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RESUMO: 

INTRODUÇÃO: A Fibrose Cística (FC) ou mucoviscidose é uma doença genética causada 

por alteração no braço longo do cromossomo 7 que leva a defeitos na produção da Cystic 

Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator (CFTR), estas alterações geram disfunções 

em vários sistemas, dentre eles o pulmonar. A fisioterapia faz-se necessária neste cenário, 

podendo utilizar de terapias como o exercício físico aeróbico e a VNI. OBJETIVOS: Conduzir 

uma revisão sistemática para verificar qual modalidade terapêutica dentre a VNI e o exercício 

físico aeróbico é mais eficaz na redução da deterioração da função pulmonar de pacientes com 

fibrose cística. ESTRATÉGIA DE BUSCA: Uma busca na literatura utilizando as seguintes 

bases de dados: Scopus, MEDLINE-PubMed, Web of Science, PEDRO e Science Direct. 

CRITÉRIO DE SELEÇÃO: Ensaios clínicos randomizados de paciente com fibrose cística, 

que utilizavam VNI ou realizavam exercícios aeróbicos a fim de promover alterações positivas 

na função pulmonar. RESULTADOS: Um total de 2.701 estudos foram inicialmente 

identificados, com apenas 8 que estavam nos critérios de inclusão do presente estudo, sendo 

adicionado 1 na busca manual, finalizando com 9 estudos. Referente às terapias utilizadas 

houve uma superioridade numérica quanto aos estudos que utilizaram exercício aeróbico (6 

estudos), enquanto aqueles que utilizaram VNI (3 estudos) foram minoria. CONCLUSÃO: Os 

protocolos de exercício aeróbico demonstraram melhores resultados na função pulmonar dos 

pacientes com FC do que aqueles estudos que utilizaram a VNI como tratamento. 
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ABSTRACT 

BACKGROUND: Cystic Fibrosis (CF) or mucoviscidosis is a genetic disease caused by 

changes in the long arm of chromosome 7 that causes defects in the production of CFTR 

(Cystic Fibrosis Transmembrane Transmittance Conductance). pulmonary. Physical 

therapy makes it necessary in this scenario to use therapies such as aerobic exercise and 

NIV. OBJECTIVE: To conduct a systematic review to determine which therapeutic 

therapy between NIV and aerobic exercise is most effective in reducing the deterioration 

of lung function in patients with cystic fibrosis.  DATA SOURCES: A literature search 

using the following databases: Scopus, MEDLINE-PubMed, Web of Science, PEDRO, 

and Science Direct. STUDY SELECTION: Clinical trials of a cystic fibrosis patient who 

used NIV or performed aerobic exercise to promote positive changes in lung function. 

SELECTION CRITERIA: Randomized controlled trials of patients with chemical 

fibrosis who use NIV or perform aerobic exercise to promote positive changes in lung 

function. RESULTS: A total of 2,701 studies were used, with only 8 included in the 

inclusion of the present study, with 1 added in the search manual, ending with 9 studies. 

Regarding the therapies used, there was a numerical superiority in relation to the studies 

that used aerobic exercises (6 studies), while those that used the NIV (3 studies) were 

smaller. CONCLUSION: Aerobic exercise protocols demonstrated better results in 

pulmonary function in CF patients than studies using NIV as a treatment. 
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1. INTRODUÇÃO 

 A fibrose cística (FC) ou mucoviscidose é uma doença de caráter genético 

autossômico recessivo determinada por uma disfunção da proteína Cystic Fibrosis 

Transmembrane Conductance Regulator (CFTR), proteína decodificada no braço longo 

do cromossomo 7, encontrada em várias partes do corpo como sistema respiratório e trato 

gastrointestinal (no trato biliar e no pâncreas)1, estima-se que a cada 7576 nascidos vivos 

no brasil, 1 seja portador da FC, sendo este número maior na região sul². 

 Localizada na membrana apical das células do sistema respiratório, a CFTR é 

responsável pelo transporte de cloreto (Cl-) através das células do epitélio pulmonar.  Na 

FC, existe um desequilíbrio e um influxo compensatório de ìons Cl- e Na+, 

respectivamente, que levam uma redução da quantidade de água na luz do trato 

respiratório3, sendo estes eventos responsáveis pelas manifestações clínicas respiratórias 

da FC em decorrência da formação de uma grande quantidade de muco espesso4. 

