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As Diretrizes Clinicas na Saude Suplementar, iniciativa conjunta

Associag¢ido Médica Brasileira e Agéncia Nacional de Saiide Suplementar, tem por
objetivo conciliar informacées da drea médica a fim de padronizar condutas que
auxiliem o raciocinio e a tomada de decisio do médico. As informagées contidas
neste projeto devem ser submetidas a avaliagdo e a critica do médico, responsavel
pela conduta a ser seguida, frente a realidade e ao estado clinico de cada paciente.
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DESCRICAO DO METODO DE COLETA DE EVIDENCIA:

Foram realizadas buscas ativas nas bases de dados primarias MEDLINE e SciELO,
utilizando os seguintes termos descritivos (MESH terms): Cystic Fibrosis, Early Diagnosis,
Prognosis, Neonatal Screening, Genetic Thechniques, Pancreatic Extracts, Diet Therapy,
DNASET protein, human, Saline Solution, hypertonic, Pseudomonas Infections, Physical
Therapy Modalities. Subheadings: diagnostic, treatment outcome, prognosis, epidemiology.

GRAU DE RECOMENDAGAO E FORGA DE EVIDENCIA:

A:

Estudos experimentais ou observacionais de melhor consisténcia.

B: Estudos experimentais ou observacionais de menor consisténcia.
C:
D: Opinido desprovida de avaliagao critica, baseada em consensos, estudos fisiologicos

Relatos de casos (estudos ndo controlados).

ou modelos animais

OBJETIVO:
Analisar as recomendagdes para os principais procedimentos diagnésticos e terapéuticos
da Fibrose Cistica, com base na melhor evidéncia cientifica disponivel.

CONFLITO DE INTERESSE:
Os conflitos de interesse declarados pelos participantes da elaboragao desta diretriz
estdo detalhados na pagina 10.
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Fibrose Cistica: Diagndstico e Tratamento

INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) é uma doenga genética, cuja prevaléncia
na popu]agéo cllega a 1/2500 nascidos vivos na etnia branca. Nas
tltimas duas décadas, avangos no diagnéstioo e na terapéutica dos
pacientes com FC propiciaram aumento da soljrevida, a’cingindo
mediana de 37 anos nos paises desenvolvidos. O diagnéstico
precoce e a terapéutica adequada sdo responsdveis pelo aumento
da sobrevida e melhora da qualidade de vida do paciente com FC.
A pesquisa ativa da doenga faz parte do screening neonatal vigente

em varios paises, incluindo alguns estados do Brasil.

1. O DIAGNOSTICO PRECOCE ESTA ASSOCIADO A MELHOR EVOLUCAO
CLINICA EM PACIENTES COM FIBROSE CiSTICA?

Para avaliar o impacto do cliagnéstico precoce, realizado por
rastreamento neonatal antes do aparecimento de sintomas clinicos,
estudo de coorte retrospectiva comparou as evolugées clinicas de
pacientes com cliagnéstico realizado antes e depois da introdugéo
do screening neonatal de rotina. Nao foram encontradas (lilferengas
signh[icantes no estado nutricional entre os dois grupos. Entre-
tanto, o escore de Shwachman-Kulczyclei, que avalia a gravidade
da doenga como um toclo, foi melhor no grupo com cliagnéstico
precoce (7,0, P <0,05). Também foram significantemente
melhores a avaliagio radiolégica (P<0,05) ea {;ungéo pulmonar

nos pacientes com diagnéstico precoce pelo screening (VEF1-
melhora de 12,3%, P<0,01; CVFE - melhora de 12,6%, P
<0,01)'(B).

