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1 INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) é causada pela disfuncdo do regulador de condutancia
transmembrana da FC (CFTR), um canal de cloretos presentes nas células epiteliais. Dessa
forma, ocorrem mutacdes que afetam trato respiratdrio, gastrointestinal, hepatobiliar e sistemas
reprodutivos, bem como as glandulas sudoriparas. A maioria dos pacientes com FC nao
resistem a insuficiéncia respiratoria devido a infec¢do respiratéria crénica (HALL; SPARKS;
ARIS, 2010).

E uma doenca hereditaria com alta incidéncia (1/2.500 nascidos vivos) entre a
populacdo caucasiana, apresentando um padrdo de heranca autossdmico recessivo,
determinada por uma mutacdo no gene Cystic fibrosis transmembrane regulator (CFTR)
(RIBEIRO-PAES et al.,, 2009). Em 1950, o 0Obito ocorria em média aos 2 anos de idade e
atualmente tal desfecho ocorre em meédia aos 37 anos. A sobrevivéncia esta intimamente
associada ao grau de disfuncdo pulmonar e ao estado nutricional (HALL; SPARKS; ARIS,
2010).

A progressdo da doenca pulmonar na FC reduz a habilidade para a realizacdo de

atividades fisicas. A Desnutricdo Protéico-Energética (DPE) e as alteracbes metabdlicas
geradas pelo processo inflamatério pulmonar levam a reducdo da massa muscular e da
densidade mineral 6ssea (CHAVES et al., 2007). A FC é uma doenca cronica que resulta em
morte prematura. E freqiente que os pacientes desenvolvam doenca pulmonar cronica
resultante da deterioracao progressiva da funcéo pulmonar e problemas nutricionais devido a
insuficiéncia pancreatica. O déficit nutricional presente nesses pacientes decorre da ma
absorcao dos nutrientes consumidos. Além disso, as criancas portadoras de FC gastam mais
energia que as higidas, necessitando alimentar-se mais e muitas vezes usando suplementos
nutricionais (GABATZ; RITTER, 2007).
A forca muscular respiratdria (FMR) encontra-se reduzida nos portadores de FC, o que
contribui para o desenvolvimento de fadiga muscular respiratoria, dispnéia e dificuldade no
desmame da ventilacdo mecanica. A fadiga da musculatura respiratoria pode ser conseqiéncia
de um desequilibrio entre a carga e a capacidade de exercicio dos musculos respiratorios. A
capacidade de realizacdo de exercicios respiratérios também encontra-se reduzida devido a
diminuicdo da eficiéncia dos muasculos respiratérios como resultado da desnutricdo (DUNNINK
et al., 2009).

Para tais pacientes é fundamental uma abordagem multidisciplinar para aumentar a
sobrevida e proporcionar uma melhor qualidadede vida. A fisioterapia deve ser realizada desde
o momento do diagndstico, com o objetivo de prevenir e tardar infec¢cdes pulmonares crénicas
gue possam ocorrer, bem como proporcionar maior capacidade aerdbica e endurance muscular
respiratéria. O tratamento nutricional por sua vez, objetiva reduzir a ma absorcédo e equilibrar a
ingesta energética, que é deficitaria nesses pacientes. Juntamente com outros profissionais, o
acompanhamento diario € de total importancia para que os portadores de FC possam reduzir
complicagbes e as manifestacdes que a doenca apresenta. Diante de tais disfuncdes
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respiratdrias, esse estudo objetiva avaliar se a variagdo postural (Fowler 45°, sedestacdo 90° e
ortostase) resulta em mudanca na FMR e no pico de fluxo expiratoério.

2 MATERIAIS E METODOS

O presente estudo se caracteriza como sendo um estudo transversal de carater
prospectivo (HULLEY et al., 2008). A presente pesquisa foi realizada com criancas e
adolescentes dos 6 a 18 anos de idade, de ambos os sexos e de diferentes racas, admitidas no
Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA). Os responséaveis pelos pacientes que
participaram do estudo assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE),
tendo sido obtido também a aceitagdo do proprio paciente.

