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1 INTRODUCAO

1.1 Apresentacao do tema e justificativa

A fibrose cistica (FC) € uma doenca hereditaria autossdmica recessiva
(ATHANAZIO et al., 2017), que apresenta um declinio progressivo de diferentes
funcdes, como o baixo ganho ponderal e complicacdes pulmonares (MAROSTICA et
al., 2002; PASTRE et al., 2014; RIBEIRO; RIBEIRO; RIBEIRO, 2002). Conforme
ocorre a progressado da doenca pulmonar, observa-se a redugao nos valores das
provas de fungéo pulmonar, forgca muscular respiratéria e capacidade de exercicio
(ORENSTEIN et al., 2004; RIBEIRO; RIBEIRO; RIBEIRO, 2002; ZIEGLER et al.,
2007).

A diminuicdo da tolerancia ao exercicio esta relacionada a um pior prognéstico
e qualidade de vida (QV) dos individuos com FC (ATHANAZIO et al.,, 2017,
CHEROBIN; ZIEGLER; DALCIN, 2016; HEBESTREIT; KRIEMLER; RADTKE, 2015;
ORENSTEIN et al., 2004). O exercicio fisico regular no paciente com FC proporciona
aumento da funcdo -cardiorrespiratoria, ganho de resisténcia, aumento da
autoestima, hipertrofia muscular, diminuicdo da frequéncia cardiaca de repouso,
menor numero de hospitalizacdes e melhor QV, além de auxiliar na remocédo de
secrecdes pulmonares (ATHANAZIO et al., 2017; KRIEMLER et al., 2016; RADTKE
et al., 2017; SALH et al., 1989).

A fisioterapia respiratéria € fundamental para individuos com FC, auxiliando
na eliminacéo das secrecdes das vias aéreas e na manutencao da funcdo pulmonar.
A baixa adesdo a fisioterapia respiratoria estd associada a piores achados
radiol6gicos, maior numero de hospitalizacdes e pior QV (ATHANAZIO et al., 2017;
FEITEN et al., 2016).

O exercicio fisico promove redu¢éo na impedancia do muco e maior facilidade
na expectoragao; isso ocorre possivelmente pelo incremento ventilatorio e acao de
forcas de cisalhamento sobre a secrecdo no parénquima pulmonar (DWYER et al.,
2011, 2017). O exercicio fisico aliado a fisioterapia € uma pratica com boa aceitacéo
entre os pacientes (BALDWIN et al., 1994). Desde a década de 80, estudos vém
sendo realizados no intuito de verificar a influéncia do exercicio fisico na clearance
mucociliar em pacientes com FC (BALDWIN et al.,, 1994; BILTON et al.,, 1992;
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KRIEMLER et al., 2016; SALH et al., 1989; ZACH; PURRER; OBERWALDNER,
1981).

A regularidade na pratica de exercicio fisico faz parte das recomendactes de
tratamento do paciente com FC apresentando beneficios incontestaveis para sua
pratica. No entanto, a realizagcdo do exercicio fisico como adjunto a fisioterapia
respiratoria, ndo esta bem definido na literatura. Nessa Optica, a realizagdo de uma
revisdo sistematica busca selecionar e avaliar criticamente estudos relevantes que
abordam o tema em questéo, visando a exploracdo das melhores evidéncias. Além
disso, pode estimar com maior precisdo o efeito do tratamento proposto, podendo
identificar a necessidade de novos estudos maiores e mais robustos.

Dessa forma, esse estudo tem por objetivo avaliar, através de uma revisdo
sistemética, o efeito do exercicio fisico como adjunto a fisioterapia respiratoria no

peso da secrecao expectorada e fungcdo pulmonar em pacientes com FC.

2.2 Articulacdo da pesquisa com as propostas da Residéncia

A Residéncia Interdisciplinar Multiprofissional em Saude (RIMS) tem como
objetivo qualificar os profissionais através da formacdo em servico, para atuar de
forma interdisciplinar, observando os principios e diretrizes do Sistema Unico de
Saude e as necessidades de saude da populacédo. O Hospital de Clinicas de Porto
Alegre (HCPA) é referéncia nacional e regional para diversos tipos de doencas na
populacéo infantil, dentre elas a FC. O Programa Saude da Crianca da RIMS atua
nos diferentes contextos soécio-culturais e niveis de complexidade, incluindo
atendimento de internacdo hospitalar e ambulatorial, visando a prevencéo,
promocéao, recuperacao e reabilitacdo dos pacientes.

