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RESUMO

A fibrose cistica (FC) € um disturbio autossdmico recessivo causado por muta¢ao no gene
Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator (CFTR). Esse gene interfere na
producdo de secrecOes das glandulas exdcrinas, que se tornam viscosas, desidratadas e
espessas, comprometendo principalmente o sistema respiratério, o que a torna uma
importante causa de morbidade e mortalidade. A doenca apresenta maior incidéncia em
criangas e adolescentes. O diagndstico € realizado por meio de triagem neonatal (teste do
pezinho), exames laboratoriais e avaliagdes clinicas. O tratamento tem como foco o alivio
dos sintomas e a manutencdo da funcdo pulmonar. Nesse contexto, a fisioterapia
desempenha papel fundamental na avaliacao e reabilitacio, contribuindo para melhora da
funcdo respiratodria, retardamento da progressdo da doenca e promog¢do da qualidade de
vida. A pressdo expiratdria positiva (EPAP) utiliza méscara facial ou bucal acoplada a
valvula unidirecional e resisténcia, promovendo recrutamento alveolar e auxiliando na
remocgdo de secrecdes traqueobronquicas. Este estudo objetiva demonstrar os beneficios
do uso do EPAP em criancas com FC, por meio de andlise descritiva do tipo relato de
experiéncia, com atendimentos didrios realizados por equipe multiprofissional durante
residéncia.

Palavras-chave: Fibrose Cistica; Modalidades de Fisioterapia; Pressdo
Expiratoria Positiva.
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ABSTRACT

Cystic fibrosis (CF) is an autosomal recessive disorder caused by mutations in the Cystic
Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator (CFTR) gene. This gene affects the
production of secretions from exocrine glands, which become viscous, dehydrated, and
thick, primarily impairing the respiratory system and making CF a major cause of
morbidity and mortality. The disease has a higher incidence in children and adolescents.
Diagnosis is established through neonatal screening (heel prick test), laboratory exams,
and clinical assessments. Treatment focuses on symptom relief and maintenance of
pulmonary function. In this context, physiotherapy plays a fundamental role in patient
evaluation and rehabilitation, contributing to improved respiratory function, delayed
disease progression, and enhanced quality of life. Positive expiratory pressure (EPAP)
involves the use of a facial or mouth mask connected to a unidirectional valve and
resistance, promoting alveolar recruitment and aiding in the removal of tracheobronchial
secretions. This study aims to demonstrate the benefits of EPAP use in children with CF
through a descriptive analysis based on an experience report, involving daily care
provided by a multidisciplinary team during a residency program.

Keywords: Cystic Fibrosis; Physical Therapy Modalities; Positive-Pressure
Respiration.
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1. INTRODUCAO

A Fibrose Cistica (FC) é uma doenga genética, autossOmica, recessiva e
multissistemica, e € caracterizada por uma mutacdo do gene regulador da condutancia
transmembrana fibrose cistica (CFTR), localizada no brago longo do cromossomo 7,
proteina A responsdvel por regular a atividade do canal de cloreto e s6dio na membrana
celular. E a principal causa de morbidade e mortalidade devido a deterioracio do trato
respiratorio (Vendrusculo; Donadio; Pinto, 2021).

Estima-se que existe, em todo o mundo, mais de 105 mil doentes com FC, No
Brasil, o rastreamento obrigatério da FC pelo teste de triagem neonatal, com dosagem do
tripsinogénio imunorreativo, tem aumentado o diagndstico, com diminui¢do da mediana
da idade de diagnostico, para menos de 3 meses e elevado o conhecimento sobre o perfil
genético dos pacientes Anualmente, sdo diagnosticados em torno de 300 casos e mais de
6,4 mil pacientes estdo cadastrados no Registro Brasileiro de Fibrose Cistica
(REBRAFC), dos quais 69% residem nas regides Sudeste e Sul do Brasil. (Rebrafc,2024)

O Registro Brasileiro de Fibrose Cistica (REBRAFC) exp6s que no periodo de
2009 a 2021 foram diagnosticados 3596 casos de fibrose cistica, onde 1.803 (53,2%)
foram detectados a partir da triagem neonatal. Nos anos de 2020 e 2021, houve reducao
do numero de diagndsticos de FC, por provavel impacto da pandemia da Covid 19.
Contudo, € notdria a contribuicdo crescente da triagem neonatal para 0s novos
diagnésticos no Pais. Além disso, sabe-se que a idade da populagdo brasileira com FC se
mantém de forma constante por volta dos 10 anos e a propor¢ado de adultos ainda continua
inferior a 30% do total, tendo timida variacdo na ultima década (Rebrafc, 2021)

Os avancos no campo de conhecimento, a possibilidade de diagndstico precoce e
as melhorias no cuidado t€ém aumentado a expectativa de vida dos pacientes. A FC
apresenta diferencas regionais, dos quais 69% ocorrem nas regioes sudeste e sul do Brasil.
A incidéncia da doencga na populacdo brasileira ¢ amplamente varidvel, conforme a regiao
geografica e o grau. A maior parte das pessoas com FC sdo criangas e adolescente
menores de 13 anos, sendo que 26,64% do total dos casos ¢ de pessoas com idade igual
ou superior 18 (Rebrafc, 2024).

