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Resumo

Introducdo: o estudo aprofundado do papel da fisioterapia respiratéria no
acompanhamento de lactentes com fibrose quistica (FQ) revelou uma falta de consenso
em relagdo a escolha das técnicas da higiene bronquica, adaptadas pela escola anglo-
saxonica e francofona, e a inexisténcia da opinido consensual dos especialistas nesta area
sobre a necessidade de intervenc¢ao fisioterapéutica na fase em que o diagnoéstico ja esta
definido, mas os sintomas clinicos respiratorios ainda nao se manifestaram. Problema de
estudo: ¢ a inexisténcia da opinido consensual dos fisioterapeutas respiratorios
pediatricos quanto as técnicas da higiene bronquica, regime e volume de fisioterapia
respiratdria em criangas no primeiro ano de vida diagnosticadas com FQ logo apos o
nascimento, tanto na presenca como na auséncia de sintomas respiratérios clinicos.
Objetivos de estudo: o objetivo principal - atingir o consenso entre os profissionais de
fisioterapia respiratoria pediatrica em Portugal a respeito da abordagem em criangas no
primeiro ano de vida com FQ; o objetivo especifico - desenvolver as linhas orientadoras
para a tomada da decisdo sobre intervengao em criangas diagnosticadas com FQ logo apos
o nascimento através do rastreio do Programa Nacional de Diagnostico Precoce em
Portugal. Metodologia: estudo por método Delphi modificado que apresenta o método
qualitativo da combinacdo sisteméatica das opinides e conhecimentos do grupo de peritos
sobre um determinado tema de modo a chegarem a um consenso. O grupo de peritos
responderdo a um painel composto por 27 afirmacdes, sobre as quais terdo de chegar a
um consenso. Principais conclusdes: a importancia e necessidade da fisioterapia
respiratéria em acompanhamento dos utentes com FQ estdo cientificamente
comprovadas. Entretanto, por razdes técnicas, €ticas e epidemiologicas, as limitagdes dos
estudos experimentais em lactentes com FQ dificultam a tomada de decisdo clinica, que
deve ser baseada na evidéncia cientifica. A investigacdo planeada podia ajudar a
consolidar as opinides dos fisioterapeutas portugueses baseadas em conhecimentos
praticos e tedricos e criar um conjunto dos principios para a tomada de decisdo na pratica

clinica em lactentes no primeiro ano de vida com FQ.

Palavras-chaves: fisioterapia respiratoria, fibrose quistica, técnicas de higiene

bronquica, criangas assintomaticas
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Abstract

Introduction: the in-depth study of the role of respiratory physiotherapy in the follow-
up of infants with cystic fibrosis (CF) revealed a lack of consensus regarding the choice
of airway clearance techniques, adapted by anglo-saxon and francophone schools, and
the lack of consensus opinion between the specialists in this area regarding the necessity
of physiotherapeutic intervention at the stage when the diagnosis is already defined, but
respiratory clinical symptoms have not yet manifested. Study problem: inexistence of
consensus opinion of pediatric respiratory physiotherapists regarding airway clearance
techniques, regimen and volume of respiratory physiotherapy in children in the first year
of life diagnosed with CF shortly after birth, both in the presence and absence of
respiratory symptoms. Objectives of study: the main objective is to reach consensus
among professionals of pediatric respiratory physiotherapy in Portugal regarding
approach in children of the first year of life with CF; the specific objective is to develop
the guidelines for decision making on intervention in children diagnosed with CF right
after birth through screening of the National Program of Early Diagnosis in Portugal.
Methods: study by the modified Delphi method which presents the qualitative method of
systematic combination of expert knowledge and opinions on a given topic in order to
reach consensus. The group of experts will answer a panel consisting of 27 statements,
on which they will have to reach a consensus. Conclusion: the importance and necessity
of respiratory physiotherapy in follow-up of patients with CF are scientifically proven.
However, for technical, ethical and epidemiological reasons, the limitations of
experimental studies in CF infants complicate clinical decision making, which must be
based on scientific evidence. The planned research could help to consolidate the opinions
of Portuguese physiotherapists based on practical and theoretical knowledge and create a

set of principles for clinical decision making in infants of the first year of life with CF.

Key-words: respiratory physiotherapy, cystic fibrosis, airway clearance techniques,

assymptomatic infants
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Introducao

O presente trabalho surgiu no ambito da Unidade Curricular designada por Projeto de
Investigagdo II, inserida no segundo semestre no 4° ano da Licenciatura em Fisioterapia
da Escola Superior de Satde Atlantica, e tem o titulo “Consenso dos Peritos portugueses
na abordagem em fisioterapia respiratoria de criangas no primeiro ano de vida com fibrose

quistica”.

A incidéncia da fibrose quistica (FQ) em Portugal ¢ de 1/6000 recém-nascidos
anualmente com uma prevaléncia estimada em 1/3500 — 4000 (Silva & Paula, 2016). A
FQ ¢ uma das doengas congénitas incluidas no rastreio do Programa Nacional de
Diagnéstico Precoce, mais conhecido como “teste de pezinho”, que se realiza entre o 3°
e 6° dias de vida do bebé (Ministério de Saude, s.d.). Infelizmente, o teste nido é
obrigatério em Portugal o que as vezes torna o diagnostico desta doenga tardio.
Atualmente em Portugal sdo conhecidos 319 casos de utentes com FQ, dos quais 70%

sdo criangas ¢ 30% adultos (Santos et al., 2018).

No mundo da fisioterapia respiratoria de hoje existem vdrias escolas nas quais sdo
praticadas diferentes abordagens no tratamento de utentes respiratorios cronicos.
Enquanto que, com as criangas mais crescidas e adultos, a abordagem no que diz respeito
ao tratamento pode ser mais flexivel, e ¢ muito mais facil chegar a um consenso entre
fisioterapeutas, ja com as criangas pequenas, nos primeiros meses de vida, as opinides
diferem entre escolas. A imaturidade anatomica e fisioldgica do sistema respiratorio de
recém-nascidos e criangas pequenas, em conjunto com a patogénese da FQ, bem como as
caracteristicas comportamentais de criangas pequenas, requerem uma abordagem
especial. Enquanto a crianga ndo pode colaborar e participar ativamente na fisioterapia
respiratdria, a escolha das técnicas ¢ bastante limitada. A este respeito, foi selecionada

para o presente estudo a faixa etdria até aos 12 meses de idade.

A escola de fisioterapia respiratoria anglo-saxonica preconiza o uso das seguintes técnicas
em criangas pequenas com FQ: drenagem postural modificada com percussdo, infant
positive expiratory pressure (infant PEP), drenagem autogénica assistida (Main &

Denehy, 2016; Button et al., 2016). J4 a escola francéfona recusa o uso da drenagem
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postural classica e sugere técnica de expiracao lenta prolongada (ELPr) (Postiaux, 2004).

Até agora ndo existe nenhuma base de evidéncia forte para todas as técnicas de higiene

bronquica nas criancas pequenas com FQ: enquanto os resultados dos estudos anteriores

sdo contraditorios, os ensaios randomizados mais recentes nao sdo suficientes para tirar

conclusdes sobre o nivel de eficacia de qualquer técnica particular em relacdo a outras.

Merece especial mencdo a abordagem no tratamento das criangas assintomaticas, sobre a
qual ainda ndo existe consenso. As escolas concordam que os utentes cronicos precisam
de fisioterapia respiratoria, mesmo durante os periodos de remissdo e na auséncia de
sintomas respiratdrios externos, entretanto as opinides divergem sobre a extensao desta
terapia e seu uso rotineiro (Postiaux, 2004; Prasad, Main, & Dodd, 2008). Ao longo dos
anos, realizaram-se varios estudos com o objetivo de chegar a um consenso entre
profissionais no campo da fisioterapia, principalmente em paises anglo-saxdnicos: em
particular na Austréalia (Button, Oberwaldner, & Story, 2007) e Inglaterra (Prasad et al.,
2008). No estudo de Prasad et al. (2008) uma das questdes mais discutidas foi a
necessidade da intervengao fisioterapéutica de rotina em criangas assintomaticas. Como
resultado, os especialistas ndo conseguiram chegar a um consenso sobre a necessidade da
fisioterapia respiratoria de rotina em criangas assintomadticas. Os resultados de outro
estudo de Button et al. (2007) demostraram grandes variagdes na pratica fisioterapéutica
relacionada com as técnicas da higiene bronquica e opinides dos fisioterapeutas sobre o
comportamento das criangas durante as sessdes (choro e sono). Mais tarde, em 2016,
Button com colegas criou uma diretriz de pratica clinica para a Australia e Nova Zelandia,

que reuniu o conhecimento adquirido (Button et al., 2016).

O problema de estudo ¢ a inexisténcia da opinido consensual dos fisioterapeutas
respiratdrios pedidtricos quanto as técnicas de higiene bronquica, regime e volume de
fisioterapia respiratdria em criangas no primeiro ano de vida diagnosticadas com FQ, logo
ap0s ao nascimento, tanto na presenga como na auséncia de sintomas respiratorios

clinicos.

O objetivo principal do presente trabalho sera atingir o consenso entre os profissionais de
fisioterapia respiratoria pediatrica em Portugal a respeito de abordagem em criangas no

primeiro ano de vida com FQ. O objetivo especifico do presente trabalho sera desenvolver
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as linhas orientadoras para a tomada da decisdo sobre intervengdo em criangas

diagnosticadas com fibrose quistica logo apds o nascimento, através do rastreio do

Programa Nacional de Diagnostico Precoce em Portugal.

Gragas a sua experiéncia e conhecimento, os fisioterapeutas respiratorios portugueses
podem dar um contributo significativo para o desenvolvimento da fisioterapia respiratdria
no tratamento de utentes com FQ ndo s6 em Portugal, mas também a nivel mundial e
partilhd-los em conferéncias internacionais com os seus colegas de outros paises. O
presente estudo sera o primeiro deste tipo no campo da fisioterapia respiratéria em
criangas com FQ em Portugal, que poderd ajudar a reunir conhecimentos nesta area
especifica, no sentido do desenvolvimento de linhas orientadoras para tomada de decisdo
na pratica clinica relacionadas a interven¢do em criangas diagnosticadas com FQ logo

apOs 0 nascimento.

O estudo serd realizado através do método Delphi modificado e incluird as seguintes
etapas: - pesquisa da literatura cientifica; - defini¢do, - compilagdo e avaliagdo do ponto
de vista da evidéncia das afirmagdes; - criacdo do painel das afirmacdes com aplicacdo
da escala psicométrica de Linkert de 7 pontos; - pré-teste do painel das afirmagdes de um
pequeno grupo de especialistas em fisioterapia respiratdria pediatrica; - formacdo do
painel de peritos; - distribuicdo de convites para participacdo no estudo com explicagdes
dos objetivos e instru¢des detalhadas da participagdo juntamente com o painel das
afirmag0es para o grupo de peritos; - trés rondas de Delphi com andlise e verifica¢do da
concordancia entre os peritos sobre cada afirmagdo apos cada ronda; - andlise final

qualitativa e quantitativa.

No capitulo enquadramento teodrico, serdo descritas a fisiopatologia da fibrose quistica e
as caracteristicas andtomo-fisioldgicas do sistema respiratorio de criangas pequenas para
uma melhor compreensao dos objetivos da interven¢do nesta populagdo. A seguir serdo
apresentadas o papel da fisioterapia e as abordagens existentes com a evidéncia cientifica
existente atual a fim de dar conhecer a pratica existente e suas contradigdes. Além disso
e logo depois, o leitor descobrird a metodologia utilizada para realizar este estudo e as

reflexdes finais e conclusdes tiradas no processo da realizagdo do projeto.
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Enquadramento tedrico

Patogénese da fibrose quistica do ponto vista da intervencio fisioterapéutica

A FQ ¢ uma doencga congénita e progressiva, que afeta as glandulas exdcrinas e envolve
os diferentes sistemas do organismo humano. A patogénese da fibrose quistica ¢ uma
mutagdo genética que codifica a proteina CFTR (cystic fibrosis transmembrane
conductance regulator), responsavel pela permeabilidade dos canais de cloro nas

membranas apicais das células epiteliais (Postiaux, 2004).

