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1.RESUMEN 

La DCP es una enfermedad hereditaria autosómica recesiva que afecta a  1 de 

cada 10000-40000 nacidos vivos.  

Presenta alteraciones en el funcionamiento de tejido ciliar, y se manifiesta con 

manifestaciones clínicas multiorgánicas. 

El tratamiento corre a cargo de un equipo multidisciplinar del que forma parte 

fisioterapia y es por lo que y mediante una revisión bibliográfica narrativa se han planteado 

los siguientes objetivos: conocer lo publicado sobre la DCP y su tratamiento 

fisioterapéutico. 

La selección de las publicaciones empleadas para este TFG ha sido realizada a 

través de: Dialnet, MedLine, PEDro, SciELO y ScienceDirect.  Como palabras clave se han 

utilizado: discinesia ciliar primaria, fisioterapia, tratamiento y pediatría. 

Tras esta revisión se concluye que: en el tratamiento de la DCP participa un equipo 

multidisciplinar del que forma parte fisioterapia.  

La realización de ejercicio previo al tratamiento fisioterapéutico es un elemento 

indispensable. Fisioterapia utiliza en el tratamiento de esta enfermedad dos modalidades: 

fisioterapia respiratoria manual y fisioterapia respiratoria instrumental. 

La fisioterapia respiratoria manual emplea: drenaje postural, percusiones torácicas, 

vibraciones torácicas, ciclo activo de la respiración, drenaje autógeno, técnica de 

espiración forzada y técnicas de tos forzada. Para el tratamiento de los niños de menor 

edad, se proponen juegos de ventilación y de soplado. 

La fisioterapia respiratoria instrumental emplea dispositivos no oscilantes de 

presión espiratoria positiva y dispositivos oscilantes (Acapella, Flutter, PEP-oscilante, 

Cornet, Aerobika), dispositivos externo de oscilación-compresión de la pared torácica e 

instrumentos que ejercen resistencia inspiratoria. 

No existe un único protocolo de intervención fisioterapéutica en el tratamiento de la 

Discinesia Ciliar Primaria.  
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2. INTRODUCCIÓN  

2.1 DISCINESIA CILIAR PRIMARIA. 

2.1.1 Concepto e historia. 

La Discinesia ciliar primaria (DCP) se define como: ‘’enfermedad hereditaria 

autosómica recesiva caracterizada por presentar anormalidades tanto en la estructura 

como en la función ciliar’’1-35. 

En el año 1904, Siewart describió por primera vez la asociación compuesta por: 

sinusitis, bronquiectasias y situs inversus5,22.  

Años más tarde, en 1933, esta triada fue definida de nuevo por Kartagener y pasó 

a recibir su nombre, denominándose Síndrome de Kartagener1,5,8,9,11,12,19,22,24,26,27,32. 

A mediados de la década de los 70, Afzelius identificó un descenso en el 

aclaramiento mucociliar, alteraciones ciliares, notificando deficiencias en la estructura de 

los brazos de dineína y ausencia de movilidad ciliar en aquellos pacientes que presentaban 

infecciones sino-pulmonares recurrentes y esperma inmóvil. Él y su equipo denominaron al 

conjunto de síntomas Síndrome de inmotilidad ciliar. Llegaron a la conclusión de que la 

mitad de aquellos que presentaban el síndrome de cilios inmóviles, tenían situs inversus. 

Gracias a las investigaciones, se ha descubierto que los cilios no permanecen inmóviles 

sino que preservan cierto batido a pesar de que sea de manera descoordinada e inefectiva, 

es decir, presentan discinesia en lugar de inmovilidad. Por ello, el Síndrome de inmotilidad 

ciliar, pasó a renombrarse como DCP1,5,8,11,12,14,19,24,26,27,32.  

Se diferencia de la secundaria o adquirida ya que en este segundo caso, las 

alteraciones ciliares no están relacionadas con la genética sino con infecciones o 

inflamaciones 1,5,8,11,24,26,27,34. 