 A alteração da função pulmonar secundária ao ciclo vicioso de obstrução, 

inflamação, infecção que repercute em redução dos volumes e capacidades pulmonares, 

além de limitações do fluxo aéreo expiratório. Esta deterioração da função respiratória é 

um processo que começa no início da vida dos pacientes com fibrose cística, sendo este 

contínuo e progressivo4, 5. 

 Atrelado a isto, a fisioterapia é uma alternativa terapêutica de grande relevância 

para a redução do declínio da função respiratória dos pacientes com fibrose cística, sendo 

ela composta por vários modelos terapêuticos6.  

 Dentre as técnicas utilizadas para o tratamento da FC estão o exercício físico 

aeróbico e a ventilação não-invasiva (VNI). A VNI é uma técnica amplamente aplicada 

que utiliza pressões positivas nas vias aéreas dos pacientes, podendo ser aplicada com 

apenas um nível de pressão contínuo (CPAP) ou em dois níveis de pressão (BiPAP) que 

utiliza uma Pressão Positiva inspiratória (IPAP) e uma Pressão Positiva Expiratória 

(EPAP), utilizada como terapia adjuvante para suporte ventilatório e/ou expansão 

pulmonar, que permite assim uma melhora de variáveis da função pulmonar7,8. O 

exercício físico aeróbico tem sido indicado também como mais uma forma adjuvante de 

combater a redução da função pulmonar dos pacientes com fibrose cística segundo vários 

autores9-12 . 

 O objetivo deste estudo é realizar uma revisão sistemática para verificar qual 

modalidade terapêutica dentre a VNI e o exercício físico aeróbico é mais eficaz na 
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redução do declínio e/ou na melhora da função pulmonar de pacientes com fibrose cística. 

Com esta análise pretende-se contribuir para a sistematização do conhecimento desta 

temática de modo a promover uma prática clínica de acordo com a evidência científica. 

 

2. MATERIAIS E MÉTODOS 

 Este estudo foi realizado seguindo o Preferred Reporting Items for Systematic 

Reviews and Meta-Analyses (PRISMA) e complementada por orientações do Cochrane 

Collaboration Handbook. Um protocolo desta revisão sistemática será elaborado e 

registrado no banco de dados PROSPERO (162366). 

 

2.1.Estratégia de busca 

 Cinco bancos de dados foram utilizados para procurar artigos apropriados que 

cumprissem o objetivo deste estudo. Entre eles, a Biblioteca Nacional de Medicina 

(MEDLINE-PubMed), Scopus, Web of Science, PEDRO, Science Direct, usando 

diferentes combinações das seguintes palavras-chave: “cystic fibrosis”, “cystic 

fibrosis/therapy”, “non-invasive ventilation”, “exercise”, “randomized controlled 

trials”. 

 As bases de dados foram pesquisadas nos estudos realizados até agosto de 2019. 

A estratégia de pesquisa foi elaborada para identificar ensaios clínicos com pacientes com 

diagnóstico de fibrose cística e que utilizavam VNI ou realizavam exercícios aeróbicos a 

fim de melhorar a função pulmonar. Trabalhos adicionais foram incluídos no presente 

estudo após análise de todas as referências dos artigos selecionados (busca manual). Não 

houve contato com os investigadores nem tentativa de identificar dados não publicados. 

 

2.2.Seleção de estudos 

 Todos os títulos de busca eletrônica, resumos selecionados e artigos em texto 

completo foram revisados de forma independente por um mínimo de dois revisores 

(GPOS, MAS, JKGS, MCSC). Discordâncias sobre os critérios de inclusão / exclusão 

foram resolvidas através de um consenso. Foram aplicados os seguintes critérios de 

inclusão: ensaios clínicos, estudos em humanos com fibrose cística, que utilizassem VNI 

ou exercícios aeróbicos e que avaliassem função pulmonar (que continham os 

marcadores: VEF1, CVF, PFE). Os estudos foram excluídos de acordo com os seguintes 
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critérios de exclusão: estudos que não se enquadravam nas características acima, artigos 

de revisão, metanálises, resumos, anais de congressos, editoriais / cartas, relatos de casos 

(Tabela 1). 