O seguimento de pacientes até a adolescéncia também mostra
vantagens do diagnéstico precoce por meio de screening neonatal.
Em coorte histérica que comparou a evolugéo clinica e de {:ungéo
pulmonar até os 15 anos de idade, de criangas cujo diagnéstico de
FC foi realizado por screening neonatal ou por teste do suor apos
o aparecimento de sintomas, o peso e a estatura foram melhores
na idade do cliagnés’cico (p=0,01¢0,01) e aos 15 anos (p=0,0002
e 0,01) nas criangas &iagnostica&as por screening. Este grupo
também apresentou melhores parametros de {:ungéo pulmonar aos
15 anos e evolutivamente. Dos 6 aos 15 anos, as criangas do

grupo screening apresentaram aumento do VEF1 e da CVF de
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4% e 13%, respectivamente, enquanto o grupo
com diagn(’)stico tardio apresentou reclugéo
destes pardmetros de 14% e 5%, respectivamen-
te. A colonizagao por Pseudomonas aeruginosa

foi semelhante nos dois grupos (p=0,23)*B).

Recomendagio

E recomendado o cliagnéstico precoce da
EC, para olateng&o de melhor evolugéio clinica/
nutricional e maior preservagao da {;ungé.o pul-

monar dos pacientes'*(B).

2. O “TESTE DO PEZINHO” E SENSIVEL PARA O
DIAGNOSTICO DA FIBROSE CiSTICA?

No “teste do pezinho” ests incluida a
realizagéo da pesquisa da imunotripsina reativa
(ITR). O teste é utilizado como screening
neonatal para FC. Os recém-nascidos com ITR
positivo devem ter o diagnéstico confirmado
pelo teste do suor. O valor do teste do pezinho
é possiloilitar o cliagnéstico precocemente, an-
tes do aparecimento de sinais e sintomas
clinicos da doenga. Em uma coorte de 279.399
recém—nascidos, a pesquisa de ITR foi realiza-
da nos primeiros dias de vida e, quando positiva
(acima de 140 ug/l), as criangas foram subme-
tidas a nova pesquisa de ITR. Nesta segunda
pesquisa, foram considerados dois niveis de cor-
te — 120 e 80 u.g/l. Apés corregdo para raga, a
incidéncia de FC pelo screening foi semelhan-
tea esperacla na populagéo estudada. Ao nivel
de corte do exame inicial, a taxa de falsos-
positivos foi de 92,2%, semelhante ao
encontrado em screening neonatal para outras
cloengas. Houve quatro casos de falsos
negativos. O teste do suor foi negativo em 168
lactentes com o primeiro ITR elevaclo, porém
todos negativos e com nivel abaixo de 80 mcm/

| na seguncla amostra. No total, 95,2% (IC

95%: 85-99) dos lactentes com FC que nao
tiveram fleo meconial puderam ser detectados
pela pesquisa de ITR, usando o nivel de corte

de 140 ug/l no primeiro teste e de 80 Mg/l, no
segundo3(A).

Alguns pro’cocolos de screening neonatal
também incluem a pesquisa de mutagoes do gene
CFTR. A sensibilidade desta pesquisa pocle
variar em acordo com a prevaléncia das mutagdes
pesquisadas. Dois pro’cocolos para screening
neonatal puderam ser comparaclos , uma vez que
a partir de 1993 o primeiro protocolo foi
substituido pelo segundo, como rotina no
servigo. Em ambos os protocolos, a pesquisa de
ITR foi realizada nos primeiros dias de vida.
No primeiro esquema, nova pesquisa foi
realizada quan(lo a primeira foi positiva. No
segundo esquema, a andlise genética direta para
mutagio DF508 foi realizada quando a pesquisa
inicial de ITR foi positiva. Cerca de 1.000.000
de neonatos foram submetidos ao primeiro
protocolo. De 389 com FC, o diagnéstico
precoce ocorreu em 92%. Trinta criangas (8%)
tiveram diagnés’cico clinico feito apés screening
neonatal negativo (£alsos-nega’civos). Com o pro-
tocolo ]TR/DNA, 189.000 neonatos foram
testados. Entre 62 criangas com FC, 59 (95%)
tiveram o screening positivo. Trés criangas com
FC nao tiveram cépias desta mutagdo. Os falso-
positivos foram mais {:requentes no esquema TR
que no esquema ITR/ DNA (0,69% vs.
0,054%). No pro’cocolo ITR/DNA, os casos
falso-positivos eram porta(lores. As porcentagens
de criangas com FC que tiveram o diagnéstico
precoce pelo screening foram semelhantes com
os dois protocolos. Como a pesquisa de DNA
foi feita com a mesma amostra de sangue, o
segunclo protocolo teve a vantagem de nao

