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RESUMO

A ventilacdo néo invasiva (VNI) tem se mostrado uma estratégia eficaz no manejo de pacientes com fibrose cistica (FC), uma condicéo
genética que afeta principalmente os pulmdes e o sistema digestivo. A FC esta associada a um acimulo de muco espesso, que dificulta
a respiragdo e predispondo a infecgBes pulmonares recorrentes. A VNI, por sua vez, auxilia na ventilagdo alveolar, melhora a
oxigenacdo e reduz o trabalho respiratdrio, além de promover a desobstrucéo das vias aéreas. Este estudo investiga o impacto da VNI
na melhoria da funcéo respiratdria, na reducdo do muco e na qualidade de vida (QV) desses pacientes explorando as praticas e
evidéncias mais importantes. A pesquisa bibliografica consistirda em uma revisdo integrativa da literatura, utilizando publicacdes
disponiveis nas bases de dados eletrdnicas da Biblioteca Nacional de Medicina dos EUA (PubMed) e Biblioteca Virtual em Salde
(BVS). Dos 324 artigos encontrados, 3 foram selecionados para andlise, sendo o critério de incluséo, pacientes portadores de FC.
Verificou-se que a VNI pode levar a uma reducédo no indice de depuracéo pulmonar, maior distancia percorrida no teste de caminhada
de 6 minutos e uma melhora no volume expiratdrio forgado. Este trabalho propde a VNI como uma intervencdo complementar no
tratamento da fibrose cistica, destacando sua importancia na abordagem multidisciplinar, na melhoria da qualidade de vida dos pacientes
e depuragdo do muco. Ainda se faz necessario maiores revisdes da literatura.

Palavras-chaves: Fibrose cistica, Muco, Qualidade de vida, Terapia respiratéria, Ventilagdo néo invasiva.

ABSTRACT

Non-invasive ventilation (NIV) has been shown to be an effective strategy in the management of patients with cystic fibrosis (CF), a
genetic condition that primarily affects the lungs and digestive system. CF is associated with an accumulation of thick mucus, which
makes breathing difficult and predisposes to recurrent lung infections. NIV, in turn, helps with alveolar ventilation, improves
oxygenation and reduces the work of breathing, in addition to promoting airway clearance. Investigates the impact of NIV on improving
respiratory function, reducing mucus and the quality of life (QL) of these patients, exploring the most important practices and evidence.
The bibliographic research will consist of a integrative review of the literature, using publications available in the electronic databases
of the US National Library of Medicine (PubMed) and Virtual Health Library (VHL). Of the 324 articles found, 3 were selected for
analysis, with the inclusion criterion being patients with CF. It was found that NIV can lead to a reduction in the pulmonary clearance
index, greater distance covered in the 6-minute walk test and an improvement in forced expiratory volume. This work proposes NIV
as a complementary intervention in the treatment of cystic fibrosis, highlighting its importance in a multidisciplinary approach, in

improving patients' quality of life and mucus clearance. Further reviews of the literature are still needed.

Keywords: Cystic fibrosis, Mucus, Quality of life, Respiratory therapy, Non-invasive ventilation.
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1. INTRODUCAO

A Fibrose Cistica (FC) é uma doenca genética cronica, de heranga autossémica recessiva, que afeta
principalmente o sistema respiratorio, digestivo e excretor. Os pacientes com FC apresentam uma producéo
excessiva de muco espesso e pegajoso, o0 que leva a obstrugdes nos pulmdes, dificuldades respiratorias,
infeccdes pulmonares recorrentes e comprometimento da fungdo pancreatica, entre outras complicacdes. A
fisioterapia desempenha um papel fundamental no manejo e tratamento dos pacientes com FC, principalmente
através de técnicas de fisioterapia respiratoria, que visam a mobilizacdo e remocao das secre¢des pulmonares.
Ademais, tais intervencdes sdo essenciais para melhorar a fungao respiratéria, prevenir infecces pulmonares,
reduzir a progressao da doenca e melhorar a qualidade de vida (QV) desses pacientes.*

