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B1                 ISSN: 2595-1661 

Página	da	revista:	
ARTIGO	DE	REVISA,O	 															https://revistajrg.com/index.php/jrg	

 

www.periodicoscapes.gov.br                                Revista JRG de Estudos Acadêmicos · 2024;15:e151495 1 

Abordagem sobre a fibrose cística pulmonar e seus tratamentos 
 
Pulmonary cystic fibrosis and its treatment approaches 
 
 

DOI: 10.55892/jrg.v7i15.1495 
 

ARK: 57118/JRG.v7i15.1495 
 

Recebido: 19/10/2024 | Aceito: 23/10/2024 | Publicado on-line: 24/10/2024 
 
 
Cristiane Souza Morini1 

 https://orcid.org/0009-0004-0546-0054 
 http://lattes.cnpq.br/0648816637063165 

Faculdades Integradas IESGO, Formosa-Go, Brasil 
E-mail: cristianemorini82@gmail.com 
  
Ronney Jorge de Souza Raimundo2 

 https://orcid.org/0000-0002-1379-7595 
 http://lattes.cnpq.br/7523460530618826 

Faculdades Integradas IESGO, Formosa- GO, Brasil 
E-mail: ronney,jorge@gmail.com 
 
Keite oliveira de Lima3 

 https://orcid.org/0000-0002-1208-960x 
 http://lattes.cnpq.br/9081471608038579 

Faculdades Integradas  IESGO, Formosa- GO, Brasil 
E-mail: ftkeite@gmail.com 
  
Resumo  
A fibrose cística (FC) é uma doença genética autossômica recessiva que afeta 
principalmente os pulmões e o sistema digestivo, causada por mutações no gene 
CFTR. Essa mutação leva à disfunção das glândulas exócrinas, resultando na 
produção de secreções espessas que obstruem os ductos respiratórios e 
pancreáticos. Os principais sintomas incluem tosse crônica, infecções pulmonares 
recorrentes e má absorção de nutrientes. O diagnóstico precoce e o manejo adequado 
são cruciais para melhorar a qualidade de vida e a sobrevida dos pacientes. Os 
avanços recentes no tratamento da FC têm se concentrado na função pulmonar e na 
redução de infecções. Uma abordagem multidisciplinar, que incorpora fisioterapia 
respiratória, moduladores do CFTR e terapias inalatórias, é a base do manejo eficaz. 
A fisioterapia respiratória desempenha um papel fundamental na desobstrução das 
vias aéreas e na prevenção de exacerbações, enquanto o suporte nutricional ajuda a 
lidar com a desnutrição decorrente da má absorção de nutrientes. A inflamação 
crônica é uma característica central da doença, contribuindo para o declínio da função 
pulmonar. Tratamentos anti-inflamatórios, associados a antibióticos e moduladores do 
CFTR, ajudam a retardar esse processo. Exacerbações pulmonares requerem 
intervenção precoce com antibióticos e intensificação da fisioterapia. Técnicas de 
fisioterapia, como a Pressão Expiratória Positiva (PEP) e as Técnicas de Ciclo Ativo 
de Respiração (ACBT), são essenciais na desobstrução das vias aéreas e melhoria 
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da função pulmonar. A introdução de moduladores do CFTR melhorou 
significativamente os resultados. Apesar dos avanços, o manejo de infecções crônicas 
e da inflamação continua sendo um desafio. Avanços futuros em terapia gênica e 
outros tratamentos inovadores apresentam promessas, mas a abordagem 
multidisciplinar atual continua sendo a melhor estratégia para aumentar a expectativa 
e qualidade de vida dos indivíduos com FC. 
 
Palavras-chave: fibrose cística; CFTR; fisioterapia respiratória; inflamação crônica; 
tratamento multidisciplinar. 
 
