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Resumo

A Fibrose Cistica (FC) requer uma abordagem multidisciplinar culminando em um complexo
regime terapéutico. A fisioterapia tem papel fundamental na depuragdo das vias aéreas,
melhora da ventilagdo pulmonar e da tolerancia ao exercicio. No entanto, aspectos como
acompanhamento da evolugédo clinica do paciente, identificacdo de periodos de exacerbacao
pulmonar e avaliagdo da adesdo ao tratamento também fazem parte da rotina fisioterapéutica.
Com o objetivo de contemplar os principais instrumentos disponiveis que auxiliam em um
melhor controle, acompanhamento e avaliacdo de pacientes com FC, elaborou-se o PASFIC -
Protocolo de Atendimento e Seguimento Fisioterapéutico na Fibrose Cistica. Este protocolo
inclui 10 critérios: 1) fisioterapia respiratoria, 2) escore de gravidade, 3) escores de
exacerbacdo pulmonar, 4) avaliacgdo do peso e da estatura, 5) avaliacdo respiratéria, 6)
espirometria, 7) coleta de secrecdo das vias respiratérias, 8) aderéncia, 9) habilidades
funcionais, 10) anormalidades posturais. A finalidade do PASFIC é caracterizar a populagéo,
identificar as alteracdes clinicas e acompanhar a evolugcdo clinica e o atendimento
fisioterapéutico de pacientes com FC, viabilizando suporte assistencial individualizado, uma
melhor adesdo ao tratamento e intervencdo precoce durante as agudizacbes pulmonares,
facilitando a monitorizacdo pela equipe multiprofissional, otimizando o atendimento de
pacientes com FC.

Palavras-chave: fibrose cistica, fisioterapia, protocolos, continuidade da assisténcia ao
paciente.

Abstract

Cystic Fibrosis (CF) requires multidisciplinary approach culminating in a complex treatment
regimen. Physical therapy is an important factor for better management of the disease, playing
a key role in airway clearance, lung ventilation and exercise tolerance improvement. However,
aspects such as monitoring of patients clinical evolution, identification of periods of acute
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pulmonary exacerbations and assessment of treatment adherence are also part of the physical
therapy routine. In order to cover all instruments that help improve control, monitoring and
evaluation of CF patients, a systematic protocol has been developed to qualify and quantify CF
patients’ interventions data. It includes 10 criteria: 1) Monitoring of physiotherapy techniques, 2)
Application of severity score, 3) Application of pulmonary exacerbation scores, 4) Weight and
height measurements, 5) Evaluation of respiratory system, 6) Systematic spirometry, 7) Airway
secretion collection and register, 8) Monitoring of adherence to treatment, 9) Assessment of
functional abilities, and 10) Postural abnormalities. The aim is to characterize the CF population,
to identify clinical alterations and to follow up on the disease evolution and physiotherapy
assistance for CF patients, as well as to allow individualized care and support, better treatment
adherence, and early intervention for pulmonary exacerbations.

Key-words: cystic fibrosis, physical therapy specialty, protocols, continuity of patient care.

Introducao

A fibrose cistica (FC) € uma doenca genética, com acometimento multissistémico e de
grande complexidade. Desta forma, é fundamental a atuacdo de uma equipe multiprofissional
para o melhor manejo da doenca [1,2]. No Brasil, o tratamento da FC ganhou maior evidéncia
nos ultimos 25 anos, resultado das atividades de centros de tratamento de fibrocisticos, do
esforco das associacBes de pais representados pela ABRAM (Associacdo Brasileira de
Assisténcia & Mucoviscidose) e, mais recentemente, pelo Grupo Brasileiro de Estudos em
Fibrose Cistica (GBEFC). O manejo da FC, no pais, tem se tornado cada vez mais eficiente,
com medidas para a promoc¢do da educacdo continuada, diagnéstico precoce e tratamento
multidisciplinar.

Dentro de um complexo regime terapéutico que inclui inaloterapia, antibioticoterapia,
suporte nutricional e prescricdo de exercicios, a fisioterapia € parte essencial no tratamento da
doenca, principalmente no manejo do quadro pulmonar. Deve ser iniciada precocemente, no
momento do diagnoéstico, e integra os consensos de tratamento da doenga como um
importante recurso terapéutico ndo farmacolégico [1,3]. E considerada suporte imprescindivel
no acompanhamento e manuten¢édo da funcdo pulmonar e da capacidade de exercicio, bem
como no cuidado rotineiro com a higiene brénquica e adequacao ventilatéria. O fisioterapeuta
deve ser qualificado e atualizado quanto aos diferentes recursos terapéuticos disponiveis e
deve respeitar os diferentes niveis de comprometimento da doencga, ajustando a terapia a cada
paciente, de forma personalizada. [1,4].

Apesar da evolugdo no tratamento, poucos servicos brasileiros apresentam protocolos
sistematizados de atendimento interdisciplinar ou fisioterapéutico para atendimento da FC. No
estado do Espirito Santo foi proposto um protocolo de referéncia para tratamento desses
pacientes, contando com o acompanhamento de uma equipe multidisciplinar e respeitando-se
a competéncia de atuagdo de cada profissional da equipe [5]. Diferente do PASFIC aqui
proposto, ndo ha sistematizacéo dos atendimentos da fisioterapia, nem dos outros profissionais,
tendo cada membro da equipe a liberdade de conduta. De certa forma, a liberdade dificulta a
padronizacao e registro das terapéuticas, por isso, a implantacéo e utilizacdo de protocolos de
atendimentos em FC podem melhorar a adesdo, promover melhor acompanhamento e controle
da gravidade da doenca, e assim otimizar o trabalho da equipe multidisciplinar [6].

Com o intuito de suprir uma necessidade de controle, acompanhamento, padronizagédo
e avaliagdo da assisténcia fisioterapéutica de um centro de referéncia, elaborou-se o Protocolo
de Atendimento e Seguimento de Fisioterapia na Fibrose Cistica (PASFIC). O objetivo do
PASFIC é caracterizar a populacdo, identificar as alteragcdes clinicas e acompanhar o
atendimento fisioterapéutico de pacientes com FC, para viabilizar suporte assistencial
individualizado, além de ser um instrumento de informacgdo para todas as especialidades da
equipe multidisciplinar, tanto para assisténcia quanto para estruturacdo de banco de dados e
pesquisas.

