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Desafios no manejo da fibrose cistica

Challenges in the management of cystic fibrosis
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Resumo

A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética potencialmente letal que afeta diversos 6rgdos, sendo o
comprometimento da fung&o pulmonar a principal causa de morbidade e mortalidade, caracterizando-se pelo
acumulo de muco nas vias aéreas, deixando os pacientes susceptiveis a contrair infec¢cdes graves. O presente
estudo objetivou realizar uma reviséo da literatura sobre os desafios no manejo da fibrose cistica. Trata-se de
uma revisdo narrativa, seguindo os critérios do Preferred Reporting Items for Systemtic Reviews and Meta-
Analyses (PRISMA). Foram incluidos artigos disponiveis gratuitamente para leitura na integra, indexados na
base de dados LILACS (Literatura Latino-americana e do Caribe em Ciéncias e Saude), por meio dos
Descritores em Ciéncias da Saude (DeCS) no idioma portugués, de 2005 a 2022. A suspeita da FC se inicia
com o teste do pezinho, tendo o objetivo de identificar distdrbios metabolicos logo ao nascimento. Conforme
a doencga progride, microrganismos multirresistentes vdo surgindo, como por exemplo, Pseudomonas
aeruginosa, Burkholderia cepacia e Staphylococcus aureus, entre outros. Dessa forma, tratamento com
antibiéticos, fisioterapia respiratéria, terapia com células-tronco e psicoterapia sdo op¢des de melhoramento
das condicbes de vida desses pacientes. Em conclusdo, a FC desencadeia desequilibrio na concentragéo e
absorcéo dos ions de cloro, afetando negativamente varios 6rgéos. O individuo acometido esté susceptivel a
contrair varias infecgbes ao longo da doenca, sendo submetido a varios tratamentos continuos com
antibioticos e fisioterapia respiratéria.
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Abstract

Cystic fibrosis (CF) is a potentially lethal genetic disease in which it affects several organs and lung function
is the main cause of morbidity and mortality. It is characterized by the accumulation of mucus in the airways,
being susceptible to serious infections. The present study aimed to carry out an review of the literature on the
challenges in the management of Cystic Fibrosis. This is an narrative review, following the criteria of the
Preferred Reporting Items for Systemtic Reviews and Meta-Analyses (PRISMA). Articles available for free
reading in full were included, indexed in the LILACS database (Latin American and Caribbean Literature on
Science and Health), through the Health Sciences Descriptors (DeCS), in Portuguese, in the period of 2005
to 2022. The suspicion of CF starts with the heel prick test, with the objective of identifying metabolic disorders
at birth. As the disease progresses, multidrug-resistant microorganisms emerge, such as Pseudomonas
aeruginosa, Burkholderia cepacia, and Staphylococcus aureus, among others. Thus, treatments with
antibiotics, respiratory physiotherapy, stem cells therapy and psycotherapy, become an option to improve the
living conditions of these patients. In conclusion, CF triggering an imbalance in the concentration and
absorption of chlorine ions, negatively affecting several organs. The individual affected is susceptible to
contracting various infections throughout the disease. Being subjected to several continuous treatments with
antibiotics and respiratory physiotherapy.
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INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC), também conhecida como mucoviscidose, € uma doenca genética
hereditaria, de carater autossémico recessivo, potencialmente letal. Localizada na posi¢cdo 31 do
cromossomo 7, onde codifica a proteina reguladora da condutancia transmembranar de Fibrose
cistica (cystic fibrosis transmembrane regulator: CFTR), que esta localizada na membrana celular
dos tecidos epiteliais, responséavel pelo regulamento do fluxo de ions de cloro, sédio e 4gua que
atravessam a membrana das células. Essa mutag¢ao causa uma ma funcao da proteina CFTR dentro
das células epiteliais®?.

Dentre os 6rgaos que sao afetados pela doenca, a funcéao pulmonar é a principal causa de
morbidade e mortalidade. A m& funcdo da proteina CFTR cria uma camada de muco nas vias
aéreas, induzindo o organismo a produzir secrecdes espessas e viscosas obstruindo pulmdes,
pancreas e ducto biliar. Geralmente o quadro evolui para obstrucdo crénica associada a recorrentes
infeccdes bacterianas. Também h4 alteracGes nas secrecfes digestivas, genitais e sudoriparas,
podendo elevar a gravidade do quadro da doenca, causando problemas naso-sinusais, sindrome
de ma-absorcdo decorrente de insuficiéncia pancreética e até infertilidade?.

