na colocagdo do paciente em posi¢des especificas (incluindo semidecubito), o que permite a
acao da gravidade para o deslocamento do excesso de muco dos segmentos bronco pulmonares, por
meio da agdo da gravidade. >* As posi¢oes e graus de inclinagdo podem variar de acordo com a area
a ser drenada. *

Para a aplica¢ao da DP, de forma eficaz e segura, é necessario o conhecimento da anatomia da
arvore bronquica e dos segmentos pulmonares, uma vez que as posi¢oes sugeridas dependem da area
pulmonar acometida por muco. °

A DP, na modalidade classica, envolve diversos posicionamentos, dentre eles, o individuo
com a cabeca voltada para baixo; no entanto, essa modalidade, devido aos riscos de episodios de
refluxo gastroesofagico (RGE) em lactentes e criangas, ndo ¢ recomendada. ©® Considerando esse
fator, em pacientes com fibrose cistica (FC), essa técnica pode ser substituida pela drenagem postural
modificada (DPM), a qual ndo utiliza esse tipo de posicionamento 1, o que evita os efeitos prejudiciais
descritos na literatura.

A DP ¢, frequentemente, associada com técnicas, de acordo com a faixa etdria do paciente. '°
Em lactentes, indica-se o uso de elevacao de 30°, durante o atendimento, para evitar o RGE.

Apesar dos efeitos da DP serem questionaveis, a sua aplica¢ao, de forma combinada a outras
técnicas, parece ser mais eficaz do que a sua realiza¢do de forma isolada. !
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Tapotagem ou percussao toracica

A tapotagem ou percussao toracica é definida como manobra realizada com as maos em concavidade
palmar para baixo e dedos aduzidos (formato de concha), com movimentos ritmados e compassados,
devendo seu tempo de aplicagdo variar entre trés e cinco minutos; porém, sempre, de acordo com a
necessidade avaliada pela ausculta pulmonar. Os movimentos sao capazes de gerar ondas de energia
mecanica aplicadas na parede tordcica, e que sdo transmitidas aos pulmoes ', com o objetivo de
descolar o muco em estase nas paredes bronquicas.

Descrita como uma das técnicas classicas da fisioterapia respiratoria, essa pode ser realizada
de diferentes maneiras, como a tapotagem acima descrita, percussdo cubital; punho-percussao; ou,
ainda, com as pontas dos dedos (digito-percussdo), em lactentes. A técnica ¢ indicada, em casos de
hipersecre¢do bronquica, e é realizada tanto na fase inspiratéria quanto expiratoria do paciente?, para
aumentar a amplitude dos batimentos ciliares. *

Apesar da sua eficacia na mobilizagdo das secregdes *, a literatura traz alguns efeitos adversos
de sua aplicacdo, devido ao risco de complicagdes como microatelectasias, broncoespasmos e queda
da saturacdo de oxigénio, o que torna sua aplicagao controversa em determinados casos. >’ Em
pacientes com fibrose cistica (FC), alguns estudos demonstraram melhora na fun¢do pulmonar
avaliada pelo pardmetro de volume expiratério for¢ado no primeiro segundo (VEF1) 7 e quantidade
de secrecdo expectorada. ®

Mesmo com o desenvolvimento e aprimoramento de técnicas de fluxo, que proporcionam mais
independéncia, e com base na fisiologia respiratoria, as técnicas convencionais, como a tapotagem,
ainda, configuram como um recurso ao manejo da FC, em especial, nos pacientes em que técnicas
passivas ndo possam ser realizadas.
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Vibracao/Vibrocompressao toracica

A vibragao toracica é caracterizada por movimentos oscilatérios ritmicos sobre a parede toracica
do paciente, podendo ser realizada com as maos. As forgas aplicadas, durante o periodo expiratério
da respiragdo, sao transmitidas para os pulmoes, o que gera aumento da pressao intrapleural e da
taxa do fluxo expiratorio e, consequente, descolamento do muco das vias aéreas.! Quando realizada
em associagdo da compressdo do térax (depressao do gradil costal), auxilia no deslocamento do
muco, ai temos a chamada vibrocompressao. A vibra¢ao toracica deve ser utilizada em pacientes com
incapacidade de participar, ativamente, da terapia desobstrutiva.

A técnica tem como objetivo a remogdo das secre¢des pulmonares de volume significativo,
com consisténcia adesiva e de dificil mobilizagdo de pacientes com doengas obstrutivas, por meio
das mudangas nas propriedades de liquefagao do muco bronquico, agitagao e tixotropismo ?, a partir
da frequéncia em Hertz gerada pelo tremor das maos. No entanto, existe uma certa dificuldade em
se mensurar qual seria a frequéncia ideal e o tempo suficiente para que os efeitos sejam eficientes. De
acordo com Mcllwaine et al. (2017), em uma revisao que avaliou os efeitos da vibra¢ao, verificou-se
que as vibragdes, em uma frequéncia menor que 17 hertz, favorecem o transporte mucociliar. *

Quando se comparam as técnicas convencionais com outras de remocao das secrecoes das vias
aéreas, em relagdo aos efeitos na fun¢do pulmonar, preferéncia individual, adesdo e qualidade de
vida, ainda, ndo existe um consenso acerca das vantagens de uma técnica sobre as outras. Observa-se
uma tendéncia das técnicas autoadministrativas serem mais aceitas pelos pacientes, considerando,
inclusive, a possibilidade de independéncia na adesdo ao tratamento e praticidade, no que tange a
questoes logisticas, como ir e vir de clinicas, diariamente. No entanto, ainda, hd a escassez de estudos
bem definidos e delimitados, com resultados de longo prazo mais conclusivos. *

A dificuldade em se determinar niveis de evidéncia das técnicas de remog¢ao das secre¢des em
adolescentes e adultos reforca essa questao, revelando a falta de dados cientificos uteis, relevantes e
que sejam controlados e randomizados.’

Recomendacgdes

A fisioterapia respiratéria, como parte integrante do manejo da FC ¢, tem como importante
papel a aplicagdo do atendimento didrio, técnica que melhor se adapta ao nosso paciente. Avaliagdo
da conduta do fisioterapeuta é um exercicio constante. Ouvir, firmar lagos, empatia e fazer com que o
paciente entenda exatamente o porqué de cada técnica é importante para a sua qualidade de vida e o
impacto de cada uma constitui fatores fundamentais para a adesao ao tratamento. Ter conhecimento
sobre qual alternativa recomendar depende da capacidade, motivagao, preferéncia e recursos de cada
paciente e dos centros de atendimento. ’
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TEcNICAS ATIVAS E ATIVOASSISTIDAS

Carla Cristina Souza Gomez e Maira Seabra Assumpcao

Técnica de expiracao forcada (TEF)

A TEF foi desenvolvida, em 1979, por Pryor e Webber, e consiste na modificagdo da tosse
normal. ' O objetivo da técnica ¢ realizar a separagdo do muco da parede bronquica e desloca-lo
para as vias aéreas superiores, através da liberag¢ao do ar pela contra¢ao dos musculos expiratorios.
Trata-se de uma técnica de remocéo de secrecdes, que promove menor alteragdo da pressao pleural e
menor probabilidade de colapso bronquiolar. **

A manobra consiste de uma ou duas expiragoes forcadas, que se inicia do volume pulmonar
médio e cessa em baixo volume pulmonar, sem o fechamento da glote, seguidas de periodos de

respiragdo diafragmatica e relaxamento. Durantea expiragdo, o paciente pode emitir, simultaneamente,
o som de “H” (huff). *°¢

O “Huft” de baixo volume pulmonar mobiliza secre¢des periféricas e de alto volume e remove
o muco localizado em vias aéreas superiores. A pausa entre um ou dois “Huffs” deve ser respeitada,
pois, previne um possivel aumento na obstru¢ao do fluxo aéreo. **

Estudos cientificos, como ensaios clinicos e revisoes sistematicas mostram a eficacia da TEF na
remocao da secre¢do de individuos com bronquiectasias, e que apresentam tendéncia ao colapso das
vias aéreas, durante a tosse normal, como ¢ o caso de pacientes com FC. *”*

As diretrizes de praticas clinicas de McCool et al, 2006, demonstram que os resultados da
aplicacdo da TEF, para remocdo de secrecao, nao foram inferiores, quando comparados com a
utilizacdo de outras técnicas, para desobstrucao das vias aéreas periféricas,e, também, enfatizaram que
a TEF pode ser associada a outras técnicas de desobstru¢ido pulmonar, na inten¢ao de potencializar
o efeito de remoc¢ao das secrecoes, e que a mesma deveria ser ensinada a pacientes com FC.® A TEF
independe do posicionamento e pode ser realizada sem a presenca do fisioterapeuta.*
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Recomendacodes

O fisioterapeuta deve avaliar a habilidade cognitiva do paciente e iniciar o treinamento da TEFE,
0 mais precoce possivel. Estimular o paciente que realize a técnica de forma independente e que a
inclua em sua rotina didria.
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Ciclo ativo da respiracao (CAR)

O CAR foi, inicialmente, descrito como uma técnica de expiragdo forcada, em 1968, por
Thompson B & Thompson HT, ! sendo o termo CAR criado, em 1990, por Pryor JA et al., ? para
demonstrar a importancia do controle respiratorio e a expansao toracica. No ano de 1998, a TEF foi
introduzida ao CAR, por Webber BA.? O CAR tem como finalidade deslocar as secre¢oes pulmonares,
melhorar a ventilagdo e a fun¢do pulmonar. %3

A técnica inclui: (i) controle respiratério (CR), periodo de repouso entre as partes ativas do
CAR, em cuja fase, o paciente deve realizar respiragdes diafragmaticas tranquilas; (ii) expansao
toracica (ET), quando o paciente deve ser orientado a inspirar profundamente e, ao final da
inspiragao, realizar uma apneia de trés segundos e (iii) técnica de expiragdo forcada (TEF) consiste
em expira¢oes forcadas intercaladas com periodos de CR. *¢*

Estudos cientificos, comparando o CAR com outras técnicas respiratorias, foram abordados por
numerosos pesquisadores. *'*'7 A revisao sistematica de Mckoy NA et al., 2016, ° evidenciou sobre
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os efeitos do CAR, comparado com outros métodos de remogao da secre¢ao em pacientes com FC.
As analises de Mckoy ° comparam o CAR com drenagem autdgena (DA), dispositivos de oscilagao
de vias aéreas, dispositivos de alta frequéncia de compressao pulmonar, pressao expiratoria positiva e
fisioterapia respiratoria convencional. Embora os estudos mostrem uma tendéncia de o CAR ser uma
preferéncia pessoal do paciente, melhora na qualidade de vida, na tolerancia ao exercicio, na fungao
pulmonar, na saturagdo de oxigénio e no numero de exacerba¢des pulmonares, ainda assim, nao foi
possivel comprovar que qualquer técnica isolada seja melhor que a outra.

Além disso, o CAR, até o momento, ndo demonstrou ser melhor, quando utilizado adjunto
com outras técnicas. Embora o CAR apresente vantagens em sua utilizagdo, os niveis de evidéncia,
ainda, sdo baixos. Miller et al., 1995, '® realizaram um estudo cruzado e compararam a DA e o CAR,
em 18 pacientes com FC, e mostraram que ambas as técnicas sdo igualmente eficazes no transporte
de muco. Giles et al., 1995, *° realizaram um estudo semelhante ao de Miller, no qual, compararam
as mesmas técnicas e mostraram que, além da eficicia de ambas técnicas respiratdrias na remogao
das secre¢des pulmonares, nao houve diferencas estatisticas na fun¢ao pulmonar dos participantes.

O CAR pode ser realizado na posi¢ao sentada e/ou associado com a drenagem postural
modificada, cujo tempo de duragdo dependera da quantidade de secregdo e do cansago do paciente.
E uma técnica que exige compreensio e colaboragdo ativa do paciente; portanto, é recomendada
a partir dos cinco anos de idade e em todas as fases da doenga. Essa técnica traz autonomia na
desobstrugdo das vias aéreas didria e pode ser realizada em qualquer lugar e momento do dia. 2%
Porém, antes de adquirir tal independéncia, o paciente deve ser, adequadamente, treinado e capaz de
entender e executar com eficiéncia todas as fases do exercicio. *

Recomendacgdes

Treinar o paciente a utilizar o CAR, ajuda-lo a estabelecer uma rotina eficaz, conveniente e com
pouca interrup¢ao no estilo de vida.
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Drenagem Autogénica (DA)

A DA foi desenvolvida por Jean Chevaillier, em 1967, e consiste em uma sequéncia de padroes
de respiracio controlada. E utilizada para maximizar o fluxo aéreo e promover melhora da ventilagdo
pulmonar. '* O objetivo da manobra é impedir o colapso das vias aéreas, durante as manobras de
expira¢ao forcada. Além disso, pode consumir menos energia, em compara¢ao com outras técnicas
de remogdo de secrecdes de vias aéreas. '

A técnica consiste em trés fases diferentes. Na primeira fase, conhecida como a “fase de
desgrudar as secrecoes’, sdo utilizadas ventilagdes repetidas abaixo do volume corrente, ou seja,
respiragdes diafragmaticas tranquilas. Essa fase inicial é responsavel em promover a mobilizagdo do
muco das vias pulmonares periféricas. Na segunda fase (fase de coleta), o paciente realiza respiragoes
a volume médio (abaixo do volume inspiratdrio de reserva). Nessa fase, ocorre o deslocamento das
secre¢des nas vias aéreas de médio calibre. Na terceira fase, o maior volume pulmonar de respiragao é
alcancado (até a capacidade vital). E, nessa fase, que ocorre a eliminagio das secrecdes das vias aéreas
distais. '

As vantagens desta técnica sdo que o paciente pode realiza-la de forma independente e discreta,
em qualquer lugar e a qualquer momento. »>*

Embora pareca ser uma manobra facil e flexivel, ¢ uma estratégia de tratamento complexa
e, tecnicamente, dificil, exigindo paciéncia, concentragdo, controle da respiragdo e cooperagao
do individuo. E preciso de tempo para a crianga, adolescente e até mesmo o adulto aprenderem
ter capacidade de percep¢do de sua ventilagdo pulmonar, capacidade de controlar os volumes
pulmonares e fluxos respiratorios, mas, com o feedback constante do fisioterapeuta, a DA torna-se
possivel e eficaz. Por esta razdo, ¢ indicada para maiores de oito anos de idade. A postura da técnica,
geralmente, é realizada na posicao sentada, mas, também, pode ser realizada em uma posigao de
drenagem postural (DP)."¢®

A eficacia da DA versus DP com percussio foi avaliada por Mcllwaine et al., 2010, em um estudo
realizado durante dois anos, cujo pardmetro de volume expiratdrio for¢ado no primeiro segundo
(VEF1) foi utilizado para se avaliar a melhora da fun¢do pulmonar, como desfechos encontrados,
ambas as técnicas ndo apresentaram diferenca; porém, os pacientes relataram preferéncia pela DA.°

Os efeitos positivos da DA, nos pacientes com FC, foram apresentados em numerosos estudos,
segundo demonstrado na revisdo sistematica de Cabillic et al., 2016, e Morgan K., 2015. Os resultados
dessas revisdes mostraram um bom nivel de evidéncia na remocgéao das secre¢oes pulmonares e nas
trocas gasosa; porém, a melhora da fun¢do pulmonar com o uso da DA permanece incerto e com
limitagdes metodoldgicas. ' McCormack et al., 2017, compararam a eficacia clinica da DA, em
pacientes com FC, com outras técnicas de fisioterapia, para remog¢ao de secre¢do das vias aéreas, e,
embora os estudos avaliados apresentarem eficacia da DA na desobstru¢do pulmonar, os achados
dessa revisdao foram limitados, o que impossibilitou afirmagdes de que a DA é uma técnica superior
a outras técnicas de desobstru¢ao pulmonar.

Os estudos de DA, envolvendo lactentes e criangas menores, sdo escassos, devido as dificuldades
nas analises de fun¢ao pulmonar nessa populagao; portanto, ndo se pode aceitar e nem rejeitar essa
opg¢ao de tratamento como segura e eficaz, para o uso na pratica clinica. A DA, em lactentes e criangas
pequenas, foi adaptada e é conhecida como drenagem autdgena assistida (DAA). !
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Na DAA, o fisioterapeuta, pais ou cuidador aplicam uma pressdo manual, suavemente, sobre a
parede toracica, para auxiliar na redugdo dos volumes pulmonares, em dire¢do ao volume residual,
e alcancar diferentes volumes pulmonares. Manobras com forca excessiva sobre o térax da crianga
devem ser evitadas, pois pode promover o fechamento da glote, devido a resisténcia de for¢a contraria,
que a crianga possa realizar durante a técnica aplicada, apneia e agdo da musculatura inspiratdria,
durante as manobras expiratdrias. A manobra deve ser aplicada, de forma passiva suave e progressiva,
usando o padrio respiratdrio do paciente e de maneira confortavel. !

Recomendacbes

Encorajar o paciente a realiza-la, de forma independente, em sua rotina diaria. Embora
seja indicada para escolares acima de cinco anos de idade, o fisioterapeuta deve avaliar, de forma
personalizada, a habilidade cognitiva, independentemente da idade.

Para as criangas menores, que ainda ndo consigam realizar os exercicios fisioterapéuticos de
forma ativa, o fisioterapeuta deve envolver as maes em programas de conscientizagdo da importancia
da fisioterapia respiratdria nas criangas com FC e capacita-las a realizar a DAA, de forma regular, e
auxilia-las a participar, juntamente com seus filhos, do momento de realizar os exercicios respiratorios.

Todos os adultos devem ter mais de uma técnica disponivel para eles, e trabalhar com eles, para
estabelecer uma rotina que se encaixa com um estilo de vida ocupado, que inclua horario escolar,
laboral e familiar. Uma vez que ndo ha evidéncias fortes, para comprovar a efetividade de uma técnica
sobre a outra, é importante considerar a preferéncia do paciente em decidir a melhor técnica para o
seu tratamento.
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Expiracao lenta e prolongada — ELPr

A expiragao lenta e prolongada (ELPr) é uma técnica manual passiva indicada para lactentes e
criangas, descrita por Guy Postiaux, no ano de 1980. ! Essa técnica tem como finalidade desobstruir
as vias aéreas e “desinsuflar” os pulmoes de maneira completa. >O principal objetivo é obter volume
expirado maior e melhor desinsuflagdo pulmonar, a partir do tempo expiratério prolongado, o que
evita o colapso dindmico ou estreitamento das vias aéreas, devido ao deslocamento dos pontos de
igual pressao.’

O posicionamento, para a realizagao da técnica, é o paciente em decubito dorsal sobre uma
superficie semirrigida, em que a manobra consiste em uma pressao manual toracoabdominal lenta,
com inicio ao término de uma expiracao espontinea, que se estende até o volume residual. * Essa
pressao ¢ realizada de forma lenta e chega a se opor a duas ou trés tentativas inspiratdrias, pode ser
realizada juntamente com uso de vibragoes, cuja efetividade da técnica ¢é verificada, por meio da
ausculta pulmonar e, também, pela presenca de tosse. *

Em pacientes com fibrose cistica (FC), a ELPr é destinada a quadros de hipersecre¢ao pulmonar
e configura como um recurso dentro de um conjunto de técnicas atuais (a fluxo) °, contudo, ndo
hd, ainda, evidéncias cientificas acerca de sua efetividade, por meio de estudos controlados e
randomizados. Como um dos cuidados relativos a aplicagdo da ELPr, esta a presenca do refluxo
gastroesofagico em lactentes e, nos casos de broncoespasmo, deve haver a atengdo ao uso precedido
de broncodilatadores. ? De acordo com o estudo de Lanza et al, em lactentes com bronquiolite, a
aplicagdo da técnica de ELPr demonstrou-se segura, nos casos de propensao ao broncoespasmo. ¢

As publicagoes disponiveis na literatura sobre a aplicagao da ELPr concentram-se em pesquisas
envolvendo criangas de zero a dois anos de idade, com bronquiolite viral aguda. 7!
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Aumento do fluxo expiratério — AFE

E uma técnica dita atual ou moderna, que trabalha com alteragdes do fluxo de ar, proposta por
Joel Barthe, em 1960. ' E descrita como uma técnica passiva desenvolvida para remogio de secrecdes
brénquicas de criangas com fibrose cistica (FC). 2

O mecanismo de agao esta pautado, principalmente em vias aéreas proximais, ou seja, nas
primeiras quatro e cinco geragdes bronquicas, quando é realizada de forma lenta, permite que o
muco seja deslocado de bronquios de médio calibre para bronquios mais proximais. * O esvaziamento
passivo das secre¢des bronquicas, por meio do aumento do fluxo expiratério e apoio abdominal 2,
pode ser feito, entao, de forma rapida (AFER), para o deslocamento de secre¢des de médio a grande
calibre, ou de forma lenta (AFEL), para o deslocamento de secre¢des mais distais. *

Um dos fatores que diferencia o AFE da ELPr é que a aplicagdo do AFE ¢ feita no inicio da
expiragdo, enquanto a ELPr ¢ aplicada no final de uma expiragao de repouso.