 

2.3.Extração de dados e Avaliação de risco de viés 

 Os dados foram extraídos por um revisor usando formulários padronizados e 

verificados por um segundo revisor. Todos os estudos foram extraídos da seguinte 

informação: Desenho do estudo; População (n) de cada estudo; Idade média (em anos); 

Abordagem realizada (VNI, exercício físico); Função pulmonar avaliada; Resultados; 

Conclusões. 

 O risco de viés foi avaliado de acordo com as diretrizes da Cochrane para ensaios 

clínicos randomizados. Foram avaliados sete domínios para avaliação: geração de 

sequência e ocultação de alocação (viés de seleção), cegamento de participantes e 

pesquisadores (viés de desempenho), avaliação de resultado (viés de detecção), dados de 

resultado incompletos (viés de atrito), relatório de resultado seletivo (viés de relatório) e 

outras fontes potenciais de viés. O risco de viés foi classificado como baixo, incerto ou 

alto de acordo com os critérios estabelecidos. 

 

3. RESULTADOS 

3.1 Seleção de Estudos 

 O processo seguido para a seleção dos artigos é apresentado na Figura 1. Foram 

encontrados: 1.230 artigos no SCOPUS, 1.042 no WEB OF SCIENCE, 129 no PubMed, 

4 no PEDRO e 296 no Science direct, ficando um total de 2.701 artigos. Após a exclusão 

dos artigos duplicados, procedeu-se à leitura de 1.966 títulos e resumos. Foram 

selecionados 272 artigos para leitura completa. Após a avaliação dos artigos não 

apresentados na íntegra, das duplicatas, das cartas ao leitor, dos estudos de caso, dos 

artigos que não estavam em inglês, espanhol ou português ou cujo tema não incluiu a 

abordagem deste estudo, restaram 8 artigos. Foi adicionando 1 artigo encontrado na busca 

manual da literatura, 9 artigos restantes foram finalmente selecionados (Fig.1). Houve um 

alto nível de concordância em relação à inclusão / exclusão entre os pesquisadores que 

examinaram os artigos selecionados (índice Kappa > 80%). 
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3.2. Características dos estudos  

Os estudos realizados foram desenvolvidos em 6 países diferentes, Austrália (3), 

Inglaterra (2), Espanha (1), Suécia (1), Canadá (1) e Brasil (1). Publicados entre os anos 

de 2000 e 2019. Sendo todos estes Ensaios Clínicos Randomizados (ECR’s). Destes, 6 

artigos tiveram protocolo de Exercício Físico Aeróbico como técnica terapêutica. Os 

outros 3 utilizaram a VNI. Apenas 2 estudos incluíram pacientes os quais estavam em 

exacerbação da doença e que estavam em internação 

 hospitalar.  

 

 3.3. Dados Demográficos 

 Um total de 340 pacientes foram incluídos nessa revisão, considerando todos os 

estudos analisados. Sendo que destes, 279 participaram de estudos relacionados ao 

exercício físico aeróbico e 61 a estudos com VNI. A população e a média idade de cada 

estudo variaram significativamente, com valores totais somados entre 07 a 66 pacientes 

com faixa de idade entre 10 e 37 anos. A população para os estudos direcionados à VNI 

variou entre 7 e 40 pacientes com faixa de idade entre 13 e 37 anos, já nos estudos 

direcionados ao exercício físico a população variou entre 22 e 66 pacientes, com idades 

entre 10 e 23 anos. Não foi levado em conta o gênero dos participantes, em decorrência 

do caráter raro da doença.  

 

3.4 Variáveis de avaliação da função pulmonar 

 As variáveis utilizadas para avaliação da função pulmonar foram VEF1 (Volume 

Expiratório Forçado no primeiro segundo) e CVF (Capacidade Vital Forçada). Sendo que  

7 dos estudos avaliaram conjuntamente as variáveis VEF1 e CVF e os outros 2 avaliaram 

apenas VEF1. 