Nas glandulas exocrinas a proteina CFTR ¢ responséavel pelo efluxo do cloro e inibi¢ao
da atividade dos canais do sodio, controlando o influxo do soédio. Assim, sodio e cloro
ficam no limen, o que permite a manutencdo da agua no limen osmoticamente. Em
utentes com FQ o equilibrio do cloro e s6dio entre a célula e o [umen esta alterado: muito
pouco cloro sai da célula e demasiado sodio ¢ reabsorvido do [imen com a reabsor¢ado
osmotica da dgua, o que resulta em secre¢des iso-osmoticas, desidratadas e volumosas

(Goel & Gaillard, s.d., para. 5).

Nas vias aéreas, estas alteragdes resultam na diminui¢do do liquido superficial (luminal)
e aumento da viscosidade do muco, promovendo a estase do muco, o que leva a
compressdo da camada peri-ciliar, diminui ou até impede completamente a clearance
mucociliar. As acumulagdes do muco imoével servem como um ambiente perfeito para
colonizagdo pelas bactérias, o que conduz a uma inflamacdo cronica e progressiva,
hipersecrecdo, obstrugdo, bronquiectasias e deteriora¢do da funcdo pulmonar (Button et

al., 2012; Pittman, Cutting, Davis, Ferkol, & Boucher, 2013).

Ha muito tempo tem vindo a ser comprovado que as alteragdes morfoldgicas nos pulmoes
em criangas com FQ ocorrem desde a nascenga, mesmo na auséncia de manifestacdes
clinicas da doenga. Estudos experimentais e relatorios dos casos clinicos usando
tomografia computorizada, broncoscopia e lavagem bronca-alveolar, demonstraram o
desenvolvimento de bronquiectasias, acumulacdo das secregdes, air-trapping, processo
inflamatorio nos pulmdes em criangas de 3 a 12 meses (Mott, Gangell, Murray, Stick, &

Sly, 2009; Hall et al., 2011).
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A patogénese da doenca determina os objetivos da fisioterapia respiratoria, que sao:
melhorar a clearance mucociliar, mobilizar e eliminar as secrecdes, prevenir atelectasias
e hiperinsuflagdo pulmonar e preservar a funcdo respiratoria. No entanto, ao planear a
intervencdo ¢ necessario ter em conta o facto de que, apesar de existir hoje uma
compreensdo dos mecanismos genéticos e celulares desta doenca, o ponto de partida para
o surgimento de alteracdes patoldgicas nos pulmdes ainda ¢ desconhecido, varia entre os
doentes e depende de alguns fatores adicionais (possivelmente também genéticos), cuja

etiologia ainda ¢ desconhecida (Pittman et al., 2013).

O conhecimento da fisiopatologia da fibrose quistica, bem como das caracteristicas
anatomicas e fisioldgicas do sistema respiratorio de criangas pequenas, ¢ necessario para
os fisioterapeutas planearem cuidadosamente a intervencdo e compreensdo clara de
possiveis vantagens e desvantagens do uso das certas técnicas e estratégias da fisioterapia

e possiveis efeitos secundarios que a técnica aplicada pode trazer.

Caracteristicas anatomicas e fisiologicas especificas do sistema respiratorio do

lactente

Em comparagdo com os adultos, os lactentes tém uma grelha costal em forma cilindrica,
e as suas costelas sdo menos rigidas, com consequente aumento da complacéncia da
grelha costal. Tal facto tem de ser tomado em consideracdo pelos fisioterapeutas na
escolha da posi¢do durante o tratamento, pois nas criangas a oxigenagdo ¢ melhor no
pulmao supralateral (Lannefors, Button, & Mcllwaine, 2004). Além disso, se numa
crianga apenas um pulmao estd afetado e o outro esta integro, uma posic¢ao lateral com o
pulmdo integro em cima vai melhorar a oxigenagdo, mas a0 mesmo tempo nio vai
melhorar a ventilagao, nem facilitar a eliminagdo das secre¢des no pulmao afetado (Main

& Denehy, 2016).

O parénquima pulmonar apresenta, ao invés, uma complacéncia diminuida, devido ao
baixo conteudo do musculo liso e ao maior conteudo da cartilagem, tecido conjuntivo e
glandulas secretdrias nas vias aéreas inferiores das criancas em comparagdo com os dos
adultos. Sobretudo, uma cartilagem muito fina das paredes bronquicas pode facilmente

levar ao colapso (Main & Denehy, 2016).
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Os musculos intercostais ainda ndo estdo bem desenvolvidos e o musculo principal da
respiracdo ¢ o diafragma. Mas por causa da posicdo horizontal das costelas, o angulo da
insercdo do diafragma fica mais horizontal e o diafragma fica mais plano com a
consequente desvantagem mecanica da mesma. Se a excursao do diafragma fica alterada
pela distensdo abdominal ou hepatomegalia, por exemplo, a ventilagdo pulmonar da
crianca fica comprometida. Sobretudo, as fibras musculares do diafragma apresentam
predominancia das fibras musculares tipo II com maior predisponéncia a fadiga em
comparagdo com os adultos. Aos 12 meses de vida a quantidade de fibras tipo I no

diafragma torna-se a mesma que nos adultos (Main & Denehy, 2016).

Os bebés respiram principalmente pelo nariz e até uma obstru¢do nasal parcial pode
provocar facilmente o distress respiratdrio. A laringe ¢ alta, permitindo que os bebés
comam e respirem ao mesmo tempo por cerca de quatro meses; no entanto, apos 4-6
meses a laringe desce e as vias aéreas ficam menos protegidas da aspiragdo. A traqueia ¢
curta com diametro de 4-5 mm com consequente aumento da resisténcia ao fluxo aéreo.
Uma lesdo traqueal pelo tubo endotraqueal ou pela obstrucdo das vias aéreas superiores

agrava instantaneamente a resisténcia ao fluxo aéreo (Main & Denehy, 2016).

O principal ponto da resisténcia ao fluxo aéreo em criangas pequenas até aos 5 anos nas
vias aéreas extratoracicas ¢ no nasofaringe e orofaringe, nas vias intratoracicas - nos
bronquiolos terminais. Assim, essas areas anatomicas sao localiza¢des mais afetadas pela
obstrucdo em criangas muito pequenas. Os fisioterapeutas devem utilizar as técnicas
respiratdrias que restauram ou conservam a permeabilidade dessas dreas tdo sensiveis a

obstrugao (Postiaux, 2004).

O subdesenvolvimento dos cilios do epitélio, especialmente em bebés prematuros,
aumenta o risco da retencao das secrecdes. A pequena quantidade e tamanho dos alvéolos
em criancas pequenas aumenta o risco do colapso alveolar e compromete as trocas
gasosas. A auséncia da ventilagdo colateral alveolar em criancas pequenas também
contribui para o risco do colapso alveolar e atelectasias. Do ponto de vista das técnicas
da fisioterapia respiratoria, a predisponéncia da criangca pequena para o colapso e
atelectasias poe em questdo a seguranga de uso da técnica da expiracdo forcada (Postiaux,

2004).
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A combinacdo da imaturidade do sistema respiratério das criangas pequenas com
patogénese da fibrose quistica resultam na sua maior predisposicdo para infecdes
respiratdrias frequentes e complicagdes tais como atelectasias, obstrugdes, hipoxemia,
hiperinsuflagdo (Prasad et al., 2008). As tarefas da fisioterapia nesta fase ndo serdo
apenas o tratamento sintomatico dos sintomas respiratdrios, mas também o tratamento
preventivo destinado a preservar a funcdo respiratdria, atraso da instalagdo dos sintomas

e progressao da doenga (Lannefors et al., 2004).

Fisioterapia respiratoria em criancas no primeiro ano de vida com fibrose quistica

As criangas no primeiro ano de vida s@o um grupo especial de utentes devido as
caracteristicas anatomicas e fisioldgicas do sistema respiratorio, predisposicdo para
refluxo gastroesofdgico, caracteristicas comportamentais, bem como devido a possivel

falta de sintomas pronunciados que podem confundir fisioterapeutas menos experientes.

Vale a pena salientar que a crianga assintomatica, no contexto de FQ, ¢ apresentada na
literatura anglo-saxdnica como uma crianga que ndo apresenta alteracdes na radiografia
da caixa tordcica, ndo apresenta ruidos respiratorios alterados, apresenta um choro ou
tosse provocada com som claro, ndo apresenta alteragdes do padrdo respiratorio,
frequéncia respiratoria e oximetria. Criancas sintomaticas apresentam uma (ou mais) das
seguintes alteracdes: alteragdes na radiografia da caixa tordcica, ruidos respiratorios
alterados, o som humido de tosse ou choro, padrdo respiratorio alterado, aumento da
frequéncia respiratoria e possiveis alteracdes da oximetria (Lannefors et al., 2004). No
entanto, existem estudos experimentais que consideram como criangas assintomaticas as
que ndo apresentam sintomas clinicos de doenga respiratdria cronica, mas sim alteragdes
estruturais nos pulmdes comprovadas por exames radioldgicos (Mott et al., 2009; Mott et
al., 2012). Assim, a definicdo “crianga assintomdtica” para criancas com FQ, pode exigir

revisdo ou esclarecimento.

As tarefas dos fisioterapeutas respiratorios no seguimento dos utentes com fibrose
quistica sdo bastante exigentes. Em primeiro lugar, ¢ necessario promover clearance
mucociliar e transporte de secre¢des, mantendo a fun¢ao pulmonar mais normal possivel

e retardar a progressdo da doenca, sem esperar por complicagdes sérias em utentes que
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podem ndo apresentar sintomas respiratérios clinicos (Lannefors et al., 2004; Button et
al., 2016). Em segundo lugar, ¢ necessario fazer o tratamento sintomatico a base do exame
objetivo usando as técnicas da higiene bronquica apropriadas para os pequenos utentes.
Além disso, uma das responsabilidades do fisioterapeuta consiste em ensinar os pais da
crianga a reconhecer sintomas respiratorios e a aplicar as técnicas da higiene bronquica,
atividades e exercicios fisicos apropriados a idade e condi¢do do pequeno utente no
domicilio, visto que a fisioterapia em utentes com FQ deve ser quotidiana ou até as vezes
pluriquotidiana. Esse ensino deve ser continuo e tendo em conta carateristicas proprias
da idade da crianga (Postiaux, 2004; Lannefors et al., 2004; Prasad et al., 2008). Os
resultados do tratamento dependem muito da qualidade da terapia que os pais fazem em
casa com os filhos. E por isso que ¢ importante desenvolver e manter habilidades dos pais
para realizar o tratamento. No entanto, ndo se pode esquecer do burnout dos pais das
criancas com doengas crdnicas, e, portanto, escolher cuidadosamente técnicas ou
exercicios que eles podem fazer sozinhos (Lannefors et al., 2004; Fitzgerald, George,

Somerville, Linnane, & Fitzpatrick, 2018).