O fluxo ideal deve ser encontrado para a mobilizagao das secregdes, por meio dessa variagdo
do fluxo expiratdrio, o AFE tem como propdsito o descolamento das secrecdes das paredes das vias
aéreas e sua progressao na arvore bronquica, considerado uma técnica flexivel e variavel, é comumente
utilizado, na Franca, em pacientes com FC, com base em sua a¢ao nas secregdes localizadas na traqueia
e bronquios proximais. ¢ E possivel observar os ruidos “adicionados”, para verificar a localiza¢io do
muco, situagdes de instabilidade bronquica ou traqueobrénquica e espasmos, através dos ouvidos ou
por vibragdes sob a maos do fisioterapeuta. ’
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Desde o ano de 1994, o AFE é reconhecido, pelo Consenso de Lyon, como uma técnica a
fluxo, e que apresenta algumas modalidades em sua aplicagao: passiva, ativoassistida ou ativamente,
respeitando-se a faixa etdria, grau de compreensao e aten¢ao do paciente. ®

A descrigao da técnica de AFE passiva consiste na aplicagdo das maos do fisioterapeuta, uma
entre a furcula esternal e a linha intermamaria. Esse apoio deve ser feito com a regido cubital da
mao, uma vez que a superficie de contato sofre variagdes, de acordo com o tamanho da méao do
fisioterapeuta e o torax do paciente. O movimento realizado pelas maos do fisioterapeuta é a mao
toracica no sentido de cima para baixo, e de frente para tras, de forma simultdnea, acompanhando
a expiragdo da crianca. Ja 0 movimento da mao abdominal pode variar, segundo a idade e doenga
apresentada. **

AFE ativoassistido pode ser realizado para criangas cooperantes, acima de trés anos de
idade. Preconiza-se que o fisioterapeuta ensine o paciente a expirar com a glote aberta, enquanto o
fisioterapeuta acompanha a expiragao e realiza uma pressio manual sobre as costelas da crianga, no
mesmo sentido da expiragao fisioldgica, a partir do plato inspiratério. >*

AFE ativo, indicado quando o paciente é cooperante e capazes de realizarem a técnica de forma
adequada, consiste em expirar com a glote aberta, variando os fluxos e volumes pulmonares, segundo
alocalizagdo da secre¢do, com a realizagdo de contra¢des da musculatura abdominal e expiragdes até
o ato da tosse. >*

As manobras do AFE estao descritas para o manejo do paciente com FC e devem ser realizadas
com cuidado, em situagdes em que haja fragilidade dOssea, para se evitar fraturas, desconforto
respiratdrio agudo, insuficiéncia respiratoria grave, asma e enfisema. ° Em criangas com refluxo
gastroesofagico, a posi¢do mais adequada é com o decubito dorsal em elevagio. ° A técnica do AFE
¢ utilizada, em especial, por fisioterapeutas franceses no tratamento da FC. Nao existe, atualmente,
trabalhos que suportem seus resultados de forma evidente, apesar de ser utilizada na pratica clinica
do Brasil, ela permanece pouco reconhecida no meio cientifico. '
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Expiracao lenta total com a glote aberta em decubito infralateral - ELTGoL

A expiragdo lenta total com a glote aberta em decubito infralateral é uma técnica que se inicia
na capacidade residual funcional até o volume residual !, com sua eficicia descrita por Guy Postiaux,
em 1990. 2 Caracterizada como uma técnica expiratoria lenta, tem sua agdo, preferencialmente, na
por¢ao média da arvore bronquica, atingindo da 82 a 10° geracao. *

O paciente ¢ posicionado em decubito lateral com o pulmao a ser tratado no lado de apoio
(pulmao-dependente), * cuja postura lateral tem como objetivo controlar a taxa de fluxo expiratorio
(melhor desinsuflagdo) e aumentar a eliminagdo do muco. °

O fisioterapeuta pode auxiliar na realizagdo da técnica, ficando posicionado atras do paciente,
com uma mao infra-axilar e outra na regido de contra apoio no gradil supralateral, e, a partir
da capacidade residual funcional do paciente, exercer uma pressao simétrica das duas maos que
auxiliam a desinsuflagdo pulmonar. ' Pode-se fazer o uso de um bocal para ajudar a manter a glote
aberta. ® A manobra ¢ indicada para criancas com idades entre oito e doze anos e pode ser realizada
em pacientes com FC7, de forma ativa-passiva ou ativa. ®

Lanza et al. °> observaram que a ELTGoL foi capaz de mobilizar mais de 80% de volume
residual expiratdrio em individuos com bronquiectasias com obstru¢ao moderada das vias aéreas,
demonstrando ser uma técnica reprodutivel, podendo ser realizada por um fisioterapeuta ou
autoadministrada pelo paciente.

As principais contraindicagbes estdo relacionadas a obstrug¢do cavitaria, abcessos e
bronquiectasias de grau avancado. E importante a observa¢ao da saturagdo de oxigénio, durante a
terapia.

Recomendacdes

Apesar das técnicas modernas ou ditas a fluxo serem utilizadas rotineiramente, na pratica
clinica para o manejo do paciente com FC, no Brasil, ainda, ndo existe um consenso e nem evidéncias
suficientes que determinem quais devam ser utilizadas. A escolha das modalidades dentro da
fisioterapia respiratoria, ainda, se pauta no conhecimento da fisiologia pulmonar e descricdes dos
efeitos das técnicas. As técnicas aqui descritas sdo conhecidas, na realidade brasileira e de alguns
paises europeus; no entanto, ainda, nao sao reconhecidas pelas recomendagdes internacionais.
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Outros recursos

Outros recursos, incluindo brinquedos podem ser utilizados durante a terapia, principalmente
em criangas pequenas, com objetivos de motivagdo e/ou estratégias para ensinar variagdes de fluxo
e volumes.

O método do Reequilibrio Téraco abdominal (RTA) também ¢ utilizado no Brasil, porém, no
melhor do nosso entendimento, encontramos apenas um estudo, até o momento 1 onde foi observado
melhora da for¢a muscular.
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TECNICAS INSTRUMENTAIS

Paloma L. E Parazzi

Terapia por dispositivos de pressao expiratoéria positiva (PEP) na via aérea

A terapia por pressdo expiratdria positiva (PEP), também conhecida como Expiratory positive
airway pressure (EPAP), consiste de um dispositivo, com uma valvula unidirecional, que fornece ao
usudrio uma resisténcia a expiracdo, resultando no aumento da pressao expiratéria nos bronquios
entre cinco-25 cmH20 . E um sistema que, através da manutengio da pressdo positiva expiratéria,
proporciona melhora na troca gasosa e redugao da dispneia .

Segundo Health Quality Ontario, 2009; no Canada, as estatisticas da meta-analise indicam
que de um a dois tercos dos pacientes com FC, entre seis a sete anos ou mais, usam PEP como seu
principal método de depuragdo das vias aéreas. O estudo, ainda, conclui que a eficacia clinica da
técnica evidenciada através dos estudos sugere que a PEP é, pelo menos, tdo eficaz ou mais eficaz que
a fisioterapia convencional *.

Assim, os dispositivos com a valvula de PEP sao recursos importantes na terapia desobstrutiva
diaria dos pacientes com FC e podem ser aplicados por meio de méscara facial ou bucal, com pressoes
estabelecidas e/ou por aparelhos de PEP oscilatéria, que serdo discutidos adiante *°.

Terapia por mascara de PEP

Uma sessdo de terapia por PEP consiste de periodos de respiracdo através da valvula de PEP de
modo a colocar o ar por detrds das secre¢oes e mobiliza-las por meio da técnica de expiragao forcada
(TEF) ou tosse. A resisténcia expiratdria ideal deve ser mensurada da expiragdo do paciente, devendo
o volume de ar ser maior que o da sua habitual capacidade vital forcada .

A técnica deve ser realizada com o paciente inspirando a volume pulmonar médio (um pouco
maior do que o volume corrente), e, entdo, expira ativamente com um indice de inspiracao/expiragao
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(I:E) de 1:3 ou 1:4. Apos, aproximadamente, 10 a 15 expiragdes na mascara de PEP, o paciente realiza
uma série de huffs, mantendo a glote aberta para deslocar e expectorar as secre¢des mobilizadas.
O ciclo deve ser repetido por 20 minutos ou até o paciente sentir que ndo ha mais secrecdes para
serem expectoradas. A frequéncia e duragdo de cada tratamento sdo ajustadas, individualmente,
dependendo da reagao de cada paciente a técnica *'°.

A terapia por mascara de PEP ou bucal, associada ao clipe nasal, consiste na expira¢ao, através
de uma valvula unidirecional e de um dispositivo que funciona como um resistor, determinando o
nivel de PEEP, auxiliando na remoc¢ao da secre¢do. Existem dois tipos de resistor: resistor a fluxo
(valvula de orificio) e resistor de limiar pressérico (valvula de spring loaded). Sendo a valvula de
spring loaded, na pratica clinica como mais adequada e funcional '

Outra terapia por mascara de PEP ¢ a de alta pressao (Hi-PEP). Difere das técnicas acima por
oferecer uma expiragao for¢cada contra uma resisténcia mecénica fixa que, geralmente, pode variar
de 40 a 100 cm de H20 ™.

A indicagdo da PEP, além de mobilizagdo e depuragdo da secregdo, também, consiste em
prevenir ou reverter atelectasias e reduzir o aprisionamento de ar '. Nao hd na literatura um consenso
em relacdo a idade ideal de inicio da terapia com PEP, devendo inicia-la a partir da compreensao para
realizacao da técnica.

Diante de pneumotdrax nao drenado e hemoptise ativa, deve-se contraindicar a terapia com
PEP; porém, diante de hemoptise de moderada a leve, instabilidade hemodinamica, nauseas e
cirurgias esofdgicas, a terapia com PEP pode ser utilizada com cautela ®.

Terapia por PEP subaquatico

O PEP subaquatico nao difere da terapia com PEP convencional, contribuindo na melhora
da ventila¢do, em dreas que ndo estavam sendo ventiladas *'°. Atualmente, existem trés tipos de
dispositivos de PEP comercializados internacionalmente: AguaPEP™; Hydrapep™; Therabubble™.
Entretanto, pouco se sabe sobre esses dispositivos. Ao determinar as pressoes expiratdrias finais
(cmH20) efrequénciasdeoscilagao (Hz) geradas nostrés dispositivos, observou-se que o Therabubble™
manteve a pressdo mais estavel em toda a gama de fluxos testados. Os autores observaram, ainda, que
todos os dispositivos investigados produziram frequéncias de oscilagdo semelhantes .

Outro dispositivo comercializado no mercado exterior é o Bottle PEP, um método simples e
barato de administrar PEP de baixa pressdo. No cenario pediatrico, é frequentemente chamado de
bolha PEP, como a criagao de bolhas (pela adigdo de detergente liquido e corante alimentar para a
agua) sendo atraente para criangas '*. Nao ha, na literatura atual, estudos relevantes sobre o uso de
Bottle PEP, na populagédo pediatrica ou adulta.

Na adaptagdo caseira ou a criagao de protdtipos, a resisténcia da maioria dos aparelhos é criada
por um selo de agua. Dependendo do efeito desejado da técnica e da taxa de fluxo do paciente, a
coluna de agua ¢, geralmente, de 10-13cm de profundidade, em uma garrafa de, no minimo, um
litro. O nivel de PEP gerado com este dispositivo ¢, geralmente, entre 10 e 20 cmH20O. Ao aumentar a
profundidade da 4gua, consequentemente, aumentara a pressao, diminuindo as oscilagdes durante a
expirac¢ao. Por outro lado, a diminui¢ao da profundidade da 4gua aumentara as oscilagdes e diminuira
a pressao durante a expiragao .
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Foi realizada, em laboratdrio, a constru¢do de uma garrafa PEP “caseira’, com tubulagéo estreita,
visando estudar os efeitos do diametro e comprimento do tubo. Ao hipotetizar a garrafa PEP, os
autores observaram que uma garrafa estreita e/ou com o topo muito pequeno poderia gerar uma PEP
mais alta do que recomendada individualmente. A garrafa PEP “ideal’, segundo os autores, seria com
a tubulacdo com um didmetro interno> 8 mm e o orificio de escape de ar ser> 8 mm; gerando assim
a pressao expiratoria desejada, através da pressdo da coluna de agua . Entretanto, mais estudos sao
necessarios para avaliar as repercussdes alveolares de varios dispositivos de pressao da garrafa PEP.

A terapia com PEP aquatico apresenta algumas contraindica¢des como: falta de capacidade
cognitiva do paciente correndo o risco de inalar a d4gua e dificuldade de sentar para a realizagdo da
técnica e eliminagdo da secregdo . Sendo assim, a idade ideal para inicio da inser¢do do individuo
nessa terapia é a que ele tenha compreensao para realizacao da técnica.

Terapia por Oscilacao Oral de Alta Frequéncia (OOAF)

E composta pela combinagdo da pressdo expiratdria positiva e as oscilagdes do fluxo expiratdrio.
A vantagem da adigdo da oscilagdo é que ela altera a propriedade tixotropica do muco, que se liquefaz.’

Osdispositivos que utilizam estes recursos sdo: o Flutter®, Shaker® e Acapella®; sendo contraindicada
a utilizacdo desses instrumentos,, em situagdes de franca hemoptise e pneumotérax nao tratado .
A terapia com esses dispositivos pode ser iniciada a partir da compreensdo dos pacientes para sua
realizagdo efetiva. Estudos que avaliaram seus efeitos em curto prazo demonstraram que ele aumenta a
transportabilidade da secregdo e é tdo efetivo quanto outras técnicas de desobstru¢do bronquica’.

O mecanismo de agdo do Flutter® e do Shaker® é similar e esta baseado na variagdo de pressao
positiva de 10-25 cm H2O, associada a variagdo de frequéncias de oscilagdes do fluxo aéreo entre
dois-32 Hz. Por meio de movimentos alternados de fechamento e abertura do orificio de saida de ar
por uma bola de ago, a pressao oscilatdria é transmitida para a via aerifera e atua como “microtosses’,
aumentando, transitoriamente, o fluxo aéreo e promovendo o clareamento das secre¢des '**%. Uma
sessdo consiste de 10 a 15 respiragdes nos aparelhos, seguidas por huffs e respiragdes controladas,
com dura¢ao de 15 a 20 minutos, dependendo da necessidade do paciente ..

O Acapella® (DHD Healthcare, Wampsville, NY 13163, USA) combinam os principios da alta
frequéncia de oscilagdo do fluxo expiratério e PEP, onde a resisténcia pode ser ajustada. Os Aparelhos
de PEP oscilatdria ndo necessitam de restri¢do, em relagdo a posi¢do corporal do paciente, podendo
ser utilizados nas posi¢des de drenagem postural .

Apods a meta-analise dos efeitos da PEP versus outras técnicas de depuragdo das vias aéreas
sobre a fung¢do pulmonar e a preferéncia do paciente, os autores observaram que houve uma redugao
significativa nas exacerbagdes pulmonares, em pessoas que usam PEP, em comparagao com aquelas
que usam a oscilagdo oral de alta frequéncia, no estudo onde a taxa de exacerbagdo foi uma medida
de resultado primaria *.

Recomendacobes

Recomendam-se que as terapias por PEP tém sido evidenciadas, na literatura atual, como
técnicas de depuracao de secre¢des, como, também, para otimiza¢ao da ventila¢ao, indicando redugao
significativa das exacerbagdes pulmonares, em individuos que utilizam a PEP, rotineiramente, em
comparagdo com outras técnicas >**2!,
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Oscilacao de alta frequéncia da parede toracica (Vest® High-frequency
chest wall oscillation)

O Vest® equipamento que idealiza a High-frequency chest wall oscillation, termo que, em
lingua portuguesa, recebe o nome de oscilagdo de alta frequéncia da parede toracica é um sistema
criado para auxiliar, de forma passiva, a higiene de vias aéreas. O principal beneficio seria o auxilio
na remocao de secre¢des pulmonares, em pacientes adultos ou pedidtricos que estejam com ou sem
suporte ventilatdrio e apresentem doengas respiratdrias agudas ou cronicas.'”

O paciente utiliza o dispositivo em forma de colete ou cinta que envolve a caixa toracica. O
equipamento ¢ ligado a um propulsor de ar que gera a oscilagao externa nomeada como oscilagao de
alta frequéncia. O movimento ritmico e continuo promove o deslocamento de secre¢des da periferia
para vias centrais, de maneira que possam ser eliminadas pela tosse ou aspiragdo. *¢ O ajuste da
frequéncia no dispositivo é realizado em Hertz e deve ser individualizado, de acordo com o conforto
e adaptagdo do paciente. * Para pacientes com fibrose cistica, a literatura sugere um periodo de
utiliza¢do do colete, variando entre 10 a 20 minutos, de duas a quatro vezes ao dia. **

Em um estudo multicéntrico, que acompanhou pacientes com FC, por um ano, com idades
acima de seis anos, entre criangas e adultos, houve preferéncia pelo uso da mascara com pressao
positiva expiratoria (PEP), em relacdo ao colete de alta frequéncia (no caso o: inCourage System
(RespirTech).”

Recomendacbes

Nao ha evidéncias quanto a superioridade da técnica sobre as demais utilizadas nos pacientes
com fibrose cistica. **
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OTIMIZACAO DA VENTILACAO

Paloma L. FE Parazzi

A adesdo afisioterapia respiratoria deve ser, rotineiramente, encorajada, devido as manifestagoes
clinicas pulmonares evidenciadas nos pacientes com FC como: sinusite, bronquite, pneumonia,
bronquiectasia, fibrose e cor pulmonare, podendo até evoluir para faléncia pulmonar, justificando o

acompanhamento de sua sintomatologia, periodicamente, para elabora¢ao do tratamento adequado
1,2,3

Com a variedade e cronicidade dos acontecimentos que envolvem cada paciente,
individualmente, sua avaliacao e elaboracdo do tratamento devem ser especificas, visando as suas
maiores complicagdes, ndo existindo, portanto, um modelo padrao para o tratamento da FC %,

Dentre os objetivos da fisioterapia para esses pacientes, estdo o auxilio na depuragao de
secregdes, através das técnicas de higiene bronquica, além das técnicas de expansao pulmonar,
podendo ser utilizadas com adequada monitorizagao *°.

As técnicas de higiene bronquica na FC sao bem evidenciadas no meio cientifico, sendo as
mais evidenciadas: o ciclo ativo da respiracao, drenagem autogena, oscilagao oral de alta frequéncia,
drenagem postural, ventilagdo nao invasiva e terapias por PEP ¢*.

As terapias por PEP tém sido evidenciadas na literatura atual como técnicas de depuragao
de secre¢des como, também, para otimizagdo da ventilagdo, indicando redu¢ao significativa das
exacerbagdes pulmonares, em pessoas que usam PEP, rotineiramente, em comparagdo com outras
técnicas *>'°.

Nem todas as técnicas de expansdo pulmonar, que abrangem a fisioterapia, tém sido bem
documentadas na FC como, por exemplo, a inspirometria de incentivo. Embora, seu uso seja bem
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documentado em diversas doengas, na FC, deve-se ater a restricdes e precaugdes do seu uso, ja
que pode ser inapropriada sua utilizagao, isoladamente, em casos de hiperventilagdo; possibilidade
de barotrauma em pulmio enfisematoso ou bronquiectdsico; exacerba¢ao de broncoespasmo;
aprisionamento aéreo e dispneia '>'2.

Logo, embora o papel da fisioterapia na FC seja complexo e de fundamental importéncia,
incluindo depuragdo das vias aéreas, indicacdo de exercicio fisico e a gestdo de sequelas a longo
prazo; estudos mais rigorosos de suas técnicas com niveis de evidéncia apurados sdo necessarios para
auxiliar na pratica baseada em evidéncias.
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ReEcursos Lubicos

Adriana Della Zuana

A fisioterapia respiratoria, que engloba técnicas de remogao de secre¢ao bronquica e exercicios
respiratorios, tem um papel importante no tratamento de criangas com FC'. Em se tratando de
criangas, o fisioterapeuta pode e deve utilizar o lidico, como estratégia de cuidado a crianga. O termo
ludico envolve atividades livres ou dirigidas, capazes de envolver seus participantes e gerar prazer 2.

A execugdo de exercicios respiratorios em pediatria depende da idade e do nivel de compreensao
da crianca **. Nao existe sucesso em fisioterapia respiratoria pediatrica, se as brincadeiras e os
brinquedos nao estiverem envolvidos como bolhas-de-sabdo, espelhos, cataventos, linguas-de-sogra,
bolinhas de isopor ou outros brinquedos de sopro °. Esses brinquedos de sopro tém como objetivo
orientar, incentivar, treinar as criangas a respirar mais profundamente e introduzir técnicas mais
elaboradas e independentes de cinesioterapia respiratéria e de remogao de secre¢ao bronquica’.

Estratégias como a inclusdo de jogos de realidade virtual, com o objetivo de estimular a
atividade fisica e, assim, melhorar a autoestima, o conhecimento de si, as habilidades motoras e de
comportamentos mais saudaveis, por estes jovens com FC, devem ser incluidas °.

Recomendacao

Cabe ao fisioterapeuta respiratorio pediatrico, a escolha de atividades supervisionadas e
individualizadas, para melhorar a adesao ao tratamento.
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Exercicio Fisico como CoADJUVANTE DA TERAPIA DE

HiciENE BRONQUICA

Janaina Scalco

Os beneficios do exercicio fisico para pacientes com FC vao além do incremento na aptidao
aerobica e diversos estudos tém apontado melhora na fun¢do pulmonar ou reducio de seu
decréscimo, com a introdugdo da pratica de exercicios fisicos nessa populagdo. A analise sistematica
da literatura conclui que a pratica de exercicios fisicos associada a fisioterapia respiratoria melhora,
significativamente, a fungdo pulmonar, em comparacéo a fisioterapia respiratdria isolada 2.

A depuragao mucociliar de sujeitos com FC pode ser potencializada por variados mecanismos
fisiolégicos, durante o exercicio, como a hiperventilagdo, estimula¢ao de tosse, alteragdes no
transporte ionico e na reologia do escarro **.

Sabe-se que alteracdes nos fluxos e volumes de ar como o aumento da ventilagdo minuto (VE)
e maiores valores de pico de fluxo expiratério (PFE) favorecem o deslocamento do muco da periferia
do pulmao para a orofaringe °>. Dwyer e colaboradores (2011) %, ao avaliarem a ventilagao e alteragdes
nas propriedades do muco de individuos com FC, antes e apds exercicios (esteira e cicloergometro),
observaram que um Unico periodo de 20 minutos de exercicio com intensidade moderada,
independente da modalidade, aumenta a VE, PFE e a facilidade de expectoragao de adultos.

No entanto, apenas o exercicio em esteira parece diminuir, significativamente, a impedancia
do escarro °. Ja se sabe que aplicacao de técnicas oscilatdrias sobre o térax tem potencial de alterar a
reologia das secre¢oes pulmonares em individuos com FC ¢, neste sentido, exercicios fisicos como a
caminhada e corrida, que geram “oscilagdes” (2 a 5Hz) no tronco, podem transferir estas oscilagoes
para os pulmdes e alterar a viscosidade do muco ’. Fatos estes que podem explicar a diminui¢do na
impedancia do escarro encontrada naqueles que realizaram exercicio em esteira °.
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Outra hipoétese explorada é quanto a influéncia do exercicio sobre a condutancia dos canais
ionicos do trato respiratorio. Pesquisas ** sugerem que exercicios de alta ou moderada intensidade
diminuem a reabsor¢ao de sodio no epitélio respiratorio e, consequentemente, aumentam a secre¢ao
de fluidos nas vias aéreas de individuos com FC, com consequente redugdo da viscosidade do muco,
tal condi¢ao, também, pode explicar, em parte, os benéficos do exercicio nesses pacientes.