No acompanhamento individual dos pacientes com FC observamos a
complexidade e a baixa adesdo as recomendacfes do tratamento. A adesdo a
fisioterapia é considerada um desafio. Criancas muitas vezes tem dificuldades em
permanecerem paradas para realizacdo da terapia inalatoria e da clearance
mucociliar. A unido do exercicio fisico com a fisioterapia pode ser particularmente util
na préatica clinica destes pacientes (BODNAR et al., 1965; EAKIN et al., 2011;
FEITEN et al., 2016; FLORES et al., 2013; QUITTNER et al., 2014).



Desta forma, estudos que avaliem os efeitos do exercicio fisico associado a
fisioterapia respiratoria sédo de grande valia, uma vez que o exercicio fisico & bem
aceito entre esses pacientes, podendo se tornar aliado na remocao de secrecéo

pulmonar e melhora nas provas de funcao pulmonar.

2.3 Questédo de pesquisa

Este estudo busca responder a seguinte questdo de pesquisa: 0 exercicio
fisico como adjunto a fisioterapia respiratéria aumenta a quantidade de secrecao
expectorada e melhora a funcéo pulmonar de individuos com FC?

2.4 Hipotese

Hipotese nula: o exercicio fisico como adjunto a fisioterapia respiratoria nao
influencia no peso de secrecéo expectorada e na funcao pulmonar de pacientes com
FC.

Hipétese alternativa: o exercicio fisico como adjunto a fisioterapia respiratéria
provoca um aumento no peso de secrecdo expectorada e melhora funcao pulmonar

de pacientes com FC.



2 REFERENCIAL TEORICO

2.1 Fibrose cistica

2.1.1 Descricao da doenca

A FC é uma doenca muito antiga, sendo encontrado registros de sintomas
caracteristicos dela antes da idade média na Europa, entretanto a primeira descri¢do
mais detalhada, nomeando a patologia foi na década de 1930 (QUINTON, 1999).
Trata-se de uma doenca hereditaria autossémica recessiva que provoca uma
alteracdo na proteina Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator
(CFTR), levando a disfuncéo da conducdo de cloro (ATHANAZIO et al., 2017;
RIBEIRO; RIBEIRO; RIBEIRO, 2002).

A proteina CFTR, também chamada de canal de cloro, localiza-se na
membrana apical das células, sendo uma das principais responsaveis pela troca de
jons cloro entre a células e o meio extracelular (RIBEIRO; RIBEIRO; RIBEIRO,
2002). A principal mutacédo da CFTR € a delecdo da fenilalanina do codigo 508
(F508del), localizado no primeiro dominio do nucleotideo binding (RASKIN et al.,
2008). Entretanto, tal mutacéo € apenas uma, dentre as mais de 2000 ja descritas
(CUTTING, 2015).

A alteracdo provocada nos canais de cloro, leva ao aumento da viscosidade
das secrecbes corporais que pode levar a obstrucdo, inflamacéo e destruicdo do
sistema de 6rgaos, principalmente dos pulmdes e do pancreas. Entretanto outros
sistemas também sao afetados pela doenca, como figado, intestinos, glandulas
sudoriparas e o sistema de reproducdo masculino (CUTTING, 2015).

2.1.2 Diagnéstico

O diagnostico da FC no Brasil baseia-se na dosagem de tripsinogénio
imunorreativo, teste do suor e investigacdo genética (Figura 1) (ATHANAZIO et al.,
2017). A identificacdo genética serve para esclarecer duvidas diagndsticas, bem
como, € importante para guiar o tratamento molecular da FC (ATHANAZIO et al.,
2017; CUTTING, 2015).



Resultado da Triagem Heonatal para FC:

ldade

TIR/TIR (12 dosagem ate & dias de vida, 7? dosagem até 30 dias de vida) | :| Ate 4 semanas
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R inéis ou seqguenciamento
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- Imiciar tratamento para do gene CFTR
manutengio da salde

- Metodos auxiliares
- Teste do suor nos irmaos

¥
Repetir o Teste do Suor | :| 2 a b meses

Figura 1. Adaptado de Athanazio et al, 2017.

