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RESUMO: Este artigo descreve o caso de uma paciente com Fibrose Cistica (FC) submetida a fisioterapia
respiratoria, apresentando manifestagdo da triade clinica de doenga pulmonar obstrutiva crénica (DPOC),
deficiéncia pancredtica e niveis anormalmente altos de eletrélitos no suor, e Pseudomonas aeruginosa (tipo
mucdide). Os objetivos do tratamento foram melhorar a fungio pulmonar e dos misculos respiratérios; a
remogio das secregbes brénquicas; a postura e a qualidade de vida da paciente. O tratamento de fisioterapia foi
em regime domiciliar, e consistiu principalmente de cinesioterapia, drenagem postural, percussio, técnica de
expiracao forgada e manobras de tosse. Testes de fung@io pulmonar foram realizados antes e depois do tratamento.
Os resultados mostraram melhora clinica-funcional, contribuindo para uma diminuiciio das secre¢des bronquiais
e freqiiéncia de internacdes hospitalares, aumento da fungdo pulmonar e atividades fisicas.
PALAVRAS-CHAVE: fibrose cistica; fisioterapia; pneumopatias; tratamento domiciliar
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ABSTRACT: This article describes the case of a patient with Cystic Fibrosis (FC) submitted to respiratory
physical therapy who was presenting manifestations of the clinical triad of chronic obstructive pulmonary
disease (COPD), pancreatic deficiency and abnormally high levels of electrolytes in the sweat, and Pseudomonas
aeruginosa (mucoid type). The treatment’s goals included the improvement of lung and respiratory muscles
function, clearance of bronchial secretions, adequate posture and quality of life. The physical therapy treatment,
in a domiciliary program, mainly consisted in kinesiotherapy, postural drainage, percussion, technique of
forced expiration and cough maneuvres. Pulmonary function tests were performed before and after treatment.
The results demonstrated a clinical-functional improvement, contributing for a decrease of bronquial secretions
and incidence of hospitalizations, and an increase of lung function and physical activity.

KEY WORDS: cystic fibrosis; physioterapy; respiratory physical therapy.

Introducio transmembrane conductance regulator). Uma
Fibrose Cistica (FC) é uma doenca delecdode trés pares de bases no gene FC acarreta
autossdmica recessiva letal, que comumente afeta @ perda de um residuo de fenilalanina na posicao
populagdes caucaséides, cuja incidéncia variade 308 da proteina (DeltaF508), sendo esta a
um para cada 2.000 ou 3.000 nascimentos em  Mutagio mais encontrada, responsdvel por 47%
vérios pafses: um individuo em cada 25 nestas  d0s casos no Brasil e 66% nos EUA. Contudo,
populagdes é portador assintomatico do gene, E estudos de DNA apresentaram cerca de 700
menos freqiiente em negros, um para 17.000, e ~ mutacdes, de baixos percentuais de freqiiéncia,
rara em asidticos, um para 90.000, na populagio ~ €0mo G542X, G551D, N1303K (REIS &
americana. O gene da FC esté localizado no DAMACENO, 1998).

cromossoma 7, brago longo, locus q 31, exon 10 Os autores acima citados ainda salientam
e codifica uma proteina de 1480 aminodcidos, dque, causada por um defeito no gene CFTR, a
denominada CFTR (cystic fibrosis doenca apresenta a triade doenga pulmonar
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obstrutiva cronica, insuficiéncia pancreatica
exdcrina e eletrélitos anormalmente elevados no
suor, além de colonizac¢do pulmonar persistente,
em especial cepas mucéides da bactéria
Pseudomonas aeruginosa (lipo mucobide), que
tem sido, nas duas dltimas décadas, o patdégeno
mais importante do trato respiratério com taxas
de colonizacio que variam de 50 a 70% em
diferentes centros de tratamento e Haemophilus
influenzae, ambas mais frequientemente isoladas
em pacientes portadores de FC com mais de dois
anos de vida. Por outro lado, Staphylococcus
aureus é mais fregiiente nos pacientes com FC
lactentes. Dados estatisticos demonstram que o
diagndstico da FC ¢ tardiamente elaborado, numa
média de idade de 4,5 anos no Brasil e 2,9 nos
EUA, que baixaria consideravelmente pela
simples inclusdo da dosagem de tripsina
imunorreativa ao teste do pezinho.