Apesar do pulmdo do paciente com FC ser histologicamente normal ao nascimento,
infiltrados respiratorios podem ser vistos durante o periodo neonatal, podendo ser observada apés
poucas semanas de vida, seguida de um progressivo comprometimento das vias aéreas. Devido
aos problemas pulmonares e a queda de imunidade que a FC causa, um dos principais desafios no
manejo dos portadores de FC é a diversidade de microrganismos patogénicos, que podem afetar o
portador, tendo em vista que conforme a doenca progride, os riscos aumentam?:3=>,

Estudos comprovam que existe um acréscimo na sobrevida de pacientes que faz tratamento
com antibioticoterapia e broncodilatadores. A terapia atual da FC inclui a manutencdo de estado
nutricional, remocao das secrecdes das vias aéreas, antibioticos, além de suplementos vitaminicos.
A melhora para o tratamento e qualidade de vida dos pacientes com FC se deve a efetividade dos
antibiéticos utilizados para prevenir e controlar a infecgéo pulmonar®”’.

Nesse cenario, o presente estudo objetivou realizar uma reviséo narrativa da literatura sobre
os desafios no manejo da fibrose cistica, avaliando meios para auxiliar na capacidade de sobrevida

destes pacientes, através de tratamentos celulares, medicamentosos, respiratérios e psicoldgicos.

METODOS

Trata-se de uma revisao narrativa da literatura, seguindo os critérios do Preferred Reporting
Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses (PRISMA), através de uma sele¢ao sistematizada
em quatro etapas, sendo elas: identificagdo, selecéo, elegibilidade e inclusdo. Foram incluidos

artigos publicados de 2005 a 2022, no idioma portugués, disponiveis gratuitamente para leitura na
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integra, indexadas na base de dados LILACS (Literatura Latino-americana e do Caribe em Ciéncias
e Saude). Para a excluséo, foram utilizados os seguintes critérios: monografias, teses, livros e
duplicidade. Nesse mesmo contexto, para inclusdo no trabalho, foram utilizados casos clinicos,
artigos nos ultimos 17 anos e uma dissertacdo de mestrado.

O acesso a base de dados ocorreu durante 0 més de marco de 2022. Os descritores
utilizados foram: “fibrose cistica”, “doenca pulmonar” e “mucoviscidose”, determinados pelos
Descritores em Ciéncia da Saude (DeCS), e combinados através de operadores booleanos AND e
OR. A estratégia usada para a busca com esses descritores foi da seguinte forma: “fibrose cistica
AND doenca pulmonar”, “fibrose cistica OR mucoviscidose” e “bactérias AND fibrose cistica”.

Dessa forma, foram encontrados 2.469 (dois mil quatrocentos e sessenta e nove) artigos,
destes, 78 (setenta e oito) foram excluidos por apresentarem duplicidade de conte(ido e por nao
atenderem aos critérios de inclusdo e 77 (setenta e sete) artigos foram selecionados com base na
leitura do resumo. Apoés a leitura na integra, 19 (dezenove) artigos e 1 (uma) dissertacdo de
mestrado foram selecionados para compor o arcabouco deste estudo, como mostra o fluxograma

apresentado a seguir na Figura 1.

Figura 1. Fluxograma baseado no modelo PRISMA com os resultados da sele¢do dos artigos.

Artigos selecionados

e e ooy, Amgosckguespaa  Atgeeinclidosnesss
(n=2.469) (n=2.469) (n=77) (n=19)
Artigos excluidos por
duplicacéo:
(n=78) Dissertacéo de
Recorte temporal: Artigos excluidos: mestrado:
2005 a 2022 Artigos excluidos apos (n=57 (n=1)
leitura do titulo e resumo:

(n=2.314)

RESULTADOS E DISCUSSAO

O Quadro 1 sumariza os objetivos e as principais manifestacées clinicas encontrados na
revisdo da literatura. A apresentacdo dos estudos encontra-se em ordem crescente da cronologia

de publicacéo.
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Quadro 1. Aspectos gerais dos principais estudos revisados.