Os critérios para inclusdo no estudo foram pacientes com diagnostico de FC,
estabelecidos de acordo com os critérios do Cystic Fibrosis Foundation Consensus Panel
(ROSENSTEIN; CUTTING, citado por DALCIN et al., 2007) e admitidos no HCPA - Servico de
Pneumologia Infantil. Os pacientes deveriam apresentar estabilidade clinica, definida como
auséncia de achados clinicos de exacerbacao. Os critérios de exclusdo incluiam a presenca de
co-morbidades associadas a FC que limitassem o estudo. O projeto de pesquisa foi submetido
ao Comité de Etica da UNISC-CEP/UNISC (protocolo n° 2452/09), sendo apreciado e aprovado
segundo os critérios éticos em pesquisa com seres humanos (Resol. 196/96 do CNS).

Inicialmente foram acondicionados em ficha de avaliacdo, os sinais vitais (frequéncia
cardiaca (FC) e saturacao periférica de oxigénio (SpO,) através da oximetria de pulso (Nonin
Medical®, Inc), freqiiéncia respiratéria (FR) e a temperatura axilar (Tax), bem como as
caracteristicas antropomeétricas dos pacientes.

Forca Muscular Respiratoria

A FMR foi avaliada através da manovacuometria digital (MVD 300 Globalmed®). Tal
técnica é de simples aplicacdo, baixo custo e ndo-invasiva, podendo ser utilizada para na
avaliacdo da forca dos muscular respiratoria de individuos saudaveis e daqueles com disturbios
de diferentes origens. Para avaliagdo da pressdo maxima inspiratéria (PImax), os pacientes
realizaram uma expiracéo ao nivel do volume residual (VR) e apds, contra uma valvula ocluida,
realizaram um esforco inspiratério maximo por cerca de trés segundos, até a capacidade
pulmonar total (CPT). Para avaliacdo da pressdo maxima expiratéria (PEmax), 0s pacientes
inspiraram até ao nivel da CPT e apds, realizaram um esfor¢co expiratorio maximo até o VR
(BRUNETTO; ALVES, 2003). Foram realizadas trés medi¢cdes da FMR em cada uma das
posicOes avaliadas (Fowler45°, sedestacdo (sentado a 90°) e em posicao ereta). Ressalta-se
gue foi avaliada a estabilidade dos sinais vitais durante as variacdes posturais.

Fluxo Expiratério Maximo (Peak Flow)

O Peak Flow Meter® é um equipamento importante para avaliar o fluxo expiratorio
maximo do paciente. Tal dispositivo permite a medicdo do pico de fluxo expirado, sendo este
de facil aplicacdo e reproducdo. Foram realizadas trés medicbes, sendo o fluxo expiratorio
forcado iniciado a partir de uma posicao inspiratdria com a cabeca em posicdo neutra. Foram
realizadas trés afericbes do Peak Flow nas posi¢cdes Fowler 45°, sedestacdo (sentado a 90°) e
ereta.

Andlise dos dados
Os dados foram distribuidos de acordo com a mediana e analisados através do software

Statistical Package for Social Sciences (SPSS, verséo 18.0). Para comparar os valores da FMR
encontrados nos pacientes com seus respectivos valores preditos, bem como para avaliar o
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comportamento da Plmax, PEmax e Peak Flow nas posturas Fowler 45° sedestacdo e
ortostase, foram realizados os testes nao-paramétricos de Wilcoxon e Friedman (p<0,05).

3 RESULTADOS

A amostra do presente estudo foi composta por seis (06) criangas caucasianas com
mediana de idade de 13 anos, sendo quatro (04) do sexo feminino e duas (02) do sexo
masculino. A mediana do Indice de Massa Corporal (IMC) foi de 18,5 Kg/m?, sendo que este
ndo apresentou significancia estatistica entre os valores encontrados e seu respectivo valor
predito (Quadro 1). Devido ao reduzido tamanho amostral ndo foi possivel avaliar a
homogeneidade das caracteristicas antropomeétricas entre os individuos analisados.

Quadro 1 — Dados antropométricos e género dos pacientes fibrocisticos analisados.