Segundo Hortal et al.? além das restricGes respiratdrias, outros elementos contribuem para a reducédo
da capacidade funcional (CF), como fraqueza muscular periférica, inflamag&o generalizada, estresse oxidativo,
desnutricdo e falta de atividade. Esses fatores formam um ciclo prejudicial para o declinio do condicionamento
aerdébico e o aumento das taxas de mortalidade nessa populacdo. Embora ainda ndo haja uma cura definitiva,
as taxas de sobrevivéncia tém aumentado devido ao diagndstico precoce, a gestdo multidisciplinar em centros
especializados e ao acesso a terapias apropriadas, especialmente no controle de infec¢es pulmonares, nutricdo
adequada e ado¢do de um estilo de vida o mais normal possivel. Portanto, hd uma necessidade de explorar
estratégias que facilitem a prética de atividades fisicas, promovendo melhorias no condicionamento fisico e na
tolerdncia ao exercicio nessa populagéo.

De acordo com Ward et al.> o comprometimento dos pulmdes progride com infeccdes repetidas e
processos inflamatorios de diferentes intensidades, manifestando sintomas como aumento da producdo de
muco traqueobrénquico espesso, obstrucdo periférica das vias aéreas, sinais de hiperinsuflacdo pulmonar
acompanhados ou ndo de colapso pulmonar e atelectasia. Estes processos resultam em dificuldade respiratoria
e intoleréncia ao exercicio, sintomas que restringem as atividades diarias e afetam a QV dos individuos com
FC.

Diante do exposto a ventilagdo ndo invasiva (VNI) compreende métodos como a pressdo positiva em
dois niveis (BiPAP) e a pressdo positiva continua nas vias aéreas (CPAP). Esses métodos ajudam a melhorar
a capacidade respiratéria funcional dos pacientes mais eficazmente do que a méascara de pressdo expiratoria
positiva (PEP), ao reduzir o esforco respiratorio e aliviar o desconforto. A combinacdo de assisténcia
inspiratoria e PAP expiratdria avalia o desconforto respiratorio.

O modo CPAP (Continuous Positive Airway Pressure) é uma ferramenta terapéutica relevante no
manejo de diversas condi¢des pulmonares, incluindo a fibrose cistica. Nessa doenca, caracterizada por
disfuncdo das glandulas exdcrinas e acimulo de muco nas vias aéreas, 0 quadro pulmonar restritivo pode se
agravar devido a infecgBes recorrentes e obstrugdes cronicas. Nesse contexto, investigar os efeitos
hemodinamicos do CPAP ¢ essencial, a melhora da oxigenacéo e ventilacdo, reducdo do trabalho respiratério,
impacto sobre a hemodindmica pulmonar. Investigar a aplicacdo da VNI na FC pode ampliar o conhecimento
cientifico sobre a doenca e a fisioterapia respiratéria, promovendo o desenvolvimento de novas abordagens
terapéuticas e estratégias de intervencao.

Portanto, o presente estudo teve por objetivo investigar os beneficios da ventilagdo ndo invasiva em
pacientes portadores de fibrose cistica.



2. METODO

2.1 Tipo de revisdo, periodo da pesquisa, restricdo linguistica e temporal.

Este estudo consiste em uma revisdo integrativa. Onde foram coletados artigos cientificos nos
seguintes idiomas: inglés e portugués, abrangendo os ultimos dez anos, durante o periodo de Abril a Setembro
de 2024.

2.2 Bases de dados, descritores e estratégia de busca.

A pesquisa foi realizada através das bases de dados BVS (Biblioteca Virtual em Satde) e Pubmed
(United States National Library of Medicine, através da consulta pelos seguintes descritores: Fibrose cistica
(cystic fibrosis), Ventilagdo ndo Invasiva (No invasive Ventilation), Qualidade de Vida (quality of life) , Muco
(Mucus) e Terapia Respiratoria (Respiratory Therapy), junto de suas combinagoes.