Os sintomas da FC e sua gravidade sdo diferentes para cada pessoa. Os sintomas
estdo associados as que a secre¢do espessa pode causar no organismo. A secrecdo se

acumula nos pulmdes e pode gerar tosse crOnica, pneumonias repetitivas, infeccoes,
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inflamagdes, e quando expectorada nota-se um aspecto de “chiclete®, muito mais espessa
que o normal. Outros sintomas comuns na FC sdo: “suor” com sabor salgado, po6lipos
nasais, baqueteamento digital, dentre outros (Athanazio et al., 2017).

A desnutricdo e o déficit de crescimento sdo frequentes na FC. Podem ocorrer
tanto pela dificuldade de alcancar as necessidades energéticas aumentadas, quanto pela
perda de energia, devido a inflamacéo e infec¢do pulmonar cronica. A desnutricdo pode
ser agravada por anorexia, pelo refluxo gastroesofdgico ou tosse, por piora da infeccdo
respiratoria cronica e por estresse psicossocial (Brasil, 2022).

O diagnéstico da FC pode ser feito por meio de triagem neonatal, pelo exame
teste do pezinho, achados clinicos e laboratoriais e pode ser confirmado pela detec¢io de
niveis elevados de cloreto de s6dio no suor ou pelo estudo genético com identificacio de
mutacOes relacionada a FC em dois alelos. O teste cloreto no suor € considerado padrao
ouro para o diagnéstico (Brasil, 2022).

A hospitalizagdo da crianca com FC apresenta uma abordagem mais complicada.
Além de utilizar o tratamento mais indicado para a FC, é necessdria uma aten¢do maior
principalmente nos primeiros meses de vida, pois pode prejudicar diretamente a
velocidade do crescimento, durante o desenvolvimento. OQutro fator a se considerar € a
presenca de familiares. Esse acompanhamento, que geralmente € feito pela mae, tem o
papel de incentivar a melhora do quadro clinico do paciente. Porém esta condi¢do clinica
pode gerar tanto na mde quanto na crianca sentimentos de duvidas, medo, angustia,
ansiedade, insegura e incapacidade que resultam em intenso sofrimento emocional
(Molina et al., 2014).

A FC pode afetar vérios sistemas do corpo humano, e € exigido que o modelo de
acompanhamento ao portador de fibrose cistica seja de uma equipe multidisciplinar, como
pediatra, pneumologista, gastroenterologista, fonoaudiélogo, nutricionista, enfermeiro,
farmaceéutico, psicélogo, assistente social e o fisioterapeuta (Athanazio et al., 2017).

O tratamento tem como foco amenizar e aliviar os sintomas da doenca que
envolve: manutencdo do estado nutricional, higiene das vias aéreas, o incentivo aos
exercicios fisicos, suporte psicossocial adequado, oxigenoterapia, como também, agente
mucoliticos, broncodiladores e anti-inflamatério. Por ser um tratamento dificil e
desafiador, o acompanhamento e envolvimento dos genitores no processo contribui muito
para adesdo do paciente influenciando diretamente na melhora do seu progndstico
(Brown, 2017).

Os pacientes com FC, em geral devem ser acompanhados e tratados pela
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fisioterapia, mesmo antes do diagnéstico confirmado, devido ao comprometimento do
sistema respiratorio em fungdo do espessamento do muco e das infec¢des e inflamacdes
(Valandro et al., 2020). O fisioterapeuta atua na avaliacdo e reabilitacdo do paciente, na
educagdo da doenca, bem como no seu tratamento. Por meio da fisioterapia respiratéria é
possivel otimizar fung@o respiratéria, retardar a progressdo da doenca, melhorar o
condicionamento fisico, e proporcionar uma boa qualidade de vida para estes pacientes
(Gomide et al., 2019).

A fisioterapia é uma parte do tratamento da FC que pode ser muito dificil de ser
cumprida, pois requer muita dedicacdo. Deve ser realizada com regularidade ao longo da
vida do paciente. O proposito da fisioterapia € favorecer a mobilizacio e a eliminacdo da
secrecao no sistema respiratorio, e para a reabilitacdo pulmonar, reduzir danos agravos da
doenca, melhorar a distribui¢ao ventilagcdo, higiene das vias aéreas superior e inferior,
minimizando as alteragdes psicossociais das doencas cronicas na vida dessas criangas e
adolescentes, exercicios respiratdrios, na reabilitacio pulmonar, na cinesioterapia e na
drenagem postural (Diniz et al., 2020).