Mediana
Interquantil)

L (Intervalo
Variaveis

Sexo masculino, n (%) 2 (33,3)

Idade (anos) 13,0 (9,5 -15,0)

Peso (Kg) 42,0 (26,3 — 62,7)
Altura (cm) 148,0 (130,0 — 168,0)
IMC (Kg/m?) 18,5 (15,4 — 21,6)

Onde: IMC: indice de Massa Corporal.

O tempo de diagnostico da fibrose cistica teve mediana de 20,3 meses apés o
nascimento, apenas um (01) paciente nasceu de parto pré-termo e os demais nasceram
atermo. Nenhum paciente apresentou patologias pregressas, quatro (04) pacientes da amostra
apresentaram o sintoma tosse, um paciente (01) apresentou tosse e dispnéia e 0 outro apenas
dispnéia. Dois pacientes (02) apresentaram casos de fibrose cistica na familia (Quadro 2).

Quadro 2 — Caracteristicas clinicas dos pacientes fibrocisticos analisados.

Tipo Idade do .
. . . s . ~ | Patologias | FC na
Paciente| de Etnia Diagnéstico | Manifestacéo ; s
Anteriores | Familia
Parto (meses)
V.S Atermo | Caucasiana 60 Tosse Nao Nao
A.C Atermo | Caucasiana 6 Tosse Nao Nao
L.M Atermo | Caucasiana 3 Tosse Nao Irma
M.G Atermo | Caucasiana 6 Dispnéia Nao Nao
L.S Atermo | Caucasiana 7 Tosse Nao Nao
J.S Preé- | caucasiana 7 Tosse e Nao Irma
termo Dispnéia

Onde: FC: Fibrose Cistica

Ressalta-se que a mudanca postural apenas foi implementada entre os testes no
momento em que 0s sinais vitais do paciente avaliado retornaram a situacdo basal. Ao se
comparar os valores da Plmax e da PEmax dos pacientes fibrocisticos com valores preditos,
nao houve variagdo da Plmax (67,00 cmH,O — 69,18 cmH,0) e da PEmax (86,00 cmH-0
— 90,60 cmH,0) (p = 0,917) (WILSON et al. 1984). O pico de fluxo expiratério, por sua vez,
apresentou-se estatisticamente reduzidos nas criangas e adolescentes fibrocisticas em relagéo
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ao seu predito (Peak Flow = 230,00 I/min — 365,00 I/min respectivamente) (p = 0,046)
(Gréfico 1).

Em se tratando da avaliagdo do comportamento da FMR nas diferentes posturas
adotadas, observou-se que houve variacdo estatisticamente significativa da PImax entre os
grupos analisados (p = 0,03). Ressalta-se que a significancia foi obtida ao se variar a postura
da posicao Fowler 45° para a posi¢do ortostatica (p = 0,009) (Grafico 2). Ainda, a posicado
ortostatica foi a responsavel pela geracdo da maior forca muscular inspiratéria.

Gréfico 1 — Pico de fluxo expiratério dos Gréafico 2 — Pressdes respiratorias maximas dos
pacientes fibrocisticos analisados. pacientes fibrocisticos analisados.
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Observa-se que a PEmax (p = 0,055) bem como o Peak Flow (p= 0,154) néo
apresentaram variacado entre as posturas analisadas.

4 DISCUSSAO

A fibrose cistica € uma doenca genética autossdmica recessiva caracterizando-se por
doenca pulmonar supurativa cronica, insuficiéncia pancreatica, cirrose biliar multifocal,
infertilidade masculina e grande perda eletrolitica no suor (MATTAR et al., 2010).

