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PREFRCIO

demos deenir um manual como sendo um documento norteador, repleto de conte€dos
elevantes o bastante para quem o l-. , possfvel prever que, quem busca iE®ena,,...
manuais ligados t frea de sa€de, atua com o tema central ou estt buscando instru,...
para aperfei,oar sua pritica, visando sempre ao melhor resultado para seus pacientes.

Contudo, quando falamos de uma doen,a rara, complexa e cheia de particularidades comc
a ebrose cfstica (FC), ~ razofvel supor que, infelizmente, nem todos os proesisiosefisle jf
tiveram a oportunidade de acessar conte€dos t%00 especfecos e atualizados quanto 0s que encontl
neste manual: o Guia Brasileiro de boas priticas em ssioterapia respiratSsra@seefstica que,
por sua vez, cumpre com louvor o esperado acerca de um documento com este foco.

Al'm de toda a complexidade encontrada no manejo da FC, tem-se a Ades%00 ao Tratamento,
parte do paciente, como outro diecultador do processo. O tratamento difrio deemesndoen,a ™
oneroso e deve ser encarado, por ele, pela equipe e por seus familiares, camento/dsttempo e
Nn%00 despesa. Cada sess%o0 de esioterapia bem feita, por exemplo, impacta diretarsgnigsta co
de um futuro com mais qualidade de vida. Os proessionais devem, acima de tudo, elucguscom
pacientes quais s%00 seus grandes anseios de vida, e faze-los entender que a ades%.0 ao tratan
meio para estas realiza,...es. Devemos contribuir para que o paciente entenda que @larae trata
viver, e n%o00, necessariamente, deve viver para se tratar. Deve halémalgotratamento, que
podert motivi-lo a aderir com qualidade, facilitando tamb™m o trabalho do proessional pair
da leitura deste completo manual, sabert exatamente como conduzir o tratameatap<itto de
uma pessoa com FC, que, assim como eu, diagnosticada somente aos 23 anos de idades pode e
viver com qualidade, realizando sonhos e conquistando metas.

Boa leitura e aprendizado a todos.

VeroOnica Stasiak Bednarczuk de Oliveira

PsicSloga pela Universidade Tuiuti do Parant,
Especialista em Psicologia Comportamental pela Faculdade Evanglica de Medicina do Parant.
Fundadora e Presidente do Unidos pela Vida + Instituto Brasileiro de Aten,%.0 T Fibrose Cfstica
Membro do Grupo Brasileiro de Estudos em Fibrose Cfstica; diagnosticada com Fibrose Cfstica aos 23 an
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PREFRCIO

esde a decada de 50, quando surgiram os relatos dos primeiros casos no Brasil, cor
expectativa de vida de cinco anos, a €brose cestica ¢ descrita como uma entidade
m,rbida de carfter sist,mico e seu manejo exige contribui...tes de quase todas a
especialidades da satde. Dentre estas, a €sioterapia exerce um papel prepondeiranie, €we
se inicia no momento do diagn,stico e se estende por toda a vida.

Devido ~ grande heterogeneidade no acesso ao diagn,stico rfprdtamento da €brose
cestica, entre as diferentes regites brasileimgmeender documentos, diretrizes e recomenda...tes
sobre cuidados em satde « uma tarefa nobre e figeesssim, essa recomenda...%00 compreende um
material dedicado aos pro€ssionais €sioterapegteeslidam e acompanham portadores de €brose
cestica, oferecendo uma proposta inovadora e atualizada comhaseasios em evid,ncias, com o
objetivo de padronizar e ajudar a prftica clenica em todos os cenfrios, nas diversas regites do pae

Esta a...%00 representa, neste momento, para n0ssos pares um excelente nealecal. Jaa
continuada e capacita...%o00, visando contribuir de modo prftico e consistentenareeasé®o e
sistematiza...%00 de temas relevantes como guia de boas prfticas, avalia...%.0 do pasente com
cestica, atualiza...%00 das tecnicas de remo...%00 de secre...Tes, terapia inalatgiey exssteciaafe
musculoesquelstico; exacerba...tes, complica...tes respiratrias e situa...tes especiaia e, por :
anflise das incontin,ncias urinfrias.

Sentiremos inteiramente recompensados do esfor...o dispendido na execu...%00 deste traball
a nossa contribui... %00 conseguir ajudar e incentivar pro€ssionais e estudaotesapga® centros
de tratamento a oferecer um atendimento e acompanhamento de melhor qualidade.

Parabens a todo grupo de autores, dedicados e abnegados, apaixonados por essa causa, |
produ...%00 deste belo material, que irf servir a toda comunidade cients€ca. Bomgsrtittres.

Levia Barboza de Andrade

Doutorado em Satde Materno Infantil - Instituto de Medicina Integral
Prof. Fernando Figueira, IMIP. Supervis%.0 do programa de Resid,ncia em Fisioterapia Respirat,ria = IMIP.
Vice-coordena...%00 COREMU-IMIP. Docente da P,s-Gradua...%00 do IMIP
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PRERCIO

osultimos anos, o diagndstico e as condutas para 0 manejo da [hiose cistica tiveram
evolucéo signi [cdtiva no mundo e no Brasil.

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

Com a implantacdo do Registro Brasileiro de Fibrose Cistica, da triagem neonatal, propiciando
o diagnostico precoce, a doacao de cloridrébmetros para diversos centros brasileiros e a criacao de
nucleos de trabalho pela nossa entidade, a sobrevida e qualidade de vida dos pacientes melhoraram
signi [cativamente.

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 [hrose cistica, cadastrados no GBEFC, informac6es atualizadas e condizentes com a
realidade brasileira.

A possibilidade de ter a genotipagem disponivel, paraa 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 doenca.

Mas, pouco adiantam, as novas tecnologias e tratamentos medicamentosos efetivos,
frequentemente dispendiosos, se ndo forem cuidadas as bases do tratamento, onde a nutri¢cdo e a
[sibterapia sao fundamentais no resultado [nal.

A [sibterapia respiratoria sempre sera um pilar robusto no controle da doenga, e nada podera
substitui-la, sob pena de perdas progressivas da funcao pulmonar e descontrole da enfermidade.

Desta maneira, o nacleo multidisciplinar - [Sibterapia, com o apoio do GBEFC e de eminentes
[sibterapeutas brasileiros, desenvolveu esta excelente obra, ora presenteada a todos pro [ssionais
brasileiros, que se dedicam a cuidar de pacientes com [hrose cistica.

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

histeria da €sioterapia respirateria pedistrica este intimamente relacianaol manejo

das altera,fes cardiopulmonares e sist,micas associadas ... €brose cfstita, e 0 ava

cientt€co desta especialidade vem contribuindo para melhora da qualidade assistencia
com impacto direto na qualidade de vida desses pacientes.

O desenvolvimento desta especialidade vem obviamente acompanhado de inftmeros ponto
positivos; entretanto, a heterogeneidade da assist,ncia €sioterap,utica, assoeagaego de
t"cnicas e recursos nem sempre alicer,ados pelas melhores evid,ncias cientt€caspmoidem
para n%o.0 obten,%.0 dos melhores desfechos cltnicos no manejo de pacientes com €brose ctstice

Nesse sentido, este Guia = um marco para €sioterapia respirateria pedictrstl@itaauma
vez que servire de base para institui,%00 de protocolos €sioterap,uticos cienti€ eaniegados,
seguros e resolutivos, que ir%0 contribuir para melhora da qualidade da asssshjecapfitica
destinada a pacientes com €brose ctstica.

Material de fecil e agradevel assimila,%00 devere ser leitura obrigateria para €siot@sape
atuam na erea ou se interessam pela temstica.

A Associa, %00 Brasileira de Fisioterapia Cardiorrespirateria e Fisioterapia em Teeasavant
(ASSOBRAFIR) parabeniza todos os envolvidos direta e indiretamente na elabora,%.0 deste Mant
e deseja uma excelente e proveitosa leitura para todos.

Flevio Maciel Dias de Andrade

Fisioterapeuta, Presidente da Associa, %00 Brasileira de Fisioterapia Cardiorrespirateria e
Fisioterapia em Terapia Intensiva (ASSOBRAFIR).
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AcoLHIMENTO DIAGNISTICO

Augusta Stofella

Antes da triagem neonatal (TNN), o diagnestico da €brose cestica (FC) era realizailo a pa
do surgimento dos sinais e sintomas. Desta maneira, o suporte da equipe, a edugagf® elos
o foco do tratamento clenico variavam conforme a gravidade dos sintomas e a idade da crian,
Com a disponibilidade da TNN e consequente diagnestico precoce, frequenteméasedan
desenvolvimento de sintomas, novos desa€os surgiram no manejo da'doen,a.

Os beb,s diagnosticados pela TNN, muitas vezes, aparentam ser saud...veis pai@ os pai
diagnestico inesperado gera uma resposta emocional inicial muito forte, pois a FC 1 uraa doen
rara, grave e, ainda, sem cura. Sentimentos como ansiedade, angistia e medo surgenuinkos pa
com a necessidade de compreender a doen,a e aprender um conjunto de tarefas e interven,”es pal
cuidar do bebl3

Apes receberem o diagnestico, os pacientes e seus familiares sfo encaminhados pana consult
com a equipe multidisciplinar de um centro de refer,ncia em FC, para serem acolhidos, avaliado:
e receberem as primeiras orienta,*@8a equipe multidisciplinar, o pro€ssional da €sioterapia
tem como objetivos preservar a fun,fo respirateria e fesica, por meio do desenvadvaeemm
programa de tratamento e€ciente e personalizado, a €m de retardar a doen,ago@m@mter, ao
m...ximo, a qualidade de vida do paciente.

A rotina €sioterap,utica deve ser introduzida, desde o diagnestico e sua import%oncia
explicada aos pais e/ou cuidadores. Indica-se que 0s recursos, ttcnicas, instrumentais e exercec
€sioterap,uticos sejam constantemente demonstrados pelos €sioterapeutas e praticados pe
pacientes e pais e/ou cuidadaorésltm disso, nesse primeiro contato, a avalia,f o de sinais e sintomas
referentes S doen,a pulmonar sfo ensinados aos pais/cuidadores dos pacientes, capacitando-
quanto S identi€ca,fo de mudan,as no estado clsffiBoogramas de exercecios fesicos regulares
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devem ser estimulados, desde o0 inecio, para todos os pacientes, adaptando-os conforme a idade
gravidade da doen€aRecomenda-se que a abordagem esioterap,utica seja sempre individualizada,
adequando-se fs necessidades do paciente, seu estilo de vida e persénalidade

Recomendal!"es

() Recomenda-se que a esioterapia seja introduzida, a partir do diagn!stico, par@sodos
pacientes com FC, independente da presen€a ou aus,ncia de sinais e sintomas.

(i) Recomendam-se que 0s proessionais orientem as famelias, quanto fs d"vajas) es
disponeveis para esclarecimentos e monitorem o quadro clenico a cada visita, al#m, # l'gico
de explicar e refor€ar, frequentemente, sobre a import$ncia da ssioterapigezmue o
entendimento claro das t#cnicas in%uencia diretamente na correta ades&o ao tratamenta
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PERSONALIZACAO DO ATENDIMENTO

Augusta Stofella

Com o surgimento da TNN, o numero de neonatos (aparentemente) assintomaticos
diagnosticados estd aumentando, gerando questionamentos sobre quando iniciar o tratamento
[sibterapéutico nessas criangas . O papel da [Sibterapia no cuidado dos pacientes sintomaticos e
sua importancia na melhoria da qualidade de vida destes j& estdo bem estabelecidos *7. A escolha
dos procedimentos [Sibterapéuticos varia de acordo com a idade, preferéncia, motivacao, e [Cdcia e
gravidade da doenca. A terapia é continuamente ajustada, respeitando-se o quadro clinico e evolugéo
da doenca 89,

Nos bebés, sdo utilizadas técnicas assistidas como drenagem autégena assistida (DAA),
drenagem postural modilcdda (DPM), percussdo toracica, exercicios e posicionamentos para
estimulacdo motora >°. Na idade pré-escolar, jogos de assopro, pressao positiva expiratoria (PEP) e
aparelhos oscilatorios podem ser iniciados . Acima de oito anos, aindependéncia deve ser estimulada
com técnicas apropriadas como ciclo ativo da respiracdo (CAR), PEP e drenagem aut6gena 2, O
exercicio fisico é considerado parte essencial do tratamento [Sibterapéutico, no manejo de todos 0s
pacientes com FC, devendo ser encorajado 0 mais precoce possivel 2710,

Muitos centros de tratamento da FC concordam que a [sibterapia deve ser iniciada no
momento do diagndstico, mesmo em pacientes assintomaticos, com o objetivo de desenvolver
uma rotina diéria e [cdz, para que o paciente mantenha boa funcéo fisica, retardando dano tecidual
pulmonar, pelo maior tempo possivel 353, Ao nascer, ja se pode identi [car alteracdes nos pulmdes
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 atraves de alteracbes tomogralcds em 80% dos casos, infecgdo bacteriana em
20% e evidéncias de in[ahacdo pulmonar em 77% **. Outros estudos, também, relatam presenca
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de infece€0 e ineama<€0 pulmonar em lactentes assintom,ticos, antes das quatro sel@adade

1516 Alfm disso, a imaturidade do sistema respirat,rio dos beb...s, com vias afreas débreeaor ca
ditmetro, menor nfmero de alvfolos, ventilas€o colateral pouco desenvolvidanugedoag menor
nimero de “bras oxidativas e costelas horizontalizadas predisp%.em ao colaps@flesas; o que,
combinado S FC, tornam estas crianeas, ainda mais, suscept«eis a complicas%oes réspirat,rias

Apesar destas evid...ncias, n€o h, consenso sobre a maioria dos aspectos edmotratam
“sioterap...utico de crianeas assintom,ticas com FC. As tfcnicas para remoe€o+€e dasrgias
afreas utilizadas em lactentes s€o pouco baseadas em eviét'S. ixgasnaneira ampla, para o
lactente, artigos apontam para o uso da drenagem postural modi“cada cossferela drenagem
aut,gena assistida, mediante uma avalias€0 criteriosa que justi"que a indica-&® Wfentil e
atividade fcsica, tambfm, s€o estimuladas nas crianeas méitéréds Fundas€o Americana de
Fibrose C«stica recomenda tf cnicas, para remo+€0 de secre*%oes das vias afiosass @adientes
com FC. Para a Funda*€o, h, mais benef«cios do que danos ensinar aos pais/cuidadores as tf cnice
introduzir a “sioterapia na rotina di,ria da crianea. No Reino Unido, um consertsotesido por
“sioterapeutas estabeleceu que o aconselhamento sobre posicionamento, manpIEjcBsMas
de exercccio devem ser introduzidos, desde o diagn,stico. No entanto, n€o f necess,rio que
“sioterapeuta inicie, rotineiramente, a depuras€o das vias afreas nos beb...s cassir@oragicas
517 Na Sufcia, desde 1983, drenagem postural e percuss€o tor,cica n€o s€o utilizados em pacien
assintom,ticos ou com sintomas leves. Um regime de higiene br(Enquica baseado emfativalade
e exerc«cios, de acordo com a maturidade motora individual, f estipulado. Conforme os paciente
crescem ou 0s sintomas pulmonares aumentam, tfcnicas como PEP, drenagem aut,gena e PI
oscilante s€o utilizada¥. Embora n€o haja consenso sobre a melhor abordagem “sioterap...utica en
pacientes assintom,ticos, f responsabilidade do “sioterapeuta oferecer cuidados seguros e e"caz
O pro”ssional deve realizar uma abordagem sex«vel, adaptando os regimeéamndertia di,rios Ss
necessidades individuais.

Recomendal!"es

() Recomendam-se que 0s regimes de tratamento “sioterap...utico nos pacientes com FC sej
sexcveis, individualizados e personalizados, o que contribui para ades€o ao tratamento.

(i) Recomenda-se que, em pacientes assintom,ticos, o estimulo motor e a atividade f«<sic:
sejam introduzidos e orientados, desde o diagn,stico, conforme a idade.

(i) Recomenda-se que as tfcnicas para remo*€o de secre*%oes das vias afreas sagaen indica
utilizadas de acordo com a sintomatologia de cada paciente. O “sioterapeuta deve ajusta
terapia e orient,-la aos pais/cuidadores, de acordo com a idade e gravidade da doenea, d
prefer...ncia, de forma |fdica e educativa.
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MONITORIZACAO DA EXACERBACAO PULMONAR
(ESCORES)

Ana Carolina da Silva Almeida

A manifestas€o clenica na ,brose cestica difere entre os pacientes, com varia*€o no grau de
comprometimento pulmonar e gastrointestinal, sendo a complicas€o pulmoaasa mais comum
de morte-3. A variabilidade clenica da doenea determinou o desenvolvimento de sistemas de escore
de avalia*€o de gravidadeOs escores s€o utilizados para avaliar a extens€o da les€o pulmonar,
comparar a gravidade clenica dos pacientes, avaliar a resposta a intervenefes terap,unea®e est
progn...stich Entretanto, os escores de gravidade n€o fornecem informaefes das alterasfes clenica
ocorridas no cotidiano, n€o identi,cando o inecio de uma agudiza+s€o. Assim, houve a necessidade
da cria*€0 de escores capazes de identi,car o inecio da exacerbas€o pulmonar.

Um dos escores utilizados T o Cystic Fibrosis Clinical Score, criado por Kanga e colaboradore
(1999). Trata-se de um escore de avalias€o da exacerbas€o pulmonar aguda, que pretende identi,c
a agudizas€o da doenea, predizer a melhora ou piora da funs€o respirat...ria e avali@sos efeit
terap,uticos®. Este escore t de ftcil aplicas€o, e avalia dados da rotina do paciente. Inclui cince
sintomas comuns: tosse, produs€o de secre«€o, perda de apetite, dispnede peetgia, e cinco
sinais fesicos: temperatura, peso, frequ,ncia respirat...ria, chiado e crepitas€o

Outro escore simples e bastante utilizado T 0 escore de onze sinais e sintomas, &|adirado
do artigo original de Ramsey e colaboradores (1994). Abrange os sinais e sintomas dagexacerbas
pulmonar em pacientes com E@s sinais avaliados s€0: tosse; produs€o de escarro; febre; perda de
peso; faltas na escola ou trabalho; diminuis€o da toler"ncia aos exercecios; diminuie€o na satura£«
periftrica de oxig,nio, ausculta pulmonar; radiogra,a de t...rax e volume expiratsado far
primeiro segundo (VEF1). Estas informasfes ir€o contribuir para o manejo multipro,$siosa
centros de refer,ncia

Cabe ao ,sioterapeuta identi,car a presenea dos sinais clenicos de exacerbas€o da doenea
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direcionando o tratamento ambulatorial e hospitalar. Alem disso, s€ormemais a orientas€o e
educas€o do paciente e sua fam,lia no reconhecimento dos sinais cl,nicos de exacerba+s€o pulmonzg
uma vez que a identif cas€o e tratamento precoce de uma agudizas€o podem reduzir a taxa c
decl,nio de fun+*€o pulmonalt

Recomendal"es

(i) Recomenda-se que o f sioterapeuta avalie sinais e sintomas de exacerbas€o pulmonar a ce
consulta ambulatorial e durante a internas€o de pacientes com FC, por meio de aplicas€o
de escores de exacerbas€o da doenea, com intuito de direcionar as terapias respiratlrias
identif car precocemente a presenea de agudiza*€o do quadro e acompanhar a evolus€
cl,nica do paciente.
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AVALIACAO DO SISTEMA RESPIRAT#RIO

Renata Maba Gonealves Wamosy

A avalia*€0 do sistema respiraterio , parte essencial do manejo dos pacientes Eofp$sC
o diagnestico, o paciente deve ser avaliado quanto aos parfmetros cardiorrespirafrags,theia
card...aca (FC), frequ,ncia respirateria (FR) e saturas€o de pulso de oxig,niG{IpORar f metros
de FR e Sp0O2, tamb,m, podem predizer exacerbas€o da doenea, pois comptem os sinais cl...ni
de escores exacerba“€d\inda, a SpO2 , acompanhada para indicar uso de oxigenioteeapia
considerada para indicas€o de transplante pulménar

AlLm dos dados cardiorrespiraterios, , importante a antlise da forea muscelspirateria
(FMR)’. Alterastes na FMR em pacientes com FC, ainda, s€o controveékgasnas evid,ncias
apresentam FMR ...ntegra e at, aumentada nesses indiv...duos, sugerindo um efeito de®treiname
decorrente da sobrecarga respirateria imposta pela doghe®utras pesquisas apontam sua
diminuie<€o, comumente atribu...da "~ desnutri*®€o e hiperinsu%.as€o pufindantudo, a
mensuras€o das presstes inspiraterias e expiraterias miximas, por meio da manastaejom
constitui o principal m,todo de avalia*€o da FMRe deve ser inclu...da no manejo da FC para o
acompanhamento do seu estado cl...nicd geral

A avalia*€0 da fun+€o pulmonar, tamb,m, , rotina no manejo da'¥@& evolu*€o da doen-a
pulmonar , monitorada pelas varitveis da espiroméfta Atualmente, esse exame estf presente
na maioria dos centros de refer,ncia de tratamento da FC. As varifveis da fun<€ogoidaicem
um decl...nio, ao longo da progress€o da doenea, e, nas exacerbastes, esses parfmetros, tam
podem apresentar redus€o, a qual ,, frequentemente, reestabelecida, apksliza@€lo do quadro
respiraterio *°. A varitvel espirom,trica de volume expiraterio foreado no 1é segundo (VEF1) j*
foi descrita como um preditor de morbidade e mortalidddeEsta varitvel estt presente no
acompanhamento longitudinal de coortes de pacientes pediffreeasiultos? e, ainda, pode estar
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associada com a coloniza*€o pulmofidte progress€o da doerva

As varisveis da espirometria, tamb,m, s€o utilizadas em estudos com intervenef es teaap,,ut
como inaloterapi&e recursos da ... sioterapia respir&ftHar ser uma avalias€o esforeo-dependente,
a correta realiza*€0 pode estar comprometida em pr,-escolares e em pacientes com a dtenea mui
avanead&’. A indica*€o , que ela seja realizada a partir dos seis anos, quando a crianea je entende
0s comandos para a realiza*€o do teste, podendo ser ajustados alguns crit,rios de aceitabilidade
curva®. Sabe-se que o comprometimento pulmonar na FC tem infcio nas vias a,reas pé&if,ricas
assim, acredita-se que a espirometria n€o seja t€o senstvel na fase inicial da doelraedeven
complementada, quando possivel.

Diante da crescente necessidade de complementar e aprofundar a avalias€o do sisterr
respiratfrio em paciente com FC, concomitante ao avaneo tecnoltgico, novos m,todos est€o sendt
desenvolvidos e aperfeieoados, com o objetivo de facilitar a avalias€o e fornecer par‘raistros m
senstveis e preditores. Dentre eles, o sistema de oscilometria deiiPdE@ t,cnica de multiple
breath washout (MBW#, a capnogra.?& a t,cnica de resist,ncia do interruptor

Recomendal!"es

() Recomenda-se que, apts o diagnfstico, em qualquer idade, o0s par'metros
cardiorrespiratfrios de FC, FR, SpO2 sejam avaliados, rotineiramente.

(i) Recomenda-se que a avalia*€o da forea muscular respiratfria seja includiitzando
manejo da FC, principalmente nos casos de desnutri*€o e hiperinsu!as€o.

(iif) Recomenda-se que a espirometria seja indicada, periodicamente, a partir dos seis ano
para o acompanhamento da fune€o pulmonar. A avalias€o da fune€o pulmonay-de pr
escolares, importante para a detecs€o precoce de altera*€o da via a,rea e dalesskx re
sempre que houver oportunidade.
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PERSPECTIVAS NOS MITODOSDE AVALIA"#0

Renata Maba Gonealves Wamosy

A doenea pulmonar dos indiv€duos com FC antecede as manifestasees él€Pirtento,
h, preocupasfo com o desenvolvimento e aplicasfo de m,todos que detectem a doensaapulmo
precocemente, sejam sens€veis para re...etir diretamente a gravidade da doenea, assim con
reprodut€veis em todas as faixas etrfas

O sistema de oscilometria de impulso (I0S), deovadal t,cnica de oscilasses foreadas (TOF),
» um m,todo de mensurasfo das propriedades mec$nitasistema respiratfrio, a suas principais
vantagens sfo: exigir o m€nimo de requisitos pes@@erasfo do paciente, medieees r,pidas, f,ceis
e reprodut€veis Al,m disso, tem indicasfo de uso desde o RN, puite ser utilizado com m,scara
facial. O 10S , amplamente utilizado para o acorhperento da doenea pulmonar, em sujeitos com
FC, como m,todo complementar ~ espirometria. Seasfimpetros apresentam correlasfo com 0s
partmetros da espirometda Podem ser %oteis para detectar exacerbaeees puén@ em protocolos
de intervenef§ os partmetros do IOS podem re...etir mais rapitiona resposta ao tratamento
|OS , representativo da topograSa das vias atees,da regifo proximal quanto distal

Assim como o 10S, a t,cnica de multiple breath washout (MBW) ,, realizada durartemevo
correnté. O MBW permite a medisf o da distribuief 0 da ventilasf o e de curvas de depurasfd'tle g,s
O €ndice de depurasfo pulmonar ou lung clereance index (LCI) ,, uma medida derivada deeMBW
sua anormalidade, durante os anos pr,-escolares, , preditivo de resultadosisioerespirometria
na idade escolat. O LCI re...ete anormalidades da via a,rea de menor calibre, considerada o loca
de lesfo precoce em sujeitos com FC. Isso decorre do estreitamento causado pofanouamas
obstruefo'3 A t,cnica de execuefo, tamb,m, , nfo invasiva, f,cil e reprodut€vel, e pode ser realizada
em qualquer faixa et,ri&. Atualmente, a aplicabilidade do LCI se restringe a estudos cl€feas
efeitos de protocolos de Ssioterapia e inalotetagsse m,todo j, foi descrito como mais sens€vel
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na detece€o de doenea pulmonar precoce, em comparas€o * espiroffetrituturamente, pode
ser o principal par,metro de avalias€o nos estfgios iniciais d§ pas, possivelmente, monitora a
doenea pulmonar melhor que o VEFL

Dentre os m,todos propostos para investigar alterae...es das vias a,reas de menoa calib
capnograta se mostra uma avalias€o com grande potencial, ainda que com poucaeeadia.
Trata-se de umat,cnica de ffcil execus€o e parece ser um meio cont fvel para avaliardigtelegen
da ventilas€0 na periferia dos pulm.t”.eSomo no estudo de Ribeiro et al. (203 2)ue identitcou
distribuie<€o anormal da ventilas€o, em pacientes com FC que apresentavam par,hetros
espirometria normais.

Para a detece€o de alteras€o pulmonar precoceriamas menores de seis anos, hf a t,cnica
de resisttncia do interruptor (Rirff) a qual pode oferecer informaes...es “teis para ejmda doen-a.
A t,cnica Rint fornece medidas reprodut%oveis séfresa de vias a,reas, podendo ser realizada com
crianeas a partir de trfs anos 20. S um m,todo cemphtar  espirometria, e que apresenta correlas...es
fortes com o VEF1 e FEF25-78%l0 entanto, ainda, n€o hf indicativos na liteatjue o Rint possa
ser considerado um substituto da avalias€o pa@r§oal inclui a espirometria e a pletismogté®a

Ainda que relativamente novos, os m,todos de avalias€o citados jf s€o realidade, em algun
centros de referfncia e de pesquisas brasileiros. Seus par,metros fornecem informaetaetegnpor
para o controle e acompanhamento da doenea pulmonar, em pacientes com FC, al,m de terem
como caracter%ostica, um potencial valor preditor de evolus€o da doenea e daifentid sua
progress€o de forma precoce.

Recomendal!"es

(i) Recomenda-se a avalia*€o sistematizada da fune€o pulmonar de pacientes com FC, poi
esta ,, fundamental no manejo da doenea. Caso haja disponibilidade, reallzr..aes,
por meio do sistema de oscilometria de impulso, capnograta e lung clereance madex, pa
acompanhar a evolu*€o da doenea pulmonar.
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AVALIA&'O DA CAPACIDADBE BXERC*Cl@DA
CaPACIDADHRUNCIONAL

Janaina C. Scalco

Sabe-se que a pretica de atividade f€sica rotineira deve ser estimulada nos indivEduos com F
uma vez que a intolerencia ao exerc€aste associada a um pior progn,stico nessa populaf,o,
tanto em relaf,o ... mortalid&dgianto ... morbidaéleNo entanto, os testes de exerc€cio, ainda, s,,0
subutilizados no acompanhamento desses paciemteanelise da funf,o pulmonar, principal meio
de monitorar a progress, 0 da FC, e as respostas aos tratafpfmteecem importantes informaf tes
sobre a capacidade do sistema respirat,rio. Contudo, n,0 revelam as consexjdand@enfa, na
funf,,0 metab,lica do organismo, quando este ~ exposto ao estresse do eXerc€cio

O exerc€cio exige uma resposta integrada dos sistemas cardiovascular, respirat,rio
hematopoi“tico, musculoesquel’tico, imunol,gico e neuropsicol,gicque podem estar ligados ao
seu alto valor progn,stich Assim, a avaliaf,0 regular da condif,o f€sica e do estado da doenfa, pol
meio dos testes de exerc€cio, deve ser implementada e estinDfatestes de exerc€cio, tamb™m,
podem ser utilizados para identi%ocar os fatores que limitam a capacidade de exerc€cio e a realizz
de atividades funcionais, identi%.cam respostas a tratamentos e contribuemiyfigopeestaptaf,o
de programas de exerc€cios individualizados

Avalia!"o da capacidade m#xima de exerc$cio (aptidardiorrespiratdoria)

A capacidade mexima de exerc€cio, avaliada por meio do consumo meximo de oxigtnio ou
pico (VO2MAX, VO2pico), durante um teste de exerc€cio cardiopulmonar (TECP), ~ considerada
uma medida de grande relevencia no acompanhamento de pacientes com FC, por ser capaz ¢
predizer mortalidadé®®e hospitalizaf té$ estar associada ... qualidade déita ser utilizada
como medida indicativa de aptid,0 para transplante pulméfhddiversos grupos de especialistas
15%ndicam a avaliaf,,0 anudlda capacidade de exerc€cio em pacientes com dez anos ‘8uOnais
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TECP, realizado em cicloergemetro com an€lise de troca gasosa, ¢ visto como mellbargaét
indiv,duos com FC>181?