2.1.2 Epidemiología. 

Determinar la prevalencia de DCP es una tarea complicada debido a los diferentes 

métodos de diagnóstico, a la complejidad de estos y la falta de sensibilización de la 

enfermedad entre otras causas. En muchas ocasiones está infra-diagnosticada, o 

diagnosticada erróneamente como asma o bronquiectasia1,5,6,8,9,11-13,16-19,21-23,26,27. 

Se estima que la DCP presenta una prevalencia de 1 caso por cada 10000-40000 

nacidos vivos13,22,24,26,28,33. Estos valores aumentan en poblaciones en las que existen 

relaciones entre personas con la  misma consanguinidad16,18,21,22,28,34.  
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Según Schofield et al.6  la prevalencia en niños de entre 5-14 años se encuentra 

entre 0,33-0,5 casos por cada 10000 nacidos vivos en Europa. Anteriormente 

mencionado, en determinadas poblaciones, los valores aumentan, existiendo por ejemplo, 

una prevalencia de 4,4 casos por cada 10000 en la población pakistaní de Bradford 

(Inglaterra). 

Según estudios de pacientes con situs inversus y bronquiectasias, llevados a cabo 

en Japón y Noruega, se estimó una incidencia de 1 caso por cada 10000-20000 nacidos 

vivos1,8,11,22,27. 

En los centros pediátricos europeos, la edad media de diagnóstico es de 5,3 años 

1,6,24,26,28,32. En aquellos niños que además presentan situs inversus, la edad media 

disminuye a 3,5 años22,26,28,32. 

2.1.3  Histología.  

Los cilios son estructuras que se proyectan desde las superficies de las células. 

Están ligados a las membranas de casi todas las células humanas2,5,34. 

Se distinguen 3 clases de cilios: cilios primarios los cuales no presentan 

movimiento y se encuentran en la mayoría de las células durante el desarrollo. Se 

caracterizan por su papel sensorial. Cilios nodales localizados en el nódulo embrionario de 

los vertebrados. Presentan movimiento de tipo rotatorio que genera movimiento del flujo 

extraembrionario orientado hacia la izquierda. Tienen un papel fundamental a la hora de 

distribuir los órganos del cuerpo bilateralmente. Por último, cilios móviles, capaces de 

alcanzar hasta 20µm desde las superficies celulares. Propulsan fluidos por las superficies 

del tracto respiratorio, de las trompas de Falopio y del epéndimo cerebral 

1,5,8,11,19,22,24,26,32,34. 

La célula ciliada, está constituida por unas 250 proteínas14,32, las cuales se 

encuentran alrededor de un axonema o conjunto de microtúbulos. El axonema lo forman 

nueve pares de microtúbulos periféricos y un par de microtubúlos central, creando la 

organización típica (9+2)1,2,5,8,11,14,19,22,26-28,32 (Figura 1). En los cilios primarios y nodales, la 

organización es (9+0) debido a la ausencia del par central de 

microtúbulos1,5,8,11,14,19,22,26,27,34.  

Los microtúbulos periféricos, están unidos entre ellos por puentes de nexina. 

Desde ellos salen uniones hacia el par de microtúbulos central. Unidos a cada par de 

microtúbulos periféricos se encuentran los brazos de dineína. Se distinguen dos tipos, los 

internos y los externos. Uno de los principales componentes de estos brazos de dineína es 
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la molécula de adenosín trifosfato (ATP), encargada de propulsar el movimiento de batido 

ciliar1,2,5,8,11,19,21,24,26-28,34. 

 

2.1.4 Etiopatogenia. 

La DCP es una enfermedad hereditaria autosómica recesiva. En ella se producen 

mutaciones en hasta 39 genes22.  

La mayoría de las mutaciones presentan pérdida de función incluyendo, 

desplazamientos, alteraciones en el lugar de unión y mutaciones aleatorias. El 65% de los 

pacientes que padecen DCP, presentan mutaciones bialélicas 1,8,12,16,22,27,30,32,33, dos tercios 

de ellos, presentan alteraciones en los brazos externos de dineína5,22.  

Es una enfermedad muy heterogénea ya que mutaciones en diferentes genes 

pueden resultar en el mismo fallo estructural5,22. Las mutaciones en los brazos externos de 

dineína pueden presentarse junto con mutaciones en los brazos internos de dineína en un 

10,5% de la población. Asimismo, las mutaciones aisladas de los brazos internos de 

dineína no son muy comunes y en muchas ocasiones provocan falsos positivos11,12. 