Quadro 1 — Estratégia de busca

Base de dados Estratégia de Busca

PubMed (Cystic Fibrosis) AND (No invasive Ventilation)

BVS (Fibrose Cistica) AND (Ventilacdo ndo Invasiva)

(Fibrose Cistica) AND (Ventilagdo ndo Invasiva) AND (Qualidade de
Vida)

(Fibrose Cistica) AND (Ventilagdo néo Invasiva)
AND (Muco)

(Fibrose Cistica) AND (Ventilagdo ndo Invasiva)

AND (Terapia Respiratoria)

Fonte: autoria prdpria.

2.3 Realizacdo das buscas e selecdo dos estudos.

Os textos encontrados através da busca serdo analisados de maneira individual por trés pesquisadores,
seguindo estritamente os critérios de inclusdo: Ensaios clinicos (randomizados ou ndo) que investiguem os
efeitos da ventilagdo ndo invasiva no tratamento da FC. Essas medidas foram adotadas com o objetivo de
otimizar os resultados da pesquisa. Serdo excluidas pesquisas que ndo abordem diretamente a VNI na FC.

2.4 Critérios de elegibilidade (PICOT)

Utilizando o método PICOT, avaliamos como critérios de inclusdo ensaios clinicos que abordam
pacientes diagnosticados com FC submetidos a intervencdo de ventilagdo néo invasiva (VNI) evidenciando
melhorias para reducdo de muco, incremento na qualidade de vida e reduc¢do dos sintomas respiratdrios com a
terapia respiratoria.

Quadro 2 — Critérios de elegibilidade: PICOT

Critérios Inclusao Exclusao
P (populagéo) Fibrose Cistica Patologias diversas
I (Intervencao) Ventilagdo N&o Invasiva -
C (controle) Néo Pré-Estabelecido -
O (desfechos) Muco, Qualidade de Vida e Terapia -
Respiratoria
T (tipo de estudo) Ensaios Clinicos -

Fonte: autoria propria.



2.5 Caracteristicas dos estudos incluidos

Os estudos que serdo incluidos se tratam de ensaios clinicos, randomizados ou nédo, que tratam a
respeito da VNI em pacientes com FC. Serdo utilizados apenas artigos publicados em portugués e inglés nos
ultimos dez anos. A intervencao principal serd a aplicacdo da VNI, utilizando dispositivos como ventiladores
de pressdo positiva ou bilevel positive airway pressure (BiPAP), adaptados as necessidades especificas dos
pacientes com fibrose cistica.

Além disso, todos os estudos clinicos devem aderir a protocolos rigorosos de seguranca e ética,
incluindo o consentimento informado dos participantes, monitoramento regular dos pacientes durante o estudo
e relatorios detalhados de quaisquer eventos adversos. Essas medidas visam garantir a integridade e a
confiabilidade dos resultados obtidos.



3. RESULTADOS

Foram identificados 324 artigos nas bases de dados utilizadas, sendo removidos 282 através do filtro
de ensaios clinicos, restando 42 artigos para selecdo, dos quais, 7 foram excluidos por duplicidade. Apds
leitura de titulos foram descartados 32 por ndo se encaixarem nos critérios de inclusdo, de modo que a

amostra final foi composta por 3 artigos conforme fluxograma de sele¢do exposto na Figura 1.

Figura 1 - Sele¢do de artigos, de acordo com a recomendacdo PRISMA, 2020

[ Idenfificacdo de estudos por meio de bancos de dados e registros

Identificacao

Triagem

Registros identificados de:
Bancos de dados
PubMed =224
BVS =100

Registros = 324

Registros removidos antes da
triagem:

Registros duplicados removidos = 7
Registros marcados como inelegivel
por filtros = 282

Registros removidos por outros
motivos =0

!