Na presenca de tais caracteristicas clinicas,
o diagndstico € confirmado por concentragido de
cloro no suor maior que 60 mEq/l, segundo
padronizacdo de GIBSON & COOKE (1958)
para o “teste do suor”, ou pela mutagdo FC
patoldgica nos cromossomos, conforme citado
por REIS & DAMACENO (1998).

Os autores chamam a atenc¢do para as
alteracOes gastrointestinais que se manifestam em
fun¢io da insuficiéncia exdcrina do péncreas,
principalmente pela ma absorcdo intestinal de
gorduras, proteinas e carboidratos, apresentando
fezes volumosas, fétidas e gordurosas, em mais
de cinco dejecdes ao dia, sendo estas alteragdes
freqlientemente despercebidas pelos pais e
médicos ndo familiarizados com a doenga. A
desnutrigdo se instala pela perda de calorias e de
proteinas em fungdo da md digestdo alimentar.
Estudos mostraram absorgdo excessiva de sédio
no limen aéreo para as células epiteliais e vasos
sangilineos adjacentes em individuos FC,
acarretando assim niveis de dgua precariamente
reduzidos nos pulmdes. Os ions cloro nos
pacientes FC n@o sdo capazes de atravessar tais
células e carrear dgua para a normalizac¢do da
composi¢io do muco brénquico. A diferenca do
potencial elétrico através do epitélio respiratdrio
FC é muito aumentada em relagdo ao normal (50
mV contra 20 mV), sendo atribuida ao aumento
da taxa de absor¢@o do fon sédio do limen aéreo.
QUINTON er al. (1982, 1983) descobriram o
defeito do fon cloro nas células epiteliais dos
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ductos das glandulas sudoriparas dos pacientes.
Assim, relacionaram um defeito generalizado na
permeabilidade do fon cloro ao defeito
fundamental da doenca, desencadeando os
problemas caracteristicos do péancreas, intestino
e pulmoes.

Em 1984, DAVIS & DI SANT’AGENASE
publicaram um artigo sobre a doenca, onde
descreveram como principais complicacoes cor
pulmonale, pneumotorax, hemoptise, diabetes,
cirrose do figado com hipertensdo portal,
obstrucio gastrointestinal, deficiéncia de ferro e
vitaminas, md nutri¢do e baixo desenvolvimento,
sinusite e polipos nasais.

Sdo encontradas alteracdes nas pequenas
vias aéreas pulmonares, com evolugido para as
vias maiores, em forma de tampdes
mucopurulentos, as vezes fétidos, infiltrados
inflamatérios, diminuicdo do clearance aéreo,
tosse, taquipnéia e sibilos. A tosse é o sintoma
mais encontrado, podendo os lactentes
desenvolver tosse didria, mais freqiientemente
pela manhd, as vezes seguida de vomitos; ja as
criangas maiores apresentam tosse seguida de
expectoracdo mucopurulenta, abundante e
viscosa. Nota-se extenso comprometimento do
figado na FC, com obstrugdo dos ductos biliares
intra-hepdticos por material eosinéfilo e reacdo
inflamatéria, assim como grau varidvel de fibrose.
Esta lesdo apresenta-se em 25% dos pacientes,
porém ndo é comum apresentar sintomas clinicos.
Sdo também freqiientes anormalidades da
vesicula biliar, ocorrendo em 60% dos pacientes
adultos. A esterilidade afeta o sexo masculino
em 98% dos pacientes por aspermia ¢ ha uma
reducgdo da fertilidade no sexo feminino, pela
presenca de muco cervical espesso. Dedos
hipocrdticos (em baqueta de tambor) sdo
encontrados de forma precoce, estando
relacionados com a gravidade da doenca
pulmonar (DAMACENO & KIERTSMAN,
1995).