Los genes mutados más comunes en la DCP son los siguientes: DNAH5 y DNAH11, 

que codifican información para los brazos externos de dineína 22. Existen relaciones entre 

las mutaciones que desencadenan malformaciones en los brazos de dineína, y la presencia 

de alteraciones en la alineación de los órganos en el cuerpo humano. Sin embargo, 

aquellas mutaciones que afectan a los puentes de nexina, a los microtúbulos centrales o a 

las uniones de los microtúbulos periféricos con los centrales, no desencadenan 
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alteraciones de lateralidad de los órganos11,12,22,23,28,29. En la tabla 1 se muestran genes 

implicados en la DCP. 

Según Davis SD et al. mencionados en Ferkol30, aquellos niños con alteraciones 

microtubulares, debido a  mutaciones bialélicas en el gen CCDC39 o CCDC40, presentaban 

mayor severidad en su patología pulmonar22,30. 

Tabla 1. Genes implicados en la DCP29. 
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2.1.5 Manifestaciones clínicas. 

Todo el tracto respiratorio se ve afectado, la mayoría de los síntomas se presentan 

a diario desde el nacimiento y son crónicos1,3-5,13,14,26,32.  

El 80% de los recién nacidos, presentan el síndrome de distrés respiratorio (a pesar 

de nacer a término). Padecen de aumento del esfuerzo respiratorio y taquipnea. En las 

imágenes radiográficas, se observan atelectasias que predominan en los  lóbulos altos y 

medios pulmonares. En el momento posterior al parto, la mayoría de los recién nacidos no 

presenta anomalías. Sin embargo, desarrollan distrés respiratorio en las 12-14h siguientes. 

A pesar de ello, la mayoría recibe el alta tras el momento del parto. No obstante, suelen ser 

hospitalizados debido al distrés respiratorio en sus primeras semanas de vida. En muchas 

ocasiones el diagnóstico no es correcto y se les atribuye neumonía  o taquipnea 

respiratoria del recién nacido. La mayoría requieren terapia de suplementación de oxigeno 

durante varios días o incluso semanas. En aquellos niños que presentan síndrome de 

distrés respiratorio junto con situs inversus, sería conveniente investigar la presencia de 

DCP1-5,6-8,11-17,19,21,22,24,26-28,30,32-34. 

Mullowney et al.17 aconsejan sospechar de la presencia de DCP en aquellos recién 

nacidos que presentan síndrome de distrés respiratorio sin causa aparente junto con 

colapso alveolar reflejado en imágenes radiológicas, situs inversus y la necesidad de 

terapia de oxígeno durante más de dos días.   

Aproximadamente el 80% de los niños con DCP presentan congestión nasal diaria 

crónica. Se caracteriza por ser una congestión de aparición temprana, que no desaparece 

ni entre las infecciones víricas ni con los cambios de estación. Los adolescentes y adultos 

suelen presentar sinusitis crónica1,3-5,6-8,11-14,16,19,22,24,26-28,30,32-34. 

La tos es una de las principales manifestaciones clínicas de la DCP. Se caracteriza 

por ser diaria y persistente durante todo el año, el 100% de quienes tienen DCP presentan 

tos desde edades muy tempranas. Incluso  en los más pequeños se caracteriza por ser 

húmeda y productiva. No obstante existen situaciones en que la tos es seca, en estas 

ocasiones se recomienda antibioterapia1,3-5,6-9,11-16,19,21-24,26-28,30,32-34. 

Algunos pacientes con DCP presentan situs inversus. Este puede ser total o 

ambiguo. Se caracteriza por ser una desorganización de los órganos internos debido a una 

alteración en la organización 9+0 ciliar. Cerca del 50% presentan situs inversus total, y 

alrededor de un 6-12% situs inversus ambiguo. Este último grupo suele estar asociado con 

enfermedad cardiaca congénita compleja o también puede presentar alteraciones leves en 
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los septos cardiacos. La presencia de situs inversus, sugiere la sospecha de DCP cuando 

se presenta con más manifestaciones clínicas1,3-5,6-8,11-14,16,19,21,22,24,26-28,30,32-34. 