Registros rastreados = 35

Registros excluidos = 32

!

Registros procurados para
recuperacéo = 3

\4

Registros ndo recuperados = 0

Registros avaliados para
elegibilidade = 3

Incluidos

Registros excluidos:
Razdo1=0
Razdo2=0
Raz8o3=0

Registros incluidos na revisao = 3




O quadro 1 a seguir mostrar a evidéncia da VNI em portadores de FC, foi selecionado 3 ensaio clinico randomizado, com objetivo comprovar a eficacia da
VNI, a populacéo varia entre criangas, adolescentes e adulto,com grupo amostra em média de 32 participantes, tratamento do grupo controle vario entre PEP,
teste de esteira sem VNI e cuidados hospitalares abrangentes, e o grupo tratamento utilizado VNI, variando entre sessdo Unica ou mais de uma sessdo e
intervalos de 30 minutos & 24 ou 48 horas.

Quadro 1 — Caracteristicas dos estudos incluidos

Quadro 1 — Characteristics of the included studies

10

Autor(data) Tipodo Objetivo Populacéo Grupos e Amostras Tratamentodo Tratamentodo Tempo, duracao,
estudo grupo controle grupo intervencéo frequéncia

(Rodrigues Hortal; | Ensaio clinico | Avaliar e Adultos O estudo separou 32 adultos, | Grupo controle Grupo experimental | Duas sesses
Nygren-Bonnier; randomizado. | comparar 0s portadores de com idade média de 31 anos, | (CON) realizou realizou tratamento | com duragdo de
Hjelte,2017) efeitos entre VNI | FC. em grupo controle e grupo | tratamento com com VNI. 30 minutos

e PEP na intervencdo. PEP. durante 3 meses.

desobstrucao das

vias aéreas.
(Lima CA, Ensaio clinico | Avaliar o efeito Criangas e O grupo amostra separou 13 | Teste de Teste de caminhada | 6 minutos com
Andrade AF, randomizado. | da VNI na adolescentes criangas e adolescentes. caminhada em em esteira com intervalo de 24 &
Campos SL, distancia com FC com esteira (TWT) VNI. 48 horas.
Brandédo DC, percorrida em idade de 7 4 16 sem VNI.
Fregonezi G, esteira durante 6 anos.
[Mourato IP, minutos e nos
Aliverti A, Britto volumes regionais
IMCA.,2014) da parede toracica

em pacientes com

FC.
(Dwyer TJ, Ensaio clinico | Determinar a Adultos com FC | O grupo separou 40 adultos. | Cuidados Cuidados Sessdo Unica.
Robbins L, Kelly randomizado. | eficacia da VNI moderada & hospitalres hospitalores
P, Piper AJ, Bell como técnica de grave. abrangentes. abrangentes mais
SC, Tchau desobstrucédo das VNI durante
PTP.2015) vias aéreas (VA). tratamento (TTO)

de desobstrucdo das
vias aéreas (VA).

Fonte: autoria propria



O quadro 2 seguir apresenta desfechos positivo e negativo em relagdo ao uso VNI em portadores de FC, os métodos de avaliacdo podemos citar teste de
caminha 6 minutos, escala de fadiga, escala qualidade de vida e capacidade de exercicios,plestimografia de corpo inteiro, os resultados apresenta reducéo da
depuracédo do pulmonar , melhoria do volume expiratdrio forcado e melhor distancia percorrida com suporte ventilatorio.

Quadro 2 — Resultados dos estudos incluidos
Quadro 2 — Results off included studies

Autor
(data)

Desfechos

Métodos de
Avaliacéo

Resultados

Informacdes estatisticas

(Rodrigues Hortal; Nygren-
Bonnier; Hjelte, 2017).

A VNI mostrou-se uma
boa alternativa PEP na
fisioterapia respiratoria
para pacientes com FC
gravemente doentes.