Devem ser notadas também outras
manifestacdes clinicas como crescimento
deficiente em criancas que normalmente se
alimentam de forma adequada; suor salgado ou
de odor muito forte, &s vezes com formagio de
cristais de sal no rosto ou fronte da crianga, com
perda exagerada de eletrélitos; processos
pneumdonicos repetidos, em especial antes de um
ano de vida.
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Os achados radioldgicos na FC apresentam
imagens nodulares que evidenciam o
comprometimento bronquico, por espessamento
das paredes. Com a evolucio da doenca, ao
enfisema pulmonar associam-se imagens de
atelectasias (lobares e segmentares), dreas
nodulares de condensag@o, bronquiectasias,
abcessos e hiperinsuflag@o alveolar. Nota-se
alteragio do lobo superior e médio direito, por
razoes anatbmicas que comprometem a drenagem
das secrecoes, geralmente abundantes, ou lobar
bilateral, assim como aumento do didmetro
antero-posterior do térax com abaulamento do
esterno (TARANTINO, 1976).

Testes de funcdo pulmonar demonstram o
tipo e extensdo do comprometimento. O mais
utilizado € a espirometria, que identifica os dados
mais importantes para avaliar a evolucio desta
doenga, como a capacidade vital forcada (CVE),
que € o volume maximo de ar expirado no exame,
ap6s uma inspiracio mdxima: o volume
expiratorio for¢cado no primeiro segundo (VEF1),
que € o volume méaximo exalado no primeiro
segundo na manobra da CVF; e o fluxo
expiratério for¢ado 25-75% (FEF 25-75%), que
se dd taxa média do fluxo expiratério forgado,
que demonstra a capacidade de retragao eldstica
dos pulmdes. Os resultados podem mostrar uma
insuficiéncia ventilatéria restritiva (CVFE
diminuida), obstrutiva (VEF1 e FEF 25-75%
diminuidos) ou mista. A mecénica ventilatéria
nestes pacientes apresenta VEF1 e FEF 25-75%
diminuidos, e estes parimetros referem a
obstrucédo das vias aéreas pelo excesso de muco
na luz brénquica ou espessamento das paredes
por inflamacédo, bem como CVF também
diminuida pelo fechamento prematuro das vias
aéreas (WEST, 1979).

Em 1984, DAVIS & DI SANT'AGNESE
afirmaram que, a despeito de sua curta histéria, a
sindrome € hoje bem descrita e relativamente bem
compreendida. Seu tratamento &
reconhecidamente paliativo, e nio curativo.
Antibioticoterapia deve ser usualmente continua
por duas semanas ou mais, sendo alguns pacientes
mantidos em continuidade. Antibidticos em
aerossol sao as vezes utilizado, mas seus efeitos
sdo questiondveis. Drogas broncodilatadoras sao
também consideradas: foram observados
diferentes resultados, mas devem ser usadas em
caso de broncoespasmo. Ma absorcdo e ma

nutri¢ao sio tratadas com enzimas pancredticas
e dietas adequadas, bem como a hidratacio.
Fisioterapia respiratéria, com uso de drenagem
postural e percussdo tordcica € integrada em
muitos programas de tratamento.

Assim, de acordo com REIS &
DAMACENO (1998), o tratamento deve ser
multidisciplinar. A dieta € livre, sem restri¢do de
gordura considerando o seu elevado valor
calorico e com acréscimo de sal. Deve-se lembrar,
porém, que o desenvolvimento da curva ponderal
da crianca FC estd diretamente relacionada &
doencga pulmonar, nao a insuficiéncia pancredtica.
Para esta, administra-se de 250 a 500U de lipase
por kg de peso em pequenas e grandes refei¢des,
dosagens estas ajustadas proporcionalmente.
Antibidticos estdo indicados na presencga das
bactérias citadas, em forma oral, intravenosa ou
inalatéria e corticosteréides, em pacientes que
apresentam hiperreatividade das vias aéreas.
Antiinflamatérios nido esteroidais (AINE) sdo
indicados nas afec¢des pulmonares leves. Terapia
génica € uma forma estudada e de grande
perspectiva, por tratar-se de doenca que afeta um
anico gene. Pequenas quantidades de CFTR
funcional sdo suficientes para prevenir a doenca
pulmonar. Transplante pulmonar, na dltima
década, tornou-se opg¢do terapéutica para
pacientes em estado grave. Pacientes duplo
transplantados apresentaram taxa de sobrevida
de 85% com um ano e 67% com dois anos pos-
operatério. Como agravante, podem apresentar
infeccdo, bronquiolite obliterante e rejeicio
aguda. A expectativa de vida dos pacientes FC
depende da gravidade e da evolucgdo do
comprometimento pulmonar associado com a
doenca, sendo esta a maior causa de morbidade.
Atribui-se a considerdvel melhora na sobrevida
na década de 80 a mudanca na conduta
nutricional, havendo clara associacido entre
desnutricdo e deteriorac@o da fung¢éo pulmonar,
relacionados e dependentes, com declinio
paralelo de ambos. As infec¢des pulmonares
induzem & anorexia e aumentam o consumo de
energia pelo aumento do catabolismo e do
trabalho respiratdrio.