Autores Titulo Periddico Tipo de Manifestagdes clinicas
estudo
Fagundes Fatores de risco da Jornal de Estudo Na FC, doencas hepéticas sao
et al. 2005° | hepatopatia da fibrose pediatria longitudinal consideradas de alto risco, podendo limitar
cistica 0 prognostico e a qualidade de vida
desses pacientes. Sendo necessarios
exames continuos de AST, ALT, FAe
GGT.
Trindade et | Crianca portadora de Comunicagdo | Estudo de | A necessidade da busca de tratamento
al. 200621 fibrose cistica e os em ciéncias da | caso psicoldgico, a fim de preparar pacientes e
beneficios da terapia Saude. familiares para noticias relacionadas a
familiar: estudo de caso doenca
Gomide et | Atuagéo da fisioterapia Arquivos de Revisao Na FC, um dos principais meios de
al., 20077 respiratoria em pacientes | Ciéncias da bibliografica | remocéo de secre¢fes é através da
cm Fibrose cistica Saulde Fisioterapia respiratéria, incorporada no
tratamento de doengas pulmonares, a fim
de melhorar a qualidade de vida dos
pacientes.
Santos et Staphylococcus aureus: Jornal Artigo de O Staphylococcus aureus é um dos
al., 20075 | visitando uma cepa de Brasileiro de revisdo patégenos que causam o0 maior nimero de
importancia hospitalar Patologia e morbidade em pacientes fibrocisticos.
Medicina Podem causar infec¢ges pulmonares,
Laboratorial Osseas, dermatoldgicas e entre outras.
Rovedder Infec¢d@o bacteriana Jornal Estudo Lesdes progressivas no parénquima
etal, cronica e indicadores Brasileiro de transversal e | pulmonar de pacientes fibrocisticos
200816 ecocardiogréficos de Pneumologia prospectivo causam hipoxemia e vasoconstri¢ao,
hipertensdo pulmonar em sendo um indicador de progndstico.
pacientes com fibrose
cistica
Pacheco et | Utilizacdo de células- Revista Artigo de As células-tronco sao células capazes de
al., 200920 | tronco derivadas da Interdisciplinar | revisédo se diferenciar em qualquer outra célula do
medula éssea: terapia de Estudos corpo. Dessa forma, vem sendo utilizadas
viavel para doencgas Experimentais em terapias para renovagéo celular, com o
pulmonares obstrutivas objetivo de elevar a expectativa de vida de
crdnicas? pacientes com doencgas pulmonares.
Ribeiro et Terapia celular em Revista Revisdo Na terapia celular sdo empregadas células
al., 2009'° | doencas pulmonares: Brasileira de tronco, estas sao capazes de se
existem perspectivas? Hematologia e diferenciarem em qualquer outra célula do
Hemoterapia corpo humano. Esse tratamento na FC
busca reparar o epitélio pulmonar e corrigir
0 defeito no transporte ibnico.
Cruz, Diagnéstico sorolégico Nao se aplica | Dissertagdo | Na FC, o individuo fica susceptivel a
20091 da infecgdo pulmonar por de Mestrado | contrair varias doengas e patdgenos
Pseudomonas oportunistas, neste, podemos citar a
aeruginosa em criangas Pseudomonas aeruginosa. Patégeno de
com fibrose cistica fendtipo mucoide, resistente a antibidticos,
gue provocam declinio acelerado da
funcdo pulmonar.
Grotta et Deposicao pulmonar de Jornal Estudo Medicamentos como a tobramicina e o
al., 20098 tobramicina inalatéria Brasileiro de clinico, salbutamol modificam a deposi¢éo
antes e apos fisioterapia | Pneumologia prospectivo, | pulmonar, permitindo a desobstrucao
respiratoria e salbutamol longitudinal brénquica.
inalatério em pacientes
com fibrose cistica
colonizados por
Pseudomonas
aeruginosa
Lutz et al., | Bacteriologia da fibrose Artigo de O exame bacterioldgico é um dos mais
20113 cistica revisdo importantes na FC, pois detecta os

agentes patogénicos e auxilia no
tratamento do individuo, uma vez que a
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colonizacéo de bactérias no trato pulmonar
é um dos principais motivos de
mortalidade nesses pacientes.