O aparecimento de rastreio do Programa Nacional de Diagndstico Precoce permitiu
diagnosticar os bebés imediatamente apds o nascimento e descobrir a doenga numa fase
inicial, mesmo antes do inicio dos sintomas respiratorios. Esse avango também permitiu
aos especialistas conduzir os ensaios clinicos e comparar o estado de satde dos utentes
diagnosticados imediatamente apds o nascimento que receberam tratamento preventivo,
incluindo fisioterapia, e dos utentes cujo diagndstico tinha sido atrasado (Mérelle,
Scvhouten, Gerritsen, & Dankert-Roelse, 2001). No final dos anos 90 e inicio dos anos
2000 nos paises anglo-saxdnicos foram realizados os estudos que comprovaram que as
criancas que receberam o tratamento preventivo, incluindo fisioterapia, tiveram
mudangas estruturais significativamente menos pronunciadas nos pulmdes desde o

diagnéstico aos 1, 3, 6 e 10 anos de vida (Lannefors, et al., 2004; Nguyen et al., 2014).

Embora tenha havido estudos que confirmam o efeito positivo da fisioterapia sobre o
sistema respiratorio das criancas com FQ, mesmo na auséncia de sintomas clinicos, ainda

ndo existe consenso em relacdo ao volume desta intervengao e seu uso rotineiro.
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Prasad et al. (2008) conduziram um estudo usando o método Delphi com o objetivo
chegar a um consenso entre fisioterapeutas de Inglaterra em relagdo ao tratamento
fisioterapéutico das criangas assintomaticas. Os autores submeteram 16 afirmacdes
relacionadas a interven¢do em criangas recentemente diagnosticadas. Os peritos ndo
chegaram ao consenso em relagdo a uma das 16 afirmagdes, mais precisamente, a que diz que
o fisioterapeuta ndo iniciard o tratamento de rotina em criancas diagnosticadas até se
confirmar pela avaliacdo que a crianga apresenta sintomas que respondam a fisioterapia
respiratoria. Entretanto, os peritos concordaram que as técnicas da higiene bronquica ndo
devem ser retiradas da interven¢do em utentes assintomadticos, mas sim deve haver uma
énfase diferente do input. Os autores indicam que o facto de, por um lado, haver acordo
quanto a possibilidade de usar técnicas de higiene bronquica em criancas assintomaticas,
mas falta de acordo quanto ao seu uso de forma rotineira, por outro lado, requer mais
ensaios clinicos randomizados que poderiam confirmar a necessidade desta intervencao

em criangas assintomaticas e tirar quaisquer davidas (Prasad et al., 2008).

Abordagens existentes em fisioterapia respiratoria para criancas com FQ no

primeiro ano de vida

Atualmente, existem duas abordagens principais na fisioterapia respiratoria pediatrica -
anglo-saxonica e francéfona, entre as quais existem discrepancias em alguns aspetos,

especialmente nas técnicas da higiene bronquica.

As técnicas mais utilizadas da escola anglo-saxonica, aplicadas a criancas pequenas com
doencas pulmonares cronicas caracterizadas por hipersecre¢do, incluem drenagem
postural modificada com percussdo, infant positive expiratory pressure (infant PEP),
drenagem autogénica assistida. Vibra¢do e compressdo da grelha costal também
considerada técnica de fisioterapia respiratdria em criangas pequenas, mas menos
frequente. Como técnica de eliminagdo das secre¢des das vias aéreas proximais, a escola
anglo-saxonica preconiza o uso da aspirag¢do orofaringea ou nasofaringea. Essas técnicas
nos paises anglo-saxonicos sao usadas tanto para as criangas sintomadticas, bem como para

as criangas assintomaticas com FQ (Main & Denehy, 2016; Button et al., 2016).
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A escola francofona considera negativo o uso da drenagem postural cléssica em adultos
e criangas, e preconiza o uso da técnica de expiragdo lenta prolongada (ELPr) como
técnica da depuragdo das vias aéreas periféricas e desinsuflagdo nas criangas pequenas
(Postiaux, 2004). Como técnica de eliminag@o das secre¢des das vias aéreas proximais a
escola francofona recomenda a tosse provocada com pressdo traqueal e técnica da
desobstrucdo rinofaringe retrograda. A drenagem autogénica ndo ¢ considerada como
uma técnica aplicavel a criangas pequenas devido a auséncia da cooperacdo do lado do
utente e estd apenas recomendada para as criangas a partir dos 5-6 anos (Postiaux, 2004).
Em conexdo com a predisponéncia das estruturas bronquicas em utentes com FQ para o
colapso expiratorio, Postiaux (2004) ndo recomenda o uso de técnicas baseadas em
expiragdes forcadas nesta populagdo. Percussdes, pressdes — vibradas, sacudidelas sdo
apresentadas na literatura franc6fona como as modalidades das vibragdes manuais, que

também podem ser aplicadas nos lactentes (Postiaux, 2004).
Drenagem postural e drenagem postural modificada

Drenagem postural ¢ uma técnica emprestada da fisioterapia respiratoria de adultos, que
comegou a ser utilizada em criancas devido a falta de possibilidade da sua participacao
ativa (Lannefors et al., 2004). A técnica consiste em posicionar o doente em posi¢des
diferentes, por um determinado periodo em que a drenagem das secrecdes bronquicas
acontece em favor da gravidade. Além disso, em algumas posi¢des, o doente estd de
cabega para baixo num angulo de 30° (Main & Denehy, 2016). Na drenagem postural
classica para criangas, 4-6 posi¢des foram usadas com um angulo de inclinagdo da cabega
de 15-30 graus e combinado com percussdes e vibragdes da grelha costal (Button, Heine,

Catto-Smith, Phelan, & Olinsky, 1997; Phillips, Pike, Rosenthal, & Bush, 1998).

Ap0s a aplicagdo da drenagem postural ter sido posta em questdo, por causa do risco de
agravamento do refluxo gastroesofagico em criangas, em vez da drenagem postural
classica foi proposta uma alternativa que consiste em drenagem postural modificada sem
inclinagcdo da cabeca para baixo (Button et al., 2003). Button et al. (2003) observou,
durante 5 anos, 20 bebés diagnosticados com FQ ap6s o nascimento. A idade média das
criangas no inicio do estudo foi de 2,1 meses. Os autores compararam a drenagem postural

classica e modificada, combinada com percussdes e vibracdes da grelha costal. A
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drenagem postural modificada consistiu em: decubito dorsal com 30 graus da elevacao
da cabeca, dectbito ventral horizontal, decubitos laterais horizontais. Para as criancas
assintomaticas os investigadores realizaram uma sessdo por dia, durante periodos de
exacerbagdes - 2-3 sessdes. A medida que as criangas crescem e aumentam as suas
oportunidades para colaborar e participar, os autores do estudo iam adicionando varias
atividades fisicas, jogos, soprar bolhas e riso. Apds cinco anos, os autores do estudo
concluiram que no grupo da drenagem postural modificada, durante os primeiros 12
meses apos o diagndstico, as criangas apresentaram menos dias com sintomas
respiratdrios nas vias aéreas superiores e precisavam de menos tratamentos com
antibidticos. Durante 5-6 anos as criancas deste grupo apresentaram os parametros da
fungdo pulmonar significativamente melhorados e menos alteragdes estruturais nos
exames radioldgicos do que as criancas do grupo da drenagem postural classica. Além
disso, os autores concluiram que a drenagem postural modificada ¢ a abordagem mais

apropriada para as criangas assintomaticas (Button et al., 2003).

No ultimo grande estudo longitudinal de coorte de Nguyen et al. (2014), a evolucdo da
fungdo pulmonar tem sido investigada durante 1 ano, em 72 recém-nascidos
diagnosticados com FQ, que receberam o tratamento padronizado descrito no protocolo.
Embora o objetivo deste estudo ndo tenha sido estudar os efeitos da fisioterapia
respiratdria, as criangas participantes no estudo, juntamente com o tratamento
farmacologico, receberam tratamento fisioterapéutico, que incluiu técnicas como a
drenagem postural modificada com percussdo, exercicios e PEP. Os autores concluiram
que, com o tratamento existente e usando um tratamento padronizado (incluindo
tratamento farmacoldgico e ndo farmacoldgico), a funcdo pulmonar ndo piorou, mas

melhorou durante 1 ano de vida (Nguyen et al., 2014).

A revisdo sistemadtica de Freitas et al. (2015), dedicada ao assunto da ocorréncia do
refluxo gastroesofagico durante aplicacdo da drenagem postural classica e modificada em
criangas pequenas com FQ, foi feita com base em apenas dois estudos experimentais,
incluindo o estudo descrito acima de Button et al. (2003). Os autores referem, que um
estudo demonstrou que a drenagem postural modificada com 30 graus da elevagdo da

cabeca foi associada com menos episodios de refluxo gastroesofagico, mas outro estudo
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ndo revelou a diferenga entre os tipos da drenagem postural relacionada com a frequéncia
do aparecimento do refluxo. Os autores apontam para a auséncia de evidéncia robusta que
permitiria escolher entre os dois tipos de drenagem postural, devido a pequena quantidade
de estudos, pequenas amostras e a impossibilidade de meta-andlise. No entanto por causa
de alguns episddios do refluxo gastroesofagico, os autores defendem que os

fisioterapeutas devem escolher cuidadosamente a sua estratégia de interven¢ao (Freitas

etal., 2015).

Este estudo foi revisto em 2018 pelos mesmos autores. A conclusdo foi igual a da revisao
de 2015. Os autores indicaram que nao previam outros resultados em estudos posteriores

que pudessem afetar a sua conclusdo e informam que ndo planeiam rever este estudo

(Freitas et al., 2018).
Percussoes, vibracoes, compressoes

Percussdes em criangas representam pancadas ritmicas num determinado segmento da
grelha costal com as pontas dos dedos, mdo em concha ou com mdscara de silicone com
a frequéncia de 4,6 — 8,5 Hz. O efeito fisiologico € baseado na oscilagao do fluxo aéreo e
aumento do fluxo expiratorio, que, por sua vez, facilita clearance mucociliar através da
estimulagdo dos batimentos das cilias epiteliais e alteragdo da viscosidade do muco (Main

& Denehy, 2016).

As vibragdes e compressdes da grelha costal s3o movimentos oscilatorios iniciados no
final da inspiracdo e aplicados durante a fase expiratoria. O efeito fisioldgico ¢ devido a
criagdo do fluxo anular nas vias aéreas que permite o transporte das secre¢des na direcao

das vias aéreas proximais (Main & Denehy, 2016).

Postiaux (2004) descreve as saculidades, percussdes, pressdes-vibradas, pressdes por
sacudidelas, manual e vibratoria, como modalidades da vibracdo manual, que pode
constituir uma técnica coadjuvante em situagdes da obstru¢ao das vias aéreas proximais
e na situagdo quando a mobilizacdo das secrecdes se torna dificil devido a adesividade

dessas (Postiaux, 2004).
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Percussdes, vibragdes e compressdes da grelha costal sdo consideradas como as técnicas

coadjuvantes em ambas as escolas da fisioterapia. Na escola anglo-saxonica sao aplicadas

junto com drenagem postural / drenagem postural modificada e juntos sdo chamados

chest physical physiotherapy. A evidéncia da aplicagdo destas técnicas nos estudos

experimentais considera-se juntamente com a drenagem postural / drenagem postural

modificada.
Expiracao lenta prolongada (ELPr)

A técnica representa uma pressdao manual simultdnea abdominal e toracica exercida pelo
fisioterapeuta no final da fase expiratdria e prosseguida até ao volume residual. A crianga
encontra-se na posicdo decubito dorsal. A técnica é aplicada para a desinsuflacdo

pulmonar e higiene bronquica das vias aéreas distais (Postiaux, 2004).