Aproximadamente el 80% de los niños con DCP presentan en su primer año de 

vida, otitis media recurrente junto con alteraciones y supuración en el oído medio. La otitis 

media recurrente puede desencadenar retraso en el aprendizaje del habla, pérdida de 

audición e incluso la necesidad de audífonos1,3-5,6-8,11-16,19,21,22,24,26,27,30,32-34. 

La mayoría de los niños en edad pre-escolar  presentan infecciones recurrentes de 

las vías respiratorias distales. La neumonía y la bronquitis son enfermedades comunes en 

ellos. Sin embargo, la bronquiectasia afectando principalmente a los lóbulos distales y 

medios del pulmón, es característica, afectando al 50-75% de niños que alcanzan los 8 

años de edad y a todos los adultos que presentan DCP.  Los adultos suelen presentan 

bronquiectasia combinada con rinitis crónica1,3-5,7,8,11-16,19,21,24,26-28,32-34. 

Los pacientes pediátricos con DCP, al desarrollarse y llegar a la edad adulta, 

comúnmente pueden presentar fertilidad reducida en el caso de los hombres, debido a las 

alteraciones ciliares que originan un descenso en el movimiento de los espermatozoides y 

las mujeres presentarán riesgo elevado de padecer embarazos ectópicos debido a la falta 

de movimiento ciliar que ocasiona un mal desplazamiento de los ovocitos por las trompas 

de Falopio1,3,5-8,11-14,16,19,21,22,24,26-28,30,32-34. 

Knowles et al.1  y Olm et al.34 añaden la presencia de pectum excavatum y de 

escoliosis a las manifestaciones clínicas de la DCP. Según su publicación, alrededor de un 

10% de quienes presentan DCP tienen pectum excavatum mientras que solo un 0,3% de la 

población general lo manifiesta. 

2.1.6 Diagnóstico y evolución. 

El diagnóstico de la DCP es una tarea complicada debido a la variedad fenotípica 

que presenta, y a que requiere experiencia profesional para realizar e interpretar los test de 

diagnóstico disponibles1.  

Knowles et al.1  sugieren que hay que sospechar de DCP si la persona presenta al 

menos 2 de estas 4 manifestaciones clínicas: distrés respiratorio neonatal, síntomas 

crónicos de las vías aéreas proximales (otitis media y congestión nasal), síntomas crónicos 

de las vías aéreas distales (tos persistente y húmeda) o bien alteraciones en la distribución 

de los órganos.  

No existe un único patrón de referencia para identificar la enfermedad, y en la 

actualidad se utilizan pruebas de cribado y pruebas de diagnóstico de confirmación32,34, de 
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las cuales, al menos dos de las pruebas deben de ser positivas para afirmar la presencia 

de DCP1. 

2.1.6.1 Pruebas de cribado. 

Estas pruebas se realizan antes de las de confirmación. Sirven para evitar en 

ocasiones falsos positivos de DCP. Se encuentran el test de la sacarina, el valor de óxido 

nítrico (NO) vía nasal y la prueba del radioaerosol. 

El test de la sacarina se realiza colocando un comprimido de sacarina de1-2mm en 

el cornete inferior y midiendo el tiempo que tarda el paciente en identificar el sabor a 

sacarina. De esta manera se estima la capacidad de aclaramiento mucociliar. No es un test 

exacto ya que puede no identificar algunos casos de DCP. Además, requiere colaboración 

infantil por lo que no se recomienda su realización en niños hasta que alcanzan los 12 

años de edad1,5,7,8,11,14,19,20,27,32,34. 

Según estudios, el valor del NO nasal se encuentra en niveles bajos en aquellas 

personas que presentan DCP. Esto ayudaría a descartar DCP en personas con valores de 

NO estándar o altos. No obstante, existen casos de personas con DCP con valores de NO 

altos o normales, por  lo que la confirmación de la DCP requeriría la realización de pruebas 

complementarias. En situaciones de infecciones respiratorias o sinusitis los valores de NO 

se encuentran disminuidos, por lo que la prueba debe de realizarse cuando haya 

estabilidad respiratoria y deberían de compararse los resultados con los tomados otro día. 

