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Resumo

A Fibrose cistica (FC), também conhecida por mucoviscidose, é considerada uma
enfermidade congénita, com padrdo de hereditariedade autossémico recessivo. A
expressdo clinica pode se manifestar de diversas formas, sendo caracterizada por
manifestacbes multissistémicas, ocasionando principalmente complicacfes
respiratérias, digestivas, hepaticas e pancreaticas. O objetivo deste trabalho foi
descrever o perfil epidemiologico e o tratamento fisioterapico de pacientes com FC.
Para tanto, foi desenvolvido um estudo retrospectivo e documental de abordagem
quantitativa, realizado no Hospital Infantil Albert Sabin, em Fortaleza-Ceara, no
periodo de janeiro a novembro de 2012. Foram utilizados 32 prontuarios, no qual
mostraram que 53% dos pacientes com FC s&o meninos menores de sete anos e
gue as alteracdes respiratérias foram as principais causas de internacdes. Devido a
essas complicacbes ficou clara a importancia da Fisioterapia Respiratoria no
tratamento desses pacientes, pois podem ser utilizadas diversas técnicas, como de
desobstrucéo e reexpanséao pulmonar.
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Abstract

Cystic fibrosis (CF), also known as mucoviscidosis, is considered a congenital
disease, with an autosomal recessive hereditary pattern. The clinical expression can
manifest itself in several ways, being characterized by multisystemic manifestations,
mainly causing respiratory, digestive, hepatic and pancreatic complications. The
objective of this study was to describe the epidemiological profile and
physiotherapeutic treatment of CF patients. A retrospective and documental study of
a quantitative approach was carried out at the Albert Sabin Children's Hospital, in
Fortaleza, Ceara, from January to November 2012. 32 records were used, in which
53% of the patients with CF are boys under seven years of age and respiratory
changes were the main causes of hospitalizations. Due to these complications, it was
clear the importance of Respiratory Physiotherapy in the treatment of these patients,
since several techniques, such as clearing and pulmonary reexpansion can be used.

Keywords: Cystic fibrosis. Epidemiological profile. Physiotherapy.
1 Introducéao

A Fibrose cistica (FC), também conhecida por mucoviscidose, é considerada
uma enfermidade congénita, com padrao de hereditariedade autossémico recessivo.

Sua incidéncia varia entre as populacdes, apresentando-se, potencialmente, mais
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letal em caucasianos. No Brasil, mais de 20% da populacdo é diagnosticada com
FC. Estima-se que, aproximadamente, 10 milhdes de pessoas no mundo sejam
portadoras assintomaticas dessa doenca (DALCIN; SILVA, 2008; PIZZIGNACCO;
MELLO; LIMA, 2011; ATHANAZIO et al., 2017).

A expressdo clinica dessa doenca é extremamente diversificada sendo
caracterizada principalmente, por manifestacbes multissistémicas, causando
disfuncbes exocrinas, complicacdes respiratorias, digestivas, hepaticas e
pancreéticas, como também ocasionando a infertilidade masculina (CASTRO;
FIRMIDA, 2011; OLIVEIRA; SANTOS, 2011; PIZZIGNACCO; MELLO; LIMA, 2011).
A triade classica da FC corresponde a uma alta concentracdo de eletrélitos no suor,
deixando-o salgado, e aumento da viscosidade do muco e das secregdes biliares,
ocasionando alteracées pulmonares e digestivas (BREDEMEIER; GOMES, 2007,
PRADO, 2011). Apesar dos sintomas serem variaveis, os mais relatados pelos
pacientes sdo tosse persistente, infeccdes respiratérias repetitivas, desnutricéo,
gastroenterite, hemoptise, febre, baqueteamento digital e dificuldade de crescimento
(ALMEIDA; MOURA; ZAGER, 2008; SIMON, 2011).