Em programas de tratamento complexo, incluindo terapias inalatérias, antibidticas,
suporte nutricional, e prescricdes de exercicios fisicos, a fisioterapia € uma parte
fundamental e importante no tratamento desta doenca, especialmente no manejo
respiratdrio, que deve comegar cedo, considerando os cuidados de rotina para manter e
melhorar a funcdo pulmonar. O fisioterapeuta deve ser qualificado e atualizar os
diferentes recursos de tratamentos disponiveis, respeitar os diferentes graus da doenca, e
ajustar o tratamento para cada paciente (Scivinski et al., 2018).

A pressao Expiratoria Positiva, EPAP, consiste em uma madscara facial ou bucal,
uma valvula unidirecional inspiratdria, € uma abertura onde a resisténcia € conectada. Um
mandmetro € inserido no sistema para monitorar a pressao. A terapia com pressao positiva
consiste em realizar uma expiracao, contra a resisténcia ao fluxo compreendida entre 10
e 20 de chH20. Sua indicagdo se da pois promove recrutamento alveolar e remove
secrecoes traqueobronquicas. A PEP (pressdo expiatoria final) oferece resisténcia
expiratdria que estabiliza as vias aéreas de menores, prevenindo seu colapso prematuro
durante a expiracdo e a tosse com expiracdo forcada (Athanazio et al., 2017; Mattos et
al., 2020).

Os dispositivos EPAP sdo de facil manuseio € manuten¢do. Entretanto, pacientes
e cuidadores devem ser orientados quanto a sua assepsia, manuseio, suas

contraindicacdes, e como deve ocorrer a troca da mascara. Essas orientagdes tém como
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cardter critico na assisténcia, uma vez que pacientes com FC sdo susceptiveis a infeccoes
do trato aéreo superior (Brasil, 2022).

Os dispositivos geradores de pressdo positiva podem ser utilizados de forma
oscilatéria (Flutter/Shaker), com a possibilidade de variacdo de pressdo expiratdria (PEP,
EPAP) durante a execucdo ou de forma continua. O dispositivo EPAP deve ser utilizado
para realizacio de exercicios respiratdrios didrios. (Brasil, 2022).

Essa pesquisa tem por objetivo relatar, por meio de relato de experiéncia, os
beneficios da pressao positiva por meio do aparelho EPAP no tratamento de criangas com

fibrose cistica.

2. METODOLOGIA

2.1 Tipo de estudo
O presente estudo € baseado na anélise descritiva, do tipo relato de experiéncia,

acerca dos atendimentos com o aparelho EPAP, em pacientes com o diagndstico de
Fibrose Cistica, no programa de residéncia multiprofissional da ESP/CE. O relato de
experiéncia funciona como um relatério das experiéncias vividas em uma determinada

situacgdo especifica.

2.2 Local da pesquisa
O estudo aconteceram em um hospital publico, situado no municipio de Fortaleza,

estado Ceara, onde € referéncia no tratamento e acompanhamento da FC.

2.3 Coleta de dados

A coleta aconteceu no periodo do rodizio da equipe 2 que ocorreu entre outubro e
dezembro de 2025, da residéncia multiprofissional, e através da equipe multiprofissional
da unidade, que tive acesso as informacdes necessdrias para construir um plano
terapéutico, e executd-lo durante os atendimentos. S3o pacientes do sexo masculino e
feminino de variadas idades. Os atendimentos sdo didrios, de segunda a sexta, um pela
manha e outro pela tarde, ndo havendo hordrio fixo, pois depende da disponibilidade da
equipe. O paciente foi atendido por uma equipe multiprofissional, contando com médico,
enfermeira, assistente Social, psicéloga e fisioterapeuta. Os atendimentos aconteceram no
terceiro andar, onde estdo Internadas criangas e adolescentes com doengas

cardiopulmonares.
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2.4 Riscos

O presente estudo apresentou risco minimo como constrangimento. Para tal, o
tratamento tem como foco um atendimento humanizado e de forma ética, buscando
sempre evitar algum tipo de constrangimento. Foram tomadas todas as medidas de
precaugao de contato respiratdrio, com o uso de EP’IS. O aparelho EPAP que € utilizado
nos atendimentos € fabricado com o material de pléstico, leve e de facil manuseio,
devidamente esterilizado, com isso ndo apresentard risco nenhum ao participante da

pesquisa.

2.5 Beneficios
A pesquisa traz grandes beneficios, como a descri¢do da importancia da pressao
positiva, através desse recurso terapéutico (EPAP) no tratamento de pacientes com FC,

mostrando tanto a melhora clinica como a melhora do seu bem-estar e qualidade de vida.