Otro de los aspectos negativos de esta prueba, es que no se recomienda realizarla en 

menores de 5-6 años. Para su realización en niños menores, se está estudiando la 

posibilidad de realizar esta prueba en ellos durante la respiración a volumen corriente1-8,11-

17,19-24,26-30,32-34. 

El NO puede ser medido mediante dispositivos estáticos o de mano. Los del primer 

grupo son los más usados, sin embargo, necesitan revisiones frecuentes y tienen un precio 

elevado. Los del segundo grupo se caracterizan por su manejo sencillo y por su bajo costo. 

No se han observado diferencias entre la aplicación de un tipo o de otro26. 

La prueba de radioaerosol presenta alta sensibilidad pero baja especificidad. No es 

de ejecución rápida. Expone a radiación y en ocasiones no es concluyente3,5,7,19,28,32,34. 

2.1.6.2 Pruebas de diagnóstico de confirmación. 

Por otro lado, para confirmar la DCP se realizan: evaluación de la estructura ciliar 

mediante el microscopio por transmisión de electrones, estudio del patrón y frecuencia de 

batido ciliar mediante video microscopia de alta velocidad, microscopia de 
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inmunofluorescencia para detectar la ausencia de axonema o de proteínas 

citoplasmáticas, estudio genético y tomografía por microscopia electrónica.  

La evaluación de la estructura ciliar mediante el microscopio por transmisión de 

electrones era considerada el patrón de referencia para el diagnóstico de DCP. 

Actualmente no lo es debido a las dificultades existentes para obtener una muestra 

correcta y a la experiencia y destreza necesarias para después analizarla. Además, ha 

realizado falsos positivos de la enfermedad en más de una ocasión debido a que al menos 

el 30% de quienes padecen DCP presentan una estructura ciliar sin anomalías. Es una 

prueba que debe de realizarse combinada con otras para establecer un diagnóstico de 

DCP1-3,5-8,10-12,14,16,17,19-24,26-28,30,32-34. 

El estudio del patrón y la frecuencia del batido ciliar mediante video microscopía de 

alta velocidad es otra forma de diagnóstico. Permite observar a cámara lenta el 

movimiento ciliar. Para llevar a cabo esta forma de diagnóstico, se deben de analizar 

muestras de células ciliadas en el momento posterior a su toma y tras un periodo de 

cultivo para asegurar que la persona no presenta discinesia ciliar secundaria. Se graba con 

video microscopia de alta velocidad y a continuación se reproduce a cámara lenta. Deben 

de establecerse condiciones óptimas comunes para llevar a cabo esta prueba ya que las 

variaciones por ejemplo de temperatura o pH entre diferentes laboratorios pueden alterar 

la función ciliar1,3,5-8,11,12,14,16,19-24,26-28,30,32-34. 

En la microscopía de inmunofluorescencia realiza una tinción inmunofluorescente 

de las proteínas ciliares. Con ello se consigue detectar la ausencia de axonema ciliar o de 

proteínas citoplasmáticas. No obstante, se precisan más estudios para determinar la 

precisión de esta prueba1-3,5-7,11,12,16,20,21-23,26,28,30,32-34.  

El estudio genético se emplea como añadidura a los test de diagnóstico. Se estima 

que mediante el estudio genético se pueden detectar hasta el 65% de aquellos que 

presentan DCP. En muchas ocasiones en la que diagnosticar DCP mediante transmisión de 

electrones o mediante el estudio del batido y la frecuencia ciliar, se precisa del estudio 

genético como una prueba adjunta1-3,5-8,11,12,16,17,19-24,26-28,30,32-34. 

