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PERFIL FISJOTERAPEUTICO DE PACIENTES COM
FIBROSE CISTICA ASSISTIDOS EM UM CENTRO DE
REFERENCIA

Physiotherapeutic profile of patients with cystic fibrosis
assisted in a reference center

RESUMO: Objetivo: Descrever o perfil da assisténcia clinica e de fisioterapia dos
pacientes com fibrose cistica (FC) cadastrados em um centro de referéncia no
municipio do Rio de Janeiro. Método: Estudo descritivo e observacional, no quall
os pacientes com diagnéstico de FC registrados no centro de referéncia
responderam a um questiondrio estruturado acerca da realizacdo de
fisioterapia e atividade fisica regular. Além disso, foram coletados dados
sociodemogrdficos e relacionados aos sinfomas clinicos. Resultados: Foram
analisados 131 pacientes, com mediana de idade de 8,2 (0,4-18,8) anos, dos
quais 55,7% do género feminino. A fisioterapia era realizada por 82,4% dos
pacientes, com mediana da idade de inicio da realizacdo da mesma de 1,0
(0,1-15) ano. Destes, 53,7% finham acompanhamento regular de um
fisioterapeuta, além de realizar a fisioterapia em seu domicilio. Os pacientes
que realizavam fisioterapia regularmente eram os mais graves. A atividade
fisica era praticada por apenas 23,7% dos pacientes e estava relacionada &
menor gravidade. Conclusao: Grande parte dos pacientes estudados realizava
fisioterapia, e mais de 50% eram assistidos por um fisioterapeuta e seguiom as
orientacdes domiciliares com frequéncia semanal média elevada,
evidenciando boa adesdo relatada ao tratamento.

Palavras-chave: Fibrose Cistica. Doenca Pulmonar Obstrutiva Crénica.
Fisioterapia.

ABSTRACT: Objective: To describe the clinical and physiotherapy care profile of
patients with cystic fibrosis (CF) enrolled in a reference center in the city of Rio
de Janeiro. Method: Descriptive and observational study, in which the patients
with a diagnosis of CF recorded in the reference center answered a structured
questionnaire about physical therapy and regular physical activity. In addition,
sociodemographic data and clinical symptoms were collected. Results: A total
of 131 patients were analyzed, with median age of 8.2 (0.4-18.8) years, of which
55.7% were female. Physical therapy was performed by 82.4% of the patients,
with a median age of onset of the same of 1.0 (0.1-15) years. Of these, 53.7%
had regular follow-up of a physiotherapist, in addition to performing physical
therapy at home. Patients who underwent physical therapy regularly were the
most serious. Physical activity was practiced by only 23.7% of the patients and
was related to the lower severity. Conclusion: Most of the patients studied
underwent physiotherapy, and more than 50% were assisted by a
physiotherapist and followed the home guidelines with a high average weekly
frequency, evidencing good adherence to the freatment.

Keywords: Cystic Fibrosis. Chronic Obstructive Pulmonary Disease. Physical
Therapy.
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INTRODUGCAO

A Fibrose Cistica (FC) € uma doenca
genética de heranca autossdbmica recessiva,
considerada a patologia congénita letal mais
comum no mundo ocidental'2. Considerando
gue sua incidéncia ainda é desconhecia no
Brasil, o Registro Brasileiro de Fibrose Cistica
(REBRAFC) de 2014 identificou 3.511 pacientes
com a doenca, sendo 75,4% menores de 18
anos3. Na Europa, nos Estados Unidos e no
Canadd, a incidéncia varia entre 1:2.000 e
1:5.000 nascidos vivos?.

A doenca manifesta-se clinicamente
como uma desordem inflamatéria
multissistémica, embora 85% da mortalidade
seja resultfado da doenca pulmonar obstrutiva
crénica e progressiva2s. A condicdo respiratéria
crénica tem origem na depuracdo prejudicada
da secrecdo mucdide, que se torna espessa e
viscosa, facilitando sua retencdo na drvore
fraqueobrénquica e predispondo a infeccoes
de repeticdo e lesdes do tecido pulmonar, com
consequente reducdo da capacidade de

exercicio e aumento da dispnéia. Dessa forma,

a fisioterapia  respiratéria torna-se um
componente imprescindivel para seu
fratamento, envolvendo intervencdes que

incluem a higiene das vias aéreas e treinamento
fisico, com o objetivo de reduzir a progresséo da
doenca respiratéria desses pacientesé.