Estudos experimentais com aplicagdo da técnica da expirac¢do lenta prolongada (ELPr)
foram realizados em criangas com bronquiolites viral agudo (Postiaux et al., 2011) e
lactentes com sibilancia recorrente (Lanza, Wandalsen, Lopes da Cruz, & Solé, 2012).
Embora a eficécia dessas técnicas a curto prazo e auséncia dos efeitos secundarios tenham
sido comprovadas nesses estudos, entre estudos publicados em inglés, ndo se encontra
nenhum estudo experimental realizado em criangcas com FQ. Além disso, a técnica ¢
focada nos resultados da auscultagdo pulmonar, durante a qual observa-se respiracao
sibilante nos pulmdes. At¢é ao momento nenhum estudo foi realizado nas criangas

clinicamente assintomaticas com doeng¢a pulmonar cronica.
Positive expiratory pressure (PEP)

Para PEP em criangas usa-se uma mascara facial, enquanto o pequeno utente esta ao colo
de um dos pais ou fisioterapeuta. O uso da méscara de PEP pode ser combinado com os
tais movimentos ativos como sentar e balancar na bola de Bobath. Dado que a crianca
ndo consegue conscientemente alterar o volume da respiracao, as mudangas nos volumes
pulmonares acontecem gragas a atividade fisica. O efeito fisioldgico ¢ devido ao fato de
que a pressdo positiva na expiragdo previne o encerramento precoce das vias aéreas e

promove a passagem do fluxo aéreo através da zona da obstrugdo, facilitando a
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distribuicdo ventilatdria nos pulmdes da crianga e potencialmente promovendo a

mobilizagdo das secre¢des (Main & Denehy, 2016).

Os dados sobre a eficacia da técnica em criangas menores de um ano sao muito escassos.
Os autores das revisdes da literatura sobre as técnicas da higiene bronquica em criangas
pequenas referem-se apenas a um ensaio randomizado de 1 ano de duracio, realizado por
Constantini et al. (2001) em 26 recém-nascidos. Os resultados desse estudo demostraram
que a terapia de PEP ¢ igualmente eficaz como a de drenagem postural, que ¢ segura e
preferida pelos pais das criangas (como foi citado em Lannefors et al., 2004; Prasad et al.,

2008; Lee, Button, & Tannenbaum, 2017).
Drenagem autogénica assistida

A drenagem autogénica assistida foi adaptada para criangas pequenas que nao colaboram
durante a intervengdo. A crianga encontra-se ao colo da fisioterapeuta / pais. Se o
fisioterapeuta estd sentado e a balangar na bola de Bobath ao mesmo tempo, entdo isso
pode ter efeito relaxante na crianga e também aumentar a velocidade do fluxo expiratorio.
O fisioterapeuta coloca as mados na grelha costal e manipula a respiracdo da crianga,
prolongando a expiracao até ao volume residual. O efeito fisioldgico ¢ devido a promogao
da respiracdo de diferentes volumes pulmonares e aumento do fluxo expiratorio que por
sua vez reduz a adesdo das secre¢des bronquicas e promove transporte dessas na direcao
das vias aéreas proximais (Lee et al., 2017). Essa técnica ndo ¢ facil de usar nem para

fisioterapeutas nem para utentes e requer alguma experiéncia pratica (Button et al., 2016).

Nos estudos dos ultimos anos foi investigada a eficacia dessa técnica em grupos de
criangas internadas com bronquiolitis aguda e pneumonia (Van Ginderdeuren et al., 2017;
Corten, Jelsma, Human, Rahim, & Morrow, 2017). Em ambos os estudos, o critério de
exclusdo foi quaisquer comorbidades cardiorrespiratorias, incluindo fibrose quistica, e a
técnica foi usada em criangas com doengas respiratorias agudas, e ndo com doencas
cronicas, e certamente nao em criangas assintomaticas. O estudo de Corten et al. (2016),
em que participaram 29 criangas com idade média de 3,5 meses com pneumonia nao
complicada, ndo revelou nenhuma diferenca clinicamente significativa entre o grupo de

intervencdo e o grupo de controlo. Ao mesmo tempo, ndo foram encontrados nenhuns
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efeitos colaterais do uso dessa técnica (Corten et al., 2016). J& o estudo de Van
Ginderdeuren et al. (2017), em que participaram 93 criangas menores de 24 meses com
bronquiolitis aguda, fez a comparacdo da drenagem autogénica assistida, ventilagdo
percussiva intrapulmonar e balangar no fitball (grupo de controlo). O resultado demostrou
que a drenagem autogénica assistida, e a ventilagdo percussiva intrapulmonar sio
igualmente eficazes na remoc¢ao de secre¢des do trato respiratorio a curto prazo (Van

Ginderdeuren et al., 2017).
Aspiracio nasofaringea e orofaringea

Ambas as estratégias sdo praticadas em criangas pequenas para desobstru¢do das vias
aéreas superiores. Mas a pratica de aspiracdo, especialmente quando usada
frequentemente, em todas as suas variantes pode causar efeitos adversos como:
hipoxemia, trauma mecanico, apneia, broncospasmo, laringospasmo, atelectasia,
arritmias cardiacas, dor e desconforto, sangramento. Este procedimento pode ser muito
doloroso e angustiante para as criancas. Aspiracdo ndo ¢ recomendada como pratica de
rotina e deve ser usada somente quando todas as outras maneiras de provocar tosse eficaz

sdo esgotadas (Main & Denehy, 2016; Edwards, 2018).

Tosse provocada com pressao traqueal e técnica da desobstrucio rinofaringea

retrograda

A pressao traqueal consiste em estimulacdo dos recetores mecanicos da parede da traqueia
extratoracica através da pressdo curta do polegar do fisioterapeuta sobre a zona
supraesternal. Para «encaminhar» a tosse na diregdo cefilica, o fisioterapeuta controla o
cinto abdominal através do handling e ligeira pressao, facilitando contragdo dos musculos
abdominais do bebé. Usa-se para provocar uma tosse reflexa em criangas pequenas que

ndo podem cooperar e tossir ativamente (Postiaux, 2004).

A técnica da desobstrugdo rinofaringe retrograda (DRR) consiste na manobra inspiratdria
forcada. A manobra pode ser acompanhada ou ndo com instilagao local de uma substancia
terapéutica e utiliza-se em lactentes com menos de 24 meses de idade com o objetivo de

desobstru¢do da rinofaringe (Postiaux, 2004).
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Gomes, Calvete, Rosito, & Donadio (2016) conduziram um ensaio randomizado em 114
lactentes até aos 12 meses de idade diagnosticados com bronquiolitis aguda a fim de
compararem a técnica da DRR com a aspiragdo nasofaringea. Neste estudo uns dos
critérios de exclusdo foram as doengas respiratorias cronicas, incluindo FQ. Os autores
avaliaram a frequéncia cardiaca e respiratdria, saturagdo periférica, os sinais do distress
respiratdrio (adejo nasal, tiragem, cianose) e ruidos respiratorios e adventicios, e efeitos
secunddrios como sangramento nasal, transpiragdo e voOmitos. Os resultados
demonstraram a diminuigao significativa da frequéncia cardiaca e esforgo respiratorio no
grupo de DRR e menor incidéncia dos vomitos e sangramento nasal do que no grupo da
aspiracdo nasofaringea. Os autores concluiram, que DRR ¢ uma técnica eficiente e segura
em comparagdo com aspiracdo nasofaringea, e pode ser aplicada em criangas com

bronquiolite aguda e obstru¢do das vias aéreas superiores (Gomes et al., 2016).

O regime e volume da fisioterapia respiratoria para criancas com FQ

O regime da fisioterapia respiratdria para criangas com FQ € prescrito na literatura anglo-
saxonica. Para criangas assintomaticas, a literatura anglo-saxdnica recomenda 1-2 sessdes
da fisioterapia respiratoria diariamente. Para as criangas sintomaticas — 2-4 sessdes. O
tratamento fisioterapéutico deve ser realizado antes ou 1-2 horas depois das refeigdes. A
drenagem postural modificada em 5 posi¢des deve ser complementada com percussdes
ou compressoes durante 3-5 minutos em cada posi¢do. Uma sessdo de fisioterapia deve
durar no maximo 25 minutos. Outras técnicas como PEP, drenagem autogénica, jogos e
atividade fisica apropriada a idade podem ser introduzidas, conforme as necessidades

individuais da crianga e familia (Button et al., 2016).
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Metodologia

Problema do estudo

Problema do presente estudo ¢ a inexisténcia da opinido consensual dos fisioterapeutas
respiratdrios pedidtricos quanto as técnicas da higiene bronquica, regime e volume de
fisioterapia respiratoria em criancas no primeiro ano de vida diagnosticadas com FQ logo

apOs 0 nascimento, tanto na presen¢a como na auséncia de sintomas respiratdrios clinicos.

Objetivos de estudo

O objetivo principal do presente trabalho sera atingir o consenso entre os profissionais de
fisioterapia respiratoria pediatrica em Portugal a respeito de abordagem em criancas do
primeiro ano de vida com FQ. O objetivo especifico do presente trabalho sera desenvolver
as linhas orientadoras para a tomada de decisdo sobre a intervengdo em criangas
diagnosticadas com fibrose quistica logo apds o nascimento, através do rastreio do

Programa Nacional de Diagnostico Precoce em Portugal.

Desenho do estudo

O presente estudo representa uma investigagdo por método qualitativo exploratorio e
descritivo - método Delphi — o método da combinacdo sistemdtica das opinides e
conhecimentos do grupo de peritos sobre um determinado tema de modo a chegar ao
consenso em situacdes quando a evidéncia cientifica ¢ limitada ou inadequada, ou quando
h4 demasiada informagdo ou provas contraditorias em relagdo a um determinado assunto
(Donohoe & Needham, 2009; Avella, 2016). O método Delphi ¢ um método
predominantemente qualitativo, mas pode apresentar a componente quantitativa na parte
da interpretacdo dos resultados. O presente estudo serd realizado pelo método Delphi
modificado, em que a lista inicial das afirmagdes ndo sera formulada por um grupo de
especialistas, mas sim por um investigador a base da pesquisa eletronica da literatura
cientifica relevante (Avella, 2016). O desenho basico de Delphi inclui formagao do grupo
ou grupos de peritos que respondem as afirmagdes ou questdes relacionadas com a area
do estudo durante o ciclo de iteragdes especificas, que se chamam rondas de Delphi. O
objetivo de todo o processo ¢ alcancar consenso sobre as questdes ou afirmacdes.

Geralmente, em estudos por método Delphi o consenso ¢ atingido no caso de 55-100%
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de concordancia. Considera-se como padrdo a concordancia de 70% (Avella, 2016). No

entanto, na maioria dos estudos na area médica, o consenso ¢ obtido s6 com 80% de

concordancia. No presente estudo, sera formado um grupo de especialistas que

responderdo ao painel de 27 afirmagdes. O processo incluird no maximo trés rondas. O

consenso de Delphi sera obtido caso houver 80% de concordancia em relagdo a cada

afirmacdo. O desenho de estudo mais detalhado estd apresentado no Apéndice A.

Populacgio alvo

A populacdo alvo do presente estudo serdo os fisioterapeutas dos centros de satde,
clinicas privadas e hospitais das regides de Lisboa, Porto e Coimbra, que trabalham na
area da Fisioterapia respiratoria pediatrica e fisioterapeutas professores que tiveram ou

tém experiéncia pratica com criancas com fibrose quistica.

Amostra e técnica da amostragem

Uma amostra dos fisioterapeutas especialistas que constituirem o painel de peritos sera
definida pela técnica da amostragem nao-probalistica por julgamento (Elfil & Negida,
2017). A dimensao do painel de peritos no método Delphi tipicamente varia entre 10 e
100 participantes (Avella, 2016). Neste estudo, dada a raridade da doenca e o nimero

limitado de especialistas nesta area, a dimensao esperada da amostra ¢ de 15 peritos.