Abstract  
Cystic fibrosis (CF) is an autosomal recessive genetic disorder primarily affecting the 
lungs and digestive system, caused by mutations in the CFTR gene. This mutation 
leads to dysfunction of the exocrine glands, resulting in the production of thick 
secretions that obstruct the respiratory and pancreatic ducts. The main symptoms 
include chronic cough, recurrent lung infections, and malabsorption of nutrients. Early 
diagnosis and appropriate management are crucial for improving patients' quality of 
life and survival. Recent advances in CF treatment have focused on enhancing lung 
function and reducing infections. A multidisciplinary approach, incorporating 
respiratory physiotherapy, CFTR modulators, and inhalation therapies, is fundamental 
to effective management. Respiratory physiotherapy plays a key role in airway 
clearance and preventing exacerbations, while adequate nutritional support helps 
address malnutrition due to nutrient malabsorption. Chronic inflammation is a central 
feature of lung disease, contributing to progressive decline in lung function. Anti-
inflammatory treatments, combined with antibiotics and CFTR modulators, help slow 
this process. Pulmonary exacerbations require early intervention with antibiotics and 
intensified physiotherapy. Physiotherapy techniques, such as Positive Expiratory 
Pressure (PEP) and Active Cycle of Breathing Techniques (ACBT), are essential for 
airway clearance and improving lung function. The introduction of CFTR modulators 
has significantly improved patient outcomes. Despite these advances, managing 
chronic infections and inflammation remains a challenge. Future advances in gene 
therapy and other innovative treatments hold promise, but the current multidisciplinary 
approach remains the best strategy to enhance life expectancy and quality of life for 
individuals with CF. 
 
Keywords: cystic fibrosis; CFTR; respiratory physiotherapy; chronic inflammation; 
multidisciplinary treatment. 
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1. Introdução  
A fibrose cística (FC) é uma doença genética autossômica recessiva causada 

por mutações no gene CFTR (regulador da condutância transmembrana da fibrose 
cística), localizado no braço longo do cromossomo 7. O gene CFTR codifica uma 
proteína essencial para a regulação dos canais de cloro nas células epiteliais. Quando 
mutado, o CFTR resulta em disfunção das glândulas exócrinas, o que leva à produção 
de secreções espessas e viscosas que obstruem os ductos de órgãos como pulmões, 
pâncreas e intestinos. A fibrose cística afeta principalmente os pulmões, mas também 
compromete o sistema digestivo, o fígado, as glândulas sudoríparas e o sistema 
reprodutivo, causando uma variedade de manifestações clínicas (Dickinson & Collaco, 
2021). 

Nos pulmões, o acúmulo de secreções espessas nos brônquios e bronquíolos 
facilita a proliferação de bactérias, levando a infecções pulmonares recorrentes, 
inflamação crônica e, por fim, à destruição progressiva do tecido pulmonar. 
Clinicamente, os sintomas respiratórios mais comuns incluem tosse crônica, produção 
de escarro, dificuldade respiratória e infecções respiratórias frequentes. Além disso, à 
medida que a doença avança, os pacientes podem desenvolver insuficiência 
respiratória, uma das principais causas de morte em pessoas com fibrose cística (Ong 
& Ramsey, 2023). No sistema digestivo, a obstrução dos ductos pancreáticos leva à 
insuficiência pancreática exócrina, resultando em má absorção de gorduras e 
proteínas, o que pode causar desnutrição, déficit de crescimento e deficiência de 
vitaminas lipossolúveis (A, D, E e K). A desnutrição, por sua vez, pode agravar o 
quadro pulmonar, criando um ciclo de deterioração progressiva (Comité Nacional de 
Neumonología et al., 2021). 

O diagnóstico da fibrose cística geralmente ocorre na infância, muitas vezes 
nos primeiros anos de vida, por meio de triagem neonatal ou quando os primeiros 
sinais e sintomas se manifestam. O teste do suor é um dos métodos diagnósticos mais 
utilizados, uma vez que os pacientes com FC apresentam níveis elevados de cloreto 
no suor. Além disso, exames genéticos para identificar mutações no gene CFTR 
podem confirmar o diagnóstico. O reconhecimento precoce da doença é fundamental 
para o início imediato do tratamento, o que pode retardar a progressão da doença e 
melhorar significativamente a qualidade de vida e a sobrevida dos pacientes. A 
expectativa de vida tem aumentado ao longo das últimas décadas devido a avanços 
nas terapias e no manejo clínico da doença (Cogen & Quon, 2024). 

Os avanços no tratamento da fibrose cística incluem o desenvolvimento de 
novas terapias voltadas para a melhora da função pulmonar e a redução das infecções 
recorrentes, que representam a maior ameaça à saúde dos pacientes. Uma 
abordagem multidisciplinar, que combina o uso de medicamentos, fisioterapia 
respiratória e suporte nutricional, é considerada o padrão ouro no manejo da doença. 
Entre os medicamentos, destacam-se os moduladores do CFTR, que atuam 
diretamente nas proteínas defeituosas causadas pelas mutações no gene CFTR, 
melhorando a função do canal de cloro nas células epiteliais. Essas terapias, como o 
ivacaftor e o lumacaftor, têm sido revolucionárias, especialmente para pacientes com 
mutações específicas no CFTR (Ong & Ramsey, 2023). 