La tomografía por microscopia electrónica es una técnica descrita por Rubbo et 

al.21 y por Hosie et al.24 , consiste en la técnica de evaluación ciliar mediante microscopio 

por transmisión de electrones asistida por un ordenador y permite elaborar imágenes 

tridimensionales, creando de este modo proyecciones de alta resolución de la estructura 

ciliar. 
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Behan et al.13 crearon una herramienta de predicción de diagnóstico de DCP, la 

denominaron PICADAR. Consiste en un cuestionario basado en 7 ítems que predice la 

probabilidad que tiene un paciente de presentar DCP. Los ítems son los siguientes: edad 

gestacional a término, ingreso en una unidad neonatal, síntomas neonatales en el pecho, 

rinitis persistente, síntomas crónicos de oído y de audición anomalías en la localización de 

los órganos y presencia de alguna alteración cardiaca. La presencia de cada ítem 

contribuye a la puntuación total. Para ello a cada ítem se le ajusta un valor de un número 

entero entre 1 y 4 según su coeficiente de regresión. Cuando la puntuación es igual o 

mayor que 10, los pacientes tienen una probabilidad del 90% de presentar DCP. Cuando el 

resultado es igual o mayor que 5, indica un 11% de posibilidades de padecer DCP. 

Kyriacou et al.31  describen en su artículo el proyecto Better Experimental Screening 

and Treatment for Primary Ciliary Dyskinesia (BESTCILIA). Se inició en el año 2012 y 

concluyó en Mayo del 2016. Los objetivos propuestos consistían en establecer registros 

internacionales de DCP, desarrollar cuestionarios de calidad de vida específicos para la 

DCP, obtener dispositivos especializados para el diagnóstico de DCP en países con pocos 

gatos disponibles para la salud y la creación del primer ensayo clínico aleatorizado sobre el 

uso del fármaco Azitromicina en la DCP. Gracias a este proyecto se han creado 

cuestionarios de calidad de vida específicos para la DCP, se ha conseguido involucrar a 

investigadores, a organizaciones internacionales y a colectivos de defensa de los pacientes 

con el fin de mejorar la atención clínica en la DCP. También se han conseguido desarrollar 

nuevas iniciativas de investigación en el campo de la DCP. 

2.1.6.3 Pruebas complementarias de evolución. 

Los pacientes con DCP presentan un pronóstico más favorable cuanto más rápido 

se diagnostique la enfermedad y antes comiencen los tratamientos2,4-10,13,17,19,24,26-29,32-34. 

Además, es importante controlar la evolución de las manifestaciones clínicas. Para ello se 

realizan pruebas complementarias que analizan la evolución de la enfermedad. 

Los cultivos de células del epitelio respiratorio proporcionan una plataforma de 

confianza para el análisis de los defectos hereditarios presentes en la estructura y en la 

función de los cilios. También proporcionan información acerca de las bacterias que 

invaden el tracto respiratorio, siendo H.influenza, S.aureus y Ps.aeruginosa las más 

comunes. En muchas ocasiones se realizan para disminuir el número de falsos positivos en 

aquellos pacientes con discinesia ciliar secundaria. Según lo revisado, se deberían de 

llevar a cabo cada 3-6 meses 1,2,5,7-9,11,12,14,16,19-21,23-27,32,34.  
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Se realizan test de función pulmonar para valorar el estado de los pulmones de los 

pacientes y su evolución con la enfermedad. 

La realización de test de función pulmonar periódicos permite guiar los 

tratamientos a largo plazo. Deben de estar adaptados a la edad de los pacientes y por lo 

menos se debería de realizar uno al año1,4,5,9-11,15,16,19,21,23-26,28,32,33. 

La espirometría es un tipo de test de función pulmonar recomendado por muchos 

autores. Se recomienda llevarla a cabo cada 3-6 meses. A pesar de estar recomendada, no 

es un método muy efectivo en niños y en los últimos años se ha demostrado que es un 

marcador de la función pulmonar que carece de sensibilidad1-3,8,10-12,15,16,23,25-28,32-34. 

También se utilizan pruebas de imagen: radiografías de tórax, tomografía 

computarizada de alta resolución o toma de imágenes por resonancia magnética. 

Las radiografías de tórax deben de ser periódicas. No obstante, se recomiendan 

únicamente durante fases de exacerbación en las que el paciente no responde a su terapia 

convencional.1,3-5,7-9,16,17,19,21,23,25-27,32. 