O TECP permite discriminar os mecanismos que limitam o exerc,cio (funf,o pulmonar
reduzida?®, fragueza muscular, alteraf...es card,acas e descondiciorf@mdaterminar efeitos
de intervenf...es e programas de reabilit&f jadividualizar a prescrif,0 de treinamentos seguros
e efcaze$, alem de revelar, precocemente, alteraf...es tsiopatoltgicas associadas,0magres
doenfa, que n,o s,0 detectadas por medidas de repouso como a espirfdn@&rtudo, o TCPM,
ainda, * pouco utilizadg por ser altamente dependente de motivaf,0 e por demandar equipamentos
de alto custo e pessoal especializééo

Neste sentido, testes de campo port€teis, de f€cil execuf,0 e baixo custo, didred Stauttle
Walk Test (MSWT) s,0 utilizados como medida indireta da capacidade de exerc,cio em indiv,duos
com FC!518

Recomendal"es

(i) Recomenda-se a realizaf,,0 anual de um TECP com an€lise de gases, em pacientes c
dez anos ou mais, ou mais cedo, nas crianfas que apresentarem sintomaadedaam
exerc,cio. Na aus!ncia de centros especializados na realizaf,,0 do TECP, o teste de camy
MSWT pode ser utilizado, como medida indireta da capacidade m€xima de exerc,cio em
pacientes com FC.

Avalial#0 da capacidade de exerc$cio e da capacidade funcional por
testes de campo

O MSWT e« um teste de campo incremental de caminhada/corrida, cadenciado externamente
por sinais sonoro®. " um teste reprodut,vel, cont€vel e v€lido, para avaliar a capacidade m€xima de
exerc,cio em crianfas, adolescefitée adultos com F& Por induzir respostas cardiorrespirattrias
similares ao TECP nessa populaf,o 15, ¢ indicado como substituto ao TECP, em centros que n,,
possuem laboratfrio especializado

Esse teste j€ mostrou ser apropriado para avaliar os efeitos de diferentestaigmogmnamas
de exerc,cio supervisionad® antibitticoterapia associada " tsioterapia respiratfri@, quando
realizado com an€lise das trocas gasosas, * considerado um forte indicador da aptid,ceeqguébi
fornece informaf ...es sobre o padr,o ventilatfrio, probabilidade de retenf,o de dit=idwde e
dessaturaf,o de oxig!nié Devido a isso, sua utilizaf,0, nos cuidados cl,nicos de pacientes com FC,
* crescentel. Valores de refer!ncia da dist#ncia percorrida no MSWT para &ladolescentes
e crianfas saud€véts j€ foram desenvolvidos para a populaf,o brasileira, o que deve facilitar e
motivar, ainda mais, sua aplicabilidade cl,nica e cient?fca

Diversos testes de campo s,0 utilizados, para avaliar a capacidade funcional da populaf,o co
FC, ou seja, a capacidade m€xima do indiv,duo em realizar as atividades do #idCatese de
caminhada de seis minutos (TC6), aplicado frequentemente na pr€tica cl,nica, consiste e um tes
de caminhada autocadenciado, de execuf,o simples, padronizado pela American $oracic Societ)
e European Respiratory Sociétypara avaliar a capacidade funcional de sujeitos com doenfas
respiratfrias crenicas. Em pacientes com FC, mostrou desencadear esforfos subm€ximos naquel
com doenfa leve e moderada. No entanto, para aqueles com doenfa pulmonar gravedda FC, pc
propiciar esforfo m€xim#.

O desempenho no TC6 « um desfecho amplamente utilizado, para identifcar repostas a
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tratamentos ou programas de reabilita’€ad\lem disso, tanto a dist,ncia percorrida no TC6 como a
desaturas€o de oxigf nio, durante o teste, s€o consideradas medidas de importante valdigarogn,,s
para crianeas e adultos com F€’ Correlacionam-se com marcadores de gravidade cl...nica como
a fun<€o pulmonar®3®e s€o consideradas preditoras de morbidade, mortalidade e indicativas da
necessidade de transplante de pulm€o n&FDevido a isto, 0 TC6 ¢ o0 teste de exerc...cio mais
utilizado em centros de transplante pulmonar, em todo o mdhdo

Recentemente, pesquisadores brasileiros identifcaram que o desempenho no TC6 pod
predizer o risco de hospitalizasfes em jovens com FC. Ao acompanhar crianeas e adoleatentes cc
FC, por cinco anos, observou-se uma associa*€o inversa entre o desempenho no TC6 e o n"me
de dias de hospitaliza*€o. Ou seja, quanto menor a dist,ncia percorrida no TG6 maionero
de dias de hospitalizas€o necess%orios, durante cinco anos, bem como, maior ¢ o riseraa prim
hospitaliza*€3". Estas constataetes progn,sticas justitcam seu uso difundido no acompatthamen
de indiv...duos com FC.

Atualmente, a aplicabilidade de outros testes de campo, como o teste do degraminletty s
(TD3), teste de sentar e levantar (TSL) e o teste AVD-Glittre, tem sido estudada para incivn..duos
FC4-43 Da mesma forma que 0s outros testes de campo, j%o discutidos, s€o considerados ferramer
de baixo custo e f%ocil execus€0, para a avalias€o da capacidade funcional; noiedtamépa
apresentam padroniza*€b Assim como o TC6, s€o considerados testes subm%&tieqzortanto,
podem n€o identitcar os fatores que limitam a toler,ncia ao exerc...cio em pacientes com doen
leve#5 No entanto, revelam informaefes importantes sobre o desempenho dos indivurantes, d
as atividades f...sicas habffuais

O TD3 n€o requer espaso substancial para sua realiza*€o tendo o benef...cio de ser aplic?
em pequenos espastiscomo ambientes hospitalares e ambulat,rios. Quando comparado ao TC6,
este « considerado mais extenuaiiteontudo, n€o induz crianeas com FC ao esforeo m%daxiho
Holland e colaboradores (20Egpontam que, em adultos com FC moderada a grave, a dessaturas€o
de oxigfnio, durante o TD3, « um preditor independente do decl...nio da fun<€o pulmonar e dc
n"mero de dias de hospitalizas€0, no ano subsequente S avalia*€o. Contudo, ers colandaensa
pulmonar leve, o TD3 pode n€o detectar a dessaturas€o de oxigfnio observadas durante o exerc..
M%oximaé.,

O teste de sentar-levantar por 1 minuto (TSL1), tambem, ¢ considerado um teste vi%ovel
cont%ovel e violido, para avaliar a capacidade funcional e fune€o muscular de memobessdiaf
adultos com FC2% Gruet e colaboradores (20E6apontam que o desempenho no TSL1 (n"mero
de repetietes) se relaciona de maneira mais fraca com a forea muscular de quadr..acetesde cap
m%oXima de exerc...cio do que o desempenho no TC6 (DPTC6). Entretanto, a dessaturas€o de oxig,
durante o TSL1, relaciona-se fortemente com a dessaturas€o no TECP, assim, o TSL1 pode ser "t
detece€0 de pacientes que dessaturam durante exerc...cios‘iiRessalta-se que a generaliza*€o
das propriedades do TSL1, para populas€o geral de pacientes com FC, ainda deve ser ¢antrmade

Neste contexto, evidencia-se que 0s testes de campo mais utilizados, para avaliar a capacidz
funcional de pacientes com doeneas respirat,rias cr<nicas, envolvem apenas unzalatisalada,
pesquisadores discutem que esta condi«€o poderia restringir a avalia*€o da in(Eufrit@ade m”
atividades associadas, ou aquelas realizadas com os membros superiores sobr€oanasitae
atividades de vida di%oria (AVDY Assim, com a tnalidade de avaliar o estado funcional global de
indiv...duos com doeneas respirat,rias crcnicas, o teste de m’ltiplas tarefas Av®{EG@littre)
foi desenvolvido. Trata-se de um circuito com diferentes atividades como o sentar e devamta
cadeira, caminhar, subir e descer degraus e movimentar objetos com os membros stipEriores
pacientes com doenea pulmonar obstrutiva cr<nica, as respostas ventilataidgvasculares e
metab,licas induzidas pelo TGlittre s€o similares Ss desencadeadas péloon@i&lo, em pacientes

ASSOBRAFIR Ciéncia. 2019 Maio;10(Supl 1):21-60 | 41



com FC, neo foram conduzidas investiga€ees similares. Um ,nico estudo aplicou o TGlittre em uma
ampla faixa etfria de pacientes com FC (7 = 25 anos) e identi,caram que o teste ... rsenstvel
identi,car limita€ees das AVD, em compara€+0 ¥ individuos saudfuveecentemente, o TGlittre

foi adaptado s condi€+es biom...tricas da popula€«o pediftrica e acrescido de cempdicest
(TGlittre-P), cuja adapta€e0 demonstrou ser reproduttvel e aceitfvel enasrea€olescentes
brasileiros™.

Em resumo, os testes de campo TC6 e TD3 s¢0 0s mais utilizados, para avalia€+o da capacida
funcional de pacientes com FC, e este0 associados a desfechos importantes como fun€ao, pulmon
capacidade de exerctcio, morbimortalidade e fndices de transplante pulmonar. Al...m disso
simplicidade e a portabilidade destes testes os tornam ferramentas vifveis, paresp@sias a
tratamentos em cltnicas e ambulat"ffolovos testes, como o TSL1 e TGlittre, v%om sendo aplicados
em pacientes com FC; por...m, ainda, necessitam de investiga€ees adicionais sobre s@akepropried
de mensura€eo nessa popula€-o.

Recomendal!"es

() Recomenda-se a avalia€eo peri“dica da capacidade funcional, por meio do TC6, para c
acompanhamento cltnico de crian€as, adolescentes e adultos com FC, e para mensur
respostas a programas de reabilita€so. Al...m disso, ... o0 teste de escolharpara avali
indica€+o de transplante pulmonar.

(i) Recomenda-se o uso do TD3, como uma alternativa prftica dentre os testes; np entantc
pode neo detectar respostas relevantes ao exerctcio, como a dessatura€+o de oxig%onio,
indivtduos 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 [hrose cistica implica surgimento
de complica¢des musculoesqueléticas e, dentre elas, estdo as alteracBes posturais . Cherobin e
colaboradores (2017) identi [cadram aumento da cifose toracica, em adultos com [brose cistica com
maior declinio da funcéo pulmonar 2.

A medida que a doenca progride, as alteragdes musculoesqueléticas sio percebidas, por meio de
alteracdes da coluna vertebral, provavelmente, pela soma de fatores como a de [ciéncia de vitamina D,
corticoides inalados e sist+micos, sobrecarga imposta aos m-sculos respirat/rios, com s&mogres
da doenca pulmonar e limitacdo a atividade fisica 24> Estudos mostram que crian#as e adolescentes
com [brose cistica apresentaram mais desvios posturais, em relacdo aos individuos saudaveis da
mesma faixa etaria, quanto ao alinhamento da cabeca, cintura escapular e pelve, aumento da lordose
cervical e disténcia lateral do t/ré&x

Nesse contexto, sabedse que a progress&o da doen#a pulmonar % resdons'vel p
desenvolvimento de altera#$es da postura corporal, devido ao quadro de hiperinsu9a#&xedecorr
do excesso de secre#$es br:nquickssas altera#$es posturais, por sua vez, podem causar piora da
fun#&o pulmonar e da mec6nica respirat/ria, em pacientes com !brose'c!'sStessa forma, instalad
se um ciclo vicioso, combinando !brose c"stica e dist-rbios posturais, sendo a cifose tonaisa a
comum entre ela®’. Um estudo briténico avaliou 318 adultos e crian#as com FC e identi'cou uma
incid+ncia de escoliose 20 vezes maior nos pacientes com idade entre < e 18 anos, quando compare
a indiv'duos saud'veis da mesma faixa et'rial%m disso, um estudo de revis&o realizado em 2003,
abordando altera#$es posturais, em adultos com !brose c"stica, identi!cou a cifosa toreca
disfun#&o mais comum entre os pacientes estudaddessa linha, Rawo identi!cou a presen#a do
aumento da cifose tor'cica, 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 alteras€o est€o: redue€«
da massa muscular e da densidade mineral sssea, aumento do trabalho respirseopenis e
dor cr,nica 1. Os distfrbios posturais na FC aumentam com o avanear da idade, e, embora n€o
apresentem a mesma urg,ncia que as alterae...es pulmonares ou distfrbios alimentards, s€o mt
importantes para o paciente e sua aus,ncia estt associada ¥ melhor qualicaleAdlenvdisso,
levando-se em consideras€o a possibilidade de transplante pulmonar, a manutens€o ddurma pos
adequada torna-se cada vez mais importarendo assim, = de extrema import%oncia, a avalia*€o
postural regular de pacientes com Sbrose ccstica, para identiScas€o de disfune...es eemtervene
precoces, com intuito de prevenir ou minimizar as deformidades posturais

De acordo com Massery (2005), afase da pr'-puberdade (8 a 12 anos) ~ 0 momento mais indicac
para iniciar a intervene€o, visando prevenir a instalas€o de alteras...es capazes deetemprom
a biomec%onica respirateria e fune€o pulmoiar Existem vfrios recursos disponcveis para
avalia*€0 postural, desde os convencionais at” 0s mais recentes e precisos, cotograrietioa
computadorizada, que permite mensuras€o e antlise das alteras...es biomec%onicaanpiestates
paciente e que tem sido, frequentemente, utilizada em pesquisas, por se tratar de meatderra
precisa e conS V@IS Entretanto, na aus,ncia de m'todos mais soSsticados de avalias€o, podem
ser utilizados m"todos convencionais, por meio de goniometria, mensuras€o do %o.ngulo de Cob
na radiograSa ou observa+€o visal Este fltimo ~ o mais, frequentemente, utilizado na prttica
clnica, por dispensar 0 uso de equipamentos; por'm, apresenta limitae...es imppaamtés,
retratar dados quantitativos e apresentar variae...es entre avaliadores diferentes

Recomendal!"es

() Recomenda-se que a avalia*€o postural seja parte integrante das consultias de ro
pacientes com FC e que seja realizada regularmente, pelo menos uma vez ao ano, pé
identiSca*€o precoce e orientas€o do manejo de desordens posturais.
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MonNITORIZACAO DA ADESAO E AJUSTES TERAP#UTICOS

Paloma Parazzi

A FC, por ser uma doenea cr€nica, progressiva, com complicasees multissist,micas, 0s
tratamentos sfo complexos, prolongados, visam ,, sintomatologia e a uma in...nidade de regim
ditrios pro...Ifticog. O tratamento difrio consiste em uma rotina rtgida, desde a utilizasfo de
medicamentos e inalaeses, , ...sioterapia respirat’ria e exercicidfiBmimetanto, sabe-se que
a diminuiefo da morbidade e da mortalidade desses pacientes se deve , maior adesfo aos regin
prescritos, principalmente em relasf o a crianeas e adolescentes, bem como aos desaedeg para
da adesf®".

O termo adesfo indica o resultado da vontade das pessoas de se associarem ou ligaren
ideias, causas, doutrinas, instituieees, partidos, eventos, dentre outros. P@séste, considerado o
termo apropriado, em relasfo ao envolvimento e comprometimento dos pacientes ctamertta
proposto. Nos estudos que envolvem a adesfo ao tratamento, as terap,uticas, fregientem
analisadas t,m sido:

- Adepurasfo das vias a%oreas e a ...sioterapia respirat’ria: as quais s fo,ansocitaf o
da funefo pulmonar e ,, diminuiefo da incid,ncia de exacerbasees e infecsees

- O suporte nutricional: com a monitoriza«f o do uso de vitaminas, dieta e enzimastssoci
a ganhos de peso e melhor estado nutricignal

- Tratamento medicamentoso inalat™rtd e, mais recentemente, o exercicio ffsico

A busca por estrat%ogias que visam ,, adesfo ao tratamento na FC merece atparfeodpo
equipe multidisciplinar, desde o diagn’stico at%. os pertodos de agudizasfo, incluind@aegmtern
e 0 acompanhamento da progressfo da doenea. No diagn’stico, independentemeaiizasio nea
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triagem neonatal ou na primeira infencia, as estrat€gias devem abranger pogdaicetivos. Os pais
necessitam de informas,es referentes fs caracter,sticas da doenea, de sua progregdicap.es,

bem como da importencia, etcicia e resultados esperados com o uso de cada medicasento - n
diferentes etapas do tratamento £ o que favorece o entendimento dos mesmos. A comunicae.
nessa etapa, entre os familiares e a equipe multidisciplinar, € de extrema icigopera a ades...o e
promoe...o da independ™ncia terap”utica no domic,lio. Nas fases pr€-adolescentes, de adolescente
adultos jovens, uma boa comunicas...0 interpessoal - entre o paciente, equipstvespaasulta

em um exerc,cio de maturidade de todos, principalmente do paciente, potencializando o sucesso ¢
tratamento®*>

Independente da faixa ettria, o fsioterapeuta deve visar f individualidade de cada pacient
avaliando cada caso, ajustando as t€cnicas tsioteraputicas e a frequuecraalza-...o. A idade e
0 grau de comprometimento pulmonar ir...o direcionar as condutas, que sempre tey olgetiom
progressivo, a autonomia do paciente e independ’ncia da fam,lia. Para isso, o tteiraraen
orientae...o constante, por parte do profssional da tsioterapia, s...erftandatanto no tratamento
rotineiro, quanto nos per,odos de exacerbae...0 da doenea, quando a terap”utica devadser ajus
e intensitcada. O “xito nesse processo dependeri da capacidade do protfssional deerreconhe
0s problemas relacionados f ades...o e criar ajustes coerentes, que favoreeam 0 bmm-estar f,
emocional do paciente e de sua fam;lia

Existem virios m€todos que auxiliam na avalias...0 da ades...o. Esses m€todos podem
objetivos ou subjetivos. Dentre os m€todos objetivos, alguns s...0: monitorizas.| eidp tytieo
medicamentoso em %ouidos corporais (dosagem s€rica, fecal ou urintria), uso desret@titdnicos
e 0 uso de cemeras para supervis...0 da tomada dos medicamentos. Entre os m€&tinaus subj
est...o: autorrelatos, por meio de entrevistas e questionirios; a contageminedosnenvelopes
ou ampolas; o controle de dispensa de medicae...0 na farmicia; registros déogrerdeidifrios
de medicamentos. Os m€todos subjetivos s...0 0s menos contiveis e que tendem arsaperestin
terap”utica avaliad®®,

Entretanto, os estudos que envolvem a ades...0 autorrelatada s...0 0s mais*frdegeages
estudos observaram que recomendae,es terap”uticas, como atividade f,sica e dieta, t'm baixa ades.
pelos pacientes. Em relas...0 f tsioterapia respiratria, segundo o estudo Brgsgeawaliou a
ades...o autorrelatada, 84,2 % dos participantes relatam realizar a 1 sioterapréaregpase todos
os dias da semana. Em contrapartida, McPhail e colaboradores {208@&kbye colaboradores
(2012) identitcaram que o ,ndice para a tsioterapia respirat<ria foi de 40% e 41%, respetajvam
em pesquisas que, tamb€m, utilizaram ades...o autorrelatada. Diante desses dadgseroaipe se
€ que a ades...o autorrelatada pelo paciente € sempre maior que a percebida pela equipe de satE

Existem evid ncias que a ades...0 ao tratamento de maneira geral, e, principalmente @if relas
Tsioterapia respiratcria, diminui na adolesc™ncia. AIEm de aspectos psicossociais inereat@sa ess
da vida, como vergonha, autoestima e autoatrmas...0, ainda, ht a dit culdaeaside jgerenciar
0 seu pr<prio tempo, concomitante f diminuie...0 da supervis...o dos pais, al€m da,dppessie 0
envolver tanto os pais quanto os familiares, e at€ mesmo o esquecimento pelos péchderas
disso, f medida que os pacientes envelhecem, o tratamento se torna mais coanpttenzado
por: aumento da medicas...0, uso de dois ou mais medicamentos nebulizados e aintenddx
t€cnicas de depurae.lLoAlguns estudos, tamb€m, registram maior ades...0 quanto pior a gravidade
da doenea. Entretanto, recentemente, ao realizar 0 monitoramento semanak.da fopulmonar,

52 | ASSOBRAFIR Ciéncia. 2019 Maio;10(Supl 1):21-60



através da espirometria em domicilio, em 39 adolescentes com idade média de 15,89 + 2,18 anos; 0s
autores concluiram que essa frequéncia da monitorizacao da funcao pulmonar em domicilio é viavel
em adolescentes com FC; além disso, pode ser um estimulo a adesdo a medicacgao, sem aumentar o
esforco na realizacdo do tratamento 2.

Estudos demonstram que a cooperacdo da crianca é altamente associada com atencao parental.
As criancas 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 convicgdo dos pais sobre 0s
reais beneficios do tratamento "**. O que existe, consensualmente, entre os estudos que avaliam, por
meio de diferentes técnicas, a monitorizacdo de adesdo 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 otimizacdo do tratamento na FC incluem: reducédo da carga
de tratamento, aperfeicoamento e desenvolvimento de tecnologia para melhorar o rastreamento do
paciente, suporte de comunicacdo on-line, que envolva grupos de pacientes, espirometria doméstica,
uso de telemedicina e a reformulacao dos modelos atuais existentes nos servigos de saude, para incluir
a avaliacdo de barreiras de adesao individualizadas. O projeto sobre 0s pacientes monitorarem seus
proprios dados de saude, que envolvam peso e funcdo pulmonar, por exemplo, tem se tornado cada
vez mais popular. A utilizacdo da espirometria doméstica tem sido estudada, visando ndo somente ao
monitoramento clinico, mas, também, a deteccdo precoce da exacerbagdo 1418,

Porém, com a auséncia de grandes estudos multicéntricos referentes a adesdo na FC,
principalmente no Brasil, ha caréncia de evidéncias sobre alguma intervencéo particular responsavel
pela melhoria signi [cativa na adesdo desses pacientes *8. Estudo recente avaliou 66 pacientes com
idades entre 6 e 17 anos, avaliando os niveis de adesdo autorre- relatada sobre as recomendacdes
relacionadas a [Sibterapia respiratoria. Os autores verilcdram que 0s pacientes que relataram
ades@o moderada/baixa apresentaram maior frequéncia de internacdes e complicagdes pulmonares
observadas pelo Raio X e, consequentemente, pior qualidade de vida. Identi [cdu-se que 41% dos
pacientes, que ndo conseguiram seguir as recomendacfes em relagdo a [Sibterapia, atribuiram ao
cansago e compromissos *°.

Recomendal!"es

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

(i) Recomenda-se conversa constante entre o [Sibterapeuta, paciente e familiares, no
propasito de entender a realidade em que vivem e as di[cilldades que enfrentam. Esse
didlogo viabiliza a realizacdo de ajustes na rotina e aperfeicoa a resolugdo dos problemas
apresentados, 0 que parece ser um bom caminho para adesdo satisfatdria ao tratamento
[sibterapéutico.
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ReGISTRO E ACOMPANHAMENTO DA CULTURA DE SECRECAO

DAS VIAS RESPIRAT#RIAS

Paloma Parazzi

A principal causa de morbidade e mortalidade em pacientes com FC é a coloniza¢do com
consequente infeccdo pulmonar cronica. AsinfeccGes intermitentes podem ocorrer logo nos primeiros
meses de vida por: Staphylococcus aureus, Haemophilus in [ugnzae e, ndo raramente, pela Pseudomonas
aeruginosa. Com os passar dos anos, surge o complexo Burkholderia cepacia 3 e a Stenotrophomonas
maltophilia. A Stenotrophomonas maltophilia € um micro-organismo com proeminente ascensdo
entre os individuos com FC, sendo de dificil manejo, por ser considerado multirresistente a diversas
drogas e respons'vel por exacerba"%es pulmonares, associadas a interna"%es e antibifticoterapia

A primeira infec"#0 comumente identi)cada nesses pacientesStqgbtylococcus aureus, que
ocorre com frequ*ncia nos dois primeiros anos de vida. Ap(s essa fase, principalenetade
escolar e adolesc*ncia, ocorre a contamina'#oPsa&ldomonas aeruginosa, com taxas que variam
de 50 a 75+. Aproximadamente, 80+ dos adultos com FC s#o colonizados por esse pat(geno, senc
considerada a bact!ria de maior preval*ncia n&¥FSegundo o Registro Brasileiro de FC /20146, a
Pseudomonas aeruginosa foi identi)cada em amostras de secre"#o respieatém 35+ dos pacientes
com idades at! cinco anos, atingindo a propor"#@2te dos casos, na faixa et'ria entre 25 e 35°anos

O in&cio da coloniza"#0 dos pacientes com FCPgeeldomonas aeruginosa ! caracterizado
por cepas n#o mucoides; no entanto, ao longo de sua cronicidade, h' 0o predomé&nio das cep:
mucoides**’ O aparecimento dessas cepas se deve < persist*Redaddanonas aeruginosa no
trato respirat(rio inferior, sendo este evento associado < maior morbidade, maosivdecl&nio
acelerado da fun"#o pulmonar, e < maior mortalidadetentativa de supress#o do pat(geno, por
meio da antiobioticoterapfanormalmente, diminui: a popula"#o de bact!rias, a produ"#o de fatores
microbianos, a resposta in=amat(ria e promove melhora da fun"#o pulrepnansequentemente,
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dobem-estar. Essa sucesseo de efeitos diminui as morbidaplesar de neo erradicar completamente
a infec€+0 do trato respiraterio inferior.

Devido , coloniza€+o peld@seudomonas aeruginosa ser o marcador inicial da coloniza€o
dos pacientes, a preven€+o de seu contlgio " um grande desa#ad.dses@porque a propaga€-o
e a dissemina€eo desse pategeno devem-se, segundo evid$ncias biolegicas, ao contato soci
principalmente entre pacientes, indicando poss%vel contamina€+o cruzsdaDinamarca, foi
poss%vel a diminui€eo, de forma signi#cativa, da coloniza€-esquelemonas aeruginosa, apes
isolarem os pacientes colonizados dos n<o colonizados durante contatos sociais, como: encontro
reuni&es e, principalmente, interna€&es e atendimento ambulatorial, evéseon, poss%veis
infec€&es cruzadadDesta forma, " fundamental que os grandes centros de refer$ncia mantenham
monitoriza€+0 rigorosa da cultura dos pacientes, pelo menos a cada tr$s ou quatroareses, p
se tenha melhor controle epidemiolegico e do tipo de infec€+o e coloniZ&€Ad"m de detectar
infec€&es, a cultura microbiolegica do escarro de vias a'reas, tamb"m, orienta as dscolhas
tratamento antimicrobiané'.

A import'ncia da monitoriza€+o, acompanhamento e detec€+o precoce de pategetiegese
, morbidade e mortalidade associadas , idade de coloniza€«o. ( fundamental ao #sioterapeuta
ter conhecimento dos resultados das culturas de cada paciente, atuando, assinengaopeev
orienta€+0, quanto a poss%veis infec€&es cruzadas, anllise da evolu€+o do quadront#elaco dia
detec€e0 de novos pategenos, educa€+0, quanto a poss%veis complica€&es especitesadedecor
cada tipo de contamina€eo, e, ainda, prepara€eo do paciente para prov!veis internaéBés, Ta
cabe ao pro#ssional, o refor€o quanto , intensi#ca€e0 do atendimento #sfotarapdiante das
exacerba€&es, assim, como uma assist$ncia ambulatorial diferenciada e informa€&es quanto .
ajustes domiciliares, que devem ocorrer, tamb"m, em rela€so aos resultados das'tilturas

( importante ressaltar que crian€as de dois anos de idade, j! colonizadas, iniciajmente
Pseudomonas aeruginosa, apresentam aumento signi#cativo da morbidade, com piora ediolsgic
associada , queda na rela€-o VEF1/CVF, principalmente em pacientes diagnosticados mediant
triagem neonatal'®> Se essa coloniza€+o for associada , detec€«o do Staphylococcus aureus, elev:
se, signi#cativamente, o %ndice de mortalidade, nos primeiros dez anos apes o difgdgfa«ahto
1617 Os objetivos, condutas e a intensi#ca€+0 da #sioterapia devem ser direcionadeslzadeses

Os resultados microbiolegicos dependem da qualidade da coleta do escarro. Sendo assim,
material utilizado para esse procedimento necessita ser est'ril e de boa qualidde® pode
ser conduzida pelo #sioterapeuta ou por outro pro#ssional da sa+de, aralsados e com
dom%nio das t"cnicas de coleta. Deve-se sempre estar atento para que neo haja coeieoeet
amostra colhida, o que garante que se evitem contamina€&es que possam prejudiceTasio
pategeno. Na pr'tica cl%nica, a cultura de escarro pode ser obtida, por meio dcegpeatorado
ou induzido e, em +ltimo caso, lavado bronco-alveolar )!BA*® O LBA tem sido considerado
0 padreo ouro para amostragem microbiana. Entretanto, sua principal desvantageimvasieo
e requerer anestesia geral, sendo prefer%vel na rotina, em crian€as, com idade Er&cient
expectorar e, em adultos, a amostra de estdbiante da impossibilidade de se obter do paciente
0 escarro espont'neo, o #sioterapeuta pode fazer uso do swab ou esfrega€o oraddii¥brigeo
aspirado nasolar%ngeo, nasofar%ngeo ou traqueal. Estas se0 afiaraatieas#ca€-o de culturas
diagnesticas, tamb"m, indicadas para uso em lactentes, pacientes assintom!ticoss tri@p&zes
de expectorar secre€e0 br;nquitd®
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A coleta de secres€o, se realizada de maneira 2isolada’ ou seja, fora do contexpada tera
de desbstrucdo brénquica, ndo é uma atribuicdo do [Sibterapeuta®. O procedimento de coleta
é potencializado pela sessdo de [Sibterapia, podendo ser realizado durante ou apos a aplicacdo de
técnicas para remocao de secrecao, assim como de inalacdo com solucéo salina hiperténica (3 a 7%) .

Recomendal!"es

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

(i) Recomenda-se uma monitorizacdo microbioldgica rotineira, idealmente, de trés a quatro
meses, como parte da rotina desse pro [ssional, para que as técnicas [Sibterapéuticas sejam
indicadas e adequadas de acordo com os resultados do exame. A coleta de secrecédo € de
extrema importancia no manejo da doenca e faz parte das atribui¢cdes do [Sibterapeuta, de
maneira ndo excludente a outros pro [Ssionais.

(iii) Recomenda-se que toda equipe esteja atenta aos riscos de contaminacéo cruzada, visando
a sua minimizacéo e prevencao.
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TECNICAS PASSIVAS

Anna Lucia Diniz

Drenagem Postural — DP

Adrenagem postural (DP) foi referenciada pela primeiravez, em 1901, por William Ewart, como
“tratamento para esvaziamento brénquico, através da postura em crian¢as com bronguiectasias” ! A
técnica tem como [nalidade a desobstrucao das vias aéreas e melhora da relacéo ventilacao-perfusao.
Consiste na colocacao do paciente em posicOes especi [cds (incluindo semidecubito), o que permite a
acdo da gravidade para o deslocamento do excesso de muco dos segmentos bronco pulmonares, por
meio da acdo da gravidade. 22 As posicdes e graus de inclinacdo podem variar de acordo com a area
a ser drenada. *

Para a aplicagcdo da DP, de forma e [cdz e segura, é necessario o conhecimento da anatomia da
arvore brénquica 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 cabega voltada para baixo; no entanto, essa modalidade, devido aos riscos de episodios de
re ko gastroesofagico (RGE) em lactentes e criancas, ndo é recomendada. ° Considerando esse
fator, em pacientes com [hiose cistica (FC), essa técnica pode ser substituida pela drenagem postural
modi [cdda (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 etaria do paciente.
Em lactentes, indica-se o uso de elevacdo de 30°, durante o atendimento, para evitar o RGE.