Beltrami et | Diagndstico de fibrose Revista Relato de A FC trata-se de uma doenca capaz de
al., 2011° cistica através de Clinical & caso deteriorar todo o corpo. Neste caso em
pesquisa genética Biomedical guestdo, refere-se a uma apresentagao
expandida em paciente Research atipica da FC, onde exames como o teste
adulto com apresentacao do suor encontram-se de forma negativa,
atipica dificultando o diagndstico do paciente.
Hoffma, Infeccao respiratéria na Revista Artigo Na FC patégenos como Staphylococcus
Procianoy, | fibrose cistica e Clinical & especial aureus, Pseudomonas aeruginosa e
201110 tratamento Biomedical Burkholderia cepacia tornam-se frequentes
Research no trato respiratério. Devido a esse fator,
tratamentos com antibiéticos vém se
tornando cada vez mais importantes, com
0 objetivo de erradicar a evolucdo da
doenca pulmonar e melhorar a qualidade
de vida do individuo
Pereira et | A genética na fibrose Revista Artigo de Os diferentes tipos de mutagBes causados
al., 201111 | cistica Clinical & revisao pela desordem do gene CFTR, que afetam
Biomedical a producéo de proteinas, regulagéo e
Research transporte do canal de cloro.
Folescu et | Escore tomogréafico em Jornal Estudo O score tomografico € um dos meios de
al., 201212 | pacientes com fibrose Brasileiro de transversal analisar achados pulmonares na FC,
cistica colonizados por Pneumologia retrospectivo | avaliando a estrutura pulmonar e o
Pseudomonas comprometimento respiratdrio do individuo
aeruginosa ou fibrocistico.
Staphylococcus aureus
Muramatu | Caracteristicas Jornal Estudo de Broncodilatadores sdo medicamentos que
etal, funcionais pulmonares e | Brasileiro de coorte atuam nos brénquios, auxiliando no papel
20134 uso de broncodilatador Pneumologia retrospectivo | das vias respiratérias. Neste perfil, foi
em pacientes com fibrose possivel observar caracteristicas
cistica. funcionais pulmonares em resposta ao
medicamento.
Haack et Fisiopatologia da Fibrose | Comunicagdo | Artigo de A fisiopatologia da FC esta amplamente
al., 20147 cistica e drogas em ciéncias da | revisao relacionada com o uso dos medicamentos
habitualmente utilizadas saude a serem utilizados para erradicacéo da
nas manifestaces doenca. Dessa forma, é necessario
respiratorias: o que acompanhamento médico intenso visando
devemos saber evitar futuras complicacdes e certificando
que as medicamentacdes tenham efeito
assertivo sobre o individuo.
Conto et Pratica fisioterapéutica ABCS Health Artigo de As praticas fisioterapéuticas na FC estdo
al., 20142 no tratamento da Fibrose | Sciences revisao relacionadas com a educacdo respiratoria,
cistica visando uma melhor qualidade de vida.
Coutinho AvaliagGes comparativas | Revista Artigo A Pseudomonas aeruginosa € um
etal, da associagédo entre cubana de original patégeno que pode ser faciimente
2015 antibidticos frente a Farmécia encontrada em solos, agua, vegetais,
Pseudomonas esgoto, e esta associada principalmente a
aeruginosa infec¢Bes hospitalares. As infec¢des
causadas por esse patdgeno variam desde
as mais superficiais até sepse fulminante.
Novaes et | Perfil de resisténcia a Visa em Artigo A resisténcia antimicrobiana entre
al., 201813 | antibiéticos e prevaléncia | debate original bactérias é considerada uma ameaca para
dos genes qacEA1 e sul1 a salde. Resultados comprovaram que a
em Pseudomonas Pseudomonas aeruginosa € resistente a
aeruginosa de efluente antibidticos utilizados no tratamento de
hospitalar infeccdes graves.
Rodrigues | Teste do pezinho: Revista Estudo O teste do pezinho, feito no recém-nascido
et al,, condi¢Bes materno-fetais | Brasileira de retrospectivo | é capaz de detectar 6 tipos de doencas,
20198 que podem interferir no Terapia longitudinal
exame em recém- Intensiva

nascidos atendidos na
unidade de terapia
intensiva
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Couto, Fisioterapia respiratoria REVISA Reviséo da Dentre os comprometimentos que a FC
Oliveira, em pacientes com literatura causa no individuo, é possivel ressaltar a
202018 Fibrose cistica narrativa tosse crbnica e a producéo excessiva de

secregdo. Praticas como a fisioterapia
respiratoria auxiliam do retardamento da
progressao da patologia e auxilia para uma
melhor qualidade de vida destes

pacientes.