O diagnéstico precoce favorece o inicio precoce do tratamento, melhorando o
progndstico desses pacientes e possibilitando o aconselhamento genético dos pais
em relacdo a futuras gestacfes (GRUPO BRASILEIRO DE ESTUDOS EM FIBROSE
CISTICA, 2016)

2.1.3 Manifestag@es clinicas

A FC apresenta repercussdes em diferentes sistemas corporais, dentre eles
o sistema pulmonar, gastrointestinal, hepatico, endocrinoldgico e urogenital (GRUPO
BRASILEIRO DE ESTUDOS EM FIBROSE CISTICA, 2016; RIBEIRO; RIBEIRO;
RIBEIRO, 2002). As manifestacdes clinicas mais comuns na FC s&o tosse cronica
com producdo de secrecdo, infeccdo e colonizagdo persistentes com patégenos

tipicos da FC, dentre eles Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae,
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Pseudomonas aeruginosa, e Burkholderia cepacia. Também sao comuns
anormalidades radiogréficas - como bronquiectasias e atelectasias, obstru¢do das
vias aéreas, polipos nasais, anormalidades nos seios paranasais, bagueteamento
digital, ileo-meconial, sindrome da obstrucdo intestinal distal, prolapso retal,
pancreatite cronica, doenca hepatica cronica, entre outras (FARRELL et al., 2008;
ROSENSTEIN; CUTTING, 1998)

A doenca pulmonar é o principal causador de morbimortalidade entre
individuos com FC. A desidratacdo da superficie e a diminuicdo da depuracéo
mucociliar propicia um ciclo de infec¢des pulmonares e contribui para o declinio da
funcdo pulmonar (BHATT, 2013; NG; FLIGHT; SMITH, 2014; RIBEIRO; RIBEIRO;
RIBEIRO, 2002). O manejo adequado dessas exacerbacfes é essencial para a
progressiva sobrevida desses pacientes (NG; FLIGHT; SMITH, 2014). A diminui¢do
progressiva da funcdo pulmonar ocasiona limitacdo da capacidade funcional e
reducdo da QV em individuos com FC (CHEROBIN; ZIEGLER; DALCIN, 2016;
COREY et al., 1997; ZIEGLER et al., 2007).

A espirometria é fundamental para monitorar o declinio da funcdo pulmonar,
sendo o volume expiratério forcado no primeiro segundo (VEF1) o principal marcador
da evolucdo e do prognéstico desses individuos (ATHANAZIO et al., 2017). Os
resultados obtidos na espirometria sdo utilizados para monitorar a resposta ao
tratamento juntamente com outros indicadores clinicos, como febre, sintomas
respiratorios e peso (ATHANAZIO et al., 2017).

2.1.4 Tratamento

O tratamento padréo de pacientes com FC envolve antibioticoterapia, suporte
nutricional, higiene das vias aéreas, exercicio fisico, oxigenoterapia, assim como,
agentes mucoliticos, broncodilatadores e anti-inflamatorios (ATHANAZIO et al.,
2017; BHATT, 2013). Devido a complexidade do tratamento e visando melhorar a
adesdo as terapias aplicadas, é recomendado que pais e pacientes estejam
envolvidos e recebam acompanhamento regular em um centro especializado. Isso
resulta em melhores resultados clinicos, e impacto positivo no prognostico
(ATHANAZIO et al., 2017; BHATT, 2013; HEBESTREIT; KRIEMLER; RADTKE,
2015; PIZARRO; ESPINOZA-PALMA, ESTER, 2016).
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Para o suporte nutricional desses pacientes é recomendado dieta
hipercaldrica, rica em proteina, gordura, sal, vitaminas e minerais, sendo que
individuos com FC e insuficiéncia pancreatica devem fazer uso de enzimas
pancreaticas antes da alimentacdo. Sonda nasogastrica ou gastrostomia s&o
indicadas para aqueles que tém dificuldade no ganho ponderal (ATHANAZIO et al.,
2017; PIZARRO; ESPINOZA-PALMA, ESTER, 2016).

O tratamento das exacerbacbes pulmonares na FC €& baseado,
principalmente, no uso de antimicrobianos orais ou intravenosos, de acordo com a
cultura da secrecéo respiratéria e da gravidade da exacerbacéo, bem como com a
intensificacdo da participacdo da equipe multidisciplinar e da fisioterapia respiratéria
(ATHANAZIO et al., 2017; BHATT, 2013). O tratamento pulmonar perpassa ainda na
terapia inalatoria, sendo a triade medicamentosa: solucdo salina hipertdnica,
dornase alfa (agentes mucoliticos) e antibioticoterapia para pacientes colonizados
(ATHANAZIO et al., 2017).