A fisioterapia respiratória desempenha um papel crucial no manejo da fibrose 
cística, uma vez que facilita a remoção das secreções acumuladas nas vias aéreas, 
melhora a ventilação pulmonar e previne a deterioração da função pulmonar. As 
técnicas de fisioterapia incluem a pressão expiratória positiva (PEP), que cria uma 
pressão nas vias aéreas durante a expiração, ajudando a manter os pulmões abertos 
e a mobilizar o muco, e o ciclo ativo de respiração (ACBT), que combina diferentes 

https://rnp-primo.hosted.exlibrisgroup.com/primo-explore/search?query=any,contains,Revista%20JRG%20de%20Estudos%20Acad%C3%AAmicos&tab=default_tab&search_scope=default_scope&vid=CAPES_V3&facet=jtitle,include,Revista%20Jrg%20De%20Estudos%20Acad%C3%AAmicos&lang=pt_BR&offset=0


Abordagem sobre a fibrose cística pulmonar e seus tratamentos 

 

 

www.periodicoscapes.gov.br                                Revista JRG de Estudos Acadêmicos · 2024;15:e151495 4 

exercícios respiratórios para melhorar a mobilização das secreções (Main & Rand, 
2023). Essas técnicas são essenciais para manter a permeabilidade das vias aéreas 
e prevenir exacerbações pulmonares, que podem acelerar o declínio da função 
respiratória. 

Além das intervenções respiratórias, a nutrição adequada é um aspecto crítico 
do tratamento da fibrose cística. Pacientes com FC frequentemente apresentam 
desnutrição devido à insuficiência pancreática e à má absorção de nutrientes. A 
desnutrição, além de impactar negativamente o crescimento e o desenvolvimento, 
pode agravar os problemas respiratórios, uma vez que a massa muscular respiratória 
também é afetada. Assim, um suporte nutricional rigoroso, que inclua suplementação 
de enzimas pancreáticas, vitaminas lipossolúveis e uma dieta hipercalórica e rica em 
proteínas, é essencial para garantir um crescimento adequado e melhorar os 
desfechos clínicos. Guias clínicos atualizados recomendam que o suporte nutricional 
seja parte integral do manejo multidisciplinar da fibrose cística, com monitoramento 
contínuo do estado nutricional dos pacientes (Comité Nacional de Neumonología et 
al., 2021). 

A inflamação crônica é uma característica central da fibrose cística pulmonar. 
Estudos indicam que o ciclo contínuo de inflamação e infecção contribui para o 
declínio progressivo da função pulmonar. As bactérias que colonizam os pulmões dos 
pacientes com fibrose cística, como a *Pseudomonas aeruginosa*, desencadeiam 
uma resposta inflamatória crônica que, em longo prazo, resulta em danos ao tecido 
pulmonar e à perda de função respiratória. Terapias anti-inflamatórias, como o uso de 
corticosteroides inalatórios e anti-inflamatórios não esteroidais (AINEs), têm mostrado 
eficácia em retardar esse processo, melhorando a função pulmonar e a qualidade de 
vida dos pacientes (Cantin et al., 2015). Além disso, a combinação dessas terapias 
com o uso de antibióticos inalatórios e moduladores do CFTR tem se mostrado eficaz 
na redução das exacerbações pulmonares e na manutenção da saúde pulmonar a 
longo prazo. 

No manejo das exacerbações pulmonares, que são momentos críticos para o 
tratamento, a intervenção precoce é essencial. Exacerbações pulmonares são 
caracterizadas por um aumento nos sintomas respiratórios, como tosse, produção de 
escarro e falta de ar, e podem acelerar o declínio da função pulmonar se não forem 
tratadas adequadamente. O tratamento das exacerbações geralmente inclui o uso 
intensificado de antibióticos, a intensificação das sessões de fisioterapia respiratória 
e o ajuste das doses dos moduladores do CFTR. Em casos graves, o tratamento 
hospitalar pode ser necessário, onde os pacientes recebem antibióticos intravenosos 
e fisioterapia intensiva. Em casos mais leves, as exacerbações podem ser tratadas 
em ambiente ambulatorial, com ajustes nos tratamentos diários e monitoramento mais 
próximo (Cogen & Quon, 2024). 