Apesar dos efeitos da DP serem questionaveis, a sua aplicacdo, de forma combinada a outras
técnicas, parece ser mais e [€dz do que a sua realizacdo de forma isolada. 1

ASSOBRAFIR Ciéncia. 2019 Maio;10(Supl 1):61-98 | 65



Referéncias

1. Lannerfors L, Button BM, Mcllwaine M. Physiotherapy in infant and young children with cystic [brosis:
current practice and future developments. J R Soc Med. 2004;97(Suppl 44):8-25.

2. Sutton PP, Parker RA, Webber BA, Newman SP, Garland N, Lopez-Vidriero MT, et al. Assessment of the
forced expiration technique, postural drainage and directed coughing in chest physiotherapy. Eur J Respir
Dis. 1983 Jan;64(1):62-8.

3. Webber BA, Hofmeyr JL, Morgan MD, Hodson ME. E [ecks of postural drainage, incorporating the
forced expiration technique on pulmonary function in cystic [hrosis. Br J Dis Chest. 1986 Oct;80(4):353-
9.

4. Lamaril, NM, Martins ALQ, Oliveira JV, Marino L®alerio N. Bronchiectasis and clearence
physiotherapy: emphasis in postural drainage andupsion. Rev Bras Cir Cardiovasc. 2006 Apr-

Jun;21(2):206-10. Portuguese.

5. Cystic Fibrosis Foundation. Chest Physical Leragy [cited 2019 Jan 28]. Available from: https://www.c [_]
org/Life-With-CF/Treatments-and- [eradies/Airway-clearance/Chest-Physical- [eragy/

6. Button BM, Heine RG, Catto-Smith AG, Phelan PD, Olinsky A. Postural drainage and gastro-
oesophageal re [LX in infants with cystic [hrosis. Arch Dis Child. 1997 Feb;76(2):148-50.

7.Button BM, Heine RG, Catto-Smith AG, Phelan PD, Olinsky A. Chest physiotherapy, gastro-oesophageal
re [k, and arousal in infants with cystic [hrosis. Arch Dis Child. 2004 May;89(5):435-9.

8. Button BM, Heine RG, Catto-Smith AG, Olinsky A, Phelan PD, Ditch [eltl MR, et al. Chest physiotherapy
in infants with cystic [hrosis: to tip or not? A [va-year study. Pediatr Pulmonol. 2003 Mar;35(3):208-13.

9. Malroot A, Dab I. New insights on gastro-oesophageal re [LX in cystic [brosis by longitudinal follow up.
Arch Dis Child. 1991 Nov;66(11):1339-45.

10. Lee AL, Button BM, Tannenbaum E-L. Airway-Clearance Techniques in Children and Adolescents
with Chronic Suppurative Lung Disease and Bronchiectasis. Front Pediatr. 2017 Jan 24;5:2.

11. Ike, D, Lorenzo VAP di, Costa D, Jamamid M. Drenagem Postural: Prética e Evidéncia. Fisioter. Mov.
2009 Jan-Mar; 22(1):11-17.

66 | ASSOBRAFIR Ciéncia. 2019 Maio;10(Supl 1):61-98



Tapotagem ou percussao toracica

A tapotagem ou percusseo tor€cica ¢ de,nida conamobra realizada com as meos em concavidade
palmar para baixo e dedos aduzidos (formato de concha), com movimentos ritmadosesaniop,
devendo seu tempo de aplicafeo variar entre tr,s e cinco minutos; porem, sempre, de acaxdo com
necessidade avaliada pela ausculta pulmonar. Os movimentos se0 capazes ddagedar @mergia
mec...nica aplicadas na parede tor€cica, e que se0 transmitidas aos ‘puomies objetivo de
descolar o muco em estase nas paredes brinquicas.

Descrita como uma das tecnicas cl€ssicas da ,sioterapia respirat’ria, esseposizada
de diferentes maneiras, como a tapotagem acima descrita, percusseo cubital; punss>qesauy
ainda, com as pontas dos dedos (d%ogito-percusseo), em lactentes. A tecnica ¢ indicada, em caso:
hipersecref+o brinquica, e « realizada tanto na fase inspirat’ria quanto &igulatpacienté para
aumentar a amplitude dos batimentos ciliates.

Apesar da sua e,c€cia na mobilizafeo das secréfd dteratura traz alguns efeitos adversos
de sua aplicaf+o, devido ao risco de complicaf tes como microatelectasias, broncoespasiamos e
da saturafeo de oxig,nio, o que torna sua aplicafeo controversa em determinado%’c&sos.
pacientes com ,brose c%ostica (FC), alguns estudos demonstraram melhora na funfeo pulmon:
avaliada pelo par...metro de volume expirat’rio forfado no primeiro segundo (VEF1) 7 edeantid
de secref+0 expectorada.

Mesmo com o desenvolvimento e aprimoramento de tecnicas de Suxo, que proportiaisam
independ,ncia, e com base na ,siologia respirat’ria, as tecnicas convencionais, capubagem,
ainda, con,guram como um recurso ao manejo da FC, em especial, nos pacientes em que tecnics
passivas neo possam ser realizadas.
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Vibra€eo/Vibrocompresseo tor,cica

Avibras€o torecica, caracterizada por movimentos oscilatfrios r,tmicos sobre a fare=
do paciente, podendo ser realizada com as m€os. As foreas aplicadas, durante o per,¢dio expirat
da respiras€o, s€o transmitidas para os pulm...es, 0 que gera aumento da press€o intdapleural €
taxa do tuxo expiratfrio e, consequente, descolamento do muco das viasQuraado realizada
em associa*€o da compress€o do tfrax (depress€o do gradil costal), auxilia no deslocamento
muco, a, temos a chamada vibrocompress€o. A vibras€o torecica deve ser utilizada dasgacien
incapacidade de participar, ativamente, da terapia desobstrutiva.

A tcnica tem como objetivo a remo+€o das secres...es pulmonares de volumetsignifca
com consist'ncia adesiva e de dif,cil mobilizas€o de pacientes com doeneas obstrutivas, por mei
das mudaneas nas propriedades de liquefas€o do muco br%.nquico, agita+€o e ti>atrappartir
da frequ™ncia em Hertz gerada pelo tremor das m€os. No entanto, existe uma ceftadéetem
se mensurar qual seria a frequncia ideal e o tempo sufciente para que os efeitdcgmites. De
acordo com Mcllwaine et al. (2017), em uma revis€o que avaliou os efeitos da vibras€o, \eritcou-
que as vibrae...es, em uma frequ™ncia menor que 17 hertz, favorecem o transporte ntucociliar.

Quando se comparam as t,cnicas convencionais com outras de remo*€o das sdaseria®es
a,reas, em rela*€o aos efeitos na fun*€o pulmonar, prefer'ncia individual, ades€o adgudéd
vida, ainda, n€o existe um consenso acerca das vantagens de uma t,cnica sobse @bseitva-se
uma tend ncia das t,cnicas autoadministrativas serem mais aceitas pelos pacientes, considerand
inclusive, a possibilidade de independ™ncia na ades€o ao tratamento e praticidade, noegae tang
guest...es log,sticas, como ir e vir de cl,nicas, diariamente. No entanto, aindaskea és estudos
bem detnidos e delimitados, com resultados de longo prazo mais conctusivos.

A ditculdade em se determinar n,veis de evid'ncia das t,cnicas de remo+€o das secres...es
adolescentes e adultos reforea essa quest€o, revelando a falta de dados cient, {eles&biies, &
gue sejam controlados e randomizaelos.

Recomenda€les

A tsioterapia respiratfria, como parte integrante do manejo da e como importante
papel a aplicas€o do atendimento dierio, t,cnica que melhor se adapta ao nossoep®siahi€o
da conduta do tsioterapeuta , um exerc,cio constante. Ouvir, frmar lasos, erpaia com que o
paciente entenda exatamente o porqu” de cada t,cnica , importante para a suadgididvida e o
impacto de cada uma constitui fatores fundamentais para a ades€o ao tratameotthd@mento
sobre qual alternativa recomendar depende da capacidade, motivas€o, pre¢er€oaigos de cada
paciente e dos centros de atendimehto.
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TEcNICAS ATIVAS E ATIVOASSISTIDAS

Carla Cristina Souza Gomez e Maira Seabra Assumpcéo

T'cnica de expira#$o for#ada (TEF)

A TEF foi desenvolvida, em 1979, por Pryor e Webber, e consiste na modi!cas€ceda toss
normal.! O objetivo da t"cnica " realizar a separas€o do muco da parede br#nquica e desloc$-Ic
para as vias a'reas superiores, atrav's da liberas€o do ar pela contras€o dos m%isatdoeEXxp
Trata-se de uma t"cnica de remo<€0 de secree'es, que promove menor altera*€o da jrasske p
menor probabilidade de colapso bronquiolat.

A manobra consiste de uma ou duas expiras'es foreadas, que se inicia do volume pulmonar
m"dio e cessa em baixo volume pulmonar, sem o fechamento da glote, seguidésdds per
respira~€o diafragm$tica e relaxamento. Durante a expiras€0, o paciente pode emitamsiaménte,

0 som de 2H° )hu* +.3*

O @Hu*© de baixo volume pulmonar mobiliza secree'es perif'ricas e de alto vwkinemove
0 muco localizado em vias a"reas superiores. A pausa entre um ou dois 2Hu*s® desgestada,
pois, previne um poss(vel aumento na obstrus€o do /uxo &teo.

Estudos cient(!cos, como ensaios cl(nicos e revis'es sistem$ticas mostram a e!c$cia da TEF r
remo+€0 da secre+€o de indiv(duos com bronquiectasias, e que apresentam tendOlapamdas
vias a"reas, durante a tosse normal, como " 0 caso de pacientes ¢6fn FC.

As diretrizes de pr$ticas cl(nicas de McCool et al, 2::6, demonstram que os resultados da
aplicas€o da TEF, para remo*€o de secre*€0, n€o foram inferiores, quando comparados com
utilizas€o de outras t"cnicas, para desobstrus€o das vias a"reas perif'ricas,e, tamiizar@anfque
a TEF pode ser associada a outras t"cnicas de desobstrus€o pulmonar, na intens€acthdipar
o efeito de remo<€0 das secree'es, e que a mesma deveria ser ensinada a pacientéAcbEFFC.
independe do posicionamento e pode ser realizada sem a presenea do !siotérapeuta.
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Recomenda€ees

O [sibterapeuta deve avaliar a habilidade cognitiva do paciente e iniciar o treinamento da TEF,
0 mais precoce poss€vel. Estimular o paciente que realize a tecnica de forma intiepeqaei
inclua em sua rotina di,ria.
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Ciclo ativo da respira€'o (CAR)

O CAR foi, inicialmente, descrito como uma tecnica de expira#$o for#tada, em 1968, por
*ompson B + *ompson HT, ! sendo o termo CAR criado, em 1990, por Pryor JA étdra
demonstrar a import/ncia do controle respirat!rio e a expans$o tor,cica. No ano de 1DEB, fai
introduzida ao CAR, por Webber BO CAR tem como ¢nalidade deslocar as secre#<es pulmonares,
melhorar a ventila#$o e a fun#$o pulmohar.

A tecnica inclui: (i) controle respirat!rio (CR), per€odo de repouso entre as partes ddiva
CAR, em cuja fase, o paciente deve realizar respira#t<es diafragm,ticas tranquilas;néfjoexpa
tor,cica (ET), quando o paciente deve ser orientado a inspirar profundamente e, adasnal
inspira#%$o0, realizar uma apneia de tr=s segundos e (iii) tecnica de expira#3$o for#tada (TEF) consis
em expira#<es for#adas intercaladas com per€odos 4d&°CR.

Estudos cient€scos, comparando o CAR com outras tecnicas respiratlrias, foram aboatados p
numerosos pesquisadorés®’A revis$o sistem,tica de Mckoy NA et al., 2018idenciou sobre
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os efeitos do CAR, comparado com outros metodos de remo€+0 da secre€+0 em pacientes com F(
As an,lises de Mckoycomparam o CAR com drenagem autfgena (DA), dispositivos de oscila€so
de vias asreas, dispositivos de alta frequ,ncia de compresseo pulmonar, presatprexpositiva e
...Sioterapia respiratfria convencional. Embora os estudos mostrem uma tend,ncia de a@AR ser
prefer,ncia pessoal do paciente, melhora na qualidade de vida, na tolerfncia ao exeuwi€to, na
pulmonar, na satura€+o de oxig,hio € no n"mero de exacerba€%o.es pulmonares, ainda assim, neo f
possivel comprovar que qualquer tecnica isolada seja melhor que a outra.

Alsm disso, o CAR, at* 0 momento, ne0 demonstrou ser melhor, quando utilizadatadj
com outras tecnicas. Embora o CAR apresente vantagens em sua utiliza€+o, os niveisi@e evid,n
ainda, s+o baixos. Miller et al., 1995ealizaram um estudo cruzado e compararam a DA e o CAR,
em 18 pacientes com FC, e mostraram que ambas as tecnicas seo igualmente e...cazed&o transy
de muco. Giles et al., 19%5realizaram um estudo semelhante ao de Miller, no qual, compararam
as mesmas tecnicas e mostraram que, alem da e...c,cia de ambas tecnicas regpragfmageo
das secre€%oes pulmonares, n*o houve diferen€as estatfsticas na fun€eo pulmonar ddsgparticipan

O CAR pode ser realizado na posi€«0 sentada e/ou associado com a drenagem postur:
modi...cada, cujo tempo de dura€+o depender, da quantidade de secre€+0 e do cansa€o do paciel
S uma tecnica que exige compreenseo e colabora€eo ativa do paciente; portanto, « dectamen
a partir dos cinco anos de idade e em todas as fases da doen€a. Essa tecnica traz maitonomia
desobstru€+o das vias asreas diria e pode ser realizada em qualquer lugar e mordent§#do
Porem, antes de adquirir tal independ,ncia, o paciente deve ser, adequadamente, treinaddes capaz
entender e executar com e...ci,ncia todas as fases do eXerctcio.

Recomendal!"es

Treinar o paciente a utilizar o CAR, ajud,-lo a estabelecer uma rotina e...caz, conveniente e co
pouca interrup€eo no estilo de vida.
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Drenagem Autogénica (DA)

A DA foi desenvolvida por Jean Chevalillier, em 1967, e consiste em uma sequenciaade padr€
de respirae,0 controlada. f utilizada para maximizar o ,uxo a...reo e promover melhentilds,o
pulmonar.'® O objetivo da manobra ... impedir o colapso das vias a...reas, duranteras deanob
expirae,0 foreada. Al...m disso, pode consumir menos energia, em comparas,0 cCom outras t...cnice
de remoe,0 de secree€es de vias a..reas.

A t...cnica consiste em tres fases diferentes. Na primeira fase, conhecida como a 2%ase
desgrudar as secres€es’ s,0 utilizadas ventilas€es repetidas abaixo do volumte,coureseja,
respiras€es diafragmtticas tranquilas. Essa fase inicial ... responstvel g@er prambilizas,0 do
muco das vias pulmonares perif...ricas. Na segunda fase (fase de coleta), o pacienf@reefitza res
a volume m...dio (abaixo do volume inspiratfrio de reserva). Nessa fase, ocorrencets|daa
secree€es nas vias a...reas de m...dio calibre. Na terceira fase, 0 maior vohanderdsmras,o ...
alcaneado (at... a capacidade vital). f, nessa fase, que ocorre a eliminas,0 das sscve€es.deas
distais.®

As vantagens desta t...cnica s,0 que o paciente pode realizt-la de forma independente e discr
em qualquer lugar e a qualquer momehtd:*

Embora paresa ser uma manobra ftcil e ,ex’vel, ... uma estrat...gia de tratarplenxi@ com
e, tecnicamente, dif'cil, exigindo paciencia, concentraes,0, controle da respiras,0 e cooperas,0
do indiv'duo. f preciso de tempo para a crianea, adolescente e at... mesmo 0 addéceapren
ter capacidade de percepe,0 de sua ventilas,0 pulmonar, capacidade de controlar ogsvolum
pulmonares e ,uxos respirattrios, mas, com o feedback constante do %osiateadpAuiorna-se
poss’vel e e%ocaz. Por esta raz,o, ... indicada para maiores de oito anos de idade. A.postaa da
geralmente, ... realizada na posis,0 sentada, mas, tamb...m, pode ser realizada em uma posie,C
drenagem postural (DP¥:2

A e%octcia da DA versus DP com percuss,o foi avaliada por Mcllwaine et al., 2010, @doum est
realizado durante dois anos, cujo parSmetro de volume expiratfrio foreado no prieggimde
(VEF1) foi utilizado para se avaliar a melhora da fune,0 pulmonar, como desfechosradosnt
ambas as t...cnicas n,0 apresentaram diferenea; por...m, 0s pacientes relataram preferentia pela D

Os efeitos positivos da DA, nos pacientes com FC, foram apresentados em numerosos estudc
segundo demonstrado na revis,o sistemttica de Cabillic et al., 2016, e Morgan K., 201 5a@@ssresul
dessas revis€es mostraram um bom n”vel de evidencia na remoe,0 das secres€esugslmmas
trocas gasosa,; por...m, a melhora da fune,0 pulmonar com o uso da DA perimegi@ces com
limitas€es metodoltgicag® McCormack et al., 2017, compararam a e%octcia cl'nica da DA, em
pacientes com FC, com outras t...cnicas de %osioterapia, para remoes,0 de secres,0 ¢&sy@s a...r
embora os estudos avaliados apresentarem e%octcia da DA na desobstrues,0 pulmonar, os acha
dessa revis,o foram limitados, o que impossibilitou a%.rmas€es de que a DA ... umaperionica su
a outras t...cnicas de desobstrue,0 pulmonar.

Os estudos de DA, envolvendo lactentes e crianeas menores, s,0 escassos, devidibadati%ocu
nas antlises de fune,0 pulmonar nessa populas,0; portanto, n,0 se poderaegitan rejeitar essa
ope,0 de tratamento como segura e e%ocaz, para 0 uso na prftica cl'nica. A DA, em lacéentes e
pequenas, foi adaptada e ... conhecida como drenagem autfgena assisti¢fa (DAA).
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Na DAA, o esioterapeuta, pais ou cuidador aplicam uma press€o manual, suaysoiaeta
parede torecica, para auxiliar na redu,€o dos volumes pulmonares, em dire,€0 ao volumal resid
e alcan,ar diferentes volumes pulmonares. Manobras com for,a excessiva sfiare a@atcrian,a
devem ser evitadas, pois pode promover o fechamento da glote, devida ,jy@siske for,a contreria,
gue a crian,a possa realizar durante a ttcnica aplicada, apneia e a,€o0 da orasitisjgiratfria,
durante as manobras expiratfrias. A manobra deve ser aplicada, de forma passiegprgressiva,
usando o padr€o respiratfrio do paciente e de maneira confottevel.

Recomendal!"es

Encorajar o paciente a realize-la, de forma independente, em sua rotina dieria. Embora
seja indicada para escolares acima de cinco anos de idade, o esioterapeuta deve avatiar, de for
personalizada, a habilidade cognitiva, independentemente da idade.

Para as crian,as menores, que ainda n€o consigam realizar os exerc!cios esioterap...uticos
forma ativa, o *sioterapeuta deve envolver as m€es em programas de conscientizgyéa 'thecian
da esioterapia respiratfria nas crian,as com FC e capacite-las a realizar a DidbAndeegular, e
auxilie-las a participar, juntamente com seus ¢lhos, do momento de realizar 0s exegsfirasf rios.

Todos os adultos devem ter mais de uma ttcnica dispon!vel para eles, e trabalharpaom eles,
estabelecer uma rotina que se encaixa com um estilo de vida ocupado, que incluadtmiar
laboral e familiar. Uma vez que n€o he evid...ncias fortes, para comprovadadgetey uma ttcnica
sobre a outra, T importante considerar a prefer...ncia do paciente em decidir a melhpathomica
seu tratamento.
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Expira!"o lenta e prolongada = ELPr

A expira!"o lenta e prolongada (ELPr) # uma t#cnica manual passiva indicada para lactentes
crianlas, descrita por Guy Postiaux, no ano de 1dBfsa t#cnica tem como €nalidade desobstruir
as vias a#treas e aesinsu$ar® os pulm%es de maneira cé@piateipal objetivo # obter volume
expirado maior e melhor desinsu$a!"o pulmonar, a partir do tempo expirat&rio prolorgade,
evita o colapso din'mico ou estreitamento das vias a#reas, devido ao deslocameatdadodep
igual press"é.

O posicionamento, para a realiza!"o da t#cnica, # o paciente em dec*bito dorsal sobre ume
superf/cie semirr/gida, em que a manobra consiste em uma press"o manual toracoakeotajnal
com in/cio ao t#rmino de uma expiral”’o espont'nea, que se estende at# o volume régidsal.
press"o # realizada de forma lenta e chega a se opor a duas ou tr<s tenpatat&siass pode ser
realizada juntamente com uso de vibra!%es, cuja efetividade da t#cnica # veri€cadia, gar
ausculta pulmonar e, tamb#m, pela presen!a de tosse.

Em pacientes com €brose c/stica (FC), a ELPr # destinada a quadros de hipersecre!"o pulmon:
e con€gura como um recurso dentro de um conjunto de t#cnicas atuais (&, $omudo, n"o
h=, ainda, evid<ncias cient/€cas acerca de sua efetividade, por meio de estudos controlado:s
randomizados. Como um dos cuidados relativos > aplica!"o da ELPr, est= a presenla do re$ux
gastroesof=gico em lactentes e, nos casos de broncoespasmo, deve haver awgerplecaalido
de broncodilatadore$.De acordo com o estudo de Lanza et al, em lactentes com bronquiolite, a
aplica!"o da t#cnica de ELPr demonstrou-se segura, nos casos de propens"o ao broncdespasmo.

As publica!%es dispon/veis na literatura sobre a aplica!"o da ELPr concentram-se emgpesquis
envolvendo crian'!as de zero a dois anos de idade, com bronquiolite viral ‘d§uda.
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Aumento do 'uxo expirat"rio + AFE

I'uma t€cnica dita atual ou moderna, que trabalha com altera"#es do $uxo de astaimur
Joel Barthe, em 1960.descrita como uma t€cnica passiva desenvolvida para remo"fo de secre"#es
br%nquicas de crian"as com sbrose c,stica ¢~C).

O mecanismo de a"fo est& pautado, principalmente em vias a€reas proximais,nas seja,
primeiras quatro e cinco gera“"#es br%nquicas, quando € realizada de forma lenta, permite q
muco seja deslocado de br%nquios de m€dio calibre para br%nquios mais prox@sesziamento
passivo das secre"#es br%nquicas, por meio do aumento do $uxo expiraterio edpuioa?,
pode ser feito, entfo, de forma r&pida (AFER), para o deslocamento de secre"#es de médio a gra
calibre, ou de forma lenta (AFEL), para o deslocamento de secre"#es mai$ distais.

Um dos fatores que diferencia o AFE da ELPr € que a aplica"fo do AFE € feita no in,cio d
expira"fo, enquanto a ELPr € aplicada no *nal de uma expira"fo de répouso.

O $uxo ideal deve ser encontrado para a mobiliza"fo das secre"#es, por meio dessa varia",
do $uxo expiraterio, 0 AFE tem como propesito o descolamento das secre"#es dhes ke vias
a€reas e sua progressfo na &rvore br%nquica, considerado uma t€cnica $exglef evamigvente
utilizado, na Fran"a, em pacientes com FC, com base em sua a"fo nas secre"#es localizades na traq
e br%nquios proximais! poss,vel observar os ru,dos 2adicionados® para veriecar a localiza"fo do
muco, situa"#es de instabilidade br%nquica ou traqueobr%nquica e espasmos, atrax€ssios ou
por vibra"#es sob a mfos do esioterape(ta.
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Desde 0 ano de 1994, o AFE € reconhecido, pelo Consenso de Lyon, como uma técnica a
€uxo0, e que apresenta algumas modalidades em sua aplicae,0: passiva, ativaassistaiaente,
respeitando-se a faixa etfria, grau de compreens,o e atene,0 do patiente.

A descrie,0 da tecnica de AFE passiva consiste na aplicas,0 das m,os do ,sioterapeuta, uma
entre a f...rcula esternal e a linha intermamfria. Esse apoio deve ser faitegigmcubital da
m,0, uma vez que a superffcie de contato sofre variastes, de acordo com o tamayhdala m
,sioterapeuta e o t'rax do paciente. O movimento realizado pelas m,os do ,sioterapent@ « a
torfcica no sentido de cima para baixo, e de frente para trfs, de forma simult%.naahandmp
a expirae,0 da crianea. Jf o movimento da m,0 abdominal pode variar, segundo a idade & doene
apresentad&:*

AFE ativoassistido pode ser realizado para crianeas cooperantes, acima de trSs anos
idade. Preconiza-se que o ,sioterapeuta ensine o paciente a expirar com a glote aberta,cenquant
,sSioterapeuta acompanha a expiras,o e realiza uma press,0 manual sobre as dastelas-a, no
mesmo sentido da expiras,0 ,siol"gica, a partir do plat< inspirat™r{d.

AFE ativo, indicado quando o paciente ¢ cooperante e capazes de realizarem a tecnica de form
adequada, consiste em expirar com a glote aberta, variando os €uxos e volumesgs)lssguardo
a localizas,0 da secree,0, com a realizas,0 de contrastes da musculatura abdominal e expirastes a
0 ato da tossé?

As manobras do AFE est,0 descritas para o manejo do paciente com FC e devem ser realizad
com cuidado, em situastes em que haja fragilidade “ssea, para se evitar fraturas, desconfort
respirat’rio agudo, insu,ciSncia respirat’ria grave, asma e en,seffm crianeas com re€uxo
gastroesoffgico, a posie,0 mais adequada * com o dec...bito dorsal em éfévecaica do AFE
« utilizada, em especial, por ,sioterapeutas franceses no tratamento da FC. N,catxadteente,
trabalhos que suportem seus resultados de forma evidente, apesar de ser w@ilzAtieancltnica
do Brasil, ela permanece pouco reconhecida no meio cientt, co.
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Expira!"o lenta total com a glote aberta em dec#bito infralateral - ELTGoL

A expirasfo lenta total com a glote aberta em dec!bito infralateral T uma tfcnica quese inici
na capacidade residual funcional att o volume reside@in sua e, c...cia descrita por Guy Postiaux,
em 19902 Caracterizada como uma ttcnica expirateria lenta, tem sua asfo, preferencialmente, na
porefo mtdia da ...rvore br'nquica, atingindo da 8a # 104 gerasfo.

O paciente T posicionado em dec!bito lateral com o pulmfo a ser tratado no lado de apoio
(pulmfo-dependente}cuja postura lateral tem como objetivo controlar a taxa de $uxo expiraterio
(melhor desinsu$asfo) e aumentar a eliminasfo do nfuco.

O ,sioterapeuta pode auxiliar na realizasfo da tfcnica, ,cando posicionado atr...s do pacient
com uma mfo infra-axilar e outra na regifo de contra apoio no gradil supralateral,ré;, a pa
da capacidade residual funcional do paciente, exercer uma pressfo simftrica das duas mfos c
auxiliam a desinsu$asfo pulmon&Pode-se fazer o uso de um bocal para ajudar a manter a glote
aberta®A manobra T indicada para crianeas com idades entre oito e doze anos e pode ser realizac
em pacientes com FCde forma ativa-passiva ou ati¥a.

Lanza et al® observaram que a ELTGoL foi capaz de mobilizar mais de 80% de volume
residual expiraterio em indiv,duos com bronquiectasias com obstruefo moderada das g&s afr
demonstrando ser uma tfcnica reprodut,vel, podendo ser realizada por um ,sioterapeut
autoadministrada pelo paciente.

As principais contraindicas&es estfo relacionadas # obstruefo cavit...ria, abcessos
bronquiectasias de grau avaneado. ' importante a observasfo da saturasfo de oxigemte d
terapia.l®

Recomenda!$es

Apesar das tfcnicas modernas ou ditas a $uxo serem utilizadas rotineiramemte tica
cl,nica para o manejo do paciente com FC, no Brasil, ainda, nfo existe um consenso e neasevid€nc
su,cientes que determinem quais devam ser utilizadas. A escolha das modalidades dentro o
,sioterapia respirateria, ainda, se pauta no conhecimento da ,siologia paln@descris&es dos
efeitos das ttcnicas. As ttcnicas aqui descritas sfo conhecidas, na realidade brasileirsse de alc
pa,ses europeus; no entanto, ainda, nfo sfo reconhecidas pelas recomendas&es internacionais.
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Outros recursos

Outros recursos, incluindo brinquedos podem ser utilizados durante a terapia, princigalment
em crian'as pequenas, com objetivos de motiva!...o e/ou estrat,gias para ensinasvaeiaiixo
e volumes.