Foram realizados testes de funcéo
pulmonar que incluiram
pletismografia de corpo inteiro
(Sendormedics, Vmax Encore
22,EUA) espirometrias estaticas e
dindmicas. As medidas (teste de
funcdo pulmonar, teste de
caminhada, amostras de escarro e
amostras de sangue) foram
realizadas antes da sessdo de
fisioterapia.

Houve uma reducdo significativa
no indice de depuragdo pulmonar
(LCI) apbés VNI em comparacéo
com PEP (P=0,01). LCI ¢
realizado dentro do teste de funcéo
pulmonar.

O modelo linear geral ANOVA (GLM) foi
utilizado para comparagéo dentro do grupo e
para comparagdo entre grupos. Os célculos
foram feitos com software estatisticos
(Statistica 7.0 Stat solft 2004;EUA). Valores
de probabilidade p<0,05 foram considerados
significativos.

(Lima CA, Andrade AF,
Campos SL, Branddo DC,
Fregonezi G, Mouratto IP,
Aliverti A, Britto MCA.

A VNI é uma ferramenta
eficaz para aumentar a
capacidade funcional em
criancas e adolescentes

Teste de caminhada de 6
minutos, com e sem VNI no modo
BiLEVEL espirometria e
pletismografia optoeletronica.

A distancia percorrida no TWT foi
significativamente maior com
suporte ventilatério do que sem
suporte ventilatorio (média = dp:

O teste T de Student foi utilizado para
comparacdes entres grupos. Os célculos foi
utlizados 9 software estatistico SPPS 20.0
com intervalo de 95% para todas as

Kelly P, Piper AJ, Bell SC,
Tchau PTP.2015)

complemennto ao regime
de desobstrugdo das VA,
melhora
significativamente o
volume expiratdrio
forcado (VEF) e a fadiga.

vida e a capacidade de exercicios.

no volume expiratorio forcado em
1 segundo (VEF 1).

2014) com FC. 041 +08vs0,39 = \variaveis.
0,85 km, p= 0,039)
(Dwyer TJ, Robbins L, |O usodaVNIcomoum |Escala de fadiga, qualidade de Teve uma maior taxa de melhora | Teste T de amostra independentes foram

calculados para determinar diferengas entre
0s grupos. Os dados foram analisados com
base na intencdo de tratar e a significancia
estatistica foi definida em p=0,05 para todo
0s calculos.

Fonte: autoria propria
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4. DISCUSSAO

O presente estudo aponta cientificamente a importancia da fisioterapia, através da VNI como
estratégia de intervengdo em pacientes portadores de FC.

A intervencdo com VNI demostra melhorias na troca gasosa noturna e na carga de trabalho
respiratério, o que pode ressaltar melhores resultados clinicos e na qualidade de vida dos pacientes. Essa
abordagem é especialmente benéfica em condigBes como FC, onde a otimizacao da funcdo pulmonar é crucial
para a recuperacdo do bem-estar.*

De acordo com Hortal et al.> em um estudo randomizado controlado observaram que houve uma
reducdo significativa no indice de depuracdo pulmonar apés a VNI em comparagdo com a PEP afirmando que
a VNI mostrou-se ser uma boa alternativa a PEP na fisioterapia respiratoria em pacientes com FC gravemente
doentes. Por outro lado, Aquino et al.® por meio de um estudo cruzado 15 individuos com FC (idade média de
19 anos) foram randomizados para intervengdes, com 48 horas de intervalo: tosses direcionadas
(controle), CPAP a 10 cm H20, HTS 7% e CPAP e HTS (CPAP+HTS). O CPAP sozinho ndo teve efeito na
eliminagdo do muco, nas propriedades do escarro ou no volume expectorado, e ndo potencializou o efeito da
solucdo salina hiperténica (HTS) sozinho em individuos com FC.