Legenda: AST: aspartato aminotransferase; ALT: alanina aminotransferase; FA: fosfatase alcalina; GGT: gama glutamil
transpeptidase; FC: Fibrose cistica; CFTR: Contundéncia Transmembranar de fibrose cistica.

Exames auxiliares

A suspeita da FC é iniciada com o teste de triagem neonatal, também conhecido como teste
do pezinho, que tem como objetivo identificar distlirbios metabdlicos logo ao nascimento. O teste
do pezinho convencional, por sua vez, tem como funcionalidade detectar aproximadamente seis
doencas, sendo uma delas, a FC&,

Outra forma de deteccédo dessa doenca € o teste do suor, no qual € avaliada a concentracao
de cloro obtida pelo método da iontoforese por pilocarpina, e pode confirmar o diagndstico em
criancas e adultos. E considerado resultado positivo quando os niveis de cloreto se encontram
acima de 60 mEql/L, em, pelo menos, dois testes realizados em momentos diferentes?®. Como a
FC afeta diversos 6rgaos, outros testes auxiliam nesse processo, como ilustrado no Quadro 2.

Se as concentragfes das enzimas pancreéticas se apresentarem reduzidas, um exame de
deteccdo de gordura fecal pode revelar uma reducéo ou desaparecimento das enzimas digestivas
ou, concentracfes elevadas de gordura. Quando a insulina se apresenta reduzida, é sinal de que a
glicemia estara elevada. As provas da funcdo pulmonar podem revelar um comprometimento da
funcao respiratéria. Além disso, exames de acompanhamento genético (AG), como a genotipagem
para FC, podem ajudar a determinar se ha a presenca de forma anormal do gene CFTR (Regulador
transmembranar da Fibrose cistica), produzindo assim, a FC?.

Dessa forma, um dos principais objetivos do tratamento € prevenir, erradicar e controlar a
evolucao das lesBes pulmonares secundarias a inflamacao e infeccédo respiratéria, mantendo os
pulmbes estaveis através de aerossois e fisioterapia respiratoria, além de manter o bom estado
nutricional e, quando ha infeccbes em vigéncia, sdo necessarios antibidticos, requerendo muitas

vezes a hospitalizacédo do paciente” 0.
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Quadro 2. Exames auxiliares na fibrose cistica.

Testes auxiliares para o Objetivos Autores, ano
diagnéstico da FC
Diagndstico em criangas e Conto et al. (2014)?
adultos, com ao menos dois
Teste do suor testes positivos. Avalia a Cruz (2009)*

guantidade de cloro no suor,
obtida pelo método da
iontoforese por pilocarpina.
Realizar o isolamento e o Cruz (2009)*
Culturas bacterianas antibiograma dos
microrganismos em amostras
pulmonares.

Detecta bronquiectasias e Beltrami et al. (2011)°
Tomografia do térax impactacdes mucoides.

Realiza andlise genética para | Pereira et al. (2011)*!
verificar a probabilidade de o
individuo ter o gene de
Aconselhamento genético determinada doenga. Na FC,
apesar dos testes de AG
darem positivo, s6 se
confirma a doenca apés teste
do suor.

Legenda: FC: Fibrose cistica; AG: Aconselhamento genético.

InfecgBes pulmonares bacterianas e antibioticoterapia

As infecgdes bacterianas cronicas na FC séo responséveis pela lesdo estrutural pulmonar e
pelas disfuncbes respiratorias progressivas, sendo que a insuficiéncia respiratoria é responsavel
pela maior parte dos ébitos'2. Na FC é possivel encontrar diversos microrganismos patogénicos nas
secrecdes pulmonares, como por exemplo, o Staphylococcus aureus. Conforme a doenca progride,
microrganismos multirresistentes como a Pseudomonas aeruginosa e a Burkholderia cepacia vao
surgindo?.

