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Introdugao

A fibrose cistica (FC) € uma doenga genética de heranca autossémica
recessiva, sinalizada por infecgdo pulmonar crénica, insuficiéncia pancreatica
exdcrina e elevada concentracdo de eletrélitos no suor'. E mais comum em individuos
caucasianos e acontece em aproximadamente 1:2500 recém-nascidos vivos no

mundo?.

A FC leva a perda ou a diminuicdo da proteina reguladora da condutancia
transmembrana da fibrose cistica (CFTR), causando amplas modificagées®. A
proteina CFTR funciona como um canal de cloro, encontrada na porg¢ao apical de
células epiteliais do trato respiratério, das glandulas submucosas, do pancreas,
figado, ductos sudoriparos e do trato reprodutivo, entre outros®. A deficiéncia dessa
proteina resulta em uma alteracdo da viscosidade de secrecgbes, levando a ma

absorcao e alteracdes das secregdes pulmonares?.

Essa doenca foi descoberta em 1938, nesse periodo poucas criangas
sobreviviam até um ano de idade. Hoje em dia a realidade ¢é diferente, devido ao maior
conhecimento sobre a fisiopatologia, que tem concedido imensos avangos sobre o
diagnostico e ao tratamento, melhorando o progndstico tanto em relagdo a
expectativa, quanto a qualidade de vida (QV)3. Segundo dados do registro norte-
americano a expectativa de vida, atualmente, € em média 36,5 anos, e 43% das

pessoas com FC tem mais de 18 anos °.

Constantemente esses pacientes apresentam intolerancia ao exercicio fisico e
reducgéo de suas atividades de vida diaria®. A desnutrigdo proteico energéticas e as
modificagdes metabdlicas causadas por processo inflamatério do pulméo levam a
diminuicdo da massa muscular e da densidade mineral 6ssea’. Essa combinagéo de
fatores acarreta em rapido surgimento de fadiga muscular durante os esforgos®. A
restricdo progressiva do condicionamento fisico associado a inatividade, inicia a piora
da dispneia que se associa a menores esforgos fisicos, comprometendo a qualidade

de vida’.

A atuacao fisioterapéutica em pacientes com FC é essencial, tendo como
objetivo uma melhora na qualidade de vida, independéncia e funcionalidade®. As

técnicas para remocgao de secre¢des das vias aéreas sdo consideradas um recurso



fisioterapéutico fundamental para esses pacientes'. Ha evidéncias na literatura que o
exercicio fisico quando associado ao tratamento padrdo que é composto por
antibioticoterapia, fisioterapia respiratéria, mucoliticos, broncodilatadores, oxigénio,
agentes anti-inflamatérios e suporte nutricional em pacientes com FC, melhora a
capacidade fisica, melhora a capacidade cardiopulmonar, aumenta a depuragao
mucociliar, diminui o declinio da fungdo pulmonar, melhorando o progndstico e a

qualidade de vidaZ?.

Criancas e jovens com FC demonstram uma diminuigdo da fungao ventilatoria,
levando a fadiga muscular e prejudicando a tolerancia ao exercicio em comparagao
com individuos saudaveis. A pratica de atividade fisica regular deve ser incentivada
durante todo o periodo de crescimento e desenvolvimento para que esses habitos

tenham maiores chances de serem seguidos na vida adultaZ.

A literatura apresenta poucas evidéncias relacionadas aos efeitos do exercicio
fisico em pacientes com fibrose cistica, além de n&o estar claro quais exercicios séo

mais utilizados.

Portanto, o objetivo deste estudo foi sintetizar, por meio de uma revisao de
literatura, os efeitos e o impacto do exercicio fisico no tratamento de pacientes com

fibrose cistica.



Metodologia

O estudo consiste em uma revisao integrativa, realizada por meio de uma
pesquisa nas bases de dados PubMed, Scielo, Cochrane e Lilacs. A coleta de dados
foi realizada entre abril 2020 a maio de 2020. Os descritores utilizados para a busca
dos artigos, de acordo com o DECS (descritores em ciéncia da saude), foram: ‘cystic

fibrosis’, ‘exercise’ e ‘rehabilitation’.

Para fazer parte desse estudo os artigos deveriam preencher os seguintes
critérios de inclusdo: ensaios clinicos; estudos com individuos com FC; exercicio fisico
como parte do tratamento e estudos desenvolvidos a partir de 2010, nos idiomas
portugués, inglés e espanhol. Os critérios de exclusao foram: estudos de reviséo,

estudo de caso e estudos que ndo usaram exercicio como forma de tratamento.