Critérios de inclusao

Os critérios de inclusdo no estudo para potenciais participantes serdo: 1) competéncia
avancada com o nivel de escolaridade de mestrado e experiéncia pratica minima de um
ano no tratamento de criancas no primeiro ano de vida com FQ; 2) competéncia avancada
com o nivel de escolaridade de doutoramento e experiéncia pratica minima de um ano no
tratamento de criangas no primeiro ano de vida com FQ); 3) formacgao especifica na area
da fisioterapia respiratéria pedidtrica e experiéncia pratica minima de um ano no
tratamento de criangas no primeiro ano de vida com FQ; 4) experiéncia pratica em
fisioterapia respiratdria pediatrica minima de 10 anos em qualquer tipo de instituicdo
(hospitais, clinicas privadas, domicilio) com experiéncia minima de um ano no tratamento
de criangas no primeiro ano de vida com FQ. Para participar no projeto de investigagao,

o fisioterapeuta deve atender a pelo menos um dos critérios acima referidos.
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Instrumento de recolha de dados

O instrumento do presente estudo ¢ o painel de afirmagdes, que se divide em trés
dominios: aspetos gerais da fisioterapia em FQ (1-13), intervencao — técnicas de higiene
bronquica (14-23), regime da fisioterapia em FQ (24 - 27) (Apéndice B). As afirmacdes
serdo compiladas em formato do painel na base da plataforma on-line Welphi
(https://www.welphi.com), aplicando a escala de Linkert de 7 pontos (7-point Linkert
scale) de modo a avaliar o nivel de concordancia (Toma & Picioreanu, 2016). Serdo
sugeridas as seguintes op¢des de resposta: 1 — discordo totalmente, 2 — discordo
moderadamente, 3 — discordo ligeiramente, 4 — neutral, 5 — concordo ligeiramente, 6 —
concordo moderadamente, 7 — concordo totalmente. As opg¢des de respostas serdo

colocadas na pagina em formato horizontal e ordem crescente.

A Escala de Linkert ¢ o instrumento psicométrico mais utilizado em diferentes
investigacoes a base de questionarios. O nimero de opg¢des da resposta pode variar de 2
a 19. Diferentes investigadores testaram diferentes op¢des em termos da capacidade
cognitiva dos entrevistados e da capacidade do cérebro humano perceber e organizar o
estimulo unidimensional. Varios estudos confirmaram que a escala de 7 pontos ¢ a mais
confidvel e valida (Toma & Picioreanu, 2016). A aplicacdo do ponto “neutral” também
tinha sido estudada. Toma & Picioreanu (2016) informam que varios investigadores na
area da psicologia estudaram as razdes da incidéncia da escolha “neutral” e chegaram as
seguintes conclusdes: a incidéncia da escolha deste ponto ¢ mais baixa quando as opgdes
de resposta sdo suficientes; a escolha deste ponto tinha a ver com a necessidade de
reformular a pergunta; a escolha desta resposta esta relacionada com uma baixa
capacidade cognitiva dos respondentes (Toma & Picioreanu, 2016). No caso do presente
trabalho, o Gltimo argumento nao pode ser valido, e as opgdes de resposta sao suficientes
para fazer uma escolha deliberada. Tendo isso em conta, a resposta “neutral” seré incluida

como uma das possiveis respostas no painel de afirmagdes.
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Pré-teste

O pré-teste foi realizado em janeiro de 2019 com a participacdo de dois fisioterapeutas
especializados em fisioterapia respiratoria pedidtrica, a fim de analisar o painel de
afirmacdes quanto a deficiéncias, tanto em termos de sintaxe, como a adequacdo da
informacdo fornecida. A versdo inicial do painel de afirmag¢des continha 39 afirmagdes
sem divisdo em dominios. Durante o pré-teste foi detetada falta de exatiddao em algumas
afirmagdes, redundancia de informagdes e ambiguidade de sintaxe (Anexo A). A base do
feedback do pré-teste e da subsequente andlise mais aprofundada da literatura cientifica,

foi elaborada nova versdo do painel de afirmagdes.

Procedimento de aplicagio

Na fase preparatdria do presente estudo foi feita revisdo da literatura cientifica através da
pesquisa eletronica nas bases de dados Cochrane Library, PubMed, ScienceDirect,
BioMed Central e Google Scholar com utilizagdo das palavras-chaves em inglés:
respiratory physiotherapy, cystic fibrosis, airway clearance techniques, chest physical
therapy, asymptomatic children em varias combinacdes. Esta pesquisa eletronica foi
realizada no periodo de outubro de 2018 até abril de 2019. A base da revisio da literatura
foram definidos o objeto e objetivos do estudo e o painel inicial de afirmagdes
relacionadas a aspetos gerais da fisioterapia em criangas diagnosticadas com FQ logo
apOs o nascimento, técnicas de higiene bronquica, volume e regime da fisioterapia
respiratdria. O painel inicial de 39 afirmagdes foi testado em 2 especialistas em janeiro
de 2019. Tendo em conta o feedback do pré-teste e os resultados da analise mais
aprofundada da literatura cientifica, foi elaborada nova versdo do painel de 27 afirmagdes
divididas em trés dominios. Todas as afirma¢des foram analisadas do ponto de vista do
nivel de evidéncia por tipo de estudo, com base no qual elas foram formuladas (Apéndice

B) (Wright, Swiontkowski, & Heckman, 2011).

A seguir, sera definido o grupo de peritos, que responderdo as afirmacdes durante as
rondas de Delphi. A Associagdao Portuguesa de Fisioterapeutas (APFISIO), Associacdo
Nacional de Fibrose Quistica (ANFQ) e a Associagdo Portuguesa de Fibrose Quistica
(APFQ) serdo contactadas através de e-mail com explicacdes dos objetivos do presente

estudo e pedido da assisténcia de encontrar os fisioterapeutas nesta area (Apéndice C).
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Depois da selecdo de peritos de acordo com os critérios da inclusdo e tipo da amostragem,
apontadas anteriormente, serd formado o painel de peritos. Em seguida, serdo enviados
por e-mail os convites de participagdo no estudo com explicacao dos objetivos do mesmo,
consentimento informado e instrugdes detalhadas da participagdo (Apéndice D). Uma
vez recebida a confirmag¢do da sua disponibilidade para participarem no estudo, ser-lhes-
a4 apresentado o painel de afirmacgdes através do e-mail com o link para plataforma on-
line Welphi, onde serd disponibilizado o painel de afirmagdes. Assim, comegard a

primeira ronda de Delphi, cujo prazo sera de um més.

Durante a primeira ronda os peritos serdo solicitados a fornecer comentarios e sugerir
itens adicionais com base na sua propria experiéncia, a fim de impedir que o investigador
controle ou limite alternativas (Avella, 2016). Desse modo, o objetivo da primeira ronda
sera também detetar qualquer deficiéncia, redundancia de informagdes e fornecer clareza
na compreensao das afirmagdes do ponto de vista de sintaxe. Nas proximas duas rondas,

os peritos também serdo encorajados a fazer comentarios.

Todas as respostas e comentarios do painel de peritos da primeira ronda serdo analisados
e consolidados pelo investigador usando a plataforma on-line Welphi. O consenso sera
considerado alcangado quando a concordancia atingir 80% para cada uma das afirmacgodes.
Se depois da primeira ronda 80% dos participantes marcarem qualquer afirmagdo de 5 a
7 valores, ela ja ndo participard mais nas proximas rondas como a afirmacao sobre a qual
foi atingido o consenso. Se o consenso de qualquer afirmacdo serd menos que 80%, tal
afirmacdo terd de ser alterada ou completada. As afirmacdes serdo adaptadas e
modificadas durante o processo de investigagdo de ronda para ronda, tendo em
consideracdo as respostas e comentarios dos peritos, para que um consenso seja atingido,
de tal forma que a versao final das afirmagdes seja aceitavel para todos os peritos (Avella,

2016).

O estudo terminard, se, apds a primeira ronda, o consenso for alcancado em todas as
afirmagdes. Se ndo houver consenso em relagdo a todas as afirmagodes, o estudo
continuard sendo o painel de afirmagdes corrigidas e /ou modificadas, juntamente com o
feedback dos resultados da primeira ronda novamente enviados para o painel de peritos

para se iniciar uma segunda ronda, cujo prazo serd de um més também. As rondas repetir-

Yulia Pavlova — maio 2019 - Escola Superior de Saude Atlantica

23



Consenso dos Peritos portugueses na abordagem em fisioterapia respiratoria de criangas no primeiro ano
de vida com fibrose quistica - Licenciatura em Fisioterapia
se-d0 até que o consenso seja atingido em relagdo a todas as afirmagdes. No entanto, no
presente estudo serd realizado um maximo de 3 rondas. Se no final da 3? ronda nao for
alcancado um consenso igual a 80% para qualquer afirmagdo, esta afirmacdo sera
reconhecida como a sem consenso. O tempo total planeado do estudo, juntamente com o
tempo da fase preparatoria, busca de especialistas e analise dos dados, serd de 5 meses no
maximo. No final do estudo sera feita a analise qualitativa e quantitativa dos resultados
obtidos e elaborado o relatorio final do estudo, que serdo enviados para os participantes
do estudo juntamente com uma carta de agradecimento por terem participado nele e um

pedido para deixarem o seu feedback construtivo sobre o mesmo.

Plano de tratamento de dados

Os dados obtidos em cada ronda serdo analisados pelo investigador com ajuda da
plataforma on-line Welphi, que possui todas as ferramentas necessarias da estatistica
descritiva. As regras de avalia¢ao do nivel de consenso que o investigador aplicard a cada
afirmacao, ou seja, o alcance de 80%, serdo inseridas no programa de pesquisa durante o
seu langamento. O programa também acompanharé o nivel de participagdo no estudo por
parte do painel de peritos. Os resultados finais do estudo serdo também analisados na
mesma plataforma. Além disso, através da determinag¢do da mediana e da variancia serdo
calculadas a tendéncia central e dispersao. Para uma andlise mais aprofundada e tomada
de decisdo ponderada, serd determinado o grau de consisténcia das opinides do grupo de
especialistas através da determinag@o do coeficiente da concordancia de Kendall (Joshi,
Kale, Chandel, & Pal, 2015). A analise descritiva dos resultados obtidos também sera
feita em forma de narrativa, em que serdo destacados todos os aspetos importantes do
estudo, incluindo as afirmag¢des que conseguiram o consenso, informagdo sobre
modificacdes das afirmagdes ao longo do estudo, bem como as informagdes sobre os itens

acerca dos quais ndo tinha sido possivel chegar a um consenso.
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Reflexoes finais e conclusoes

A ideia do presente projeto surgiu no contexto de um estudo aprofundado do papel da
fisioterapia no acompanhamento de lactentes com FQ. Apos estudar a literatura cientifica
dos diferentes anos e comparar a experiéncia de diferentes paises com as abordagens
existentes em fisioterapia respiratéria em criangas com FQ em Portugal, ficou claro que
existem certas lacunas na pratica clinica. Um dos principais obstaculos com utentes
jovens ¢ a necessidade de intervengdo fisioterapéutica na fase em que o diagnodstico ja
estd definido, mas os sintomas clinicos respiratorios ainda ndo se manifestaram. Outro
aspeto igualmente importante e controverso da intervencao nesta populagdo foi a escolha

das técnicas de higiene bronquica adaptadas por escolas diferentes.

No presente trabalho, foram consideradas duas abordagens basicas da fisioterapia
respiratdria no tratamento de lactentes no primeiro ano de vida com fibrose quistica: a
abordagem da escola anglo-saxonica e a da escola francofona, mas também a evidéncia
cientifica atual. A escola anglo-saxdnica de fisioterapia atualmente reconhece a auséncia
de uma forte base de evidéncias técnicas da higiene bronquica para lactentes e criangas
pequenas. Main & Denehy (2016) indicam que as técnicas para criangas foram adaptadas
das técnicas usadas para utentes adultos e precisam formar a sua propria base de
evidéncias com base em estudos experimentais envolvendo os lactentes e criancas
pequenas (Main & Denehy, 2016). Embora a escola francofona de fisioterapia ndo
concorde com o uso de certas técnicas com a anglo-saxonica, realiza a sua pesquisa com
a participagdo de lactentes principalmente em casos de doengas respiratorias agudas,
como bronquiolite aguda e pneumonia, e exclui dos seus estudos as criangas com doengas

cardiorrespiratdrias cronicas (incluindo FQ).