Em criangas e adolescentes com FC, o efeito de periodos curtos (cinco minutos) de exercicios
dinamicos como corrida indoor, subida de escada, cicloergémetro, saltos, jogar e pegar bola,
intercalados com técnicas expiratorias de fisioterapia respiratéria (fluxo expiratdrio prolongado,
breves aceleragdoes do fluxo expiratério com a glote aberta, técnica expiratéria forcada, tosse e
expectoracao) exercem o mesmo efeito como na quantidade de muco expectorado, que a realizagdo
de um atendimento fisioterapéutico baseado, exclusivamente, em técnicas de remocgao de secre¢do
(ciclo ativo da respira¢ao, respiragcdo diafragmatica, fluxos expiratérios forcados e prolongados,
compressao toracica, tosse e expectoracao). Sendo que efeitos imediatos na fungdo pulmonar e no
nivel de satisfagdo das criangas com o tratamento mostra-se maior com a inclusdo de exercicios
durante a sessao °.

Sendo assim, o fisioterapeuta pode utilizar exercicios fisicos, que elevem a demanda ventilatéria
associados as técnicas de fisioterapia respiratoria, com objetivo de potencializar a terapia de
desobstrugdo das vias aéreas °. Como, ainda, sdo escassas as evidéncias cientificas disponiveis sobre
qual a duragdo ou intensidade necessaria para que o exercicio atue positivamente na depuragio de
secregoes, o profissional deve atentar, se as atividades propostas repercutiram no aumento da demanda
respiratoria, um dos mecanismos facilitadores da depuragdo mucociliar, através da observacao da
frequéncia respiratdria, da percepgao subjetiva de esfor¢co ou sensagao de dispneia da crianga.

Com base no exposto, sugere-se que o fisioterapeuta estimule a pratica regular de exercicios e
utilize atividades fisicas como coadjuvante a terapia de desobstrugao das vias aéreas para individuos
com fibrose cistica, sendo que exercicios que fornecam oscilagdes sobre o tronco como a caminhada
e corrida parecem fornecer maiores beneficios.

Recomendacao

O fisioterapeuta pode utilizar exercicios fisicos, que elevem a demanda ventilatoria associados
a fisioterapia respiratéria, com objetivo de potencializar a terapia de desobstrucao das vias aéreas e
torna-la mais satisfatdria a populagdo de pacientes pediatricos.
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O PaPEL DO FISIOTERAPEUTA RESPIRATORIO NAS
CRriANCAS com DiagnosTico De FiBrose CisTica (FC)

ASSINTOMATICAS

Hilda Angélica I. Jimenez e Paloma L. F. Parazzi

Definem-se lactentes assintomaticos, com diagnéstico de FC, aqueles que cursam, durante
os dois primeiros anos de vida, sem sintomatologia e cujo exame fisico encontra-se dentro da
normalidade. Desta maneira, existem muitas controvérsias, em relagdo a atuagdo da fisioterapia
respiratoria, considerada sindnimo de desobstruc¢do bronquica, em lactentes assintomaticos 2.

Segundo a Australian Respiratory Early Surveillance Team for Cystic Fibrosis (AREST-CEF),
2009; sinais de inflamagao, infecgdo e anormalidade das estruturas das vias areas foram encontrados
em 48 lactentes com FC, aos trés meses, sem sintomas respiratorios, sendo que 12 dessas criangas
apresentavam infec¢ao bacteriana, células inflamatoérias, aumento da atividade da elastina, dos
neutréfilos, levando a dano estrutural do pulmao **. Estes dados foram confirmados, através das
observagdes da tomografia computadorizada com os resultados de dilatagao bronquica, parede
bronquial espessada e retencao de ar em 46 dos 48 lactentes observados **.

Os danos estruturais pulmonares, nas criancas com FC, e mutagdes de classes graves (que
sdo a maioria), podem ser constatadas que ja existem, precocemente. Portanto, é consideravel que
a fisioterapia respiratoria deva iniciar-se logo apos o diagnoéstico. Esse fato permitira a familia e
a crianga aceitar o tratamento como parte da rotina didria e propiciara a capacidade de detectar,
precocemente, 0s sinais respiratorios pela familia e equipe multidisciplinar 7.

Segundo o consenso britanico sobre o manejo da fisioterapia em criancas assintomaticas, a
atuagdo da fisioterapia deve ser iniciada a partir do diagnéstico, para avaliacdo e acompanhamento,
tanto do desenvolvimento motor como do sistema respiratorio ”.
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BAsEs FisioLOGICAS DA TERAPIA INALATORIA

Renata Maba Gongalves Wamosy

A via inalatdria é considerada de escolha no tratamento da doenga pulmonar na fibrose cistica
(FC) *¢. A utilizagdo do nebulizador no manejo da doenga iniciou-se ap6s a inser¢ao das primeiras
medicagoes por via inalatdria, como a dornase-alfa e a tobramicina inalatéria, na década de 90 7%.

Para a administrac¢io de medicamentos, denomina-se aerossol, a suspensao de particulas
de pds seco ou de liquido no ar, para serem inaladas no interior das vias aéreas, aproveitando o
mecanismo da respiragdo . A administra¢do do farmaco, por via inalatéria, proporciona um efeito
topico, enquanto reduz o risco de efeitos colaterais sistémicos e diminui os custos da medicagao *°.

A deposigdo pulmonar das particulas de gas ¢ o principal fator de eficacia da terapia, além dos
fatores inerentes ao proprio individuo que inala®. Assim, a deposi¢do pulmonar esta intimamente
relacionada com o tamanho das particulas produzidas, que é expressa como o diametro médio de
massa aerodindmica (DMMA) . Quando o tamanho do DMMA é idéntico, em todas as particulas,
classificam-se como homodispersos, e quando o DMMA ¢ variavel e diverso, denominam-se
heterodispersos. O segundo é mais utilizado na pratica clinica e seu alcance nas vias aéreas é cerca
de 30% .

O tamanho das particulas inaladas condiciona, por sua vez, o lugar de preferéncia para
a deposi¢ao do pulmao. Desta forma, as particulas de maior tamanho (DMMA superior a cinco
micrometros) depositam-se principalmente na primeira por¢ao do percurso (boca, faringe, laringe,
traqueia e grandes bronquios) *’. As particulas de diametro médio (DMMA entre um a cinco
micrometros), quando suspensas no ar, circulam, preferencialmente, junto ao fluxo laminar, alcangam
territérios mais distais e chegam até a regido dos pequenos bronquios ’. As particulas menores que 1
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micrometro, quando suspensas no ar, sio facilmente exaladas ao exterior durante uma expiragdao>*’.
A massa respiravel, também chamada de fragdo de particulas finas, é a por¢do da massa inalada que
esta na faixa de tamanho de particula, que se espera que contorne as vias aéreas superiores e deposite
nas vias aéreas inferiores ’.

Asparticulasinaladas depositam-se nas vias aéreas, por trés mecanismos principais: impactagao
por inércia, sedimentagdo gravitacional e difusdao browniana *°. A impacta¢do por inércia é o
fendmeno de oposi¢do dinamica a aceleragao pelo qual as particulas de aerossol sao imprensadas com
uma oposi¢ao dinamica suficientemente alta em um fluxo de ar inclinado, sobre uma determinada
superficie de area >*>7. Assim, quando se produz uma turbuléncia, as particulas se chocam contra
as paredes das vias aéreas superiores — particulas com mais de dez micrometros — epitélio nasal,
orofaringeo e traqueal; ja particulas menores que dez micrdmetros depositam-se ao longo do trajeto
da traqueia e bronquios-fonte principais. A sedimentagdo gravitacional ocorre por meio de interagao
direta da agdo da forga da gravidade. Esse ¢ o mecanismo de deposito mais importante das particulas
com menos de cinco micrometros, as quais sao mais apropriadas para o uso farmacoldgico **. Quanto
menor for a massa, mais lenta é a sedimenta¢ao, sendo que particulas menores que 0,5 micrometro
nao tém tempo para depositar-se na superficie bronco alveolar e, por isso, grande parte ¢ levada com
a expiragdo *°. A melhor forma de obter-se adequada deposi¢cao pulmonar de um farmaco inalatério
¢ por via oral com inspiragdes lentas e profundas, com pausa inspiratoéria de cinco a dez segundos
e uma expiragao rapida °. Diante de todas as especificidades fisiologicas da terapia inalatdria, os
fatores individuais devem ser levados em consideracao. Os pacientes com FC podem apresentar
volumes e capacidades respiratorias alterados, além de apresentarem ciclos respiratérios mais curtos,
principalmente, no caso das criangas; portanto, o dispositivo prescrito deve ser adequado e a técnica
bem realizada para o sucesso da terapia 6. Além desses fatores, o grau de doenga pulmonar, no
momento da inalagdo, exerce influéncia significativa no padrao de deposi¢dao dos pulmaes ®.

Recomendacobes

O tamanho das particulas determina o local de deposi¢do das mesmas. Particulas com didmetros
entre cinco e um micrometro sdo consideradas as mais adequadas para aerossois terapéuticos. A
deposicdo final das particulas inaladas depende de mecanismos como o impacto por inércia, a
sedimentagdo gravitacional e a difusdo browniana, além das caracteristicas individuais e da progressao
dadoenga. A técnica correta paraarealizagdo dainalagdo, levando em consideragdes as bases fisioldgicas,
¢ a realizacao de inspira¢des profundas, com pausa inspiratdria de até dez segundos e expiragao rapida.
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DisposITIVOS INALATORIOS:

MEecaNISMOS DE ACAO E PARTICULARIDADES

Renata Maba Gongalves Wamosy

Os dispositivos inalatorios sdo mecanismos utilizados para a conversdo dos farmacos em
particulas inalaveis. Para a geragao das particulas de aerossois necessarias para a deposi¢ao pulmonar,
estdo disponiveis tipos ou grupos de sistemas de inalagao.

Nebulizadores

Existem trés tipos de nebulizadores no mercado: o nebulizador com compressor a jato (NJ),
o nebulizador ultrassoénico (NUS) e o nebulizador de malha vibratéria (NM). Os NJ tém, como
sua principal fonte de funcionamento, a producdo do jato de ar pressurizado que, quando em
funcionamento, cria um sistema de venturi, o qual atrai a medicagéo, através de um tubo capilar
dentro dos nebulizadores. Esse fluxo de medicamento direcionado dentro dos capilares colide contra
um anteparo que, por sua vez, produz o aerossol. As particulas menores serdo inaladas e as maiores
retornam dentro do nebulizador, entdo, inicia-se novamente todo o processo *.

O NUS ¢ alimentado por eletricidade, que ativa um transdutor produzindo vibragdes de alta
frequéncia, transmitidas para um deposito contendo uma solugao e gerando as particulas inaladas .
O NUS gera um aerossol, por meio de um cristal piezoelétrico, e o calor do cristal pode desnaturar
alguns medicamentos (particularmente proteinas). Pode desenvolver revestimento ou fissuras,
as quais podem ser dificeis de detectar e comprometem o desempenho do dispositivo . Os NM
utilizam a tecnologia de um elemento piezoelétrico (operando em frequéncias menores do que os
NUS) para vibrar uma placa de abertura ou malha, criando uma a¢do de bombeamento eletronico.
O tamanho da particula é ditado pelo didametro de aberturas da placa ou malha. Esses nebulizadores
produzem tamanhos de particulas consistentes com uma produ¢do relativamente alta (com
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fluxos de 0,2 - 0,6 mL / minuto) e baixos volumes residuais inferiores a 0,2 mL. Ao contrario dos
nebulizadores ultrassonicos, os nebulizadores de malha vibratéria ndo aquecem nem desnaturalizam
os medicamentos e podem nebulizar com eficiéncia as suspensoes **°.

Para a pressurizagdo do ar, é possivel utilizar cilindros ou compressores elétricos. Os mais
recentes sistemas de nebulizadores, geralmente, desligam-se num ponto em que a dose reservatério
¢ aerossolizada, ou a uma determinada hora (isto é, apds 10 min) *. No entanto, ndo esta claro se
uma dose é sempre completamente nebulizada, dentro desse periodo de tempo, e os fatores passiveis
de interferir no tempo sdo a tosse, o desconforto respiratério e o choro % Geralmente, os bocais
sao empregados durante a administragao da terapia, pois oferecem maior volume de medicamento
ao sistema respiratério . No entanto, pode ser necessdria a utilizagdo das mascaras faciais, para o
tratamento dos pacientes agudamente dispneicos ou pacientes nao cooperativos, como as criangas. A
utilizacdo da mascara para um nebulizador ndo deve ser apertada, mas deve ter orificios para reduzir
a deposicdo na face e nos olhos **.

Quanto maior o tempo de nebulizagdo, menor serd o volume corrente e menor sera a
disponibilidade do medicamento no trato respiratdrio **. A terapia deve ser silenciosa, quase nenhum
medicamento é depositado na via aérea de um bebé chorando. Em esséncia, chorar é uma exalagao
seguida de uma rapida e breve inalagdo. Durante a expiragdo, a medica¢ao nao esta disponivel, e,
durante uma inspiragdo muito rapida, a inércia da inalagao faz com que o farmaco seja depositado
na orofaringe *°.

Atualmente, no manejo da doenca respiratdria, a principal indicagdo é a administracdo de
medicamentos inalados por nebulizadores com compressores a jato 7. No entanto, as novas versoes
de nebulizadores de malha vibratoria sdo vistos como alternativa satisfatoria para a nebulizagdo
desses medicamentos *°.

Recomendacodes

A terapia inalatdria deve ser realizada com inspiragoes lentas e profundas, associadas a volume
corrente elevado, para melhorar a deposi¢do pulmonar de particulas nos pulmoes de pacientes com
EC.

Dispositivos inalatérios dosimetrados

Inaladores sao classificados em trés grupos: inaladores pressurizados dosimetrados (IPD),
inaladores em po seco (IPS) e inaladores liquidos de dose calibrada (ILDC) . Existem dois tipos de
IPD disponibilizados no mercado. Um, no qual alibera¢ao do medicamento é acionada manualmente,
e outro, cuja liberacdo do medicamento ¢ acionada pelo drive respiratorio do paciente, quando inicia
a inspiragao *°. O ILDC (Respimat® Soft Mist Inhaler) foi desenvolvido para sanar as limitagdes dos
inaladores disponiveis no mercado e para satisfazer as necessidades de um inalador conveniente, sem
propulsor, que possa fornecer aerossois de solugdes liquidas. O ILDC tem a forma de um cilindro,
constituido pelo bucal na parte superior e uma tampa movel. Ele ndo requer um espagador ou
camara de retengao*. O ILDC reduz a deposi¢do orofaringea, por duas a quatro vezes, comparado
com os IPD, e melhora a eficiéncia da administracao de farmacos, o que aumenta a proporgao da
dose inalada, que é depositada nos pulmades.

Novos dispositivos de IPS e preparagdes medicamentosas, também, foram desenvolvidos
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para otimizar a deposi¢do pulmonar profunda de particulas muito finas, e sdo particularmente bem
adequados *°. Tecnologias permitem que particulas muito menores sejam produzidas e entregues
com forcas superficiais mais baixas, produzindo menos coesao de particulas e agrupamento *%°.

Em resumo, com instru¢ao adequada, os IPD atuais oferecem uma alternativa atraente para a
terapia inalatoria, em criancas com idade superior a cinco anos °.

Recomendacodes

Recomenda-se a utilizagdo de nebulizadores que gerem particulas pequenas e inaldveis.
Os nebulizadores com compressor a jato sdo amplamente utilizados pelos pacientes com FC, os
nebulizadores de malha vibratéria tém um alto desempenho e podem ser uma alternativa. E os
nebulizadores ultrassonicos nao sao recomendados para uso de farmacos disponiveis no manejo da
EC.

Consideracbes e recomendacoes sobre a técnica inalatoria

Nebulizadores

Para uma adequada técnica inalatéria com os nebulizadores, é importante a certificagdo das
condic¢des de uso do nebulizador e de todo o circuito necessario. As etapas para a administracao do
nebulizador consistem em: 1) montar a tubulagdo, o copo do nebulizador e o bocal (ou mascara); 2)
colocar a dosagem prescrita do medicamento a ser usado no copo nebulizador; 3) sentar-se de forma
ereta e confortavel e manter o copo do nebulizador sempre na vertical; 4) conectar o nebulizador a
uma fonte de energia; 5) respirar normalmente com respiragoes profundas até ocorrer um crepitar
ou até o final da nebulizagdo. Apods a utilizagao, o nebulizador deve ser lavado com agua estéril ou
destilada, a secagem deve ser em ar ambiente .

Dispositivos inalatérios dosimetrados (pMDls)

Os pMDIs sdo dispositivos que requerem treinamento e sincronia, para que se consiga sucesso na
técnica. Ao retirar a tampa do aplicador, deve-se agitar vigorosamente o inalador. Os posicionamentos
sentado ereto ou de pé podem ser adotados. Apos, seguem-se as etapas de aplicagao: 1) colocar o
pMDI entre os dentes com os labios selados; lembre-se de que a lingua deve estar sob o bocal para
nao bloquear o pMDI; 2) ativar o pMDI, a medida que o paciente assumir uma respiragdo maxima
lenta e calma; 3) realizar uma apneia de dez segundos. Caso nao seja possivel, 0 maximo de tempo
que conseguir; 4) esperar um minuto para repetir as etapas, de acordo com a prescricdo médica;
5) limpar com élcool 70% o bocal, esperar secar e recolocar a tampa no pMDI. Em caso de uso de
corticoides, deve-se lavar a boca com agua, apds completar a dosagem prescrita do medicamento,
sem engolir a agua '°.

Sistemas de pds seco

O mecanismo de acdo e o padrdo de inalagdo dos inaladores de p6 seco podem variar de
acordo com o fabricante e o dispositivo utilizado. Deste modo, a bula da medicagao deve ser sempre
consultada °.
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TRATAMENTOS FARMACOLOGICOS INALATORIOS NA

FiBrosE CisTICA

Evanirso Silva Aquino e Franciely Helena da Silva

O tratamento da doen¢a pulmonar na fibrose cistica (FC) consiste no combate a infecgao,
diminui¢do do processo inflamatério e diminuicdo do acimulo das secre¢des pulmonares 1. A
administracao e deposi¢ao de agentes mucoliticos e anti-inflamatorios, drogas broncodilatadoras
e antiobioticoterapia fazem parte da rotina do tratamento da doenca pulmonar na FC 2. Nos anos
90, estes avangos foram determinantes na melhora do tratamento desses pacientes e, dentre os
principais motivos, se destacam a utilizacdo de mucoliticos e a introdu¢ao de antibiéticos, ambos
por via inalatdria.

O mucolitico dornase alfa (pulmozyme®), com agao especifica na quebra das moléculas de
DNA do muco respiratdrio, tornando o mesmo menos viscoso, ¢ administrado por inalagao de
aerossol via oral, utilizando-se um nebulizador a jato de ar comprimido. Sua seguranca e eficacia
tém sido, extensivamente, investigadas em pacientes com FC **. O tratamento com a dornase alfa
demonstrou ser efetivo na remocao da secrecdo das vias aéreas e na melhora da fun¢do pulmonar.
Embora considerado de alto custo, na atualidade, esse medicamento esta disponivel para tratamento
de todos os pacientes com indicagao clinica °.

A dornase alfa em aerossol é disponivel em doses de 2,5mg de uma solugdo incolor
e é administrada, uma ou duas vezes por dia, em pacientes com FC maiores de cinco anos 7. A
indica¢do da dornase alfa para criangas menores de cinco anos tem sido cautelosa. Isso porque sdo
desconhecidos os possiveis efeitos dessa medicagao em um pulmao, ainda, em desenvolvimento ®.
Contudo, o estudo de McKenzie et al ® evidenciou que criangas dessa idade, tratadas com dornase
alfa, apresentaram uma frequéncia de efeitos adversos similar a pacientes acima dessa faixa etaria,
sugerindo que criangas menores toleram a dornase alfa tio bem quanto os mais velhos. O estudo de
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Robinson '° corrobora com estes achados e recomenda o uso da dornase alfa em pacientes jovens,
com doenga pulmonar leve, e, também, aponta efeitos benéficos, em longo prazo, nessa populagio.
Nessa linha, Conway ! expde que a melhora na fungéo respiratdria, promovida pela dornase alfa,
pode ser vista independentemente de idade, sexo ou associacdo com outros medicamentos. Nao sdo
referidas evidéncias de reagdes alérgicas graves ou anafilaxias, devido ao uso da dornase alfa. Ha
pequena incidéncia de alteragdes na voz, faringite, laringite e rouquidao, quando se compara dornase
alfa com placebo, mas esses efeitos tém curta duragdo e sdo, usualmente, passageiros, sem que exista
necessidade de interrup¢ao do tratamento '>*°.

Algumas alternativas complementares, para remocao das secre¢des pulmonares, sdo a utilizacao
dos mucocinéticos, tais como solugdo salina hiperténica (SSH) a 7% '* e a inalagdo de manitol por
inalador de pé seco ™.

A SSH, em concentragao de 3 a 7%, ¢ um agente mucoativo de baixo custo, que tem sido
utilizado em pacientes com FC, com o objetivo de melhorar agudamente o transporte mucociliar
16 e fun¢ao pulmonar 7. A SSH aumenta a concentragao ionica do muco, o que facilita o fluxo
osmotico de dgua para dentro da camada de muco, reidratando-o e melhorando as suas propriedades
viscoelasticas '®.

Elkins e colaboradores ' utilizaram a SSH a 7%, por via inalatdria, e demonstraram que sua
utilizacdo, duas vezes ao dia, melhorou a fun¢do pulmonar, diminuiu os sintomas respiratdrios, sem
grandes efeitos colaterais. Quando utilizada em longo prazo, reduziu a frequéncia dos sintomas de
exacerbagdes pulmonares, reduziu o absentismo das escolas ou trabalho, tanto em criangas como em
adultos, comprovando ser um tratamento adicional na FC *.

A seguranca e tolerancia desse tipo de terapia inalatéria tém sido uma preocupagdo para sua
indicagao. Nesse sentido, Dellon et al. '®* administraram agonistas beta adrenérgicos (salbutamol),
antes da inalagdo com SSH a 7%, em criangas pré-escolares com FC (idade média de 5,7 + 0,8 anos).
Os resultados de VEF1, CVE ou FEF25-75% nao tiveram alteragéo significativa, e apenas uma crianga
apresentou sinais de hiper-reatividade bronquica. Em estudo realizado com criangas menores de seis
anos de idade com FC, o grupo de Rosenfeld ' investigou os efeitos da SSH a 7%, em comparagdo
a solucdo salina a 0,9%, nas taxas de exacerbac¢do pulmonar e sinais adversos, durante 48 semanas,
ambos os grupos receberam salbutamol antes da inalagdo. O perfil dos efeitos adversos foi semelhante
entre os grupos, assim como a taxa de exacerbagao pulmonar ao longo do tratamento. Portanto, para
minimizar os efeitos de hiper-reatividade, a indica¢ao é que se administre broncodilatadores, antes
do uso da SSH, e que ela seja suspensa, em caso de hemoptise maciga.