 

3.5 Desfechos dos estudos 

 Na análise dos 6 artigos que utilizaram protocolos de exercício físico aeróbico, 

estes obtiveram desfechos variados, sendo que em 4 estudos foram observados desfechos 

favoráveis e significativos relativos à função pulmonar, destes 4, 2 demonstraram que 

durante e imediatamente após o termino do protocolo de exercícios os pacientes com 
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fibrose cística tiveram melhora da função pulmonar, já os outros 2 demonstraram que a 

função pulmonar não aumentou, mas manteve-se através do tempo da realização do 

protocolo de exercícios e ao final destes. Os 2 estudos restantes não demonstraram 

desfechos significativos na função pulmonar dos pacientes. Faz-se importante salientar 

que estes 6 estudos demonstraram-se heterogêneos quando levado em conta o tempo de 

duração protocolo e a quantidade da amostra.  

 Quando analisados, os 3 artigos que utilizaram a ventilação não invasiva   

observou-se que em apenas 1 houve melhora significativa da função pulmonar. Os outros 

2 estudos não demonstraram desfechos significativos da função pulmonar atrelados ao 

uso da VNI. Os resultados seguem na tabela 1. 

 

3.6 Risco de viés 

 Todos os artigos incluídos (9) na presente revisão sistemática foram analisados 

seguindo as diretrizes da Cochrane para ensaios clínicos randomizados por dois 

avaliadores para qualificar quanto ao risco de viés que as metodologias de seus estudos 

apresentavam. O resultado dessa avaliação é demonstrado no Gráfico 1. 

 

 

Gráfico 1: Gráfico de risco de viés: julgamentos dos autores sobre cada item de risco de 

viés apresentado como porcentagem em todos os estudos incluídos. 
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Figura 1: Fluxograma para busca e triagem de literatura 

Registros identificados através de SCIENCE DIRECT = 

296; PUBMED = 129; WEB OF SCIENCE = 1.042; 

PEDRO = 4; e SCOPUS = 1.230: (n = 2.701) 

 

616 estudos considerados 

potencialmente relevantes pela leitura 

do título 

272 estudos considerados potencialmente 

relevantes pela leitura de resumo  

8 estudos incluídos 

1.350 citações excluídas após 

leitura de título 

344 citações excluídas após 

leitura de resumo 

 

264 citações excluídas após 

leitura do texto na íntegra 

 

1 estudo considerado relevante 

pela busca manual 

9 estudos incluídos na revisão 

sistemática 

735 citações duplicadas 
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Tabela 1.  Descrição dos principais aspectos dos estudos incluídos na revisão sistemática 
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 No gráfico 1 pode-se observar a pontuação total dos artigos incluídos nesta revisão 

sistemática em relação a cada domínio dos riscos de viés. Tangente ao domínio de geração 

de sequência aleatória, apenas 11,1% dos artigos pontuaram com alto risco de viés, 22,2% 

com risco de viés incerto e o restante 66,6% dos estudos pontuaram com baixo risco de 

viés. Em relação a ocultação de alocação, 33,3% dos artigos pontuaram com baixo risco 

de viés, 55,5% com incerto risco e os outros 11,1% com alto risco de viés. Em todos os 

outros itens de avaliação 100% dos artigos pontuaram com baixo risco. A tabela 2 

demonstra um resumo dos riscos de viés em cada item de risco que foi avaliado por dois 

avaliadores independentes. 

 

Tabela 2: Resumo do risco de viés: julgamentos dos autores sobre cada item de risco de 

viés para cada estudo incluídos. (+ baixo risco de viés; - alto risco de viés; ? risco de viés 

incerto) 
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4. DISCUSSÃO 

 Esta revisão encontrou resultados favoráveis na função pulmonar dos pacientes 

que utilizaram as duas terapias, sendo que para avaliação destes, foram utilizados 

marcadores espirométicos funcionais específicos para analisar a eficácia destas terapias. 

Dois marcadores, VEF1 e CVF, foram utilizados para mensurar a eficácia dos tratamentos 

sugeridos, sejam eles baseados no exercício físico ou na VNI, o uso destes é apoiado por 

Andrade et al (2001) que em seu estudo demonstraram que o VEF1 e a CVF são 

marcadores úteis para verificar o declínio pulmonar na FC. 