necessitar nova coletad‘(B).
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Recomendagéo

A pesquisa de ITR presente no “Teste do
Pezinho” ¢ indicada como screening diagnéstico
de FC em todos os recém-nascidos. Os
resultados positivos devem ser confirmados com

teste do suor’(A).

3. A AUSENCIA DA MUTACAO DF508, PELA
TEcNIcA DE PCR, ExcLui o DIAGNOSTICO
DE FIBROSE CiSTICA?

Nio. A mutagio DF508 ocorre em
diferentes frequéncias em diferentes
populagées, sendo habitualmente a mais fre-
quente, mas nunca a tdnica possfvel. Ela
corresponde a cerca de 85% na Dinamarca,
aproxima&amen’ce 50% no Brasil ¢ 30% das
mutagoes em Israe15'6(C). No Brasil, cerca de
25% dos pacientes tém duas mutagdes DF508,
50% tém uma e 25%, nenhuma. Nesses
Gltimos 25%, havera cloenga, apesar da

auséncia da mutagio DF5087(C).

Recomendagz’io

O resultado negativo da pesquisa da mutagao
DF508 nao exclui o cliagnéstico de FC. Apesar
dea mutagao DFEF508 ser a mais frequente, sua
prevaléncia & variavel e a doenga pocle ocorrer

na sua auséncia®’(C).

4. O SEGUIMENTO DO PACIENTE REALIZADO EM
CENTROS ESPECIALIZADOS POR EQUIPE MUL-
TIPROFISSIONAL E MAIS EFICAZ QUE O
SEGUIMENTO EM CONSULTORIO OU CLINICA
GERAL?

Sim. Os pacientes seguiclos em centros de
referéncia tém melhor quali(latle de vida e me-
lhores pardmetros de fungéio pulmonar. Estudo

comparando centros norteamericanos com mais
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de 50 pacientes em seguimento demonstrou que
aqueles acompanhados mais assiduamente, que
receberam  mais intervengdes, como
anti})ioticoterapia, uso de mucoliticos e de
corticosteroides evolufram com melhores
pardmetros de {'ungao pulmonar (VEFI)S(C).
Um estudo transversal comparando pacientes
do Reino Unido observou melhores desfechos
em termos de nutrigao, fungéo pulmonar e
escore racliolégico nos acompanhados desde a
infancia em centros especializa&os, quanclo

comparados aos demais pacientes”(C).

Recomendagéo
Os pacientes com FC devem ser,
preferencialmen’ce, seguiclos em centros de

referéncia para o tratamento da doenga&g(C).

5. O uUsO DE ENZIMAS PANCREATICAS EM
MICROESFERAS E MAIS EFICAZ QUE O USO DE
ENZIMAS EM PO?

As enzimas em pé podem ser inativadas pelo
suco gastrico 4cido e serem pouco ativas no
duodeno, enquanto as microesferas dissolvem-
se somente em pH>5,5. No entanto, o pH
duodenal pode ser menor do que esse niveL
devido a menor secregao de bicarbonato nesse
sitio em pacientes fi})rocisticos, retardando a
alosorgéo para porgdes tao distais como o leo.
Em ensaio clinico aleatorizado al)erto, 0s paci-
entes rece]aeram, inicialmen’ce, uma preparagao
de microesferas e, a seguir, foram alocados em
ordem aleatéria para trés perfodos quinzenais
de outro preparaclo de microesferas e a dois pre-
paraclos diferentes de enzimas em p6. Os
pacientes apresentaram, nas semanas em que
receberam enzimas em microesferas, menos
sintomas gastrointestinais e melhor absorgéo de