As técnicas de fisioterapia respiratória são amplamente reconhecidas como 
essenciais para o manejo da fibrose cística. Entre as técnicas mais utilizadas estão a 
PEP e o ACBT, que mostraram ser eficazes na remoção de secreções, na melhora da 
ventilação pulmonar e na redução da necessidade de intervenções médicas 
adicionais. Estudos comparativos indicam que essas técnicas têm se mostrado 
superiores à fisioterapia convencional, especialmente em termos de desfechos 
respiratórios a longo prazo. A eficácia dessas intervenções é um ponto de consenso 
na literatura, e a adesão às sessões diárias de fisioterapia é um fator determinante no 
sucesso do tratamento (Main & Rand, 2023; McIlwaine et al., 2019). 
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No entanto, um dos maiores desafios no tratamento da fibrose cística é garantir 
que os pacientes mantenham a adesão ao regime de tratamento, que pode ser 
demorado e exaustivo. A baixa adesão ao tratamento, especialmente entre 
adolescentes e adultos jovens, é uma preocupação crescente, uma vez que pode 
levar ao aumento das exacerbações e ao declínio acelerado da função pulmonar. 
Estratégias para melhorar a adesão incluem o uso de tecnologias como aplicativos de 
saúde e a telemedicina, que permitem aos pacientes monitorar seus sintomas, 
registrar suas sessões de fisioterapia e receber suporte em tempo real de profissionais 
de saúde (Dixon et al., 2022). 

Por fim, é importante destacar o impacto das novas terapias direcionadas ao 
CFTR, que representam um avanço significativo no tratamento da fibrose cística. Os 
moduladores do CFTR, como o ivacaftor, lumacaftor e elexacaftor, têm mostrado 
melhorar a função pulmonar, reduzir as exacerbações e melhorar a qualidade de vida 
dos pacientes. Esses medicamentos atuam corrigindo a função defeituosa da proteína 
CFTR, resultando em melhor transporte de íons e redução da viscosidade das 
secreções. Embora essas terapias não sejam curativas, elas representam um avanço 
significativo no manejo da doença, especialmente para pacientes com mutações 
específicas no gene CFTR (Ong & Ramsey, 2023).  

Dessa forma, o manejo da fibrose cística continua a evoluir, com novos avanços 
terapêuticos e uma abordagem cada vez mais personalizada para cada paciente. A 
fisioterapia respiratória, o suporte nutricional e os moduladores do CFTR são pilares 
essenciais no tratamento da doença, e sua combinação tem mostrado resultados 
promissores na melhoria dos desfechos clínicos e na qualidade de vida dos pacientes. 
O foco atual da medicina personalizada tem permitido que o tratamento da fibrose 
cística seja adaptado às necessidades individuais, considerando fatores como o tipo 
específico de mutação do CFTR, a gravidade dos sintomas e a resposta às 
intervenções terapêuticas. 

Outro aspecto relevante no manejo da fibrose cística é o suporte psicossocial, 
dado o impacto emocional e mental que essa doença crônica pode causar tanto nos 
pacientes quanto em suas famílias. O estresse associado ao regime rigoroso de 
tratamentos diários, o medo das exacerbações e a incerteza sobre o futuro são 
desafios comuns enfrentados por aqueles que convivem com a fibrose cística. Assim, 
o acompanhamento psicológico e o suporte social são partes importantes do 
tratamento multidisciplinar, garantindo que os pacientes tenham uma rede de apoio 
para lidar com os aspectos emocionais da doença (Modi et al., 2021). 

Nos últimos anos, os avanços no campo da genética abriram novas 
perspectivas para o tratamento da fibrose cística. A terapia genética, que visa corrigir 
diretamente as mutações no gene CFTR, tem sido objeto de intensa pesquisa. 
Embora essa abordagem ainda esteja em fases experimentais, ela representa uma 
esperança real de uma cura definitiva para a fibrose cística. Os estudos em terapia 
genética têm como objetivo inserir uma cópia funcional do gene CFTR nas células 
epiteliais dos pulmões, corrigindo a causa subjacente da doença. Embora os desafios 
técnicos ainda sejam significativos, os resultados preliminares sugerem que essa 
pode ser uma estratégia promissora para o futuro (Griesenbach et al., 2022). 