 Trindade et al (2015) relatam que a espirometria é uma das principais formas de 

avaliar o grau de funcionalidade dos pulmões de pacientes com patologias respiratórias, 

sejam elas restritivas ou obstrutivas, como a FC, sendo útil o uso destes marcadores na 

presente revisão. 

 Mesmo os efeitos crônicos do exercício físico na função pulmonar de pacientes 

com FC serem ainda incertos e alguns estudos como os de Klijn et al (2004) e Turchetta 

et al (2004) demonstrarem que nem sempre após o exercício físico há uma melhora na 

função pulmonar, a presente revisão demonstrou que os pacientes selecionados para os 

estudos obtiveram resultados positivos após o período dos protocolos de exercício 

aerobico, sofrendo a influência de fatores como a frequência e a intensidade do exercício, 

que podem ter influenciados no resultado desta revisão. 

 Os resultados favoráveis nos pacientes que receberam abordagem com exercício 

aeróbico podem ter sido favoráveis por conta da supervisão que era dada aos pacientes 

por meio das equipes de pesquisa, indo de encontro ao achado no estudo de Prévotat et 

al. (2019), que mesmo com um protocolo supervisionado de apenas 8 semanas observou 

desfecho positivo na função pulmonar dos seus pacientes. 

 No estudo de Rovedder et al (2014) incluído nesta revisão, um protocolo de 

exercício aeróbico de 3 meses não resultou em melhoras na função pulmonar dos seus 

pacientes, pelo curto período de tempo e pela média de idade mais elevada, resultado que 

vai em oposição ao visto por Tucker et al (2017) que encontrou efeitos agudos e 

transitórios logo após a aeróbico de intensidade máxima na função pulmonar de pacientes 

com FC. 

 Em contrapartida ao que foi acima citado observa-se no estudo de Schneiderman-

walker et al (2000), incluído nesta revisão, que um protocolo de exercício físico aeróbico 

realizado durante 3 anos foi eficaz. Fato que pode ter influenciado para os resultados 
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positivos deste estudo é o tempo de duração do protocolo, sendo este o mais longo, além 

da sua intensidade. 

  No estudo de Kriemler (2013) foi realizado um protocolo de exercício físico 

aeróbico durante 6 meses e foi observado que houveram mudanças positivas da função 

pulmonar dos pacientes submetidos ao um protocolo, esta melhora foi observada a partir 

do terceiro mês do protocolo, sendo mantida até mesmo 6 meses após o final do mesmo, 

o que corrobora com as diretrizes Brasileiras de Diagnóstico e Tratamento da Fibrose 

Cística (2017), as quais relatam que os efeitos do exercício físico é visto apenas a partir 

de 6 semanas.  

 Enquanto que Moorcroft et al (2004) utilizaram um protocolo de exercício 

aeróbico para pacientes adultos com FC durante 12 meses, os pacientes que realizaram o 

protocolo não tiveram melhora no VEF1 e CVF, mas quando comparados com aqueles 

do grupo controle tiveram uma menor deterioração dos parâmetros funcionais pulmonares 

(VEF1 e CVF), havendo assim uma manutenção da função pulmonar. O estudo 

supracitado faz-se importante pois mesmo com a ausência de uma melhora dos 

parâmetros pulmonares, os autores identificaram que o protocolo foi suficiente para 

reduzir o declínio funcional de forma a manter valores que foram avaliados no momento 

inicial do protocolo. 

 O estudo de Selvadurai et al (2002) demonstrou também que o exercício aeróbico 

possui efeitos positivos em pacientes internados em hospital por exacerbação infecciosa 

da FC, neste estudo o protocolo foi realizado com pacientes internados num hospital, 

foram 5 atendimentos mantendo frequência cardíaca em torno de 70% da frequência 

cardíaca máxima e ao final foi observado que aqueles pacientes que realizaram o exercício 

aeróbico em sua alta tinham melhores parâmetros pulmonares (VEF1 e CVF) quando 

comparados aos pacientes do grupo controle.  