La tomografía computarizada de alta resolución se emplea para identificar la 

expansión de bronquiectasias. También puede usarse para controlar la progresión de la 

enfermedad. Sin embargo, deben de tenerse en cuenta los riesgos que supone la 

realización de esta prueba ya que genera radiaciones altas. Algunos autores mencionan la 

posibilidad de realizar una prueba de este tipo cada 4-5 años1,2,5,7,9,11,12,14-17,21,23,25-28,32,34. 

La toma de imágenes por resonancia magnética posee la misma efectividad que la 

tomografía computarizada para detectar la extensión y severidad del daño pulmonar. Un 

aspecto positivo de esta prueba es que no emite radiación1,5,11,12,16,23,26. 

2.1.7 Pronóstico. 

Según la información revisada, se sabe que las personas que reciben un 

diagnóstico precoz y que por ende inician los tratamientos en fases tempranas, presentan 

menor deterioro pulmonar por lo que tendrían mejor pronóstico2,4-10,13,17,19,24,26-29,32-34. 

Se recomiendan los controles con el neumólogo cada 3-6 meses en el caso de los 

niños y cada 6-12 meses en los adultos32,34. 
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2.1.8 Tratamiento.  

Los pacientes que presentan DCP reciben tratamiento desde el inicio de la 

detección de la enfermedad. Este tratamiento es combinado: farmacológico-

fisioterapéutico y es el primero que reciben los pacientes con DCP. El tercer tipo es el 

quirúrgico, que se realiza únicamente en ocasiones en las que no existen más medidas de 

abordaje. 

2.1.8.1 Tratamiento farmacológico. 

El tratamiento farmacológico es principalmente, junto con el fisioterapéutico, el 

primero recomendado para tratar a estos pacientes34, existen calendarios vacunales e 

inmunizaciones. Su realización así como la de la administración de medidas profilácticas 

está recomendada principalmente en la infancia. Por otro lado, los mucolíticos, la solución 

salina hipertónica y los broncodilatadores inhalados se prescriben como medidas 

terapéuticas antes de ser precisa la administración de antibióticos. 

Un calendario vacunal está recomendado  así como las inmunizaciones durante la 

infancia. En el primer año de vida, se les debería de administrar mensualmente medidas 

profilácticas contra los virus a aquellos niños sospechosos de padecer DCP. No obstante, 

hay estudios que afirman que no hay suficiente información para recomendar este tipo de 

medidas profilácticas.1-3,6-9,11,12,16,19-22,24-28,32-34. 

Los mucolíticos son otra de las opciones terapéuticas. La Dornasa alfa es una 

enzima que altera la viscosidad del moco facilitando de esta manera el movimiento de 

secreciones. Sin embargo, su uso no está claramente definido ya que no hay estudios que 

demuestren su eficacia en DCP1-9,11,12,16,18-21,25-28,32-34. 

También se recomienda la solución salina hipertónica inhalada ya que aumenta el 

aclaramiento mucociliar2-4,6-8,11,12,16,19-21,23,25-28,32,34.  

La terapia con broncodilatadores inhalados presenta resultados variables en 

función de la dosis. Su utilidad clínica no se ha demostrado en la DCP. Se recomienda su 

administración a los pacientes con respuesta broncodilatadora positiva.2-4,7-10,16,19-

23,25,27,28,32,33. 

Cuando los pacientes presentan exacerbaciones agudas, se recomienda el uso de 

antibióticos, se decide el tipo de antibiótico según los resultados de los cultivos y de 

antibiogramas. En aquellas ocasiones en que las exacerbaciones son de carácter leve, se 

administran antibióticos por vía oral. La duración del tratamiento, en estas ocasiones, varía 

de 2 a 3 semanas. Cuando se dan situaciones de exacerbaciones severas, en las que los 
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antibióticos orales han fallado, se recurre a la vía parenteral. La antibioterapia inhalada es 

otra opción, sin embargo, sobre esta práctica no hay datos suficientes sobre su 

efectividad1-9,11,12,16-28,32-34. 

La terapia crónica con macrólidos, según algunos estudios, presenta beneficios en 

los pacientes con DCP. Sin embargo, no están recomendados en todos los pacientes.1-

3,8,11,26,27. 