gorduralo(B).
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Em ensaio clinico aleatorizado, duplo-
cego, controlado por placelﬁo, de desenho do
tipo crossover, os pacientes receberam a droga
na forma de microesferas e um p]acebo da
preparagao em pé e o contrario na outra etapa
do estudo, em ordem aleatéria. As enzimas
sob a forma de microesferas controlaram
melhor a esteatorreia (11,8 = 9,2 ¢ x 23,2
+ 18,9 ¢, P <0,02), a dor abdominal (8,8
= 13,8 x 23,4 = 24,1, P< 0,05) e a
frequéncia de evacuagoes (1,7 + 0,6 x2,1 %

0,9, P<0,01)"(B).

Recomendagio

No paciente com FC, a terapéutica de
reposigdo de enzimas pancredticas em
microesferas é mais eficaz que as enzimas em
pé para o controle dos sintomas gastrointestinais

e para a melhor a]Jsorgéio de gorclurasm’n(B).

6. A DIETA HIPERLIPIDICA, HIPERPROTEICA E
HIPERCALORICA E MAIS EFICAZ QUE A DIETA
COM TEOR NORMAL OU COM RESTRICAO DE
GORDURAS PARA O APORTE NUTRICIONAL DO
PACIENTE COM FIBROSE CiSTICA?

No passado, dietas hipogor&urosas foram
recomendadas para o manejo da esteatorreia que
os pacientes com FC apresentam, pois se
acreditava que a ingestao de gordura favorecia
essa perda e também comprometia a absorgéo
de outros nutrientes. Estudos comparando di-
ferentes dietas em pacientes com FC de-
monstraram que a maior oferta de gordura na
dieta, associada a a&equa&a suplementagéo de
enzimas pancredticas, promove maior absor-
gao intestinal, a &espeito de aumentar a
excregao de gorduras. Isso contribuiu para me-
lhorar o aporte calérico e, principalmente, para
a melhora do estado nutricional e da sobrevida

dos pacientes'3(B). No seguimento de uma
coorte por quatro anos, o aporte calérico de
120% ou mais das RDA (Recommendeal Dietary
A//owances) foi associado a melhora nutricional
e a es’caljilizag&o da fungéo pulmonar, em
declinio no perfo&o anterior ao inicio da dieta

sem restrigdo de gorclurasB(B).

A ingestdo energética de 120% a 150% das
RDAs ¢ recomendada para suplantar 0 maior
gasto energético basal decorrente da cloenga
pulmonar, o maior catabolismo proteico e as
perdas energéticas pelas fezes secundérias a ma
a})sorgio intestinal pela insuficiéncia pancrea-
tica exdécrina e pela perda dos 4cidos biliares
nas fezes. Do valor energético total da clie’ca,
cerca de 40% das calorias devem provir dos
lipideos, 50% dos carboidratos e 12% a 15%
das proteinas'*13(D).

Recomen&agéo

Para o aporte nutricional adequado
de pacientes com FC ¢ recomendada
dieta hipercalérica, hiperproteica e

hiperlipidicalz']3(B).

7. O uUsO DE ANTIBIOTICO INALATORIO
ANTIPSEUDOMONAS RETARDA O DECLINIO DA
FUNCAO PULMONAR E MELHORA O
PROGNOSTICO DO PACIENTE COM FIBROSE
cistica?