A importéncia da fisioterapia respiratéria
FC €

corroborada pelo Protocolo Clinico de Diretrizes

no contexto da reconhecida e

Terapéuticas para a Fibrose Cistica,

regulamentado por meio da PORTARIA N° 224
DE 10 DE MAIO DE 2010, que estabelece a

inclusdo de um programa de fratamento
fisioterapéutico para todo paciente com FC7.
Ndo obstante, o Instituto Nacional de
Saude da Crianca, da Mulher e do Adolescente
Fernandes Figueira (IFF/Fiocruz) € considerado
Referéncia Nacional, junto ao Ministério da
Saude, para o tratamento da FC por meio da
PORTARIA N° 745 DE 22 DE DEZEMBRO DE 2005,
dispondo de uma equipe multidisciplinar

composta  principalmente  de  pediatrq,

pneumologista, gastroenterologista,
nutricionista, assistente social e fisioterapeuta.
Apesar dareconhecida importancia, nem fodos
os pacientes cadastrados no centro de
referéncia sdo acompanhados pela fisioterapia
respiratéria, em virtude da grande demanda.
Assim, o presente estudo teve por objetivo
descrever o perfil da assisténcia clinica e de
fisioterapia nesses pacientes, visando fornecer
subsidios

para o aprimoramento de sud

assisténcia.

METODOLOGIA

Trata-se de um estudo observacional,
descritivo e transversal, aprovado pelo Comité
de Etica em Pesquisa do IFF/Fiocruz, de acordo
com as normas éticas exigidas pela resolucdo
466, de 12 de dezembro de 2012 do Conselho
Nacional de Saude, incluindo a elaboracdo do
termo de Consentimento Livre e Esclarecido
(TCLE).

A populacdo estudada, selecionada por
amostragem de conveniéncia, foi composta
pelos pacientes com FC atendidos pela equipe
multidisciplinar do IFF/Fiocruz. Foram incluidos
e adolescentes

criancas com diagndstico

clinico de FC confirmado por meio do Teste do
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Suor, na faixa etdria entre 0 e 18 anos, que
compareceram 4 consulta de pneumologia no
periodo de junho a novembro de 2016. Foram
excluidas as criancas institucionalizadas que

ndo tfinham um responsdvel habilitado a

responder ao questiondrio; aquelas que

realizaram ftransplante pulmonar; e criancas
com morbidades associadas, como doencas
neuromusculares,

cardiopatias, doencas do

sistema nervoso central e periférico e

musculoesquelético que tinham indicacdo de
fisioterapia por essas condicdes.

Para a coleta de dados foi aplicado um
questiondrio  estruturado, elaborado pelos
autores, onde as familias (pais e responsaveis
legais) ou os adolescentes respondiam questoes
relacionadas & realizacdo de fisioterapia e de
atividade fisica regular. Além disso, foi realizada
busca ativa por informacdes complementares
referentes clinicos e o

aos  aspectos

acompanhamento fisioterapéutico nos

prontudrrios das criancas e adolescentes

avaliados. As informacdes pesquisadas e
analisadas foram sexo, idade atual, idade do
clinicas iniciais,

diagndstico, manifestacoes

acompanhamento fisioterapéutico e
comprometimento respiratério caracterizado
por necessidade de oxigenioterapia domiciliar,
(VNI) e

percentual do predito do volume expiratdrio

suporte ventilatério ndo invasivo

forcado no primeiro segundo (VEF1) para
criancas maiores de 6 anos. Como
acompanhamento fisioterapéutico, foi

intferrogado se a crianca ou adolescente estava

ARTIGO ORIGINAL

fazendo fisioterapia, se era sozinho ou
acompanhado de um profissional, se era em
uma instituicdo publica, privada ou em seu
domicilio e com que frequéncia semanal.

A andlise estatistica foi realizada por
meio do software SPSS 20.0 (SPSS Inc., Chicago,
IL, EUA), ufilizando o teste de Kolmogorov-
Smirnov para avaliagdo da distribuicdo das
varidveis e a descricdo das mesmas como
frequéncias absolutas e relativas. O teste de
Mann-Whitney foi utilizado para comparacoes
de varidveis ndo-paramétricas e o p < 0,05 foi

considerado estatisticamente significativo.