PARASA & MAFFULLI (1999)
publicaram estudo sobre comprometimento no
sistema musculoesquelético e sua implicag¢@o na
qualidade de vida na FC, concluindo que, com o
aumento da longevidade destes pacientes,
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surgiram manifestagdes como diminui¢do da
densidade mineral dssea, cifose, osteoartropatias
em conseqiiéncia da osteoporose, dores nas
costas. Riscos de fratura sdo duplamente
aumentados em pacientes femininos na faixa
etdria de 16 a 32 anos, bem como nos masculinos
entre 25 a 34 anos.

Desenvolvimento

A fisioterapia atua nas vdrias
especialidades da sadde, tendo a drea respiratéria
evoluido também nas suas diversas afecgdes.
Fisioterapia respiratéria na fibrose cistica atuava
inicialmente de modo cldssico, porém com a
evolugao dos conhecimentos da prépria doenga,
vérias técnicas foram apresentadas e tornadas
eficientes, o que justifica este trabalho, que teve
como objetivo apresentar os resultados da atuacao
da fisioterapia na FC através do relato do caso
de C.S.

Convencionalmente, a fisioterapia
promove higiene bronquial, com técnicas de
drenagem postural que se utiliza da forga
gravitacional e posi¢des anatdmicas para remover
secregoes de segmentos mais profundos (posturas
de Trendelenburg), bem como de vibragdes,
percussoes e tosse voluntdria ou reflexa para
descolar, deslocar e remover as secregdes,
respectivamente. Também oferece reeducagio
funcional respiratéria (RFR) em forma de
exercicios dos misculos principais e acessorios
da respira¢iio, expanso e mobilizacio tordcica e
da cintura escapular. Ameniza e previne
deformidades posturais, com uso de alongamento
e fortalecimento muscular, analitico e global.
Atividades esportivas s@o indicadas,
principalmente aerdbicas, em especial a natagdo,
de forma inicialmente branda, que evolui. Estudos
de fungéo pulmonar comprovam a eficiéncia de
todas estas técnicas, em estudos comparativos.

Relato de Caso

C.S., paciente do sexo feminino, cor
branca, diagnéstico de fibrose cistica elaborado
aos 9 meses de idade, por teste de suor e
posteriormente de DNA, classificada como tipo
Delta F 508, encaminhada pelos pais a este
servico de fisioterapia aos 4 anos e 7 meses de
idade, apresentando tosse e secre¢iio abundante;
limitac&o por cansaco aos médios esforgos, como
caminhar e subir escadas; peso 14,1 kg e altura
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0,98 m; uso regular de inalagdo para
administraciio de antibioticoterapia; uso continuo
de enzimas como tratamento da insuficiéncia
pancredtica; internagdes hospitalares periddicas.
Como caracteristicas clinicas foram encontradas
respiracao bucal; ausculta pulmonar apresentando
roncos disseminados e sibilos que aumentavam
durante a tosse; aumento da cifose dorsal e da
lordose cervical; escdpulas aladas com flacidez
de misculos rombodides bilateralmente;
encurtamento dos misculos peitorais, abdominais
e isqueotibiais; expansdo tordcica diminuida;
flacidez moderada de musculos intercostais e leve
de musculo diafragma, sendo este predominante
na respiracio, contudo sem a utilizac@o aparente
de musculatura acessdria; tosse e secrecdo
amarelada, as vezes de dificil expectoracio;
coriza mucéide. Exame laboratorial em cultura
de escarro demonstrava presenca de
Pseudomonas aeruginosa. Teste de funcio
pulmonar apresentava padriio ventilatério
restritivo moderado, CVF 0,51 L representando
60% do resultado previsto, e VEF1 0,51 L, 65%
do previsto. Radiologia apresentava opacidade
pneumdnica em lobo inferior direito e velamento
dos seios maxilares bilateralmente.