No entanto, a tosse induzida, também, pode ser um mecanismo importante pelo qual a SSH
melhora a depuragdo mucociliar em pacientes com FC. Os doentes tratados com o SSH tém mais
episddios de tosse ap6s o tratamento ¥, o que pode, em si, melhorar a depurag¢ao mucociliar, gerando
um alto estresse, que promove a eliminagdo de muco das vias aéreas *°.

Na mesma linha de agentes mucocinéticos, o manitol consiste na administragdo de pd seco na
dose de 400mg, duas vezes ao dia. A recomendacao para utilizacdo desse medicamento monolitico é
que, anteriormente a inalagdo do manitol, sejam realizados os broncodilatadores, pois, assim como a
SSH, pode apresentar irritacao do epitélio respiratdrio e provocar broncoconstri¢ao 2'.

De todas as infecgdes bacterianas presentes nos pacientes, a mais importante é a causada pela
bactéria Pseudomonas aeruginosa. A presenca frequente desse micro-organismo no trato respiratdrio
estd associada ao rapido declinio da funcao pulmonar .
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Dos antibidticos utilizados para o tratamento da Pseudomonas aeruginosa, com evidéncias
cientificas documentadas, estdo: Colistimetato de sddio, Tobramicina e o Aztreonam **°. O uso da
via inalatdria para tratamento dessas infec¢oes é considerado seguro e com menor efeito sistémico.
Em um estudo farmacocinético realizado em pacientes com FC, a administragdo de Tobramicina
venosa na dose de 6 a 10,8 mg/kg/dia permitiu uma concentragdo sérica maxima de 7,5 mcg/ml e
uma concentra¢do maxima no escarro de 100 mcg/g de secregao.

A nebulizagao de tobramicina, como soluc¢ao para inala¢ao, alcangou uma concentragdo sérica
muito menor (1 mcg/ml) e uma concentragdo no escarro muito maior (1.200 mcg/g de secregdo).**
Esses estudos atestam a seguranca da aplicagdo desse medicamento em altas concentragdes por via
inalatoria com niveis séricos reduzidos. Em suma, o principal beneficio na utiliza¢ao dos antibioticos
inalatérios é a oferta dealtas doses dadroga, diretamente nolocal dadoenga (vias aéreas), minimizando
a exposicao sistémica e sua toxicidade **.

Recomendacodes

O uso de dornase tem sido amplamente recomendado no manejo da doenga pulmonar na FC,
devido a sua segurancga e bons resultados clinicos, em criangas com idade a partir de seis anos.

A dornase deve ser administrada com nebulizador a jato de ar comprimido e nebulizadores de
malha vibratoria.

A SSH pode representar uma alternativa potencial ou tratamento complementar para melhorar
o transporte mucociliar, mostrando-se segura, se precedida de uso de broncodilatador.

Os antibidticos inalatérios sdo indicados para erradicagdo e controle de contaminagdo
bacteriana, considerados seguros e com menor efeito sistémico.
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FisIOTERAPIA RESPIRATORIA E TERAPIA INALATORIA

Flavia Cassemiro da Silva Viegas

As técnicas e recursos de fisioterapia respiratoria, tais como manobras de remo¢ao de secrecao
dasvias aéreas, padrdes respiratdrios, posicionamento e pressdo expiratoria positiva (PEP), associadas
a terapia inalatéria, tornam-se clinicamente adjuvantes no tratamento das condi¢des pulmonares
crdnicas .

A deposi¢ao pulmonar adequada estd relacionada a fatores como o padrao respiratorio utilizado,
as caracteristicas da particula inalada, a dinamica do fluxo aéreo e as estruturas morfologicas do
pulmao; além de fatores como idade, sexo e comprometimento pulmonar do individuo °.

Nikander et al. estudaram a deposi¢do pulmonar por meio de diferentes algoritmos de padrao
respiratorio. * Concluiram que a deposi¢ao pulmonar foi, significativamente, melhor durante o
padrao respiratdrio com inspira¢ao lenta e profunda, com consequente redu¢ao no tempo total do
tratamento inalatério. No estudo de Kim e colaboradores, a fracao de deposi¢ao pulmonar, durante
a respiracdo lenta e rapida, em trés diferentes volumes correntes, foi melhor durante a respiraciao
lenta. > Em concordancia, Rissler et al. ressaltam que quanto maior o tempo inspiratério e maior o
volume corrente, melhor a fragdo de deposi¢do pulmonar das particulas, confirmando, assim, uma
correlacdo positiva entre o volume corrente e a fracao de deposicao de particulas. 7

Com relagdo ao posicionamento corporal, este ¢ utilizado durante as intervengdes
fisioterapéuticas, com objetivo de auxiliar a remogao das secrecoes, favorecer a depura¢ao mucociliar
e otimizar os volumes e capacidades pulmonares naquelas regides mais acometidas. 8 A realizagdo da
terapia inalatdria associada ao decubito lateral tem sido estudada no intuito de avaliar a contribui¢ao
dos diferentes dectibitos sobre a melhora da deposi¢ao pulmonar.
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Alcoforado e colaboradores estudaram a influéncia dos dectbitos laterais na deposicao
pulmonar e avaliaram os decubitos laterais direito e esquerdo por cintilografia pulmonar de inalagao.
A deposi¢ao de particulas foi analisada no sentido transversal (regides superior, media e inferior)
e longitudinal (regides central, intermedidria e periférica) para ambos os pulmées. Os autores
observaram que o decubito dependente influenciou a deposi¢cdo pulmonar de particulas nas regides
intermediarias e periféricas. ° Essa conclusao esta de acordo com as bases da fisiologia pulmonar, ou
seja, os diferenciais regionais da ventilagdo normal sdo resultantes da variagao vertical da pressdo
pleural, e elas sofrem influéncias do campo gravitacional.”

Dentice et al. avaliaram a influéncia entre o posicionamento corporal e o padrao de deposi¢ao
pulmonar, em pacientes com e sem FC. Ao contrario do estudo anterior, ndo foi observada a
influéncia da variagdo do decubito lateral e sentado sobre a melhora da deposi¢do pulmonar, em
ambos os grupos estudados. Os autores concluiram que a estratégia de mudanga de decubito nao
causa aumento no tempo de inalagao e, dessa forma, pode proporcionar desconforto posicional nos
pacientes. ' De acordo com a literatura, é controverso o efeito benéfico do posicionamento corporal
sobre a deposi¢do pulmonar de particulas.

Ja estio bem descritos na literatura, os beneficios da PEP nas vias aéreas, sendo que a
justificativa da sua utilizagdo estd baseada na estabilidade da via aérea condutora, recrutamento
alveolar e aumento de volumes e capacidades pulmonares.'>"* Dessa forma, alguns fabricantes tém
preconizado a utilizagdo dos nebulizadores com a pressdo positiva expiratdria, no intuito de otimizar
a quantidade e qualidade de absor¢ao dos medicamentos nas vias aéreas.

A terapia inalatdria associada ao gas hélio e PEP sao utilizados, clinicamente, em quadros de
obstrucao das vias aéreas, a fim de otimizar o transporte e a distribuicdo de medicamentos nas vias
aéreas periférica e central, potencializando a resposta clinica do paciente ao medicamento inalado.'®"
Alcoforado e colaboradores avaliaram o efeito do gas hélio e do oxigénio, com e sem PEP na fungéo
e na deposi¢do pulmonar de particulas broncodilatadoras, através de cintilografia de inalagdo. Os
autores concluiram que a utilizacdo da pressdo expiratoria positiva, durante a terapia inalatoria de
broncodilatadores, foi essencial para o aumento da deposi¢ao pulmonar total de particulas, do VEF1
e da capacidade inspiratoria’®.

Por outro lado, Laule et al. avaliaram a distribui¢do da deposi¢ao pulmonar em pacientes
com FC, utilizando a terapia inalatéria associada a PEP. Eles observaram que a fracao de deposicao
pulmonar foi, significativamente, menor ao utilizar o dispositivo com PEP, a penetracdo pulmonar
das particulas foi mais periférica e o tempo gasto com a inalagao foi maior, quando comparado com
o dispositivo sem a PEP ™.

Existem algumas praticas reconhecidas com rela¢ao ao horario de admistra¢ao das terapias
inalatérias no manejo da FC. Tradicionalmente, ¢ aconselhavel a administra¢io da dornase alfa,
30 minutos antes de terapias de desobstru¢do das vias aéreas, baseando-se nas evidéncias de que
dornase alfa faz a fluidificacdo da secrecdo dentro de 30 minutos. E, pelo menos, uma hora antes da
administra¢ao de antibiético nebulizado, uma vez que facilita a deposi¢ao dos medicamentos nas vias

aéreas mais periféricas. Ja a SSH deve ser realizada imediatamente antes da fisioterapia respiratoria
19,20

Uma revisao da Cochrane * reuniu evidéncias sobre a aplicagdo da dornase alfa, em relagao
as técnicas de desobstruciao das vias aéreas e a hora do dia. No desfecho primario avaliado pelos
autores, o VEF1 ndo foi afetado pelo momento da inala¢ao. Assim, os autores concluiram que, diante
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dos trabalhos disponiveis, ndo ha evidéncias que afirmem que a indica¢io da inalagao com dornase
alfa, apds as técnicas de desobstrucio, seja mais ou menos eficaz, para a maioria dos desfechos,
quando comparado a recomendacio tradicional, que preconiza a administra¢do da dornase alfa, 30
minutos antes da terapia de higiene bronquica.

Recomendacbes

Apesar de ser controverso, o efeito benéfico do posicionamento corporal, durante a terapia
inalatdria, na otimiza¢ao da deposicdo pulmonar de particulas inaladas, o fisioterapeuta deve avaliar
qual o posicionamento de preferéncia do paciente.

A indicagdo da terapia inalatdria, associada ou nao a PEP, deve ser indicada de forma
individualizada e de acordo com a presenga ou auséncia de exacerbagdo pulmonar, uma vez que
a proposta da terapia inalatéria é ofertar a maior quantidade de particulas inalatérias, em menor
dosagem e em quantidades suficientes, para otimizar o aproveitamento pulmonar da dose prescrita.

As terapias inalatdrias antimicrobianas devem ser precedidas de fisioterapia respiratoria, do
uso de broncodilatadores e de agentes mucoliticos, no intuito de desobstruir a arvore bronquica e de
diminuir o broncoespasmo, induzindo a maior penetragdo pulmonar do antibiético.
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AVALIACAO DA EFICIENCIA DA TERAPIA INALATORIA E DOS

DisposITIVOS INALATORIOS

Evanirso Silva Aquino e Franciely Helena da Silva

A eficiéncia do sistema de aerossol é avaliada pela emissao de dose, definida como a quantidade
de droga que sai do dispositivo de entrega e a fracdo de particulas finas. Essas particulas finas,
denominadas particulas respiraveis, correspondem a massa de particulas abaixo de um diametro de
corte, a qual varia entre um a cinco micrometros '.

Atualmente, os dispositivos de aerossolterapia geram porcentagens bem estabelecidas de
particulas, entretanto, pode ocorrer variagdo na entrega medicamentosa, em fun¢ao do didmetro das
vias aéreas, fluxos e tipo de dispositivo utilizado. Tais critérios justificam uma avaliagdo detalhada na
escolha do dispositivo e seu funcionamento adequado durante o uso .

Os métodos de avaliagdo da eficiéncia dos nebulizadores sdo baseados nas seguintes variaveis:
débito de volume nebulizado, taxa de oferta da medicagao, pressdes geradas pelo sistema, taxa de
fluxo e diametro aerodinamico médio de massas. Tais variaveis sdo avaliadas somente em estudos
clinicos ou pelos fabricantes, geralmente, antes do produto ser disponibilizado no mercado °. As
avaliacoes dos nebulizadores em uso pelos pacientes sao feitas na atualidade, por meio dos relatos
dos pacientes. No entanto, algumas metodologias utilizadas em pesquisa podem ser incorporadas na
avaliagdo ambulatorial dos sistemas utilizados pelos pacientes com FC.

Inicialmente, a avaliacdo dos nebulizadores pode ser realizada pela analise dos compressores
a jato de ar. Uma das variaveis consideradas de funcionamento adequado destes sistemas ¢ a pressao
gerada pelo fluxo de ar de saida do compressor *. As pressoes produzidas pelo compressor influenciam
a taxa do fluxo de gas, fator importante na formagao de particulas de aerossol *%. A conexao de um
manometro de pressdo na saida do compressor ira avaliar a pressdo gerada por esse fluxo de ar. Para
considerar se os valores estao de acordo com as caracteristicas do aparelho, é necessario comparar
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os valores com as especificagdes técnicas do fabricante do dispositivo. O manual de operagdo dos
nebulizadores, geralmente, tem informagdes importantes sobre o tempo de uso do inalador, quais
componentes devem ser trocados e a frequéncia de troca de cada dispositivo. A leitura dessas
informagdes deve ser encorajada, para melhor utilizacao desses equipamentos.

Outra forma de avaliagdo dos nebulizadores é por meio da avaliagdo do total de droga
nebulizada, de acordo com o método padronizado por Coates e et al 7. Essa metodologia consiste
na pesagem prévia dos nebulizadores com dose padrao de 2,5ml de soro fisiolégico. Posteriormente,
com o nebulizador conectado ao compressor, aguardam-se dez minutos e uma nova pesagem ¢ feita.
O volume residual ou volume morto ¢ determinado, subtraindo-se o peso nebulizado seco do peso
pds-nebulizagdo. O volume de ejecdo do nebulizador ou débito de volume nebulizado se determina
ao se definir o peso pos-nebuliza¢ao do peso pré-nebulizagao. O peso ¢ medido em gramas (g) e o
volume baseado em uma unidade de densidade de 1g/mL. Abaixo, estdo as seguintes férmulas para
calculo”®.

« Volume de preenchimento = Peso pré inalagao — peso seco
 Débito de volume nebulizado = Peso pré inalagao — peso pds inalagdo
o Volume residual = Peso pds inalagdo — Peso seco

Para avaliagdo dos pesos, deve ser utilizada uma balanca de precisao com, no minimo, trés
casas depois da virgula.

Os aspectos relacionados ao paciente, também, devem ser considerados na avalia¢ao. Estudos
mostram que, quando as técnicas inalatérias sdo realizadas pelos pacientes de acordo com a
recomendacgao do fabricante, todos os dispositivos inaladores sdo eficazes e podem atingir efeitos
terapéuticos semelhantes, mesmo que sejam necessarias doses diferentes *'°. Entretanto, pode ser
observado que muitos pacientes nao utilizam a técnica correta, ou por nao terem sido instruidos
adequadamente, ou por modificarem a técnica, apds a orientagao.

No que concerne o manejo da FC, a ma adesao ao tratamento é comum, assim como, na maioria
das areas terapéuticas. E importante que a técnica inalatoria seja avaliada e ensinada por profissionais
de satde especializados aos pacientes e suas familias '»'2.

Para avaliagdo da técnica correta de utilizagao do dispositivo, é solicitado aos pacientes ou
responsaveis que descrevam verbalmente e demonstrem como utilizam o dispositivo. A técnica de
inalagao deve ser avaliada por um fisioterapeuta treinado, o qual registrara os achados em uma lista de
controle. Em seguida, documenta-se em formulario padronizado e verificam-se os passos essenciais
para a entrega adequada dos medicamentos, seja com dispositivos nebulimetros dosimetrados ou
com uso de nebulizador >

Recomendacgdes

A avaliagdo da técnica inalatdria, também, deve ser utilizada nos centros de tratamento para
melhor efetividade terapéutica e constantemente abordada nas consultas periddicas pelos profissionais
dos centros, a fim de garantir a informacao correta aos pacientes e cuidadores.
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TERAPIA INALATORIA E COLETA DE SECRECAO

Maristela Trevisan Cunha e Paula Cristina Harumi Aoki Panegaci

A infeccdo cronica pulmonar, principalmente por Staphylococcus aureus, Pseudomonas
aeruginosa e Burkholderia cepacia é a principal causa de morbidade e mortalidade em pacientes com
Fibrose Cistica (FC) '. Todos os pacientes com FC, independente de sua condigao clinica, devem ser
submetidos a coleta de cultura de secrecao do trato respiratdrio '. A rotina de coleta de secre¢ao das
vias aéreas, em adultos e criancas com FC, ocorre em cada consulta ou a cada 2-3 meses. Estd indicada,
também, apos o tratamento da erradicagdo da infecgdao'. Quanto mais rigorosa a monitorizagao,
melhor controle epidemioldgico da infecgdo e colonizagao das vias aéreas. A fisioterapia respiratoria?
auxilia na eliminacdo das secre¢oes respiratérias, podendo contribuir para a coleta de secregao.

Em caso de pacientes com dificuldade de expectorar, o escarro podera ser coletado da secreciao
faringea, por meio das técnicas de swab, aspirado de nasofaringe, tosse apos inalagdo de solugdo
salina hipertonica ou por lavado broncoalveolar. Em pacientes entubados, a coleta deste material é
realizada através de sonda de aspiragao '.

Swab da tosse ou de vias aéreas superiores

Para a coleta de secre¢ao de orofaringe obtida por swab, deve-se solicitar ao paciente que abra
bem a boca e, com o auxilio do abaixador de lingua, fazer esfregacos do swab sobre as amigdalas e
faringe posterior, evitando tocar na lingua e na mucosa bucal. Acondicionar em tubo estéril seco e
enviar imediatamente ao laboratdrio, para evitar a excessiva secagem do material *. O swab da tosse
consiste na introdug¢do e manutengdo da haste com algodao na ponta pressionando sobre a garganta
e, posteriormente, pedir para o paciente tossir.
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Escarro por expectoracao 4,5

Os exames microbioldgicos do escarro permitem identificar os micro-organismos nas
infecgdes do trato respiratorio inferior. Entretanto, o escarro pode estar contaminado com micro-
organismos da microbiota normal da orofaringe, os quais, por sua vez, também, causam infecgdo no
trato respiratorio inferior. A hemocultura e lavado broncoalveolar (LBA) podem fornecer resultados
mais confiaveis; porém, sdo métodos mais invasivos.

Para a coleta do escarro, o paciente deve ser orientado a:

- escovar os dentes, somente com agua (ndo utilizar pasta dental) e enxaguar a boca varias
vezes, inclusive com gargarejos.

- respirar fundo varias vezes e tossir profundamente, recolhendo a amostra em um frasco de
boca larga.

- asecrecgao é coletada em frasco estéril de boca larga, com um volume de cerca de 3 a 5 ml de
escarro obtido por esforco de tosse.

As amostras de saliva sdo improprias para andlise bacterioldgica, pois ndo representam o
processo infeccioso.

Coletar somente uma amostra por dia, se possivel, o primeiro escarro da manha, antes da
ingestdo de alimentos.

Escarro Induzido com Solucao Salina Hiperténica (SSH)

A nebuliza¢ao de solugdo salina hipertonica, no manejo da doenca respiratdria dos pacientes
FC, tem sido, frequentemente, utilizada.! Trata-se de um procedimento ndo invasivo, rapido, de
baixo custo e de facil realizagao. Porém, deve ser executado por profissional tecnicamente habilitado.
A técnica consiste na nebulizagdo da solugdo salina hipertonica com concentragdes entre 3 a 7%
167 Tem efeito estimulante da tosse, auxilia na expectora¢ao, melhora a hidrata¢ao das vias aéreas,
acarreta aumento no transporte ciliar e melhora as propriedades reolégicas do escarro. Portanto,
melhora o clearance mucociliar e a fun¢ao pulmonar em curto periodo de tempo *°.

Para a adequada indugédo do escarro, os seguintes passos devem ser seguidos:

1. Nebulizar de 1 a 2,5 ml em 20 minutos (no maximo, duas tentativas). Se o material nao for
obtido na primeira tentativa, aguardar 30 minutos para repetir o procedimento;

2. Seguir orientagdes padronizadas para coleta de escarro e envio dos espécimes ao laboratdrio;
3. Os pacientes devem ser rigorosamente agendados com intervalos minimos de uma hora.

A indu¢do de escarro com solugdo salina hipertonica (com ou sem inalagdo prévia de
broncodilatador) consisteem método seguroebemtolerado pelos pacientes; entretanto, podemocorrer
alguns efeitos colaterais como salivagdo, boca salgada, nauseas, tosse, dispneia e broncoespasmo. A
salivagdo, a boca salgada e as nauseas podem ser evitadas ou amenizadas, se o paciente lavar a boca
com agua, antes do inicio e entre o intervalo de cada nebulizagao. Os sintomas respiratdrios (tosse,
dispneia, broncoespasmo) podem ser prevenidos com inala¢ao de broncodilatador, antes do inicio
do exame. Como recomenda¢io, nos pacientes que apresentam fung¢do pulmonar reduzida, antes
do inicio da indugao de escarro, a mesma pode ser realizada com solugao salina isotonica e inalagao
prévia de salbutamol spray, diminuindo-se, assim, a chance de piora da fungdo pulmonar *°.
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Lavado Broncoalveolar

O procedimento de lavado broncoalveolar é realizado por equipe médica especializada e é
considerado o método mais fidedigno para investiga¢do microbioldgica do trato respiratorio inferior’.
O tempo do transporte da amostra é essencial, devendo estar em torno de 30 minutos ou ser mantida
sob refrigera¢ao por até 3 horas >"'. O material devera ser obtido antes das bidpsias de escovados,
para se evitar excesso de sangue.

Fisioterapia e coleta de secrecao

A Fisioterapia Respiratoria ¢ uma especialidade muito importante do tratamento do paciente
com FC e se utiliza de diversas técnicas, que auxiliam tanto na remog¢do como na eliminagdo das
secre¢des respiratdrias™>'2. Essas técnicas em associacdo com as nebulizagdes tém efeito positivo
na expectorac¢io, contribuindo, assim, para a coleta da secregdo respiratoria, que é essencial para o
acompanhamento da infec¢ao bacteriana cronica das vias aéreas nos pacientes com fibrose cistica,
para a identifica¢ao de infec¢des oportunistas e como método de acompanhamento de intervengoes
terapéuticas>'>".