Os estudos experimentais de criancas pequenas com fibrose quistica apresentam varias
limitagdes. O tamanho da amostra, vulnerabilidade desta populacdo, outras possiveis
morbidades dos utentes, variagdo dos sintomas e limitacdes da avaliacdo objetiva da
funcdo pulmonar, sdo as limitacdes mais comuns. Sobretudo, uma grande questao ética
levanta-se em relagdo a sua participagdo no estudo experimental do grupo de controlo,
que ndo receberd o tratamento, prejudicando o estado de satide da crianga e levando a

uma lesdo irreversivel nos pulmdes (Prasad et al., 2008). Por todas estas razdes os
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resultados devem ser cuidadosamente interpretados pelos fisioterapeutas e a decisdo da
aplicacdo dessa ou aquela estratégia deve basear-se: no entendimento claro da patogénese
da doenga, tendo em conta a sua caracteristica para ser assintomatica no inicio da vida;
no conhecimento das caracteristicas anatomicas e fisiologicas do sistema respiratorio de
lactentes; no conhecimento das técnicas de fisioterapia respiratoria e seu efeito sobre a
mecanica respiratoria das criangas; em monitoramento constante da evidéncia cientifica
nesta area. Um ponto muito importante a considerar aquando da intervencao em criangas
com doengas cronicas € o burnout, que afetara inevitavelmente tanto os doentes como os

seus pais ou cuidadores.

A investigacao planeada permitird consolidar as opinides dos fisioterapeutas portugueses
baseadas em conhecimentos praticos e tedricos, € com base nisso criar um conjunto dos
principios, derivados dessas opinides, para tomada de decisdo na pratica clinica em
criangas pequenas com fibrose quistica, considerando todas as nuances da intervencao

nesta populacdo. Este estudo tera, sem duvida, vantagens e desvantagens.

As desvantagens podem ser divididas em desvantagens derivadas do investigador e
desvantagens e limitagdes derivadas do painel dos peritos. O investigador escolheu o
método Delphi modificado, o que implica a formulagdo do painel das afirmagdes sem a
participagdo de profissionais experientes, com base na literatura estudada, o que pode
afetar a “pureza” do estudo, mesmo com todas as tentativas do investigador de evitar a
sua influéncia pessoal no processo. Para minimizar os riscos do bias do investigador ¢é
possivel requerer a presenca de especialistas terceiros, especializados no método Delphi
(Avella, 2016), de modo a evitar influéncias indevidas do investigador no processo da
investigacdo. Também ¢ importante que os participantes do painel de peritos expressem
a sua opinido sobre afirmagdes e sugiram possiveis alternativas. As limitagdes derivadas
do painel de peritos deste projeto serdo relacionadas com o numero de especialistas. A
doenca apresentada pelo projeto ¢ rara para Portugal e ha poucos especialistas nesta area.
Talvez os critérios para selecionar os participantes do painel de peritos terdo que se
ajustar. Outra limitagdo pode ser a adesdo dos participantes ao processo de investigagao.
Uma das desvantagens derivadas do painel de peritos ¢ também o seu anonimato. Esse

fator apresenta os dois lados. Por um lado, o anonimato deve ser mantido para que a
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opinido de outros participantes ndo afete a opinido individual de cada especialista.

Teoricamente, mesmo que varios especialistas participantes do estudo trabalhem na

mesma institui¢do, eles podem ndo estar cientes da participagdo de seus colegas. Mas na

pratica esta condicdo sera dificil de cumprir. Por outro lado, o anonimato pode afetar a

motivacdo dos participantes e a gravidade da sua abordagem.

As vantagens deste método de pesquisa sdo a flexibilidade do desenho de estudo e a
disponibilidade de instrumentos on-line, o que simplifica a comunicagdo com os
participantes da investigacdo e a analise dos dados obtidos. Outras vantagens sdo a falta
de restrigdes geograficas e temporais. Os participantes terdo um més para responder a
cada uma das trés rondas, mas ndo estardo limitados a horas de trabalho ou dias da semana
e poderdo responder a afirmagdes num momento em que eles se sintam confortaveis. A
vantagem inegavel do método ¢ a capacidade de partilhar conhecimento, expandi-lo e
gerar novas ideias (Avella, 2016). Este estudo abrange uma drea muito restrita de
fisioterapia respiratoria. Talvez alguns dos especialistas tenham uma opinido especial
sobre intervencdo em criangas pequenas com fibrose quistica, confirmado pela pratica,
mas nao expressado até agora devido a preocupacdo em ndo encontrar pessoas com a
mesma opinido e a incapacidade de conduzir pesquisas experimentais para sua

confirmacgao cientifica devido ao pequeno nimero de doentes.

FQ ¢ uma doenga cronica, progressiva e incapacitante, que afeta a qualidade de vida dos
utentes e suas familias. O acompanhamento e tratamento dos utentes com FQ exige uma
abordagem multidisciplinar ao longo de toda a sua vida. A fisioterapia € a parte integrante
€ muito importante no acompanhamento desses utentes, sendo o seu papel comprovado e
reconhecido pela comunidade cientifica. Os fisioterapeutas portugueses tém amplos
conhecimentos tedricos e praticos. A implementacdo deste projeto poderia ajudar a

consolidar o conhecimento e fortalecer a posicao da fisioterapia em Portugal.
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Apéndices

Yulia Pavlova — maio 2019 - Escola Superior de Saude Atlantica

35



Consenso dos Peritos portugueses na abordagem em fisioterapia respiratdria de criangas no primeiro ano
de vida com fibrose quistica - Licenciatura em Fisioterapia

Yulia Pavlova — maio 2019 - Escola Superior de Saude Atlantica

36



Consenso dos Peritos portugueses na abordagem em fisioterapia respiratdria de criangas no primeiro ano
de vida com fibrose quistica - Licenciatura em Fisioterapia

Apéndice A. Desenho do estudo

Figura 1. Desenho do estudo (adaptado de Donohoe & Needham, 2009).
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Apéndice B. Painel final das afirmac¢des com niveis de evidéncia por tipo de estudo

Tabela 1. Painel final das afirmac¢des com niveis de evidéncia por tipo de estudo

Dominio Afirmacio Nivel de evidéncia

1 | Apés a confirmacdo do diagnéstico (newborn \Y%
Aspetos gerais screening), os pais/cuidadores devem = ser
da fisioterapia encaminhados para os especialistas da fisioterapia
em FQ respiratoria (Prasad et al., 2008).

2 | Hoje em dia existe evidéncia cientifica suficiente
que confirma a necessidade da fisioterapia
respiratéria de rotina nas criangas a partir do
diagnoéstico mesmo se a crianga se encontra
clinicamente assintomadtica pois as alteragdes
estruturais do sistema respiratorio comecam a
manifestar-se desde o nascimento (Mott et al.,
2011; Nguyen et al., 2013).

II

3 | As primeiras sessdes (com ensino dos \Y%
pais/cuidadores) da fisioterapia devem ser
realizadas pelo fisioterapeuta que tem experiéncia
com FQ (Prasad et al., 2008).

4 | A partir da primeira consulta o fisioterapeuta v
ensina os pais/cuidadores a reconhecer os sintomas
respiratorios e a aplicar as técnicas respiratorias
adequadas para fazer no domicilio mesmo se a
crianga se encontra assintomdtica (Button et al.,
2000; Prasad et al., 2008; Postiaux, 2004).

5 | Abordagem fisioterapéutica deve ser holistica, \Y%
considerando desenvolvimento fisico da crianga
em geral, incluindo utilizagdo de movimentos,
exercicios e técnicas respiratorias adequadas
(Prasad et al., 2008).

6 | Aconselhamento sobre posicionamentos, v
movimentos e programas de exercicios devem ser
realizados a partir do diagnostico independente da
condigdo da crianga (Prasad et al., 2008).

7 | E necessério ter em conta o burnout dos pais das \Y%
criancas, e, portanto, escolher cuidadosamente
técnicas ou exercicios que eles podem fazer
sozinhos (Lannefors et al., 2004; Fitzgerald et al.,
2017).

8 | Fisioterapia respiratdria de rotina deve ser iniciada v
a partir do diagnostico mesmo se a crianga se
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Intervencao —
técnicas da
higiene
bronquica

encontra assintomatica (Prasad et al., 2008

alterado).

Postiaux, 2004).

9 | Fisioterapia respiratéria deve ser iniciada sé \Y%
quando a crianga, em acordo com avaliagdo
objetiva, apresenta sintomas respiratorios (Prasad
et al., 2008 alterado).
10 | As técnicas de higiene bronquica ndo devem ser \Y%
tiradas da rotina das criangas assintomaticas, mas
devem ser realizadas com intensidade/frequéncia
diferente (Prasad et al., 2008).
11 | O fisioterapeuta ird reavaliar a crianga v
regularmente em ambulatorio, tirando as duvidas
dos pais relacionadas a fisioterapia respiratoria de
rotina (Prasad et al., 2008).
12 | Os pais devem ter a possibilidade de contactar os v
fisioterapeutas respiratorios diretamente durante
dias uteis e horario dos fisioterapeutas (Prasad et
al., 2008).
13 | Caso os pais/cuidadores ndo conseguirem avaliar A%
os sintomas respiratorias e/ou realizar as técnicas
da fisioterapia respiratoria apropriadamente e/ou
manter o regime da fisioterapia de rotina no
domicilio, eles combinardo sessdes de fisioterapia
no ambulatério diariamente/semanal com o
fisioterapeuta (Prasad et al., 2008 alterado).
14 | A drenagem postural modificada (sem inclinagdo | I — diminuigdo das
da cabeca para baixo) combinada com percussdes | exacerbagdes da doenca,
e vibragoes da grelha costal ¢ uma técnica | melhor funcao
apropriada para criangas com FQ nos primeiros 12 | respiratéria e  menos
meses de idade (Button et al., 2003; Freitas et al, | alteragdes estruturais;
2015; Freitas et al., 2018).
II — menor incidéncia do
refluxo  gastroesofagico
em comparagdo com
drenagem postural
classica
15 | Percussdes, saculidades e vibragdes da grelha | I — diminui¢do das
costal s@o as técnicas apropriadas para criangas | exacerbagdes da doenga,
com FQ nos primeiros 12 meses de idade (Button | melhor funcao
et al., 2003; Freitas et al, 2015; Freitas et al., 2018; | respiratéria e  menos

alteragdes estruturais;

II — menor incidéncia do
refluxo  gastroesofagico
em comparagdo com
drenagem postural
classica
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16

Expirag@o lenta prolongada (ELPr) é uma técnica
apropriada para criangas com FQ nos primeiros 12
meses de idade (Postiaux, 2011; Lanza et al.,
2012).

IT — para bronquiolites
viral agudo, beneficios a
curto prazo, ndo ha
efeitos secundarios;

II - para lactentes com
sibilancia recorrente,
aumento do volume
corrente, diminuicao da
frequéncia respiratoria;

Evidencia para FQ - V

17

Terapia de positive expiratory pressure (PEP) com
mascara facial ¢ uma técnica apropriada para
criangas de todas faixas etarias, incluindo os
primeiros 12 meses de vida (Main & Denehy,
2016; Lannefors et al., 2004; Prasad et al., 2008).

