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RESUMO

Cenario: A fibrose cistica (FC) é uma doenca genética autossdmica recessiva
caracterizada pela disfuncdo do gene cystic fibrosis transmembrane conductance
regulator (CFTR), que se manifesta através de uma ampla variedade de sintomas. Essa
patologia afeta hoje quase 70.000 pacientes em todo o mundo e embora a expectativa de
vida dessas pessoas tenha aumentado substancialmente, a doenca continua a limitar a
sobrevivéncia e a qualidade de vida dos individuos. Pacientes portadores de fibrose cistica
agora vivem o suficiente para desenvolver problemas secundarios em seus sistemas de
suporte “externos”: musculo-esquelético e neuromuscular. Em virtude dessas alteracoes,
distdrbios na coordenacdo dos movimentos posturais e mudancas significativas na postura
da coluna vertebral podem levar a deterioracdo da estabilidade postural. Objetivo: o
estudo teve como objetivo identificar na literatura cientifica as possiveis repercussoes
posturais decorrentes da doenca respiratoria cronica. Métodos: foi realizada uma revisao
integrativa nas bases de dados: Medical Literature Analysis and Retrieval System Online
(MEDLINE), Biblioteca Virtual em Saude (BVS) e na biblioteca Scientific Electronic
Library Online (SciELO), incluindo publica¢bes nacionais e internacionais, no periodo
de 2014 a 2021, divulgados em lingua inglesa, portuguesa ou espanhola. Inicialmente
foram identificados 95 artigos nas pesquisas nas bases de dados, dentre estes, 87 foram
removidos apds a leitura dos titulos e resumos. Entdo 8 artigos foram avaliados quanto a
sua elegibilidade e selecionados para a anélise, destes, 1 foi excluido apds a leitura na

integra, sendo incluidos nesta pesquisa 7 artigos.

Palavras-chave: Cystic Fibrosis e Posture.
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I.  INTRODUCAO

A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca genética, autossdmica recessiva,
multissistémica e limitante de vida mais comum em populacdes caucasianas,
caracterizada pela disfungdo do gene cystic fibrosis transmembrane conductance
regulator (CFTR), um canal de cloreto que é distribuido nas superficies epiteliais,

afetando principalmente os pulmdes, pancreas e intestino.”’

Estima-se que em todo mundo quase 70.000 pessoas sdo afetadas, com uma
incidéncia de 1 entre 2.000 e 5.000 nascidos vivos, enquanto cerca de 1.000 casos
novos sdo diagnosticados a cada ano. Na populacdo brasileira, a incidéncia da FC é
de 1 em 7.000 nascidos vivos, apresentando variacdes regionais de acordo com a
miscigenacao local. Segundo o Registro Brasileiro de Fibrose Cistica (REBRAFC),
até o ano de 2013 haviam sido registrados 2.743 pacientes nos servicos de referéncia,
jaem 2017, esse registro foi de 5.128 pacientes. Desses, 2.434 (47,5%) nascidos na
regido Sudeste, 1.102 (21,5%) na regido Sul, 869 (16,9%) na regido Nordeste, 310
(6,0%) na regido Centro-Oeste, 219 (4,3%) na regido Norte e 194 (3,8%) néo
informados. Vale ressaltar que, especificamente no ano de 2017, houve um aumento

de 474 novos registros.14

Com relacdo as manifestac@es clinicas, a doenca apresenta uma triade classica
composta por elevados niveis de eletrélitos no suor, alteracdes gastrointestinais,

caracterizadas principalmente pela desnutricio e alteracdes pulmonares cronicas.®

E importante ressaltar que, nas Ultimas décadas, melhorias notaveis, tanto no
diagnostico quanto no tratamento, foram responsaveis por avangos no manejo desta
condicéo, visto que essa ja foi uma doenca letal em bebés e criancas pequenas. Dentro
desses avangos, podemos destacar o0 manejo dessa patologia através de: fisioterapia
respiratoria, com reabilitacdo pulmonar e tecnicas de desobstrucdo das vias aéreas
para a depuracdo do muco e manutencgéo da funcdo pulmonar; do uso de antibidticos
para tratar e prevenir exacerbagOes; de terapia de reposicdo de enzimas, para aqueles

que apresentam insuficiéncia pancredtica; de suplementacdo alimentar e



recomendacg0es gerais de nutricdo, para os que se apresentam desnutridos e com o

crescimento prejudicado. >’