Ha duas situagoes bem estabelecidas onde
a antibioticoterapia inalatéria é benéfica na
FC: na coloniZag&o inicial ¢ na coloniZag&o
cronica por Pseudomonas aeruginosa (PA). O
tratamento de erraclicagéo da PA na coloniza-
gao inicial de vias aéreas utiliza esquemas
antibioticoteré_picos agressivos para, ao menos

temporariamente, erradicar a PA e postergar a
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infecgéo l)rénquica crbnica, o que melhora o
progndstico do paciente. Em ensaio clinico que
comparou o tratamento com tobramicina (80
mg inalatéria — 2 vezes ao clia) ou placel)o, 1ogo
ap6s o inicio da colonizagéo pulmonar por PA
durante 12 meses, a porcentagem de pacientes
com negativagao das culturas de secregao res-
piratéria para PA foi maior no grupo tratado,
durante todo o periodo do estudo
(p<0,005)'5(B).

terapéuticos tém sido propostos, a maioria deles

Diversos esquemas
associa a via sistémica (ciproﬂoxacina oral ou
antibisticos parenterais) e a via inalatéria
(colistin ou tobramicina)lé'ls(B). Na avaliagéo
do seguimento de 146 pacientes com FC, 99
apresentaram o primeiro episédio de coloniza-
gdio por PA durante o estudo e 12

esenvolveram colonizagéo crénica. A
introclugéo precoce de tratamento protegeu
cerca de 80% dos pacientes da infecgéo cronica
por um periodo de até 15 anos'’(B).

A infecgéo Lroncopulmonar cronica pela PA
ocorre na grancle maioria dos pacientes com FC
com o avangar da idacle, levando a intensa
resposta inflamatéria e lesdes tissulares
pulmonares progressivas e irreversiveis
(bronquiectasias). Nessa situagao, os antibiticos
por via inalatéria sio importantes como terapia
supressora, pois atingem altas concentragdes nas
secregoes brénquicas, com baixa al)sorgéo e
toxicidade sistémica, diminuindo o nimero de
colonias de PA nas vias aéreas. As drogas mais
usadas sdo tol)ramicina, gentamicina, amicacina
e colistinzo(B). Diversos estudos tém mostrado
que o uso de antibiéticos inalatérios a longo
prazo, para o tratamento da in£ecgéo cronica,
promove estaljilizagéo ou melhora da fungéo
pulmonar, diminui o ntmero das exacer})agées,
o uso de antibiéticos por via oral ou endovenosa
e diminui a densidade de PA no escarro. Em

Fibrose Cistica: Diagndstico e Tratamento

um estudo multicéntrico, alea’corizado, duplo—
cego e controlado com placel)o, avaliou-se o uso
da tobramicina especialmente formulada para
nehulizagéo —300 mg/5 ml) duas vezes ao clia,
durante 24 semanas, em ciclos de 28 clias, com
intervalos de 28 dias sem a medicagéo. Foram
avaliados 520 pacientes com FC = 6 anos,
colonizados cronicamente por PA, com VEF‘l
(Volume expiratério forgaclo no primeiro
segundo) entre 25% e 75% dos valores previs-
tos. Houve aumento médio no VEF‘l de 10%,
na 20° semana de tratamento, diminuigéo na
densidade de PA no escarro e redugéo no
ntimero de internagdes e no uso de antibistico
endovenoso no grupo com tratamento ativo

comparaflo ao place]oom (A) .

Recomendagéo

E recomendada a antiljioticoterapia
inala’céria, paraa erradicagéo da PA, no paciente
com FC frente aos episédios iniciais de
colonizagéo de vias aéreas'”(B). Também ¢
recomendado o uso de antibiéticos inalatérios

para o tratamento da infecgéo Lroncopulmonar

cronica por PAZY(A).

8. O UsO DE DORNASE-O. (DNASE HUMANA
RECOMBINANTE) PARA O TRATAMENTO DA
HIPERVISCOSIDADE DAS SECRECOES RES-
PIRATORIAS ALTERA A MORBIMORTALI-
DADE DA DOENCA?