Na maioria dos casos, o diagnostico € realizado antes do primeiro ano de
vida, mas, nos ultimos anos, esta cada vez mais frequente na fase adulta. Os
ndameros de diagndsticos confirmados de FC tém aumentado no Brasil, devido a
promocdo de informacdes a populacdo e ao maior conhecimento sobre a doenca
pelos profissionais de saude. A suspeita é de que a doenca se da a partir da
presenca dos sinais/sintomas e da elevacdo da Tripsina Imuno — Reativa encontrada
no teste do pezinho. A partir da suspeita, os métodos diagndésticos mais utilizados
para a confirmacdo sao o teste do suor e 0 mapeamento genético para analise de
mutacdes (DALCIN; SILVA, 2008; LIEBANO; HASSEN; RACY; CORREA, 2009;
VERONEZI J, SCORTEGAGNA, 2011; CASTRO; FIRMIDA, 2011).

Por se tratar de uma doenca de natureza multissistémica, o diagnoéstico e o
tratamento devem ser feitos em centros especializados e com abordagem
multiprofissional, objetivando o aumento da sobrevida do paciente por meio de uma
manutencdo de vias aéreas e do estado nutricional (ANTUNES, 2008; HAACK;
NOVAES, 2013; CONTO et al.,2014).

O tratamento intensivo, com a abordagem multidisciplinar e a utilizacdo do
arsenal terapéutico disponivel, tem colaborado para o controle da doenca,

retardando seu avanco e tratando eventuais comorbidades que possam surgir.
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Dessa forma, tem-se elevado substancialmente a sobrevida dos pacientes e sua
qualidade de vida. A abordagem terapéutica deve ser individualizada dando énfase a
antibioticoterapia, a aerossolterapia, ao suporte nutricional e, principalmente, a
Fisioterapia respiratéria (DALCIN et al.,2007; CASTRO; FIRMIDA, 2011; SARAIVA-
PEREIRA; FITARELLI-KIEHL; SANSEVERINO, 2011).

Em geral, os pacientes portadores de FC sdo acompanhados e tratados pela
Fisioterapia, mesmo antes do diagnostico, devido ao comprometimento do sistema
respiratério, consequente do espessamento do muco e das inflamacdes e infeccdes.
Depois de diagnosticado, o tratamento, em geral, devera ser executado todos os
dias. A Fisioterapia ira diminuir a morbimortalidade dos pacientes com FC, sendo
indispensavel na manutencdo da permeabilidade das vias aéreas (RIBEIRO;
RIBEIRO; RIBEIRO, 2002; MOURA; ZAGER, 2008; MIRANDA; CORSO, 2009;
CONTO et al.,2014).

Com o aumento do numero de casos de FC, torna-se indispensavel uma
avaliacdo clinica minuciosa e um tratamento especifico para a doenca. Tendo em
vista essa importancia e a escassez de pesquisas voltadas para esses pacientes,
objetivou-se tracar o perfil clinico-demografico e o tratamento fisioterapico oferecido
a pacientes pediatricos com FC em um hospital publico de referéncia da cidade de

Fortaleza, Ceara.

2 Metodologia

Foi desenvolvido um estudo documental, retrospectivo e de natureza
quantitativa, executado no periodo de janeiro a novembro de 2012, no Hospital
Infantil Albert Sabin (HIAS), localizado na Rua Tertuliano Sales, 544, Bairro Vila
Unido, em Fortaleza-Ceara. Esta instituicdo € considerada referéncia no tratamento
de pacientes com FC.

Os dados foram coletados nos prontuarios dos pacientes diagnosticados com
FC, internado e/ou acompanhado no hospital de estudo, no periodo de 2001 a 2011.
Os dados encontrados foram dispostos em uma ficha de coleta prépria e elaborado
pelas pesquisadoras, na qual continham questfes sobre o perfil demogréfico, clinico
e tratamento fisioterapico desses pacientes. A amostra foi ndo probabilistica por

conveniéncia.
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A coleta de dados foi iniciada apds a submissdo e aprovacdo do projeto
(060/12) pelo Comité de Etica do Centro Universitario Christus (UniChristus) e do
HIAS.