O m,todo do Reequilibrio Teraco abdominal (RTA) tamb,m , utilizado no Brasil, por,m, no
melhor do nosso entendimento, encontramos apenas um estudo, at, 0 momentodi obderivado
melhora da forla muscular.
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TECNICAS INSTRUMENTAIS

Paloma L. F Parazzi

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

A terapia por pressdo expiratoria positiva (PEP), também conhecida como Expiratory positive
airway pressure (EPAP), consiste de um dispositivo, com uma valvula unidirecional, que fornece ao
usuario uma resisténcia a expiragéo, resultando no aumento da pressdo expiratoria nos brénquios
entre cinco-25 cmH20 1. E um sistema que, através da manutencio da pressao positiva expiratoria,
proporciona melhora na troca gasosa e reducéo da dispneia 22,

Segundo Health Quality Ontario, 2009; no Canada, as estatisticas da meta-andlise indicam
que de um a dois tercos dos pacientes com FC, entre seis a sete anos ou mais, usam PEP como seu
principal m#todo de depura'lo das vias a#reas. O estudo, ainda, conclui que a e4c$cidacl/nica
t#cnica evidenciada atrav#s dos estudos sugere que a PEP #, pelo menos, t!o e4cazamquais e4c
a 4sioterapia convencional

Assim, os dispositivos com a v$lvula de PEP s!o recursos importantes na terapiautigaobst
di$ria dos pacientes com FC e podem ser aplicados por meio de m$scara facial ou bucal7eem press
estabelecidas e8ou por aparelhos de PEP oscilat"ria, que ser!o discutidosadiante

Terapia por mascara de PEP

Uma sess!o de terapia por PEP consiste de per/odos de respira'lo atrav#s da v$lvula de PEP
modo a colocar o ar por detr$s das secre'7es e mobiliz$-las por meio da t#cnica de expadelo f
(TEF) ou tosse. A resist%ncia expirat'ria ideal deve ser mensurada da expira'lo do paciente, devenc
o volume de ar ser maior que o da sua habitual capacidade vital for'ada

A t#cnica deve ser realizada com o paciente inspirando a volume pulmonar m#dio (um pouco
maior do que o volume corrente), e, entlo, expira ativamente com um /ndice de inspira'lo8expira’lo
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(I:E) de 1:3 ou 1:4. Apes, aproximadamente, 10 a 15 expira€+es na m,scara de PEP, o paciente realiz
uma sfrie de hu,s, mantendo a glote aberta para deslocar e expectorar as seclelEsadas

O ciclo deve ser repetido por 20 minutos ou atf o paciente sentir que n...0 h, mais secee€+es p
serem expectoradas. A frequtncia e dura€...o de cada tratamento s...0 ajustadds\eimeividua
dependendo da rea€...0 de cada paciente 1 tftflica

A terapia por m,scara de PEP ou bucal, associada ao clipe nasal, corsipteaia .o, atravfs
de uma v,lvula unidirecional e de um dispositivo que funciona como um resistor, determinando o
n"vel de PEEP, auxiliando na remo€...0 da secre€...0. Existem dois tipos desis&istar¥%suxo
(v,lvula de orif’cio) e resistor de limiar presserico (v,lvula de spring loaded). Sendo a wleula
spring loaded, na prtica cl"nica como mais adequada e functénal

Outra terapia por m,scara de PEP f a de alta press...o (Hi-PEP). Difere das tfcnicas acima f
oferecer uma expira€...o for€ada contra uma resisttncia mecSnica «xa que, geralmeatisrpode
de 40 a 100 cm de H2@

A indica€...0 da PEP, alfm de mobiliza€...o e depura€...o da secre€...0, tambfm, consi
prevenir ou reverter atelectasias e reduzir o aprisionamentd.dg.ao h, na literatura um consenso
emrela€...0 } idade ideal de in"cio da terapia com PEP, devendo inici,-la a partir da compraens...o |
realiza€...0 da tfcnica.

Diante de pneumoterax n...0 drenado e hemoptise ativa, deve-se contraindicar a terapia cor
PEP; porfm, diante de hemoptise de moderada a leve, instabilidade hemodinSmies, en,use
cirurgias esof,gicas, a terapia com PEP pode ser utilizada com &autela

Terapia por PEP subaquatico

O PEP subaqu,tico n...o difere da terapia com PEP convencional, contribuindo na melho
da ventila€...o, em ,reas que n...0 estavam sendo véftitadasglmente, existem trts tipos de
dispositivos de PEP comercializados internacionalmente: AguaPEP!; Hydrapep!; "erabubble!.
Entretanto, pouco se sabe sobre esses dispositivos. Ao determinar as presatemexpais
(cmH20) efrequtnciasde oscila€...o0 (Hz) geradas nostrts dispositivos, observou-se quéte!erabub
manteve a press...0 mais est,vel em toda a gama de %ouxos testados. Osavdoaes, @lisda, que
todos os dispositivos investigados produziram frequtncias de oscila€...o serielhantes

Outro dispositivo comercializado no mercado exterior f o Bottle PEP, um mftodo simples e
barato de administrar PEP de baixa press...0. No cen,rio peditrico, f frequentemmiaigoctia
bolha PEP, como a cria€...o de bolhas (pela adi€...o de detergente I"quido e corantaimentar p
,gua) sendo atraente para crian€as\...o h,, na literatura atual, estudos relevantes sobre o uso de
Bottle PEP, na popula€...o pedi,trica ou adulta.

Na adapta€...0 caseira ou a cria€...o de protstipos, a resisttncia da maiorithds ¥ apmea
por um selo de ,gua. Dependendo do efeito desejado da tfcnica e da taxa de %ouxo do pacient
coluna de ,gua f, geralmente, de 10-13cm de profundidade, em uma garrafa de, no m nimo, un
litro. O n"vel de PEP gerado com este dispositivo f, geralmente, entre 10 e 20 cmH20. tAo@aumen
profundidade da ,gua, consequentemente, aumentar, a press...o, diminuindo as oscila€esdurant
expira€...o. Por outro lado, a diminui€...0 da profundidade da ,gua aumentar, as oscila€ses e diminui
a press...o durante a expird€...o
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Foi realizada, em laboraterio, a constru€«o de uma garrafa PEP 2caseira® comdaudstia@a,
visando estudar os efeitos do di,metro e comprimento do tubo. Ao hipotetizar dagBER, 0s
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 tubula€so com um di,metro interno> 8 mm e o oriffcio de escape de ar ser> 8 mm; gerando assir
a presseo expirateria desejada, atrav,s da presseo da coluna d€. Egwetanto, mais estudos s¢0
necess...rios para avaliar as repercusstes alveolares de v...rios dispositivos de presseo da garrafe

A terapia com PEP aqu...tico apresenta algumas contraindica€tes como: falta de capacide
cognitiva do paciente correndo o risco de inalar a ...gua e difculdade de sentar paracad@aliza€
t,cnica e elimina€so da secre€®0Sendo assim, a idade ideal para infcio da inser€«o do indivfduo
nessa terapia ,, a que ele tenha compreenseo para realiza€+o da t,cnica.

Terapia por Oscila!"o Oral de Alta Frequencia (OOAF)

I composta pela combina€+o da presseo expirateria positiva e as oscila€tes do "uxerexpira
A vantagem da adi€+o0 da oscila€+0 , que ela altera a propriedade tixotrepica do nauseJiquefaZ.

Os dispositivos que utilizam estes recursos §datter#, Shaker# e Acapella#; sendo contraindicada
a utiliza€eo desses instrumentos,, em situa€tesuweafhemoptise e pneumoterax n<o tratatld
A terapia com esses dispositivos pode ser inicaggartir da compreenseo dos pacientes para sua
realiza€+0 efetiva. Estudos que avaliaram setmsseden curto prazo demonstraram que ele aumenta a
transportabilidade da secre€+0 e ,, te0 efetivo quanttras t,cnicas de desobstru€+o br$nquica

O mecanismo de a€-+0 do Flutter# e do Shaker# , similar e est... baseado na varia€so de pre:
positiva de 10-25 cm H20, associada % varia€+o de frequ&ncias de oscila€tes do "uxo a,reo et
dois-32 Hz. Por meio de movimentos alternados de fechamento e abertura do oriffcio de safda de
por uma bola de a€o, a presseo oscilateria ,, transmitida para a via aer ffera mattraicmtosses®,
aumentando, transitoriamente, 0 "uxo a,reo e promovendo o clareamastsatre€tés!® Uma
sesseo consiste de 10 a 15 respira€tes nos aparelhos, seguidas por hu's e respiragitss contro
com dura€eo de 15 a 20 minutos, dependendo da necessidade do patiente

O Acapella# (DHD Healthcare, Wampsville, NY 13163, USA) combinam os princfpias da alt
frequ&ncia de oscila€so do "uxo expiraterio e PEP, onde a resist&ncia pode ser @sigtpdeelhos
de PEP oscilateria n*0 necessitam de restri€«0, em rela€+0 % posi€+0 corporal do padcients
ser utilizados nas posi€tes de drenagem postural

Apes a meta-an...lise dos efeitos da PEP versus outras t,cnicas de depura€+o das vias a,rn
sobre a fun€+o pulmonar e a prefer&ncia do paciente, os autores observaram ejuenaaedu€-o
signifcativa nas exacerba€tes pulmonares, em pessoas que usam PEP, em compara€sscom aqt
gue usam a oscila€eo oral de alta frequ&ncia, no estudo onde a taxa de exacerba€+o foi uma med
de resultado prim...A&a

Recomendal#es

Recomendam-se que as terapias por PEP t&m sido evidenciadas, na literatura atual, con
t,cnicas de depura€+o de secre€tes, como, tamb,m, para otimiza€«o da ventila€«o, indicamdo redu€
signifcativa das exacerba€tes pulmonares, em indivfduos que utilizam a PEP, rotineiramente, €
compara€+o com outras t,cnica¥?
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Oscila!"o de alta frequencia da parede tor#cica (M8 High-frequency
chest wall oscillation)

O Vest, equipamento que idealiza a High-frequency chest wall oscillation, termo que, em
I'ngua portuguesa, recebe o nome de oscila"#o de alta frequ$ncia da parede tor%cstar8aum si
criado para auxiliar, de forma passiva, a higiene de vias a&reas. O principal benaftcaugéio
na remo"#o de secre™es pulmonares, em pacientes adultos ou pedi%tricos que estejasenom 0
suporte ventilaterio e apresentem doen"as respiraterias agudas ou cr*ficas.

O paciente utiliza o dispositivo em forma de colete ou cinta que envolve a caixa tor%cica. ¢
equipamento & ligado a um propulsor de ar que gera a oscila"#0 externa nomeada @#o dscil
alta frequ$ncia. O movimento r!'tmico e cont!nuo promove o deslocamento de ssaa"periferia
para vias centrais, de maneira que possam ser eliminadas pela tosse ou dsprajiste da
frequ$ncia no dispositivo & realizado em Hertz e deve ser individualizado, de acordo coma confor
e adapta"#o do pacientePara pacientes com €brose clstica, a literatura sugere um per!odo de
utiliza"#o do colete, variando entre 10 a 20 minutos, de duas a quatro vezes®ao dia.

Em um estudo multic$ntrico, que acompanhou pacientes com FC, por um ano, com idades
acima de seis anos, entre crian"as e adultos, houve prefer$ncia pelo uso dacofbguass#o
positiva expirateria (PEP), em rela"#0 ao colete de alta frequ$ncia (no caso o: inCougage Syst
(RespirTech)!

Recomendal%es

N#0 h% evid$ncias quanto + superioridade da t&cnica sobre as demais utilizad@ntess p
com €brose c!stic&’
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OTiMIZACAO DA VENTILACAO

Paloma L. F. Parazzi

A ades!o " #sioterapia respirat$ria deve ser, rotineiramente, encorajada, devido ésta¥#éfes
cl'nicas pulmonares evidenciadas nos pacientes com FC como: sinusite, bronquite, peumoni
bronquiectasia, #brose e cor pulmonare, podendo at( evoluir para fal)nciamarnusti#cando o

acompanhamento de sua sintomatologia, periodicamente, para elabora%!o dantatataquado
1,2,3

Com a variedade e cronicidade dos acontecimentos que envolvem cada paciente
individualmente, sua avalia%!o e elabora%!o do tratamento devem ser espesgfidas,svsuas
maiores complica%&es, n!o existindo, portanto, um modelo padr!o para o tratamentédtla FC

Dentre o0s objetivos da #sioterapia para esses pacientes, estlo o aux'lio na depura%!o ¢
secre%d&es, atrav(s das t(cnicas de higiene br*nquica, al(m das t(cnicas de expanskhr, pulmon
podendo ser utilizadas com adequada monitoriz&%!o

As t(cnicas de higiene br*nquica na FC s!lo bem evidenciadas no meio cient'#co, sendo as
mais evidenciadas: o ciclo ativo da respira%!'o, drenagem aut$gena, oscila%!o draebdénaits
drenagem postural, ventila%!o n!o invasiva e terapias potfEP

As terapias por PEP t)m sido evidenciadas na literatura atual como t(cnicas de depura%o!c
de secre%&es como, tamb(m, para otimiza%!o da ventila%!o, indicando redu%!o sidag‘cativa
exacerba%é&es pulmonares, em pessoas que usam PEP, rotineiramente, em compara%!o com o
t(cnicas®®1

Nem todas as t(cnicas de expans!o pulmonar, que abrangem a #sioterapia, t)m sido bermr
documentadas na FC como, por exemplo, a inspirometria de incentivo. Embora, seja usam
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documentado em diversas doeneas, na FC, deve-se ater a restris€es e precaus€es do seu usc
gue pode ser inapropriada sua utilizae,0, isoladamente, em casos de hipareembssibilidade

de barotrauma em pulm,0 enfsematoso ou bronquiectesico; exacerbaes,0 de broncoespasmo;
aprisionamento a,reo e dispnéia?

Logo, embora o papel da fsioterapia na FC seja complexo e de fundamental.mj@ort
incluindo depurae,0 das vias a,reas, indicas,0 de exerctcio ffsico e a gest,0 de sequelas a lonc
prazo; estudos mais rigorosos de suas t,cnicas com ntveis de evidincia apurados S,0 Nnec@sserios f
auxiliar na pretica baseada em evidfncias.
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REcursos Lipicos

Adriana Della Zuana

A Isioterapia respirat'ria, que engloba t#cnicas de remo$%o0 de secre$%0 br&aaicms
respirat"rios, tem um papel importante no tratamento de crian$as cof E@ se tratando de
crian$as, o !sioterapeuta pode e deve utilizar o I(dico, como estrat#gia de cuidad®a. €idermo
I(dico envolve atividades livres ou dirigidas, capazes de envolver seus participantes e getar prazer

A execu$%o0 de exerc'cios respirat"rios em pediatria depende daidade e do n'vel de compreens
da crian$a“ N%o0 existe sucesso em !sioterapia respirat'ria pedi*trica, se as brincadeiras e o
brinquedos n%o estiverem envolvidos como bolhas-de-sab%o0, espelhos, cataventos, bogaas-de-s
bolinhas de isopor ou outros brinquedos de sépisses brinquedos de sopro t+m como objetivo
orientar, incentivar, treinar as crian$as a respirar mais profundamente@uiir t#cnicas mais
elaboradas e independentes de cinesioterapia respirat'ria e de remo$%o0 de secre$%v0 br&nquica

Estrat#gias como a inclus%o de jogos de realidade virtual, com o objetivo darestimu
atividade f'sica e, assim, melhorar a autoestima, o conhecimento de si, as habiddadsse de
comportamentos mais saud*veis, por estes jovens com FC, devem ser ificlu'das

Recomenda"#o

Cabe ao !sioterapeuta respirat'rio pedi*trico, a escolha de atividades supewason
individualizadas, para melhorar a ades%o0 ao tratamento.
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ExercicidisicocomoCoADIJUVANTBA TERAPIDE

HiciENEBR"NQuUICA

Janaena Scalco

Os benefecios do exercecio fesico para pacientes com FC v!o al"'m do incremento na aptid!o
aer#bica e diversos estudos t$m apontado melhora na fun%!o pulmonar ou redu%!o de se
decr'"scimo, com a introdu%!o da pré&tica de exercecios fesicos nessa popula%!o. Aem&liea sis
da literatura conclui que a pr&tica de exercecios fesicos associada ' (sioterapia respisdbinia,
signi(cativamente, a fun%!o pulmonar, em compara%!o ' (sioterapia respirat#ria isolada

A depura%!'o mucociliar de sujeitos com FC pode ser potencializada por variados mecanismao
(siol#gicos, durante o exercecio, como a hiperventila%!o, estimula%!o de tosse, altera%)es
transporte i*nico e na reologia do esca¥fo

Sabe-se que altera%)es nos +uxos e volumes de ar como o0 aumento da ventila%!'o minuto /\
e maiores valores de pico de +uxo expirat#rio /PFEQ favorecem o deslocamento do mucoala perifel
do pulm!o para a orofaringe Dwyer e colaboradores /262180 avaliarem a ventila%!o e altera%)es
nas propriedades do muco de indiveduos com FC, antes e ap#s exercecios /esteira e cicloerg*metr
observaram que um 7nico pereodo de 26 minutos de exercecio com intensidade moderada
independente da modalidade, aumenta a VE, PFE e a facilidade de expectora%!o de adultos.

No entanto, apenas 0 exercecio em esteira parece diminuir, signi(cativamente, a inagped8nci
do escarrd. J& se sabe que aplica%!o de t"cnicas oscilat#rias sobre o t#rax tem podiecaal ae
reologia das secre%)es pulmonares em indiveduos cmmé&sie sentido, exercecios fesicos como a
caminhada e corrida, que geram oscila%)es°® /2 a 5Hz0 no tronco, podem transferir leStgesci
para os pulm)es e alterar a viscosidade do mu€atos estes que podem explicar a diminui%!o na
imped8ncia do escarro encontrada naqueles que realizaram exercecio e esteira
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Outra hipstese explorada € quanto ¢ in,ufncia do exerc,cio sobre a condut...ncia @¢os cana
itnicos do trato respiraterio. Pesquis&sugerem que exerc,cios de alta ou moderada intensidade
diminuem a reabsort”o de sedio no epit€lio respiraterio e, consequentemente, aumesgarao
de ,uidos nas vias a€reas de indiv,duos com FC, com consequente redut”o da viscosidade do muc
tal condif”o, tamb€m, pode explicar, em parte, os ben€%.cos do exerc,Cio nesses pacientes.

Em criantas e adolescentes com FC, o efeito de per,odos curtos (cinco minutos) de exerc,Ci
din...micos como corrida indoor, subida de escada, cicloergtmetro, saltos, jogar e g@egar bo
intercalados com t€cnicas expiraterias de %osioterapia respirateria (,uxo expiratetmngado,
breves aceleratSes do ,uxo expiraterio com a glote aberta, t€cnica expirateria fortada®, toss
expectorat”o) exercem o mesmo efeito como na quantidade de muco expectorado, que a realizat
de um atendimento %osioterapfutico baseado, exclusivamente, em t€cnicas de remo&Ioale secr
(ciclo ativo da respirat™o, respirat’o diafragmc«ica, ,uxos expiraterios forfados e gealos,
compress’o torccica, tosse e expectorat’0). Sendo que efeitos imediatos na funi’o palnmnar
n,vel de satisfat”o das criantas com o tratamento mostra-se maior com a incleséocg=os
durante a sess™

Sendo assim, 0 %osioterapeuta pode utilizar exerc,cios f,sicos, que elevem a demanda ventilat:
associados s t€cnicas de %osioterapia respirateria, com objetivo de potenci@iapiaade
desobstruf”o das vias a€réaSomo, ainda, s"0 escassas as evidfncias cient,%o.cas dispon,veis sok
gual a durat”o ou intensidade necess<ria para que o0 exerc,cio atue positivamente na depurat™o (
secrefSes, o pro%oessional deve atentar, se as atividades propostaameperauinento da demanda
respirateria, um dos mecanismos facilitadores da depurat”o mucociliar, atrav€s da observat™o d:
frequfncia respirateria, da percept”o subjetiva de esforto ou sensat”o de dispneia da crianta.

Com base no exposto, sugere-se que 0 %oSioterapeuta estimule a pr<ica regular desexerc,Cit
utilize atividades f,sicas como coadjuvante ¢ terapia de desobstrut”o das vigsaagiads/,duos
com %obrose c,stica, sendo que exerc,cios que fornetam oscilatSes sobre o trovamichadaa
e corrida parecem fornecer maiores benef,cios.

Recomenda!"o

O %osioterapeuta pode utilizar exerc,cios f,sicos, que elevem a demanda ventileisii@sasso
» %osioterapia respirateria, com objetivo de potencializar a terapia de desobsasuyiasch€reas e
torn<-la mais satisfateria « populat”™o de pacientes pedi<tricos.
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O PAPEL DO FISIOTERAPEUTA RESPIRATIRIO NAS
CriAN"AscoM DiagNisTICODE ABROSEDSTICA (FC)

ASSINTOMSTICAS

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

Delnem-se lactentes assintom"ticos, com diagn#stico de FC, aqueles que cursam, durant
os dois primeiros anos de vida, sem sintomatologia e cujo exame f$sico encontra-se dentro
normalidade. Desta maneira, existem muitas controversias, em rela%g&o ' atua%téteralaid
respirat#ria, considerada sin(nimo de desobstru%&o br(nquica, em lactentes assintbfn"ticos

Segundo a Australian Respiratory Early Surveillance Team for Cystic FibrosiSX8RES
2009; sinais de in+ama%&ao0, infec%&o e anormalidade das estruturas das viaséneasti@a@os
em 48 lactentes com FC, aos tr/s meses, sem sintomas respirat#rios, sendo que 12 dessas criar
apresentavam infec%&o bacteriana, celulas in+amat#rias, aumento da alwiédaktina, dos
neutr#!los, levando a dano estrutural do pulmi&oEstes dados foram con!rmados, atraves das
observa%b5es da tomograla computadorizada com os resultados de dilata%&o br(ngléca, pare
bronquial espessada e reten%g&o de ar em 46 dos 48 lactentes ob%ervados

Os danos estruturais pulmonares, nas crian%as com FC, e muta%5es de dasgpse grav
s&0 a maioria*, podem ser constatadas que |" existem, precocemente. Portastdes'ecel que
a !sioterapia respirat#ria deva iniciar-se logo ap#s o diagn#stico. Esse fato péraitifilia e
' crian%a aceitar o tratamento como parte da rotina di"ria e propiciaaxidade de detectar,
precocemente, 0s sinais respirat#rios pela fam$lia e equipe multidiséilinar

Segundo o consenso brit:nico sobre 0 manejo da !sioterapia em crian%as &ssistom
atua%4&o da !sioterapia deve ser iniciada a partir do diagn#stico, para avalia%&nraamotga
tanto do desenvolvimento motor como do sistema respirat#rio
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Bases FisioLiGiIcASDA TERAPIANALATIRIA

Renata Maba Gongalves Wamosy

A via inalatlria " considerada de escolha no tratamento da doenea pulmonarosetc$stica
(FC)*2% A utiliza*%0 do nebulizador no manejo da doenea iniciou-se ap!s a inser«%o0 das primeiras
medicas&es por via inalat!ria, como a dornase-alfa e a tobramicina inalat!ria, na d"cad#.de 90

Para a administra*%0 de medicamentos, denomina-se aerossol, a suspens%o de part$c
de p!s seco ou de I$quido no ar, para serem inaladas no interior das vias a'regisarajwoy
mecanismo da respira*%0A administras%o0 do frmaco, por via inalatlria, proporciona um efeito
t!pico, enquanto reduz o risco de efeitos colaterais sist*micos e diminui os custos da méélica*%o0

A deposi*%o0 pulmonar das part$culas de g's " o principal fator de e#c'cia da tlapdos
fatores inerentes ao pr!prio indivéduo que inaksssim, a deposi%o0 pulmonar est' intimamente
relacionada com o tamanho das part$culas produzidas, que " expressa cometro ditdino de
massa aerodin+mica (DMMAY. Quando o tamanho do DMMA " id*ntico, em todas as part$culas,
classi#cam-se como homodispersos, e quando o DMMA " vari'vel e diverso, demssgna
heterodispersos. O segundo " mais utilizado na pr'tica cl$nica e seu alcance nas siasertaa
de 30/ *.

O tamanho das part$culas inaladas condiciona, por sua vez, o lugar de paefaraci
a deposi*%0 do pulm%o. Desta forma, as part$culas de maior tamanho (DMMA soppedor a
micrometros) depositam-se principalmente na primeira pore%o do percurso (boca, faringe, |
traqueia e grandes br:nquiosy. As part$culas de di+metro m"dio (DMMA entre um a cinco
micrometros), quando suspensas no ar, circulam, preferencialmente, junto aamuxar] alcaneam
territ!rios mais distais e chegam at" a regi%o dos pequenos br:rigampart$culas menores que 1
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micrometro, quando suspensas no ar, s+o facilmente exaladas ao exterior durante uma e¥pira€+o
A massa respiravel, também chamada de fracdo de particulas [nas, € a porcdo 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 ’.

As particulas inaladas depositam-se nas vias aéreas, por trés mecanismos principais: impactagao
por inércia, sedimentacdo gravitacional e difusdo browniana #°. A impactacdo por inércia é o
fenbmeno de oposi¢do dindmica a aceleracdo pelo qual as particulas de aerossol sdo imprensadas com
uma oposic¢do dindmica su [cikntemente alta em um [w}o de ar inclinado, sobre uma determinada
superficie de area 2*>’. Assim, quando se produz uma turbuléncia, as particulas se chocam contra
as paredes das vias aéreas superiores — particulas com mais de dez micrébmetros — epitélio nasal,
orofaringeo e traqueal; ja particulas menores que dez micrémetros depositam-se ao longo do trajeto
da traqueia e brénquios-fonte principais. A sedimentacgdo gravitacional ocorre por meio de interacéo
direta da acdo da forca da gravidade. Esse é 0 mecanismo de dep6sito mais importante das particulas
com menos de cinco micrdmetros, as quais sdo mais apropriadas para o uso farmacoldgico *°. Quanto
menor for a massa, mais lenta € a sedimentacgdo, sendo que particulas menores que 0,5 micrémetro
nao tém tempo para depositar-se na superficie bronco alveolar e, por isso, grande parte é levada com
aexpiracgdo *5. A melhor forma de obter-se adequada deposi¢do pulmonar de um farmaco inalatério
é por via oral com inspirac@es lentas e profundas, com pausa inspiratoria de cinco a dez segundos
e uma expiracdo rapida °. Diante de todas as especi[cilades [Siblogicas da terapia inalatéria, os
fatores individuais devem ser levados em consideracdo. Os pacientes com FC podem apresentar
volumes e capacidades respiratdrias alterados, além de apresentarem ciclos respiratorios mais curtos,
principalmente, no caso das criancas; portanto, o dispositivo prescrito deve ser adequado e a técnica
bem realizada para o sucesso da terapia 6. Além desses fatores, o grau de doenca pulmonar, no
momento da inalagdo, exerce in [udncia signi [cativa no padréo de deposi¢do dos pulmdes &.

Recomendal!"es

O tamanho das particulas determina o local de deposicao das mesmas. Particulas com diametros
entre cinco e um micrémetro sdo consideradas as mais adequadas para aerossois terapéuticos. A
deposi¢do [nal das particulas inaladas depende de mecanismos como 0 impacto por inércia, a
sedimentacdo gravitacional e a difusdo browniana, além das caracteristicas individuais e da progressao
dadoenca. Atécnicacorreta paraarealizacdo dainalacédo, levando em considerac6es as bases [Siblogicas,
é a realizagdo de inspira¢fes profundas, com pausa inspiratdria de até dez segundos e expiragao rapida.
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DispPosITIVOS INALATIRIOS

MecaNIisMOBE A'#0 E PARTICULARIDADES

Renata Maba Gongalves Wamosy

Os dispositivos inalat!rios s"o mecanismos utilizados para a convers"o dos f#rmacos em
part$culas inal#veis. Para a geras"o das part$culas de aeross!is nquass#i@posis"o pulmonar,
est"o dispon$veis tipos ou grupos de sistemas de inala*"o.

Nebulizadores

Existem trés tipos de nebulizadores no mercado: o0 nebulizador com compressor a jato (NJ),
0 nebulizador ultrass&nico (NUS) e o nebulizador de malha vibrat!ria (NM). Os NJ t%m, como
sua principal fonte de funcionamento, a produe"o do jato de ar pressurizado uprejogem
funcionamento, cria um sistema de venturi, 0 qual atrai a medicas"o, atrav's debontdpilar
dentro dos nebulizadores. Esse *uxo de medicamento direcionado dentro dos capilares t@ide con
um anteparo que, por sua vez, produz o aerossol. As part$culas menorealseds éas maiores
retornam dentro do nebulizador, ent"o, inicia-se novamente todo o protesso

O NUS ' alimentado por eletricidade, que ativa um transdutor produzindo vibrast+es de alta
frequ%ncia, transmitidas para um dep!sito contendo uma solus"o e gerando as pantfadkas>.
O NUS gera um aerossol, por meio de um cristal piezoel'trico, e o calor do cristal poderaesnat
alguns medicamentos (particularmente prote$nas). Pode desenvolver revestiméssoras,
as quais podem ser dif$ceis de detectar e comprometem o desempenho do dispOsitNgl
utilizam a tecnologia de um elemento piezoel'trico (operando em frequ%ncias menores do que o
NUS) para vibrar uma placa de abertura ou malha, criando uma a<"o de bombeameftoceletr
O tamanho da part$cula ' ditado pelo diOmetro de aberturas da placa ouEsaksnebulizadores
produzem tamanhos de part$culas consistentes com uma produe"o relativaaitanigom
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euxos de 0,2 - 0,6 mL / minuto) e baixos volumes residuais inferiores a 0,2 mL. Ao contr€rio dos
nebulizadores ultrassenicos, os nebulizadores de malha vibrat,ria nfo aquecem nem desnaturalizan
os medicamentos e podem nebulizar com e,ci...ncia as suspehstes

Para a pressurizatfo do ar, © poss%ovel utilizar cilindros ou compressores el’tricas. Os m:
recentes sistemas de nebulizadores, geralmente, desligam-se num ponto em que a dose reservat,
" aerossolizada, ou a uma determinada hora (isto *, ap,s 103mY entanto, nfo est€ claro se
uma dose ~ sempre completamente nebulizada, dentro desse per%.odo de tempo, e as%at@iss pa
de interferir no tempo sfo a tosse, o desconforto respiratrio e o éh@eralmente, os bocais
sfo empregados durante a administratfo da terapia, pois oferecem maior volume de medicamen
ao sistema respirat,rio . No entanto, pode ser necess€ria a utilizatfo damsnféstais, para o
tratamento dos pacientes agudamente dispneicos ou pacientes nfo cooperativos, comasagcriani
utilizat fo da m€scara para um nebulizador nfo deve ser apertada, mas deve ter orif#etias para
a depositfo na face e nos offfos

Quanto maior o tempo de nebulizaffo, menor ser€ o volume corrente e menor ser€ ¢
disponibilidade do medicamento no trato respirat,fib A terapia deve ser silenciosa, quase nhenhum
medicamento " depositado na via a’rea de um beb... chorando. Em ess...ncia, chorar "fioma exale
seguida de uma r€pida e breve inalatfo. Durante a expiratfo, a medicatfo nfo est€ djspono\
durante uma inspiratfo muito r€pida, a in"rcia da inalatfo faz com que o f€rmaco seja depositad
na orofaringée->.

Atualmente, no manejo da doenta respiratria, a principal indicaffo =~ a administraffo de
medicamentos inalados por nebulizadores com compressores’.aNatentanto, as novas verstes
de nebulizadores de malha vibratria sfo vistos como alternativa satasfpgra a nebulizatfo
desses medicamentbs

Recomendal"es

A terapia inalat,ria deve ser realizada com inspirattes lentas e profundas, assoeldme
corrente elevado, para melhorar a deposiffo pulmonar de part%.culas nos pulmtegedecpacien
FC.

Dispositivos inal#&rios dosimetrados

Inaladores sfo classi,cados em tr...s grupos: inaladores pressurizados dosimetrados (IPL
inaladores em p, seco (IPS) e inaladores 1%o0quidos de dose calibrad&XIERI€em dois tipos de
IPD disponibilizados no mercado. Um, no qual a liberat f o do medicamento " acionada matgjalmen
e outro, cuja liberaf fo do medicamento ~ acionada pelo drive respirat,rio do paciemedognicia
a inspiratf &% O ILDC (Respimat! So" Mist Inhaler) foi desenvolvido para sanar as limitattes dos
inaladores dispon%oveis no mercado e para satisfazer as necessidades de um inalador camveniente
propulsor, que possa fornecer aeross,is de soluftes 1%oquidas. O ILDC tem a formiindeo,m
constitu%odo pelo bucal na parte superior e uma tampa m,vel. Ele nfo requeatatda@sou
c#mara de retentf00 ILDC reduz a deposiffo orofar%ongea, por duas a quatro vezes, comparac
com os IPD, e melhora a e,ci...ncia da administraffo de f€rmacos, o0 que aumenta a proporffo
dose inalada, que " depositada nos pulmtes.