Recomendacbes

Recomenda-se coleta de secrecdo das vias aéreas em adultos e criangas com FC a cada 2-3
meses e apos o tratamento da erradicacao da infecgdo. Deve-se, inicialmente, tentar colher o escarro
de forma espontéinea,através da tosse ou precedida de inalagao por SSH e fisioterapia respiratdria.
Em criangas menores, realizar a coleta de material por aspira¢ao ou através do Swab de vias aéreas
superiores ou da tosse.
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RECOMENDACOES PARA O CONTROLE DA INFECCAO NA

TERAPIA INALATORIA

Adriana Della Zuana

Virios tipos de nebulizadores estdao disponiveis para o uso com diferentes medicagdes ' e a
necessidade de prescricdo cada vez mais frequente de medicagdes por via inalatoria para pacientes
com FC tem levado ao maior uso de nebulizadores para o uso domiciliar **.

Os pacientes com FC apresentam grande suscetibilidade a colonizagdo e infec¢do pulmonar
por bactérias especificas, sendo o estabelecimento de uma infec¢ao broncopulmonar crénica a maior
causa de dano pulmonar progressivo *. E reconhecido que patégenos sio comumente isolados nos
nebulizadores °, e existe uma preocupagao de que esses equipamentos possam contribuir como uma
fonte de infecgdo bacteriana para as vias aéreas inferiores 5.

Ao longo dos anos, muitos autores tém se preocupado com o tratamento inalatério e sua relagao
entre o processo de desinfeccao dos nebulizadores de uso domiciliar, seja em relagdo as técnicas
utilizadas 7 e como sobre o fato dos critérios ndo estarem bem estabelecidos para a sua limpeza
domiciliar ®°. Acredita-se que a contaminagdo de nebulizadores de uso domiciliar é frequente e que
isso pode estar relacionado a variedade de praticas de limpeza e desinfec¢ao dos nebulizadores *.
Autores destacam que, na auséncia de limpeza, a maioria dos nebulizadores de pacientes com FC é
contaminada por uma flora patogénica ''.

O risco de contaminagdo do equipamento domiciliar de inalagdo nos pacientes depende de
varios fatores, tais como: o tipo de equipamento usado e do material do nebulizador; a eficiéncia
do método de limpeza e de desinfec¢ao recomendada aos pacientes e a adesao dos pacientes a essas
recomendagoes dos fabricantes; a qualidade microbioldgica da agua de torneira (se usada) '2.

Em 2003, a Cystic Fibrosis Foundation (CFF) elaborou um consenso sobre a importancia do
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controle da infec¢ao na FC e cita, como principios relevantes, a higiene e a desinfec¢ao apropriadas dos
nebulizadores de uso domiciliar. Indica, ainda, a necessidade de programas de educagdo continuada
para a obtengdo de bons niveis de adesao .

Em 2014, um estudo realizado em um centro de referéncia em FC, na cidade de Sao Paulo",
demonstrou uma prevaléncia de contamina¢ao nos nebulizadores de uso domiciliar bastante
significativa (57,5%), a despeito da maioria dos pacientes relatar ter conhecimento da importancia das
praticas de limpeza e desinfec¢ao dos mesmos. Esse achado indica a necessidade de melhoria dessas
praticas. Na maioria dos casos, os métodos de higiene e desinfeccdo dos nebulizadores referidos pelos
pacientes estavam em desacordo com as recomendagdes internacionais * e somente 25% realizavam
a fervura das diferentes partes do nebulizador, recomendada pela CFF, como método de desinfeccio.
Neste estudo, a orientagdo sobre a higiene e desinfec¢do recomendada ' foi adaptada do modelo
recomendado pela CFF ?, juntamente com as orientagdes dadas pelo fabricante do nebulizador',
seguindo as seguintes etapas:

1. Higiene (limpeza): em seguida ao uso do nebulizador, ele deve ser desmontado e suas partes
devem ser lavadas por dentro e por fora com detergente neutro e agua da torneira (exceto a
mangueira e seu adaptador, que devem ser secos, deixando-os conectados por dois minutos
no compressor ou com as duas extremidades penduradas para baixo) e enxaguadas com
agua da torneira.

2. Desinfecgdo: colocar as partes ainda desmontadas em um recipiente com agua e deixar
ferver por cinco minutos. Se forem desinfetadas com agua fervente, ndo é necessario, o
enxague. Nao ferver a mangueira, seu adaptador ou a mascara. Realizar esse procedimento
uma vez ao dia.

3. Secagem: ap0s o enxague final, deixar a 4gua no material escoar e seca-lo, preferencialmente,
com papéis toalhas ou pano limpo.

4. Armazenagem: montar todas as partes do nebulizador e guardar em um recipiente para essa
unica finalidade.

Outras alternativas de desinfec¢do, como colocar as partes do nebulizador no compartimento
superior da lava-loucas * ou por meio da fervura em recipiente com dgua no forno de micro-ondas,
também, foram recomendadas '°.

O consenso publicado pela CFF " declara que as praticas de higiene, desinfec¢do e secagem das
pecas dos nebulizadores sdo passos criticos no controle de infec¢do em pacientes com FC, tanto no
domicilio como em ambientes hospitalares.

Apesar das praticas sobre higiene e desinfec¢ao dos nebulizadores de uso domiciliar serem tao
disseminadas, um estudo recente encontrou 57,7% de contamina¢ao por fungos no equipamento
inalatdrio de pacientes com FC; portanto, tais técnicas devem ser enfatizadas .

Recomendacbes

E necessario disseminar as informacoes e educar os pacientes e seus cuidadores sobre as
praticas de higiene e desinfecgao dos nebulizadores, pois podem existir barreiras culturais e sociais
para a sua implementagédo. A educagdo sobre as praticas de higiene e desinfecgdo deveria ser oferecida
por profissionais que tém estreito relacionamento com pacientes e seus pais/responsaveis, como
fisioterapeutas e profissionais que prescrevem medicagoes inalatdrias.
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ADESAO E AJUSTES TERAPEUTICOS DA

TERAPIA INALATORIA

José Maria Gongalves Neto e Nelbe Nesi Santana

A rotina diaria de cuidados dos pacientes com FC é complexa e demanda tempo, o que, por sua
vez, pode impactar na adesdo as terapias. Sawicki et al mostraram, em seus estudos, que a adesdo as
terapias inalatdrias é mais baixa que aquela relacionada aos medicamentos orais '.Um dos principais
fatores responsaveis pela adesdo as medicagdes é o conhecimento do individuo a respeito da sua
doenga. Alguns estudos associam a adesao as terapias ao conhecimento dos pais e pacientes a respeito
da FC e seu tratamento **. Logo, a educa¢ao continuada relacionada ao conhecimento da doenga e do
tratamento torna-se um grande recurso para melhorar a adesao aos tratamentos propostos.

Muitos autores estudam as barreiras relatadas pelos pacientes com FC que interferem na
adesdo aos medicamentos. Entre elas, estdo a auséncia da percepgdo dos beneficios do tratamento
e a escassez de sintomas importantes que justifique a necessidade de realizar o tratamento *°. Isto
permite inferir a necessidade das orientagdes periodicas sobre o papel das terapias inalatdrias a longo
prazo para o progndstico da doenga.

Dentre os métodos de monitorizagdo da adesdo as terapias inalatorias, em pacientes com
FC descritos na literatura, estdo os questionarios autorrelatados, os levantamentos de retirada de
medicamentos na farmacia e aparelhos eletronicos associados aos nebulizadores que quantificam
o uso dos mesmos . Assim, instrumentos para a quantificacio e monitorizacio da adesdo ao
tratamento inalatério se fazem necessarios.

Na atualidade, ja existem nebulizadores eletronicos portateis eficientes e mais rapidos e que
permitem realizar a terapia inalatéria em menor tempo e com 6timo aproveitamento da medicagao.
Alguns deles, também, possuem um sistema capaz de identificar o tempo de uso e se toda a medicagado
foi administrada pelo paciente, realizando, assim, o monitoramento da aderéncia a este tipo de
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tratamento®®. Embora este seja um método eficaz e objetivo de quantificar a realizagao das nebulizagoes,
este equipamento, ainda, esta distante da realidade da maioria de nossos pacientes brasileiros.

Outra maneira de acompanhar e monitorizar a adesao as terapias inalatorias na FC sdo
levantamento e analise da retirada das medicagdes na farmacia do centro de referéncia, visto que
tratam-se das unicas maneiras que o paciente dispde de obter a medicagdo inalatdria especifica para
o tratamento. Para se analisar a aderéncia através do levantamento farmacéutico, calcula-se a taxa
de posse do medicamento, que significa a soma de todos os dias de fornecimento da medicagdo
dividida pelo nimero de dias que a mesma foi prescrita. Este método costuma ser realizado em alguns
estudos, e parece correlacionar a aderéncia as terapias inalatorias ao entendimento da doenga pelos
pacientes e seus familiares 7°. Entretanto, sdo frequentes os questionamentos quanto a esse método
de avaliagdo, uma vez que retirar o medicamento da farmacia ndo significa, necessariamente, fazer
uso da medicagao. Outra forma de avaliagdo consiste na aplicagdo de questiondrios padronizados
que podem ser respondidos pelos pacientes ou cuidadores. Esse método permite estabelecer escore
de pontuagio e, por ser tratar de um método simples, facilita sua aplica¢ao na rotina dos centros de
assisténcia. Sua principal limitagao é a subjetividade, visto que as respostas podem ser superestimadas.

Conway et al. desenvolveram um questiondrio para monitorizar a aderéncia de pacientes com FC,
tanto as medicagdes orais quanto as terapias inalatérias. O questionario constava de questdes simples
sobre as barreiras que dificultavam a aderéncia, além de questdes objetivas relacionadas a realizacao
ou nao do tratamento'. Dalcin et al. adaptaram esse questionario e aplicaram em pacientes brasileiros,
concluindo que a adesdo autorrelatada mostrou-se elevada e se correlacionou inversamente com o
escore clinico de Swachman-Kulczycki, ou seja, os pacientes mais graves aderiram mais ao tratamento'’.

McNamara et al. evidenciaram, em seus estudos, que a aderéncia era melhor no periodo noturno
que no periodo matinal, o que permite inferir que orientar a maior parcela de nebulizacdes para o
periodo do fim do dia seja uma possibilidade para aumentar o indice de realizagdo das mesmas .

Ao mesmo tempo em que o conhecimento das barreiras seja um facilitador, entender a rotina
do paciente, também, ajuda na aderéncia, visto que os horarios das nebuliza¢des seriam ajustados
de acordo com suas atividades diarias. Hoje, ja se sabe que a comunicagéo, o apoio e a inclusdo dos
pacientes na tomada de decises pertinentes ao seu tratamento se associam a melhor adesdo em
doengas cronicas '>".

Dentre as medicagoes utilizadas na terapia inalatéria na FC, destacam-se os broncodilatadores,
a solugdo hipertdnica ou salina, a dornase-alfa, os corticosteroides e antibidticos inalatorios. Essas
medicagdes sao prescritas pelo pneumologista, de acordo com as necessidades e caracteristicas do
paciente, e devem seguir uma ordem ideal de realizagdo com periodos de intervalos diferentes.

A nebulizagido salina ou hipertonica pode ser feita a 6% ou 7% de cloreto de s6dio, uma vez ao
dia, para auxiliar na hidratagdo da secre¢ao traqueobronquica. Deve ser feita, sempre, apds o uso do
broncodilatador e, imediatamente, antes da fisioterapia respiratoria '*'6.

A dornase-alfa melhora as propriedades viscoeldsticas do muco e deve ser realizada,
preferencialmente, uma vez ao dia, a tarde, e, no minimo, 30 minutos antes da realiza¢ao das terapias
de remogdo das secre¢des pulmonares '>'. Embora alguns estudos nao demonstrem diferengas,
estatisticamente, significativas na fun¢do pulmonar, entre realizar a dornase-alfa antes de dormir
ou apos acordar %, a realizagdo dessa terapia a noite pode ser contraindicada, visto que o sono
diminui a chance de expectora¢ao. Além disso, a tosse noturna, desencadeada pela nebulizagdo, pode
apresentar impacto na qualidade do sono do individuo *.
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Alguns autores estudaram a diferenga entre realizar a nebulizagdo, antes e apds a fisioterapia
respiratoria, e chegaram a conclusao de que a dornase-alfa, quando realizada antes da remocéo de
secre¢dao pulmonar, diminui a obstrugdo das pequenas vias aéreas 2.,

Poucos sdo os estudos que avaliam o melhor momento para a realizagdo dos corticoides e
antibioticos inalatdrios. Porém, seria adequado que os mesmos fossem administrados com o sistema
respiratdrio livre de secrecdo traqueobronquica, para que haja melhor eficacia. Logo, o0 momento
ideal para a realizacao dessa terapia seria apds a fisioterapia respiratdria.

Recomenda-se a seguinte ordem de realizagao da terapia inalatdria associada aos procedimentos
fisioterapéuticos. Inicialmente,administragdo de medicagao broncodilatadora seguida da realizagdo
dos mucoliticos, tais como a SSH e/ou dornase alfa. Apds a realizagdo da dornase alfa, ¢ necessario
aguardar pelo menos 30 minutos e, em seguida, a realizacdo da fisioterapia respiratéria. Apos a
remocao das secregoes, finalizar com a administragdo de corticosteroides e/ou antibiéticos inalatérios.

Visto que o tratamento da FC sera realizado por toda a vida, as orientagdes domiciliares,
incluindo a terapia inalatoria, deve-se levar em conta as atividades de vida didria e encaixar a terapia
inalatdria na rotina diaria do paciente. Assim, as terapias, bem como as outras rotinas do tratamento da
FC, devem ser realizadas de acordo com o horério da escola ou do trabalho, em adultos, respeitando,
também, o horario das demais atividades importantes realizadas pelo paciente °.

Durante a orienta¢ao relacionada ao tratamento domiciliar, incluindo as terapias inalatdrias, é
importante que o fisioterapeuta fornega informagoes baseadas em evidéncias cientificas sobre o uso
das medicagdes, bem como os melhores horarios para a sua realizacao . Porém, se faz necessario,
ouvir do paciente sua rotina, para que, na medida do possivel, se estabelega um cronograma diario dos
cuidados que respeitem tanto as evidéncias cientificas quanto as atividades essenciais do individuo.

Recomendacao

Recomendam-se a avaliagdo e monitoramento da adesdo ao tratamento bem como identificar
as barreiras e facilitadores na realizacdo do tratamento inalatorio.

Recomenda-se realizar a adaptagdo da rotina do tratamento a vida do paciente em horarios que
favorecerdo a sua realizagdo, levando em considera¢ao as atividades didrias do individuo

Recomenda-se a realizagdo de um cronograma didrio referente aos tratamentos realizados de
acordo com a rotina do paciente e o uso da sequéncia adequada no tratamento inalatorio, no intuito
de potencializar os efeitos terapéuticos.
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ESTRATEGIAS DE EDUCACAO PARA FAMILIARES E PACIENTES

Eloa Monteiro Lopes e Tatiane Nascimento de Andrade

Compreender como o tratamento deve ser feito, por parte do paciente e seu cuidador, é
fundamental para manter a estabilidade do quadro clinico. Os equipamentos utilizados e sua forma
adequada de manuseio favorecem uma melhor deposicdo medicamentosa nos pulmoées. Dessa
forma, estratégias de educagdo sdo necessarias para que o paciente e sua familia consigam realizar
uma autogestao do tratamento, de forma eficiente e sem comprometer o tratamento proposto .

O ponto chave para o treinamento da crianca e dos familiares a respeito da terapia inalatéria
¢ através de repeti¢des sucessivas da técnica inalatoria, até que consigam realizar o procedimento
corretamente. Alguns estudos tém proposto a utilizacao de questiondrios para monitorizagao, ao
longo do tempo, das técnicas inalatérios em criangas asmdticas. Esses trabalhos tém mostrado
resultados positivos na monitorizagdo da terapia inalatéria e a necessidade de reforcar o
treinamento, com objetivo de melhor utilizagao dessa modalidade terapéutica % Na fibrose cistica,
a aplicacdo do questionario “Airways” demonstrou ser uma ferramenta adequada para avaliacao e
monitorizagdo da técnica inalatdria. A utilizagdo de registros didrios das atividades relacionadas
ao tratamento pode contribuir com o diagnoéstico de possiveis erros da técnica, contribuindo para
monitoramento do autocuidado *. Uso de cartilhas de orientagdo sobre a doenga e seu tratamento
¢ utilizado, mundialmente, no manejo da FC. As informagdes devem ser claras com linguagem de
facil entendimento e acessivel aos pacientes e cuidadores; no entanto, quando comparadas com o
videos educativos, estes demonstram superioridade na informagdo e promovem o conhecimento de
forma mais eficiente, quando comparados com o material escrito *. Na fibrose cistica, as estratégias
de orientagao via videos ja vém sendo utilizadas com as criangas, adolescentes e adultos *°. Na
atualidade, ainda, sdo muito presentes, os materiais educativos impressos. Devido a facilidade de
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comunicagdo, via internet e a disponibilidades dos telefones celulares mais tecnoldgicos, a adogao
dos videos, como ferramentas educativas das técnicas inalatdrias, poderia ter impacto positivo na
informacio e educacgdo dos pacientes. Dentre as informagdes que poderiam ser ofertadas por videos,
estdo desde as orientagdes do padrdo respiratdrio, durante a inalagdo 7%, mudanga da interface de
tratamento de mascara facial para bocal bem como a possibildiade de utilizagdo do clipe nasal, para
facilitar o uso da inspiragdo pela boca °. Outro procedimento importante, que deve ser orientado
aos pacientes e cuidadores, sdo as informacoes sobre a a¢cdo dos medicamentos, cuidados com os
dispositivos inalatorios e como esse cuidado didrio pode contribuir com a melhora do tratamento e
qualidade de vida dos pacientes.

Recomendacbes

Recomenda-se instruir, frequentemente, os pacientes sobre os cuidados e os procedimentos
a serem realizados, diariamente, no tratamento inalatério e que a utilizagdo dos videos educativos
pode contribuir no manejo didrio do tratamento inalatério.
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DeseNvoOLVIMENTO Fisico E MoTor NA CRIANCA com FC

Janaina Cristina Scalco

Diversos fatores ambientais e biologicos podem influenciar o crescimento ' e desenvolvimento
motor das criangas e torna-las susceptiveis a déficits na aquisi¢ao das habilidades motora*? ou alterar
seu crescimento fisico potencial !. Na FC, a baixa absor¢ao de nutrientes, inflamagdes e infec¢oes
cronicas, falta de apetite, utilizagao de glicocorticoides inalados e sistémicos, insuficiéncia crénica de
insulina e puberdade tardia sao fatores que contribuem para o menor crescimento fisico * e déficits
na composicao corporal, como a redugdo do indice de massa corporal (IMC) e de massa muscular *.

Durante os primeiros anos de vida, o comprometimento nutricional caracteristico da FC,
associado a necessidade de internagdes hospitalares recorrentes, pode repercutir, negativamente, nas
aquisicoes motoras de lactentes. Pesquisadores brasileiros ° observaram que 26,7% dos lactentes e
pré-escolares com FC (6 a 42 meses) apresentaram atraso no desenvolvimento motor, prevaléncia
equivalente a de criangas nascidas com baixa idade gestacional °. Além disso, demonstraram que
periodos de internagao hospitalar superiores a 60 dias, baixa estatura e baixo peso estdo associados,
de maneira significativa, a atrasos no desenvolvimento motor em criangas com FC°.

A hospitalizagao prolongada reduz as oportunidades de movimento ?, o que, por si s, pode
interferir na aquisi¢ao de habilidades 7. Ainda, o acometimento respiratorio parece colaborar para
o0 atraso no controle da cabeca e de tronco em lactentes 7 e na coordenacao motora de escolares ®.
Assim, tornam-se necessarios, a avaliacdo e acompanhamento do desenvolvimento motor dessas
criangas, ao considerar que o desempenho motor ¢ parte integrante da aptidao cardiorrespiratoria °,
a qual pode influenciar o progndstico de individuos com FC '>'%.

Apés o primeiro ano de vida, os déficits no desenvolvimento em criangas com FC tendem
a diminuir °. Nesta linha, pesquisadores > apontam que, na idade pré-escolar, criangas com FC,
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que realizam fisioterapia respiratéria semanalmente, apresentam desenvolvimento motor normal,
comparavel ao de criangas saudaveis da mesma idade, e melhores resultados para testes de agilidade,
coordenagdo motora e equilibrio. Acredita-se que, durante a fisioterapia respiratdria, a realizacido
de exercicios respiratorios incorporados a atividades ludicas, como brincadeiras dindmicas, podem
exercer um efeito positivo no desempenho motor, especialmente nas habilidades motoras finas e
equilibrio *.

Contudo, com a progressdo da vida escolar e aumento da idade, observam-se diminui¢do da
atividade fisica habitual e alteragdes em varios aspectos do desempenho motor (equilibrio, forca e
flexibilidade) nas criangas com FC **. Esses achados indicam que, a medida que os pacientes iniciam a
vida escolar, passam grande parte do dia em atividades sedentarias (ligdo de casa) e com as demandas
do tratamento (fisioterapia respiratoria, terapia inalatéria e medicamentosa). Como resultado, o nivel
de atividade fisica, a capacidade de exercicio e a fungdo pulmonar podem diminuir '>*.

Em sintese, a FC parece influenciar o desenvolvimento motor, nos primeiros anos de vida’,
podendo haver uma recupera¢do na idade pré-escolar %, para aqueles que realizam fisioterapia
semanalmente. Por outro lado, é esperada uma posterior deterioragdo, com a redugdo do nivel de
atividade fisica habitual e a evolu¢do da doenga . No entanto, ainda, nao ha informagdes suficientes
na literatura sobre como a gravidade da doeng¢a, condigdes socioecondmicas e as diversas terapias
utilizadas por criangas com FC (fisicas, medicamentosas, educacionais) podem influenciar o
desenvolvimento motor.

Recomendacao

(i) Recomenda-se a avaliagdo do desenvolvimento neuropiscomotor (DNPM) de lactentes
com FC, nos casos de suspeita de alteragdes no DNPM normal, ou naqueles com fatores de
risco como desnutrigdo, longos periodos de internagao hospitalar, prematuridade e baixo
peso ao nascetr.

(ii) Recomenda-se a orientagdo dos familiares sobre inser¢ao de atividades que estimulem o
desenvolvimento motor, como os manuseios e troca de posicionamentos, posi¢do prona,
estimulo ao rolar, dentre outras. Tanto as avaliagdes como as orientagdes podem ser
realizadas nos ambulatérios de triagem neonatal, nos centros de referéncia para tratamento
da FC, durante periodo de internacao hospitalar, ou pelo fisioterapeuta que realiza o
acompanhamento ambulatorial ou domiciliar dos lactentes.