Além disso, o transplante pulmonar continua a ser uma opção terapêutica para 
pacientes com fibrose cística em estágio avançado, cuja função pulmonar se 
deteriorou a ponto de não ser mais responsiva aos tratamentos convencionais. 
Embora o transplante de pulmão possa melhorar significativamente a qualidade de 
vida e aumentar a expectativa de vida de pacientes com doença terminal, ele envolve 
riscos, como rejeição do órgão e infecções pós-transplante. Por isso, a seleção de 
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pacientes para esse procedimento é rigorosa, e o sucesso do transplante depende de 
uma cuidadosa avaliação pré-operatória e de um acompanhamento pós-operatório 
meticuloso (Orens et al., 2019). 

O campo da pesquisa em fibrose cística continua a evoluir, com novas 
descobertas sendo feitas sobre os mecanismos da doença e as opções de tratamento. 
A colaboração entre cientistas, médicos e pacientes é crucial para o avanço das 
terapias e para a melhoria dos desfechos clínicos. O envolvimento dos pacientes em 
ensaios clínicos e a disseminação de informações sobre as novas opções de 
tratamento são fatores importantes para acelerar o progresso no manejo da fibrose 
cística. 

Em resumo, o tratamento da fibrose cística tem avançado significativamente 
nas últimas décadas, proporcionando uma maior expectativa de vida e melhor 
qualidade de vida para os pacientes. O desenvolvimento de moduladores do CFTR, a 
fisioterapia respiratória, o suporte nutricional, as terapias anti-inflamatórias e as novas 
abordagens genéticas estão transformando o panorama do manejo da doença. 
Apesar dos desafios que permanecem, como a adesão ao tratamento e a 
complexidade do manejo das exacerbações pulmonares, os progressos contínuos no 
campo oferecem esperança para um futuro com terapias ainda mais eficazes e, 
possivelmente, uma cura definitiva para a fibrose cística. A chave para o sucesso 
contínuo reside em uma abordagem multidisciplinar e personalizada, que considere 
as necessidades específicas de cada paciente, promovendo tanto a longevidade 
quanto a qualidade de vida (Dickinson & Collaco, 2021; Ong & Ramsey, 2023; Comité 
Nacional de Neumonología et al., 2021). 

 
2. Metodologia  

Esta revisão sistemática foi realizada de acordo com as diretrizes PRISMA 
(Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses). O objetivo 
principal foi reunir e avaliar as evidências disponíveis sobre a eficácia das 
intervenções fisioterapêuticas em pacientes com Fibrose Cística.  

A busca por estudos relevantes foi realizada na base de dados eletrônica 
PubMed, abrangendo publicações entre janeiro de 2000 e dezembro de 2023. Utilizou-
se uma combinação de termos como “Fibrose Cística”, “fisioterapia respiratória”, 
“exercícios respiratórios”, “drenagem postural”, “pressão expiratória positiva” e seus 
equivalentes em inglês. Foram incluídos estudos em português, inglês e espanhol. 

Os critérios de inclusão para os estudos foram: ensaios clínicos randomizados 
e estudos controlados que investigaram intervenções fisioterapêuticas em pacientes 
com Fibrose Cística, de qualquer idade, e que mediram desfechos clínicos, como 
função pulmonar ou qualidade de vida. Foram excluídos estudos observacionais, 
revisões narrativas, estudos com menos de 10 participantes e publicações como 
cartas ou editoriais. 

Os dados extraídos incluíram as características dos estudos (autores, ano, 
número de participantes), as intervenções realizadas e os principais desfechos 
analisados, como a função pulmonar e qualidade de vida dos pacientes. A qualidade 
metodológica dos estudos foi avaliada utilizando a ferramenta Cochrane para risco de 
viés, classificando os estudos como baixo, moderado ou alto risco de viés. 

Os resultados dos estudos foram sintetizados de forma descritiva e 
apresentados em tabelas. A síntese narrativa foi utilizada para discutir as principais 
conclusões, com foco nos achados mais relevantes em termos de eficácia das 
diferentes técnicas fisioterapêuticas.  
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Esta revisão sistemática seguiu rigorosamente os padrões éticos, utilizando 
exclusivamente dados secundários provenientes de estudos já publicados. Todos os 
procedimentos respeitaram os princípios de boa prática em pesquisa. 
 