No presente estudo foi observada prevaléncia da etnia caucasiana. Isto vai ao encontro
de Ziegler et al. (2007) e Dalcin et al. (2007), que constataram em seus estudos uma maior
prevaléncia de pacientes caucasoéides.Ao encontro dos resultados obtidos, foi observado por
Rosa et al. (2008), que a mucoviscidose € uma doenca crénica e progressiva, que atinge varios
orgaos e sistemas do organismo, sendo comum ha raca branca, atingindo igualmente ambos
0s sexos.Entretanto, segundo Morrow et al. (2008), embora a prevaléncia da doenca seja em
caucasoides, em seu estudo foi investigado a mudanca da func&o pulmonar de uma populacéo
sul-africana com FC no periodo de 8 anos, relatando melhoras significativas da funcéo
pulmonar nessa populacgéo fibrocistica.

Em nosso estudo, a maioria dos pacientes apresentaram estado nutricional adequado a
sua faixa etaria. Apenas dois pacientes apresentaram risco de sobrepeso e outro excesso de
peso. E possivel que o IMC dentro ou proximo aos valores de normalidade possa ser atribuido
ao fato desses pacientes receberem acompanhamento sistémico e multidisciplinar desde o
diagnostico da doenca. No estudo de Ziegler et al. (2007), dos 46 pacientes da pesquisa, 26
(63,4%) apresentaram estado nutricional adequado, 6 (14,6%) estavam na faixa de risco
nutricional e 9 (22%) eram desnutridos, sendo que nao foi possivel identificar associacao
significativa entre IMC com a idade dos pacientes, idade de diagndstico da FC, escore clinico,
escore radiolégico, funcdo pulmonar, pressdes respiratdrias e o Teste de Caminhada de Seis
Minutos (TC6). Segundo esse autor, a abordagem nutricional € um aspecto importante para o
sucesso no tratamento dos fibrocisticos. E considerado um fator de prognéstico independente
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no desfecho da doenca, sendo que o acompanhamento periédico do estado nutricional visa a
deteccéo e o tratamento precoce da desnutri¢éo.

Em nosso estudo, os pacientes apresentaram uma mediana de 20,3 meses no
diagnéstico de FC, sendo que Ziegler et al. (2007), relatou em seu estudo, uma mediana de 9
anos para o diagnostico da FC. Para Rosa et al. (2008), os avan¢os no diagndstico e as
estratégias terapéuticas desenvolvidas nos ultimos 30 anos tém elevado a expectativa de vida
dos pacientes com fibrose cistica.

Segundo Chaves et al. (2007), na fibrose cistica, a hipoxia celular pode ser causada pela
diminuicdo da ventilacdo alveolar e/ou alteracdes na relacéo ventilacao/perfusdo que diminuem
0s niveis de oxigénio alveolar. Além disso, a retencdo de muco propicia a infec¢do do trato
respiratério e prejudica a funcdo pulmonar ocasionando sintomas respiratérios como tosse e
dispnéia.

Além dos sintomas encontrados nos pacientes da amostra, também foi possivel
constatar o traco da hereditariedade da doenca, sendo encontrados casos de FC na familia em
dois (02) pacientes. Isso vai ao encontro de Rosa et al. (2008), que relata que nos ultimos 70
anos, a FC foi reconhecida como a mais importante doenca hereditaria potencialmente letal.

Para Ribeiro-Paes et al. (2009), a FC € uma doenca hereditaria de alta incidéncia (1/
2.500 nascidos) entre a populacdo caucasiana, relatando ainda que o pulmao €, normalmente,
0 6rgdo mais afetado, apresentando tendéncia para infeccdes de repeticédo, prejuizo das trocas
gasosas e faléncia da funcdo pulmonar. Dessa forma, o conhecimento dos efeitos da forca
gravidade sobre a fungdo cardiopulmonar na saude e os efeitos deletérios dos estados
fisiopatoldgicos sobre a funcdo cardiopulmonar prové fundamentos para a aplicagéo clinica do
posicionamento corporal como principal intervencéo terapéutica para otimizar o transporte de
oxigénio, sendo este a principal intervencéo fisioterapéutica ndo-invasiva para que as formas
invasivas, farmacoldgicas e mecanica de suporte possam ser adiadas, reduzidas ou evitadas
(FROWNFELTER; DEAN, 2004).