Os dados foram tabulados no programa Microsoft Office Excel versdo 2010 e
posteriormente foram realizadas analises estatistica de forma descritiva. Estes foram
apresentados em percentuais e em valores absolutos, sendo organizados em

tabelas e graficos para facilitar a interpretacéo e a apresentacao dos dados.
3 Resultados

Foram utilizados 32 prontuarios de pacientes com FC do HIAS. O tamanho
reduzido da amostra se deu pela dificuldade do acesso aos prontuarios devido a
problemas na Instituicdo para a localizacdo dos prontuarios dos pacientes com a

a

doenca em questdo. Na amostra do presente estudo, 62% eram homens, sendo

predominancia em relacdo as mulheres estatisticamente ndo significativa (p
0,215).

A maioria dos pacientes eram menores de sete anos, sendo a idade média de
7,8 £4,9 anos (Tabela 1).

Tabela 1 — Faixas etarias dos pacientes com FC atendidos no HIAS de 2001 a 2011.

Fonte: Elaboracéo dos autores (2018).

Dos 32 pacientes que tiveram os prontuérios analisados, 19 eram oriundos do
interior do estado do Cearéa e 13 residentes na Capital.

Dados pessoais Frequéncia (n=32) %

Idade (anos)

0-3 9 28
4-7 8 25
8-11 6 19
12 -15 8 25
N&o consta 1 3

32 100%
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A principal queixa que motivou a procura pelo tratamento foi a tosse

persistente, entre outras que podem ser visualizadas na Figura 1.

Figura 1 — Principais queixas clinicas dos pacientes com FC atendidos no HIAS de
2001 a 2011.
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Fonte: Elaboracédo dos autores (2018).
n representa o nUmero de pacientes que registraram a queixa.

TGI= Trato Gastrointestinal

Na avaliacdo clinica dos pacientes, nos ultimos 10 anos, o achado clinico
mais frequente, registrado em 29 prontudrios, foi a presenca de abdémen flacido e
globoso. Também foram encontrados registros de baqueteamento digital, dor
durante a palpacéo e hepatomegalia.

O método mais utilizado para o diagndstico conclusivo foi o teste do suor, que
€ o classico para diagnosticar FC. Os outros métodos utilizados, mas em menor
frequéncia, foram o rastreamento neonatal com dosagem de tripsina imuno-reativa,
o teste do pezinho e o diagnostico molecular que se baseia na analise das
mutacoes.

Em seis prontuarios, ndo havia registros de nenhum exame complementar

para dar suporte ao diagnéstico de FC.
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Nos 32 prontuarios analisados, em oito havia registro de procedimentos
cirdrgicos, sendo eles: colostomia, duodenostomia, laparotomia, lleostomia com
correcdo de atresia ileo ileal e colectomia.

Sobre as reinternacgdes, foi observada ocorréncia em 19 prontuérios. Desses,

em 34,37% havia registro de pelo menos uma internacéo (Tabela 2).

Tabela 2 - Frequéncia do registro de reinternages nos prontuarios analisados.

Frequéncia de Quantidade de Porcentagem (%)
reinternacéao prontuarios

0 13 40,62

1 11 34,37

2 6 18,75

3 2 6,25

Fonte: Elaboracéo dos autores (2018).

Em relacdo as causas de reinternacdes, as principais estavam associadas a
problemas pulmonares e/ou metabdlicos. As doencas mais frequentes responsaveis
pelas reinternacdes foram a bronquiectasia, a insuficiéncia pancreatica e a
gastroenterite, como pode ser observado na tabela 3. Alguns pacientes foram

internados com mais de uma complicagéo.

Tabela 3 - Doencas citadas como causas de reinternacdes entre os 19 pacientes.

Doencas Relatos
Pulmonares
Bronquiectasia
Pneumonia
Tuberculose
Metabdlicas

Insuficiéncia Pancreatica
Insuficiéncia Hepéatica

Trato gastrointestinal
Gastroenterite

Obstrucéo Intestinal
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Varizes esofagicas 1
Esofagite 1
Gastrite 1
Nutricional
Desnutricao 2

Fonte: Elaborag&o dos autores (2018).