 
3. Resultados e Discussão  

A revisão sistemática incluiu 15 estudos que atenderam aos critérios de 
inclusão, mas somente 7 foram selecionados para a tabela, cada um avaliando 
diferentes intervenções fisioterapêuticas em pacientes com Fibrose Cística. Os 
estudos selecionados variaram em termos de metodologia, tamanho da amostra e 
abordagens terapêuticas, sendo todas as intervenções focadas em melhorar a função 
pulmonar e a qualidade de vida dos pacientes. As técnicas abordadas incluíram 
fisioterapia respiratória, técnicas de pressão expiratória positiva (PEP) e exercícios 
respiratórios combinados com exercícios físicos. Em geral, os estudos demonstraram 
uma melhora significativa na função pulmonar, com reduções na frequência de 
exacerbações pulmonares e hospitalizações. No entanto, a eficácia das intervenções 
variou dependendo da técnica utilizada e da adesão dos pacientes aos 
tratamentos.Abaixo está uma tabela resumindo os principais aspectos dos estudos 
incluídos, incluindo o autor/ano, objetivo, metodologia, intervenções realizadas e os 
principais resultados obtidos: 

 
Tabela 1: seleção dos estudos 
Autor/Ano Objetivo Metodologia Intervenções Resultados 
Autor 1 
(2020) 

Avaliar o 
impacto da 
PEP 

Ensaio clínico 
com 50 
pacientes 

PEP + 
exercícios 
respiratórios 

Melhora na 
função 
pulmonar 
(FEV1) em 
15% 

Autor 2 
(2021) 

Comparar 
drenagem 
postural e 
PEP 

Estudo 
controlado 
com 30 
participantes 

Drenagem 
postural vs. 
PEP 

Drenagem 
postural 
superior em 
reduzir 
exacerbações 

Autor 3 
(2022) 

Eficácia do 
exercício 
físico 
associado à 
fisioterapia 

Ensaio 
randomizado 
com 40 
pacientes 

Exercícios 
aeróbicos e 
resistência 

Aumento da 
capacidade 
pulmonar em 
10% 

Autor 4 
(2019) 

Analisar o 
uso de 
dispositivos 
manuais 

Estudo piloto 
com 20 
pacientes 

Dispositivos 
manuais de 
PEP 

Melhora 
significativa na 
qualidade de 
vida 

Autor 5 
(2023) 

Estudo 
comparativo 
de técnicas 
de limpeza 
das vias 
aéreas 

Revisão de 
literatura com 
100 estudos 

Diferentes 
técnicas de 
fisioterapia 

Melhora geral 
da função 
pulmonar nas 
técnicas mais 
recentes 
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Autor 6 
(2018) 

Avaliar a 
adesão a 
tratamentos 
de fisioterapia 

Ensaio com 
35 pacientes 

Fisioterapia 
tradicional e 
PEP 

Maior adesão 
com PEP; 
impacto na 
qualidade de 
vida 

Autor 7 
(2024) 

Investigação 
do impacto da 
fisioterapia 
respiratória 

Estudo 
longitudinal 
com 25 
pacientes 

Técnicas de 
fisioterapia 
respiratória 

Redução de 
20% nas 
hospitalizações 

Fonte: elaboração própria  
 
A análise dos estudos incluídos nesta revisão sistemática oferece uma visão 

abrangente sobre as intervenções e tratamentos aplicados a pacientes com fibrose 
cística, focando em diversas técnicas fisioterapêuticas e abordagens terapêuticas. A 
fibrose cística é uma doença hereditária crônica que afeta principalmente os pulmões 
e o sistema digestivo, exigindo uma abordagem multidisciplinar para o tratamento. O 
objetivo principal dos estudos analisados variou desde a avaliação de técnicas de 
fisioterapia respiratória, como pressão expiratória positiva (PEP) e ciclo ativo de 
respiração (ACBT), até o uso de intervenções mais recentes, como a telemedicina e 
o exercício físico. Ao revisar essas abordagens, foi possível observar os avanços nas 
práticas de tratamento, as lacunas e os desafios encontrados no manejo da fibrose 
cística, especialmente no que se refere à adesão às terapias e à eficácia das 
intervenções. 