Material e métodos

O Protocolo de Atendimento e Seguimento Fisioterapéutico na Fibrose Cistica (PASFIC)
foi estabelecido para o atendimento fisioterapéutico do centro de referéncia em atendimento de
pacientes com FC do Hospital de Clinicas da Universidade Estadual de Campinas, S&o Paulo,
Brasil. Sua estruturacao surgiu da pratica clinica da equipe multidisciplinar, reunifes cientificas
na instituicdo e a consulta de manuais e materiais internacionais de fundacdes e centros de
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referéncia de assisténcia aos pacientes. O PASFIC aborda 10 itens: 1) Monitorizacdo das
técnicas de fisioterapia; 2) Aplicacdo de escores de gravidade; 3) Aplicacdo de escores de
exacerbacdo pulmonar; 4) Avaliacdo pondero-estatural; 5) Avaliacdo do sistema respiratério; 6)
Realizacdo sistematizada de espirometria; 7) Obtencéo e registro da cultura de secrecdo das
vias respiratérias; 8) Monitorizacdo da adeséo; 9) Verificacdo de habilidades funcionais; 10)
Avaliacéo de anormalidades posturais (Quadro 1).

Um item 11, que corresponde a rotina dos exames laboratoriais e do atendimento
médico é utilizado pelo centro de referéncia, mas néo faz parte do escopo deste artigo.

Quadro 1 - Itens contemplados no Protocolo de Atendimento e Seguimento Fisioterapéutico
na Fibrose Cistica (PASFIC).

1 Fisioterapia Respiratoria * - Técnicas utilizadas,
- Frequéncia
- Seguimento
2 Escores de Gravidade ** -Escores: Shwachman e de Bhalla
3 Escore de Exacerbacéo - CFCS e CFFS
4 Avaliacdo ponderoestatural* - Peso, estatura e IMC
5 Avaliacao respiratoria* - FR, FC, Sp0O,, ausculta pulmonar
- Sinais de desconforto respiratério
6 Espirometria ** - Obtida a cada 6 meses
7 Cultura microbiana * - Coleta de secrecgéo
- Identificagdo de microorganismos
8 Adesao * - Nimero de consultas médicas

- Numero de sessdes de fisioterapia
-Medicacdo em uso

9 Habilidades funcionais ** - Atividades de vida diaria

- Atividade fisica e esportes

- Frequéncia escolar

- Ocupagéo

- Teste de caminhada de 6 minutos

10 | Avaliacdo postural ** - Teste de Nova lorque

CFCS = Cystic Fibrosis Clinical Score; CFFS = Cystic Fibrosis Foundation Score; IMC = indice de massa corporal; FR
= frequéncia respiratoria; FC = frequéncia cardiaca; SpO, = saturagdo de pulso de oxigénio; * = realizado em todas as
consultas no centro de referéncia; ** = realizado duas vezes ao ano.

O PASFIC contempla uma ficha de avaliag&o inicial, (primeiro atendimento) (Quadro 2)
para a caracterizacdo do paciente. Cada um dos dez itens do PASFIC tem uma escala de 0 até
um ponto. A pontuacdo maxima do protocolo é de 10 e corresponde a uma situagdo favoravel
ao paciente em relacdo aos itens avaliados (fisioterapia, adesdo, exacerbacdo, postura)
(Quadro 2).
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Quadro 2 - Sistema de pontuacdo do PASFIC.

Sistema de Pontuag&o
Itens do PASFIC Primeira aplicacdo do PASFIC Aplicacéo prospectiva do PASFIC
-ndofaz-0
Fisioterapia - faz 1x/més - 0,2 Frequéncia mantida - 0,75
1 Respiratoria * - faz 2x/més - 0,4 Frequéncia aumentada - 1,0
(pontuacéo) - faz 1x/semana- 0,6 Frequéncia diminuida - 0,25
- faz 2x/semana - 0,8 Nao faz - 0,0
- faz 3x/semana - 1,0
Shwachmann Bhalla Shwachmann Bhalla
Escores de Grave - 0
2 Gravidade ** Moderado - 0,25 Grave — 0 mantido- 1,0 mantido- 1,0
(soma pontos dos 2 Médio -0,5 Médio— 0,5 piorado- 0,0 piorado- 0,0
escores / 2 = total) Bom - 0,75 Leve-1,0
Excelente - 1,0
Escores de Pontuacédo do Pontuagdo CFFS Pontuagéo Pontuacdo CFFS
3 Exacerbacgao* CFCSs 0 sinais — 1,0 do CFCS 0 sinais — 1,0
(soma pontos dos 2 0-25-1,0 1-5 sinais — 0,5 0-25-1,0 1-5 sinais — 0,5
escores / 2 = total) 25-50-0,0 5 sinais ou + - 0,0 25-50-0,0 5 sinais ou + - 0,0
Avaliacéo Acima percentil 50— 1,0 ganhou — 1,0
4 ponderoestatural* entre percentil 25-50 — 0,5 manteve — 0,5
(considera peso) entre percentil 3-25- 0,25 perdeu — 0,0
abaixo percentil 3— 0,0
Avaliacéo Acima de 95% — 1,0 melhorada ou normal — 1,0
5 respiratoria* baseline (90-95%) — 0,5 mantida — 0,5
(considera SpOy) Abaixo de 90% — 0,0 diminuida — 0,0
Espirometria ** acima /normal — 1,0 melhorada ou normal — 1,0
6 (consideraVEF) limite — 0,5 mantida ou + 5% — 0,5
abaixo — 0,0 diminuida - 0,0
Cultura microbiana * auséncia de patégenos- 1, 0 auséncia de patégenos- 1, 0
7 presenca de 1 patdégeno - 0,5 cultura mantida - 0,5
mais de 1 patégeno - 0,0 novos patégenos - 0,0
Adeséao * compareceu em todas as consultas melhora da adesédo — 1,0
(considera consultas marcadas - 1,0 adesao mantida — 0,5
8 no centro de compareceu em 75% das consultas piora da adeséo — 0,0
referéncia) agendadas - 0,5
compareceu menos de 75% das
consultas - 0,0
9 Habilidades desempenho adequado — 1,0 desempenho adequado — 1,0
funcionais ** médio desempenho - 0,5 médio desempenho - 0,5
(considera TCe) desempenho inadequado — 0,0 desempenho inadequado — 0,0
10 | Avaliagdo postural ** Normal — 1,0 melhora — 1,0
moderado — 0,5 inalterado — 0,5
grave — 0,0 piora—0,0
Menos de 5 pontos: convocagéo ao
TOTAL PASFIC inicial do paciente centro de referéncia;
(linha de base) 5 pontos ou mais = condutas
mantidas