Em nosso estudo, foi constatado que a PImax e PEmax dos fibrocisticos estédo abaixo do
valor previsto, sem que tenha havido entretanto, significancia estatistica. Para Dunnink et al.
(2009), os estudos disponiveis da forca muscular respiratoria em pacientes fibrocisticos
apresentam resultados conflitantes, mostrando valores de FMR diminuida ou normal. A
hiperinsuflacdo e a desnutricAo parecem constituir os principais fatores para a fraqueza da
musculatura respiratéria. Segundo o autor, € dificil interpretar estudos sobre a FMR em
fibrocisticos devido as diferentes caracteristicas dos pacientes incluidos, tais como idade,
estado nutricional e o grau de disfuncéo respiratéria que apresentam. Além de métodos e tipos
diferentes de medicao utilizados para avaliar a FMR desses pacientes.

No presente estudo foi constatado que os pacientes apresentaram valores de pico de
fluxo (Peak Flow) inferiores ao seu predito, e tal fato pode ser |justificado pela
hipersecretividade que tais pacientes apresentavam. Para Camargos e Queiroz (2002), por
mais que os resultados do Peak Flow tenham apresentados valores estatisticamente
significativos, eles sao inferiores aqueles obtidos pela espirometria convencional e, portanto,
esses resultados carecem de relevancia clinica, pois as alteracfes associadas ao Peak Flow
refletem, sobretudo, o comprometimento das vias aéreas proximais, cujo envolvimento se
observa na fase mais avancada da doenca. Segundo Camargos e Queiroz (2002), as medidas
do Peak Flow ndo expressam com fidelidade nem o grau do acometimento funcional nem a
intensidade do acometimento clinico-radiolégico e, sendo assim, ndo se constituem em uma
alternativa plausivel, nem num marcador aceitavel para se avaliar a funcdo pulmonar nesta
doenca (CAMARGOS; QUEIROZ, 2002).

Em se tratando da forca muscular respiratoria, o presente estudo observou que a
posicao ortostatica resultou em um valor maior em relacdo as demais posicées. Isto foi possivel
observar, pois segundo Frownfelter e Dean (2004), a posicdo ortostatica maximiza volumes e
capacidades pulmonares. Além disso, a capacidade residual funcional (CRF) é maior em
ortostatismo do que em posi¢cado sentada e nesta, por sua vez, a CRF é maior que a posicao
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supina em cerca de 50%. Os resultados obtidos na presente pesquisa denotaram que a FMR
apresentou variacao da posicdo Fowler 45° para a posi¢cdo ortostatica. Segundo Frownfelter e
Dean (2004), quando um paciente encontra-se em posi¢ao vertical, o diametro das vias aéreas
centrais aumenta discretamente. Na posi¢ao ortostatica, o gradiente gravitacional € maximo, a
dimensdo anteroposterior da parede toracica € maior e a compressao do coracdo e dos
pulmdes é minima, dessa forma, na posi¢cdo ortostatica a posicdo encurtada das fibras
diafragmética produz um aumento do comando neural para a respiragao.

Verificamos que a FMR de pacientes fibrocisticos encontra-se reduzida. Contudo,
guando esses pacientes possuem acompanhamento sistémico desde o nascimento, torna-se
possivel oferecer aos mesmos uma melhor qualidade de vida, pois € de fundamental
importancia que tais criangas e adolescentes tenham uma infancia repleta de vida.

5 CONSIDERACOES FINAIS

Ao realizar esse estudo foi possivel constatar o impacto da gravidade da doenca sobre a
funcao respiratoria dos individuos fibrocisticos analisados. As limitagdes do estudo abrangeram
a dificuldade para triar criancas e adolescentes que se adequassem aos critérios de inclusdo
do estudo, o que resultou em um reduzido tamanho amostral. Faz-se necesséria a continuacao
desse estudo com uma amostra mais representativa de portadores de fibrose cistica para que
se obtenham resultados mais abrangentes. A fibrose cistica € uma doenca de carater sistémico
e um problema social importante e torna-se desejavel a continuidade dessa pesquisa bem
como a geracao de outras que possa contribuir para a maior sobrevida dos fibrocisticos, bem
como para lhes conferir qualidade aos anos vividos.
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