A abordagem fisioterdpica visou promover
higiene bronquial mais eficiente, removendo e
eliminando as secre¢des tipicas nesta sindrome,
e melhorando funcionalmente a tosse; reeducar
funcionalmente a respiracdo, treinando a
utilizacdo dos miisculos motores principais;
aumentar a expansio tordcica; reeducar o padrao
postural; melhorar a qualidade de vida da
paciente, principalmente nas atividades de vida
didaria (AVDs). O tratamento consistiu
principalmente de cinesioterapia respiratoria:
mobilizacdo da cintura escapular; drenagem
postural de Trendelenburg segundo GASKELL
& WEBBER (1984), onde se posiciona a paciente
de modo a drenar secrecdes dos varios segmentos
lobares pela acdo gravitacional; técnicas de
vibracdes (manuais e mecéinicas) e percussoes;
técnicas de expiraciio for¢ada (huff); expansio
tordcica apical e basal, com técnicas de facilitagdo
neuromuscular proprioceptiva; alongamento e
fortalecimento muscular. O material utilizado
consistiu de inspirdmetros de incentivo, bolas,
faixas, bastoes, pesos de 0,5 e 1 kg, tiras eldsticas
e toalhas. O atendimento foi em cardter
domiciliar, com orientagdo aos pais sobre
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programas para manuten¢ao do tratamento, bem
como encaminhamento a natagdo como
promogdo de atividades aerdbicas. A fregiiéncia
do tratamento foi de 3 sessOes semanais com
dura¢do média de 40 minutos durante 4 anos,
sendo aumentada sempre que exigisse o estado
clinico da paciente. Os exames iniciais foram
repetidos durante todo o periodo de tratamento,
por necessidade clinica, e os resultados finais
foram: teste de funcdo pulmonar com CVF de
1,71 L, representando 114,.76% do previsto, e
VEF1 0,91 L representando 67,83% do previsto;
cultura de escarro sem desenvolvimento de
bactérias patogénicas; exame radioldgico sem
alteragdo em relacdo ao apresentado inicialmente.

Clinicamente, os resultados apresentados
foram: tosse efetiva; ausculta apresentando
roncos ocasionalmente que regrediam apds a
tosse e murmurio vesicular claro regularmente;
retificagdo do aumento apresentado nas
curvaturas da cifose dorsal e lordose cervical;
melhora da funcao diafragmadtica e intercostal,
com maior eficiéncia notada nesta respiracéo;
respira¢do nasal mais freqiiente, porém ainda
sendo utilizado o padrdo bucal; auséncia de
limitacGes para as atividades aerdébicas , com
melhora na performance da prética de natagio;
aumento da expansdo da caixa tordcica; maior
elasticidade muscular global; padrdes de estatura
e peso ainda baixos na curva ponderal;
diminui¢do até regressdo de internagdes
hospitalares durante o periodo de tratamento;
melhora do estado clinico geral. A atuacéo da
fisioterapia respiratéria ndo interfere no quadro
de insuficiéncia pancredtica descrito, sendo
continuo e vital a oferta enzimdtica e nutricional.