VEF1 = volume expiratorio forcado no primeiro segundo; SpO, = saturacdo de pulso de oxigénio; CFCS = Cystic

Fibrosis Clinical Score; CFFS = Cystic Fibrosis Foundation Score; TC6 =Teste de caminhada de 6 minutos; * = realizar
em todas as consultas no centro de referéncia; ** = realizar duas vezes ao ano.

A ficha para aplicacao prospectiva e controle da evolugao dos pacientes é apresentada
nos Quadros 2 e 3. Todos os critérios sao avaliados duas vezes ao ano, retratando o perfil
clinico de cada individuo e o monitoramento quantificado de sua evolucdo. Com base na
primeira avaliagdo, o seguimento é realizado comparando-se as subsequentes. A diminuigcdo
da pontuagcdo é acompanhada por toda equipe multiprofissional e o item comprometido é
avaliado de forma mais minuciosa. Caso o paciente apresente pontuacao do PASFIC igual ou
inferior a cinco pontos, ou apresente a pontuacdo zero ou diminuida em algum dos 10 itens
citados, o paciente é convocado para consulta extra, na qual hovas condutas sao indicadas e
orientacdes feitas aos pais, e a equipe interdisciplinar discute estratégias de melhora dos itens
de baixa pontuacdo. Quando o PASFIC se apresenta acima de cinco pontos, a rotina de
atendimento é mantida. Outros itens do PASFIC sé&o avaliados em toda consulta, subsidiando a
assisténcia e dindmica do atendimento ambulatorial.
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Quadro 3 - Ficha de seguimento do PASFIC
1° PASFIC: Nome DN:
Dia: gendtipo:
PASFIC PASFIC PASFIC PASFIC
Data Data Data data
Fisioterapia
1 Respiratoria * Obs: Obs: Obs: Obs:
1a
Escores de Shwach Shwach Shwach __ Shwach
2 Gravidade ** Bhalla Bhalla Bhalla Bhalla
12 Total Total Total Total
Escores de CFCS CFCS CFCSs CFCS
3 Exacerbacao* CFFS CFFS CFFS CFFS
12 Total Total Total Total
ponderoestatural* | Peso Peso Peso Peso
4 12 Pontos Pontos Pontos Pontos
Avaliacéo SpO; SpO, SpO, SpO,
5 respiratoria* Pontos Pontos Pontos Pontos
1a
Espirometria ** VEF1 VEF1 VEF1 VEF1
6 12 Pontos Pontos Pontos Pontos
Cultura microbiana * | Cultura: Cultura: Cultura: Cultura:
7 12
Pontos Pontos Pontos Pontos
Aderéncia *
8 12 Pontos Pontos Pontos Pontos
9 Habilidades DP: m DP: m DP: m DP: m
funcionais ** Pontos Pontos Pontos Pontos
1a
10 Postura** NI NI NI NI
12 Pontos Pontos Pontos Pontos
TOTAL

DN = data de nascimento, Shwach: escore de Shwachman; CFCS = Cystic Fibrosis Clinical Score; CFFS = Cystic
Fibrosis Foundation Score; SpO, = saturagdo de pulso de oxigénio; VEF1 = volume expiratério forcado no primeiro
segundo; DP = distancia percorrida no TC6; NI: avaliagcao postural de Nova lorque.

Monitorizacao das técnicas de fisioterapia respiratéria

Para avaliacdo do critério relacionado a fisioterapia, monitora-se a realizacdo de
técnicas fisioterapéuticas propostas segundo o Standards of Care and Good Clinical Practice
for the Physiotherapy Management of Cystic Fibrosis Clinical Guidelines for Physiotherapy
Management of CF Trust de 2011 [7]. As maes ou acompanhantes respondem a um
questionario sobre o acompanhamento da fisioterapia respiratéria (Quadro 4) e, nesta
entrevista, também séo feitas orientacbes com relagcdo a aplicacdo das técnicas adequadas a
idade e quadro de cada paciente. Essa monitorizagdo quanto a fisioterapia é feita em toda
consulta ambulatorial.
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Quadro 4 — Acompanhamento do tratamento fisioterapéutico.

Tratamento fisioterapéutico
Faz fisioterapia ()sim () ndo
Em casa ()sim () ndo
Neste service ()sim () ndo
Outro service ()sim () ndo
No domicilio ()sim () ndo
Com ajuda de familiares | () sim () ndo
Sozinho ()sim () ndo
Técnicas utilizadas:
Orientag0es:
Frequéncia das sessdes:

Escores de avaliacdo da gravidade da doenca

Para avaliacdo da gravidade da doenca o protocolo inclui dois escores: Shwachman
modificado (ESM) [8] e escore tomogréfico de Bhalla (EB) [9]. A aplicacéo desses escores deve
acontecer duas vezes por ano, durante o atendimento ambulatorial dos pacientes com FC.