RESULTADOS

Dos 174 pacientes com FC cadastrados
no IFF no periodo de coleta de dados, 43 foram
excluidos. A amostra final foi composta por 131
pacientes com mediana de idade de 8,2 (0,4 -
18,8) anos, sendo a maioria do sexo feminino
(55.7%). A caracterizacdo geral da amostra
encontra-se na tabela 1. Dos responsaveis
presentes nas consultas e que responderam a
eram mdes. A idade do
(1,2-168)

suspeitado principalmente pela presenca de

entrevista, 77,1%

diagnéstico foi aos 7,2 meses,
manifestacdes clinicas (64,6%), seguida pela
friagem neonatal que foirealizada em 26,9% dos
pacientes.  As manifestacdes clinicas mais
frequentes relacionadas ao diagndstico foram
sinfomas respiratérios agudos ou persistentes e
déficit nutricional, como estdo descritas abaixo,

na tabela 2. .

Tabela 1: Caracteristicas gerais da amostra.

VARIAVEIS Mediana
Idade (anos) 82 (0,4-18.8)
Idade do diagnéstico (meses) 7.2 (1,2-168)
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Idade de inicio da fisioterapia (meses)

% VEF1*
Sexo
Masculino
Feminino
Responsdvel
Pai
Mae
Outros
Diagnéstico
Triagem neonatal
Clinico
Ambos
02 domiciliar
Sim
N&o
VNI domiciliar
Sim
N&o

12,0 (1,2 - 180)
80,0 (20 - 131)

44,3% (58)
55,7% (73)

13,0% (17)
77,1% (101)
9,9% (13)

26,7% (35)
64,9% (85)
8,4% (11)

3.1% (4)
96,9% (127)

1,5% (2)
98,5% (129)

Os dados sdo apresentados como mediana (minimo -md&ximo) ou % (valor absoluto). %VEF; — percentual do volume
expiratdrio final no primeiro segundo. VNI - Ventilacdo Ndo-invasiva. *O VEF; foi obtido apenas das criancas acima de 8
anos que haviam realizado prova de funcdo pulmonar.

Tabela 2: Manifestacdes Clinicas Relacionadas ao Diagndstico.

Manifestagoes clinicas % (N)
Sintomas Respiratdérios Agudos ou

Persistentes 55,2% (53)
Déficit Nutricional 29,2% (28)
Esteatorréia 13,5% (13)
fleo Meconial 12,5% (12)

Pdlipos e Sinusites 4,2% (4)

Disturbio Eletrolitico 1,0% (1)

Outros 4,2% (4)

Quanto a redlizacdo de fisioterapia

respiratéria, foi verificado que 82,4% dos
pacientes entrevistados relataram realizé-la. A
idade do inicio da realizacdo de fisioterapia foi
aos 12 (1,2-180) meses. Destes pacientes, 28,7%
do

17,6% realizam em

realizam somente com o auxilio

fisioterapeuta, enquanto
domicilio sem o auxilio deste profissional e 53,7%

sdo acompanhados periodicamente pela

fisioterapia além de realiza-la casa sem auxilio,
apds a orientacdo do profissional. A avaliacdo
semanal de

da frequéncia realizacdo da

fisioterapia revelou que 51% dos pacientes
realizavam de 6 a 7 dias por semana, seguido de
30% que realizavam menos de 3 dias na semana
e 19% entre 3 a 5 dias (Tabela 3).

Qo do

Quanto comprometimento

sistema respiratério, apenas 3,1% fazia uso de
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oxigenioterapia domiciliar e 1,5% de VNI. Os
pacientes que readlizaram prova de funcdo
pulmonar, apresentaram mediana do volume
expiratério forcado do primeiro segundo (VEF)
de 80% (20 — 131%) do predito, valor que se
encontra denfro da faixa de normalidade
(Tabela 1).

Ao compararmos o grupo que realizava

com o grupo que ndo readlizava fisioterapia, ndo

ARTIGO ORIGINAL

houve diferenca significativa em relagdo a
idade e ao nUmero de internagcdes no Ultimo
ano. Observou-se diferenca estatisticamente
significativa enfre os grupos, em relacdo ao
percentual predito do VEFi, onde o grupo que
realiza fisioterapia apresentou menor VEF,
quando comparado ao grupo que ndo realiza,

em criancas acima de 8 anos (Tabela 4).

Tabela 3: Dados Gerais de Fisioterapia

VARIAVEIS %
Redliza fisioterapia
Sim 82,4% (n=108)
Ndo 17,6% (n=23)
Tipo de auxilio
Com profissionall 28,7% (n=31)
Sozinho 17,6% (n=19)
Ambos 53,7% (n=58)
Frequéncia semanal
< 3 dias 29.6% (n=32)
3 a5 dias 19,4% (n=21)
6 a7 dias 50,9% (n=55)
Local
PUblico 65,2% (n=58)
Privado 33,7% (n=30)
Ambos 1,1% (n=1)
IFF/Fiocruz
Sim 43,8% (n=39)
Ndo 56,2% (n=50)

Tabela 4: Diferenca entre os grupos em relacdo d realizacdo da fisioterapia.