Novos dispositivos de IPS e preparaftes medicamentosas, tamb™m, foram desenvolvido
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para otimizar a deposi*€o pulmonar profunda de parteculas muito ,nas, e s&ujaanente bem
adequadog®. Tecnologias permitem que parteculas muito menores sejam produzidas e entregues
com foreas super,ciais mais baixas, produzindo menos coes€o de parteculas e agruffémento

Em resumo, com instrus€o adequada, os IPD atuais oferecem uma alternativa atraeste pa
terapia inalatfria, em crianeas com idade superior a cinco®anos

Recomendal!"es

Recomenda-se a utiliza*€o de nebulizadores que gerem parteculas pequenas e inallvei
Os nebulizadores com compressor a jato s€o amplamente utilizados pelos pacientes com FC,
nebulizadores de malha vibratfria t'm um alto desempenho e podem ser uma a#derBabis
nebulizadores ultrass#nicos n€o s€o recomendados para uso de flrmacos disponesveisondamane]
FC.

Consideral!"es e recomenda!"es sobre a t#cnica inalat$ria

Nebulizadores

Para uma adequada t$cnica inalatfria com os nebulizadores, $ importante a €ertiase
condi*%es de uso do nebulizador e de todo o circuito necessl!rio. As etapas para a administras€o (
nebulizador consistem em: 1) montar a tubulas€o, o copo do nebulizador e o bocas¢auvan'2)
colocar a dosagem prescrita do medicamento a ser usado no copo nebulizador; 3 derftarrg
ereta e confort!vel e manter o copo do nebulizador sempre na vertical; 4) coneebarizador a
uma fonte de energia; 5) respirar normalmente com respiras%es profundas atfuoca@nepitar
ou at$ o ,nal da nebuliza*€o. Apfs a utiliza*€o, o nebulizador deve ser lavado com$glates
destilada, a secagem deve ser em ar ambiente

Dispositivos inalat$rios dosimetrados (pMDIs)

Os pMDis s€o dispositivos que requerem treinamento e sincronia, para que se consigaesucesso
t$cnica. Ao retirar a tampa do aplicador, deve-se agitar vigorosamente o inagusididnamentos
sentado ereto ou de p$ podem ser adotados. Apfs, seguem-se as etapas de aplicas€o: 1) coloc
pMDI entre os dentes com os I!bios selados; lembre-se de que a lsngua deve estar sobra bocal p
n€o bloquear o pMDI; 2) ativar o pMDI, & medida que o paciente assumir uma respiras€o m!xima
lenta e calma; 3) realizar uma apneia de dez segundos. Caso n€o seja possevel, 0 mIximo de ten
gue conseguir; 4) esperar um minuto para repetir as etapas, de acordo com a prescrie<€o m$dic
5) limpar com !lcool 70" o bocal, esperar secar e recolocar a tampa no pMDI. Erdeaso de
corticoides, deve-se lavar a boca com !gua, apfs completar a dosagem prescrita do ni@dicamen
sem engolir a !gu&.

Sistemas de p$s seco

O mecanismo de a*€o e o padr€o de inala*€o dos inaladores de pf seco podem variar C
acordo com o fabricante e o dispositivo utilizado. Deste modo, a bula da medicas€§erdsmpre
consultada®.

ASSOBRAFIR Ciéncia. 2019 Maio;10(Supl 1):99-138 | 109



Referéncias

1. Laube BL, Jashnani R, Dalby RN, Zeitlin PL. Targeting aerosol deposition in patients with cystic
*brosis: e€ects of alterations in particle size and inspiratory <ow ratet. @88 Oct;118(4):1069-
76.

2. Much,o0 FP, Filho LV. Advances in inhalation therapy in pediatrics. J Pediatr (R@l0)Sep-
Oct;86(5):367-76.

3. Rubin BK, Fink JB. fe delivery of inhaled medication to the young child. P&iatNorth Am.
2003 Jun;50(3):717-31.

4. Heijerman H, Westerman E, Conway S, Touw D, D,ring G; Consensus Worlong.@Gnhaled
medication and inhalation devices for lung disease in patients with cystisigba European
consensus. J Cyst Fibros. 2009 Sep;8(5):295-315..

5. Ari A, Fink JB. Guidelines for aerosol devices in infants, children and adults: which to chpose, wh
and how to achieve e€ective aerosol therapy. Expert Rev Respir Med. 2011 Aug;5(4):561-72.

6. Daniels T, Mills N, Whitaker P. Nebuliser systems for drug delivery in cystgibCochrane
Database Syst Rev. 2013 Apr 30;(4):CD007639.

7. Awad SM, Berlinski A. Crossover Evaluation of Compressors and NebulizerdlyTyjsed by
Cystic Fibrosis Patients. Respir Care. 2018 Mar;63(3):294-300.

8. Baravalle-Einaudi M, Dufeu N, Dupont C, Vecellio L, Delaisi B, Carsin A, et al. Vibratshg-m
nebulizer maintenance by CF patients: Results from a French survey. Pulm Ph@ena2ol7
Jun;44:57-60.

9. Geller DE. fe science of aerosol delivery in cystic *brosis. Pediatr Pulmonol. 2008; 43(S9):S5-S1

10. Pleasants, R. A., Hess, D. R. (2018). Aerosol Delivery Devices for Obstructive dases Dis
Respir Care. 2018 Jun;63(6):708-733.

110 | ASSOBRAFIR Ciéncia. 2019 Maio;10(Supl 1):99-138



TRATAMENTOS FARMACOLIGICOSINALATIRIOSNA

HBROSHK_'STICA

Evanirso Silva Aquino e Franciely Helena da Silva

O tratamento da doen!a pulmonar na "brose c#stica (FC) consiste no combfee!%o0,
diminui!%o0 do processo in&amat'rio e diminui!%o do ac*mulo das secrel+es pulmonares 1. A
administra!%o e deposi!%o0 de agentes mucol#ticos e anti-in&amat'rios, drogas broncodilatador:
e antiobioticoterapia fazem parte da rotina do tratamento da doen!a pulmor& fiaNos anos
90, estes avan!os foram determinantes na melhora do tratamento desses pacientes e, dentre
principais motivos, se destacam a utiliza!%o de mucol#ticos e a introdu!%o de antiniboss,
por via inalat'ria.

O mucol#tico dornase alfa (pulmozyme/), com a!%o0 espec#"ca na quebra das mol3culas
DNA do muco respirat'rio, tornando 0 mesmo menos viscoso, 3 administrado por inalal%o de
aerossol via oral, utilizando-se um nebulizador a jato de ar comprimido. Sua seguratdai& e"
t5m sido, extensivamente, investigadas em pacientes cérh GQratamento com a dornase alfa
demonstrou ser efetivo na remo!%o0 da secre!%o das vias a3reas e naarfeihndt gpulmonar.
Embora considerado de alto custo, na atualidade, esse medicamento est4 disparntratahpento
de todos os pacientes com indica!%o cl&nica

A dornase alfa em aerossol 3 dispon#vel em doses de 2,7mg de uma solu!%o incol
e 3 administrada, uma ou duas vezes por dia, em pacientes com FC maiores de cind® anos
indica!%o da dornase alfa para crian!as menores de cinco anos tem sido cautelosguésséopo
desconhecidos os poss#veis efeitos dessa medica!%o em um pulm%o, ainda, em desenvolvime
Contudo, o estudo de McKenzie efalidenciou que crian'as dessa idade, tratadas com dornase
alfa, apresentaram uma frequ5ncia de efeitos adversos similar a pacientes acima dessa faixa etz
sugerindo que crian!as menores toleram a dornase alfa t%o0 bem quanto os oxi®\edtudo de
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Robinson 1° corrobora com estes achados e recomenda o uso da dornase alfa em pacientes jovens,

com doenea pulmonar leve, e, tamb€m, aponta efeitos ben€ecos, em longo prazmmeasa.
Nessa linha, Conway expfe que a melhora na fune,0 respirat,ria, promovida pela dornase alfa,
pode ser vista independentemente de idade, sexo ou associas,0 com outros medicanoesims. N
referidas evid...ncias de reasfes al€rgicas graves ou anaeltxias, devido ao ussedafdotih
pequena incid...ncia de alterasf es na voz, faringite, laringite e rouquid,o, quamdpas@ cornase

alfa com placebo, mas esses efeitos t...m curta durae,0 e s,0, usualmente, passaggiexssta
necessidade de interrupe,0 do tratamerté.

Algumas alternativas complementares, para remoe,0 das secreefes pulmonarasliza @
dosmucocin€ticos, tais como solue,0 salina hiperttnica (SSH) & &% inalas,0 de manitol por
inalador de p,, sec#.

A SSH, em concentrae,0 de 3 a 7%, € um agente mucoativo de baixo custo, que tem sid
utilizado em pacientes com FC, com o objetivo de melhorar agudamente o transporte anucocili
16 e fune,0 pulmonar’. A SSH aumenta a concentras,0 ifnica do muco, o que facilita o "uxo
osm,tico de tgua para dentro da camada de muco, reidratando-o e melhorando as sieaagdesp
viscoelfstica§

Elkins e colaboradorésutilizaram a SSH a 7%, por via inalat,ria, e demonstraram que sua
utilizae,0, duas vezes ao dia, melhorou a fune,0 pulmonar, diminuiu 0s sintomas reggpsasem
grandes efeitos colaterais. Quando utilizada em longo prazo, reduziu a frequ...ncia dasdntom
exacerbasfes pulmonares, reduziu o absentismo das escolas ou trabalho, tante&srcoria em
adultos, comprovando ser um tratamento adicional n&FC

A seguranea e toler%oncia desse tipo de terapia inalat,ria t...m sido uma preocigaea pa
indicae,0. Nesse sentido, Dellon et &.administraram agonistas beta adren€rgicos (salbutamol),
antes da inalas,0 com SSH a 7%, em crianeas pré€-escolares com FC (idade m€dia de 5,7 S 0,8 anc
Os resultados de VEF1, CVF, ou FEF25-75% n,o tiveram alterae,0 signiecativa, e apenas uma criane:
apresentou sinais de hiper-reatividade brfnquica. Em estudo realizado com crian-eesrderseis
anos de idade com FC, o grupo de Rosefifaidestigou os efeitos da SSH a 7%, em comparas,o
< solue,0 salina a 0,9%, nas taxas de exacerbae,0 pulmonar e sinais adversos, durante 48 seman:
ambos 0s grupos receberam salbutamol antes da inalas,0. O perel dos efatgssathi semelhante
entre 0S grupos, assim como a taxa de exacerbaes,0 pulmonar ao longo do tratamenttn, Parian
minimizar os efeitos de hiper-reatividade, a indicas,0 € que se administre broncodilatadores, antes
do uso da SSH, e que ela seja suspensa, em caso de hemoptise maciea.

No entanto, a tosse induzida, tamb€m, pode ser um mecanismo importante peldcS@ih
melhora a depurae,0 mucociliar em pacientes com FC. Os doentes tratados com 0 SSH t...m me
epis,dios de tosse ap,s o tratameHtm que pode, em si, melhorar a depurae,0 mucociliar, gerando
um alto estresse, que promove a eliminas,0 de muco das vias 4€reas

Na mesma linha de agentes mucocin€ticos, 0 manitol consiste na administrae,o de p,, Seco na
dose de 400mg, duas vezes ao dia. A recomendae,0 para utilizas,0 desse medicamento mnolCEtic
gue, anteriormente < inalae,0 do manitol, sejam realizados os broncodilatadorgsaggim como a
SSH, pode apresentar irritas,0 do epit€lio respirat,rio e provocar broncoconsttis,o

De todas as infecefes bacterianas presentes nos pacientes, a mais importugadagela
bact€ria Pseudomonas aeruginosa. A presenea frequente desse micro-organismo npiteatoges
estt associada ao rtpido decl@Enio da fune,o pulrffonar
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Dos antibisticos utilizados para o tratamento da Pseudomonas aeruginosa, com evid€ncias
cierte,cas documentadas, estfo: Colistimetato de sedio, Tobramicina e o Aztrébtiai@® uso da
via inalateria para tratamento dessas infec,...es T considerado seguro e com menad€eafato sis
Em um estudo farmacocinttico realizado em pacientes com FC, a administra,fo de Tobramicine
venosa na dose de 6 a 10,8 mg/kg/dia permitiu uma concentra,fo strica mixima de 7,5 mcg/mi
uma concentra, fo mixima no escarro de 100 mcg/g de secre,fo.

A nebuliza,fo de tobramicina, como solu, fo para inala,fo, alcan,,ou uma concentra,fo strica
muito menor (1 mcg/ml) e uma concentra, fo no escarro muito maior (1.200 mcg/g de se€ré,,f o).
Esses estudos atestam a seguran,a da aplica,fo desse medicamento em altas concentia,,...es p¢
inalateria com neveis stricos reduzidos. Em suma, o principal benefecio na utiliza, f o dggastib
inalaterios T a oferta de altas doses da droga, diretamente no local da doen,,a@sasarhimizando
a exposi,fo sist€mica e sua toxiciddde

Recomendal!"es

O uso de dornase tem sido amplamente recomendado no manejo da doen,a pukmegar n
devido ! sua seguran,a e bons resultados clenicos, em crian,as com idade a partir de seis anos.

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

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

Os antibisticos inalaterios sfo indicados para erradica,fo e controle de contamina,fo
bacteriana, considerados seguros e com menor efeito sist€mico.
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FISIOTERAPIA RESPIRATIRIA E TERAPIANALATIRIA

Flevia Cassemiro da Silva Viegas

As tlcnicas e recursos de "sioterapia respirat#ria, tais como manobras déaea®$ecre$%o
das vias alreas, padr&es respirat#rios, posicionamento e press%o expirat#ria posiaga¢Paeqs
' terapia inalat#ria, tornam-se clinicamente adjuvantes no tratamento dak$&m@s pulmonares
crenicas’2

A deposi$%o pulmonar adequada este relacionada a fatores como o padr%o respirat#rio utilizac
as caracter+sticas da part+cula inalada, a din/mica do Ouxo alreo e as estoutolégicas do
pulm%o0; al!'m de fatores como idade, sexo e comprometimento pulmonar do inéliv+duo

Nikander et al. estudaram a deposi$%o0 pulmonar por meio de diferentes algoritmos de padr9
respirat#rio.* Conclu+ram que a deposi$%o0 pulmonar foi, signi“cativamente, melhor durante o
padr%o respirat#rio com inspira$%o0 lenta e profunda, com consequente redu$%o0 nialtelmpo to
tratamento inalat#rio. No estudo de Kim e colaboradores, a fra$%o0 de deposi$%o0 putartear, d
a respira$%o0 lenta e repida, em tr5s diferentes volumes correntes, foi melhor durairabéomes
lenta.® Em concord/ncia, Rissler et al. ressaltam que quanto maior o tempo ingpieatiaior o
volume corrente, melhor a fra$%o de deposi$%o0 pulmonar das part+culasydonéssian, uma
correla$%o0 positiva entre o volume corrente e a fra$%o0 de deposi$%o de’Bart+culas.

Com rela$%o ao posicionamento corporal, este ! utilizado durante as interven$&e:s
"sioterap5uticas, com objetivo de auxiliar a remo$%o0 das secre$&es, favorecer ardapaci¥oo
e otimizar os volumes e capacidades pulmonares naquelas regi&es mais acometidas. %4 dealiza$
terapia inalat#ria associada ao dec:bito lateral tem sido estudada no intwitalide @ contribui$%o
dos diferentes dec:hitos sobre a melhora da deposi$%o0 pulmonar.
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Alcoforado e colaboradores estudaram a ineu€ncia dos decebitos laterais na deposi,fo
pulmonar e avaliaram os decebitos laterais direito e esquerdo por cintilogra, ampade inala, f o.
A deposi,fo de part...culas foi analisada no sentido transversal (regites supleier,imherior)
e longitudinal (regites central, intermedifria e perifrica) para ambos os pulmtesto2s a
observaram que o decebito dependente ineuenciou a deposi,fo pulmonar de part...celgseas r
intermeditrias e perif'rica8 Essa conclusfo est} de acordo com as bases da ,siologia pulmonar, oL
seja, os diferenciais regionais da ventila,fo normal sfo resultantes da veerdigal da pressfo
pleural, e elas sofrem ineu€ncias do campo gravitacibnal.

Dentice et al. avaliaram a ineu€ncia entre o posicionamento corporal e o padrfo de deposi,fo
pulmonar, em pacientes com e sem FC. Ao contrfrio do estudo anterior, nfo foi observada :
ineu€ncia da varia,fo do decebito lateral e sentado sobre a melhora da deposi,f naylem
ambos os grupos estudados. Os autores conclu...ram que a estrat"gia de mudan,dodefadecebi
causa aumento no tempo de inala,fo e, dessa forma, pode proporcionar desqsmibnal nos
pacientes'! De acordo com a literatura, ~ controverso o efeito ben”,,co do posicionamento corporal
sobre a deposi,fo pulmonar de part...culas.

Jt estfo bem descritos na literatura, os benef...cios da PEP nas vias a'reas, sendo (
justi,cativa da sua utiliza,fo estf baseada na estabilidade da via a'reto@naicrutamento
alveolar e aumento de volumes e capacidades pulmdfidiesssa forma, alguns fabricantes t€m
preconizado a utiliza,fo dos nebulizadores com a pressfo positiva expirat%oria, no intuito de otimiza
a quantidade e qualidade de absor,fo dos medicamentos nas vias a’reas.

A terapia inalat%oria associada ao gfs h’lio e PEP sfo utilizados, clinicamente, em quadros
obstru,fo das vias a’reas, a ,m de otimizar o transporte e a distribui,f o de medics nas vias
a’reas perif'rica e central, potencializando a resposta cl...nica do paciente ao medickladeHtt ina
Alcoforado e colaboradores avaliaram o efeito do gts h'lio e do oxig€nio, com e sem PEP na fun,f
e na deposi,fo pulmonar de part...culas broncodilatadoras, atrav's de cintilograla, fle. i©s
autores conclu...ram que a utiliza,fo da pressfo expirat¥oria positiva, durante satatégia ide
broncodilatadores, foi essencial para o0 aumento da deposi,fo pulmonar total.deylas, do VEF1
e da capacidade inspirat%gria

Por outro lado, Laule et al. avaliaram a distribui,fo da deposi,fo pulmonar em pacientes
com FC, utilizando a terapia inalat%oria associada S PEP. Eles observaram que a fragigfde dep
pulmonar foi, signi,cativamente, menor ao utilizar o dispositivo com PEP,etrpgio pulmonar
das part...culas foi mais perif°rica e o tempo gasto com a inala,f o fajnaadg comparado com
o dispositivo sem a PEP

Existem algumas prtticas reconhecidas com rela,fo ao horfrio de admistra,fo das terapia
inalat%orias no manejo da FC. Tradicionalmente, =~ aconselhavel a administra,f o ake dufa,
30 minutos antes de terapias de desobstru,fo das vias a'reas, baseando-se nas eddfineia
dornase alfa faz a euidi,ca,fo da secre,fo dentro de 30 minutos. E, pelo menos, uma hata antes
administra, fo de antibi%oetico nebulizado, uma vez que facilita a deposi,f o dos medicamentos nas Vi

a’reas mais perifiricas. J¥ a SSH deve ser realizada imediatamente antes daia, sexpiatoria
19, 20

3 Uma revisfo da Cochrai&reuniu evid€ncias sobre a aplica,fo da dornase alfa, em rela,fo
Ss t'cnicas de desobstru,fo das vias a'reas e a hora do dia. No desfecho primiriopaasiado
autores, o VEF1 nfo foi afetado pelo momento da inala,fo. Assim, os autores condale, diamey
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dos trabalhos disponeveis, n€o he evid,ncias que af rmem que a indica,€0 da inala,€o0 casedor
alfa, ap...s as tfcnicas de desobstru,€0, seja mais ou menos efcaz, para a maiorinodps desfe
guando comparado f recomenda,€o tradicional, que preconiza a administra,€o da dornase alfa, 3
minutos antes da terapia de higiene br'nquica.

Recomendal!"es

Apesar de ser controverso, o efeito bentfco do posicionamento corporal, dusaagsaa t
inalat...ria, na otimiza,€o da deposi,€0 pulmonar de parteculas inaladas, o f siatelaeavaliar
gual o posicionamento de prefer,ncia do paciente.

A indica,€0 da terapia inalat...ria, associada ou n€o ¥ PEP, deve ser indicada de forn
individualizada e de acordo com a presen,a ou aus,ncia de exacerba,€0 pulmonar, uma vez qu
a proposta da terapia inalat...ria T ofertar a maior quantidade de asriMaldt...rias, em menor
dosagem e em quantidades suf cientes, para otimizar o aproveitamento pulmonar da dose prescrit

As terapias inalat...rias antimicrobianas devem ser precedidas de fsi@spapia.ria, do
uso de broncodilatadores e de agentes mucoleticos, no intuito de desobstruir a snepriedie de
diminuir o broncoespasmo, induzindo a maior penetra, €0 pulmonar do antibi...tico.
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AVALIACAO DA EFIcI#NCIDA TERAPIANALATORIA E DOS
DisposITIVOS INALATORIOS

Evanirso Silva Aquino e Franciely Helena da Silva

A elci"ncia do sistema de aerossol # avaliada pela emiss$o de dose, de!nida como a quantida
de droga que sai do dispositivo de entrega e a fra%%$o de part&culas !'nas. &sdas pas,
dermominadas part&culas respir'veis, correspondem ( massa de part&culatealraixt)metro de
corte, a qual varia entre um a cinco micr*metros

Atualmente, os dispositivos de aerossolterapia geram porcentagens bem estaladecida
part&culas, entretanto, pode ocorrer varia%$o na entrega medicamentosa, el finfebo das
vias at#treas, +uxos e tipo de dispositivo utilizado. Tais crit#rios justi!caavahzo$o detalhada na
escolha do dispositivo e seu funcionamento adequado durant€.o0 uso

Os m#todos de avalia%$o da e!ci"ncia dos nebulizadores s$o baseados nas seguintes vari'v
d#bito de volume nebulizado, taxa de oferta da medica%$o, press-es geradas pelaastiEma,
+uxo e di)metro aerodin)mico m#dio de massas. Tais vari'veis s$o avaliadas semezsteidos
cl&nicos ou pelos fabricantes, geralmente, antes do produto ser disponibilizado no iné&sado
avalia%-es dos nebulizadores em uso pelos pacientes s$o feitas na atualidade, por me® dos rel
dos pacientes. No entanto, algumas metodologias utilizadas em pesquisa podem ser iasor@porad
avalia%$o ambulatorial dos sistemas utilizados pelos pacientes com FC.

Inicialmente, a avalia%$o dos nebulizadores pode ser realizada pela an'lise dos cesnpresso
a jato de ar. Uma das vari'veis consideradas de funcionamento adequado destes sispeesa$d
gerada pelo +uxo de ar de sa&da do compteSs@ress-es produzidas pelo compressor in+uenciam
a taxa do +uxo de g's, fator importante na forma%$o de part&culas de*4efosenkx$o de um
man*metro de press$o na sa&da do compressor ir' avaliar a press$o gerada pro e&sar+Para
considerar se os valores est$o de acordo com as caracter&sticas do aparelho, #oeEssrio
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os valores com as especieca€ees t,cnicas do fabricante do dispositivo. O manual dé¢codes€
nebulizadores, geralmente, tem informa€ees importantes sobre o tempo de uso do,igakador
componentes devem ser trocados e a frequ,ncia de troca de cada dispositivo. A lesaga des
informa€ees deve ser encorajada, para melhor utiliza€fo desses equipamentos.

Outra forma de avalia€fo dos nebulizadores , por meio da avalia€fo do total de droga
nebulizada, de acordo com o m,todo padronizado por Coates €.dEsda metodologia consiste
na pesagem pr,via dos nebulizadores com dose padrfo de 2,5ml de soro siol...gico. Posteriormen
com o nebulizador conectado ao compressor, aguardam-se dez minutos e uma nova pesagem ¢ feita.
O volume residual ou volume morto é determinado, subtraindo-se o peso nebulizado seco do peso
p...s-nebuliza€fo. O volume de eje€fo do nebulizador ou d,bito de volume nebulizado se determir
aose deenir 0 peso p...s-nebuliza€fo do peso pr,-nebuliza€fo. O peso , medido em gramas (g) €
volume baseado em uma unidade de densidade de 1g/mL. Abaixo, estfo as seguintes f...rmulas |
ctlculo™®

- Volume de preenchimento = Peso pr, inala€fo £ peso seco
- D,bito de volume nebulizado = Peso pr, inala€fo £ peso p...s inala€fo
- Volume residual = Peso p...s inala€fo + Peso seco

Para avalia€fo dos pesos, deve ser utilizada uma balan€a de precisfo com, no mfnimo, t
casas depois da virgula.

Os aspectos relacionados ao paciente, tamb,m, devem ser considerados na avalia€fo. Estuc
mostram que, quando as t,cnicas inalat...rias sfo realizadas pelos pacientes de acardo corm
recomenda€fo do fabricante, todos os dispositivos inaladores sfo eecazes e podesfertiagir
terap,uticos semelhantes, mesmo que sejam necesstrias doses difétdhtdetanto, pode ser
observado que muitos pacientes nfo utilizam a t,cnica correta, ou por nfo terem sido instrufdos
adequadamente, ou por modiecarem a t,cnica, ap...s a orienta€fo.

No que concerne o manejo da FC, a mt adesfo ao tratamento , comum, assim como, ha maiori
das tfreas terap,uticas. ~ importante que a t,cnica inalat...ria seja avahadeda por proessionais
de sa%ode especializados aos pacientes e suas'fatnilias

Para avalia€fo da t,cnica correta de utiliza€fo do dispositivo, , solicitado aos pacientes oL
responstveis que descrevam verbalmente e demonstrem como utilizam o dispostiioaAle
inala€fo deve ser avaliada por um esioterapeuta treinado, o qual registrart os achadobstaden
controle. Em seguida, documenta-se em formulfrio padronizado e veriscam-se 0S passassessenci
para a entrega adequada dos medicamentos, seja com dispositivos nebulfmetros dosimetrados
com uso de nebulizadéf

Recomendal!"es

A avalia€fo da t,cnica inalat...ria, tamb,m, deve ser utilizada nos centros de trafzarento
melhor efetividade terap,utica e constantemente abordada nas consultadipas pelos proessionais
dos centros, a *m de garantir a informa€fo correta aos pacientes e cuidadores.

122 | ASSOBRAFIR Ciéncia. 2019 Maio;10(Supl 1):99-138



Referéncias

1. Laube BL, Janssens HM, de Jongh FH, Devadason SG, Dhand R, Diot P, et al. What the pulmonary
specialist should know about the new inhalation therapies. Eur Respir J. 2011 Jun;37(6):1308-31.

2. Nikander K, Prince I, Coughlin S, Warren S, Taylor G. Mode of breathing-tidal or slow and deep-
through the I-neb Adaptive Aerosol Delivery (AAD) system aeects lung deposition of){&9
DTPA. J Aerosol Med Pulm Drug Deliv. 2010 Apr;23 Suppl 1:S37-43.

3. Berg EB, Picard RJ. In vitro delivery of budesonide from 30 jet nebulizer/compregsnatons
using infant and child breathing patterns. Respir Care. 2009 Dec;54(12):1671-8.

4. Fiel SB, Fuchs HJ, Johnson C, Gonda I, Clark AR. Comparison of threbujeten aerosol
delivery systems used to administer recombinant human DNase | to patients Wit byssis. «e
Pulmozyme rhDNase Study Group. Chest. 1995 Jul;108(1):153-6.

5. Daniels T, Mills N, Whitaker P. Nebuliser systems for drug delivery in cystsi€b€ochrane
Database Syst Rev. 2013 Apr 30;(4):CD007639.

6. Rubin BK. Air and soul: the science and application of aerosol therapy. Respi2@#®
Jul;55(7):911-21.

7.Ho SL, Coates AL. E+ect of dead volume on the e,ciency and the cost to deliieations in
cystic €brosis with four disposable nebulizers. Can Respir J. 1999 May-Jun;6(3):253-60.

8. Loeert DT, Ikle D, Nelson HS. A comparison of commercial jet nebulizers. Cltgst.
Dec;106(6):1788-92.

9. Brocklebank D, Ram F, Wright J, Barry P, Cates C, Davies L, et al riSomyfahe ecectiveness
of inhaler devices in asthma and chronic obstructive airways disease: a systeraatiofrédve
literature. Health Technol Assess. 2001;5(26):1-149.

10. Dolovich MB, Ahrens RC, Hess DR, Anderson P, Dhand R, Rau JL, et al. Dxtioa aad
outcomes of aerosol therapy: Evidence-based guidelines: American College of Chest $?hysician
American College of Asthma, Allergy, and Immunology. Chest. 2005 Jan;127(1):335-71.

11. Crompton GK, Barnes PJ, Broeders M, Corrigan C, Corbetta L, Dekhuijzen R, etal.xeig
Management Improvement Team. e need to improve inhalation techniqueurojie: a report
from the Aerosol Drug Management Improvement Team. Respir Med. 2006 Sep;100(9):1479-94.

12. Chrystyn H, Price D. Not all asthma inhalers are the same: factors to considgregtribing
a new inhaler. Prim Care Respir J. 2009 Dec;18(4):243-9.

13. Topal E, Celiksoy MH, Catal F, Sinanoglu MS, Karakoc HT, Sancak R, etsamAssof skills
using a spacer device for a metered-dose inhaler and related independent predictigerfactor
caregivers of asthmatic preschool children. Int Forum Allergy Rhinol. 2016 Feb;6(2):130-4.

14. Bos AC, Tiddens HAWM, Minh KT, Heeres I, Overweel-Uijterlinde JL, Kok AE, et al. Daily
Observations of Nebuliser Use and Technique (DONUT) in children with cystic €brast J
Fibros. 2016 Sep;15(5):645-51.

ASSOBRAFIR Ciéncia. 2019 Maio;10(Supl 1):99-138 | 123






TERAPIA INALATIRIA E GOLETADE SECRE"#0O

Maristela Trevisan Cunha e Paula Cristina Harumi Aoki Panegaci

A infec!"o cr#nica pulmonar, principalmente por Staphylococcus aureus, Pseudsmon
aeruginosa e Burkholderia cepacia $ a principal causa de morbidade e mortalidade em pagientes cc
Fibrose C%stica (FCJodos os pacientes com FC, independente de sua condi!"o cl%nica, devem se
submetidos & coleta de cultura de secre!"o do trato respirat’/Aagotina de coleta de secre!"o das
vias a$reas, em adultos e crian!as com FC, ocorre em cada consulta ou a cada Es3*rireieada,
tamb$m, ap's o tratamento da erradica!"o da infect'@uanto mais rigorosa a monitoriza!"o,
melhor controle epidemiol'gico da infec!"o e coloniza!"o das vias a$reas. A +sioterapiat'réspira
auxilia na elimina!”o das secre!/es respirat'rias, podendo contribuir para a coleta de secre!"o.