O ESM é aplicado, pela equipe médica, com o paciente fora de periodo de
exacerbacdo da doenca. E dividido em quatro itens: atividade geral, exame fisico, nutricdo e
achados radiolégicos (Quadro 5). Para cada um, a pontuacdo maxima é de 25 pontos e a
minima de cinco. Quanto menor o valor, pior o quadro clinico do paciente. O ES é graduado em
excelente (86-100), bom (71-85), médio (56-70), moderado (41-55) e grave (< 40). Deve ser
aplicado por trés profissionais médicos, sendo o valor final a média de pontos dos avaliadores.
Para aplicacdo deste escore, a equipe de fisioterapia se mobiliza para obtencdo das
informacdes, auxilia no exame fisico e na captacdo dos exames radioldgicos para posterior
analise.
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Quadro 5 — Escore de Shwachman modificado (Quadro elaborado a partir da referéncia 7)

Pontuacdo | Atividade geral Achados radioldgicos
Atividade normal plena; joga bola; Campos pulmonares limpos
25 vai a escola regularmente
Falta resisténcia e cansa ao final do dia; Minimas marcas de acentuagéo
20 Boa frequéncia escolar broncovascular; Enfisema priméario
Descansa voluntariamente durante o dia; Enfisema leve;
15 cansa facilmente apds exercicio; sinais de atelectasias;
frequéncia escolar satisfatoria marcas de aumento broncovascular
Professor particular; Enfisema moderado;
repousa muito; areas de atelectasias difusas com areas de
10 Dispneia ap6s caminhada curta; infec¢@o sobrepostas; bronquiectasias
minimas
Extensivas alteracoes
05 Ortopneia; com fendmeno pulmonar obstrutivo e
confinado a cama ou cadeira infeccéo;
aletectasias lobares e bronquiectasias
Pontuagdo | Nutric8o Exame Fisico
Mantém peso e altura préximo do % 25; Normal: sem tosse;
25 bom tbnus e massa muscular; FC e FR normais;
fezes bem formadas - quase normais pulmdes limpos; boa postura
Peso e altura aproximadamente no % de 15 | Tosse rara ou "pigarro”;
a 20; fezes levemente anormais; FC e FR normais no repouso; minimo
20 tébnus e massa muscular satisfatérios enfisema;
pulmdes limpos; s/ bagueteamento
Peso e altura acima do % 3; fezes Tosse ocasional (ao levantar pela manhd);
usualmente anormais, volumosas e FR levemente elevada; enfisema suave;
pobremente formadas; tdnus pobre e massa | MV rude; roncos localizados raramente;
15 muscular reduzida; bagueteamento precoce
pouca distensdo abdominal, se tiver
Peso e altura abaixo do % 3; fezes pouco Tosse frequente, usualmente produtiva;
formadas, volumosas, ofensivamente retracdo toracica; enfisema moderado;
10 gordurosas; musculo fraco e massa reduzida; | deformidade toracica;
distensdo abdominal suave/moderada roncos usualmente presentes;
baqueteamento 2/3
Marcada ma-nutricao; protuberancia Tosse severa paroxistica, taquipneia e
05 abdominal abundante; fezes frequentes, taquicardia; alteracéo pulmonar extensa;
volumosas, mau cheiro e gordurosas; sinais de faléncia cardiaca direita;
prolapso retal frequente 3/4 baqueteamento

514

MV = murmurio vesicular; FC = frequéncia cardiaca; FR = frequéncia respiratéria; SpO, =
saturacéo de pulso de oxigénio.

No EB a pontuacdo é feita por 9 categorias, com valor de 3 pontos cada, e a pontuacao
maxima é sinénimo de gravidade. O resultado final do escore deve ser subtraido de 25, e
guanto menor esse resultado, mais grave o paciente (Quadro 6). A avaliagdo dever ser feita por
3 radiologistas, através da técnica de quantificagdo morfolégica. Os exames tomograficos,
realizados a cada dois anos, sdo entregues pelos pais ou responsaveis para equipe de
fisioterapia durante atendimento ambulatorial, para que este profissional encaminhe a equipe
médica.
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Quadro 6 — Escore de Bhalla (quadro elaborado a partir do artigo original de Bhalla, 1991) [8].
2

Categoria 0 1 3
Gravidade da leve moderada grave
Ausente (luz sutilmente (luz 2/3 x (luz 3 x maior

Bronquiectasia maior que vaso maior que o que o vaso
adjacente) vaso adjacente) adjacente)
leve moderado grave

Espessamento Ausente (espessamento (espessamento (espessamento

Peribrénquico da parede maior / dobro 2X maior que
igual vaso) do vaso) 0 vaso)

Extensao da

Bronquiectasia Ausente 1-5 6-9 >9

( nenhum segmento BP)

Extensdo de

Rolhas de muco Ausente 1-5 6-9 >9

(\nenhum segmento BP)

Abcessos ou

Saculagdes Ausente 1-5 6-9 >9

( nenhum segmento BP)

Generalidades da

Divisao Ausente acima da 42 acima da 52 acima da 62

Bronquial envolvida geracéo geracao geracdo e distal

(bronquiectasia/rolha)

Numero de Ausente unilateral bilateral >4

Bolhas (ndo >4) (ndo >4)

Enfisema Ausente 1-5 >5

( nenhum segmento BP)

Colapso / Ausente subsegmental segmental

Consolidacéo lobar

BP = bronco pulmonar.
Avaliacéo da exacerbacdo pulmonar

Para avaliacdo da exacerbacdo pulmonar, aplicam-se dois escores, o Cystic Fibrosis
Clinical Score (CFCS) [10], e a pontuacdo dos onze sinais de exacerbacdo pulmonar
padronizados pela Cystic Fibrosis Foundation (CFFS) [11]. Na aplicagdo do CFCS, o
fisioterapeuta considera 5 critérios objetivos e 5 subjetivos. Os sinais e sintomas sao
graduados numa escala de 0 a 5 pontos, recebendo maior pontuacdo quanto pior a clinica,
totalizando um méximo de 50 pontos (Quadro 7). A quantificagdo dos critérios objetivos do
escore é feita pela avaliagdo fisica e, para os critérios subjetivos, através das informacdes
colhidas em entrevista com a mée ou acompanhante [10].
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Quadro 7 - Escores Cystic Fibrosis Clinical Score (CFCS). Quadro elaborado a partir do
artigo original de Kanga, 1994 [9].