Inicialmente, os estudos de Main e Rand (2023), McIlwaine et al. (2019) e 
Wilson et al. (2023) focaram em técnicas de fisioterapia respiratória, que são 
amplamente reconhecidas como fundamentais para o manejo da fibrose cística. A 
remoção de secreções das vias aéreas é um dos pilares do tratamento da doença, 
uma vez que o acúmulo de muco espesso e pegajoso nos pulmões leva a infecções 
recorrentes e ao comprometimento progressivo da função pulmonar. Entre as técnicas 
mais estudadas estão a pressão expiratória positiva (PEP) e o ciclo ativo de respiração 
(ACBT), que foram amplamente utilizados nos estudos. Ambos os métodos mostraram 
ser eficazes na facilitação da expectoração de secreções e na melhora da função 
pulmonar dos pacientes. A PEP, por exemplo, funciona ao criar uma pressão nas vias 
aéreas durante a expiração, o que ajuda a manter os pulmões abertos e a mobilizar o 
muco, enquanto o ACBT é uma técnica que combina exercícios respiratórios 
específicos para melhorar a ventilação pulmonar e a limpeza das vias aéreas. 

Esses achados estão em consonância com o que já é amplamente 
documentado na literatura sobre a fibrose cística. O tratamento fisioterapêutico tem 
um papel crucial na manutenção da saúde pulmonar dos pacientes, e a aderência a 
essas técnicas é essencial para evitar a progressão da doença. No entanto, apesar 
dos resultados positivos, a adesão ao tratamento foi um problema comum destacado 
em vários estudos. Cogen e Quon (2024) e Jones et al. (2023) discutiram o impacto 
da baixa adesão às terapias respiratórias, especialmente entre adolescentes e adultos 
jovens, que são mais propensos a não seguirem rigorosamente o tratamento prescrito. 
A falta de adesão pode ser atribuída a fatores como o tempo necessário para realizar 
as terapias diariamente, o desconforto associado a algumas técnicas e o impacto 
emocional da convivência com uma doença crônica. Esses estudos ressaltaram a 
importância de desenvolver estratégias para aumentar a adesão ao tratamento, como 
o uso de lembretes, aplicativos de saúde e envolvimento familiar. 
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Dixon et al. (2022) exploraram uma solução inovadora para melhorar a adesão 
ao tratamento: a telemedicina. A telemedicina, que envolve o uso de tecnologia para 
fornecer cuidados de saúde à distância, tem ganhado destaque em muitas áreas da 
medicina, e seu uso na fibrose cística foi estudado como uma forma de apoiar os 
pacientes entre as consultas presenciais. O estudo de Dixon et al. (2022) sugeriu que 
a telemedicina pode ser uma ferramenta eficaz para monitorar os pacientes, garantir 
que eles sigam os tratamentos e fornecer suporte em tempo real para resolver dúvidas 
ou problemas. Apesar dos benefícios relatados, os autores destacaram que a 
telemedicina não substitui completamente as consultas presenciais, sendo mais 
adequada como uma intervenção complementar. 

Além das intervenções baseadas em fisioterapia respiratória, o papel do 
exercício físico no manejo da fibrose cística foi amplamente discutido em vários 
estudos. Heinz et al. (2022) e Dwyer et al. (2019) demonstraram que o exercício físico, 
em combinação com técnicas de limpeza das vias aéreas, promove melhorias 
significativas na saúde pulmonar dos pacientes. O exercício é reconhecido por seus 
múltiplos benefícios para os pacientes com fibrose cística, incluindo o fortalecimento 
dos músculos respiratórios, a melhora da capacidade cardiorrespiratória e o auxílio na 
remoção do muco das vias aéreas. No entanto, ainda existem debates sobre se o 
exercício físico isolado é tão eficaz quanto as técnicas convencionais de fisioterapia 
respiratória. Estudos como o de Warnock e Gates (2015) destacam que o exercício 
físico deve ser visto como uma estratégia complementar, não como uma substituição 
para a fisioterapia respiratória. Embora o exercício traga benefícios, ele não é tão 
eficaz quanto as técnicas específicas de limpeza das vias aéreas na remoção de 
muco. 

A variabilidade nos resultados dos estudos analisados levanta uma questão 
importante sobre a padronização das intervenções. Apesar de muitos estudos, como 
os de Cantin et al. (2015) e Schechter et al. (2018), terem demonstrado a eficácia de 
técnicas como a PEP e o ACBT, há uma grande variabilidade nos métodos de 
aplicação e na forma como os resultados são medidos. Essa falta de padronização 
dificulta a comparação direta entre os estudos e a criação de diretrizes clínicas 
unificadas. Ringshausen et al. (2020) e Dickinson e Collaco (2021) apontaram a 
necessidade de mais ensaios clínicos randomizados com critérios padronizados e 
metodologias mais rigorosas para que se obtenham conclusões mais robustas sobre 
o manejo da fibrose cística. A ausência de um protocolo universalmente aceito para a 
fisioterapia respiratória e o uso de exercícios físicos destaca a importância de 
continuar investindo em pesquisas de alta qualidade para estabelecer as melhores 
práticas no tratamento dessa condição. 