2.6 Aspectos Eticos

Por ser um relato de experiéncia, o estudo dispensou o parecer de comissio de
ética, regulamentado pela resolu¢ao 466/12. Ademais, dado o rigor ético dos dados

coletados, a identificacdo pessoal do paciente serd preservada.

3. RESULTADOS E DISCUSSAO

Durante a atuacdo como residente de fisioterapia em um hospital de referéncia,
foi possivel acompanhar pacientes diagnosticados com fibrose cistica (FC), vivenciando
de forma direta os desafios e as particularidades do cuidado a essa populacido. A
experiéncia permitiu compreender a complexidade do manejo clinico, que envolve ndo
apenas aspectos fisiopatoldgicos, mas também dimensdes funcionais e psicossociais.

Ao longo da residéncia, foram realizadas avaliagdes funcionais respiratérias e
motoras, mensura¢do de sinais vitais, andlise da mecanica respiratdria, além da aplicacdo
de questiondrios e escalas validadas para pacientes com FC. Também foram conduzidas
orientacbes quanto aos sintomas, fadiga muscular durante exercicios fisicos e
respiratorios, bem como o uso de dispositivos para expansao pulmonar e técnicas de
higiene bronquica. Essas condutas estdo em consonancia com a literatura, que aponta a

fisioterapia respiratdria como componente essencial no manejo da FC, contribuindo para
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a melhora da funcdo pulmonar, remocao de secrecdes e retardamento da progressdo da
doenca (Gomide et al., 2019; Valandro et al., 2020).

A utilizacdo do dispositivo de pressao expiratéria positiva (EPAP) mostrou-se
relevante na préatica clinica, especialmente por favorecer o recrutamento alveolar e a
mobilizacdo de secre¢des traqueobronquicas, conforme descrito nas diretrizes nacionais
(Athanazio et al., 2017). Observou-se que sua aplicabilidade, associada a rotina
terapéutica, contribuiu para a otimizacdo da ventilacdo pulmonar e para a melhora da
tolerancia aos exercicios respiratorios.

Outro aspecto relevante identificado foi o impacto emocional do tratamento,
sobretudo em pacientes adolescentes, que frequentemente demonstravam cansago e
resisténcia frente a continuidade terapéutica. Esse achado pode ser compreendido a luz
da literatura, que destaca o cardter cronico da FC e sua repercussdo psicossocial,
influenciando diretamente na adesdo ao tratamento e na qualidade de vida dos pacientes
(Molina et al., 2014). Nesse contexto, o fisioterapeuta ndo atua apenas na dimensdao
técnica, mas também como agente de acolhimento, escuta qualificada e incentivo a adesao
terapéutica.

A experiéncia também evidenciou a importancia da educagdo em saude, tanto para
pacientes quanto para familiares, no que se refere a execugdo correta das técnicas, a
adesdo ao tratamento e ao reconhecimento precoce de sinais de exacerbagdo respiratoria.
Esses aspectos sdo amplamente discutidos na literatura como fundamentais para o manejo
eficaz da doenca e prevencao de complicacOes (Brasil, 2022).

Além disso, a atuacdo integrada com a equipe multiprofissional incluindo
médicos, enfermeiros, nutricionistas, farmacéuticos e assistentes sociais mostrou-se
essencial para a constru¢do de um plano terapéutico individualizado, refor¢cando o carater
multidisciplinar do cuidado em FC, conforme preconizado pelas diretrizes clinicas
(Athanazio et al., 2017).

Por fim, destaca-se que a experi€ncia contribuiu ndo apenas para o aprimoramento
técnico, mas também para o desenvolvimento de competéncias relacionais e clinicas,
fundamentais para uma assisténcia qualificada e centrada no paciente, especialmente no

contexto de doengas cronicas pedidtricas.

4., CONCLUSAO

Perante o exposto, entende-se a importancia da pressao positiva, e do profissional
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fisioterapeuta residente dentro da equipe multiprofissional durante o tratamento da FC.
Haja vista de maneira incipiente somado ao trabalho multiprofissional, toma a qualidade
de vida do paciente pediatrico melhor.

Dessa, forma o tratamento eficaz da FC exige uma abordagem integrada, com
destaque da fisioterapia respiratdria, que tem um papel essencial no manejo da expansao
pulmonar, desobstrucdo das vias aéreas e na eliminacdo do muco das vias aéreas
respiratrias. Os pacientes atendimentos durante o processo de reabilitacdo, tiveram
grande melhora nos sintomas caracteristica da doenca, deixando com mais qualidade de
vida nas suas atividades de vida didria. Por fim, deseja que esse estudo auxilie na
amplificacdo do conhecimento da fisioterapia respiratéria em pacientes com fibrose

cistica, contribuindo para o bem-estar e o aumento da longevidade dos pacientes.
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