CFCS
Critérios 1 2 3 4 5
subjetivos
Tosse Sem tosse Ao exercicio e Frequente Dia e noite Dia e noite e dor
fisioterapia toracica

Secrecao Sem Ocasional, Pouca Aumentada, Abundante,

secrecdo fisioterapia guantidade escura sangue
Apetite Excelente Bom Normal Diminuido Pobre
Dispneia Sem dispneia | Ao exercicio Subir escadas | Atividades de Sempre

vida diaria

Energia Excelente Boa Estavel Pobre Lletargico
Critérios 1 2 3 4 5
objetivos
Temperatura <ou=37.1 37.2-379 38.0 - 38.3 38.4-38.8 >ou =389
Peso * Aumento > ou | Aumento de 0.4 |=ou-0.39 Queda de 0.4 - Queda>ou=1

zal -0.99 0.99
FR** Normal +2 SD +3SD +4SD +5SD
Sons Normais Alteracdo 1 "2 "3 "4
respiratorios
Creptacao Sem 1 2 3 4
Total - subjetivos + objetivos = maximo de 50 (gravidade)
** FR vide artigo original

FR = frequéncia respiratéria, SD = desvio padrédo.

O sistema de pontuacdo da CFFS [11] avalia a presenca ou auséncia de sinais e
sintomas de exacerbag&o pulmonar, conforme o quadro 8. A presenca de 5 ou mais sinais, de
um total de 11, sugere exacerbacdo pulmonar aguda. Ambos os escores sdo aplicados em
todas as consultas em que o paciente comparece ao centro de referéncia.

Quadro 8 — Onze sinais e sintomas de exacerbacdo pulmonar padronizados pela Cystic
Fibrosis Foundation (CFFS) [10].

11 sinais e sintomas de exacerbac¢do pulmonar

1. Aumento da tosse 7. Diminui¢do na SpO,

2. Aumento da producéo de catarro 8. Diminuigcéo da toler&ncia aos exercicios

3. Febre 9. Novas imagens na radiografia de térax

4. Faltas na escola ou trabalho 10. Novos achados na ausculta pulmonar;

5. Falta de apetite e perda de peso 11. ModificagBes de mais de 10% no VEF,

6. Aumento da frequéncia respiratoria

VEF1 = volume expiratério forcado no primeiro segundo, SpO, = saturacéo periférica de oxigénio.
Avaliacdo pondero estatural

A medida minuciosa do peso e da estatura do paciente, para verificacdo da adequacao
do crescimento e desenvolvimento linear, € realizada pela equipe médica ou de enfermagem.
Apos avaliagdo, a equipe de fisioterapia realiza o registro dos resultados, de acordo com a
classificac@o por percentil [12] e acompanha o crescimento pondero-estatural do paciente a
cada retorno as consultas ambulatoriais.

Exame do sistema respiratério

Em todas as consultas ambulatoriais, o fisioterapeuta verifica os parametros de
frequéncia respiratoria, frequéncia cardiaca, saturacdo periférica de oxigénio, sinais de
desconforto respiratério e a ausculta pulmonar em duas situacbes: 1) medidas basais
apresentadas nos dias de consulta ambulatorial e 2) avaliacdo pré e pés-intervengéo
fisioterapéuticas. Essa sistematizacdo de coleta de dados permite controlar a resposta do
paciente ao procedimento de fisioterapia respiratéria, monitorar as condi¢des clinicas do
paciente e avaliar necessidade de oxigenioterapia.

Espirometria
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A espirometria é realizada duas vezes ao ano em pacientes com idade acima de seis
anos e segue as normas da American Thoracic Society [13]. O fisioterapeuta registra no
protocolo os valores de volume expiratério forcado no primeiro segundo, capacidade vital
forcada, pico e fluxo expiratério forcado entre 25 e 75% da capacidade vital forcada, obtidos no
Gltimo exame, compara com resultados anteriores e colabora na monitorizacdo da evolucao da
doenca pulmonar.

Cultura de secrecéo de orofaringe ou de escarro obtido

O fisioterapeuta realiza a coleta de secrec¢éo das vias respiratérias, por meio do escarro
ou “swab” de orofaringe, acompanha o resultado e faz o registro do(s) microorganismo(s)
encontrado(s) [2,7,14]. Estes dados permitem as definicbes de colonizacao aguda, colonizacao
cronica, infeccdo aguda (exacerbacdo pulmonar) e infeccdo crbnica. Também permite o
acompanhamento das exacerbac8es pulmonares e facilita o controle de infeccdo cruzada
dentro do servico. A coleta das secrecdes do trato respiratério e seu registro sdo feitos em
todas as consultas.

Adesao

A aplicagdo do PASFIC, em todas as consultas ao centro de referéncia, auxilia a
monitorizacdo da adesdo dos pacientes aos diversos tratamentos. Contabiliza-se o numero de
consultas médicas, o numero de sess@es de fisioterapia, a medicagéo prescrita e a utilizada, as
técnicas de fisioterapia indicadas e as realizadas, a frequéncia sugerida e a frequéncia referida
pelos responsaveis (Quadro 9).

Quadro 9 — Ficha do controle do atendimento ambulatorial.

Ficha de Controle
Datas
Consultas médicas | ~ Imés
Faltas | ~ /més
Medicacdo em uso
Atividade Fisica () sim () ndo
Qual?

Frequéncia / semana
Escola ()sim | () nao
Faltas _ Imés

Ocupacéo
Faltas _ Imés

data data
Teste de caminhada Distancia distancia

Habilidades funcionais

A equipe de fisioterapia faz o registro das atividades de vida diaria, atividade fisica,
esportes, ocupacao e frequéncia escolar (Quadro 9). Duas vezes ao ano, aplica-se o teste de
caminhada de seis minutos (TC6) nos pacientes acima de seis anos de idade, segundo normas
da American Thoracic Society (2014), para uma avaliacdo quantificada da tolerancia e
capacidade ao exercicio [15]. O teste é realizado com o0s pacientes fora do quadro de
exacerbacdo pulmonar aguda, conforme o CFCS e o CFFS.

Anormalidades posturais

Para avaliacdo postural dos pacientes, o fisioterapeuta aplica o Teste de Nova lorque,
que contempla treze itens, sendo 5,0 pontos para o padrdo normal, 3,0 para alteracédo
moderada e 1,0 para grave (Quadro 10) [16]. Cada individuo é avaliado no perfil posterior e
lateral, recebendo uma classificacdo final de acordo com a soma de todos os itens. E
classificado como normal (56 a 65), moderado (40 a 55) e grave (01 a 39) [16]. A verificacdo do
padrdo postural é realizada duas vezes ao ano.
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Quadro 10 - Avaliacdo Postural de Nova lorque. Quadro elaborado a partir do artigo original de
Santos et al. [15].