Acerca do suporte nutricional, em todos os prontuarios havia registro que
destacavam, principalmente, o uso de suplementos alimentares, como também de
enzimas pancreéticas, proteinas e vitaminas.

Quanto ao atendimento fisioterapéutico, s6 houve registro em 13 prontuarios,
correspondendo a 37,5%. Além do baixo numero de prescricdo fisioterapéutica,
houve limitada descricdo das técnicas e recursos utilizados. O numero de
atendimentos fisioterapicos semanais variou de dois a sete, sendo que trés criangas
receberam dois atendimentos semanais, duas receberam cinco atendimentos, uma
foi atendida seis vezes e seis foram atendidas todos os dias da semana. Essa
variacdo nos dias de atendimento se deu ao grau de comprometimento do paciente
e as diferentes respostas ao tratamento.

Entre as técnicas fisioterapicas mais utilizadas, a mais citada foi a
cinesioterapia respiratoria com técnicas desobstrutivas, correspondendo no estudo a
76,92% (Tabela 4).

Tabela 4. Descri¢do do tratamento fisioterapico nos prontuarios analisados.

Técnicas Descricao

Desobstrutiva Vibro-compressao, freno labial,
tapotagem, expiragéo forgada (huffing),
drenagem autogénica, vibragao.

Reexpansiva Sustentacdo maxima  inspiratdria,
estimulacdo diafragmética, inspiracédo

fracionada, aceleragdo do fluxo

expiratorio, compressao-
descompresséao.
Outras Estimulacao sensoério-motora e

240 | Pagina Junho/2018



Revista Multidisciplinar do Nordeste Mineiro — Unipac ISSN 2178-6925

cinesioterapia global.

Fonte: Elaboracéo dos autores (2018).

No que diz respeito ao tratamento farmacolégico, 65,62% dos pacientes
fizeram uso de medicamentos, destes, os mais receitados foram: antibibticos,

antiulcerosos, broncodilatadores e corticoides.

4 Discussao

Em nosso estudo, o perfil demografico dos pacientes com FC correspondeu a
maioria do género masculino, sendo esse dado compativel com o Gltimo Relatério do
Registro Brasileiro de Fibrose Cistica do ano de 2015, publicado pelo Grupo
Brasileiro de Estudos em Fibrose Cistica, no qual mostrou, que do total de
brasileiros diagnosticados com a doenca, 52,2% séo do sexo masculino.

Pela pesquisa ter sido realizada no HIAS, centro de referéncia no tratamento
de FC para criancas e adolescentes, foi encontrado uma idade média baixa quando
comparada a estudos que relacionam a populacdo em geral. Todavia, é importante
estudar essa faixa etaria, visto que no Brasil, o maior grupo de individuos
diagnosticados com a doenca apresentam entre 5 e 10 anos de idade,
correspondendo a 21,8% (GRUPO BRASILEIRO DE ESTUDOS EM FIBROSE
CISTICA, 2015).

As expressodes clinicas da FC séo variadas visto que, normalmente apresenta
envolvimento sistémico, causando principalmente alteracdes no sistema respiratério,
disfuncdo pancreédtica exoécrina, problemas intestinais e doencas hepéticas
(CASTRO; FIRMIDA, 2011). Em nossa avaliacdo os achados mais frequentes foram
tosse, febre, cansaco, gastroenterite, vomitos, abdémen globoso e obstrucdo do
trato gastrointestinal. Os resultados foram semelhantes aos relatados nos estudos
de Hoffman em 2011 e no de Scattolin e Ricachinevsky, também em 2011, no qual
afirmaram que as complicagBes respiratérias e digestivas sdo as mais comuns
nesses pacientes, sendo responsaveis pela morbimortalidade destes individuos.

Os achados clinicos encontrados no estudo correspondem aos principais
sistemas afetados pela doenca, sendo estes principalmente, abdémen flacido e

globoso, bagueteamento digital, dor a palpagdo e hepatomegalia. Destes achados
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as alteracbes abdominais e hepatomegalias sdo os mais comuns na literatura
(CASTRO; FIRMIDA, 2011; FIRMIDA; MARQUES; COSTA, 2011).