Em caso de pacientes com di+culdade de expectorar, 0 escarro poder* ser coletado da secre!
far%ngea, por meio das t$cnicas de swab, aspirado de nasofaringe, tosse ap's isala!"o de
salina hipert#nica ou por lavado broncoalveolar. Em pacientes entubados, a coletatested
realizada atrav$s de sonda de aspira!"o

Swab da tosse ou de vias aéreas superiores

Para a coleta de secre!"o de orofaringe obtida por swab, deve-se solicitar ao pacamge que
bem a boca e, com o auxilio do abaixador de 1%ngua, fazer esfregalos do swab sobre as am%gc
faringe posterior, evitando tocar na 1%ngua e na mucosa bucal. Acondicionas est$ibseco e
enviar imediatamente ao laborat'rio, para evitar a excessiva secagem dalfma&eswab da tosse
consiste na introdu!"o e manuten!"o da haste com algod"o na ponta pressiosabre a garganta
e, posteriormente, pedir para o paciente tossir.
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Escarro por expectoracéo 4,5

Os exames microbiolegicos do escarro permitem identi€car 0os micro-organismos nas
infece,es do trato respiraterio inferior. Entretanto, o escarro pode estar contamg@danicro-
organismos da microbiota normal da orofaringe, os quais, por sua vez, tazabgam infece,,0 no
trato respiraterio inferior. A hemocultura e lavado broncoalveolar (LBA) podene&ar resultados
mais con€...veis; porfm, s,0 mftodos mais invasivos.

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

- escovar os dentes, somente com ...gua (n,o0 utilizar pasta dental) e enxaguar a boca v..
vezes, inclusive com gargarejos.

- respirar fundo v...rias vezes e tossir profundamente, recolhendo a amostra ecouwe fras
boca larga.

- asecres,0 f coletada em frasco estfril de boca larga, com um volume de cerca de 3 a 5 ml
escarro obtido por esforeo de tosse.

As amostras de saliva s,0 impreprias para an...lise bacteriolegica, pois n,entmmes
processo infeccioso.

Coletar somente uma amostra por dia, se posstvel, o primeiro escarro daamigshga
ingest, o0 de alimentos.

Escarro Induzido com Solu€eo Salina Hipert!nica (SSH)

A nebulizae,0 de solue,0 salina hipert!nica, no manejo da doenea respirateria dos pacientes
FC, tem sido, frequentemente, utilizadd&ata-se de um procedimento n,0 invasivo, r...pido, de
baixo custo e de f...cil realizas,,0. Porfm, deve ser executado por pro€ssionakietenizdilitado.
A tfcnica consiste na nebulizae,0 da solue,0 salina hipert!nica com concentras,es enti@®a a
167 Tem efeito estimulante da tosse, auxilia ha expectorae,o, melhora a hidratavjaglagreas,
acarreta aumento no transporte ciliar e melhora as propriedades reolsgiessatoo. Portanto,
melhora o clearance mucociliar e a fune,,0 pulmonar em curto pertodo de &mpo

Para a adequada indue,,0 do escarro, 0s seguintes passos devem ser seguidos:

1. Nebulizar de 1 a 2,5 ml em 20 minutos (no m...ximo, duas tentativas). Se o material n,0 fc
obtido na primeira tentativa, aguardar 30 minutos para repetir o procedimento;

2. Seguir orientas,es padronizadas para coleta de escarro e envio dos espfcimes ao laborateri
3. Os pacientes devem ser rigorosamente agendados com intervalos mtnimos de uma hora.

A indue,0 de escarro com solue,0 salina hipert'nica (com ou sem inalas,0 prfvia de
broncodilatador) consiste em mftodo seguro e bemtolerado pelos pacientes; entretanta;@adem o
alguns efeitos colaterais como salivae,0, boca salgada, n...useas, tosse, dmmeeagabmo. A
salivae,0, a boca salgada e as n...useas podem ser evitadas ou amenizadas, davapadect
com ...gua, antes do infcio e entre o intervalo de cada nebulizae,0. Os sintomas respiraerios (tos
dispneia, broncoespasmo) podem ser prevenidos com inalae,0 de broncodilatador, antesodo
do exame. Como recomendas,0, N0S pacientes que apresentam fune,0 pulmonar rechiesla, a
do infcio da indue,0 de escarro, a mesma pode ser realizada com solue,,0 salina isot!hé&goe ina
prfvia de salbutamol spray, diminuindo-se, assim, a chance de piora da fune,0 puitnonar
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Lavado Broncoalveolar

O procedimento de lavado broncoalveolar é realizado por equipe médica especializada e é
considerado o método mais [dédigno para investigacao microbiol6gica do trato respiratério inferior®.
O tempo do transporte da amostra é essencial, devendo estar em torno de 30 minutos ou ser mantida
sob refrigeracdo por até 3 horas *!*. O material devera ser obtido antes das bidpsias de escovados,
para se evitar excesso de sangue.

Fisioterapia e coleta de secre!"o

A Fisioterapia Respiratoria é uma especialidade muito importante do tratamento do paciente
com FC e se utiliza de diversas técnicas, que auxiliam tanto na remog¢do como na eliminacdo das
secrecdes respiratriast?!?, Essas técnicas em associacdo com as nebulizagdes tém efeito positivo
na expectoracdo, contribuindo, assim, para a coleta da secre¢do respiratoria, que é essencial para o
acompanhamento da infeccdo bacteriana cronica das vias aéreas nos pacientes com [hbiose cistica,
para a identi [cd¢do de infeccOes oportunistas e como método de acompanhamento de intervencdes
terapéuticastt?%,

Recomendal#es

Recomenda-se coleta de secrecdo das vias aéreas em adultos e criancas com FC a cada 2-3
meses e apos o tratamento da erradicacdo da infeccdo. Deve-se, inicialmente, tentar colher o escarro
de forma esponténea,atraves da tosse ou precedida de inalacdo por SSH e [Sibterapia respiratoria.
Em criancas menores, realizar a coleta de material por aspiracdo ou através do Swab de vias aéreas
superiores ou da tosse.
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RECOMENDAI"ESPARAO CONTROLBA INFECIH#ONA

TERAPIANALATSRIA

Adriana Della Zuana

VIrios tipos de nebulizadores est"o dispon#veis para o uso com diferentes mediea&%es
necessidade de prescri$'o cada vez mais frequente de medica$%es por via a@gi&cienies
com FC tem levado ao maior uso de nebulizadores para o uso doriciliar

Os pacientes com FC apresentam grande suscetibilidade ' coloniza$"o e infec$"o pulmonat
por bact(rias espec#)cas, sendo o estabelecimento de uma infec$"o broncopuimimaaa maior
causa de dano pulmonar progressivé reconhecido que pat&genos s"o comumente isolados nos
nebulizadore§, e existe uma preocupa$"o de que esses equipamentos possam contribuir como um
fonte de infec$"o bacteriana para as vias a(reas infetfores

Ao longo dos anos, muitos autores t-m se preocupado com o tratamento inaadaicela$"o
entre o processo de desinfec$"o dos nebulizadores de uso domiciliar, seja em rela$"o 's t(cnice
utilizadas’ e como sobre o fato dos crit(rios n"o estarem bem estabelecidos para a sua limpez:
domiciliar ° Acredita/se que a contamina$"o de nebulizadores de uso domiciliar ( frequente e que
isso pode estar relacionado ' variedade de prlticas de limpeza e desinfec$"o dos nebulfzadores
Autores destacam que, na aus-ncia de limpeza, a maioria dos nebulizadores de pacientes com F(
contaminada por uma :ora patog-ni¢a

O risco de contamina$"o do equipamento domiciliar de inala$"o nos pacientes depende de
vlrios fatores, tais como; o tipo de equipamento usado e do material do nebulizajiorrca
do m(todo de limpeza e de desinfec$"o recomendada aos pacientes e a ades"o dos pacientes a e
recomenda$%es dos fabricantes< a qualidade microbiol&gica da !gua de torneira2se usada>

Em 2003, a Cystic Fibrosis Foundation =CFF> elaborou um consenso sobre a imgort?ncia
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controle da infece€o na FC e cita, como princepios relevantes, a higiene e a desinfec+@dapdus
nebulizadores de uso domiciliar. Indica, ainda, a necessidade de programas de educas€oacontinua
para a obten«€o de bons neveis de ad€s€o

Em 2014, unestudo realizado em um centro de refer,ncia em FC, na cidade de S€¢ Paulo
denonstrou uma preval,ncia de contaminas€o nos nebulizadores de uso domiciliar bastante
signifcativa (57,5%), a despeito da maioria dos pacientes relatar ter conhecimento da importancia das
préaticas de limpeza e desinfec¢do dos mesmos. Esse achado indica a necessidade de melhoria dessas
préaticas. Na maioria dos casos, 0s métodos de higiene e desinfec¢do dos nebulizadores referidos pelos
pacientes estavam em desacordo com as recomendaces internacionais * e somente 25% realizavam
a fervura das diferentes partes do nebulizador, recomendada pela CFF, como método de desinfeccao.

Neste estudo, a orientacdo sobre a higiene e desinfeccdo recomendada ** foi adaptada do modelo
recomendado pela CFF 3, juntamente com as orientaces 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 dgua da torneira (exceto a
mangueira e seu adaptador, que devem ser secos, deixando-o0s conectados por dois minutos
no compressor ou com as duas extremidades penduradas para baixo) e enxaguadas com
agua da torneira.

2. Desinfeccédo: 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: apds o enxague [nal, deixar a agua 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 [nalidade.

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

O consenso publicado pela CFF ** declara que as praticas de higiene, desinfeccdo e secagem das
peeas dos nebulizadores s€o passos creticos no controle de infece€o em pacientes com BC, tanto
domicelio como em ambientes hospitalares.

Apesar das praticas sobre higiene e desinfeccao dos nebulizadores de uso domiciliar serem tdo
disseminadas, um estudo recente encontrou 57,7% de contaminagdo por fungos no equipamento
inalatério de pacientes com FC; portanto, tais técnicas devem ser enfatizadas '.

Recomendal!"es

E necessario disseminar as informacdes e educar os pacientes e seus cuidadores sobre as
préticas de higiene e desinfeccdo dos nebulizadores, pois podem existir barreiras culturais e sociais
paraasuaimplementacgdo. A educagdo sobre as praticas de higiene e desinfec¢do deveria ser oferecida
por pro[ssionais que tém estreito relacionamento com pacientes e seus pais/responsaveis, como
[sibterapeutas e pro [Ssionais que prescrevem medicacdes inalatorias.
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ADES!IOE AJUSTE]JERAP"UTICOBA

TERAPIANALATH#RIA

Jose Maria Gon€alves Neto e Nelbe Nesi Santana

A rotina diaria de cuidados dos pacientes com FC é complexa e demanda tempo, 0 que, por sua
vez, pode impactar na adesdo as terapias. Sawicki et al mostraram, em seus estudos, que a adesdo as
terapias inalatdrias € 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
doenca. Alguns estudos associam a adesdo as terapias ao conhecimento dos pais e pacientes a respeito
da FC e seu tratamento 2. Logo, a educagdo continuada relacionada ao conhecimento da doenca 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 percepcdo dos beneficios do tratamento
e a escassez de sintomas importantes que justi [quie a necessidade de realizar o tratamento *°. Isto
permite inferir a necessidade das orientacGes periddicas sobre o papel das terapias inalatorias a longo
prazo para o prognostico da doenga.

Dentre os métodos de monitorizacdo 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 eletrdnicos associados aos nebulizadores que quanti [cdm
0 uso dos mesmos &’. Assim, instrumentos para a quantilcd¢do e monitorizacdo da adesdo ao
tratamento inalatorio se fazem necessarios.

Na atualidade, ja existem nebulizadores eletrénicos portateis e [Cibntes e mais rapidos e que
permitem realizar a terapia inalatéria em menor tempo e com 6timo aproveitamento da medicacao.
Alguns deles, também, possuem um sistema capaz de identi [car o tempo de uso e se toda a medicacédo
foi administrada pelo paciente, realizando, assim, o monitoramento da aderéncia a este tipo de
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tratamento®®. Embora este seja um metodo e€caz e objetivoaldi€uar a realiza,0 das nebulizasf es,
este equipamento, ainda, est, distante da realidadeaioria de nossos pacientes brasileiros.

Outra maneira de acompanhar e monitorizar a ades,o ...s terapias inalatfrias,0a FC s
levantamento e an,lise da retirada das medicasfes na farm,cia do centro de refestoctpevi
tratam-se das "nicas maneiras que o paciente dispfe de obter a medicae,0 inalathla®sp para
o tratamento. Para se analisar a aderfincia atraves do levantamento farmacicticesea taxa
de posse do medicamento, que signi€ca a soma de todos os dias de fornecimento da medicas
dividida pelo n"mero de dias que a mesma foi prescrita. Este metodo costuma ser realizgdogm a
estudos, e parece correlacionar a aderfncia ...s terapias inalattrias ao entendioemta pelos
pacientes e seus familiarésEntretanto, s,0 frequentes os questionamentos quanto a esse mstodo
de avalias,0, uma vez que retirar 0 medicamento da farm,cia n,o signi€ca, necesste|damar
uso da medicae,0. Outra forma de avalias,0 consiste na aplicas,0 de question,rios rpaados
gue podem ser respondidos pelos pacientes ou cuidadores. Esse metodo permite estabelecer esc
de pontuae,0 e, por ser tratar de um metodo simples, facilita sua aplicas,0 na rotina dossceat
assistfncia. Sua principal limitae,0 * a subjetividade, visto que as respu#as ger superestimadas.

Conway et al. desenvolveram um question,rio paraitoozar a aderincia de pacientes com FC,
tanto ...s medicasfes orais quanto ...s terapiagiaml&@ question,rio constava de questfes simples
sobre as barreiras que di€cultavam a aderfneaia,da questfes objetivas relacionadas ... realizas,0
ou n,o do tratamenté’. Dalcin et al. adaptaram esse question,rio eaplic em pacientes brasileiros,
concluindo que a ades,0 autorrelatada mostrou-sgagla e se correlacionou inversamente com o
escore cl%onico de Swachman-Kulczycki, ou sejaierggs mais graves aderiram mais ao tratarfiento

McNamara et al. evidenciaram, em seus estudos, que a adertncia era melhor no per%.odo notu
gue no per%odo matinal, o que permite inferir que orientar a maior parcela de nelytizea o
per%.odo do €m do dia seja uma possibilidade para aumentar o %ondice de realizas,0 das mesmas

Ao mesmo tempo em que o conhecimento das barreiras seja um facilitador, entender a rotine
do paciente, tambem, ajuda na adertncia, visto que os hor,rios das nebulizasfes setéasaju
de acordo com suas atividades di,rias. Hoje, j,, se sabe que a comunicas,0, 0 apolasgcados
pacientes na tomada de decisfes pertinentes ao seu tratamento se associamadesy@laor
doeneas crSnicadé?3

Dentre as medicasfes utilizadas na terapia inalattria na FC, destacam-se os bhtadooskl,
a solus,0 hipertSnica ou salina, a dornase-alfa, os corticosteroides e antibitticosiosal&idsas
medicasfes s,0 prescritas pelo pneumologista, de acordo com as necessidades e casadter¥ostice
paciente, e devem seguir uma ordem ideal de realizas,0 com per%.0dos de intervalos diferentes.

A nebulizae,0 salina ou hipertSnica pode ser feita a 6% ou 7% de cloreto de stdio, uma vez a
dia, para auxiliar na hidratae,0 da secree,0 traqueobrSnquica. Deve ser feita, sepi@®, uso do
broncodilatador e, imediatamente, antes da €sioterapia respirdtfria

A dornase-alfa melhora as propriedades viscoel,sticas do muco e deve ser realizade
preferencialmente, uma vez ao dia, ... tarde, e, no m%o.nimo, 30 minutos antes da readivapiasia
de remoe,0 das secresfes pulmonafé® Embora alguns estudos n,0 demonstrem difereneas,
estatisticamente, signi€cativas na fune,0 pulmonar, entre realizar a skaita antes de dormir
ou apts acordal’8 a realizas,0 dessa terapia ... noite pode ser contraindicada, visto que 0 sonc
diminui a chance de expectoras,0. Alsm disso, a tosse noturna, desencadeada pela neludidar,o
apresentar impacto na qualidade do sono do indiv¥#.duo
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Alguns autores estudaram a diferenea entre realizar a nebuliza*€o, antes e aperapjaiot
respirateria, e chegaram f conclus€o de que a dornase-alfa, quando realizada antes€dade
secre+«€o pulmonar, diminui a obstrus€o das pequenas vias &;feas

Poucos s€o os estudos que avaliam o melhor momento para a realiza*€o dos corticoides
antibisticos inalaterios. Por,m, seria adequado que os mesmos fossem administrados com o sistem:
respiraterio livre de secres€o traqueobr...nquica, para que haja melhor e,cbgaolmomento
ideal para a realiza*€o dessa terapia seria apes a ,sioterapia respirateria.

Recomenda-se a seguinte ordem de realiza+*€o da terapia inalateria associada aosgmtosedim
,Sioterapfuticos. Inicialmente,administras€o de medica*€o broncodilatadora seguida da realiza*€o
dos mucol’ticos, tais como a SSH e/ou dornase alfa. Apes a realiza*€o da dornase alfariq necesst
aguardar pelo menos 30 minutos e, em seguida, a realiza*€o da ,sioterapia respiratsria. Ap
remo«€0 das secre+*%oes, ,nalizar com a administras€o de corticosteroides e/ou antibietienesnala

Visto que o tratamento da FC sert realizado por toda a vida, as orientas%.es domiciliare:
incluindo a terapia inalateria, deve-se levar em conta as atividades de vida ditaxarenterapia
inalateria na rotina ditria do paciente. Assim, as terapias, bem como as otitiasado tratamento da
FC, devem ser realizadas de acordo com o hortrio da escola ou do trabalho, em adutarsjoespei
tamb,m, o hortrio das demais atividades importantes realizadas pelo paciente

Durante a orientas€o relacionada ao tratamento domiciliar, incluindo as terapidsiasla
importante que o ,sioterapeuta forneea informas%.es baseadas em evidinciasasieatbre o uso
das medica*%oes, bem como os melhores hortrios para a sua réalRasfo, se faz necesstrio,
ouvir do paciente sua rotina, para que, na medida do poss’vel, se estabele-agnareodifrio dos
cuidados que respeitem tanto as evidfncias cient’,cas quanto fs atividades essenciais do indiv"du

Recomendal!"o

Recomendam-se a avalias€0 e monitoramento da ades€o ao tratamento bem como identi,cal
as barreiras e facilitadores na realiza*€o do tratamento inalaterio.

Recomenda-se realizar a adapta+€o da rotina do tratamento f vida do paciente engjuarfrios
favorecer€o a sua realiza+€o, levando em consideras€o as atividades difrias do indiv duo

Recomenda-se a realiza*€o de um cronograma ditrio referente aos tratamentos realizados c
acordo com a rotina do paciente e 0 uso da sequincia adequada no tratamento, malabtuito
de potencializar os efeitos teraptuticos.
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ESTRATEGIAS DE EDUCA"#0 PARAFAMILIAREE PACIENTES

Eloe Monteiro Lopes e Tatiane Nascimento de Andrade

Compreender como o tratamento deve ser feito, por parte do paciente e seu cuidador,
fundamental para manter a estabilidade do quadro clinico. Os equipamentos utilizados e sua forma
adequada de manuseio favorecem uma melhor deposicdo medicamentosa nos pulmdes. Dessa
forma, estratlgias de educa#$o s$o necesserias para que o paciente e sua famtharealnziga
uma autogest$o do tratamento, de forma e&ciente e sem comprometer o tratamento proposto

O ponto chave para o treinamento da crian#a e dos familiares a respeito idartatafria
I atravls de repeti#%es sucessivas da tlcnica inalat'ria, at! que consigam realizadongrtoe
corretamente. Alguns estudos t(m proposto a utiliza#$o de questionerios para monitqrea#$o
longo do tempo, das tlcnicas inalat'rios em crian#as asmeticas. Esses dsab@hmostrado
resultados positivos na monitoriza#$o0 da terapia inalatria e a necessidade dar refor#
treinamento, com objetivo de melhor utiliza#$o0 dessa modalidade terap(utiaa&brose c"stica,
a aplica#$o do questionerio dAirways® demonstrou ser uma ferramenta adequada patba\ali
monitoriza#$o da tlcnica inalat'ria. A utiliza#$o de registros dierios das atividaii@sianadas
ao tratamento pode contribuir com o diagn'stico de poss"veis erros da tlcnica, anorddlpara
monitoramento do autocuidadd Uso de cartilhas de orienta#$o sobre a doen#a e seu tratamento
I utilizado, mundialmente, no manejo da FC. As informa#%es devem ser claras com linguagem c
facil entendimento e acess'"vel aos pacientes e cuidadores; no entanto, quando comparadas cor
videos educativos, estes demonstram superioridade na informa#$o e promovem o embeldm
forma mais e&ciente, quando comparados com o material ésblit&brose c"stica, as estrat!gias
de orienta#$o via videos j* v(m sendo utilizadas com as crian#as, adolescentes &°%adidtos
atualidade, ainda, s$o0 muito presentes, os materiais educativos impressos. Baiidiade de
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comunicacao, via internet e a disponibilidades dos telefones celulares mais tecnologicos, a adogéo
dos v,deos, como ferramentas educativas das tfcnicas inalaterias, poderia tep ipgstvo na
informacao e educacgéo dos pacientes. Dentre as informacdes que poderiam ser ofertadas por videos,
estdo desde as orientacdes do padrédo respiratorio, durante a inalacdo "8, mudanca da interface de
tratamento de mascara facial para bocal bem como a possibildiade de utilizacdo do clipe nasal, para
facilitar o uso da inspiracdo pela boca °. Outro procedimento importante, que deve ser orientado
aos pacientes e cuidadores, sdo as informac6es sobre a acdo dos medicamentos, cuidados com 0s
dispositivos inalatdrios e como esse cuidado diario pode contribuir com a melhora do tratamento e
qualidade de vida dos pacientes.

Recomendal!"es

Recomenda-se instruir, frequentemente, os pacientes sobre os cuidados e 0s procedimentos
a serem realizados, diariamente, no tratamento inalaterio e que a utiliza*€o dos v it/ esl
pode contribuir no manejo di...rio do tratamento inalaterio.
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M#rcio Vin$cius F. Donadio
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DesenvoLvIMENTO Fisicoe MoTtornA (RIAN"ACOMFC

Janaina Cristina Scalco

Diversos fatores ambientais e biol!gicos podem in"uenciar o crescirhertesenvolvimento
motor das crian#as e torn$-las suscept%veis a d&'cits na aquisi#(o daddéwbildorgou alterar
seu crescimento f%sico potericiblla FC, a baixa absor#(o de nutrientes, in"ama#)es e infec#)es
cr*nicas, falta de apetite, utiliza#(o de glicocorticoides inalados e sist+micos, insu'ci+ncia cr*nica de
insulina e puberdade tardia s(o fatores que contribuem para 0 menor crescimenttefédicits
na composi#(o corporal, como a redu#(o do %ndice de massa corporal /IMCO e de massa musc

Durante os primeiros anos de vida, o comprometimento nutricional caracter%stico da FC,
associado 5 necessidade de interna#)es hospitalares recorrentes, pode repercudimentginas
aquisi#)es motoras de lactentes. Pesquisadores brasilelsesrvaram que 27,89 dos lactentes e
pr&-escolares com FC /7 a 42 meses0 apresentaram atraso no desenvolviment@vabtogiar
equivalente 5 de crian#as nascidas com baixa idade gestacid&ah disso, demonstraram que
per%odos de interna#(o hospitalar superiores a 7: dias, baixa estatura e baixo FEsvesifos,
de maneira signi‘cativa, a atrasos no desenvolvimento motor em crian#as éom FC

A hospitaliza#(o prolongada reduz as oportunidades de movinigotque, por si s!, pode
interferir na aquisi#(o de habilidad&sAinda, o acometimento respirat!rio parece colaborar para
0 atraso no controle da cabe#a e de tronco em lactemtes coordena#(o motora de escolares
Assim, tornam-se necess$rios, a avalia#(o e acompanhamento do desenvolvimentiessator
crian#as, ao considerar que o desempenho motor & parte integrante da aptid(cespididria <,

a qual pode in"uenciar o progn!stico de indiv%duos com FC

Ap!s o primeiro ano de vida, os d&'cits no desenvolvimento em crian#as com FC tendem
a diminuir ®. Nesta linha, pesquisadoréapontam que, na idade pr&-escolar, crian#as com FC,
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gue realizam esioterapia respirat€ria semanalmente, apresentam desenvavnuot normal,
comparsvel ao de crian,as saudeveis da mesma idade, e melhores resultadosgsaie teglidade,
coordena,fo motora e equil,brio. Acredita-se que, durante a esioterapia resjratéealiza,fo

de exerc,cios respirat€rios incorporados a atividades I...dicas, como brincadeiras dinfmicas, pode
exercer um efeito positivo no desempenho motor, especialmente nas habilidades smatera
equil,brio®?,

Contudo, com a progressfo da vida escolar e aumento da idade, observam-se diminui,fo d
atividade f,sica habitual e altera,fes em verios aspectos do desempenho motdiri@doil,a e
“exibilidade) nas crian,as com FE€ Esses achados indicam que, %0 medida que 0s pacientes iniciam :
vida escolar, passam grande parte do dia em atividades sedenterias (li,f o dearasey éemandas
dotratamento ( [Sibterapia respiratoria, terapia inalatoria e medicamentosa). Como resultado, o nivel
de atividade fisica, a capacidade de exercicio e a fun¢do pulmonar podem diminuir 223,

Em sintese, a FC parece in[udnciar o desenvolvimento motor, nos primeiros anos de vida®,
podendo haver uma recuperacdo na idade pré-escolar *2, para aqueles que realizam [Sibterapia
semanalmente. Por outro lado, é esperada uma posterior deterioracdo, com a reducdo do nivel de
atividade fisica habitual e a evolucdo da doenca . No entanto, ainda, ndo ha informacdes su [cikntes
na literatura sobre como a gravidade da doenca, condi¢Bes socioecondmicas e as diversas terapias
utilizadas por criangas com FC (fisicas, medicamentosas, educacionais) podem in[uénciar o
desenvolvimento motor.

Recomendal!"o

(i) Recomenda-se a avaliacdo do desenvolvimento neuropiscomotor (DNPM) de lactentes
com FC, nos casos de suspeita de alteraces no DNPM normal, ou naqueles com fatores de
risco como desnutri¢do, longos periodos de internacdo hospitalar, prematuridade e baixo
Peso ao nascer.

(i) Recomenda-se a orientacdo dos familiares sobre insercdo de atividades que estimulem o
desenvolvimento motor, como 0s manuseios e troca de posicionamentos, posi¢do prona,
estimulo ao rolar, dentre outras. Tanto as avaliagdes como as orientacdes podem ser
realizadas nos ambulatorios de triagem neonatal, nos centros de referéncia para tratamento
da FC, durante periodo de internacdo hospitalar, ou pelo [Sibterapeuta 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¢do para a idade
escolar e adolescéncia, 0 acompanhamento e as orientacfes sobre atividades fisicas e
exercicios merecem atencdo especial dos pro [ssionais de satde.
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ExeErcIcidisicoNnO TRATAMENTO@O PACIENTEOM
HBROSKISTICA

Janaina Cristina Scalco

A redu!"o da capacidade de exerc#cio ou aptid"o aer$bia, avaliada por meio do consumc
m%ximo de oxig&nio (VO2m%kx), est% associada ' baixa expectativa® @envadares #ndices
de hospitaliza'*e8 em indiv#duos com FC. A intoler+ncia ao exerc#cio, caracter#stica comum ds
doen!&, decorre da associa!"o de m-Itiplos fatores como alteral*es ventilat$reaxsaehdas ao
decl#nio da fun!"o pulmondr® comprometimento nutricional 4, disfun!"o musculaibaixo n#vel
de atividade f#sica habitual e descondicionamento

Considerando este contexto, nas -ltimas d/cadas, o exerc#cio f#sico tornouOse umtémportan
componente nos cuidados de pacientes com FC, tanto como ferramenta progn$stica, quantc
terap&utic& O exerc#cio f#sico / de9nido como a realiza!"o regular de atividades f#sicas vigoros:
e planejadas, para melhorar o desempenho f#sico, fun!"o cardiovasculameutaridar, ou uma
combina!"o de todos. J% a atividade f#sica refereOse a qualquer movimento do corpo produzi
pelos m-sculos esquel/ticos e ocorre em uma variedade de formas, tais como jogosvidaskesat
esportivas, brincadeiras din+micas, subir e descer escadas, cafminhar

Programas de exerc#cios f#sicos para indiv#duos com FC t&m mostrado efeitos positivos
diversos desfechos de saltd® aumento da capacidade de exerc#cio foi observado ap$s treinamento
f#sico de curto prazo (um mé&s a dois mésEg) longo prazo (tr&s a seis me¥es)J% as melhoras
na fun!"o pulmonar, frequentemente, expressas pelo par+metro de volume expi@ido no
primeiro segundo (VEF1) parecem depender de per#odos mais longos de treinamento (superiore
a tr&s mese$) ¢ Estudos demonstram que, com a interrup!"o do treinamento, as melhorias da
capacidade de exerc#cio e da fun!"o pulmonar, adquiridas com a participa!"o de programas de
exerc#cio, tendem a decair ap$s 6 a 18 meses sem a pro%tica dé ¥he&armhet all’ observaram
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gue a baixa adeseo ao exerc€cio f€sico prescrito, tambem, pode contribuir para o agravamento d
sintomas respirat,rios, infecf,es respiratrias mais frequentes e menor capacidadalcarr
atividades de vida di...ria e, portanto, tem um efeito prejudicial no progn,stico dos indivE€duos.

Neo est... claro quantas semanas de treinamento s*0 necess...rias passesirggnefEcios
ou que combinafeo de treinamento aer,bio e anaer,bio « mais e¥cdxz reviseo sistem...tica da
Cochrane!! conclui que h... alguma evidtncia de que a incluseo de treinamento f€sico na rotina d
pessoas com FC traz benef€cios a curto e longo prazos, ressaltando que esses benef€cios pode
in"uenciados pelo tipo de programa de treinamento (aer,bico e anaer,bio).