A selecgao inicial foi feita pela leitura dos titulos e resumos. A seguir, para os
estudos potencialmente elegiveis que cumpriram os critérios de inclus&o foram lidos

e analisados na integra, sendo incluidos na presente reviséo.



Resultados

Mediante ao levantamento bibliografico foram encontrados 472 artigos nas
bases de dados Scielo, Cochrane, PubMed e Lilacs por meio da associagdo das
palavras-chave: ‘cystic fibrosis’, ‘exercise’ e ‘rehabilitation’. Apos a aplicagao dos filtros
de idioma portugués, inglés, espanhol e ano de publicagdo a partir de 2010 foram
selecionados 244 artigos, e analisados por meio da leitura dos titulos e resumos. Apos
a leitura dos resumos e duplicatas foram excluidos 204 artigos e restaram 40 artigos
para a leitura completa. A seguir, foi realizada a leitura dos textos completos e de
acordo com os critérios de inclusédo e exclusdo foram excluidos 29 estudos e

selecionados 11 artigos para essa revisao (figura 1).

Todos os estudos analisados demonstraram um impacto positivo do exercicio
fisico em criangcas e adolescentes com FC, principalmente nas variaveis como a
qualidade de vida, tolerancia ao exercicio, funcdo pulmonar e forca muscular. Os 11
estudos selecionados usaram exercicios aerébios como forma de intervengéo.
Ciclismo, corrida, natagao e futebol foram as modalidades aerdbias mais utilizadas
nos estudos. Dentre os 11 artigos selecionados, seis orientaram atividades trés vezes
por semana, dois orientaram por cinco vezes na semana, um orientou exercicios
diariamente e dois ndo especificaram a frequéncia semanal. A média de duracao dos
exercicios nos estudos foi de 20 a 60 minutos, com tempo de intervencao de seis

semanas a 24 meses.

A sintese das caracteristicas e resultados dos estudos é apresentado na tabela

Dos 11 estudos analisados, dois estudos que utilizaram intervencgdes
puramente aerdbias obtiveram como resultado um aumento da tolerancia ao exercicio,
melhora da percepgao corporal, qualidade de vida e fungdes respiratérias como a

pressao inspiratoria maxima (Plmax) e a pressdo expiratoria maxima (PEmax).0-11,

Dois estudos analisaram o exercicio aerébio associado ao treinamento de forga
muscular e alcangaram efeitos positivos na forca muscular dos membros superiores,
aptidao fisica, capacidade vital forcada (CVF), consumo de oxigénio de pico

(VO2pico), teste shuttle walk e diminuigdo do IMC8:13,



Exercicios aerdbios combinados com fisioterapia respiratdéria demonstraram
beneficios na diminui¢gdo da dispnéia, fadiga e aumento do volume expiratério forgado
no primeiro segundo (VEF1), da circunferéncia toracica e melhora da aptidao

fisica'4:15.16,

Estudos que combinaram exercicio aerdbio, exercicio de forga muscular e
fisioterapia respiratoria apresentaram melhora na qualidade de vida, VEF1, Pimax,
VO2pico, funcdo cardiorrespiratéria, aumento da tolerdncia ao exercicio, forga

muscular e massa livre de gordura, além de uma melhora na qualidade de vida ' '7:
18, 19



Fluxograma

Figura 1: Fluxograma referente a selegdo dos artigos
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Tabela 1: Sintese dos programas de exercicios para fibrose cistica, presentes nos

estudos selecionados.

Autor Ano
Rovedder et
al 2014
Salonini et al 2015
Paranjabe et | 2011
al
Dassios etal | 2013

Faixa
etaria

>16

8-17

6-16

7-34

Grupo
s

Gl
GC

GE
Gl

G1

Gl
GC

Exercicio

Gl:Treinamento
aerdbio e
treinamento de forca
muscular

GC: Orientagoes
sobre fisioterapia
respiratoria e

exercicios fisicos

Gl: Console de
jogos (Xbox Kinect,
Microsoft,
Redmond,
Washington, River
Rush) e Fisioterapia
respiratoria

GE:Ciclo
estacionario aerébio
e Fisioterapia
respiratoria

FC maxima: 80%

Atividades fisicas
regulares (esportes,
brincadeiras e
atividades  fisicas
extracurriculares)

Gl: Atividade fisica
aerobia moderada a

vigorosa (ciclismo,
corrida, natagao,
futebol, basquete,

vOlei, artes maciais,
ginastica e remo)