A confirmagdo do diagnéstico foi realizado predominantemente através do
teste do suor que é um método classico para diagnostico de FC. Esse teste analisa
as concentracdes dos ions de sodio e cloro do suor desses pacientes, sendo
considerado padrao-aureo para a confirmacdo do diagnéstico de FC (DALCIN;
SILVA, 2008; SILVA; DALCIN, 2011; SERVIDONE et al., 2017; ATHANAZIO et al.,
2017). Existem outros métodos para confirmacgéo do diagndstico, como a andlise de
mutacfes, porém foram raros os registros de estudos genéticos encontrados nos
prontudrios (DALCIN; SILVA, 2008; HOFFMANN, 2011).

Alguns exames complementares podem ser realizados de forma secundaria
na fase inicial do diagnostico de FC, com objetivo de avaliar a gravidade da doenca
e o planejamento da abordagem terapéutica. Esses exames incluem a avaliacdo da
funcdo pancreatica, da funcdo pulmonar, da microbiologia do escarro, dos seios da
face e do trato génito-urinario masculino (DALCIN; SILVA, 2008). Nos prontuarios
analisados, seis ndo registraram exames complementares, sendo que nesses casos
nao houve a necessidade da realizacdo de exames secundarios para a confirmacao
do diagnadstico.

N&o houve uma densa quantidade de registros na literatura sobre os
procedimentos cirdrgicos comuns na FC. Embora sejam relatadas algumas cirurgias
realizadas nesses pacientes, como transplante pulmonar, pleurodese e cirurgia
endoscopica nasossinual, ha uma precariedade nos artigos publicados que relatem
as cirurgias mais comuns realizadas nessa doenca (CASTRO; FIRMIDA, 2011,
CASTRO; FIRMIDA; LOPES, 2011). Nos prontuérios analisados foram encontrados,
colostomia, duodenostomia, laparotomia, lleostomia com correcdo de atresia ileo
ileal e colectomia. Esses procedimentos foram realizados com base nas
complicacBes apresentadas e evolu¢do no quadro clinico do paciente.

As complicacdes da FC sdo as maiores responsaveis pelas reinternacdes. As
encontradas no estudo foram bronquiectasia, insuficiéncia pancreatica e
gastroenterite, sendo estas também encontradas no estudo de Castro e Firmida em
2011, juntamente com a insuficiéncia respiratoria, infeccbes e dificuldades para
ganho de peso (VALENTIN, 2008; LIEBANO; HASSEN; RACY; CORREA, 2009;
CHAVES; CUNHA, 2012).
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Pacientes com FC apresentam déficit metabdlico, fazendo com que tenham
dificuldades para ganhar peso. Isso pode ser ocasionado pelo aumento do gasto
energético devido as inflamacdes e infeccbes pulmonares, afetando de forma direta
0 estado nutricional e a funcdo pulmonar (OLIVEIRA; SANTOS, 2011; CHAVES;
CUNHA, 2012). O estado nutricional € de extrema importancia no curso clinico da
FC. Por essa razédo a intervencdo nutricional deve ser precoce, afim de manter a
integridade do sistema respiratdrio, aumentando a sobrevida destes individuos.

No estudo encontramos registros sobre o uso de suplementos alimentares,
enzimas pancreaticas, proteinas e vitaminas. Esses dados também foram
apresentados no estudo de Oliveira e Santos em 2011, no qual discute sobre a
importancia de um bom suporte nutricional e das recomendagfes para o uso, além
do que foi citado anteriormente, de lipideos, carboidratos, minerais, eletrolitos e
guando necessario, 0 uso da terapia nutricional enteral ou parenteral.

Pbdde-se observar que a FC € uma doenca de acometimento multissistémico e
crénico, fazendo-se necessario a intervengcdo de uma equipe multidisciplinar sendo
composta de pelo menos, Pediatra, Pneumologistas, Gastroenterologistas,
Fisioterapeutas, Nutricionistas, Enfermeiros, Psicélogos, Farmacéuticos e
Assistentes Sociais (ATHANAZIO et al., 2017).