A fisioterapia respiratoria é fundamental para individuos com FC, auxiliando
na eliminacéo das secrecdes das vias aéreas e na manutencao da funcdo pulmonar.
A baixa adesdo a fisioterapia respiratoria estd associada a piores achados
radiol6gicos, maior niumero de hospitalizacdes e pior QV (ATHANAZIO et al., 2017;
FEITEN et al., 2016).

Além disso, o exercicio fisico € parte essencial do tratamento do individuo
com FC, tendo em vista os beneficios sobre funcdo pulmonar, qualidade de vida,
forca muscular, assim como a influéncia sobre nimero de hospitaliza¢cdes (RADTKE
et al., 2017). Outro ponto relevante € a ampla aceitacdo do exercicio fisico,
principalmente entre pacientes pediatricos (KRIEMLER et al., 2016; REIX et al.,
2012).

2.2 Fisioterapia respiratéria

A fisioterapia respiratéria € um tratamento consolidado em pacientes com FC,
auxiliando principalmente no manejo da terapia inalatéria e no transporte de muco e
expectoragdo (WARNOCK; GATES, 2015). Diferentes técnicas ja foram estudadas
para o tratamento de individuos com FC entretanto nenhuma delas demonstrou
efetividade superior as outras (FLUME et al., 2009; LEE; BURGE; HOLLAND, 2017,
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MCKOY et al., 2012). Dessa forma técnicas manuais como a compressao e vibracao
sdo indicadas para pacientes dependentes, com faixas etarias menores ou pacientes
mais graves que necessitam de auxilio. Conforme o paciente vai adquirindo
independéncia, as técnicas passivas vao sendo substituidas por técnicas que
proporcionam maior independéncia do individuo, como o ciclo ativo da respiracao,
drenagem autogénica e uso de pressdo expiratoria positiva (MCILWAINE, 2007,
YANKASKAS et al., 2004).

Em pacientes com FC com doenca pulmonar avancada, o uso da ventilacdo
nao invasiva (VNI) (associada ou ndo a outras técnicas respiratérias) pode ser Gtil na
facilitacdo da expectoracdo, diminuicdo fadiga ou melhora da insuficiéncia
ventilatéria. A VNI em pacientes com doenca avancada pode prolongar sua
sobrevida e melhorar a funcdo pulmonar, sendo considerada uma ponte para o
transplante pulmonar (FLIGHT et al., 2012; MORAN; BRADLEY; PIPER, 2017).

Indiferentemente da técnica utilizada, deve ser levado em consideracédo a
preferéncia do paciente, sua cultura e motivagao, pois tais adaptacodes interferem na
adesdao ao tratamento (FLORES et al., 2013; MCILWAINE, 2007).

2.3 Exercicio Fisico

Atividade fisica compreende toda e qualquer movimentacdo corporal ativa e
voluntéria que gera gasto energético. Enquanto o exercicio fisico € uma subcategoria
da atividade fisica, que compreende atividades planejadas, estruturadas, repetidas
e intencionais, que visam o0 incremento da aptiddo fisica (CASPERSEN;
CHRISTENSON, 1985).

Ha registros milenares de pensadores gregos, chineses e indianos
relacionando doencas a falta de atividade corporal, entretanto apenas no século XIX
0 exercicio fisico comecou a ser aplicado no tratamento de diferentes afec¢fes. Os
primeiros estudos de Saude Publica com atividade fisica surgiram entre 1950 e 1960,
relacionados principalmente a doengas cardiovasculares. A partir de entdo este
campo de pesquisa vem aumentando e tem sido investigado em diferentes frentes
(NAHAS; GARCIA, 2010).

Diferentes protocolos de exercicio fisico foram estudados em individuos com

FC, contemplando treinos aerdbicos e anaerdbicos. Dentre os beneficios ja
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observados do treino aerdbico, pode-se citar o incremento da capacidade maxima
ao exercicio, aumento de forca e melhor qualidade de vida. Enquanto um treino
anaerdbico melhora os niveis de lactato, forgca muscular e aumenta massa corplrea
magra (BRADLEY; MORAN, 2012; KLIJN et al., 2004; KUYS et al., 2011;
MOORCROFT et al.,, 2004; ROVEDDER et al.,, 2014; SCHMIDT et al., 2011;
SCHNEIDERMAN-WALKER et al., 2000; SELVADURAI et al., 2002). De uma forma
geral a atividade fisica provoca modificagBes na postura, melhora a funcéo pulmonar,
capacidade cardiovascular e influencia positivamente na estabilidade clinica dos
pacientes (BUTTON et al., 2016; SCHINDEL et al., 2015; YANKASKAS et al., 2004).