Avaliagdo de Nova lorque — Visédo Posterior
Item Pontuacéo
5 3 1
Cabeca Cabeca ereta, linhada | Cabeca rodada ou ligeiramente Cabeca rodada ou
gravidade passa inclinada para um lado fortemente inclinada para
diretamente pelo centro um dos lados
(coincide com fio de
prumo)
Ombros Ombros no mesmo nivel, | Um dos ombros mais elevado Um dos ombros
escapulas alinhadas gue o outro sensivelmente mais alto
em relagdo ao outro
Coluna Coluna em linha ereta, Coluna com discreto desvio Coluna com acentuado
relacdo guardada com lateral em C ou S desvio lateral em C ou com
linha central do acentuado desvio duplo
simetrografo e fio de em S ESCOLIOSE
prumo
Quadril Linha dos quadris em nivel | Discreto desnivel das linhas | Acentuada elevacéo de um
igual (referéncia: linha dos quadris dos lados dos quadris,
mais baixa das pregas desnivel pélvico associado
gluteas e fio de prumo) a escoliose
Pés Pontas dos pés dirigidas Ponta dos pés voltadas para Acentuado desvio lateral
para frente, em angulo fora, com linha do tenddo de | de ante-pés, tornozelo em
anatémico calcaneo no sentido inverso- desabamento por
valgo pronacgdo de médio-pé e
possivel pés planos
Arco plantar Arco plantar normal com | Arco plantar diminuido, discreto Arco plantar baixo,
discreto cavo de arco pé plano ou chato acentuado pé plano e ante-
transverso pé pronado
Avaliacéo de Nova lorque — Vis&o Lateral
Item Pontuacéo
5 3 1
Pescoco Pescoco ereto, queixo | Pescoco ligeiramente | Alto grau de protuséo de
préximo a linha do fio de | desviado para frente, cabeca - lordose
prumo, cabeca cabeca protusa em cervical — (fora da
equilibrada diretamente relacéo ao fio de relacdo do fio de prumo)
acima dos ombros prumo
Torax Térax alto, esterno Discreta retracdo do Acentuada depresséo
corresponde a por¢ao térax, depresséo do térax, térax em
mais saliente do tronco torcica batraqueo
Ombros Ombros no centro da Ombros protusos, Ombros com acentuada
linha da gravidade desviados para frente | protusdo e escapulas
ou rodados aladas
Colunatoracica Coluna toracica Coluna toracica com Alto grau de cifose
apresentando curvatura | discreto aumento da | dorsal (no adolescente é
normal curvatura, cifose ponto de preocupacao),
postural deformidade éssea
Tronco Tronco ereto Tronco com ligeira | Tronco com retroversdo
inclinacéo para tras, pélvica inclinando-o
favorecendo lordose | para tras, alteracéo de
equilibrio
Abddmen Abdomen plano Abdbémen protuso, Abdbdomen protuso,
obesidade ou saliente e caido, parede
hiperlordose abdominal de alto grau
de debilidade muscular
Colunalombo- Coluna lombo-sacral Coluna lombo-sacral Coluna lombo-sacral
sacral com curvatura normal | com discreta lordose com hiperlordose
lombar compensada
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A sistematizacao na aplicacao dos itens de 1 a 10, (Quadro 1) é a estrutura do PASFIC.
A proposta é de que esse instrumento seja aplicado duas vezes por ano durante os
atendimentos ambulatoriais nos centros de referéncia em FC.

A aplicacdo do PASFIC possibilita armazenar dados sobre adesao as terapéuticas
propostas, evolucdo clinica, a gravidade, o estado de colonizacdo ou de infeccdo do trato

respiratério, os aspectos nutricionais e comparacao de dados dos pacientes com FC.

Discusséao

Em razdo do acometimento multissistémico e cronicidade caracteristica, a FC ¢é a
doenga que imp6e um dos maiores e mais intensos regimes de tratamento [2,14].

As necessidades de atendimento interdisciplinar levaram os fisioterapeutas e os
médicos de um centro universitario de referéncia no atendimento em FC, a elaborar um
protocolo de atendimento e seguimento com o objetivo de viabilizar o atendimento
multiprofissional e auxiliar na monitorizacdo e acompanhamento da evolucéo clinica da doenca,
de forma individualizada.

O estimulo ao diagndstico precoce, o acesso a um arsenal terapéutico especifico, a
humanizacdo do atendimento, a preocupacdo com a qualidade de vida de pacientes e seus
familiares, bem como métodos para incentivar a adesdo a terapia medicamentosa e a
fisioterapia, transformaram-se nos pilares que contribuiram para modificar a sobrevida media
dos fibrocisticos nas ultimas trés décadas, com uma idade média predita de 27 para 41 anos
[17,21].

O curso tipico da FC é pontuado por exacerba¢Bes pulmonares agudas em que ha
necessidade de internagdo e intensificacdo das terapias. Durante os episodios de exacerbacéo
pulmonar ocorre piora dos sinais e sintomas respiratdrios, sendo necessaria a hospitalizagao
para tratamento com antibioticoterapia intravenosa, intensificacdo da fisioterapia respiratéria e
do suporte nutricional [2,14,22-24]. Os sinais e sintomas associados a estes episodios incluem:
inapeténcia, perda de peso, febre, aumento da frequéncia e intensidade da tosse, aumento na
producédo de escarro, alteracdo na reologia e coloracdo das secre¢fes do trato respiratorio,
aumento da frequéncia respiratéria, absenteismo escolar ou do trabalho. O uso da musculatura
acessoria durante a respiracéo, presenca de retrac6es, taquicardia, diminuicdo da tolerancia ao
exercicio, alteracdo da ausculta pulmonar, presenca de infiltrados na radiografia de térax,
diminuicdo da saturacédo de oxigénio e dos valores espirométricos também séo observados [24].
Na maioria dos centros, somente a espirometria é utilizada para monitorar a evolucdo da
doenca pulmonar nos pacientes com FC. Sendo assim, criangas abaixo de 6 anos ndo séo
contempladas.