Evidencia para FQ - V

O estudo original NA

18

Drenagem autogénica assistida ¢ uma técnica
apropriada para criangas com FQ nos primeiros 12
meses de idade (Van Ginderdeuren et al., 2017,
Corten, et al., 2016)

IT — para bronquiolites
agudo, redugdo do
periodo do internamento;

II - para pneumonia, sem
diferenca clinicamente
significativa, ndo ha
efeitos secundarios;

Evidencia para FQ - V

19

Pressdo traqueal ¢ uma técnica apropriada para
criancas pequenas que ndo cooperam € ndo
apresentam uma tosse ativa (Postiaux, 2004).

\Y%

20

Aspiragdo orofaringea ¢ uma técnica apropriada
para criangas pequenas com FQ (Button et al.,
2000).

21

Aspiragdo nasofaringea ¢ uma técnica apropriada
para criangas pequenas com FQ (Button et al.,
2000).

22

Aspiragdo nasofaringea esta associada a uma maior
incidéncia de episodios de sangramento nasal e
vomitos, maior frequéncia cardiaca e esforgo
respiratorio do que a técnica da desobstrugdo
rinofaringea retrograda (Gomes et al., 2016).

II

23

Técnica da desobstrugdo rinofaringea retrograda ¢é
uma técnica segura e eficaz para criancas pequenas
(Gomes et al., 2016).

II-para
aguda;

bronquiolite

Evidéncia para FQ - NA
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Regime da | 24 | O tempo otimo de uma sessdo de fisioterapia | V

Fisioterapia respiratdria em criangas pequenas no primeiro ano

em FQ de vida ¢ no maximo 25 minutos (Button et al.,
2016).

25 | O nimero de sessdes de fisioterapia por dia para | V
criancas sintomaticas — 2-4 (Button et al., 2016).

26 | O nimero de sessdes de fisioterapia por dia para | V
criangas assintomaticas — 1-2 (Button et al., 2016)

27 | O tratamento deve ser realizado antes das refeicoes | V
ou 1-2 horas ap6s as refei¢cdes (Button et al., 2016).
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Apéndice C. Carta de apresentacio do estudo a Associacdo Portuguesa de
Fisioterapeutas, Associacio Nacional de Fibrose Quistica e Associacio Portuguesa

de Fibrose Quistica
Exmo.(a) Sr.(a) Presidente da Associacao,

No ambito da realizagdo de um projeto de investigacao de conclusdo de Licenciatura em
Fisioterapia da Escola Superior de Saude Atlantica, eu, Yulia Pavlova, venho por este

meio solicitar a vossa cooperagdo em encontrar especialistas para participar neste projeto.

A investigagdo serd realizada por método Delphi modificado, cujo objetivo sera atingir o
consenso entre os peritos de fisioterapia respiratdria pedidtrica em Portugal a respeito de
abordagem em criangas no primeiro ano de vida com fibrose quistica. O objetivo
especifico do presente trabalho serd desenvolver as linhas orientadoras para a tomada da
decisdo sobre intervencdo em criancas diagnosticadas com fibrose quistica logo apds o
nascimento através do rastreio do Programa Nacional de Diagnostico Precoce em

Portugal.

Para realizar o projeto, ¢ necessario formar um grupo de especialistas no campo da
fisioterapia respiratoria pedidtrica com experiéncia pratica no tratamento de criangas com
fibrose quistica. Assim, peco-lhes ajuda de modo a encontrar fisioterapeutas que possam

participar no presente projeto de investigagao.

Os critérios da inclusdo no estudo para potenciais participantes serdo: 1) competéncia
avancada com o nivel de escolaridade de mestrado e experiéncia pratica minima de um
ano no tratamento de criancas no primeiro ano de vida com FQ; 2) competéncia avancada
com o nivel de escolaridade de doutoramento e experiéncia pratica minima de um ano no
tratamento de criangas no primeiro ano de vida com FQ); 3) formacgao especifica na area
da fisioterapia respiratdria pedidtrica e experiéncia pratica minima de um ano no
tratamento de criangas no primeiro ano de vida com FQ; 4) experiéncia pratica em
fisioterapia respiratoria pediatrica minima de 10 anos em qualquer tipo instituicdo

(hospitais, clinicas privadas, domicilio) com experiéncia minima de um ano no tratamento
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de criancas no primeiro ano de vida com FQ. Para participar no projeto de investigagao,

o fisioterapeuta deve atender a pelo menos um dos critérios acima referidos.

Para entrar em contato com potenciais participantes, necessitarei dos seus e-mails, para
os quais serdo enviados convites de participagdio no projeto de investigacdo,

consentimento informado e instru¢des detalhadas sobre a sua participacdo na plataforma

on-line Welphi (https://www.welphi.com). A referida plataforma ¢ uma plataforma
eletronica que servird de suporte para todas as etapas desta investiga¢do, incluindo o
processamento de resultados intermediarios e finais. O tratamento dos dados pessoais
recolhidos através da plataforma Welphi serda efetuado nos termos da Politica de

Privacidade, que pode ser consultada em portugués através do link:

https://www.welphi.com/wp-content/uploads/2019/02/TermsPT.pdf. Da minha parte,
garanto que as informagdes e dados recolhidos terdo como Unico proposito a realizacio

deste projeto, sendo garantida a total confidencialidade de todos os participantes.
Agradeco toda a atengdo e colaboracao,
Com os melhores cumprimentos,

Yulia Pavlova

Yulia Pavlova — maio 2019 - Escola Superior de Saude Atlantica

44



Consenso dos Peritos portugueses na abordagem em fisioterapia respiratdria de criangas no primeiro ano

de vida com fibrose quistica - Licenciatura em Fisioterapia

Apéndice D. Convite de participacido, consentimento informado e instrucdes para

participagio

Exmo. Sr./Sr.? ,

E convidado a participar no estudo pelo método Delphi modificado, cujo objetivo sera

alcancar o consenso entre peritos em fisioterapia respiratdria pediatrica em Portugal no

que diz respeito a abordagem no tratamento de criangas no primeiro ano de vida com

fibrose quistica. O objetivo especifico do presente trabalho serd desenvolver as linhas

orientadoras para a tomada de decisdo sobre intervengao em criangas diagnosticadas com

fibrose quistica logo apds o nascimento através do rastreio do Programa Nacional de

Diagnéstico Precoce em Portugal.

Foi selecionado como possivel participante deste estudo porque foi identificado como

profissional na area de fisioterapia respiratdria que se encaixa em um (ou mais) dos

seguintes critérios:

1.

competéncia avangada com o nivel de escolaridade de mestrado e experiéncia
pratica minima de um ano no tratamento de criangas no primeiro ano de vida com
fibrose quistica;

competéncia avangada com o nivel de escolaridade de doutoramento e
experiéncia pratica minima de um ano no tratamento de criancas no primeiro ano
de vida com fibrose quistica;

formacao especifica na area da fisioterapia respiratoria pediatrica e experiéncia
pratica minima de um ano no tratamento de criang¢as no primeiro ano de vida com
fibrose quistica;

experiéncia pratica em fisioterapia respiratoria pediatrica minima de 10 anos em
qualquer tipo de institui¢do (hospitais, clinicas privadas, domicilio) com
experiéncia minima de um ano no tratamento de criangas no primeiro ano de vida

com fibrose quistica.
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Enquadramento:

A fisioterapia respiratoria desempenha um papel importante no acompanhamento dos
utentes com fibrose quistica. O diagndstico precoce no periodo pos-natal permite iniciar
a terapia necessaria atempadamente e retardar a progressdo da doenga, € no caso de
presenca de sintomas, permite aos fisioterapeutas estarem prontos para a tomada de
decisdo operacional sobre estratégias e volume da interven¢do. As opinides acerca das
técnicas de higiene bronquica, que podem ser usadas nos lactentes variam entre diferentes
escolas de fisioterapia respiratoria. Nao existe, igualmente, opinido consensual sobre

intervengdo em criangas assintomaticas de forma quotidiana ou pluriquotidiana.

A importancia e a necessidade da fisioterapia em acompanhamento dos utentes com
fibrose quistica estdo cientificamente comprovadas. Entretanto, por razdes técnicas,
¢ticas e epidemioldgicas, as limitacdes dos estudos experimentais em lactentes com
fibrose quistica dificultam a tomada de decisdo, que deve ser baseada na evidéncia
cientifica. A investigagdo planeada permitira consolidar as opinides dos fisioterapeutas
portugueses baseadas em conhecimentos praticos e tedricos, € com base nisso criar um
conjunto dos principios, derivados dessas opinides, para tomada de decisdo na pratica

clinica em lactentes no primeiro ano de vida com fibrose quistica.
Procedimentos:

O presente estudo serd realizado com ajuda da plataforma on-line Welphi

(https://www.welphi.com), uma plataforma eletrénica que servird de suporte para todas

as etapas desta investigacdo, incluindo o processamento de resultados intermediarios e

finais.
Se se voluntariar para participar no presente estudo, terd de seguir os passos seguintes:

1. Consentir em participar no estudo, marcando “SIM” no final desta carta.

2. Primeira ronda: receberd uma carta com o link para o painel das 27 afirmacdes,

divididas em trés dominios: aspetos gerais da fisioterapia em fibrose quistica (1-
13), intervengdo — técnicas de higiene bronquica (14-23), regime da fisioterapia

em fibrose quistica (24 - 27). Tera de escolher uma resposta por cada afirmagao
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de acordo com a escala de Linkert de 7 pontos: 1 — discordo totalmente, 2 —
discordo moderadamente, 3 — discordo ligeiramente, 4 — neutral, 5 — concordo
ligeiramente, 6 — concordo moderadamente, 7 — concordo totalmente.
Importante: A sua opinido ¢ extremamente importante! Assim, poderd também
fornecer comentdrios e sugerir itens adicionais com base na sua propria
experiéncia para qualquer afirmacao.
Enviar o questiondrio preenchido com respostas a todas as afirmagdes_durante o
més seguinte a data de rececao do painel de afirmacoes (ndo mais tarde que

- X data).

No caso de existir um consenso durante a primeira ronda em relacdo a todas as

afirmacdes, recebera a carta com os resultados do estudo durante as duas semanas
seguintes. No caso de ndo se alcangar um consenso em uma, ou mais, das
afirmagoes, havera lugar a uma segunda ronda.

3. Segunda ronda: receberd segunda carta com o link para as afirmagdes processadas
e corrigidas depois da primeira ronda, juntamente com o feedback dos resultados
da primeira ronda. Novamente, terd de escolher uma resposta por cada afirmacao
de acordo com a escala de Linkert de 7 pontos. Quaisquer comentérios e adigdes
serdo muito bem-vindos.

Enviar o questiondrio preenchido com respostas a todas as afirmagdes_durante o
més seguinte a data de rececao do painel de afirmacoes (ndo mais tarde que

— X data).

No caso de existir um consenso durante a primeira ronda em relacdo a todas as

afirmacdes, recebera a carta com os resultados do estudo durante as duas semanas
seguintes. No caso de ndo se alcangar um consenso em uma, ou mais, das
afirmagoes, havera lugar a uma segunda ronda.

4. Terceira (1ltima) ronda: receberd a terceira carta com o link para as afirmagdes

processadas e corrigidas depois da segunda ronda, juntamente com o feedback dos
resultados da segunda ronda. Novamente, terd de escolher uma resposta por cada
afirmacao de acordo com a escala de Linkert de 7 pontos. Quaisquer comentarios

e adigdes serdo muito bem-vindos. Enviar o questiondrio preenchido com
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respostas a todas as afirmacdes_durante 0 més seguinte a data de rececio do

painel de afirmacoes (nao mais tarde que — X data).