Mesmo com todo aparato em saude e aumento substancial de expectativa de vida,
essa doenca continua a afetar a rotina e a qualidade de vida desses pacientes,
impondo-0s uma grande carga de cuidados diarios, que envolve tanto os doentes
quanto seus familiares. O aumento na expectativa de vida ampliou o espectro de
morbidade na FC, envolvendo outros sistemas, como o musculoesquelético, e no que
se refere a esse sistema, uma das principais manifestacbes é a alteracdo

postural 151819

O tronco, envolvendo musculos e a coluna toracica, tem uma dupla relacdo com o
suporte postural e a ventilacdo. Essa dupla funcédo exige que o tronco regule tanto as
necessidades posturais quanto as do sistema respiratorio. A doenca pulmonar
obstrutiva crénica contribui para a hiperinsuflacdo pulmonar, com prejuizo da
ventilacdo, podendo desencadear alteracbes posturais compensatorias causando
modificacbes na biomecanica. Tais alteracdes na regido toracica levam a reducéo da
mobilidade do tronco, que pode contribuir para o prejuizo da funcgdo respiratoria, bem

como 0 movimento motor grosso e a atividade geral.18:20:2

Estudos mostram um aumento da incidéncia de escoliose nesse grupo de
pacientes, porém, a causa nao esta bem esclarecida, acredita-se que seja resultado da
combinacdo de deficiéncia de vitamina D, do uso de corticosteroides inalados e da
tensdo nos musculos posturais, evidentes com a progressdo da doenca. Também ha
relatos na literatura sobre a presenca do aumento da cifose tordcica devido a
diminuicdo da mineralizacdo Ossea. Em associagdo, a fraqueza muscular global
proveniente da desnutricdo também pode contribuir para todas as alteracdes
posturais. Todo esse comprometimento pode levar a alteracdes posturais globais a

medida que a doenca progride.18%

O fato de as manifestacdes clinicas decorrentes da FC repercutirem na postura dos
pacientes ainda € pouco esclarecido e, talvez, por isso, pouco abordado nos
protocolos de manejo da doenca. Em vista disso, 0 presente estudo tem como objetivo

fazer uma revisdo integrativa da literatura cientifica a respeito dessas repercussoes.



II. METODOLOGIA

Trata-se de uma reviséo integrativa, cuja finalidade foi reunir e sintetizar
resultados de pesquisas sobre um delimitado tema ou questéo, de maneira sistemética
e ordenada, contribuindo para o aprofundamento do conhecimento acerca do tema
investigado. Esse método cientifico constitui a Pratica Baseada em Evidéncia (PBE),

a qual permite a utilizacdo de resultados para pratica clinica.

Para elaboracdo da presente revisdo, foram utilizadas as seguintes etapas:
elaboracdo da pergunta norteadora; estabelecimento dos critérios de inclusdo e busca
ou amostragem na literatura; obtencdo dos artigos que constituiram a amostra;
avaliacdo dos artigos; interpretacdo dos resultados e apresentacdo da revisao

integrativa.

Para a primeira etapa elaborou-se a seguinte pergunta norteadora: quais sdo as
evidéncias cientificas publicadas nos Ultimos sete anos que abordam as repercussdes

posturais em pacientes diagnosticados com Fibrose Cistica?

Os critérios de inclusdo adotados para a busca e selecdo das publicaces foram:
pesquisas que abordem as alteracdes posturais em pacientes com Fibrose Cistica,
divulgados em lingua inglesa, portuguesa ou espanhola, no periodo de 2014 a 2021
e indexados nas bases de dados: Medical Literature Analysis and Retrieval System
Online (MEDLINE), Biblioteca Virtual em Sadde (BVS) e na biblioteca Scientific
Electronic Library Online (SciELO); localizaveis por intermédio da combinacéo dos
seguintes descritores cadastrados no Portal de Descritores das Ciéncias da Saude
(DeCS): “cystic fibrosis”, “posture”. Esses descritores foram combinados com o

operador AND a fim de refinar os estudos de acordo com o tema em quest&o.

Foram identificados inicialmente 95 artigos nas pesquisas nas bases de dados,
dentre estes, 87 foram removidos apos a leitura dos titulos e resumos. Entdo 8 artigos
foram avaliados quanto a sua elegibilidade e selecionados para a analise, destes, 1 foi
excluido apo6s a leitura na integra, sendo incluidos nesta pesquisa 7 artigos (Figura
1). Elaborou-se um instrumento para a coleta das informacgdes, a fim de responder a

pergunta norteadora desta revisdo, composto pelos seguintes itens: titulo do artigo,



autores, ano de publicacgdo, tipo de estudo, periddico (Quadro 1), bem como, titulo
do artigo, tamanho da amostra, objetivo do estudo e principais resultados.