(iii) Recomenda-se motivar e esclarecer os pais e pacientes quanto a importancia de adotar e
manter as atividades fisicas durante toda a vida. Nos periodos de transi¢ao para a idade
escolar e adolescéncia, o acompanhamento e as orientagdes sobre atividades fisicas e
exercicios merecem aten¢ao especial dos profissionais de satde.
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Exercicio Fisico NOo TRATAMENTO DO PACIENTE coMm

FiBrOSE CisTICA

Janaina Cristina Scalco

A redugdo da capacidade de exercicio ou aptiddao aerodbia, avaliada por meio do consumo
méximo de oxigénio (VO2madx), estd associada a baixa expectativa de vida ' e maiores indices
de hospitalizagdes * em individuos com FC. A intolerancia ao exercicio, caracteristica comum da
doenga’®, decorre da associagdo de multiplos fatores como alteragdes ventilatdrias relacionadas ao
declinio da fun¢do pulmonar *°, comprometimento nutricional 4, disfuncao muscular °, baixo nivel
de atividade fisica habitual e descondicionamento”’.

Considerando este contexto, nas ultimas décadas, o exercicio fisico tornou-se um importante
componente nos cuidados de pacientes com FC, tanto como ferramenta progndstica, quanto
terapéutica 8. O exercicio fisico é definido como a realiza¢ao regular de atividades fisicas vigorosas
e planejadas, para melhorar o desempenho fisico, fungao cardiovascular e for¢a muscular, ou uma
combinagdo de todos. Ja a atividade fisica refere-se a qualquer movimento do corpo produzido
pelos musculos esqueléticos e ocorre em uma variedade de formas, tais como jogos livres, atividades
esportivas, brincadeiras dinamicas, subir e descer escadas, caminhar *'°.

Programas de exercicios fisicos para individuos com FC tém mostrado efeitos positivos em
diversos desfechos de satide ''. O aumento da capacidade de exercicio foi observado apds treinamento
tisico de curto prazo (um més a dois meses) '>'* e longo prazo (trés a seis meses) '*'>. Ja as melhoras
na fun¢do pulmonar, frequentemente, expressas pelo parametro de volume expiratorio forcado no
primeiro segundo (VEF1) parecem depender de periodos mais longos de treinamento (superiores
a trés meses) '*'°. Estudos demonstram que, com a interrupgdo do treinamento, as melhorias da
capacidade de exercicio e da fun¢do pulmonar, adquiridas com a participagdo de programas de
exercicio, tendem a decair apds 6 a 18 meses sem a pratica do mesmo '* . Ruf et al. 7 observaram
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que a baixa adesdo ao exercicio fisico prescrito, também, pode contribuir para o agravamento dos
sintomas respiratorios, infecgcbes respiratorias mais frequentes e menor capacidade de realizar
atividades de vida didria e, portanto, tem um efeito prejudicial no progndstico dos individuos.

Nao esta claro quantas semanas de treinamento sdo necessarias para atingir esses beneficios
ou que combinagdo de treinamento aerébio e anaerdbio é mais eficaz 7. A revisao sistematica da
Cochrane ' conclui que hd alguma evidéncia de que a inclusdo de treinamento fisico na rotina de
pessoas com FC traz beneficios a curto e longo prazos, ressaltando que esses beneficios podem ser
influenciados pelo tipo de programa de treinamento (aerébico e anaerdbio).

Outros beneficios ja reportados na literatura, como melhores indices de qualidade de vida
relacionada a saude ', ganho de for¢a muscular periférica ', melhora da composi¢ao corporal®,
redu¢do da frequéncia cardiaca 16, retardo no aparecimento da osteoporose * e melhora da
sensibilidade a insulina, em pacientes com diabetes mellitus tipo 1 ?!, reforcam a recomendacio
da pratica de exercicios fisicos por individuos com FC. Além disso, efeitos colaterais decorrentes
do treinamento fisico, quando adequadamente prescrito, sdo raros, de modo que o exercicio
pode ser considerado seguro para essa populagdo . Neste sentido, ¢ importante ressaltar o papel
do fisioterapeuta na avaliacdo da capacidade de exercicio, para que, com base nas caracteristicas
individuais, seja realizada uma prescrigdo adequada do programa de exercicio fisico. Alguns pontos
que devem ser considerados para minimizar possiveis efeitos adversos incluem: (1) avaliagdo da
necessidade de oxigenoterapia suplementar durante o exercicio (pacientes que apresentam redugao
da saturagdo de pulso de oxigénio inferior a 90% durante exercicio) % (2) avaliagao osteomuscular,
a fim de identificar e prevenir dores ou lesdes por sobrecarga *>?%; (3) considerar o aumento da
demanda energética durante o exercicio, mantendo estreita comunicagdo com o profissional de
nutri¢do, visando a manuten¢io de um adequado aporte nutricional e evitando a perda de peso
relacionada ao exercicio.

O aumento do nivel de atividade fisica habitual apresenta-se, também, como uma possibilidade
interessante e viavel para os pacientes com FC melhorarem sua satide e qualidade de vida '°. Pesquisas
recentes indicam que a atividade fisica habitual se correlaciona com a capacidade maxima de exercicio
em adultos com FC’. Em longo prazo, o nivel crescente de atividade fisica, em criangas e adolescentes
com FC, esta associado a um menor declinio da fun¢ao pulmonar . A atividade fisica é inerente
as atividades de vida didria (periodos de jogo livre, atividades esportivas, caminhadas); portanto,
incentivar alteracdes no estilo de vida, em favor de maiores niveis e intensidades de atividade fisica,
podem resultar em beneficios duradouros a saude de pessoas com FC ™.

Desta forma, o exercicio e a atividade fisica devem ser partes integrantes do tratamento
fisioterapéutico global, sugeridos para todos individuos com FC, independentemente da idade *.
Neste sentido, os pais e cuidadores desempenham um papel vital no estabelecimento do estilo de vida
das criangas. Portanto, a educagdo efetiva sobre o exercicio e a pratica de atividades fisicas regulares
devem ser iniciadas desde o diagnostico, para que estas praticas sejam incorporadas a rotina * 2.

Recomendacao

(i) Recomenda-se que programas de exercicios fisicos regulares e sustentaveis devem ser
promovidos como parte do manejo da FC.

(ii) Recomenda-se minimizar as barreiras percebidas para a pratica de exercicio e otimizar
fatores que motivem o paciente, considerando as referéncias individuais e o nivel de
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satisfacdo com a atividade. A abordagem educacional aos familiares e pacientes sobre os
beneficios do exercicio e da pratica de atividades fisicas diarias deve ser um objetivo da
fisioterapia, iniciando o mais precoce possivel.
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Exercicio AEROBICO VERSUS ANAEROBICO

Bruno Porto Pessoa

A intolerancia ao exercicio na FC é de natureza multifatorial, incluindo aspectos como o
estado nutricional, a fungao pulmonar e da musculatura periférica, entre outros, fazendo com que se
recomende a pratica de exercicio fisico. Os exercicios (aerdbico e anaerdbico) devem ser vistos como
componentes essenciais ao tratamento da FC, ja que a intolerancia ao exercicio é uma consequéncia
comum com a progressdo da doenca. Quando comparados com saudaveis, individuos com FC tém
redugdo da forca e da massa muscular, diminui¢ao das capacidades aerébica e anaerdbica !. Além
disso, ha uma forte associacao entre a capacidade aerdbica e a sobrevida de individuos com FC >,

Recentemente, uma revisdo sistematica da Cochrane, envolvendo 13 estudos com um total
de 402 participantes, demonstrou evidéncias, apesar de limitadas, de que os exercicios aerébicos e
anaerdbicos, ou a combinac¢ao de ambos, tém efeitos positivos na capacidade fisica, fun¢do pulmonar
e qualidade de vida de individuos com FC * porém, a melhor modalidade, duragéo, intensidade e
frequéncia do treinamento permanecem desconhecidos *. Diante disso, a prescrigdo de treinamento
segue os mesmos principios utilizados em individuos saudaveis e em pacientes com doen¢a pulmonar
cronica em geral >¢. Apesar de ndo haver evidéncias da superioridade de um tipo de exercicio em
relacdo ao outro *7, o treinamento aerdbico parece ser mais efetivo na melhora da capacidade
aerobica e da qualidade de vida de individuos com FC. Ja o treinamento anaerébico parece ter mais
repercussdo na melhora do VEF1, ganho de massa magra e de for¢ca dos membros inferiores ®. Ambas
as formas de treinamento sdo seguras, sendo raros os efeitos adversos *.

Para individuos que ndo toleram o treinamento convencional, o exercicio intervalado pode
ser uma alternativa. Gruber et al. * demonstraram que um programa supervisionado de treinamento
intervalado, cinco vezes por semana, durante seis semanas, foi efetivo e seguro para melhorar a
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capacidade aerdbica de individuos com grave acometimento pulmonar. Além disso, essa forma de
treinamento foi considerada menos estressante pelos participantes e consome menos tempo do que
o treinamento convencional °. Estes fatores podem ser um atrativo para os pacientes, favorecendo a
adesdo ao treinamento fisico.

Recomendacao

(i) Recomenda-se, para o exercicio aerobico, frequéncia de trés a cinco vezes por semana, com
intensidade moderada (75% da FC maxima ou 50% do VO2 max) e duragdo aproximada
de 30 minutos. Para o exercicio anaerdbico, preconiza-se uma frequéncia de duas a trés
vezes por semana, com 1 a 3 séries de 8 a 12 repeti¢des, e uma intensidade de 60 a 70%
do teste de uma repeti¢do maxima. A combina¢ao desses tipos de exercicios pode ser feita
para alcangar melhores resultados.

(ii) Recomenda-se o treinamento intervalado, como uma opg¢do para os individuos que nao
toleram o treinamento tradicional. Podem ser realizados dez intervalos, alternando entre
30 segundos de exercicio de alta intensidade com 60 segundos de exercicio de baixa
intensidade ou repouso, cinco vezes por semana.

(iii) Recomendam-se a prescri¢ao individualizada e a suplementagdo de oxigénio, durante o
treinamento, para os casos em que a saturagdo periférica de oxigénio for menor do que
90%.
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ExEercicio Fisico NA INTERNACAO HOSPITALAR

Bruno Porto Pessoa

A exacerbagdo pulmonar ¢é a principal causa de interna¢ao hospitalar em individuos com FC.
Durante a internacdo, ha diminui¢do do nivel de atividade fisica, da tolerancia ao exercicio e da forca
muscular nessa populagao '. Até o presente momento, ha apenas um estudo sobre o tema, demonstrando
efeitos benéficos do exercicio fisico durante a internagao hospitalar. Este ensaio clinico randomizado
com 66 criangas/adolescentes com FC, internados por exacerbagdo infecciosa, dividido em trés grupos
(treinamento aerobico vs. treinamento anaerdbico vs. controle), mostrou superioridade dos grupos
de treinamento em relagdo ao controle. O treinamento aerébico, que consistia de cinco sessdes de 30
minutos por semana com intensidade de 70% da FC pico, foi mais efetivo para melhorar a capacidade
aerdbica e a qualidade de vida. Ja o treinamento de forga, realizado em cinco séries de dez repeticoes
com 70% da carga maxima, foi superior para melhora do VEF1, ganho de massa magra e de forga dos
membros inferiores. Os beneficios foram mantidos por, pelo menos, 30 dias, ap6s a alta hospitalar >

Recomendacao

(i) Recomenda-se uma avalia¢do criteriosa da gravidade do quadro de exacerbacdo e da
presenca de complicagdes (desnutri¢do grave, estado febril, necessidade de ventilagdo nao
invasiva (VNI), hemoptise, dessaturacdo, etc), no momento da interna¢ao hospitalar. A
pratica de exercicios aerdbicos e anaerdbicos, durante a internacao, pode ser recomendada
para os individuos considerados estaveis, de acordo com a avaliagdo de gravidade.

(ii) Recomendam-se a prescri¢ao individualizada e a monitorac¢ao da intensidade de dispneia
pela escala de Borg. O gasto energético deve ser monitorado, juntamente com a equipe
multidisciplinar, visando evitar a diminui¢do da massa corporal.
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Novas MoDALIDADES DE Exerciclo Fisico:

Uso DE JoGos INTERATIVOS

Fernanda Maria Vendrusculo

Criangas e os adolescentes apresentam maiores dificuldades do que os adultos em aderir as
rotinas de exercicios. Uma das razdes mais comum, para a ndo adesao de jovens com FC, é que as
formas convencionais de exercicio (esteira e bicicleta ergométricas, por exemplo), sdo consideradas
entediantes e repetitivas 2. As estratégias sugeridas para melhorar a adesdo devem incluir uma
atividade agradavel, supervisionada e individualizada °.

Programas de exercicio baseados em atividades de videogames fornecem um feedback visual e
verbal imediato, sendo uma alternativa para motivar e aumentar a adesao na realizagao de atividade
fisica, o que pode gerar grande grau de satisfagdo aos pacientes *. Além disso, as atividades com
uso de videogames estao se tornando cada vez mais comuns e pesquisas tém avaliado se essas novas
modalidades podem ser consideradas alternativas ao treinamento com exercicio convencional **.

Uma revisao sistematica avaliou as respostas fisioldgicas, durante a realiza¢ao de exercicio
com uso de videogames em pacientes com FC, e demonstrou que os jogos interativos podem
gerar um aumento de frequéncia cardiaca semelhante a intensidade necessaria para treinamento
tisico’, considerando que valores entre 60 e 80% da frequéncia cardiaca maxima sdo necessarios
para alcancar as adaptagdes fisioldgicas ao exercicio . Somando-se a isso, estudos mostraram que o
consumo maximo de oxigénio foi maior, durante jogos interativos, em compara¢ao com o teste de
caminhada dos seis minutos®¢. Além disso, valores de gasto energético foram mais altos, durante as
atividades de videogames, em comparagdao com os testes ou exercicios convencionais utilizados * ¢,
ressaltando a importancia de um adequado acompanhamento nutricional, para que nao haja perda
de peso corporal.

Os consoles de videogame interativos utilizados como ferramenta de exercicio sdo o Xbox
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Kinect™**e o Nintendo Wii™ *%°. Ainda, ndo ha consenso sobre qual jogo é o mais indicado para esses
pacientes, visto que diversos jogos com niveis de dificuldade e intensidade, que variam de iniciante a
avanc¢ado, estdo sendo utilizados. A maioria deles foi classificada como de intensidade moderada (3a 6
mets); entretanto, jogos como o Sports Boxing gerou intensidade inferior as atividades convencionais
na esteira ou cicloergometro °. Ja o Wii-Fit apresentou resultados fisiologicos inferiores aos jogos
Wii-Acti, Wii-Train %, sendo considerados de intensidade leve. Esses jogos podem ser uma alternativa
para realizacao de exercicio em pacientes com exacerbagdo pulmonar.

Nao existem relatos na literatura de reducao da saturagao periférica de oxigénio e presenga de
efeitos adversos, durante a utilizagdo de jogos interativos por pacientes com FC. Além disso, essas
atividades sdo consideradas mais agradaveis e prazerosas do que exercicio fisico convencional *?,
tornando-se uma alternativa para esses pacientes.

Recomendacao

(i) Recomenda-se a utilizagao de jogos de videogame interativos, como forma de treinamento
tisico para pacientes com FC.

(ii) Recomenda-se a avaliacao da intensidade do jogo, gasto energético e do prazer do paciente,
para que as respostas fisioldgicas obtidas produzam um efeito de treinamento eficaz.
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COMPLICA(;OES MUSCULOESQUELETICAS NA

FiBrose CisTICA

Fernanda Maria Vendrusculo

As manifestacdbes musculoesqueléticas na FC surgem, devido a alteragbes multifatoriais,
incluindo problemas na mineralizagdo 6ssea, mecanismos respiratorios alterados e desequilibrio
muscular secundario a progressao da doenga pulmonar "2

A doenga respiratéria progressiva leva a alterac¢do da mecénica ventilatoria, causando
modificagdes na estrutura da parede tordcica. Entre elas, destacam-se a cifose toracica, altera¢do
postural mais comum nesses pacientes, e elevagao das costelas gerada pela hiperinsuflagao pulmonar’.
As forgas geradas pelo aumento do trabalho respiratério e pela tosse excessiva exercem demandas
anormais e repetitivas sobre o sistema musculoesquelético, podendo levar a alteragdes posturais
adversas, fraturas vertebrais e dores articulares °.

A relagdo entre postura e mecanica respiratdria esta sendo estudada e evidéncias sugerem que o
aumento das complicagdes musculoesqueléticas estd associado ao envelhecimento e a piora da fungao
pulmonar >*3. Os problemas musculoesqueléticos comecam a aparecer durante a pré-puberdade, em
torno dos oito anos, estando presentes até o final da puberdade. Sendo assim, o momento ideal para
prevenir ou minimizar deformidades musculoesqueléticas parece ser durante os anos pré-puberes,
entre os 8 e 12 anos de idade *.

Schindel et al. ® demonstraram que pacientes com FC, a partir de sete anos de idade,
apresentam alteragdes significativas no alinhamento da cabeca, na lordose cervical, no alinhamento
da cintura escapular e pélvica e na distancia lateral do térax. Além disso, os autores mostraram
que a recomendagdo para pratica de exercicio fisico aerébico e alongamentos, em um periodo de
trés meses, ajuda a melhorar a postura, evitando o agravamento de distirbios posturais ¢. Estudos
prévios tém demonstrado que exercicios de mobilidade toracica, alongamento muscular e atividades
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aerobicas melhoram a postura e a complacéncia da parede toracica, resultando na manutencéao e
otimizag¢do da fun¢do pulmonar *’. Sendo assim, a manuten¢ao da postura adequada permite que
os musculos funcionem de forma mais eficiente, o que é clinicamente importante com o avango da
gravidade da doenga ®.

A dor musculoesquelética, nos pacientes com FC, esta associada ao decréscimo na qualidade
de vida, aumento nos sintomas respiratorios, distirbio do sono, ansiedade, depressdo e diminui¢iao
da capacidade para realizar fisioterapia respiratoria e exercicio fisico *'2. Parasa et al. > mostraram
que 94% dos adultos com FC relatam dor. A presenga de uma estratégia de recrutamento motor
ineficaz, principalmente dos musculos do tronco, devido a dor, pode predispor os pacientes ao
desenvolvimento de alteracoes e deformidades musculoesqueléticas *.

Pacientes com FC apresentam diversos fatores de risco para inadequada mineraliza¢ao dssea.
Uma meta-analise demonstrou que a prevaléncia de osteoporose e osteopenia foi 23,5% e 38%,
respectivamente . A infincia e a puberdade sdo etapas criticas para a mineralizacao dssea, assim,
sugere-se que estratégias para otimizar o pico da massa 6ssea e os cuidados preventivos sdo importantes
desde a infancia *. Exercicios anaerdbicos sdo considerados um método nao farmacolégico efetivo,
para melhorar a densidade mineral ssea em individuos saudaveis '*. Além disso, uma recente revisao
sistematica demonstrou que interven¢des com saltos, também, podem aumentar a massa 0ssea em
criangas e adolescentes '*; no entanto, todas as interven¢des devem ser realizadas com a prescrigao e
supervisdo de profissionais capacitados.

Os pacientes com FC, também, podem apresentar redugdo da for¢a muscular periférica,
quando comparados com individuos saudaveis '*'”*%. Os estudos tém demostrado uma associagao da
redugdo da forga com a obstrugdo das vias aéreas ''° e o estado nutricional® desses pacientes. Desta
forma, torna-se importante a avaliagdo da for¢a muscular periférica através da dinamometria'®.

Recomendacao

(i) Recomenda-se avaliagdio musculoesquelética anual, em pacientes com FC, a partir dos oito
anos de idade. Criangas menores de oito anos devem ser avaliadas mediante relato de dor,
comprometimento funcional e alteracdo na densidade mineral 6ssea. A for¢a muscular
periférica deve ser avaliada através da dinamometria.

(ii) Recomenda-se incentivar, ao longo de toda a vida, a pratica de atividade fisica regular,
incluindo exercicios com caracteristicas anaerdbicas, a fim de se otimizar a densidade
Ossea e a massa muscular.

(iii) Recomenda-se a realiza¢ao de exercicios com equipamentos de muscula¢do, a partir
da infancia, desde que sejam prescritos e realizados com supervisio de profissionais
capacitados.

(iv) Recomenda-se a orientagdo de alongamentos musculares a todos os pacientes com FC,
para prevenir ou tratar alteragdes posturais. Devem ser realizados alongamentos para a
cintura escapular, membros superiores, tronco e membros inferiores.

(v) Recomenda-se que o fisioterapeuta monitore e oriente sobre a postura e o posicionamento
adequado em repouso, na escola, local de trabalho e durante a realizagdo da fisioterapia
respiratoria.
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ReABILITACAO PULMONAR PRE E POsS-TRANSPLANTE DE

PuLmAo

Fabricio Fontoura

Os programas de reabilitagdo pulmonar, acompanhados de fisioterapia continua,
antibioticoterapia adequada e nutrigdo efetiva, tém aumentado a média de idade de individuos com
FC'. A maioria dos centros de transplantes oferece ao paciente um servigo de reabilitacao pulmonar
pré-operatorio, a fim de otimizar a condigdo cardiorrespiratoria e muscular desses pacientes,
preparando-os para a cirurgia. Em alguns centros, a reabilitagdio pulmonar pode estar associada a
uma condigdo, para que o paciente seja incluido em lista de espera de transplante de pulmao ou
permanec¢a na mesmaZ’.

A fraqueza muscular esquelética, a baixa capacidade aerdbica e a fragil condigdo dssea sao
caracteristicas comuns em pacientes com FC e impactam diretamente no desfecho do transplante
de pulmao °. Existem poucos estudos que avaliam os efeitos do exercicio fisico em pacientes com
FC transplantados, ou mesmo em lista de espera para o transplante. A maioria das evidéncias é
para a populagdo de doenga pulmonar obstrutiva cronica e doengas intersticiais *. No entanto, a
condi¢do pré-transplante pouco difere de pacientes com FC que apresentam doenga pulmonar
avangada. Na experiéncia do Servi¢o da Santa Casa de Porto Alegre, alguns pacientes encaminhados
para o transplante e participantes do programa de reabilitagdo pulmonar podem ser retirados
temporariamente de lista de transplante ao longo desse processo, devido a melhora clinica, funcional
e de qualidade de vida, apds o programa de reabilitagdo. Esses casos ocorrem com maior frequéncia
em pacientes com bronquiectasias e que nao recebiam tratamento adequado quanto as terapias de
remocao de secregdo, otimizagao da terapia inalatdria e exercicio fisico regular.