Destas profissdes, destaca-se a atuacdo da Fisioterapia, que deve ser
iniciada antes mesmo do diagnostico de FC, pois quando os pacientes procuram
uma unidade de atendimento ja podem apresentar comprometimento do sistema
respiratorio, ocasionado pelo espessamento do muco, das inflamacgdes e infeccdes
recorrentes (PRADO, 2011; FEITEN et al.,2016).

Apesar de a literatura respaldar o tratamento fisioterdpico como primordial
para a melhora do quadro geral do paciente com FC, no estudo realizado sé houve
registro em 13 prontuarios, sendo que este dado possa vir a refletir no quadro clinico
desse paciente. Segundo Prado (2011), a Fisioterapia deve fazer parte da rotina
diaria desse paciente, variando com a sua condi¢ao clinica e da indicacdo do médico
e/ou do fisioterapeuta. Esse dado condiz com o encontrado na pesquisa que
mostrou que o atendimento fisioterapico variou de 2 a 7 dias por semana.

A Fisioterapia pode utilizar de diversas técnicas para beneficiar os individuos
portadores de FC. A fisioterapia respiratoria € essencial para todos os pacientes,
devido as manifestacdes caracteristicas da doenca. Também é importante realizar a

fisioterapia motora, abrangendo o individuo completamente (FEITEN et al.,2016).
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Segundo Conto e colaboradores (2014), as técnicas mais utilizadas na fisioterapia
respiratoria sdo: a tapotagem, a vibracdo, a drenagem postural, o huffing, a
oscilacdo oral de alta frequéncia e a técnica de expiracdo forcada, sendo estas
conhecidas como técnicas desobstrutivas e reexpansivas, também encontradas
nesse estudo.

O sucesso da Fisioterapia nessa doenca depende da capacidade do
fisioterapeuta em ajustar as técnicas de acordo com a necessidade dos pacientes.
N&o se deve eleger uma técnica fisioterapéutica como sendo a melhor e a Unica a
ser utilizada, pois o0 sucesso do tratamento s6 ocorre quando ha a associacdo de
técnicas e monitorizacdo frequente da terapia (SCATTOLIN; RICACHINEVSKY,
2011; VERONEZI; SCORTEGAGNA, 2011).

Além do tratamento fisioterdpico, ainda ha o farmacolégico, sendo que no estudo
foi registrado a utilizacdo de antibidticos, antiulcerosos, broncodilatadores e
corticoides. Esses medicamentos também foram relatados no estudo de Castro e
Firmida (2011), juntamente com os mucolinicos. O tratamento tem como objetivo
prevenir e tratar complicagfes obstrutivas, inflamatorias e infecciosas das vias
aéreas, sendo dividido em fases de manutencdo e exacerbacdo (MARTINS;
SANTOS, 2006; PIZZIGNACCO; MELO; LIMA, 2011).

5 Conclusao

O presente estudo abordou pacientes portadores de FC diagnosticados na
infancia. Com este trabalho, péde-se concluir que, no HIAS, os pacientes com FC
sdo criancas menores de 15 anos, sendo a maioria meninos de baixo peso,
residentes no interior do estado do Ceara ou na Capital.

As internacdes desses pacientes se deram, na maioria dos casos, por queixas
de alteracdes respiratérias e no trato gastrointestinal. As complica¢cdes mais comuns
foram de origem pulmonar e metabdlica, podendo, ou ndo, estar associadas entre si.

A parte nutricional foi realizada por meio de suplementos alimentares, com
alto nivel de aceitacdo entre os pacientes.

O tratamento mais indicado para estes pacientes foi o medicamentoso, com
énfase em antibidticos e broncodilatadores, entre outros. Apesar de a Fisioterapia
ser essencial para esses pacientes, no estudo realizado foi constatada poucas

indicacbes registradas nos prontuarios. As técnicas fisioterapéuticas mais
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administradas nesses pacientes com FC foram as desobstrutivas, reexpansivas e a

estimulacao diafragmatica.
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