Artigos identificados nas bases de dados (n = 95)

MEDLINE (n = 49) BVS (n = 44) SciELO (n = 2)

Artigos
Artigos selecionados apds leitura do titulo e do resumo (n = 8) excldidos
{n=87)

Artigos excliidos apds leitura na integra
(n=1)

e

Artigos
incluidos
(n=7)

Figura 1. Processo de selecdo dos estudos nas bases de dados Medical Literature
Analysis and Retrieval System Online (MEDLINE), Biblioteca Virtual em Salude
(BVS) e na biblioteca Scientific Electronic Library Online (SciELO);



TITULO DO ARTIGO

Physical exercise
recommendations
improve postural
changes found in
children and adolescents
with cystic fibrosis: a
randomized controlled
trial;

Deviations of body
functions and structure,
activity limitations, and
participation restrictions

of the International

Classification of
Functioning, Disability,
and Health model in
children with cystic
fibrosis and non-cystic
fibrosis bronchiectasis

Postural defects in
children with cystic
fibrosis - preliminary
report

The involvement of
musculoskeletal system
and its influence on
postural stability in
children and young
adults with cystic fibrosis

Correlation between
posture, balance control,
and peripheral muscle
function in adults with
cystic fibrosis

Association between lung
function, physical
activity level and

postural evaluation

variables in adult

patients with cystic
fibrosis

Association between lung
function,
thoracoabdominal
mobility and posture in
cystic fibrosis: pilot
study

AUTORES

Claudia S.
Schindel, et al.

Melike Ozipek,
etal.

Tomasz Rawo, et
al.

Ozge Kenis-
Coskun, et al.

Tatiana Rafaela
Lemos Lima, et
al.

Inaé Angélica
Cherobin, et al.

Francisca Pereira
Pinto, et al.

ANO DE_
PUBLICAGAO

2015

2020

2015

2017

2014

2018

2020

TIPO DE
ESTUDO

| Fase — Estudo
Transversal
1l Fase - Ensaio
Clinico
Randomizado

Estudo
Transversal

Relatorio
Preeliminar

Estudo
Transversal

Estudo
Transversal

Estudo
Transversal

Estudo
Transversal

PERIODICO

The Journal of
Pediatrics

Wiley Periodicals,
Inc.

Developmental
Period Medicine

Italian Journal of
Pediatrics

Physiotherapy
Theory and Practice

The Clinical
Respiratory Journal

Fisioterapia em
Movimento

Quadro 1. Apresentacao da sintese de artigos incluidos nesta revisdo, composta por titulo
do artigo, autores, ano de publicacdo, tipo de estudo e periodico.



I1l. RESULTADOS E DISCUSSAO

Na presente revisdo, analisaram-se 7 artigos que atenderam aos critérios de
inclusdo previamente estabelecidos e, a seguir, sera apresentado um panorama geral
dos artigos avaliados. Estes apresentaram diferentes caracteristicas no que se refere
ao delineamento metodoldgico, ano de publicacdo, periddico em que foi publicado,

autores, nivel de evidéncia e origem das publicacdes.

Quanto ao tipo de delineamento metodoldgico, evidenciou-se que a maioria (n =
5) sdo estudos transversais que buscam uma maior compreensdo da relacdo entre
Fibrose Cistica e repercussdes posturais, sendo 0s outros um relatério preliminar e
outro dividido em duas fases, sendo a primeira um estudo transversal e a segunda
fase um ensaio clinico randomizado. Em relacéo ao quantitativo de publicacbes por
ano foi possivel observar que dois artigos foram publicados em 2015, outros dois no
ano de 2020 e os demais nos anos de 2014, 2017 e 2018. N&o observou-se uma revista

que publicasse mais artigos em comparacao a outras.

Quanto a autoria, quatro foram realizados por fisioterapeutas, dois por médicos e
um por uma educadora fisica. Quanto ao nivel de evidéncia todos se encontram no
nivel 2, cujas evidéncias sdo obtidas em estudos individuais com delineamento
experimental. Foi possivel observar, quanto a origem das publica¢des, que quatro
artigos eram brasileiros, sendo que dois foram realizados na regido sul e dois na
regido sudoeste; com relacdo aos demais dois foram realizados na Turquia e um na

Polbnia.

Em relagdo ao objetivo deste trabalho, ou seja, realizar uma revisao integrativa da
literatura cientifica e analisar os aspectos estudados a respeito das repercussoes
posturais em pacientes com Fibrose Cistica, observou-se nos artigos que compde a
amostra que pacientes com FC apresentam alteracGes posturais em comparagéo com
individuos saudaveis. Dentre estas podemos destacar as repercussdes posturais

avaliadas em diferentes angulos (lateral e posterior) associadas as curvaturas



fisiologicas da coluna como hiperlordose cervical, hipercifose torécica, torax em

barril e escoliose, bem como alteragdes em cintura escapular e pelve.