GC: N&o realizaram
atividade fisica

Frequéncia e
duracao

Diariamente/ 3
meses

20 minutos

5X por
semana/20 a
30 minutos

2 meses

3x por
semana/45
minutos

3 meses

Principais
resultados

Gl:1Forca
MMSS, |IMC

Nao houve
diferencgas na
QV nos dois
grupos

GE: Atingiua FC
max

Gl: |dispneia e
fadiga. Era mais

agradavel de ser
feito

1 capacidade de
exercicio

1 percepcédo da

imagem
corporal
1 Qv
relacionada ao
exercicio nos
meninos
Gl: 1 da MAMC
e UAMA. 1

Plmax e PEmax
e |PTimus e
Pimédia/Pl max
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Corral et al

Urquhart et

Elbasan et al

Sosa. et al

Gl:Plataforma

Nintendo Wii
(corrida,
agachamento e
biceps)

GC: Nao realizou
exercicio

Todos o0s grupos
receberam
Fisioterapia
respiratoria

FC maxima: 70-80%

Exercicio aerobicos,
treinamento de
forca, alongamento,
aconselhamento
postural e
fisioterapia
respiratoria

FC maxima: 60-80%

Treinamento  com
exercicio aerobio na
esteira e fisioterapia
respiratoria

FC maxima: 75-80%

Treinamento
aeroébio
(cicloergbmetro,) e
jogo ativo (corrida e
futebol) e
Treinamento de
forga (leg press, pull
down, extensido da
perna, supino,
flexdao da perna e
abdominal) e
fisioterapia
respiratoria

5x por

semana/30 a
60 minutos

6 semanas e
acompanhados
por 12 meses

3x por semana/

30 minutos

3x por

semana/30
minutos

6 semanas

3x por

semana/8
semanas

Gl: tforca
isométrica  do
braco e MSWT 1t
Qv

Efeito adverso
rigidez muscular
durante ou apés
0 exercicio

| do uso de
antibioticos
intravenosos

| de custos

1 da capacidade
de exercicio

1 VEF1em 2010

Melhora da QV
(fisico,  social,
emocional e
corporal)

1 Circunferéncia
toracica 1
aptiddo  fisica
(resisténcia

muscular, forga,
flexibilidade e
velocidade)

Gl: 1 da PImax 1
do VO2 pico e
diminuicgdo  no
destreinamento
1 do leg press 1
da massa livre
de gordura

Efeito benéfico
na QV

GC: 1 do VO2
pico basal em
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Hebestreit et
al

Reix et al

Sosa et al

2010

2012

2012

>12

7-18

5-15

Gl
GC

Gl
GC

Gl
GC

GC: Fisioterapia
respiratoria

Gl: Ciclismo,
corrida, natagao,
squash, badminton
e futebol.
Treinamento de
resisténcia e
exercicios de

fortalecimento

GC: Manter o nivel
de atividade fisica

Gl: Corrida,
ciclismo,
alongamento, salto
no trampolim
associados a
manobras
expiratorias e
fisioterapia

respiratoria

GC: Fisioterapia
respiratoria

Gl:Fisioterapia
respiratoria,

exercicios de
musculacao e
cicloergbmetros

GC: Terapia padrao

3x por semana/
60 minutos

24 meses

20 minutos

3x por semana/
60 minutos

8 semanas

comparacao ao
Gl

Gl: 1 aumento
das atividades
esportivas nos
primeiros 6
meses.
Mudanca do
VO2pico a longo
prazo. | das
dobras
cutaneas. 1 6%
CVF

Maior
percepcdo de
saude

Gl: 1 VEF1
1 Satisfagao

GC: Piora do
VEF1

Gl: 1 da funcéo
cardiorrespirator
ia durante o
treinamento e
ganho de forga
muscular

Gl: grupo intervengéo; GC: grupo controle; GE: grupo estacionario; G1: completaram o programa; MMSS: membro

superior; IMC: indice de massa corporal; QV: qualidade de vida; FCmax: Frequéncia cardiaca maxima; MAMC:

circunferéncia muscular do brago; UAMA: area muscular do brago; PImax: pressao inspiratéria maxima; PEmax:

pressdo expiratéria maxima; PTImus: indice de pressdo-tempo dos musculos respiratérios; PImédia: pressao

inspiratoria média; MSWT: Teste Shuttle Walk modificado; VEF1: volume expiratério forgado no primeiro segundo;

VO2pico:consumo de oxigénio de pico; CVF capacidade vital forgada.
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Discussao

De modo geral os estudos que avaliaram o efeito do exercicio no tratamento
de pacientes com FC demonstram efeitos positivos nas variaveis sobre a qualidade

de vida, tolerancia ao exercicio, funcao pulmonar e forga muscular.