 Contrário aos estudos acima citados, o estudo de Sosa et al (2012) não demonstrou 

alterações significativas no VEF1 e CVF. Este estudo utilizou protocolo de exercício 

aeróbico em crianças com média de idade de 11 anos, a menor média dentre todos os 

estudos incluídos e de acordo Andrade et al (2001), as alterações nos parâmetros 

pulmonares surgem, geralmente, de forma mais tardia nos pacientes com FC. E mesmo 

com a falta de alteração estatisticamente significativa nos parâmetros pulmonares os 

pacientes apresentaram melhora na sua aptidão cardiorrespiratória, desfecho considerável 

quanto ao uso do exercício aeróbico. Este estudo não relatou a frequência cardíaca de 

treino, sendo este um provável viés aos resultados do estudo. 
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 Da mesma forma, o estudo de Rovedder et al (2014) que utilizou um protocolo de 

exercício aeróbico domiciliar não demonstrou melhora significativa dos parâmetros 

pulmonares. Neste estudo os pacientes receberam um protocolo impresso de exercício 

físico que tinha como objetivo de ser realizado em casa, o desfecho não favorável pode 

ter sido negativo em virtude da forma com que o protocolo foi realizado ao longo dos três 

meses, sem avaliação da intensidade do exercício, ou de sua real realização. 

 Os estudos de Rovedder et al (2014) e Sosa et al (2012) corroboram com o que foi 

observado na revisão sistemática de Radtke T et al (2017), que demonstra que há 

resultados muito inconclusivos quanto a influência do exercício físico na função 

pulmonar dos pacientes com FC. 

 Tangente ao uso da VNI no tratamento da FC, o estudo australiano de Dwyer et 

al. (2015) observou que o uso diário da VNI com tempo médio de uso de 65 minutos 

diários foi responsável por uma melhora significativa no VEF1 no momento da alta dos 

pacientes com FC internados por exacerbação da doença. Este desfecho favorável é 

evidente pelo aspecto intensivo do uso da VNI nestes pacientes, o tempo médio de uso na 

terapia é considerado alto quando comparados aos outros estudos, vale ressaltar que este 

estudo utilizou a VNI em modo Bílevel com pressões inspiratórias (IPAP) médias de 13 

cmH2O e pressões expiratórias médias de 13 cmH2O, podendo estes níveis pressóricos 

estarem relacionados aos resultados positivos na alta dos pacientes do grupo 

experimental. 

 Já no estudo de Young et al (2008) o qual utilizou a VNI durante o sono, não 

observou mudanças positivas na função pulmonar dos pacientes do grupo experimental, 

este estudo não delimitou valores fixos de IPAP e EPAP, sendo que a terapia iniciava-se 

com valores pressóricos mínimos.  

 O mesmo foi encontrado no estudo de Stanford et al (2019), que utilizou VNI 

associado a técnicas de higiene brônquica de fisioterapia respiratória convencional 

durante apenas 2 dias, mas que de forma secundária avaliou função pulmonar, e nesta 

avaliação não foi notada melhora dos parâmetros pulmonares avaliados, tendo apenas 

melhora na Spo2 média, não foram relatados níveis pressóricos nem modalidade de 

ventilação. Estes resultados corroboram com o encontrado na revisão sistemática de 

Moran F, Bradley JM, Piper AJ (2017), a qual relata que o uso da VNI ainda é incerto 

quando avaliada a sua repercussão na função pulmonar, frente a escassez de estudos e ao 

traçado metodológico fraco dos existentes. 
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 Esta revisão apresenta algumas limitações, dentre elas a escassez de Ensaios 

Clínicos Randomizados referentes ao uso da VNI contra a redução da função pulmonar 

de pacientes com FC. Além disto há uma grande heterogeneidade dos estudos 

encontrados. Os estudos que utilizaram a VNI como terapia realizam seus protocolos com 

um curto período de tempo, além de não especificarem em seus escopos as modalidades 

ventilatórias e níveis pressóricos utilizados. 

 

5. CONCLUSÃO 

 Sugere-se que os protocolos de exercício físico aeróbico foram mais eficazes no 

tratamento do declínio da função pulmonar de pacientes com fibrose cística quando 

comparados a estudos que utilizam VNI com a mesma finalidade, valendo ressaltar que 

os resultados desta comparação tornam-se limitados em detrimento da quantidade 

reduzida de estudos com traçados metodológicos mais robustos e mais homogêneos.  
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