Discussio

A paciente foi submetida a um programa
de tratamento que incluiu processos paliativos e
profildticos, numa variacio relacionada
diretamente as necessidades clinicas de cada fase,
fatores que visam aumento da expectativa de vida.
Este aspecto despertou o interesse de alguns
autores em relagdo a estudos em pacientes
adultos com FC, como BROOKS et al. (1999),
que os incluem em seus. programas de
reabilitagdo pulmonar no Canadd, bem como
PARASA & MAFFULLI (1999) ja citados.
SANCHEZ RIERA ef al. (1999) compararam a
eficdcia de 2 protocolos de reabilitagéo

respiratéria na FC, que consistiam de drenagem
postural, exercicios de respiracao diafragmatica
e inspirdmetros de incentivo. J4, GONDOR et
al. (1999) estudaram os resultados da fisioterapia
classica e do inspirébmetro de incentivo em
pacientes com FC hospitalizados, comprovando
a eficiéncia deste dispositivo através de provas
de funcéo pulmonar. Estes estudos demonstram
a importdncia da interrelacdo das condutas
fisioterdpicas descritas neste trabalho,
contrariando alguns autores da década passada,
como DE BOECK & ZINMAN (1984) que
compararam os efeitos da fisioterapia respiratéria
e tosse forcada, onde concluiram ser mais
eficiente e de mais simples performance a tosse
unicamente, mesmo sendo a quantidade de
secrecdo produzida e o padrio de mudancas da
avaliacdo de fluxo dos volumes pulmonares
considerados equivalentes em ambos os métodos.
HOLZER et al. (1984) discorreram sobre os
efeitos dos programas domésticos na FC,
considerando-os de limitado valor. No presente
relato, foi de suma importincia a introdugio de
um programa doméstico, tanto na continuidade
do tratamento em regime didrio, com a

participagdo da familia que para tanto foi

suficientemente esclarecida e treinada, como na
motivagdo da paciente para o longo programa a
que foi submetida e suas atividades de apoio.
Ademais, € sabido que estes programas
domeésticos contribuem também para melhorar
a relacao doenga — familia.

J4& WOLLMER et al. (1985) concluiram
que a percussdo tordcica era ineficiente, avaliada
em comparagdo com as condutas de drenagem
postural e tosse orientada. Por outro lado, este
autor percebeu que, durante todo o periodo do
tratamento relatado neste trabalho, a tosse
orientada foi mais produtiva quando se
combinava as técnicas de drenagem postural e
percussdo toracica e pouco eficaz quando a
paciente era estimulada a realizar exercicios
respiratorios simplesmente, em posicoes de
drenagem brénquica, sendo confirmado também
por FALK & KELSTRUP (1984) que
confrontaram quatro protocolos de fisioterapia
em pacientes portadores de FC, todos sem uso
de percussdo toracica. Os resultados foram de
pouca alteracdo média das provas de funcio
pulmonar e apenas dois apresentaram aumento
do volume de secre¢io expectorada.
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Um aumento evolutivo da capacidade vital
forcada foi encontrado em provas de fungio
pulmonar realizadas nesta paciente durante o
transcorrer do tratamento, utilizado como
marcador, uma vez que este exame ¢é
mundialmente aceito para avaliar todos os
resultados apresentados nesta area da fisioterapia.

As prescri¢des adotadas na conducao deste
caso relatado basearam-se também em
experiéncias profissionais anteriores e na
literatura.

Conclusio

A fisioterapia respiratéria € parte do
regime didrio de tratamento dos pacientes com
FC, cuja rotina demanda tempo e dedicagdo e
cujos objetivos se complementam entre si. Este
programa de fisioterapia respiratéria contribuiu
para eliminar e evitar o aciimulo de secregdes
pulmonares, mantendo livres as vias
respiratérias e reduzindo a possibilidade de
infeccdes, proporcionando um padrao médio de
boas condigdes de higiene bronquial, tosse
produtiva e consequentemente sem desgaste de
energia. Como a afec¢ao niio apresenta nenhum
distiirbio de ordem mental, a paciente graduou
a sua participagdo no tratamento
proporcionalmente a sua idade, o que contribuiu
como auto - ajuda na evolugdo satisfatéria do
tratamento.

Assim sendo, a fisioterapia respiratéria teve
uma atuacio benéfica generalizada, auxiliando
na remissdo dos sintomas que levavam a
hospitalizacdo, fato que ndo mais ocorreu até o
final do tratamento e favorecendo a interacio
biopsicossocial da paciente, melhorando em
muito a sua qualidade de vida.
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