Ha evidéncias de que a pratica de exercicio fisico regular, incorporada a um estilo de vida
mais ativo, possa melhorar a capacidade cardiorrespiratoria e reduzir o declinio da fung¢do pulmonar
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em pacientes com FC . Estudos tém mostrado resultados positivos da reabilita¢ao pulmonar em
populacgoes pediatricas 7 e adultas com FC®. Os principais resultados encontrados sdo na manutengao
ou melhora da capacidade funcional, melhora da qualidade de vida ® e menor tempo de internagao
pos-transplante °.

A capacidade de caminhar de forma independente esta associada a um bom progndstico
pos-transplante de pulmaio, visto que pacientes com maiores distancias percorridas no teste de
caminhada de seis minutos (TC6m) apresentaram um menor tempo de interna¢ao pos-transplante”’.
O teste de exercicio cardiopulmonar pode ser utilizado para uma melhor compreensao da limitagao
ao exercicio, e, também, como valor progndstico, no qual o pico do VO2 menor que 32mL/min/Kg
esta associado a maior mortalidade e maior que 45mL/min/Kg estd associado a maior sobrevida .
Entretanto, o paciente esta mais familiarizado com o TC6m e este teste tem melhor relagao com as
atividades de vida diaria. Em doentes graves, o teste demonstra ser suficiente para estressar o sistema
com respostas fisiologicas importantes, sendo o mais indicado para avaliacdo de rotina e, também,
um parametro para o melhor momento do transplante de pulmao ' "2

Pacientes com FC, que foram submetidos a transplante, possuem capacidade de exercicio
reduzida, baixo limiar anaerdbico, baixa capacidade de utilizagdo de oxigénio e perda de forga
muscular periférica, enquanto a forca e drea de sec¢ao transversa da musculatura respiratoria
encontra-se normalmente preservada . O declinio acentuado da for¢a de membros inferiores esta
associado, em parte, aos imunossupressores, levando a uma atrofia muscular '*. Apds o transplante, a
capacidade de exercicio aumenta, porém, permanece abaixo dos valores de normalidade, mesmo sem
a presenca de comprometimento ventilatorio existente no pré-transplante °. No estudo de Dudley
et al.", o pico do consumo de oxigénio pos-transplante bilateral foi considerado baixo, quando os
valores eram 31% do previsto e altos, quando 60% do previsto !'. A fraqueza muscular periférica
parece ser a principal responsavel pela reducao da capacidade de exercicio pos-transplante '> . A
anemia é comum no pos-operatdrio, sendo potencializada pela disfungdo muscular induzida pela
imobiliza¢do na unidade de terapia intensiva e pelo uso necessario de imunossupressores (inibidores
de calcio e corticoides), que acabam gerando um retardo na recuperagao funcional do paciente,
diminuindo a capacidade de extragdo de oxigénio pelo musculo. As alteragdes na propor¢ao do
tipo de fibra muscular I e II tém sido descritas por alguns estudos e sao atribuidas, basicamente,
a condi¢ao muscular prévia do paciente, no momento do transplante pulmonar, prejudicada por
longos periodos de imobilismo >* °.

As orientagdes para a prescrigao de exercicio fisico, ainda, seguem as orientagdes gerais para
pacientes com doenga pulmonar obstrutiva créonica (DPOC) e idosos saudaveis, mesmo que a
populagdo com FC tenha caracteristicas diferentes, incluindo a idade de agravamento da doencga
e as manifestagdes sistémicas. Ainda que ndo exista indicagdo de protocolos especificos, alguns
cuidados sdo necessarios, quando pacientes com FC sdo submetidos ao exercicio fisico aerébico e
ao treinamento de forga, entre eles, estd a individualidade bioldgica, a especificidade, o controle da
carga de trabalho (intensidade), o volume, a frequéncia, a duragao, o tempo de recuperagio e o gasto
energético envolvido. A autonomia do paciente e o seu comprometimento em realizar a terapia didria
de remogéo das secregdes é parte fundamental para a diminuigdo do trabalho respiratério e do gasto
energético. Apesar do nimero crescente de publicagdes sobre exercicio, os estudos, ainda, sdao com
desenhos inadequados e com uma amostra reduzida, tornando dificil a formula¢ao de parametros de
referéncia e a escolha entre treinamento aerdbico, treinamento de for¢a ou treinamento combinados
nesses pacientes, principalmente na condi¢ao pré e pds-transplante de pulmao °.
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A intensidade do programa de exercicios, particularmente nas fases pré-transplante e pos-
transplante imediato, ¢ determinada principalmente pela limitagdo de sintomas (dispneia). No
entanto, tanto a frequéncia cardiaca como a escala de Borg se correspondem com a intensidade
do exercicio e sdo uteis para controlar a tolerdncia e a progressdo do programa de exercicios. Em
individuos que aguardam transplante pulmonar, a frequéncia cardiaca pode ndo ser o melhor
método para a prescri¢do ou monitorizagao da intensidade, pois a faixa alvo nao pode ser alcan¢ada,
devido a uma limitagao ventilatéria precoce durante o exercicio. Além disso, medicamentos como
os bloqueadores podem tornar impossivel atingir a frequéncia cardiaca alvo, enquanto altas doses de
broncodilatadores facilitam a supera¢ao da faixa alvo °.

Atualmente, os beneficios do exercicio aerébico e de for¢a, ainda, carecem de mais evidéncias,
quanto a sua aplicabilidade; no entanto, ndo ha evidéncias para desencorajar sua indicagdo . Além
disso, outros fatores devem ser observados e controlados, sempre que possivel, tais como: desidratacao,
broncoespasmo, hipoxemia, dispneia e a fadiga muscular tanto periférica quanto ventilatéria >&'>17 15,

A desidrata¢dao tem um papel importante na tolerancia ao exercicio bem como na funcao
homeostatica, visto que pacientes com FC subestimam a sede e desidratam trés vezes mais rapido que
individuos saudaveis da mesma faixa etdria, quando se exercitam a temperaturas entre 31-33°C 7. A
hidratagao, durante o exercicio, deve ser supervisionada com objetivo preventivo, recomendando-
se um acompanhamento nutricional especializado para reposicdo eletrolitica e hidratagdo, ja que
os repositores esportivos mais comuns tém quantidade inferior a 50 mmol/L de NaCl; portanto,
insuficientes para reposi¢ao . A avaliagdo do suor e da perda de eletrélitos, em faixas especificas de
exercicio, pode ser uma op¢ao para prescri¢ao de exercicio; porém, no Brasil, existem poucos centros
que realizam essa avaliagdo.

O uso de ventilagdo ndo invasiva (VNI) pode ser uma estratégia viavel, durante a pratica de
exercicios aerdbicos, naqueles pacientes com baixa tolerancia e resisténcia ao exercicio, devido,
principalmente, a dispneia e a fadiga. O uso de VNI associado ao exercicio tem demonstrado melhora
na capacidade funcional, através do aumento da ventilacao com redugio da hipoxemia, hipercapnia e
do trabalho ventilatorio; atengdo especial a umidificagdo e aquecimento da VNI, devido ao alto fluxo,
podendo ressecar as mucosas das vias aéreas superiores e 0 muco nos pacientes hipersecretivos > '.

A hipoxemia, durante o exercicio, é evidenciada ao final de grandes esfor¢os, ndo sendo um
fator limitador evidente a continuidade do exercicio, sendo parte dela atribuida a hipoventilagao
alveolar ou a hiperventilagao ». A suplementagdo com oxigénio pode prolongar o tempo de esforgo,
diminuindo o surgimento de hipoxemia e da sensa¢do de dispneia, sendo, frequentemente, utilizada,
quando ocorre a queda de saturagdo de oxigénio abaixo de 90%, durante o exercicio *. Na falta de
oxigénio suplementar, uma alternativa é o treinamento intervalado com pausas passivas, com o uso
de cicloergobmetro, evitando quedas na saturagdo de oxigénio.

A avaliagdo fisioterapéutica, indicada para pacientes em lista de transplante e pds- transplante,
¢ aquela capaz de estressar o sistema cardiorrespiratério e muscular, a fim de detectar o principal
comprometimento funcional dos pacientes, adequando o melhor tratamento.

Recomendacao

(i) Recomenda-se que pacientes com FC, quando em lista de transplante de pulmao, ingressem
em programa de exercicio supervisionado, com foco na otimizagao da capacidade funcional
e ganho de for¢a muscular, principalmente periférica, até o momento do transplante.
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(ii) Recomenda-se que pacientes, que ja tenham realizado o transplante, participem de
programas de exercicio supervisionado, com foco na otimizagdo da capacidade funcional
aerdbica e fortalecimento muscular global, com incentivo a pratica de esportes.

(iii) Recomenda-se que o programa de reabilitacdo pré-transplante seja realizado com uma
frequéncia de duas a trés vezes por semana, durante um periodo de trés meses. Apds
esse periodo, é possivel manter duas vezes por semana, tornando-se continuo, até o
procedimento cirurgico do transplante.
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PARTICULARIDADES DA REABILITACAO PULMONAR NA FC

Luciana Santos Carvalho e Rosa Carvalho

A reabilitagdo pulmonar (RP) constitui-se parte importante do cuidado global para pacientes
com FC, independentemente de idade ou gravidade da doenca. Ha evidéncias de seus efeitos positivos
no condicionamento fisico, assim como na qualidade de vida dos pacientes e ndo ha relato de efeitos
deletérios '*. No entanto, levando em consideragdo a variedade de aspectos especificos de pacientes
com FC, como ampla faixa etdria, risco de contaminag¢ao cruzada de patdgenos do trato respiratorio,
em especial as multirresistentes, risco de hipoglicemia e a maior necessidade de reposi¢do hidrica e
de eletrdlitos, durante o exercicio *, algumas particularidades da RP necessitam ser adequadamente
abordadas.

Contaminacao Cruzada

O risco de pacientes com FC desenvolverem contaminagdo por diferentes patdgenos esta
relacionado a trés principais fatores: a) contato direto entre os pacientes; contato indireto, onde um
objeto no ambiente frequentado funciona como agente transmissor e c) através de goticulas eliminadas
pela tosse ou por aerossdis, que permanecem em suspensdo no ambiente >’. Neste sentido, embora
a segregacao venha a privar pacientes com FC dos beneficios de atividades em grupo, proprias de
programas de RP, essa medida é considerada fundamental para a preven¢ao de infecgao cruzada e,
por conseguinte, para o controle clinico dessa populagao **.

A Cystic Fibrosis Foundation (CFF) recomenda, para todos os profissionais de satude, o uso de
jalecos e luvas, independentemente da cultura de vias aéreas, durante o atendimento ambulatorial
ou hospitalar a pacientes com FC. Recomenda, ainda, que as maos sejam higienizadas com alcool
ou agua e sabdo antimicrobiano, antes e apds o uso de luvas e antes e ap6s contato direto com os

ASSOBRAFIR Ciéncia. 2019 Maio;10(Supl 1):139-168 | 165



pacientes (pele, mucosas, secre¢des e outros fluidos corporais) ou objetos que os mesmos tenham
tido contato. O ambiente, incluindo mobilidrios e demais equipamentos como esteiras e bicicletas
ergométricas, devem ser higienizados de acordo com as recomendagdes da comissao de controle de
infec¢do hospitalar local 8.

Suporte Nutricional

Em pacientes com FC, o controle nutricional é fundamental para garantir crescimento péndero-
estatural, desenvolvimento e status nutricional mais adequados possiveis, assim como manter essas
condigoes durante toda a vida. Neste sentido, a utiliza¢ao de dieta com elevados teores de gordura e
energia se caracteriza como padronizagdo do manejo nutricional °.

Durante a realizagao de exercicios fisicos, o aumento da demanda energética pode implicar
maior necessidade de nutrientes, principalmente nos pacientes com maior comprometimento
pulmonar. Uma avaliagdo nutricional minuciosa pode garantir a intervengao necessaria a manutengao
dos niveis desejados de atividade fisica '°.

Reposicao hidrica e de eletrolitos durante o exercicio

Pacientes com FC apresentam maior necessidade de reposi¢do hidrica e de sédio, durante a
realizacao de exercicios, principalmente, em condig¢des de calor excessivo ' 2.

Diabetes Relacionado a Fibrose Cistica (DRFC)

Com o avangar da idade, pacientes com insuficiéncia pancreatica tendem a apresentar diabetes
relacionado a FC (DRFC), estando esta condi¢ao relacionada ao agravamento clinico e ao declinio
da func¢éo pulmonar. A DRFC ocorre tanto por deficiéncia de insulina, devido ao comprometimento
das ilhotas de Langerhans, como por resisténcia a absor¢do de insulina, relacionada a processo
inflamatorio e a terapia com corticoesteroides .

Pacientes com DRFC devem verificar seus niveis de glicose, antes e durante a realizagdo de
atividades fisicas. Devido a faléncia do mecanismo adaptativo na secre¢ao de insulina, diante dos
exercicios aerobicos e anaerdbicos, pode ocorrer hipoglicemia. A queda da glicose ocorre por excesso
de insulina circulante, durante o exercicio fisico, seja pelo aumento da absorgao da insulina injetada
no tecido subcutaneo, seja pela perda da capacidade enddgena de redugdo dos niveis circulantes de
insulina, o que prejudica a liberagao hepatica de glicose e predispde o paciente a hipoglicemia em 20 a
60 minutos, ap6s o inicio do exercicio. Deve-se ficar atento aos sinais e sintomas de hipoglicemia: em
niveis de glicose iguais ou menores que 70 mg/dL, podem surgir taquicardia, sudorese, nervosismo,
cefaleia, tremores e tontura ' '°,

Aspectos Emocionais

A aderéncia dos pacientes com FC, principalmente, a partir da adolescéncia, ¢ comprometida
pela complexidade da abordagem terapéutica. Sintomas de depressdo se tornam prevalentes e a
qualidade de vida cai, principalmente nos pacientes com quadros clinicos mais graves '. Efeitos
positivos da realizagdo de atividade fisica nas condi¢des gerais de saude, em aspectos psicoldgicos e
na qualidade de vida tém sido relatados *’.

Recomendacao
(i) Recomenda-se que medidas adequadas de controle de infecgdes - lavagem de maos, uso
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de equipamento protetor, higienizacao do ambiente e de equipamentos utilizados - sejam
praticadas pelos profissionais e constantemente orientadas aos pacientes e cuidadores.

(ii) Recomenda-se a ingestao de liquidos a cada 15-20 minutos, assim como inclusao extra de
sal na dieta, com dose didria de 3 a 10 mEq/Kg, de forma preventiva, além de administragao
de sais de reidratagao oral por livre demanda.

(iii) Recomenda-se aos pacientes que apresentam DRFC, levando-se em consideragdo as
caracteristicas das necessidades nutricionais de cada um, a utilizacdo de estratégias que
visam a manuten¢ao de estado nutricional 6timo, com uma dieta sem restri¢ao caldrica e
medidas de controle glicémico.

iv) Recomenda-se a monitoracdo de sintomas de ansiedade e depressao, principalmente a
partir da adolescéncia, considerando o impacto destes na adesao ao tratamento.
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COMPLICACOES RESPIRATORIAS

Jefterson Veronezi

Hemoptise

E definida como expectoragdo com sangue procedente das vias aéreas '. Embora hemoptise
leve e ocasional seja comum na FC, a quantidade de sangue é que determina a gravidade, podendo
levar a aspira¢ao, destruicao da via aérea e choque, devendo ser tratada prontamente 2. Hemoptise
macica ocorre, quando o sangramento é maior do que 240 mL, num periodo de 24 horas, ou maior
do que 100 mL, durante varios dias *, e ocorre em uma prevaléncia de 1% em criancas ‘e de 4 a 10%
nos adultos °.

Dentre os fatores associados com maior risco para hemoptise, estdo os pacientes com maior
idade, aqueles com doenga pulmonar avangada e a colonizagao por P. aeruginosa ¢, enquanto que
o fator protetor acompanha aqueles que usam dornase alfa e fazem inalagdo com tobramicina *. O
manejo clinico da hemoptise varia da antibioticoterapia’ e uso de dcido tranexdmico, até a necessidade
de emboliza¢ao das artérias bronquicas ou ressec¢ao cirurgica do segmento ou lobo acometido ®.

Nao existem dados publicados sobre manejo fisioterapéutico na hemoptise, deste modo, as
recomendagoes sao baseadas na experiéncia dos especialistas. A aten¢ao deve ser dada na aplicagao
das técnicas para remocao de secre¢ao das vias aéreas e terapia inalatoria, objetivando a depuracgao
das secregoes sem exacerbar o sangramento.

Em casos de hemoptises pequenas (<5mL) ou raias de sangue no escarro, nao ha recomendagao
de suspensao de terapia inalatoria e fisioterapia. Contudo, em um primeiro episdédio de sangramento,
o fisioterapeuta pode julgar necessario suspender, temporariamente, (1-2 dias) ou reduzir a pressao
das técnicas com pressao expiratoria positiva (PEP) °.
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Em hemoptises moderadas (5 a 240mL), existe um risco, em rela¢ao a nebulizagdo com solugdo
salina hipertonica e dornase alfa. No entanto, Flume et al. * (2009) encontraram uma diminui¢ao
na incidéncia de hemoptise naqueles pacientes que usaram RhDnase. Sugerem-se maior atengao
e cuidado com técnicas de PEP, sendo preferidas as técnicas de depuragdo das vias aéreas como o
ciclo ativo da respiracdo e drenagem autdgena. Minimizar a tosse vigorosa ou excessiva. O exercicio
fisico intenso deve ser reduzido e faz-se necessario cuidar com o posicionamento. E importante que
a fisioterapia respiratoria seja adaptada e ndo suspensa, pois o acimulo de sangue e secre¢ao no
parénquima pulmonar nao ajuda no processo de recuperagao °.

Nos casos de hemoptise macica (>240mL), sdo suspensas todas as rotinas de terapia inalatdria,
fisioterapia e atividades fisicas, e deve-se otimizar oxigenagdo e umidificacdo das vias aéreas. Nesta
situagdo, é provavel que o paciente realize procedimento para emboliza¢do de artérias bronquicas
e fique em repouso por 1 a 2 dias. Apds solucionado o sangramento agudo, reinicia-se a terapia
inalatoéria, fisioterapia e atividades fisicas, gradualmente. Pode-se iniciar com técnicas sem pressao
positiva e, progressivamente, retornam-se as técnicas com PEP, assegurando uma cicatrizagdo dos
vasos sem risco de ressangramento '3,

Recomendacao

O fisioterapeuta auxilia no manejo das hemoptises, ajustando técnicas de fisioterapia
respiratoria e terapia inalatéria, de acordo com a gravidade do episddio. Em hemoptises pequenas, o
fisioterapeuta deve encorajar o paciente a manter as rotinas sem alteragdes. Em hemoptises moderadas,
suspendem-se, temporariamente, nebulizagées com solucédo salina hipertdnica e técnicas com PEP.
Em hemoptises macigas, a fisioterapia e terapia inalatoria sao suspensas, até que a embolizagao das
artérias bronquicas seja realizada, sendo reintroduzidas, gradualmente, apds o procedimento.
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Pneumotdrax

E definido como a presenga de ar dentro do espaco pleural. Na FC, o pneumotdrax, geralmente,
¢ secundario a doenca pré-existente % A incidéncia varia de 3,4 a 6,4% de todos os pacientes, e esta
associada a presenca de P. aeruginosa, Burkholderia cepacia ou Aspergillus fumigatus no escarro,
volume expiratorio forgado, no primeiro segundo (VEF1) < 30% do previsto, nutri¢do enteral,
insuficiéncia pancredtica e hemoptise macica *>. Foi demonstrado, também, que medicamentos
inalados como dornase alfa e tobramicina aumentam a chance de pneumotdrax, provavelmente, pelo
declinio do VEF1 apds a inalagdo *. Além disso, ocorre em pacientes com doenga mais avangada °,
sendo assim, a incidéncia aumenta para 18 a 20% nos adultos **.

Um pneumotoérax pode ocorrer em um paciente com FC como resultado da ruptura de bolhas
subpleurais na pleura visceral °, bem como por altera¢des no fluxo aéreo nos pulmdes e naqueles com
danos estruturais. Obstru¢ao endobronquica com inflamagao podem causar aprisionamento aéreo,
com aumento da pressao no tecido alveolar, o que resulta em ruptura do parénquima pulmonar *.
Diante de um pneumotdrax, a maioria dos pacientes apresenta sintomas de dor e dispneia *. Quando
existe suspeita clinica de pneumotdrax, o raio-x de tdrax é o método mais simples para confirmar o
diagndstico .

No pneumotérax de tamanho pequeno, geralmente assintomatico, o tratamento envolve
observagao e/ou aspiragao através de uma agulha. J4 um grande pneumotdrax requer drenagem
intercostal. Antibi6ticos intravenosos sao iniciados para prevenir infec¢oes decorrentes da retengao
de secregdes, o que pode retardar a reexpansao do pulmao colapsado, embora, ainda, sem consenso
de especialistas 2. Um pneumotérax recorrente requer um tratamento mais agressivo, como
pleurectomia parcial. Caso o paciente esteja debilitado, a pleurodese podera ser a op¢ao de escolha;
no entanto, ela podera ser uma contraindicagao relativa, caso, futuramente, o paciente necessite de
transplante pulmonar * 3.

Néo ha dados publicados sobre o manejo fisioterapéutico de pacientes com pneumotdrax.
As recomendagbes baseiam-se na experiéncia de especialistas experientes. Em pacientes com
pneumotdrax pequenos e nao drenados, o fisioterapeuta suspende as técnicas com PEP, mantém
adequada umidifica¢do das vias aéreas, orienta tosse com menor intensidade e exercicios fisicos leves.
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Em casos de pneumotdrax grandes, o paciente iniciara a fisioterapia somente apds ter sido
inserido dreno de torax. Nessas situagdes, pode ser necessario transferir o paciente para unidade
de terapia intensiva e promover suporte ventilatério invasivo ou ndo invasivo para estabilizagao.
A utilizagdo de PEP em pneumotoérax drenados é controversa entre os fisioterapeutas. Alguns
profissionais acreditam que a PEP deva ser suspensa por 1 a 2 semanas para evitar fistula pleural
e pneumotorax recorrente. A terapia inalatéria deve ser mantida e as técnicas do ciclo ativo da
respiracao e drenagem autogénica sdo mais adequadas . Exercicios fisicos sdo reintroduzidos
progressivamente. Caso o paciente seja submetido a pleurodese, o fisioterapeuta deve ajustar a terapia
diante da analgesia adequada, nebulizagao regular e mobilizagao precoce .