Outros benef€cios j... reportados na literatura, como melhores €ndices de qualidade de vi
relacionada %o saS&eganho de forfa muscular periferiéamelhora da composifeo corpo¥al
redufeo da frequincia card€aca 16, retardo no aparecimento da ostedperosdhora da
sensibilidade a insulina, em pacientes com diabetes mellitus tipo 1 %, reforfam a recomendaf <o
da pr...tica de exerc€cios f€sicos por indivEduos com FC. Alem disso, efeitos colaterais decorre
do treinamento f€sico, quando adequadamente prescrito, se0 raros, de modo que 0 exerc€c
pode ser considerado seguro para essa popufafeste sentido, ¢« importante ressaltar o papel
do tsioterapeuta na avaliafeo da capacidade de exerc€cio, para que, com base nagasracter€:s
individuais, seja realizada uma prescrif+o adequada do programa de exerc€cio f€sico. Adguns pon
gue devem ser considerados para minimizar poss€veis efeitos adversos incluem: (1) avaliafeo
necessidade de oxigenoterapia suplementar durante o exerc€cio (pacientes que apresentam redu
da saturafeo de pulso de oxigtnio inferior a 90% durante exerég@phpvaliaf+o osteomuscular,

a Tm de identitcar e prevenir dores ou les,es por sobre€athd3) considerar o aumento da
demanda energetica durante o exerc€cio, mantendo estreita comunicafeo com o prodiesional
nutrifeo, visando %. manutenfeo de um adequado aporte nutricional e evitpediaade peso
relacionada ao exerc€cio.

O aumento do n€vel de atividade f€sica habitual apresenta-se, tambem, comcsilnitiel gobes
interessante e vi...vel para os pacientes com FC melhorarem sua saSde e qualidadeesevisias
recentes indicam que a atividade f€sica habitual se correlaciona com a capacidadieaxexaéeio
em adultos com FCEm longo prazo, o n€vel crescente de atividade f€sica, em crianfas e adolescen
com FC, est... associado a um menor decl€nio da funfeo pufinAnatividade f€sica ¢ inerente
%0s atividades de vida di...ria (per€odos de jogo livre, atividades esportivas, capurtbatas);
incentivar alteraf,es no estilo de vida, em favor de maiores n€veis e intensidades de &ivédade f€
podem resultar em benef€cios duradouros %. saSde de pessoa$.com FC

Desta forma, o exerc€cio e a atividade f€sica devem ser partes integrantes do tratamer
tsioterapfutico global, sugeridos para todos indiv€duos com FC, independentemente da idade
Neste sentido, os pais e cuidadores desempenham um papel vital no estabeleciestitaldwida
das crianfas. Portanto, a educaf o efetiva sobre o exerc€cio e a pr...ticalds #@siths regulares
devem ser iniciadas desde o diagn,stico, para que estas pr...ticas sejam incorporada¥’ %o rotina

Recomendal!"o

() Recomenda-se que programas de exerc€cios f€sicos regulares e sustent...veis dever
promovidos como parte do manejo da FC.

(i) Recomenda-se minimizar as barreiras percebidas para a pr...tica de exerc€cio e otimiz
fatores que motivem o paciente, considerando as referfncias individuais e o n€vel d
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satisfacdo com a atividade. A abordagem educacional aos familiares e pacientes sobre 0s
benefecios do exercecio e da pr,tica de atividades fesicas dirias deve ser um objetivo de
f sioterapia, iniciando 0 mais precoce possevel.
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EXERCICIAEROBICO VERSUBANAEROBICO

Bruno Porto Pessoa

A intolerancia ao exercicio na FC ¢é de natureza multifatorial, incluindo aspectos como o
estado nutricional, a fungdo pulmonar e da musculatura periférica, entre outros, fazendo com que se
recomende a pratica de exercicio fisico. Os exercicios (aerébico e anaerdbico) devem ser vistos como
componentes essenciais ao tratamento da FC, ja que a intolerancia ao exercicio € uma consequéncia
comum com a progressdo da doenca. Quando comparados com saudaveis, individuos com FC tém
reducdo da forca e da massa muscular, diminui¢do das capacidades aerdbica e anaerdbica . Além
disso, hd uma forte associagdo entre a capacidade aerobica e a sobrevida de individuos com FC 23,

Recentemente, uma revisdo sistematica da Cochrane, envolvendo 13 estudos com um total
de 402 participantes, demonstrou evidéncias, apesar de limitadas, de que os exercicios aerobicos e
anaerobicos, ou a combinagdo de ambos, tém efeitos positivos na capacidade fisica, funcdo pulmonar
e qualidade de vida de individuos com FC # porém, a melhor modalidade, duracdo, intensidade e
frequéncia do treinamento permanecem desconhecidos *. Diante disso, a prescri¢do de treinamento
segue 0s mesmos principios utilizados em individuos saudaveis e em pacientes com doenga pulmonar
crénica 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
aerdbica e da qualidade de vida de individuos com FC. Ja o treinamento anaerdbico parece ter mais
repercussdo na melhora do VEF1, ganho de massa magra e de forga 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 aerebica de indiv€duos com grave acometimento pulmonar. Alsm disso, essheform
treinamento foi considerada menos estressante pelos participantes e consomemeoa®tque

o treinamento convenciondl Estes fatores podem ser um atrativo para os pacientes, favorecendo a
ades,o0 ao treinamento f€sico.

Recomenda!"o

() Recomenda-se, para o exerc€cio aersbico, frequ!ncia de tr!s a cinco vezes por semana, co
intensidade moderada (75% da FC m"xima ou 50% do VO2 max) e dura#,0 aproximada
de 30 minutos. Para o exerc€cio anaerebhico, preconiza-se uma frequ!ncia de duas a tr!
vezes por semana, com 1 a 3 series de 8 a 12 repeti#$es, e uma intensidade de 60 a 7
do teste de uma repeti#,0 m"xima. A combina#,0 desses tipos de exerc€cios pode ser feit
para alcan#ar melhores resultados.

(i) Recomenda-se o treinamento intervalado, como uma op#,0 para os indivEduos que n,o
toleram o treinamento tradicional. Podem ser realizados dez intervalos, alternando entre
30 segundos de exerc€cio de alta intensidade com 60 segundos de exerc€cio de be
intensidade ou repouso, cinco vezes por semana.

(i) Recomendam-se a prescri#,0 individualizada e a suplementa#,0 de oxig'nio, durante o
treinamento, para 0s casos em que a satura#,0 periferica de oxig!nio for menor do que
90%.
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Exerciclio Fisico NA INTERNA"#OHOSPITALAR

Bruno Porto Pessoa

A exacerba!"o pulmonar # a principal causa de im@Ep hospitalar em indivdduos com FC.
Durante a interna!"o, h% diminui!"o do n$vel deidade f$sica, da toler&ncia ao exerc$cio e da forla
muscular nessa popula!*oAt# o presente momento, h% apenas um estudmdgebra, demonstrando
efeitos ben#'cos do exerc$cio f$sico duranteraatite hospitalar. Este ensaio cl$nico randomizado
com 66 criancas/adolescentes com FC, internados por exacerbacéo infecciosa, dividido em trés grupos
(treinamento aerdbico vs. treinamento anaerdbico vs. controle), mostrou superioridade dos grupos
de treinamento em relacdo ao controle. O treinamento aerobico, 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 forca, realizado em cinco séries de dez repeti¢Oes
com 70% da carga maxima, foi superior para melhora do VEF1, ganho de massa magra e de forca dos
membros inferiores. Os beneficios foram mantidos por, pelo menos, 30 dias, apds a alta hospitalar 2.

Recomendacéo

(i) Recomenda-se uma avaliacdo criteriosa da gravidade do quadro de exacerbacdo e da
presenca de complicac6es (desnutricdo grave, estado febril, necessidade de ventilacdo ndo
invasiva (VNI), hemoptise, dessaturacéo, etc), no momento da internacdo hospitalar. A
préatica de exercicios aerobicos e anaerdbicos, durante a internacao, pode ser recomendada
para os individuos considerados estaveis, de acordo com a avaliacdo de gravidade.

(if) Recomendam-se a prescricao individualizada e a monitoracdo 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

Crian'as e os adolescentes apresentam maiores di"culdades do que os adultos em aderir
rotinas de exerc$cios. Uma das raz%es mais comum, para a n&o ades&o de jovens com FC, ' q
formas convencionais de exerc$cio (esteira e bicicleta ergom'tricas, por exemplo), s&o considerad
entediantes e repetitivds As estrat'gias sugeridas para melhorar a ades&o devem incluir uma
atividade agrad*vel, supervisionada e individualiZzada

Programas de exerc$cio baseados em atividades de videogames fornecem um feedback visu
verbal imediato, sendo uma alternativa para motivar e aumentar a adesao na realizacao de atividade
fisica, 0 que pode gerar grande grau de satisfacdo aos pacientes *. Além disso, as atividades com
uso de videogames estéo se tornando cada vez mais comuns e pesquisas tém avaliado se essas novas
modalidades podem ser consideradas alternativas ao treinamento com exercicio convencional *,

Uma revis&o sistem*tica avaliou as respostas "siol/gicas, durante a realiza!&a$tdoexer
com uso de videogames em pacientes com FC, e demonstrou que 0s jogos interativos pode
gerar um aumento de frequ+ncia card$aca semelhante # intensidade necess*gagrasntio
f$sich considerando que valores entre 60 e 805 da frequ+ncia card$aca m*xima s&0 necess*ri
para alcan!ar as adapta!%es "siol/gicas ao exefcfs@mmando-se a isso, estudos mostraram que o
consumo m*ximo de oxig+nio foi maior, durante jogos interativos, em compara!&o com o teste de
caminhada dos seis minutds Al'm disso, valores de gasto energ'tico foram mais altos, durante as
atividades de videogames, em compara!&o com os testes ou exerc$cios convencionai$ Ytilizados
ressaltando a importéancia de um adequado acompanhamento nutricional, para que ndo haja perda
de peso corporal.

Os consoles de videogame interativos utilizados como ferramenta de exercicio sdao 0 Xbox
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Kinect™*%e o Nintendo Wii™ “5°, Ainda, ndo ha consenso sobre qual jogo é o mais indicado para esses
pacientes, visto que diversos jogos com niveis de di [cdldade e intensidade, que variam de iniciante a
avan...ado, est€o sendo utilizados. A maioria deles foi classi,cada como de intensidade nsolerada (-
mets); entretanto, jogos como o Sports Boxing gerou intensidade inferior Ts atividadesionais

na esteira ou cicloergometfoJe 0 Wii-Fit apresentou resultados ,sioltgicos inferiores aos jogos
Wii-Acti, Wii-Train 4, sendo considerados de intensidade leve. Esses jogos podem ser uma alternativ
para realizacdo de exercicio em pacientes com exacerbacao pulmonar.

Né&o existem relatos na literatura de reducao da saturacgdo periférica de oxigénio e presenca de
efeitos adversos, durante a utilizacdo 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.

Recomendal!"o

(1) Recomenda-se a utiliza...€0 de jogos de videogame interativos, como forma de treinamen
fisico para pacientes com FC.

(if) Recomenda-se a avaliagdo da intensidade do jogo, gasto energético e do prazer do paciente,
para que as respostas [Sibldgicas obtidas produzam um efeito de treinamento e [caz.
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COMPLICAI"ES MUSCUDESQUELETICAS NA

FIBROSE C$STICA

Fernanda Maria Vendrusculo

As manifestal"es musculoesquel#ticas na FC surgem, devido a altera!"es multifatoriais,
incluindo problemas na mineraliza!$o %ssea, mecanismos respirat%rios alterados e desequil&l
muscular secund'rio ( progress$o da doen'a pulmonar

A doenla respirat%ria progressiva leva ( alteral$o da mec)nica ventilat%sandoau
modi*cal"es na estrutura da parede tor'cica. Entre elas, destacam-se a cifose torereébalt
postural mais comum nesses pacientes, e eleva!$o das costelas gerada pela hiperuiswsreBo p
As forlas geradas pelo aumento do trabalho respirat%rio e pela tosse excessivadexeandas
anormais e repetitivas sobre o sistema musculoesquel#tico, podendo legea!'®®lposturais
adversas, fraturas vertebrais e dores articulares

A relal$o entre postura e mec)nica respirat%ria est' sendo estudada e evid/ncers sugen
aumento das complica!"es musculoesquel#ticas est' associado ao envelhecimentods(fpie!$o
pulmonar? 42 Os problemas musculoesquel#ticos come!am a aparecer durante a pr#-puberdade, er
torno dos oito anos, estando presentes at# o0 *nal da puberdade. Sendo assento ideal para
prevenir ou minimizar deformidades musculoesquel#ticas parece ser durante os anos pr#-pObere
entre os 8 e 12 anos de idade

Schindel et al® demonstraram que pacientes com FC, a partir de sete anos de idade,
apresentam altera!"es signi*cativas no alinhamento da cabe'a, na lordose caovadaihamento
da cintura escapular e p#lvica e na dist)ncia lateral do t%rax. Ai#m dissoyass raagtraram
qgue a recomenda!$o para prtica de exerc&cio f&sico aer%bico e alongamentos, em um per&od
tr/s meses, ajuda a melhorar a postura, evitando o agravamento de distOrbios podistacos
pr#vios t/m demonstrado que exerc&cios de mobilidade tor'cica, alongamento musculaa@estivid
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aerebicas melhoram a postura e a complac€ncia da parede torecica, resultando ranpfiane
otimiza,fo da fun,fo pulmonaf . Sendo assim, a manuten,fo da postura adequada permite que
os m,sculos funcionem de forma mais e...ciente, o que T clinicamente importantaveono da
gravidade da doena

A dor musculoesquelftica, nos pacientes com FC, este associada ao decrtscimo na qualida
de vida, aumento nos sintomas respiraterios, dist,rbio do sono, ansiedade, depressfo e diminui,fo
da capacidade para realizar ...sioterapia respirateria e exerctcidzffacasa et al.mostraram
gue 94% dos adultos com FC relatam dor. A presen,a de uma estrattgia de recrutast@nto m
ine...caz, principalmente dos m,sculos do tronco, devido ~ dor, pode predispor osepaatent
desenvolvimento de altera,%0es e deformidades musculoesqutltticas

Pacientes com FC apresentam diversos fatores de risco para inadequada mineraliza,fo esse
Uma meta-anelise demonstrou que a preval€ncia de osteoporose e osteopenia fa 28%%
respectivament&. A infSncia e a puberdade sfo etapas criticas para a mineraliza,fo sssea, assir
sugere-se que estrattgias para otimizar o pico da massa *ssea e 0s cuidados pifeyengudsetes
desde a infSncfa Exercicios anaerebicos sfo considerados um mttodo nfo farmacolsgico efetivo,
para melhorar a densidade mineral sssea em individuos sautl##isn disso, uma recente revisfo
sistemetica demonstrou que interven,%.es com saltos, tambtm, podem aumenta esseassm
crian,as e adolescent®sno entanto, todas as interven,%.es devem ser realizadas com a prescri,fo ¢
supervisfo de pro...ssionais capacitados.

Os pacientes com FC, tambtm, podem apresentar redu,fo da for,a muscular periftrica,
qguando comparados com individuos saud+#i¢id® Os estudos t€m demostrado uma associa,fo da
redu,fo da for,a com a obstru,fo das vias atté&#& o estado nutriciondldesses pacientes. Desta
forma, torna-se importante a avalia,fo da for,a muscular periffrica atravts da dinanaéinetri

Recomendal!"o

() Recomenda-se avalia,fo musculoesquelftica anual, em pacientes com FC, a partir dos oi
anos de idade. Crian,as menores de oito anos devem ser avaliadas mediamte delato
comprometimento funcional e altera,fo na densidade mineral sssea. A for,a muscular
periffrica deve ser avaliada atravts da dinamometria.

(i) Recomenda-se incentivar, ao longo de toda a vida, a pretica de atividade fisiga regula
incluindo exerctcios com caracterfsticas anaerebicas, a ...m de se otimizar a denside
eSsea e a massa muscular.

(i) Recomenda-se a realiza,fo de exercfcios com equipamentos de muscula,fo, a parti
da infSncia, desde que sejam prescritos e realizados com supervisfo de pro...ssion
capacitados.

(iv) Recomenda-se a orienta,fo de alongamentos musculares a todos 0s pacientes com F(
para prevenir ou tratar altera,%o.es posturais. Devem ser realizados alongamentos para
cintura escapular, membros superiores, tronco e membros inferiores.

(v) Recomenda-se que 0 ...sioterapeuta monitore e oriente sobre a postura e o #iTionam
adequado em repouso, na escola, local de trabalho e durante a realiza,fo da a.sioteraj
respirateria.
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REABILITACAO PULMONAR PRE E POS-TRANSPLANTE DE

PuLMAO

Fabrecio Fontoura

Os programas de reabilital’o pulmonar, acompanhados de #sioterapia contenua,
antibioticoterapia adequada e nutri!"o efetiva, t$m aumentado a m%dia de idade de indiveduos co
FC*. A maioria dos centros de transplantes oferece ao paciente um servi!o de reabilltatiogou
pr%-operat&rio, a #m de otimizar a condi!"o cardiorrespirat&ria e muscular dassggep,
preparando-o0s para a cirurgia. Em alguns centros, a reabilita!"o pulmonar pode estadasa
uma condi!"o, para que o paciente seja incluedo em lista de espera de transplante de pulm”o o
permanel!a na mesnia

A fragueza muscular esquel%tica, a baixa capacidade aer&bica e a fr'gil condi!"o &ssea s
caracteresticas comuns em pacientes com FC e impactam diretamente no desfecho dotéranspl
de pulm"o3. Existem poucos estudos que avaliam os efeitos do exercecio fesico em pacientes co
FC transplantados, ou mesmo em lista de espera para o transplante. A maiovid®tesas %
para a popula!"o de doen!a pulmonar obstrutiva cr(nica e doenlas intersticiés entanto, a
condi!"o pr%-transplante pouco difere de pacientes com FC que apresentam doen!a pulmonal
avan'ada. Na experi$ncia do Servilo da Santa Casa de Porto Alegre, alguns pacientesagiosaminh
para o transplante e participantes do programa de reabilita!"o pulmordenpcser retirados
temporariamente de lista de transplante ao longo desse processo, devidwra eietica, funcional
e de qualidade de vida, ap&s o programa de reabilital"o. Esses casos ocorrem ciieyo$aiora
em pacientes com bronquiectasias e que n"o recebiam tratamento adequado gtexafmas de
remo!"o de secre!"o, otimiza!"o da terapia inalat&ria e exercecio fesico regular.

H' evid$ncias de que a pr'tica de exercecio fesico regular, incorporada a um estilo de vida
mais ativo, possa melhorar a capacidade cardiorrespirat&ria e reduzir o dedemidalpulmonar
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em pacientes com FC °¢, Estudos tém mostrado resultados positivos da reabilitacdo pulmonar em
populacgdes pediatricas 7 e adultas com FC 8, Os principais resultados encontrados sao na manutencao
ou melhora da capacidade funcional, melhora da qualidade de vida & e menor tempo de internagao
pos-transplante °.

A capacidade de caminhar de forma independente estd associada a um bom progndstico
poés-transplante de pulméo, visto que pacientes com maiores distancias percorridas no teste de
caminhada de seis minutos (TC6m) apresentaram um menor tempo de internacdo pos-transplante®.
O teste de exercicio cardiopulmonar pode ser utilizado para uma melhor compreenséo da limitacéo
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 esta associado a maior sobrevida *.
Entretanto, o paciente estd mais familiarizado com o TC6m e este teste tem melhor relacdo com as
atividades de vida diaria. Em doentes graves, o teste demonstra ser su [Ciknte para estressar o sistema
com respostas [Siblogicas 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 anaerodbico, baixa capacidade de utilizacdo de oxigénio e perda de forga
muscular periférica, enquanto a forca e area de sec¢do 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 atro [aimuscular **. Apés 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 5. 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 reducdo da capacidade de exercicio pds-transplante %5, A
anemia é comum no pés-operatorio, sendo potencializada pela disfuncdo muscular induzida pela
imobilizacdo na unidade de terapia intensiva e pelo uso necessario de imunossupressores (inibidores
de célcio e corticoides), que acabam gerando um retardo na recuperacdo funcional do paciente,
diminuindo a capacidade de extracdo de oxigénio pelo musculo. As alteracbes na propor¢do do
tipo de [brda muscular | e 11 tém sido descritas por alguns estudos e sdo atribuidas, basicamente,
a condicdo muscular prévia do paciente, no momento do transplante pulmonar, prejudicada por
longos periodos de imobilismo 3815,

As orientacOes para a prescri¢do de exercicio fisico, ainda, seguem as orientacdes gerais para
pacientes com doenga pulmonar obstrutiva cronica (DPOC) e idosos saudaveis, mesmo que a
populagdo com FC tenha caracteristicas diferentes, incluindo a idade de agravamento da doenca
e as manifestacdes sistémicas. Ainda que ndo exista indicacdo de protocolos especi[cds, alguns
cuidados sdo necessarios, quando pacientes com FC sdo submetidos ao exercicio fisico aerobico e
ao treinamento de forga, entre eles, esta a individualidade bioldgica, a especi [citlade, o controle da
carga de trabalho (intensidade), o volume, a frequéncia, a duracéo, o tempo de recuperacao e 0 gasto
energético envolvido. A autonomia do paciente e 0 seu comprometimento em realizar a terapia diaria
de remocao das secrecOes é parte fundamental para a diminui¢édo do trabalho respiratorio e do gasto
energético. Apesar do namero crescente de publica¢fes sobre exercicio, 0s estudos, ainda, sdo com
desenhos inadequados e com uma amostra reduzida, tornando dificil a formulacdo de parametros de
referéncia e a escolha entre treinamento aerdbico, treinamento de forca ou treinamento combinados
nesses pacientes, principalmente na condicédo pré e pds-transplante de pulméo ©.
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A intensidade do programa de exercecios, particularmente nas fases pré€-transplante e pes
transplante imediato, € determinada principalmente pela limita,fo de sintomas€@ispNo
entanto, tanto a frequ,ncia cardeaca como a escala de Borg se correspomdanmtansidade
do exercecio e sfo ...teis para controlar a tolerfncia e a progressfo do programa de exercecios.
indiveduos que aguardam transplante pulmonar, a frequ,ncia cardeaca podgmpomelhor
m€todo para a prescri,f 0 ou monitoriza,fo da intensidade, pois a faixa alvo nfo pddarsada,
devido a uma limita,fo ventilateria precoce durante o exercecio. AIEm disso, medicamwemios
os blogueadores podem tornar impossevel atingir a frequ,,ncia cardeaca ahamteradias doses de
broncodilatadores facilitam a supera,fo da faixa &alvo

Atualmente, os benefscios do exercecio aersbico er@e &inda, carecem de mais evid,ncias,
qguanto I sua aplicabilidade; no entanto, nfo h™ evidsno@éaa desencorajar sua indicalf.0AlEm
disso, outros fatores devem ser observados e comspBEmpre que possevel, tais como: desidrata, fo,
broncoespasmo, hipoxemia, dispneia e a fadiga Haugento perif€rica quanto ventilaterfa®: 1> 1718

A desidrata,fo tem um papel importante na tolerfncia ao exercecio bem como na fun,fo
homeosttica, visto que pacientes com FC subestimam a sede e desidratam tr,s VE pedonojais
indiveduos saud“veis da mesma faixa et’ria, quando se exercitam a temperaturas entré " 3&33%.C
hidrata,fo, durante o exercecio, deve ser supervisionada com objetivo preventutenmdando-
se um acompanhamento nutricional especializado para reposi,fo eletrolstica e hidratgife, |
0s repositores esportivos mais comuns t,m quantidade inferior a 50 mmol/L de NaGhtqorta
insuScientes para reposi,FoA avalia,fo do suor e da perda de eletrslitos, em faixas especeScas de
exercecio, pode ser uma op,fo para prescri,f o de exercecio; por€m, no Brasil, existem poucos centrt
gue realizam essa avalia, fo.

O uso de ventila,fo nfo invasiva (VNI) pode ser uma estrat€gia vi'vel, durante age’tica
exercecios aerebicos, naqueles pacientes com baixa tolertncia e resist,ncia ao exercecio, devi
principalmente, I dispneia e f fadiga. O uso de VNI associado ao exercecio tem demonstrado melho
na capacidade funcional, atrav€s do aumento da ventila,fo com redu,f o da hipoxeencagnifa e
do trabalho ventilaterio; aten,fo especial  umidiSca,fo e aquecimento da VNI, devitio axa)
podendo ressecar as mucosas das vias a€reas superiores € 0 muco nos pacientes higetsecretivos

A hipoxemia, durante o exercecio, € evidenciada ao Snal de grandes esfor,0s, nfo sendo u
fator limitador evidente ¥ continuidade do exercecio, sendo parte dela atribueda ¥ Higgweenti
alveolar ou T hiperventila,f8. A suplementa,fo com oxig,nio pode prolongar o tempo de esfor,o,
diminuindo o surgimento de hipoxemia e da sensa,fo de dispneia, sendo, frequententieatdg uti
guando ocorre a queda de satura,fo de oxig,nio abaixo de 90%, durante o ekdladadta de
oxig,nio suplementar, uma alternativa € o treinamento intervalado com pausaagassin 0 uso
de cicloergEmetro, evitando quedas na satura,fo de oxig,nio.

A avalia,fo Ssioterap,utica, indicada para pacientes em lista de transplante e petartansp
€ aquela capaz de estressar 0 sistema cardiorrespiraterio e muscular, a&ectde o principal
comprometimento funcional dos pacientes, adequando o melhor tratamento.

Recomendal!"o

() Recomenda-se que pacientes com FC, quando em lista de transplante de pulmfo, ingresse
em programa de exercecio supervisionado, com foco na otimiza, f o da capacidade funciona
e ganho de for,a muscular, principalmente perif€rica, at€ o0 momento do transplante.
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(i) Recomenda-se que pacientes, que jo tenham realizado o transplante, participem de
programas de exerc€cio supervisionado, com foco na otimizae,0 da capacidade funcional
aerfbica e fortalecimento muscular global, com incentivo ,, pretica de esportes.

(i) Recomenda-se que o programa de reabilitae,0 pr...-transplante seja realizado com ume
frequtncia de duas a trfs vezes por semana, durante um per€odo de trts meses. Af
esse per€odo, ... poss€vel manter duas vezes por semana, tornando-se cont€nuo, ¢
procedimento cirtrgico do transplante.
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PARTICULARIDADES DA REABILITACAO PULMONAR NA FC

Luciana Santos Carvalho e Rosa Carvalho

A reabilitacdo 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 consideracdo a variedade de aspectos especi [cds de pacientes
com FC, como ampla faixa etéria, risco de contaminacdo cruzada de patdgenos do trato respiratorio,
em especial as multirresistentes, risco de hipoglicemia e a maior necessidade de reposicao hidrica e
de eletrolitos, durante o exercicio ¢, algumas particularidades da RP necessitam ser adequadamente
abordadas.

Contamina#$o Cruzada

O risco de pacientes com FC desenvolverem contaminagdo por diferentes patdgenos esta
relacionado a trés principais fatores: a) contato direto entre 0s pacientes; contato indireto, onde um
objeto no ambiente frequentado funciona como agente transmissor e ) através de goticulas eliminadas
pela tosse ou por aerossois, que permanecem em suspensao no ambiente >7. Neste sentido, embora
a segregacdo venha a privar pacientes com FC dos beneficios de atividades em grupo, proprias de
programas de RP, essa medida € considerada fundamental para a prevenc¢do de infeccdo cruzada e,
por conseguinte, para o controle clinico dessa populagdo *2,

A Cystic Fibrosis Foundation (CFF) recomenda, para todos os pro [ssionais de saude, 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 4gua e sabdo antimicrobiano, antes e apds o uso de luvas e antes e ap6s contato direto com 0s
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pacientes (pele, mucosas, secres€es e outros euidos corporais) ou objetos que os mesmos tenh;
tido contato. O ambiente, incluindo mobili,rios e demais equipamentos como estdiasletas
ergomftricas, devem ser higienizados de acordo com as recomendas€es da comiss,o de controle
infece,,0 hospitalar locdl.

Suporte Nutricional

Em pacientes com FC, o controle nutricional f fundamental para garantir cresciment@p!nder
estatural, desenvolvimento e status nutricional mais adequados poss"veis, assmac@nessas
condis€es durante toda a vida. Neste sentido, a utilizas,0 de dieta com elevados teoragae gord
energia se caracteriza como padronizae,,0 do manejo nutricional

Durante a realizae,0 de exerc"cios f"sicos, 0 aumento da demanda energftica pode implice
maior necessidade de nutrientes, principalmente nos pacientes com maior comprometimento
pulmonar. Uma avaliae,0 nutricional minuciosa pode garantir a intervens, 0 necegsmanutens,,0
dos n"veis desejados de atividade f*sica

Reposi!"o h#drica e de eletr$litos durante o exerc#cio

Pacientes com FC apresentam maior necessidade de reposie,0 h"drica e de s$dio, durante
realizae,0 de exerc"cios, principalmente, em condis€es de calor exéesdsivo

Diabetes Relacionado % Fibrose C#stica (DRFC)

Com o avanear da idade, pacientes com insu%ci&ncia pancre,tica tendem a aprelsetgar dia
relacionado # FC (DRFC), estando esta condis,0 relacionada ao agravamento cl"nico e ao decl'n
da fune, 0 pulmonar. A DRFC ocorre tanto por de%ci&ncia de insulina, devido ao cetipremo
das ilhotas de Langerhans, como por resist&ncia # absore,0 de insulina, adl@oprocesso
ineamat$rio e # terapia com corticoesteroitfes

Pacientes com DRFC devem veri%car seus n'veis de glicose, antes e durante a realizas,0
atividades f"sicas. Devido # fal&ncia do mecanismo adaptativo na secree,0 de digolenaos
exerc"cios aer$bicos e anaer$bicos, pode ocorrer hipoglicemia. A queda da glicose ocorre por exce
de insulina circulante, durante o exerc"cio f'sico, seja pelo aumento da absore, ik imstada
no tecido subcut'neo, seja pela perda da capacidade end$gena de redue,0 dos nilaiteside
insulina, o que prejudica a liberas,,0 hep,tica de glicose e predisp€e o paciente # hipoglicemia em 20
60 minutos, ap$s o in"cio do exerc"cio. Deve-se %car atento aos sinais e sintomas de hipoglicemia:
n"veis de glicose iguais ou menores que 70 mg/dL, podem surgir taquicardia, sudorese, nervosisi
cefaleia, tremores e tontura'®

Aspectos Emocionais

A ader&ncia dos pacientes com FC, principalmente, a partir da adolesc&ncia, f comprometic
pela complexidade da abordagem terap&utica. Sintomas de depress,0 se tornameyeyva
gualidade de vida cai, principalmente nos pacientes com quadros cl'nicos maist.gedeass
positivos da realizae,0 de atividade f'sica nas condis€es gerais de sa*de, em aspectos pscol$gico
na qualidade de vida t&m sido relatados

Recomenda!"o
() Recomenda-se que medidas adequadas de controle de infece€es - lavagem de m,0s, u
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de equipamento protetor, higienizacdo do ambiente e de equipamentos utilizados — sejam
praticadas pelos pro [ssionais e constantemente orientadas aos pacientes e cuidadores.