REALIZA NAO REALIZA valor
FISIOTERAPIA FISIOTERAPIA P
Idade atual (anos) 7,15(0,4-18,8) 11,3 (0,7 -18) 0,148
N° Internacdes no Ultimo 0(0-8) 0(0-195) 0,319
Ano
ZVEF; 76 (20-131) 92 (58 -109) 0,011 *

Comparacéo da idade atual em anos, ne nUmero de internacdes no Ultimo ano e %VEF, entre pacientes que realizam
fisioterapia e pacientes que ndo realizam. %VEF: — percentual do volume expiratério final no primeiro segundo. Resultados
apresentados como mediana e valores minimo e mdximo. *p < 0,05.
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Além disso, foi observada diferenca
significativa em relacdo ¢ idade (p=0,023),
numero de internacdes e porcentagem do VEF;
predito nos pacientes que realizavam atividade

fisica regular e aqueles que ndo a realizam, ou

seja, aqueles que readlizavam atividade fisica
eram os mais velhos, apresentaram maior VEF; e
menor nUmero de internacdes quando
comparados ao grupo que ndo realizava, como

apresentado na tabela 5..

Tabela 5: Diferenca entre os grupos em relacdo a realizacdo de atividade fisica.

VARIAVEIS

REALIZA ATIVIDADE

NAO REALIZA

FISICA ATIVIDADE Fisica P valor
Idade atual (anos) 9.9 (27-17,7) 6,9 (0,4-18,8) 0,02 *
o = N4
N° de Internagdes no Ultimo 0(0-2) 0(0-8) 0,03 *
Ano
%V EF 88,5 (56 — 131) 75 (20 - 105) 0,05*

Comparacdo da idade atual em anos, do nUmero de internagdes no Ultimo ano e %VEF, entfre pacientes que realizam
atividade fisica e pacientes que ndo realizam. %VEF, — percentual do volume expiratério final no primeiro
segundo. Resultados apresentados como mediana e valores minimo e méximo. *p < 0,05.

DISCUSSAO

O presente estudo teve como objetivo
descrever o perfil da assisténcia clinica e de
fisioterapia para pacientes com fibrose cistica
(FC) cadastrados em um centro de referéncia
no municipio do Rio de Janeiro. Assim,

observamos que a maioria das criancas e

adolescentes acompanhados neste cenfro
realizam fisioterapia respiratéria  desde a
primeira infncia, © que corrobora a

importGncia da fisioterapia no manejo

respiratdrio desses pacientes logo apds o
diagndstico, incluindo os processos continuos de
avaliagcdo, aconselhamento e  suportes
iniciqis?10,

Alguns estudos tém demonstrado que
criancas com FC, sinfomdticas ou ndo, tem
evidéncia de obstrucdo de pequenas vias
céreas'’-14, o que torna aconselhdvel a
realizacdo de fisioterapia respiratdria precoce e
centros  de

o acompanhamento  nos

referéncia’s. Em nossa amostra, aidade do inicio

do acompanhamento fisioterapéutico se
mostrou adequada, uma vez que estd proxima
d idade do diagndstico. Além disso, a andlise da
gravidade da amostra no presente estudo
sugere que os parficipantes com que realizaram
prova de funcdo pulmonar, estavam em boas
condicodes clinicas, visto que a média do volume
expiratério forcado do primeiro segundo (VEF)
se encontrou dentro da faixa de normalidade.
Quanto & idade do diagndstico,
encontramos mediana de 7,2 meses, menor que
o valor divulgado no Ultimo Registro Brasileiro,
onde a mediana da idade do diagnéstico foi de
1,2 anos. Porém, a mediana deste estudo ainda
se apresentou maior que o valor encontrado nos
EUA e Europa em seus Ultimos registros, com
mediana de 4 e 3,6 meses, respectivamente,
para idade do diagndstico3 1617, O estudo de De
(2011)

pacientes diagnosticados apds 24 meses de

Monestrol e Cols mostrou que o©s
idade possuem elevada morbidade pulmonarr,

hepdtica e nutricional®. Assim, torna-se de
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extrema importéncia o diagndstico antes dos 2
anos de vida.

A partir da criacdo do Programa de
Triagem Neonatal, pelo Ministério da Saude, o
percentual
passou de 2,2% em 2009 para 68,7% em 2014.