Para a identificacdo, quantificacdo e qualificacdo dos sinais e sintomas na exacerbacgéo
pulmonar aguda, varios escores tém sido utilizados [25]. Dentre os principais escores o Cystic
Fibrosis Clinical Score (CFCS) ou escore de Kanga [10] avalia a exacerba¢éo pulmonar aguda,
preconizando assim uma intervencdo precoce, prediz melhora ou piora da fungcéo pulmonar e
os efeitos de diferentes terapéuticas, sendo um método barato e de simples aplicabilidade, o
que justifica sua aplicacdo na rotina nos servicos de referéncia para FC. Sua aplicacdo
sistematizada pode contribuir com o sucesso do manuseio dos regimes de tratamento da
doenca, uma vez que estimula a adesao e a habilidade da familia aos cuidados com o paciente
[10].

No manejo do paciente com FC dois fatos sdo fundamentais: que o atendimento seja
realizado em centros de atendimentos interdisciplinares e que haja adesao ao tratamento pelos
pacientes. Alguns trabalhos relatam que a adesdo ao tratamento multiprofissional pode ser
maior quando o paciente mantém um contato regular com o fisioterapeuta [6,26,27]. Pacientes
que ndo realizam acompanhamento fisioterapéutico com frequéncia devem realizar anualmente
uma sessdo completa e avaliacdo detalhada em um centro de referéncia para tratamento da
doenca.

O fisioterapeuta € o profissional do centro de referéncia em FC que, por se encontrar
em contato direto com o paciente e com seus familiares, pode aplicar o PASFIC e discutir com
a equipe de saude, o manejo dos pacientes, baseado em sua pontuacdo e evolucdo dos
escores.

Ha4 de se considerar também que o0s escores sao caracterizados por avaliacdo
gualitativa e quantitativa de sinais e sintomas respiratérios, como tosse e secrecéo, elementos
monitorados rotineiramente pelo fisioterapeuta.
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A literatura reforca que o papel do fisioterapeuta ndo esta limitado a depuracdo das
secrecbes brbnquicas, mas também inclui a coleta de secrecdo, manutencdo da funcédo
pulmonar e o encorajamento nas terapias de suporte [7,28], conforme apresentado neste
protocolo. Além disso, o fisioterapeuta pode desempenhar um importante papel para a
transicéo do cuidado do paciente pediatrico para um programa de assisténcia na vida adulta, o
que pode impactar na aderéncia ao tratamento neste processo.

A participacao da fisioterapia na equipe multiprofissional € um instrumento positivo.
Morton et al. [26] relataram que o fibrocistico que mantém contato regular com o fisioterapeuta
tem melhor entendimento, adeséo e efetividade quanto aos programas de tratamento. Essa
expressividade esta positivamente associada ao grau de adesao da familia [6], embora existam
poucas publicacdes sobre medidas de adeséo ao tratamento fisioterapéutico na FC.

Sabe-se que a adesédo ao tratamento € mais satisfatéria quando os pacientes recebem
orientagcdes em grandes centros, mesmo que a continuidade da terapéutica seja realizada em
unidades de salde mais préximas do domicilio [6,26]. A adesdo ao tratamento global da FC é
uma questao complexa e multifatorial. Investigacdes indicam que o tratamento medicamentoso
tem maior adeséo, enquanto o tratamento nutricional e de higiene brénquica sdo mais criticos.
Além disso, hd um numero de fatores que influenciam a aderéncia aos regimes terapéuticos,
incluindo o conhecimento dos pais e da crianca, a compreensao quanto ao tratamento prescrito,
0 estresse e a estratégia dos pais para gerenciar o tratamento [28-30]. A participacdo e
envolvimento dos familiares € um fator importante na adesé@o ao tratamento e melhora clinica
[6,7,28,32]. A baixa adeséo autorrelatada as recomendac®es fisioterapéuticas associou-se com
piores achados radiol6gicos, maior nimero de hospitaliza¢cdes e diminuicdo da qualidade de
vida em pacientes pediatricos com FC [33].

Uma dificuldade no manejo fisioterapéutico é a necessidade do tratamento diario que
demanda tempo prolongado e sem resultados imediatos. O conhecimento das condicdes e
habilidades funcionais de cada paciente, de seus habitos e atividades de vida diaria também
facilitam a insercéo da fisioterapia na rotina do paciente, podendo adaptar melhor o regime
terapéutico de acordo com sua rotina. Outra dificuldade é a variabilidade da manifestacao
clinica entre os pacientes e a preferéncia dos mesmos por procedimentos independentes e
autdbnomos. Portanto, a melhora da adesdo depende da indicacdo de técnicas que melhor se
ajustam a idade, a manifestacdo da doenca pulmonar e a condigdo socioeconbmica do
paciente e seus familiares.

O acompanhamento do crescimento e desenvolvimento do paciente, garantindo o
treinamento das técnicas de maior independéncia durante a terapia de desobstrug¢éo bronquica
domiciliar, também contribui para maior aceitacdo da terapéutica. Isso fica cada vez mais
evidente de acordo com o avanc¢o da idade. O Flutter®, apesar do alto custo, é referido como
técnica de escolha por grande parte dos pacientes, pela facil aplicabilidade e por ndo requerer
ajuda. A literatura aponta este recurso fisioterapéutico como preferido pelos pacientes em
relagdo a fisioterapia convencional [16,24].

Outro motivo para baixa adesédo a fisioterapia pode ser atribuido a dificuldade na
avaliacdo do efeito de cada técnica, inviabilizando a comparacao entre as muitas utilizadas [34].
Os trabalhos e experiéncias clinicas apresentam diferencas na aplicacdo dos procedimentos,
na intensidade, frequéncia e duragéo do tratamento nas diversas partes do mundo [35]. Essas
limitacdes de meétodo de pesquisa dificultam os estudos sobre os efeitos das técnicas
fisioterapéuticas, sendo raras as evidéncias cientificas de nivel adequado (1 e 2) [4,7,25,34-38].