Dentre as bactérias encontradas no trato respiratorio de pacientes acometidos pela FC, a P.
aeruginosa destaca-se como um patdgeno oportunista com metabolismo verséatil e grande
capacidade de se adaptar e colonizar diferentes ambientes, como agua, solo e animais. Além disso,
sua resisténcia natural a uma ampla gama de agentes antimicrobianos resulta no surgimento de
cepas multirresistentes. Trata-se de um bacilo Gram-negativo ndo fermentador, sendo o patégeno
mais comum presente no escarro dos pacientes com FC, é também, o microrganismo patogénico
gue apresenta maior morbidade e mortalidade, provocando infecgcbes oportunistas que podem
evoluir para sepse fulminante. Sua infeccéo crbénica é claramente associada ao declinio da funcdo
pulmonar e piora das lesGes estruturais em pacientes portadores de FC1214,

O S. aureus é uma bactéria Gram positiva, normalmente encontrada na pele e nas cavidades

nasais de pessoa saudaveis, entretanto, pode provocar doencas que evoluem para casos criticos,
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como no caso de pacientes portadores de FC. Esta, por sua vez, é capaz de resistir a dessecacao
e ao frio, podendo permanecer viavel por longos periodos em particulas de poeira. O alto potencial
infeccioso do S. aureus nédo esta restrito apenas a sua facilidade de multiplicacéo e disseminacao,
mas também a producdo de moléculas com grande poder patogénico, chamadas de toxinas. Os
diferentes tipos de toxinas produzidos por S. aureus podem induzir uma resposta imune, que é
responsavel pelas manifestagfes clinicas e caracteristicas do processo infeccioso que podem
determinar o grau de severidade da doenca. A resisténcia antibiética deste microrganismo se
desenvolve por meio de suas mutagdes em seus genes e pela aquisicdo de genes de resisténcia
de outras bactérias da mesma espécie. Na maioria das vezes, é realizado erradicacdo precoce
através do tratamento de antibioticoterapia, entretanto, a recidiva da infec¢cao é muito comum, o que
obriga o paciente e abordar tratamentos e medicamentos cada vez mais fortes1%1°,

A Burkholderia cepacia é uma bactéria Gram negativa, conhecida como complexo B.
cepacia, caracterizam-se em uma comunidade com mais de 17 espécies diferentes identificadas
como causadoras de graves infeccbes em pacientes com FC, relacionadas a deterioracao
pulmonar. Est4 associada de forma significativa a principal causa de hipertensdo pulmonar,
contribuindo para a maior mortalidade nesse grupo de pacientes?16,

Em relagcdo a antibioticoterapia, existem trés situacdes clinicas distintas nas quais séo
prescritos antibidticos na FC, podendo ela ser administrada por via oral, intravenosa ou inalatoria.
Quando ha infeccdo pulmonar precoce, utiliza-se para retardar o inicio da colonizacdo crénica
(ratamento de erradicagdo ou descolonizagdo); na terapia de manutengcdo em pacientes
colonizados cronicamente pela P. aeruginosa, no intuito de diminuir o declinio da fung&o pulmonar
e reduzindo a frequéncia e a morbidade dos agravamentos pulmonares; no tratamento dos
agravamentos pulmonares periédicos, na tentativa de melhorar os sintomas e retornar a fungéo

pulmonar ao seu valor basal'®.
Fisioterapia respiratoria

Levando em consideracdo as caracteristicas e cronicidade de cada paciente, uma das
formas auxiliares para impedir a progressao da FC é a fisioterapia respiratéria (FR), onde estudos
comprovam a deterioragdo da funcdo pulmonar em individuos que ndo praticam a FR. Apés o
diagnéstico da FC, deve-se iniciar um protocolo de FR de acordo com as necessidades e
caracteristicas de cada paciente. A FR atua em diversos aspectos nos pacientes com FC, como por
exemplo, na avaliacdo da forca muscular respiratoria, ha funcdo pulmonar e do condicionamento
fisico, ensinando ao individuo sobre a doenca e seus tratamentos e intervencdo por meio de
manobras de higiene brdnquica, exercicios respiratorios, reabilitacdo pulmonar, reeducacado
postural, dentre outros. O Quadro 3 apresenta manobras de FR empregadas em pacientes com
FCY.
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Quadro 3. Manobras de fisioterapia respiratoria na Fibrose cistica.