Todos os artigos elegiveis para o estudo utilizaram exercicio aerébio como
forma de intervengéo para pacientes com FC. Estes exercicios utilizam o oxigénio
como principal fonte de energia para geragdo de trabalho muscular, tendo como
beneficios, aumento da aptidao cardiorrespiratdria e da resisténcia muscular, além de
diminuir a dispneia®'®. Dassios et al.!" realizaram atividade fisica aerébia moderada
e vigorosa durante trés meses e identificaram que pacientes com FC que realizam
exercicios aerobios de forma regular mantém indices mais elevados de forga muscular

respiratoria.

As trés terapias associadas, exercicio aerobio, treinamento de forga muscular
e fisioterapia respiratoria, apresentaram uma melhora nas quatro variaveis, qualidade
de vida, tolerancia ao exercicio, forca muscular e na fungao pulmonar. Sosa et al.’®
realizou um programa combinado de fisioterapia respiratéria, exercicio aerébio e
treinamento de forga muscular de curto prazo (8 semanas) em 95 criangas com FC,
entre 6 a 17 anos de idade, demonstrando beneficios no Vo2pico, forga muscular
respiratdria, Pimax e efeitos positivos na qualidade de vida das criangas®. O Vo2pico
é utilizado como um marcador de aptidao aerdbia e atividade fisica. Além disso, em
pacientes com FC o Vo2pico diminui ao longo do tempo e esta relacionado como um
importante preditor de mortalidade’ 8. O VEF1 é um marcador de gravidade da
doenca pulmonar e muitos fatores além da fungao pulmonar, influenciam o Vo2pico.
Principalmente fatores mensuraveis como altura, sexo, idade e estado puberal, além

de fatores mais dificies de quantificar como o esforgo?2.

A funcéo pulmonar nos individuos com FC é bastante comprometida. Algumas
das variaveis que mensuram a fung¢do pulmonar sdo a CVF e o VEF1 que séo
medidos por meio da espirometria. O VEF1 é a quantidade de ar eliminada no primeiro
segundo da manobra expiratéria forgcada, sendo a variavel que reflete o melhor estado
da funcdo pulmonar ao decorrer da doenca, por ser o indice mais utilizado para
avaliacao da obstrucao das vias aéreas e um fator que determina exacerbacdes da

doenca quando esta reduzido ou nao estavel, se tornando um indicador de
13



progndstico e sobrevida %1% 26, Pacientes com FC com o VEF1 acima dos 55% s&o
aptos para pratica de atividades fisicas?. No estudo de Reix et al.'® foram avaliados
dois grupos, sendo o grupo intervengao utilizando exercicio aerébio e fisioterapia
respiratoria e o grupo controle realizando somente fisioterapia respiratoria. O grupo

controle obteve uma piora no VEF1 em comparagao ao grupo intervencéo.

Orenstein et al.?! realizaram um ensaio clinico randomizado (ECR) em
pacientes com FC com idade entre 8 e 18 anos, avaliaram o treino de forga e exercicio
aerobio e concluiram que a combinagdo dessas intervengdes € segura e apresenta
boa tolerancia mesmo em pacientes com VEF1 menor que 80%. Hebestreit et al.3
também realizou uma intervencao utilizando exercicio aerébio e treinamento de forca
muscular e obteve um aumento da CVF. Na revisdo de Schindel et al.” foi observado
um aumento significativo na CVF nos estudos que utilizaram exercicio como forma de
intervengdo. Conforme Hebestreit et al. 2° o exercicio fisico, quando realizado de forma
regular, tem como resultado o treinamento dos musculos respiratorios, que colabora

para diminui¢ao da hiperinsuflagdo pulmonar e aumento da CVF.