Novamente,

de casos novos diagnosticados
o diagndstico precoce tem

impacto significativo na sobrevida desses
pacientes, uma vez associado ao tratamento
especializado e ao seguimento clinico dos
afetados!?22, Ademais, a triagem neonatal
pode propiciar o aconselhamento genético e o
encaminhamento dos pacientes aos centros de
referéncia para cuidados especializados e
estratégias de prevencdo, bem como eliminar
erros diagndsticos, condutas inadequadas e
complicacdes da doenca, prevenindo
comorbidades?s,

Por outro lado, a independéncia e o
autocuidado, sGo mecanismos essenciais para
a melhora da qualidade de vida do paciente
com doenca pulmonar crénica, bem como de
e familiares. Na amostra

seus cuidadores

estudada, por exemplo, o cuidador que

compareceu com maior frequéncia nas
consultas foia mde, o que sugere a necessidade
de englobar os demais componentes da familia
no cuidado dessas criancas e adolescentes.
Além disso, entre os participantes deste estudo
que readlizavam fisioterapia respiratéria, 53,7%
frequentavam um ambulatério de fisioterapia e
seguiam as orientacdes do profissional em seu
domicilio, o que ressalta a independéncia do
paciente com doenca pulmonar crénica ao
realizar a fisioterapia em conjunto com seus
cuidados didrios, porém sem deixar de consultar

o profissional adequado.

ARTIGO ORIGINAL

Curiosamente, ao compararmos oS
participantes que realizavam com os que ndo
realizavam fisioterapia respiratdria, foi
observado que aqueles que realizavam eram
mais graves de acordo com a prova de funcdo
pulmonar. Tal observacdo pode ter se dada
pelo reconhecimento da importdncia da
fisioterapia respiratéria para a melhora clinica, o
que leva os pacientes sintfomdaticos e mais
graves a obterem maior adesdo.

Sobre a baixa adesdo da atividade fisica
na amostra, € sabido que pacientes com FC
apresentam diversas limitacdes fisioldgicas
relacionadas d doenca que contribuem para a
reducdo da capacidade do exercicio. Entre
elas estdo as alteracdes relacionadas ds
respostas ventilatdérias ao exercicio, decorrente
de funcdo pulmonar prejudicada e doenca
pulmonar obstrutiva caracteristicas da doenca;
o metabolismo aerdbico ineficiente devido a
prejuizos na oxigenacdo; a disftuncdo muscular
devido tanto ao status nutricional alterado,
quanto a alteracdes intrinsecas da funcdo
muscular; o metabolismo anaerdbico anormal e
as influéncias psicossociais negativas e
percepcdo de vulnerabilidade relacionada aos
pacientes com doencas crénicas em geral2425,

Swisher e Cols. desenvolveram um guia
de recomendacdes de atividade fisica para
pacientes com FC, no qual enfatiza que
criancas pequenas de 1 a 6 anos devem realizar
atividade fisica regular, desenvolvida de forma
minimo 60 minutos

apropriada  por, no

diariamente, nd&o sendo recomendados
programas formais de atividade aerdbica e
exercicios de endurance. J& os escolares e
adolescentes devem realizar exercicio aerdbico

durante 30-60 minutos, 3 vezes por semana ou
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mais, para melhorar o condicionamento. Em
alguns casos, até 60 minutos didrios de exercicio
vigoroso pode ser Util para atender ds diretrizes
de atividade fisica2¢.

Por fim, como limitacdes do presente
estudo, podemos apontar o fato de ter sido um
estudo fransversal realizado em um Unico centro
de referéncia, o que dificulta a generalizacdo
dos resultados, e o baixo tamanho amostral, por
se fratar de uma doenca rara. Logo, apontamos
que novos estudos  sejam  realizados
abrangendo populacdes maiores de maneira

multicéntrica.

CONCLUSAO

De acordo com os resultados do

presente estudo, pode-se concluir que as
criancas e adolescentes com FC
acompanhados no IFF/Fiocruz, centro de

referéncia para atendimento da doenca, se
encontram, em sua maioria, em boas condicoes
clinicas, sendo que especialmente os mais
graves de acordo com a prova de funcdo
pulmonar, realizam fisioterapia respiratdria com
auxilio de fisioterapeuta através do SUS. A
atividade fisica, encorajada por muitos estudos
devido aos seus beneficios nesta populacdo, foi
escassa na amostra estudada, o que demonstra
a necessidade de implementacdo de

programas  publicos  voltados para a

reabilitfacdo de forma regular para criancas e

adolescentes com FC.
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