Entretanto, Lima et al.” por meio de um estudo randomizado enfatizou que a VNI é uma ferramenta
eficaz para aumentar a capacidade funcional em criancas e adolescentes com FC, apresentando resultados em
teste de caminhada, espirometria e pletismografia optoeletronica. Santana et al.® em um estudo transversal
avaliou pacientes de 8 a 18 anos com FC, considerando aspectos de QV, CF, estado nutricional e estado clinico.
A qualidade de vida foi medida pelo Questionario de Fibrose Cistica, enquanto a capacidade funcional foi
avaliada pelo teste de caminhada de seis minutos (TC6) e pela forca de preensdo manual (FPM). O estado
nutricional foi analisado por meio dos percentuais de altura para idade e do indice de massa corporal para
idade, e o estado clinico foi medido pelo teste de funcdo respiratéria. Desta forma, destacam a importancia da
avaliagdo da QV como um elemento relevante na pratica clinica para 0 manejo do tratamento.

Dwyer et al.® diante de um estudo randomizado afirmam que o uso da VNI apresentou uma maior taxa
de melhora no volume expiratério forcado em 1 segundo (VEF 1). Mostrando que o uso da VNI como um
complemento ao regime de desobstrucdo das VA melhora significativamente a VEF e a fadiga. Conforme o
estudo de Ellaffi et al.’® que analisou 23 pacientes adultos com FC entre 1997 e 2001, revelou uma taxa de
sobrevivénciana UTI de 74%, indicando que o uso da VNI pode ter contribuido para esses resultados positivos.
A mudanca na utilizacdo da VNI, que aumentou de menos de 30% na década de 90 para 60% nesse estudo,
reflete uma maior aceitagdo e reconhecimento dos beneficios da VNI no manejo de exacerbac¢des pulmonares
em pacientes com FC. Essa tendéncia sugere que a integracdo da VNI nas préticas clinicas pode ter um papel
crucial no cuidado respiratorio desses pacientes.

Foram encontradas limitacOes significativas, destacando primeiramente, a quantidade de estudos
especificos nessa area ainda é limitada, o que restringe a base de evidéncias disponiveis para uma analise mais
profunda. Grande parte dos artigos encontrados foca em outras patologias respiratdrias cronicas, deixando
lacunas sobre a aplicacdo da VNI especificamente para fibrose cistica. Além disso, hd uma variabilidade nas
metodologias dos estudos existentes, o que dificulta a comparacéo e generalizacdo dos resultados. Por fim, a
escassez de estudos longitudinais impede uma avaliagdo robusta sobre os efeitos a longo prazo da VNI nesses
pacientes, limitando a compreensao do seu real impacto na qualidade de vida e no manejo clinico da fibrose
cistica.
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5. CONCLUSAO

Diante da reviso realizada pelo presente estudo, a VNI em um tratamento multidisciplinar pode
resultar em um controle mais eficaz dos sintomas,trazendo beneficos aos pacientes portadores de FC,
proporcionando maior conforto e autonomia em suas atividades diarias. Além disso, a adesdo a essa
modalidade de ventilagdo tem mostrado ser bem tolerada, o que favorece a continuidade do tratamento.

Portanto, recomenda-se que a VNI seja incluida nos protocolos de cuidado para pacientes com FC,
com o intuito de otimizar os resultados clinicos e promover um acompanhamento mais efetivo. Futuras
pesquisas devem investigar mais profundamente os efeitos a longo prazo da VNI, assim como a identificagdo
de perfis de pacientes que mais se beneficiariam dessa intervencao.

A implementagdo sistematica da VNI pode representar um avanco significativo na qualidade do
tratamento da FC, reafirmando a importancia de abordagens inovadoras e personalizadas na terapia
respiratéria.

O CPAP e o BIPAP sdo aparelhos que aumentam a pressao de ar no sistema respiratério, ofertando
aos pacientes com patologias como a FC maior conforto respiratorio.
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