5. Durante as duas semanas apds a conclusdo da terceira ronda, recebera uma quarta
carta com o relatdrio final do estudo e um pedido para deixarem o vosso feedback

sobre 0 mesmo.
Tempo do estudo:

A sua participagdo no estudo Delphi durard o tempo necessario para consentir em
participar depois de ler o presente consentimento e instru¢do. O tempo necessario ¢
estimado em aproximadamente trinta minutos. Também incluird o tempo necessario para
concluir cada ronda, que sera de aproximadamente quarenta minutos para cada uma das
trés rondas. A participag@o geral no estudo levard aproximadamente duas horas e meia.

O tempo total do estudo serd de 5 meses no maximo.
Os riscos potenciais:

Os riscos associados a participagdo neste estudo sdo minimos. A participacao ¢ totalmente
voluntaria. Se por algum motivo ndo puder continuar ou ndo quiser participar no estudo,
podera interromper a sua participagdo em qualquer momento sem repercussoes, clicando

no link designado para o efeito, pedindo para ser removido do painel dos peritos.
Privacidade e confidencialidade:

O tratamento dos dados pessoais recolhidos através da plataforma Welphi sera efetuado
nos termos da Politica de Privacidade, que pode ser consultada em portugués através do

link: https://www.welphi.com/wp-content/uploads/2019/02/TermsPT.pdf. Todas as

informagdes e dados recolhidos tem o seu tnico proposito a realizagdo deste estudo, sendo
garantida a total confidencialidade de todos participantes. Todos os dados serdo
armazenados num arquivo digital protegido por senha no arquivo do Investigador

disponivel apenas para o Investigador e Orientador Académico do estudo.

Tomaremos todas as medidas possiveis para manter a confidencialidade de qualquer

informacgao recolhida durante este estudo e qualquer informag¢do que o possa identificar.

Yulia Pavlova — maio 2019 - Escola Superior de Saude Atlantica

48



Consenso dos Peritos portugueses na abordagem em fisioterapia respiratdria de criangas no primeiro ano
de vida com fibrose quistica - Licenciatura em Fisioterapia
Divulgaremos essas informacdes somente com a sua permissdo. Protegeremos a sua
confidencialidade assegurando que ndo havera informacdes de identificagdo sobre
nenhum dos dados do presente estudo. Cada participante serd identificado por um nlimero
de identificagdo do estudo, que serd associado ao seu endere¢o de e-mail e mantido num
registo que serd armazenado no arquivo digital protegido por senha, disponivel apenas
para o Investigador e Orientador Académico do estudo. Todos os dados coletados
permanecerdo confidenciais. Haverd privacidade na colheita, armazenamento e
processamento de dados. Os dados serdo mantidos pelo Investigador durante trés anos.
Depois todos os materiais serdo destruidos. Quaisquer publica¢des e / ou apresentacdes

resultantes deste estudo ndo o identificardo por nome.
Vantagens potenciais:

Nao ha beneficios diretos para os participantes. No entanto, gragas a sua experiéncia e
conhecimento, os fisioterapeutas-peritos respiratorios portugueses podem dar um
contributo significativo para o desenvolvimento da fisioterapia respiratdria no tratamento
de utentes com fibrose quistica ndo s6 em Portugal, mas também a nivel mundial e
partilhd-los em conferéncias internacionais com os seus colegas de outros paises. O
presente estudo sera o primeiro deste tipo no campo da fisioterapia respiratéria em
criangas com fibrose quistica em Portugal e, podera ajudar a reunir conhecimentos nesta
area especifica, no sentido do desenvolvimento de linhas orientadoras para tomada das
decisdes na pratica clinica relacionadas com a intervencdo em criancas diagnosticadas

com fibrose quistica logo ap6s o nascimento.

Pagamento para participantes:

O presente estudo ndo implica nenhum pagamento aos participantes.
Perguntas e comentarios:

Se tiver duvidas, comentarios ou sugestdes sobre este estudo, ndo hesite em contatar o

Investigador e Orientador Académico do estudo usando os contactos abaixo:

Yulia Pavlova — maio 2019 - Escola Superior de Saude Atlantica

49



Consenso dos Peritos portugueses na abordagem em fisioterapia respiratdria de criangas no primeiro ano
de vida com fibrose quistica - Licenciatura em Fisioterapia

Investigador: Yulia Pavlova, blackpavlik@mail.ru

Orientador Académico: Professora Paula Sequeira, psequeira@uatlantica.pt

SIM, eu aceito as condi¢des da participac@o e vou NAO, eu ndo participarei neste estudo
participar no estudo

Agradeco toda a atengdo e colaboracao,
Com os meus melhores cumprimentos,

Yulia Pavlova
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Anexos
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Anexo A. Painel inicial das afirmacoes corrigida durante o pré-teste

Tabela 2. Painel inicial das afirmagdes

SR N

1. Apés da confirmagio do diagnostico (newborn screening), os pais/cuidadores

devem ser encaminhados para o fisioterapeuta respiratéria (Prasaad et al., 2008).

2. As primeiras consultas (com ensino dos pais/cuidadores) da fisioterapia devem ser

realizadas pelo fisioterapeuta que tem experiencia com FQ (Prasaad et al., 2008).

3. A partir da primeira consulta o fisioterapeuta ensina os pais/cuidadores com
avaliagdo dos sintomas respiratérios e as técnicas respiratorias adequadas para fazer
no domicilio mesmo se a crianga se encontra assintomatica (Button, Oberwaldner &
Story, 2000; Prasaad et al., 2008). q

-1
4. Abordagem fisioterapéutica deve ser holistica, considerando fitness da crianca em

geral, incluindo utilizagdo dos movimentos, exercicios e técnicas respiratorias
adequadas (Prasaad et al., 2008).

5. Aconselhamentos sobre posicionamentos, movimentos e programas dos exercicios
devem ser realizados a partir do diagnostico independente da condi¢do da crianga
(Prasaad et al., 2008).

6. Hoje em dia existe evidencia cientifica suficiente que confirma a necessidade da
fisioterapia respiratoria de rotina nas criangas assintomaticas a partir do diagnostico
(Button et al., 2016; Postiaux, 2004).

7. Fisioterapia respiratéria de rotina deve ser iniciada a partir do diagnostico mesmo se

a crianga se encontra assintoméatica (Prasaad et al., 2008 alterado).

8. Fisioterapia respiratoria deve ser realizada s6 quando a crianca tem os sintomas
respiratérias (Prasaad et al., 2008 alterado).

I ———
9. As técnicas da clearance mucociliar no devem ser tiradas da rotina das criangas

assintomaticas, mas devem ser realizadas com intensidade diferente (Prasaad et al.,
2008 alterado).

10. A rotina didria para as criangas assintométicas deve ser igualmente rigida como para

as criangas sintométicas (Prasaad et al., 2008 alterado).

11. Fisioterapeuta ira reavaliar a crianga regularmente no ambulatério, tirando as
duvidas dos pais relacionadas 4 fisioterapia respiratéria de rotina (Prasaad et al.,
2008 alterado). i

12. A ambiente onde os fisioterapeutas realizam as consultas para utentes com FQ deve

_ ser esterilizado regularmente (Button et al., 2000).

13. Os pais devem ter a possibilidade de contactar com os fisioterapeutas respiratorias

diretamente durante os dias uteis e durante o horério dos fisioterapeutas (Prasaad et
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14. Caso se os pais/cuidadores nio conseguem avaliar os sintomas respiratdrias e/ou

realizar as técnicas da fisioterapia respiratoria apropriadamente efou manter o
regime da fisioterapia de rotina no domicilio, eles combinam com o fisioterapeuta —
sessdes da fisioterapia no ambulatorio diariamente/semanal (Prasaad et al., 2008
alterado).

15. Técnica respiratéria mais frequentemente utilizada na sua pratica clinica com as

criangas com FQ até 12 meses da idade é percussdo (Button et al., 2016). =

16. Técnica respiratéria mais frequentemente utilizada na sua pratica clinica com as
criangas com FQ até 12 meses da idade ¢ vibragdo (Button et al., 2000).

17. Técnica respiratoria mais frequentemente utilizada na sua pratica clinica com as

criancas com FQ até 12 meses da idade € vibragio mecanica (Button et al., 2000).

18. Técnica respiratéria mais frequentemente utilizada na sua pratica clinica com as
criangas com FQ até 12 meses da idade é posicionamentos para melhorar ventilagéo
(Button et al., 2000).

19. Técnica respiratéria mais frequentemente utilizada na sua pratica clinica com as

criangas com FQ até 12 meses da idade é expiragdo lenta prolongada (ELPr) |/
(Postiaux, 2004).

20. Técnica respiratéria mais frequentemente utilizada na sua pratica clinica com as

criangas com FQ até 12 meses da idade é expiragdo forcada (Postiaux, 2004).

2

—

. Técnica respiratéria mais frequentemente utilizada na sua pratica clinica com as

criangas com FQ até 12 meses da idade € drenagem postural (Button et al., 2016).

22. Técenica respiratéria mais frequentemente utilizada na sua pratica clinica com as
criangas com FQ até 12 meses da idade é drenagem postural modificado (sem tilt
posterior da cabega) (Button et al., 2016).

23. Técnica respiratoria mais frequentemente utilizada na sua pratica clinica com as
criangas com FQ até 12 meses da idade é terapia de PEP (mascara) (Main &
Denehy, 2016).

24. Técnica do tosse provocado mais frequentemente utlizado na sua pratica clinica

com as criangas com FQ até 12 meses da idade ¢ pressio traqueal (Postiaux, 2004).

25. Técnica do tosse provocado mais frequentemente utlizado na sua pratica clinica
com as criangas com FQ até 12 meses da idade é aspiragfio nasofaringea (Postiaux,
2004).

26. Técnica do tosse provocado mais frequentemente utlizado na sua pratica clinica
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com as criangas com FQ até 12 meses da idade ¢ aspiracdo orofaringea (Button et
al., 2000).

27. Técnica do tosse provocado mais frequentemente utlizado na sua pratica clinica

com as criangas com FQ até 12 meses da idade é pressiio no raiz da lingua (Button
et al., 2000).

28. Tempo 6timo de uma sessdo da fisioterapia respiratoria & 20 - 30 minutos (Button et
al., 2000).

29. Inalagdo com broncodilatadores deve ser administrada antes das técnicas da

clearance mucociliar (Button et al., 2016).

30. Inalag@io com salina hiperténica pode ser administrada antes ou durante fisioterapia
respiratoria (Agent & Parrot, 2015; Button et al., 2016)).

3

—

- Inalagéo com agentes anti-inflamatorios, anti-micrébios deve ser realizada ap6s das

técnicas da clearance mucociliar (Button et al., 2016).

32. Inalagdo com dornase alfa (pulmozyme) pode ser administrada antes ou depois das
técnicas da clearance mucociliar (Agent & Parrot, 2015).

33. Numero de sessdes da ﬁsioterapig por dia para criancas sintomaticas — 2-4 (Button
etal,, 2016). o

34. Numero de sessdes da fisioterapia por di; para criangas assintomdticas — 1-2
(Button et al., 2016). e o

35. O tratamento deve ser realizado 1 hora antes das refei¢des ou 1-2 horas apos das
refei¢des (Button et al., 2000). han
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36. O fisioterapeuta continua a intervengdo se a crianca adormece durante a sessdo da

fisioterapia respiratoria (Button et al., 2000).

37.0 fisioterapeuta continua a intervengiio se a crianca chora durante a sessdo da
fisioterapia respiratéria (Button et al., 2000).

e 38. Para evitar o refluxo gastroesofagico o fisioterapeuta/os pais/cuidadores devem
: ’ evitar a posigdo do tilt posterior da cabega durante a fisioterapia respiratoria (Button
Sebu, etal,, 2016). )

39.Os fisioterapeutas devem encorajar os pais/cuidadores fazer o programa dos

© LR exercicios, movimentos e técnicas respiratérias apropriadas diariamente (Julia). i
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