Dentre os estudos selecionados que utilizaram exercicio aerébio e/ou
treinamento de forca como forma de intervencao, sete deles obtiveram uma melhora
nas variaveis relacionadas ao aumento de forga muscular e tolerancia ao exercicio
10, 11,12, 15,17.18,19 O treinamento de forga muscular é muito importante na terapia de
pacientes com FC, pois percebe-se que a desnutricdo e o processo inflamatério no
pulmao levam a reducao da massa corporal magra, sendo o principal fator de limitagao
a tolerancia ao exercicio na FC. Por conta disso, ocorre também a diminui¢ao da forca
da musculatura respiratéria podendo levar a um quadro de hipercapnia piorando ainda
mais a limitacdo ao exercicio. Por essa razao, € imprescindivel melhorar a forca

muscular global no sentido de aprimorar a aptidao fisica 8.

O exercicio sozinho ou quando associado com a fisioterapia respiratoria
melhora a expectoragéo de secregdo e a desobstrucdo das vias aéreas?®, além disso,
a fisioterapia respiratoria utiliza técnicas de depuracdo mucociliar que € essencial no
tratamento da FC, por diminuir a obstrucao das vias aéreas, melhorando a ventilacao,
prevenindo atelectasias, corrigindo o desequilibrio da relacdo ventilagao/perfusao e

diminuindo a atividade proteolitica das vias aéreas?.

14



Um ponto importante que se refere a populagao jovem com FC é que, devido
ao pouco tempo de exposi¢cao da doenca em relagdo aos adultos, a deterioragcao
pulmonar ainda ndo esta tdo agravada e a adesdo precoce aos programas de
atividade fisica pode retardar esse processo. Portanto, a pratica regular de atividades

fisicas demonstra um efeito positivo na qualidade de vida dessa populagao?.

A qualidade de vida foi utilizada em sete estudos selecionados, ambos
utilizaram o questionario Cystic Fibrosis Questionnaire Revised (CFQ-R) e suas
variagdes, que é especifico para avaliar a qualidade de vida em pacientes com FC. O
CFQ-R foi traduzido e validado para a lingua portuguesa em 2006. A tradugéo contém
4 versodes, de acordo com a faixa etaria dos pacientes??: de 6 a 11 anos é realizado
uma entrevista avaliando 8 dominios; de 12 a 13 é autorrelatado e avalia 8 dominios;
a versao dos pais para criangas entre 6 e 13 anos analisa 11 dominios e a versao
adolescente/ adulta avalia jovens a partir dos 14 anos até a idade adulta com 12
dominios. Os dominios incluem: aspectos fisicos, funcdo, vitalidade, aspectos
emocionais, social, imagem corporal, carga de tratamento, disturbios alimentares,
percepcgdo de saude, peso, sintomas respiratorios e digestivos?4. Dos estudos que
avaliaram a qualidade de vida, trés demonstraram uma melhora nos dominios de
sintomas respiratérios, fisico, emocional, corporal e social. Ambos utilizaram exercicio

aerobio, treinamento de forga e fisioterapia respiratéria como intervencao’? 17.18,

Hebestreit et al.’® realizaram um programa de exercicios parcialmente
supervisionado onde os participantes foram avaliados durante 12 meses e nao
encontraram nenhum efeito na QV. Entretanto, Paranjabe et al.'® avaliaram 40
meninos € 19 meninas com idade entre 6 e 16 anos e priorizou cinco dominios
relacionados ao exercicio: aspectos fisicos, emocional, social, percep¢cédo da imagem
corporal e bem estar respiratério e observaram um aumento no dominio da imagem
corporal desde o inicio da intervengao, e uma mudancga positiva nos aspectos fisicos
nos meninos. O dominio de imagem corporal é especifico para pacientes com FC e
esta relacionado com a aparéncia fisica que € afetada pelo retardo do crescimento e
dificuldade de ganho de peso'® 27, Segundo Sosa et al.'® embora ganhos fisiolégicos
clinicamente relevantes em certos dominios, dentre eles aspectos fisicos, sociais,
emocionais, carga de tratamento, disturbios alimentares, imagem corporal, sintomas

digestivos e sintomas respiratérios, possam ser obtidos apds 8 semanas, intervengdes

15



mais longas sdo necessarias para obter aumentos significativos na qualidade de vida

de criangcas com FC.

16



Conclusao

A partir da sintese dos estudos selecionados sobre os efeitos e impacto do
exercicio fisico em pacientes com fibrose cistica podemos afirmar que ha beneficios
na funcado pulmonar, tolerancia ao exercicio, forca muscular e qualidade de vida. A
associacao do exercicio aerdbio, treinamento de forca e fisioterapia respiratoria se
mostra mais eficaz durante o tratamento de jovens com FC. E importante enfatizar a

importancia da fisioterapia respiratéria em conjunto com os exercicios no tratamento
da FC.
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