A desoxirribonuclease recombinante
humana (thNase ou dornase-ot) é uma enzima
que reduz a viscosidade da secregao larénquica.
A dornase-o causa a hidrélise do DNA
extracelular, derivado do ntcleo de neutréfilos
degenerados, presente no muco dos pacientes
com FC e um dos responsdveis pelo aumento

da sua viscosidade.
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Estudo multicéntrico norte-americano,
aleatoriza&o, duplo-cego, controlado com
placelao avaliou 968 pacientes acima de cinco
anos, com CVF (capaci&ade vital forga&a)
acima de 40%, quaclro pulmonar esta’wel, di-
vididos em trés grupos terapéuticos: placebo,
dornase-a 2,5 mg uma ou duas vezes ao dia,
via ina]a’téria, durante 24 semanas. Houve au-
mento no VEF1 de 8% nas primeiras
semanas nos ’crata(los, mantendo-se melhora
de 6% durante o estudo. Nao houve melhora
no placebo e o efeito foi semelhante com uma
ou duas doses ao dia. As exacer]oagées pul-
monares diminufram de forma significativa e
houve melhora na qualidade de Vida22(A). Mais
recentemente, outro estudo aleatorizado, du-
plo—cego, place]oo controlado e multicéntrico
avaliou o efeito da terapéutica com dornase-
Qo por dois anos em criangas de 6 a 10 anos
com doenga pulmonar leve (CVE = 85%).
Foram avaliados 239 pacientes no grupo
dornase-a e 235 no placel)o, com idade média
de 8,4 anos e VEF1 médio de 95%. Apés 96
semanas, o grupo que recebeu tratamento
mostrou aumento significativo no VEF1 (3,2
+ 1,2% - P=0,006) e no FEF25-75 (7,9
+ 2,3% P=0,0008), além de quecla de 34%
no risco de exacerlaagées respiratérias. A uti-
lizagéo de dornase-a. a longo prazo, por via
inalatéria, na dose de 2,5 mg uma vez ao dia,
melhora a fungé,o pulmonar, diminui o risco
de exacerbagéo e do ntmero de dias com

antilaioticoterapia endovenosaZB(A).

Recomendagao

O uso de dornase-a estd indicado para
pacientes acima de seis anos, com doenga
pulmonar moderada a grave, podendo ser
considerada nos casos 1eves, principalmente

quanclo ja existem alteragc')es estruturais nas

vias aéreas observadas nos exames de
imagem®(A).

9. A TERAPEUTICA INALATORIA COM DOR-
NASE-0. E MAIS EFICAZ QUE O USO DE
SOLUCAO SALINA HIPERTONICA?

Nos tltimos anos, alguns estudos
avaliaram a terapéutica com solugéo salina
hiperténica (SSH) em FC, com resultados
heterogéneos. Seu mecanismo de agao se
baseia no aumento dos niveis de sédio e cloro
e, consequentemente, de dgua nas vias aéreas,
reidratando o fluido periciliar e aumentando
o transporte mucociliar, além de ter um efeito

estimulante da tosse.

Ensaio clinico australiano com 164
pacientes comparou o uso inalatério, apds uso
de Lroncodilatador, de SSH 7% versus solugéo
salina 0,9% por 48 semanas. Foram incluidos
pacientes acima de seis anos de idade. O grupo
que recebeu SSH apresentou um beneficio
funcional modesto. Nao houve (lilferenga
significante nos parametros funcionais
(FEV1 e FEF25-75) entre os dois grupos
durante o perioclo do estudo (p=0,79). No
entanto, a cliferenga absoluta na fungéo pul-
monar ponderada, apos todas as avaliagées
pés-randomizagéo, foi significantemente
melhor no grupo SSH (p=0,03). Os pacien-
tes tratados com solugao hiperténica
apresentaram menos exacerl;\agées pulmonares
(redugéo relativa de 56% - p=0,02)**(A).
Ensaio clinico aleatorizado e cruzado avaliou
40 pacientes comparando SSH 7% versus
dornase-a diariamente ou em dias alternados,