Manobras de Fisioterapia Respiratéria

Higiene brénquica Auxilia na eliminacéo de secrec¢des, facilitando a desobstrugéo
das vias aéreas e reduzindo complicacBes como atelectasias e
hiperinsuflacéo.

Drenagem postural Utiliza-se o efeito gravitacional através do posicionamento
invertido. O objetivo é facilitar a mobilizacédo das secregdes,
podendo entdo ser removidas através da tosse.

Vibracdo pulmonar manual Consiste na realizacdo de movimentos em circulos préximos a
parede toracica, com o intuito de diminuir o muco brénquico e
a viscosidade.

Técnica de expiracdo forcada A técnica é realizada por meio de inspiracfes seguidas de
expiracdes forcadas com a glote aberta e acompanhada de
tosse. Movendo o muco e auxiliando na limpeza das vias
aéreas.

Drenagem autégena Consiste na utilizacao de alteracdes de volume e fluxo aéreo,
fazendo com que as secrecdes se desloquem da traqueia,
promovendo, mobilizando e expectorando as secrecfes das
vias aéreas.

Fonte: Adaptado de Gemido et al. (2007)17; Couto et al. (2020)18,

Terapia alternativa com células-tronco e psicoterapia

A terapia com células-tronco representa uma alternativa no tratamento da FC, uma vez que
essas células possuem capacidade de autorrenovarao, ou seja, sdo capazes de se transformar em
gualquer outra célula ou 6rgao do corpo humano, podendo ser classificadas de acordo com sua
capacidade de diferenciacdo. As células-tronco de fracdo mesenquimal podem ser facilmente
isoladas da medula 6ssea de pacientes fibrocisticos, podendo se expandir em cultura. Quando em
cultivo, passam a ser manipuladas geneticamente, com o intuito de corrigir a mutacdo causadora
desta doenca, a CFTR. Posteriormente, essas células seriam utilizadas de modo autélogo, o que
corrigiia a mutacdo e evitaria o problema de rejeicdo imunoldégica sem necessitar de
imunossupressores®2°,

Esta por sua vez, representa um conjunto de praticas terapéuticas inovadoras, e vém sendo
utilizada por muitos pesquisadores como um exemplo da medicina regenerativa. Neste contexto, a
utilizacao das células-tronco na FC tem com o objetivo de reduzir a inflamacgéo e o edema pulmonar.
Dessa forma, compreende-se que a FC se enquadra potencialmente a terapia com células-tronco,
sendo consideravel a possibilidade de auxiliar na regeneracdo das células pulmonares?®.

Ao se tratar de uma doenca de carater letal, € importante 0 acompanhamento psicolégico
dentro do sistema familiar. Um enfoque biopsicossocial possibilita uma compreensdo do sofrimento
psicolégico dos pacientes e seus familiares, associado ao quadro sintomatolégico crénico e
ao prognostico dos pacientes. Dentro de uma perspectiva sistémica, a terapia de familia deve se
propor a adaptagdo bem como a dinamica e organizagao familiar, em torno dos fatores estressores

gerados pela doenca?’.
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CONCLUSAO

A FC é uma doencga genética causada por uma falha na expressdo génica do cromossomo
7, desencadeando desequilibrio na concentracdo e absor¢cdo dos ions de cloro, afetando
negativamente varios 6rgaos. O individuo acometido pela doenca esta susceptivel a contrair varias
infec¢Bes ao longo da doenca, isso devido ao intenso tratamento medicamentoso e fisico, além da
baixa imunidade e condi¢des hospitalares. Com isso, tratamentos continuos com antibiéticos e
fisioterapia respiratoria tornam-se cada vez mais frequentes nesses pacientes. Com base nessa
pesquisa foi possivel realizar uma andlise a respeito do tratamento com células-tronco, através da

manipulacao genética das préprias células do individuo a fim de corrigir a mutacao.
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