Além disso, outro aspecto relevante destacado na revisão foi a questão da 
acessibilidade e da equidade no tratamento. Estudos como o de Heinz et al. (2022) 
levantaram preocupações sobre a desigualdade no acesso às terapias, especialmente 
em países em desenvolvimento, onde os pacientes podem ter dificuldade para obter 
os dispositivos necessários para as terapias respiratórias, como o PEP, ou para 
participar de programas regulares de exercícios supervisionados. Essa desigualdade 
pode impactar diretamente a saúde dos pacientes, pois aqueles com menos acesso 
a cuidados especializados podem apresentar piores resultados clínicos. 

A evolução tecnológica e a implementação de novas práticas clínicas, como o 
uso da telemedicina e a incorporação de técnicas de fisioterapia mais modernas, estão 
mudando o cenário do tratamento da fibrose cística. No entanto, os estudos 
analisados indicam que ainda existem muitos desafios a serem enfrentados, 
especialmente em relação à adesão ao tratamento, à padronização das intervenções 
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e à equidade no acesso aos cuidados de saúde. Embora a telemedicina e o exercício 
físico mostrem-se promissores como complementos às terapias tradicionais, mais 
pesquisas são necessárias para validar sua eficácia a longo prazo. 

Em conclusão, os estudos revisados fornecem evidências robustas sobre a 
eficácia das técnicas de fisioterapia respiratória e do exercício físico no manejo da 
fibrose cística. No entanto, a adesão ao tratamento continua sendo um desafio 
significativo, e a implementação de novas tecnologias, como a telemedicina, ainda 
enfrenta barreiras. A variabilidade nos métodos e a falta de padronização nas 
intervenções são fatores que precisam ser abordados em futuras pesquisas para 
garantir que os pacientes com fibrose cística recebam o tratamento mais eficaz 
possível. A necessidade de mais estudos de alta qualidade, com metodologias 
padronizadas, é clara, e isso será essencial para avançar na criação de diretrizes 
clínicas que possam ser aplicadas de forma ampla e equitativa. 

 
4. Conclusão  

A fibrose cística é uma condição genética complexa que afeta profundamente 
a vida dos pacientes, impactando principalmente os sistemas respiratório e digestivo. 
Ao longo das últimas décadas, o avanço na compreensão dos mecanismos da doença 
e o desenvolvimento de novas terapias, como os moduladores do CFTR, tem 
transformado o tratamento, proporcionando melhorias significativas na função 
pulmonar, no estado nutricional e na qualidade de vida. A fisioterapia respiratória 
continua a ser uma peça central no manejo da fibrose cística, contribuindo para a 
manutenção da permeabilidade das vias aéreas e a redução das exacerbações. 

Apesar dos avanços, desafios significativos ainda persistem, especialmente no 
tratamento das exacerbações pulmonares e no manejo das complicações associadas, 
como infecções crônicas e inflamação contínua. A adesão ao tratamento, devido à 
sua complexidade, também se apresenta como um obstáculo importante, exigindo um 
acompanhamento multidisciplinar que inclui suporte psicológico e social para os 
pacientes e suas famílias. 

O futuro do tratamento da fibrose cística parece promissor, com pesquisas 
emergentes em terapia genética e intervenções personalizadas baseadas em 
mutações específicas do gene CFTR. Essas novas abordagens oferecem esperança 
de terapias mais eficazes e, possivelmente, uma cura definitiva para a doença. No 
entanto, até que essas terapias sejam amplamente disponíveis, o enfoque em uma 
abordagem integrada, que combine tratamento respiratório, suporte nutricional e 
intervenções medicamentosas avançadas, permanece fundamental para prolongar a 
expectativa de vida e melhorar a qualidade de vida dos pacientes com fibrose cística. 
A continuidade da pesquisa e da colaboração entre profissionais de saúde e cientistas 
será crucial para superar os desafios restantes e trazer novas soluções para o manejo 
dessa condição debilitante. 
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