(i) Recomenda-se a ingest€o de |l,quidos a cada 15-20 minutos, assim como inclus€o extra
sal na dieta, com dose difria de 3 a 10 mEq/Kg, de forma preventiva, al,m de administras€c

de sais de reidrata«€o oral por livre demanda.

(i) Recomenda-se aos pacientes que apresentam DRFC, levando-se em consideras€o
caracter,sticas das necessidades nutricionais de cada um, a utiliza«€o de estrat,gias qt
visam ... manutene€o de estado nutricional Ttimo, com uma dieta sem restrie€o €altrica

medidas de controle glictmico.

iv) Recomenda-se a monitoras€o de sintomas de ansiedade e depress€o, principalmente

partir da adolesctncia, considerando o impacto destes na ades€o ao tratamento.
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COMPLICACOES RESPIRATORIAS

Jeeerson Veronezi

Hemoptise

I de"nida como expectora#$o com sangue procedente das vias ‘a%nmelasra hemoptise
leve e ocasional seja comum na FC, a quantidade de sangue % que determina a gravidade, pode
levar & aspira#$o, destrui#$o da via a%rea e choque, devendo ser tratada pfohtameptise
maci#a ocorre, quando o sangramento % maior do que 240 mL, num per'odo de 24 horas, ou mai
doque 100 mL, durante v(rios digse ocorre em uma preval)ncia de 1* em criarfede 4 a 10%
nos adultos °.

Dentre os fatores associados com maior risco para hemoptise, estdo os pacientes com maior
idade, aqueles com doenca pulmonar avancada e a colonizag¢do por P. aeruginosa 5 enquanto que
o fator protetor acompanha aqueles que usam dornase alfa e fazem inalagdo com tobramicina 3. O
manejo clinico da hemoptise varia da antibioticoterapia’ e uso de (cido tranex+mico, at% a necessidade
de emboliza#$o das art%rias br-nquicas ou ressec#$o cir/rgica do segmento ou lobo &ometido

N$o existem dados publicados sobre manejo "sioterap)utico na hemoptise, deste snodo, a
recomenda#9es s$o baseadas na experi)ncia dos especialistas. A aten#$o0 deve apglicdsitn na
das t%cnicas para remo#$0 de secre#$0 das vias a%reas e terapia ijelatndo @ébdepura#$o
das secre#9es sem exacerbar o sangramento.

Em casos de hemoptises pequenas ;<5mL= ou raias de sangue no escarro, n$o ha#&momend
de suspens$o de terapia inalat:ria e "sioterapia. Contudo, em um primeiro episshogi@amento,
0 "sioterapeuta pode julgar necess(rio suspender, temporariamente, ;1>2 dediszowarpress$o
das t%cnicas com press$o expirat:ria positiva ;REP=
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Em hemoptises moderadas (5 a 240mL), existe um risco, em rela*€o ¢ nebulizas€o com solus€c
salina hipert,nica e dornase alfa. No entanto, Flume €t(@009) encontraram uma diminuis€o
na incidfncia de hemoptise naqueles pacientes que usaram RhDnase. Sugerem-se maior atent
e cuidado com t,cnicas de PEP, sendo preferidas as t,cnicas de depuras€o das vias a,reas com
cicloativo da respiras€o e drenagem aut...gena. Minimizar a tosse vigorosa ou excessiva. O exerc
ftsico intenso deve ser reduzido e faz-se necesstrio cuidar com o posicionamento. tamueatan
a %osioterapia respirat...ria seja adaptada e n€o suspensa, pois 0 acSmuloedsessgoeno
parfnquima pulmonar n€o ajuda no processo de recupetas€o

Nos casos de hemoptise maciea (>240mL), s€o suspensas todas as rotinas de trapia, inal
%oSioterapia e atividades ftsicas, e deve-se otimizar oxigenas€o e umidi%o.cas€o dad\aataa,reas.
situa«€o, ,, provivel que o paciente realize procedimento para embolizas€o de arfprfaxhs
e %oque em repouso por 1 a 2 dias. Ap...s solucionado o sangramento agudo, reiniciese a ter
inalat...ria, %osioterapia e atividades ftsicas, gradualmente. Pode-se iniciar osetcpress€o
positiva e, progressivamente, retornam-se es t,cnicas com PEP, assegurando uizes@iais
vasos sem risco de ressangramérito

Recomendal!"o

O %osioterapeuta auxilia no manejo das hemoptises, ajustando t,cnicas depi#osiotera
respirat...ria e terapia inalat...ria, de acordo com a gravidade do epis...dio. Emshesgogtias, o
%osioterapeuta deve encorajar o paciente a manter as rotinas sem alterae!es. Eseksenuaj@radas,
suspendem-se, temporariamente, nebulizas!les com solus€o salina hipert,nica e tomcd2EP.

Em hemoptises macieas, a %osioterapia e terapia inalat...ria s€o suspersasecm@halizas€o das
art,rias br,nquicas seja realizada, sendo reintroduzidas, gradualmente, ap...s o procedimento.
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Pneumot!rax

I deenido como a presen”a de ar dentro do espa”o pleural. Na FC, o pneumot#rax, geralmente,
$ secund%rio & doen"a pr$-existehta incid'ncia varia de 3,4 a 6,4* de todos os pacientes, e est%
associada & presen"a de P. aeruginosa, Burkholderia cepacia ou Aspergillus fumestas
volume expirat#rio for"ado, no primeiro segundo (VEF1) < 30* do previsto, nutri"+o enteral,
insueci'ncia pancre%tica e hemoptise madi"@&oi demonstrado, tamb$m, que medicamentos
inalados como dornase alfa e tobramicina aumentam a chance de pneumot#rax, provaveéitent
decl/nio do VEF1 ap#s a inala"t@\I$m disso, ocorre em pacientes com doen"a mais avah'ada
sendo assim, a incid'ncia aumenta para 18 a 20* nos adtftos

Um pneumot#rax pode ocorrer em um paciente com FC como resultado da ruptura de bolhas
subpleurais na pleura viscetdbem como por altera"=es no >uxo a$reo nos pulm=es e naqueles com
danos estruturais. Obstru"+o endobr?nquica com in>ama"+o podem causar aprasitma$reo,
com aumento da press+o no tecido alveolar, o que resulta em ruptura do par'pglimoaar .

Diante de um pneumot#rax, a maioria dos pacientes apresenta sintomas de dor e*diSpaedo
existe suspeita cl/nica de pneumot#rax, o raio-x de t#rax $ 0 m$todo mais simples parar@nerma
diagn#sticd™.

No pneumot#rax de tamanho pequeno, geralmente assintom%tico, 0 tratamerve envo
observa"+o e@ou aspira"+o atrav$s de uma agulha. J% um grande pneumot#rax requer drena
intercostal. Antibi#ticos intravenosos s+o iniciados para prevenir infec"=es decorrentes"da reten
de secre"=es, o0 que pode retardar a reexpans+o do pulm+o colapsado, embora, aindarseEm con
de especialista¥ Um pneumot#rax recorrente requer um tratamento mais agressivo, como
pleurectomia parcial. Caso o paciente esteja debilitado, a pleurodese poder% seleasptit,;
no entanto, ela poder% ser uma contraindica"+o relativa, caso, futuramente,te pacessite de
transplante pulmonat 3

N+o0 h% dados publicados sobre 0 manejo esioterap'utico de pacientes com pneumot#rax
As recomenda'=es baseiam-se na experi'ncia de especialistas experientes. Em pacientes c«
pneumot#rax pequenos e n+o drenados, o0 esioterapeuta suspende as t$cnicas com PEP, mantt
adequada umidieca"+0 das vias a$reas, orienta tosse com menor intensidade e exerc/cios f/sicos le
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Em casos de pneumoterax grandes, 0 paciente iniciar€ a esioterapia somente apes ter sido
inserido dreno de terax. Nessas situa,fes, pode ser necess€rio transferir o paciente para unidac
de terapia intensiva e promover suporte ventilaterio invasivo ou n,0 invasive gstabiliza,,o.

A utiliza,,o de PEP em pneumoterax drenados ... controversa entre 0s esioterapeutas. Alguns
proessionais acreditam que a PEP deva ser suspensa por 1 a 2 semanasupHrstudai pleural

e pneumoterax recorrente. A terapia inalateria deve ser mantida e as t..deniwab ativo da
respira,,0 e drenagem autoginica s,0 mais adequ&ddsxerctcios ftsicos s,0 reintroduzidos
progressivamente. Caso o paciente seja submetido ~ pleurodese, o *sioterapejiatdeaderapia

diante da analgesia adequada, nebuliza,,o regular e mobiliza,,0 précoce

Recomendal!"o

Em pneumoterax pequenos e n,o drenados, o esioterapeuta suspende as t...cnicas com PE
mantendo adequada umidieca,,0 das vias a...reas e orientando tosse com menor intensidade.

Em pneumoterax grande drenado, a terapia inalateria deve ser mantida. As t...cnicas sen
press,0 positiva como o ciclo ativo da respira,,0 € drenagem autogtnica podem ser restizadas
restri,fes. A utiliza,,0 de PEP ... controversa entre os esioterapeutas. Alguns peissstoeditam
gue a PEP deva ser suspensa por uma a duas semanas para evitar ftstelgpéeumaiterax
recorrente. Quando suspenso, a PEP deve ser reintroduzida gradualmeaiguddgiter atividade
gue envolva mergulho.
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Atelectasia

Pacientes com FC apresentam secrecdo abundante de aspecto purulento !, favorecendo o
aparecimento de colapso segmentar ou lobar 2. A atelectasia ocorre como resultado de plugs
mucosos e doenca parenquimatosa severa . Os pacientes, frequentemente, respondem aos
antibi#ticos endovenosos e €sioterapia respirat#ria, entretanto, o colapse sk, predispondo
a lronquiectasias cronicas .

O manejo cl%nico inclui broncodilatadores, antibi#ticos, altas doses de corticoides, uso d
mucoliticos, ventilagdo ndo invasiva e broncoscopia. A lobectomia é realizada, se 0 paciente tem
funcdo pulmonar preservada e apenas um lobo acometido 3. As recomendacdes sdo baseadas no
consenso de comit*s e na opini"o de pro€ssionais experientes.

O aparecimento de atelectasias deve alertar o [Sibterapeuta sobre possiveis falhas no tratamento.
Arevis"o da frequ*ncia da €sioterapia e da terapia inalat#ria deveadd fiefto adequado da solu!"o
salina hipert$nica e da dornase alfa facilita a expectora!"o e pode prevenir +resscthsiat por
ac/mulo de plugs. O estado psicol#gico dos pais e €lhos com doen!a pulmonar supurativa cr$nice
ou bronquiectasias pode in<uenciar na ades"o =s t&cnicas para remo!"o de secret'esles'n &

a principal causa de falha no tratamento das doen!as pulmonares cr$nicas em pediatria

O uso da PEP, em pacientes com atelectasia, promove <uxo a&reo distal a abstv&so
dos canais colaterais. O aumento do volume de ar atr+s das secre!'es provoealianiegde
press"o su€ciente para deslocar as mesmas das pequenas vias a&reas pass \dasnalioe
calibre, favorecendo a expectora!"o. Sendo assim, 0 uso em lactentes, que n"o EPosSEatais
colaterais bem de€nidos, & controvér$tor outro lado, Constantini et alevidenciaram que, com
uso da PEP em lactentes, duas vezes ao dia, era seguro com melhora da troca gast%a, em rel
=queles que usaram drenagem postural modi€cada, num per%odo de 12 meses.

Outra manobra bastante usada na pr+tica cl%nica, mas sem muitas evid*ncamhfaa M
de Compress"o-Descompress”o (MCD). Consiste de uma compress”o do t#rax na faseiaxpirat#r
seguida de conten!"o tor+cica e descompress”o abfufdarante a compress”o expirat#ria, h+
desinsu<a!"o dos pulm'es e diminui!"o do volume de reserva expirat#rio, permitindo aumento do
volume corrente inspirat#rio associado a maior mobilidade da caixa tor+cicands®int, ocasiona
0 aumento da press"o transpulmonar reexpandindo +reas atelectasiadas.
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Recomendacao

A realiza*€o regular de terapia inalateria e ,sioterapia respirateria previnsorgimento de
atelectasias. O monitoramento, atravfs de exames de imagem, auxilia na detece€derezace
colapsadas.
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Exacerbacdo pulmonar

S€0 episedios de piora dos sinais e sintomas que justi,cam um tratamento maiv@agressi
Pacientes podem ter um aumento na frequ#ncia ou gravidade dos seus sintomas, tais como pio
da tosse, aumento na produs€o de secre«€o, dispneia, decl$nio no VEF1 > 10%, diminuis€o d
saturas€o periffrica de oxig#nio (SpO2) ou o aparecimento de febre, perda de peso sdiefrsopti
exacerbas&es podem ocorrer em qualquer fase da doenea e t#¥m um impacto adverso na qualida
de vida*>.

A frequ#ncia das exacerbas&es aumenta na medida que a doenea pulmonar progride e es
associada com decl$nio da fune€o pulmonar e mortalidade pfétdgeando n€o h, resposta com
antibistico via oral, o paciente dever, ser internado para antibioticoterapia endeyémessi,ca*€o
da ,sioterapia respirateria e suplementas€o nutriciotial

A ,sioterapia para remoe€0 de secree&es das vias afreas f ferramenta crucialparéq
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e manejo das exacerbas€es pulmonares em indiveduos com FC de todas as idades. O uso
press,o expiratfria positiva (PEP), em comparae,0 a outras t,cnicas, demonstrou uma tasenor

de exacerbae,0 nos pacientes com FC. Os dispositivos com PEP s,0 amplamente utilizados po
indiveduos com FC, est,0 disponeveis por um custo baixo e podem ser facilmente tedspdd

um lugar a outré?

T,cnicas para remoe,0 das secres€es das vias a,reas podem ser cansatidasygjpacientes
est,0 indispostos, durante o aumento da demanda ventilatfria, alteras€es das gamnsas e
dispneia. Dois ensaios clenicos cruzados e randomizados evidenciaram que uma ...nica Sess,0
ventilae,0 n,0 invasiva (VNI) pode amenizar a sobrecarga dos m...sculos respiratfrios, asrante
t,cnicas de remoe,0 das secres€es em adultos e crianeas com FC, resultando em npeieds €lis
menos dessaturas,8.

A suplementae,0 de oxigtnio faz parte dos cuidados de indiveduos portadores de doeneas
pulmonares crinicas associada "~ hipoxemia. De maneira geral, 0s m,dicos prescrevertecqiigen
para pessoas com FC, quando ocorre hipoxemia. A oxigenoterapia a curto prazoanusiigeirzae,o,
durante 0 sono e exercecio, mas est%o associada "~ hipéfcapnia

Recomendal!"o

O uso de oxigenoterapia pode ser necess%orio, em pacientes exacerbados com hipoxen
A utilizas,0 da VNI, como adjuvante “s t,cnicas de higiene brinquica em pacientes com doenea
avaneada, auxilia no manejo da dispneia e fadiga.
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TERMINALIDADE E CUIDADOS PALIATIVOS

Daniele Piekala

Assim como outros pro!ssionais da sa"de, !sioterapeutas muitas vezes serdeparalguns
dilemas diante de pacientes com FC, em est#gios avan$ados da doen$a. De que maneira agir diz
de pacientes em !nal de vida? Eles devem ser transferidos para unidades de terapia intensiva? O |
de ventila$%0 mec&nica invasiva e/ou n%o invasiva ' adequado? At' onde se deve ir? At onde
pode ir? At' onde o paciente e a fam(lia desejam ir? Qual o manejo adequado para estes pacientes
suas diferentes fases e perspectivas?

O conceito de terminalidade gira em torno de onde se situam as consequ)ncias. Trata-se d
momento em que se esgotam as possibilidades de resgate das condi$*es de sa"de do paciente
possibilidade de morte parece inevit#vel e previs@dmitir que esses recursos se esgotaram e que
0 paciente se encaminha para o !'m da vida n%o signi!ca que n%o h# mais o que fapedi$éssa
uma ampla gama de condutas pode ser oferecida ao paciente e + sua fam(lia, vigaiodieadoa
e + diminui$o do desconforto. Sempre que poss(vel, o paciente deve ter a autonomia de escolhas.

Ao se discutir terminalidade, o conceito de cuidados paliativos, frequentementecesétias
Contudo, ' importante ressaltar que o termo duidados paliativos® envolhaoogito amplo e n%o
est# relacionado, apenas, + fase 'nal da?vidan ocasides em que o acompanhamento € iniciado
precocemente, ' poss(vel auxiliar pacientes e familiares a lidar com a carga da doen$&raadminis
sintomas complexos e facilitar o planejamento dos cuidados avaid$satpsido a Organizagdo
Mundial de Sa'de, &uidados paliativos consistem na assist)ncia promovida porquipa e
multidisciplinar, que objetiva a melhoria da qualidade de vida do paciente e sdiasefgnaiiante
de uma doen$a que ameace a vida, por meio da preven$%o e al(vio do sofrimento,cd&%i@nti!
precoce, avalia$%o impec#vel e tratamento de dor e demais sintomas f(sicossisolflgisps e
espirituais®.
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Segundo o0 manual da Associacdo Nacional de Cuidados Paliativos ’, « papel do ,sioterapeuta
instituir um plano de assistfncia que ajude o paciente a se desenvolver, o mastatipass,vel,
faciitando a adaptas€o ao progressivo desgaste f,sico e suas implicas...es emocionags, social
espirituais, ate a chegada de sua morte. N€o existem dados na literatura que ab@tigraraspte
o tratamento de ,sioterapia nos estfgios terminais da FC. Contudo, sabe-se qteidanemos
pacientes com FC « ocasionada em 85% dos casos por insu,cif ncia respisgfda o ,sioterapeuta
um dos pro,ssionais envolvidos no manejo da oxigenoterapia, ventilas€o0 mec8ucavasiva/
invasiva, terapia inalatfria e adaptas€o de tecnicas ,sioterapfuticas, que, nessgonobjetivam
conforto e dignidade adaptadas %.s metas e valores de éada um

Recomendal!"o

O ,sioterapeuta deve planejar sua assistfncia, visando adaptar seu pacieatFessiyo
desgaste f,sico e suas implicas...es emocionais, sociais e espirituais. A equigEphmatidie
assistfncia ao paciente com FC, da qual o ,sioterapeuta faz parte, deve garanttop@dijaidade
e auxiliar o paciente e sua fam,lia nas suas escolhas de ,nal de vida. O ,si@er8paldve ser
identi,cado como um pro,ssional que administra tecnicas, que podem ou n€o ser necessirias,
determinadas situae...es que beiram a morte, mas, sim, como um pro,ssional que possules,ncu
longa data com o paciente e com a fam,lia, sendo sua atuas€o fundamental nesse momento.
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VENTILACAO NAO INvASIVA NA FIBROSE CisTicA

Daniele Piekala, Bruna Ziegler

A ventila!"o n"o invasiva (VNI) tem papel importante no manejo da insu#ci$nciaatftia
e dispneia, em pacientes com doen!as pulmonares. No paciente com FC, a VNI tem sido descrit
como uma 3ponte para o transplante de pulm"o® por meio do retrocesso teroptagarogress”o
da insu#ci$ncia respirat%ria e estabiliza!"o da fun!"o pulmonar, em pacientes compidergaar
avan'ada-?

A VNI melhora a mecanica pulmonar, mediante o aumento do [uXo de ar e troca gasosa; reduz
o trabalho respirat%rio e a sobrecarga mioc&datam de diminuir as taxas deuioacao.

O uso da VNI, em pacientes com FC, é indicado em diversas situac@es:

1. Insulciéncia ventilatéria aguda: indicado para pacientes com hipercapnia, frequéncia
respiratOria elevada e dispneia **. Utilizada com frequéncia em estagios [nais de vida, para
alivio da dispneia e do desconforto ventilatorio *.

2. Distarbios do sono: a hipoventilacdo noturna em pacientes com FC moderada e grave é
um marcador precoce de deterioracdo respiratoria, podendo levar ao desenvolvimento de
insu [Cincia respiratoria cronica e hipercapnia diurna. O uso da VNI noturna melhora
a oxigenacdo durante o sono, reduz a hipercapnia diurna e sintomas de dispneia e fadiga,
além de melhorar a capacidade maxima de exercicio 3°.

3. Remocéo de secre¢do: a VNI pode ser utilizada como coadjuvante dos tratamentos para
remocao de secrecao das vias aéreas no paciente com FC. Pode ser utilizada, antes ou durante
uma sessdo de [Sibterapia, sendo necessario associar técnicas para auxiliar na expectoracao,
como, por exemplo, o ciclo ativo da respiragdo, as técnicas manuais passivas, a técnica de
expiracao forcada e a tosse. Em pacientes com FC internados por exacerbacdo pulmonar,
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a VNI demonstrou melhora na funcdo pulmonar, forca muscular respiratéria e sensacao
de fadiga. O uso da VNI esta associado com a facilitacdo da expectoracdo e reducdo dos
sintomas de dispneia durante a [Sibterapia 3467,

4. Realizacdo de exercicio: 0 uso da VNI pode facilitar 0 desempenho no exercicio, em
pacientes com FC, podendo ser utilizado antes ou durante a atividade. Os beneficios incluem
a melhora da ventilacao, reducdo da dessaturacdo e aumento do desempenho funcional. O
uso da VNI, associada ao exercicio, é especialmente Util em pacientes com doenca grave, em
que a dispneia e a fadiga contribuem para o descondicionamento e limitam o treinamento
efetivo 7.

Recomendal!"o

A VNI auxiliano alivio da dispneia e desconforto ventilatorio, principalmente em estagios [nais
de vida. O uso de VNI ! noite melhora as taxas de oxigenas€o, hipercapnia e sintoinhetsrien
diurnos, al...m de melhorar a capacidade de exerc,cio. Al...m disso, a VNI auxilia na expectoras
redu«€o dos sintomas de fadiga ventilateria durante a f sioterapia e melhora dectalad'exerc,cio.
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GESTACAO

Bruna Ziegler

O perlodo gestacional " repleto de altera#$es anat%micas e &siol'gicas. A modi&ca#(o «
mec)nica ventilat'ria " causada pelo aumento do volume do abdominal, sista m+sculo reto
abdominal e eleva#(o da posi#(o de repouso do diafragma, favorecendo um padr(o vemiilat'rio
predom!nio apical, aumento do esfor#o ventilat'rio e hiperventild#@® dispneia " uma queixa
comum entre as gestantes

Com o aumento da longevidade, quest$es relativas - gen"tica familiar e ferti(ioladels
vez mais frequentes na popula#(o de adultos com FC. A gesta#(o em pacientes com FC deve
planejada junto - equipe multidisciplinar para avalia#(o dos riscos associadasH{@da doen#a,
e, tamb"m, para o adequado planejamento gen®icAs comorbidades relacionadas ao avan#o
da doen#a, associadas -s altera#$es &siol'gicas, que ocorrem durante a gesta#(er podam s
combina#(o complexa e de dif!cil contréle

No Brasil, dados do Registro Brasileiro de Fibrose Clstica OREBRAFC4 demonstram un
n+mero ainda pequeno de gesta#$es, um total de 33 casos, entre os anos de 282&el2831@
h* estat!sticas sobre complica#$es obst"tricas na popula#(o brasileira. Dados dadSb@yss
Foundation National Patient Registry apresentam um n+mero crescente de gestitfe235
casos, apenas no ano de 2815

Fatores de risco como VEF1 < 68=, insu&ci>ncia pancre*tica, diabetes mellitus, desnutri#(c
e presen#a de B. cepacia est(o associados a complica#$es obst"tricas como partosspeematur
ces*reas®'® Al'm disto, o VEF1 ? 58= do previsto se associaram a maior mortalidade materna,
ap's o parto*®

Maiores taxas de exacerba#(o e hospitaliza#(o, tamb"m, s(o relatadas, durante o per!odc
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gestacional, no paciente com FC **. Neo h€ dados de estudos prospectivos que avaliem o manejo
esioterap,utico em gestantes com FC. No entanto, os riscos relacionados f gesta,coméagep

e as altera,...es na mectnica ventilatfria garantem um argumento importantgiepa paciente
intensieque os cuidados de terapia inalatfria e *sioterapia nesse pérodo

Com o avan,o gestacional, h€ fechamento precoce das vias a%.reas e eEciad@asite
hipoxemia. A diretriz que orienta 0 manejo de gestantes com FC aconselha que, no periodo pré-natal,
a gestante tenha acompanhamento pelo [Sibterapeuta, se possivel, semanal; as técnicas devem ser
adaptadas ao est€gio da gravidez, a fun,*o0 pulmonar e o aspecto do escarsedevenitorados
e as altera,,...es musculoesquel%oticas tratadas. Tamb%.m %o poss’vel que a padeltaderdm die
identiecar se a dispneia est€ relacionada ao per"odo gestacional ou f exacerba,*o da doen,a

Apesar da auséncia de dados na literatura, com o aumento do volume abdominal, algumas
t%ocnicas de esioterapia podem neo ser mais fact’veis, como o ciclo ativo da respiemagesrdr
autog,nica. Os mSsculos abdominais s+0 progressivamente esticados e pode haserdtigstm
abdominal. Na vig,ncia de dor mectnica ou a h%ornia muscular, a assist,ng&l paa a tosse
pode ser Stit. T%ocnicas com presseo positiva (como, por exemplo, m€scara de PEP, dispositivc
oscilattrios ou retardo em selo dA€gua) s*0 bem toleradas. A ventila,*0 n+o invasiva intermiten
com baixas press...es pode auxiliar na preven,*0 dos*fis¢assicionamentos com cabeceira mais
baixa devem ser evitados pelo aumento do re<uxo gastroesdfEgico

(E medida que o abdemen cresce, a terapia inalatfria pode ser realizada com variaxoss de «
e volumes inspirattrios entre o volume residual e a capacidade pulmonar total entesifeosi,...es
para otimizar a ventila,*o regional. Neo h€ dados, na literatura, quanto aos efeitos aodetmsdo
uso da nebuliza,»0 com dornase alfa, durante a gestappornase alfa, solu,o salina hipertenica
e broncodilatadores se0 considerados seguros e podem ser utilizados. A inala,*o de colistimetato d
stdio pode ser utilizada

Se o parto for planejado, a *sioterapia respiratiria deve ser realizadaneme. Durante o
trabalho de parto, a suplementa,*o de oxig,nio deve ser usada, se houver dessaturajsoedq e o
ventila,*0 ne0o invasiva pode ser considerado, devendo ser introduzido a gestante prexjaanant
familiariza,*0. Se o trabalho de parto for demorado, tamb%o.m, pode ser necessitiria gasiante
na remo,0 de secre,...es das vias a%koreas, devendo ser realizada no per'odo entre ds contra,,...e

Mulheres saud€veis, que realizam exerc’cios aertbicos de 3 a 4 vezes por semana, por 35 ¢
minutos, apresentaram menores taxas de ces€reas, menores "ndices de diabetes raeibiel gest
e menos chances de desenvolver doen,as hiperteflsivasitividade f'sica, durante a gesta,*o da
paciente com FC, deve ser incentivada, adaptada e monitorada, periodicamente, peloetgiaterap
de acordo com a aptideo fsica pr%ovia do paciente. Pacientes previamente sedemtdias,podem
iniciar a pr€tica nesse per~odo, pois n«o existem evid,ncias de que isto aumentelidtosados
f gesta,d®.

Recomendal!"o

Durante o per‘odo gestacional, % recomendado um acompanhamento regular com ¢
esioterapeuta com per”odos de intervalo menores que os habituais. E medida que o a@edgaaen
h€ necessidade de adapta,*o0 das t%o.cnicas para remo,*0 de secre,...es das vias a¥IEa8. Th%oCNi
presseo positiva e ventila,*0 neo invasiva intermitente seo aliados importantes neSed@m A
terapia inalatfria deve ser otimizada e a dornase alfa, solu,,...es salinas hipebroncaslilatadores
t,m seu uso continuado. A atividade fsica deve ser orientada e monitorada, periodicamente.
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INCONTININCIAURIN"RIA

A incontinéncia urinaria (1U) é de [nida pela Sociedade Internacional de Continéncia como a
perda involuntéria de urina objetivamente demonstrada, podendo causar problemas de ordem social
ou de higiene .

A U é uma condicdo 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
0s sexos, e de todos os niveis sociais e econdmicos 2. A fraqueza do assoalho pélvico pode estar
associada a fatores como partos multiplos, cirurgias pélvicas, idade, de [CiEncia hormonal estrogénica
e doenca pulmonar obstrutiva cronica *5. Na FC, a IU de esforco é a mais comum e sua prevaléncia
varia de 5-76% 8, sendo maior no sexo feminino e aumentando de acordo com a idade 8.

A tosse é a principal causadora da IU, seguida de espirrar, riso, atividade fisica, [Sibterapia
respiratoria e espirometria “’. A tosse aumenta a pressao intra-abdominal e sobrecarrega,
progressivamente, a musculatura do assoalho pélvico, que enfraquece e pode provocar perdas urinarias*.
A U de esfor¢o é reconhecida como uma complicacdo comum em mulheres com FC, impactando
negativamente o desempenho da [Sibterapia respiratoria, atividades fisicas e qualidade de vida & 9.
Apesar disso, devido a mortalidade estar associada a gravidade da doenca pulmonar, as queixas de
condicBes extrapulmonares podem ser consideradas secundarias e nao receber atencéo adequada ®.

Os pacientes com FC devem ser avaliados, periodicamente, quanto aos sintomas relacionados
ao trato urinario. Questiondrios de avaliacdo 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
é um instrumento validado para lingua portuguesa que avalia a qualidade de vida relacionada a
perda urinaria. Este instrumento pode ser utilizado na prética clinica e avalia os sintomas da U e 0s
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domenios relacionados € percepe,0 de safde, impacto da IU, limitas,0 no desempenho de tarefas,
limitae,o0 fesica, limitae,0 social, relas,es pessoais, emoe,es, sono/energia e medidayvidedea

As perdas de urina podem ser evitadas ou minims&zeata o esvaziamento da bexiga, previamente,
€ sess,0 de ...sioterapia respirattria. O uso dovabte, tambim, pode ser recomendado €queles
pacientes com perda acentuada. N,o h™ evid%oneiditenatura, de que exercecios de reforeo muscular
possam trazer benefecios quanto € prevene,0 owalas sintomas de 1U, em pacientes com. i<S0
pode estar relacionado ao fato de que a maior gastpacientes entrevistados nunca procurou auxelio
junto aos pro...ssionais da safde e desconhecarpfyeasie tratamento Exercecios para reforeo da
musculatura p¥lvica e eletroestimulas,0 podem safizados para minimizar os sintonia3

Recomenda!"o

A investigae,0 dos sintomas relacionados ao trato urin’rio deve ser realizada, periodicamente.
Reforeo da musculatura pilvica e eletroestimulas,0 podem ser estratfgias pdrdas manejo
dessa complicae,0 e alsvio dos sintomas.
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