Segundo Ozipek, et al a gravidade das repercussdes posturais laterais e posteriores
em criancas com Fibrose Cistica e bronquiectasia sem FC foi maior do que em
criangas saudaveis. Do mesmo modo, Schindel, et al., verificaram que criangas e
adolescentes com FC apresentam mais desvios posturais em comparacdo com
individuos saudaveis quanto ao alinhamento da cabeca, cintura escapular e pelve,
aumento da lordose cervical e distdncia lateral do torax (térax em barril),
corroborando com o que diz Rawo, et al., que, ao dividir os participantes de sua
pesquisa por faixa etaria, verificou que o numero de alteracfes posturais em criancas
com fibrose cistica aumenta com a idade e esta se tornando um importante problema
de salde, dentre estas alteracbes o torax em barril esteve presente em dois casos
(18,1%) nos pacientes cuja faixa etéria encontrava-se entre 9 e 13 anos. Além disso,
no grupo de pacientes com idade igual ou abaixo de 5 anos, ndo se encontrou
anormalidades na coluna ou no térax. Por outro lado, no grupo de pacientes com
idade entre 5 e 9 anos, observou-se 1 caso de escoliose congénita (16,6%) e 1 caso
de retificacdo da coluna (16,6%). No grupo referente a criancas entre 9 e 13 anos de
idade, além do térax em Barril, verificou-se aumento da cifose toracica em 2 casos
(18,1%), retificacdo da coluna em 2 casos (18,1%), enquanto 1 caso de aumento da
lordose lombar foi verificado (9,0%). E no grupo de pacientes com 13 anos ou mais
4 casos de escoliose (25%) foram verificados, 16 casos de aumento da cifose toracica
(100%) e 6 casos de torax em barril (37,5%).2%24

Aléem de Rawo, et al. outros dois autores evidenciaram o aumento da cifose
tordcica nos pacientes de Fibrose Cistica. Os achados de Kenis-Coskun, et al.
reforcam os dados anteriores visto que, no exame da coluna, 5,1% (n = 5) dos
pacientes apresentaram aumento da cifose toracica, além de 17% (n = 10)
apresentarem escoliose, 5,1% (n = 3) apresentarem escapula alada e 10,3% (n = 6)
apresentarem assimetria nos musculos trapézios. Por outro lado, esta mesma autora
verificou que no teste oscilagéo, teste de caminhada e no teste de sentar e levantar
nédo houve diferencas significativas entre os grupos FC e controle, destacando apenas
que a velocidade de marcha no grupo FC foi menor, embora ndo houvesse diferencas
na largura de passo. Além de Kenis-Coskun, et al., Cherobin, et al. afirma que a cifose



toracica € a alteragdo postural mais comum encontrada em criangas e adultos com
FC, sendo essas alteracdes multifatoriais por natureza, podendo estar associadas ao
avanco da idade, como evidenciou Rawo et al., como também a perda de massa 0ssea,
progressdo da doenca pulmonar, aumento do trabalho respiratério e inatividade

fisica.24%6

A comparacdo entre os lados direito e esquerdo do corpo feita por Lima, T. R. L.
et al. verificou as seguintes alteracdes posturais: alinhamento horizontal e vertical da
cabeca; angulo do calcanhar; e alinhamento vertical do tronco. De forma que, para
este autor, o desequilibrio seja resultado da alteracdo no alinhamento horizontal e
vertical da cabeca em relacdo ao tronco bem como pela reducédo de forca do musculo

quadriceps.?’

Pinto, et al. avaliou oito pacientes e verificou nestes alteracdes no alinhamento
horizontal da cabeca, legitimando os achados de Lima, T. R. L. et al. e Schindel, et
al., bem como alteracbes no alinhamento horizontal do acrémio, alinhamento
horizontal da espinha iliaca antero-superior (EIAS), angulo entre acromia e EIAS,
assimetria horizontal da escapula e assimetria da projecdo do centro de gravidade

dentro da base de apoio no frontal e planos sagitais.?>2"2



IV. CONSIDERACOES FINAIS

Nesta investigacdo foram encontrados estudos que descrevem possiveis
repercussdes posturais em pacientes acometidos pela Fibrose Cistica, sendo
observado, apds analise criteriosa, que estes pacientes tendem de fato a desenvolver
alteracdes, tais como desalinhamento cervical, hipercifose toréacica, torax em barril e

escoliose.

Verificou-se ainda que o aumento da idade tem correlacéo positiva com o nimero
de alteracOes posturais de forma que em pacientes com 13 anos ou mais o0s indices
de hipercifose torécica, térax em barril e escoliose aumentaram significativamente

quando comparado ao grupo de paciente com idade entre 5 e 9 anos.

Tendo em vista a importancia desta problematica no progndéstico e qualidade de
vida dos pacientes com Fibrose Cistica, espera-se que este estudo possa contribuir
para os profissionais de salde e para outras pesquisas, visto que proporciona o
conhecimento de algumas das repercussfes posturais mais presente neste grupo e

abre caminho para prestar uma melhor assisténcia.
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