Recomendacao

Em pneumotérax pequenos e ndo drenados, o fisioterapeuta suspende as técnicas com PEP,
mantendo adequada umidifica¢ao das vias aéreas e orientando tosse com menor intensidade.

Em pneumotérax grande drenado, a terapia inalatéria deve ser mantida. As técnicas sem
pressdo positiva como o ciclo ativo da respiragao e drenagem autogénica podem ser realizadas sem
restri¢des. A utilizagdo de PEP é controversa entre os fisioterapeutas. Alguns profissionais acreditam
que a PEP deva ser suspensa por uma a duas semanas para evitar fistula pleural e pneumotdrax
recorrente. Quando suspenso, a PEP deve ser reintroduzida gradualmente. Evite qualquer atividade
que envolva mergulho.
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Atelectasia

Pacientes com FC apresentam secre¢do abundante de aspecto purulento !, favorecendo o
aparecimento de colapso segmentar ou lobar >°. A atelectasia ocorre como resultado de plugs
mucosos e doenga parenquimatosa severa '. Os pacientes, frequentemente, respondem aos
antibioticos endovenosos e fisioterapia respiratoria, entretanto, o colapso pode persistir, predispondo
a bronquiectasias cronicas *.

O manejo clinico inclui broncodilatadores, antibidticos, altas doses de corticoides, uso de
mucoliticos, ventila¢gdo nao invasiva e broncoscopia. A lobectomia ¢é realizada, se o paciente tem
funcao pulmonar preservada e apenas um lobo acometido *. As recomendagdes sao baseadas no
consenso de comités e na opinido de profissionais experientes.

O aparecimento de atelectasias deve alertar o fisioterapeuta sobre possiveis falhas no tratamento.
A revisdo da frequéncia da fisioterapia e da terapia inalatdria deve ser feita. O uso adequado da solugao
salina hipertonica e da dornase alfa facilita a expectoracao e pode prevenir areas de atelectasia por
acumulo de plugs. O estado psicoldgico dos pais e filhos com doenga pulmonar supurativa cronica
ou bronquiectasias pode influenciar na adesao as técnicas para remogao de secregoes. A ma adesio é
a principal causa de falha no tratamento das doengas pulmonares cronicas em pediatria °.

O uso da PEP, em pacientes com atelectasia, promove fluxo aéreo distal a obstrucdo através
dos canais colaterais. O aumento do volume de ar atrds das secregdes provoca um gradiente de
pressao suficiente para deslocar as mesmas das pequenas vias aéreas para vias aéreas de maior
calibre, favorecendo a expectora¢do. Sendo assim, o uso em lactentes, que nao apresentam os canais
colaterais bem definidos, é controverso °. Por outro lado, Constantini et al. 7 evidenciaram que, com
uso da PEP em lactentes, duas vezes ao dia, era seguro com melhora da troca gasosa, em relagdo
aqueles que usaram drenagem postural modificada, num periodo de 12 meses.

Outra manobra bastante usada na pratica clinica, mas sem muitas evidéncias, ¢ a Manobra
de Compressdao-Descompressao (MCD). Consiste de uma compressdo do térax na fase expiratdria,
seguida de conten¢ao toracica e descompressao abrupta . Durante a compressdo expiratoria, ha
desinsuflagao dos pulmoes e diminuicdo do volume de reserva expiratério, permitindo aumento do
volume corrente inspiratdrio associado a maior mobilidade da caixa toracica. Isso, também, ocasiona
o aumento da pressdo transpulmonar reexpandindo dareas atelectasiadas.
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Recomendacao

A realizagdo regular de terapia inalatdria e fisioterapia respiratdria previnem o surgimento de
atelectasias. O monitoramento, através de exames de imagem, auxilia na detecgdo precoce de areas
colapsadas.
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Exacerbacao pulmonar

Sao episddios de piora dos sinais e sintomas que justificam um tratamento mais agressivo .
Pacientes podem ter um aumento na frequéncia ou gravidade dos seus sintomas, tais como piora
da tosse, aumento na producgao de secre¢do, dispneia, declinio no VEF1 > 10%, diminui¢do da
saturagdo periférica de oxigénio (SpO2) ou o aparecimento de febre, perda de peso e hemoptise 2. As
exacerbagdes podem ocorrer em qualquer fase da doenga e tém um impacto adverso na qualidade
de vida **.

A frequéncia das exacerbagdes aumenta na medida que a doen¢a pulmonar progride e esta
associada com declinio da fun¢ao pulmonar e mortalidade precoce®*°. Quando nao ha resposta com
antibiotico via oral, o paciente devera ser internado para antibioticoterapia endovenosa, intensificagdo
da fisioterapia respiratodria e suplementagao nutricional .

A fisioterapia para remocdo de secrecdes das vias aéreas é ferramenta crucial para prevengao
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e manejo das exacerbagdes pulmonares em individuos com FC de todas as idades. O uso de
pressdo expiratdria positiva (PEP), em comparagdo a outras técnicas, demonstrou uma menor taxa
de exacerba¢ao nos pacientes com FC. Os dispositivos com PEP sao amplamente utilizados por
individuos com FC, estdo disponiveis por um custo baixo e podem ser facilmente transportados de
um lugar a outro '%.

Técnicas para remogio das secre¢des das vias aéreas podem ser cansativas, quando os pacientes
estdo indispostos, durante o aumento da demanda ventilatéria, alteragdes das trocas gasosas e
dispneia. Dois ensaios clinicos cruzados e randomizados evidenciaram que uma unica sessao de
ventilagdo nao invasiva (VNI) pode amenizar a sobrecarga dos musculos respiratorios, durante as
técnicas de remocio das secrecdes em adultos e criangas com FC, resultando em menos dispneia e
menos dessaturacao .

A suplementagio de oxigénio faz parte dos cuidados de individuos portadores de doengas
pulmonares cronicas associada a hipoxemia. De maneira geral, os médicos prescrevem oxigenoterapia
para pessoas com FC, quando ocorre hipoxemia. A oxigenoterapia a curto prazo melhora a oxigenagao,
durante o sono e exercicio, mas esta associada a hipercapnia .

Recomendacao

O uso de oxigenoterapia pode ser necessario, em pacientes exacerbados com hipoxemia.
A utilizagao da VNI, como adjuvante as técnicas de higiene bronquica em pacientes com doencga
avancgada, auxilia no manejo da dispneia e fadiga.
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TERMINALIDADE E CUIDADOS PALIATIVOS

Daniele Piekala

Assim como outros profissionais da saude, fisioterapeutas muitas vezes se deparam com alguns
dilemas diante de pacientes com FC, em estagios avan¢ados da doen¢a. De que maneira agir diante
de pacientes em final de vida? Eles devem ser transferidos para unidades de terapia intensiva? O uso
de ventilacdo mecénica invasiva e/ou nao invasiva é adequado? Até onde se deve ir? Até onde se
pode ir? Até onde o paciente e a familia desejam ir? Qual o manejo adequado para estes pacientes nas
suas diferentes fases e perspectivas?

O conceito de terminalidade gira em torno de onde se situam as consequéncias. Trata-se do
momento em que se esgotam as possibilidades de resgate das condi¢oes de satide do paciente e a
possibilidade de morte parece inevitavel e previsivel '. Admitir que esses recursos se esgotaram e que
o paciente se encaminha para o fim da vida néo significa que ndo ha mais o que fazer. Nessa condigao,
uma ampla gama de condutas pode ser oferecida ao paciente e a sua familia, visando ao alivio da dor
e a diminui¢ao do desconforto. Sempre que possivel, o paciente deve ter a autonomia de escolhas.

Ao se discutir terminalidade, o conceito de cuidados paliativos, frequentemente, esta associado.
Contudo, ¢ importante ressaltar que o termo “cuidados paliativos” envolve um conceito amplo e ndo
esta relacionado, apenas, a fase final da vida . Em ocasides em que o acompanhamento ¢é iniciado
precocemente, é possivel auxiliar pacientes e familiares a lidar com a carga da doenca, administrar
sintomas complexos e facilitar o planejamento dos cuidados avangados °. Segundo a Organizagdo
Mundial de Sadde, “cuidados paliativos consistem na assisténcia promovida por uma equipe
multidisciplinar, que objetiva a melhoria da qualidade de vida do paciente e seus familiares, diante
de uma doenga que ameace a vida, por meio da prevencéo e alivio do sofrimento, da identificagdo
precoce, avaliagdo impecavel e tratamento de dor e demais sintomas fisicos, sociais, psicologicos e
espirituais” 6.
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Segundo o manual da Associa¢ao Nacional de Cuidados Paliativos 7, é papel do fisioterapeuta
instituir um plano de assisténcia que ajude o paciente a se desenvolver, o mais ativamente possivel,
facilitando a adaptagdo ao progressivo desgaste fisico e suas implicagdes emocionais, sociais e
espirituais, até a chegada de sua morte. Nao existem dados na literatura que abordem especificamente
o tratamento de fisioterapia nos estdgios terminais da FC. Contudo, sabe-se que a mortalidade nos
pacientes com FC é ocasionada em 85% dos casos por insuficiéncia respiratédria’, sendo o fisioterapeuta
um dos profissionais envolvidos no manejo da oxigenoterapia, ventilagdio mecéanica nio invasiva/
invasiva, terapia inalatéria e adaptagao de técnicas fisioterapéuticas, que, nesse momento, objetivam
conforto e dignidade adaptadas as metas e valores de cada um ®.

Recomendacao

O fisioterapeuta deve planejar sua assisténcia, visando adaptar seu paciente ao progressivo
desgaste fisico e suas implicagdes emocionais, sociais e espirituais. A equipe multidisciplinar de
assisténcia ao paciente com FC, da qual o fisioterapeuta faz parte, deve garantir o conforto, a dignidade
e auxiliar o paciente e sua familia nas suas escolhas de final de vida. O fisioterapeuta nao deve ser
identificado como um profissional que administra técnicas, que podem ou nao ser necessarias, em
determinadas situagdes que beiram a morte, mas, sim, como um profissional que possui vinculo de
longa data com o paciente e com a familia, sendo sua atuagdo fundamental nesse momento.
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VENTILACAO NAO INvASIVA NA FiBROSE CisTICA

Daniele Piekala, Bruna Ziegler

A ventila¢ao ndo invasiva (VNI) tem papel importante no manejo da insuficiéncia ventilatéria
e dispneia, em pacientes com doengas pulmonares. No paciente com FC, a VNI tem sido descrita
como uma “ponte para o transplante de pulmao’, por meio do retrocesso temporario da progressao
da insuficiéncia respiratdria e estabilizacao da fun¢do pulmonar, em pacientes com doenga pulmonar
avancada "2

A VNI melhora a mecanica pulmonar, mediante o aumento do fluxo de ar e troca gasosa; reduz
o trabalho respiratdrio e a sobrecarga miocardica °, além de diminuir as taxas de intubagao.

O uso da VNI, em pacientes com FC, é indicado em diversas situagoes:

1. Insuficiéncia ventilatéria aguda: indicado para pacientes com hipercapnia, frequéncia
respiratdria elevada e dispneia **. Utilizada com frequéncia em estagios finais de vida, para
alivio da dispneia e do desconforto ventilatério '

2. Disturbios do sono: a hipoventilagdo noturna em pacientes com FC moderada e grave é
um marcador precoce de deterioragdo respiratoria, podendo levar ao desenvolvimento de
insuficiéncia respiratéria cronica e hipercapnia diurna. O uso da VNI noturna melhora
a oxigenagao durante o sono, reduz a hipercapnia diurna e sintomas de dispneia e fadiga,
além de melhorar a capacidade maxima de exercicio >°.

3. Remogio de secre¢do: a VNI pode ser utilizada como coadjuvante dos tratamentos para
remocao de secre¢do das vias aéreas no paciente com FC. Pode ser utilizada, antes ou durante
uma sessdo de fisioterapia, sendo necessério associar técnicas para auxiliar na expectoracdo,
como, por exemplo, o ciclo ativo da respiragdo, as técnicas manuais passivas, a técnica de
expiracgdo forcada e a tosse. Em pacientes com FC internados por exacerba¢do pulmonar,
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a VNI demonstrou melhora na fun¢do pulmonar, forca muscular respiratéria e sensagao
de fadiga. O uso da VNI estd associado com a facilitagao da expectoragao e redugao dos
sintomas de dispneia durante a fisioterapia >>*%7.

4. Realiza¢ao de exercicio: o uso da VNI pode facilitar o desempenho no exercicio, em
pacientes com FC, podendo ser utilizado antes ou durante a atividade. Os beneficios incluem
a melhora da ventilagao, reducao da dessaturagdo e aumento do desempenho funcional. O
uso da VNI, associada ao exercicio, é especialmente util em pacientes com doenga grave, em
que a dispneia e a fadiga contribuem para o descondicionamento e limitam o treinamento
efetivo »7.

Recomendacao

A VNI auxilia no alivio da dispneia e desconforto ventilatorio, principalmente em estagios finais
de vida. O uso de VNI a noite melhora as taxas de oxigenagao, hipercapnia e sintomas ventilatorios
diurnos, além de melhorar a capacidade de exercicio. Além disso, a VNI auxilia na expectoragao,
reduc¢ao dos sintomas de fadiga ventilatoria durante a fisioterapia e melhora da tolerancia ao exercicio.
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GESTACAO

Bruna Ziegler

O periodo gestacional é repleto de alteragdes anatomicas e fisioldgicas. A modificagdo da
mecanica ventilatdria é causada pelo aumento do volume do abdominal, diastase do musculo reto
abdominal e eleva¢ao da posi¢do de repouso do diafragma, favorecendo um padrio ventilatério com
predominio apical, aumento do esfor¢o ventilatério e hiperventilacao '. A dispneia é uma queixa
comum entre as gestantes °.

Com o aumento da longevidade, questdes relativas a genética familiar e fertilidade sdo cada
vez mais frequentes na populagao de adultos com FC. A gestagdo em pacientes com FC deve ser
planejada junto a equipe multidisciplinar para avaliagdo dos riscos associados a evolu¢ao da doenga,
e, também, para o adequado planejamento genético ** As comorbidades relacionadas ao avango
da doenga, associadas as alteragoes fisiologicas, que ocorrem durante a gestagao, podem ser uma
combinagdo complexa e de dificil controle .

No Brasil, dados do Registro Brasileiro de Fibrose Cistica (REBRAFC) demonstram um
nimero ainda pequeno de gestagdes, um total de 33 casos, entre os anos de 2010 e 2014 ®. Ainda, ndo
ha estatisticas sobre complicagdes obstétricas na populagao brasileira. Dados do US Cystic Fibrosis
Foundation National Patient Registry apresentam um nimero crescente de gestagdes, sendo 235
casos, apenas no ano de 2015 °.

Fatores de risco como VEF1 < 60%, insuficiéncia pancreatica, diabetes mellitus, desnutri¢do
e presenca de B. cepacia estdo associados a complicagdes obstétricas como partos prematuros e
cesareas ', Além disto, o VEF1 < 50% do previsto se associaram a maior mortalidade materna,
apos o parto '°.

Maiores taxas de exacerbagdo e hospitalizacao, também, sdo relatadas, durante o periodo
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gestacional, no paciente com FC . Nao ha dados de estudos prospectivos que avaliem o manejo
fisioterapéutico em gestantes com FC. No entanto, os riscos relacionados a gestagao nessa populagdo
e as alteracdes na mecanica ventilatdria garantem um argumento importante, para que o paciente
intensifique os cuidados de terapia inalatdria e fisioterapia nesse periodo %

Com o avango gestacional, ha fechamento precoce das vias aéreas e risco de atelectasias e
hipoxemia. A diretriz que orienta o manejo de gestantes com FC aconselha que, no periodo pré-natal,
a gestante tenha acompanhamento pelo fisioterapeuta, se possivel, semanal; as técnicas devem ser
adaptadas ao estagio da gravidez, a fun¢ao pulmonar e o aspecto do escarro devem ser monitorados
e as alteracdes musculoesqueléticas tratadas. Também ¢é possivel que a paciente tenha dificuldade em
identificar se a dispneia esta relacionada ao periodo gestacional ou a exacerbagiao da doenga *.

Apesar da auséncia de dados na literatura, com o aumento do volume abdominal, algumas
técnicas de fisioterapia podem nao ser mais factiveis, como o ciclo ativo da respiragdo e drenagem
autogénica. Os musculos abdominais sdo progressivamente esticados e pode haver didstase do reto
abdominal. Na vigéncia de dor mecénica ou a hérnia muscular, a assisténcia manual para a tosse
pode ser til % Técnicas com pressdo positiva (como, por exemplo, méascara de PEP, dispositivos
oscilatorios ou retardo em selo d'agua) sdo bem toleradas. A ventilagdo ndo invasiva intermitente
com baixas pressoes pode auxiliar na prevengdo dos riscos *'°. Posicionamentos com cabeceira mais
baixa devem ser evitados pelo aumento do refluxo gastroesofagico *.

A medida que 0 abdomen cresce, a terapia inalatéria pode ser realizada com variagdes de fluxos
e volumes inspiratdrios entre o volume residual e a capacidade pulmonar total em diferentes posi¢oes
para otimizar a ventilagdo regional. Nao ha dados, na literatura, quanto aos efeitos nocivos ao feto do
uso da nebulizagdo com dornase alfa, durante a gestagdo *. Dornase alfa, solugdo salina hipertonica
e broncodilatadores sdo considerados seguros e podem ser utilizados. A inalagao de colistimetato de
sodio pode ser utilizada *°.

Se o parto for planejado, a fisioterapia respiratoria deve ser realizada previamente. Durante o
trabalho de parto, a suplementacao de oxigénio deve ser usada, se houver dessaturagdes, e o uso da
ventilagdo nao invasiva pode ser considerado, devendo ser introduzido a gestante previamente para
familiarizagdo. Se o trabalho de parto for demorado, também, pode ser necessario assistir a gestante
na remocao de secre¢Oes das vias aéreas, devendo ser realizada no periodo entre as contragoes *.

Mulheres saudaveis, que realizam exercicios aerdbicos de 3 a 4 vezes por semana, por 35 a 90
minutos, apresentaram menores taxas de cesareas, menores indices de diabetes mellitus gestacional
e menos chances de desenvolver doencas hipertensivas . A atividade fisica, durante a gestagdo da
paciente com FC, deve ser incentivada, adaptada e monitorada, periodicamente, pelo fisioterapeuta,
deacordo com a aptidéo fisica prévia do paciente. Pacientes previamente sedentarias, também, podem
iniciar a pratica nesse periodo, pois ndo existem evidéncias de que isto aumente riscos relacionados
a gestagdo '°.

Recomendacao

Durante o periodo gestacional, ¢ recomendado um acompanhamento regular com o
fisioterapeuta com periodos de intervalo menores que os habituais. A medida que o abdomen cresce,
hé necessidade de adaptacao das técnicas para remocdo de secrecoes das vias aéreas. Técnicas com
pressdo positiva e ventilagdo ndo invasiva intermitente sdo aliados importantes nesse periodo. A
terapia inalatdria deve ser otimizada e a dornase alfa, solugdes salinas hipertdnicas e broncodilatadores
tém seu uso continuado. A atividade fisica deve ser orientada e monitorada, periodicamente.
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INCONTINENCIA URINARIA

A incontinéncia urindria (IU) é definida pela Sociedade Internacional de Continéncia como a
perda involuntaria de urina objetivamente demonstrada, podendo causar problemas de ordem social
ou de higiene '.

A TU é uma condigdo que afeta, dramaticamente, a qualidade de vida, comprometendo o bem-
estar fisico, emocional, psicoldgico e social. Pode acometer individuos de todas as idades, de ambos
os sexos, e de todos os niveis sociais e economicos®. A fraqueza do assoalho pélvico pode estar
associada a fatores como partos multiplos, cirurgias pélvicas, idade, deficiéncia hormonal estrogénica
e doenca pulmonar obstrutiva crénica *>. Na FC, a IU de esfor¢o é a mais comum e sua prevaléncia
varia de 5-76% ©, sendo maior no sexo feminino e aumentando de acordo com a idade ”*.

A tosse ¢ a principal causadora da IU, seguida de espirrar, riso, atividade fisica, fisioterapia
respiratoria e espirometria *’. A tosse aumenta a pressdo intra-abdominal e sobrecarrega,
progressivamente, a musculatura do assoalho pélvico, que enfraquece e pode provocar perdas urinarias®.
A TU de esfor¢o é reconhecida como uma complicagdo comum em mulheres com FC, impactando
negativamente o desempenho da fisioterapia respiratoria, atividades fisicas e qualidade de vida 9.
Apesar disso, devido a mortalidade estar associada a gravidade da doenga pulmonar, as queixas de
condi¢oes extrapulmonares podem ser consideradas secundarias e ndo receber aten¢ao adequada .

Os pacientes com FC devem ser avaliados, periodicamente, quanto aos sintomas relacionados
ao trato urinario. Questionarios de avaliagdo da IU e escalas e indices relacionados com medidas de
qualidade de vida podem ser facilmente aplicados na pratica clinica. O King’s Health Questionnaire
¢ um instrumento validado para lingua portuguesa que avalia a qualidade de vida relacionada a
perda urinaria. Este instrumento pode ser utilizado na pratica clinica e avalia os sintomas da IU e os
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dominios relacionados a percep¢ao de saude, impacto da IU, limitagdo no desempenho de tarefas,
limitagao fisica, limitagao social, relagdes pessoais, emogdes, sono/energia e medidas de gravidade .

Asperdasdeurinapodem serevitadasouminimizadascom o esvaziamento dabexiga, previamente,
a sessdo de fisioterapia respiratéria. O uso do absorvente, também, pode ser recomendado aqueles
pacientes com perda acentuada. Nao ha evidéncias, na literatura, de que exercicios de reforco muscular
possam trazer beneficios quanto a prevengao ou alivio dos sintomas de IU, em pacientes com FC©. Isso
pode estar relacionado ao fato de que a maior parte dos pacientes entrevistados nunca procurou auxilio
junto aos profissionais da saide e desconhecerem as op¢des de tratamento®. Exercicios para reforco da
musculatura pélvica e eletroestimulacdo podem ser realizados para minimizar os sintomas ' .

Recomendacao

A investigacao dos sintomas relacionados ao trato urindrio deve ser realizada, periodicamente.
Refor¢o da musculatura pélvica e eletroestimulagdo podem ser estratégias validas para o manejo
dessa complicagéo e alivio dos sintomas.
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