A orientacdo também é importante para adesdo ao tratamento. Como ndo ha uma
técnica considerada "gold standard" em fisioterapia respiratéria na FC, é importante adequar o
tratamento a necessidade individual e oferecer ao paciente e a familia a oportunidade de
escolher a melhor terapia [28,39,40].

O fisioterapeuta € um membro integrante da equipe multidisciplinar e tem a atuagéo
claramente definida na conducao e orientagdo de técnicas das terapias inalatorias em relacédo a
indicacdo dos aparelhos mais adequados, no treinamento dos pais e pacientes quanto ao uso,
manutencé@o e limpeza destes; na escolha das técnicas mais adequadas e treinamento dos
familiares e pacientes; indicacdo, orientacdo e monitoramento de atividade fisica; no ensino,
treinamento e atualizagBes sobre novas técnicas fisioterapéuticas dos pais, pacientes e outros
fisioterapeutas envolvidos; em medidas para assegurar e encorajar a adesdo ao tratamento
dos pacientes e familiares; no auxilio na adaptacdo e adesdo ao uso de ventilagdo mecéanica
ndo invasiva e oxigenioterapia; na intensificacdo do tratamento nas exacerbacdes da infeccdo
pulmonar; na manutencdo de um adequado alinhamento postural, para prevenir complicacdes
musculoesqueléticas; na colaboracdo e aplicacdo de protocolos de avaliagdes baseados em
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escores de gravidade e exacerbacdes; na prevencdo e tratamento da incontinéncia urinaria e
suporte durante a gravidez e na cooperacdo com pacientes e familiares para a realizacdo dos
ajustes ao tratamento de maneira individualizada e eficiente [14,22,23].

Segundo Button et al. [28] e Prasad et al. [1], ha evidéncias clinicas de que a
fisioterapia respiratoria ajude a retardar a progressdo da doenca pulmonar em criancas e
adolescentes com FC. Considerando que os sintomas respiratérios, como a funcdo pulmonar
prejudicada e as exacerbacdes respiratérias foram os fatores que mais impactaram na
qualidade de vida de adolescentes e adultos com FC, a atuagdo do fisioterapeuta torna-se
essencial junto ao cuidado multidisciplinar envolvido no que diz respeito a visdo subjetiva do
paciente em relagdo a doenca [41].

O PASFIC inclui a avaliagdo postural com objetivo de avaliar as repercussfes e
prevenir as alteracfes de postura em pacientes com FC. A atuacdo da fisioterapia nas
alteracdes posturais destes pacientes também tem sido discutida. Alguns estudos tém
observado relacdo entre presenca de alteracdo postural, idade, infeccdo pulmonar e diminuicédo
da densidade mineral 6ssea nesse grupo [42-44], assim como a alta prevaléncia de
deformidades toracicas que podem, a longo prazo, prejudicar a funcdo pulmonar [45]. Desta
forma, a intervencao fisioterapéutica também é importante para esta abordagem.

O fisioterapeuta contribui com informacdes e realizacdo de avaliagcdes especificas que
agilizam e colaboram com equipe multiprofissional e, na préatica, tem subsidios para aplicagédo
de escores clinicos, organizacdo e registro de exames laboratoriais, monitorizacdo da clinica e
das atividades funcionais do paciente, procedimento estes que podem ser incorporadas
sistematicamente ao atendimento do paciente com FC.

Com o objetivo de definir um padrdo na rotina de avaliacdo, monitoramento e
tratamento da FC na Europa, Eitan Kerem et al. [2] publicaram uma proposta de um modelo de
centro de referéncia para o tratamento dessa enfermidade. Segundo estes autores, o
estabelecimento de uma equipe de profissionais experientes é essencial para a otimizagdo
terapéutica, aumento da sobrevida e melhora na qualidade de vida. Dentre os profissionais, o
fisioterapeuta tem papel importante na equipe multidisciplinar, pois é aquele que faz parte da
rotina de vida dos pacientes, uma vez que a fisioterapia respiratria deve ser diaria. Sendo
assim, o instrumento aqui proposto - PASFIC — garante a esses profissionais uma maior
seguranca na monitorizacdo do quadro, com observacao sistematizada da evolugédo do quadro
pulmonar e fisico, assessorando no progndstico da doenca. Além disso, as medidas
terapéuticas séo focadas nas avalia¢des clinicas frequentes, monitorizacado das complicagbes e
intervencdes precoces por médicos e outros profissionais da saude, e as informacg8es obtidas
no modelo padronizado aqui proposto pode auxiliar nesse sentido.

Considerando uma das definicbes da palavra protocolo, que contempla
a "padronizagcédo de procedimentos que sao dispostos para a execugao de uma determinada
tarefa”, a proposta do PASFIC é expor aos profissionais de centros de referéncia em FC as
atividades inerentes a este profissional no manejo efetivo deste grupo de pacientes.

Conclusao

Pouco se tem publicado sobre protocolos de atendimento fisioterapéutico no tratamento
de fibrocisticos. A aplicacéo sistematizada de escores de avaliagdo clinica para pacientes com
FC, bem como a avaliagdo fisica e 0 questionamento aos responsaveis com relacdo ao
tratamento multidisciplinar permitem caracterizar a populacdo atendida, ajustar a terapéutica e
comparar a eficacia e efetividade do manejo interdisciplinar.

O PASFIC foi desenvolvido em um centro de atendimento a FC com mais de 30 anos
de experiéncia. A aplicacdo regular do PASFIC, que considera as diferentes manifestacfes de
gravidade da doencga, a rotina de fisioterapia respiratoria, técnicas e intervengdes utilizadas
pelo paciente e os quadros de exacerbacgdo pulmonar, pode auxiliar equipes multiprofissionais
e uniformizar dados para pesquisa e atendimento de outros centros de tratamento em FC.

Trabalho apresentado em 2006 no Primeiro Congresso Brasileiro Interdisciplinar de FC
(Sao Paulo/Brasil), organizado pelo Grupo Brasileiro de Fibrose Cistica, tendo sido agraciado
com o Prémio de Primeiro lugar na Categoria dos trabalhos apresentados na forma de posteres
comentados e o segundo lugar na categoria Pdster.
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