durante 12 semanas, e mostrou melhora no

VEFl apenas com clornase—azs(A). Em ou-
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tro estuclo, a comparagao da terapéutica, a
curto prazo, com SSH 5,85% e dornase-a
por trés semanas, em estudo aleatorizado e
cruzado em 14 pacientes, demonstrou um au-
mento semelhante no VEF1 com ambas te-
rapéuticas (7,7 = 14% para SSH e 9,3 =
11,7% para clornase—(x)26(B). A revisao siste-
matica dos estudos sugere que a inalagéo com
SSH leva a uma melhora modesta na fungéo
pulmonar ap6s quatro semanas, nao susten-
tada apés 48 semanas, diferente do que ocor-
re com a dornase-a. Entretanto, a SSH
também reduz as exacerbagc‘)es pulmonares, o

uso de antibisticos, além de melhorar a qua-

lidade de vida dos pacientes™(A).

Recomendagao

A terapéutica com solugéo hiperténica é
eficaz para a re&ugéo das exacerl)agées e para
melhora da qualiclacle de Vida, porém promove
melhora discreta e nao sustentada da fungéo
pulmonar. A terapéutica com dornase-a. ¢

mais eficaz para o tratamento do paciente

com FC?(A).

10. A VENTILACAO ESPONTANEA SOB
PRESSAO POSITIVA CONTINUA (CPAP) i
MAIS EFICAZ QUE OUTRAS TECNICAS PARA
A FISIOTERAPIA RESPIRATORIA DO
PACIENTE COM FIBROSE CiSTICA?

Os estudos que comparam a eficdcia de
técnicas fisioterapéuticas na depuragéo de

secregoes pulmonares na FC apresentam

1Ca1ta de
dos

proceclimentosZS(B). A ventilagéo espontanea

1imitag€)es metoclolégicas,

padronizagéo e sistematizagdo

em pressdo positiva continua (CPAP) ¢ um

recurso de Ventilagéo ndo invasiva (VNI).

Fibrose Cistica: Diagndstico e Tratamento

Diversos estudos compararam a eficdcia de
técnicas de pressao positiva continua em vias
aéreas com outras técnicas de fisioterapia
respiratdria em pacientes com FC, porém os
estudos sio heterogéneos e grande parte
inclui pequenas casuisticas e ndo apresenta
evidéncia de boa qualidade. A revisdo
sisteméatica de ensaios clinicos alea’corizados,
envolvendo cerca de 500 participantes, nao
encontrou diferengas significantes no
clareamento de vias aéreas e no VEFI, a
curto prazo. Os estudos com avaliagées a
1ongo prazo apresentam resultados
conflitantes. De modo que, até o momento,
nao é possivel a conclusio para maior
beneficio ou nao das técnicas de VNI com
pressao positiva em relag&o as outras®(B).
Recente revisdo sistemdtica da literatura
também nio encontrou evidéncia de superi-
oridade entre as diferentes técnicas de
fisioterapia respiratéria®’(B). Apesar da falta
de evidéncia cientifica a favor ou contra as
técnicas, The Pu/monary Merapies Committee
recomenda a realizagé’.o da fisioterapia respi-
ratéria em todos os pacientes com FC. A
prescrigao de um método de terapia
desobstrutiva deve ser individualizada de
acordo com a iclacle, a preferéncia do
paciente, os efeitos adversos e a graviclade
da Aoenga pulmonar. A preferéncia do paci-
ente na escolha do método ¢ um fator a ser
considerado para a melhora da aderéncia ao
tratamento?’(B).

Recomendagéo

A fisio’cerapia respiratéria é sempre
recomendada no paciente com FC frente a
gravidade da doenga. Nao h4 evidencia de que o
uso de CPAP seja superior a outras técnicas de
fisioterapia respiratéria®®*(B).
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