Outro ponto relevante € que o consumo maximo de oxigénio (VO2zmax) esta
diretamente relacionado com a sobrevida de pacientes com FC (YANKASKAS et al.,
2004). As recomendacfes de atividade fisica em FC trazem a importancia da
realizacdo de exercicio tanto aerobico, quanto anaerdbico, com frequéncia de pelo
menos 3 vezes por semana, sendo o ideal 5 vezes, com duracédo de 20 a 30 minutos
e acima de 55% da frequéncia cardiaca maxima (ATHANAZIO et al.,, 2017,
BRADLEY; MORAN, 2012; BUTTON et al., 2016; WILKES et al., 2009).

Além de todos beneficios supracitados, o exercicio fisico gera modificacfes
nas propriedades reolégicas do muco, reduzindo a impedancia e a porcentagem
sélida da secrec¢do. Ja é comprovado que tais modificacdes influenciam na facilidade
de expectoracéo referida pelos pacientes (DWYER et al., 2011, 2017). Dessa forma,
0 exercicio fisico, principalmente o exercicio com impacto, € capaz de aumentar a
guantidade de secrec¢do expectorada, sendo um importante adjuvante as técnicas de
remocdao de secrecdo, sobretudo entre pacientes pediatricos que tem baixa adeséo
a fisioterapia e boa aceitacao a atividade fisica (DWYER et al., 2011, 2017; FEITEN
et al., 2016; KRIEMLER et al., 2016; REIX et al., 2012).
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3 OBJETIVOS

O objetivo deste estudo foi de avaliar, através de uma revisdo sistematica da
literatura, o efeito do exercicio fisico como adjunto a fisioterapia respiratéria
comparado somente a fisioterapia respiratoria, no peso da secrecao expectorada e
na funcao pulmonar de pacientes com FC.
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4 RESULTADO (ARTIGO)
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5 CONSIDERACOES FINAIS

A doenca pulmonar é uma das principais causadoras de morbimortalidade
entre pacientes com FC. A piora clinica desses pacientes estd diretamente
relacionada ao declinio da funcéo pulmonar e baixa toleréncia a atividade fisica. O
tratamento é complexo e envolve uma equipe multidisciplinar. A fisioterapia e o
exercicio fisico sdo considerados essenciais no manejo do paciente; contudo,
criangas com FC tem baixa adesao ao tratamento convencional de remogao de
secrecdo atraves da fisioterapia e se beneficiariam de técnicas alternativas para
clearance mucociliar.

Realizou-se este trabalho com o intuito de responder se o exercicio fisico
associado a fisioterapia respiratéria aumenta o peso de secrecao expectorada em
pacientes com FC. A prética de atividade fisica associada a fisioterapia poderia
estimular na melhora da adesdo ao tratamento, além de proporcionar inimeros
beneficios, inclusive sobre a funcdo pulmonar. Entretanto, até o momento, ndo existe
evidéncia de que o exercicio fisico associado a fisioterapia aumenta o volume de
secrecdo expectorada, quando comparado a um grupo controle. Entende-se que a
ampla faixa etaria dos individuos estudados, assim como o delineamento e o0s
diferentes protocolos utilizados podem ter possibilitado resultados desfavoraveis.

Observou-se que protocolos realizados com exercicio fisico de impacto
obtiveram melhores resultados, sendo de extrema relevancia que novos estudos
sejam realizados para responder tal questdo de pesquisa. A ma adesdo ao
tratamento, principalmente durante a infancia, interfere diretamente no progndéstico
desses pacientes. Buscar terapias alternativas, torna-se pertinente para o Programa
Saude da Crianga, tendo em vista que o Hospital de Clinicas de Porto Alegre é um
centro de referéncia para o tratamento de criancas e adultos com FC. O
desenvolvimento cientifico aprimora as praticas clinicas e amplia as possibilidades

de tratamento.
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