2.1.8.2 Tratamiento quirúrgico. 

Es el tercer tipo de tratamiento y solo se realiza en ocasiones en las que o las 

manifestaciones clínicas están muy extendidas, o los pacientes se encuentran en el último 

estadio de enfermedad. 

La lobectomía no se recomienda como un tratamiento frecuente, sino que precisa 

de una decisión conjunta de un equipo multidisciplinar. Se realiza en aquellos pacientes 

con bronquiectasias severas2-4,7-9,11,12,16,22,23,25-28,32,34. 

El trasplante pulmonar se reserva para aquellos pacientes con un deterioro 

pulmonar muy avanzado. Se debe de tener en cuenta siempre la presencia o no de 

anomalías en la localización de los órganos ya que podrían suponer complicaciones en el 

procedimiento3,4,7-9,11,12,16,22,23,25-28,32,34. 

2.1.8.3 Tratamiento fisioterapéutico. 

Se utiliza desde el primer momento en el que se diagnostica la enfermedad. 

A día de hoy, la utilización de la fisioterapia como tratamiento para la DCP la 

recomiendan la mayoría de los autores revisados. No obstante, son necesarios más 

estudios para establecer protocolos de actuación ya que la mayoría de tratamientos se 

extrapolan de otras enfermedades1-12,16-22,24-28,30-34. 

Romero et al.32, aportan que no existen técnicas de fisioterapia específicas, y las 

realizadas dependen de la habilidad y experiencia del fisioterapeuta. Deben de ajustarse a 

las características del paciente: edad, manifestaciones clínicas. El tratamiento de 

fisioterapia se realiza combinado con tratamiento farmacológico en la mayoría de los casos 

y la realización de ejercicio también está prescrita para tratar la DCP. 

Varios autores proponen que el tratamiento fisioterapéutico debe de involucrar a 

los familiares de los pacientes y recomiendan que su realización sea en los hogares. 

También reflexionan sobre lo importante que es no generar sobrecarga de tratamiento 
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tanto en los pacientes como en los familiares ya que esto supondría el abandono del 

mismo6,18,26,32.  

Romero et al.32  y Olm et al.34  recomiendan dos sesiones al día de fisioterapia de 

20 minutos de duración cada una. En situaciones de exacerbaciones respiratorias, se 

deben de incrementar las sesiones. 

El principal tratamiento fisioterapéutico que se realiza en los pacientes con DCP es 

de tipo respiratorio, y se utilizan dos modalidades: la fisioterapia manual y la fisioterapia 

instrumental35-38. 

2.1.8.3.1 Fisioterapia respiratoria manual.  

Las técnicas manuales más empleadas dentro de la fisioterapia respiratoria en el 

tratamiento de la DCP son: percusiones torácicas, vibraciones torácicas, drenaje postural, 

drenaje autógeno (DA), ciclo activo de la respiración (ACBT), técnica de espiración forzada 

(TEF), técnica de tos forzada35-38. Varias publicaciones revisadas incluyen también en los 

tratamientos, los juegos de respiración y soplado9,16,18.  

2.1.8.3.2 Fisioterapia instrumental. 

Los dispositivos más empleados en el tratamiento mediante fisioterapia 

respiratoria instrumental para el abordaje de la DCP se clasifican en no oscilantes y 

oscilantes. Dentro del grupo de los no oscilantes se encuentra el dispositivo de presión 

espiratoria positiva (PEP). En el grupo de los oscilantes están la Acapella, PEP-oscilante, 

Flutter, Cornet y Aerobika. También existen dispositivos dispositivos externos de oscilación-

compresión a alta frecuencia de la pared torácica (HFCWO) y dispositivos que ofrecen 

resistencia inspiratoria35-38. 

2.2 JUSTIFICACIÓN 

La DCP es una enfermedad hereditaria autosómica recesiva, que presenta 

alteraciones del tejido ciliar presente en muchas de las estructuras del organismo. 

Se manifiesta con alteraciones multiorgánicas. El tratamiento en la DCP, corre a 

cargo de un equipo multidisciplinar en el que el fisioterapeuta es imprescindible y es por 

esto que mediante una revisión bibliográfica narrativa se han planteado los siguientes 

objetivos. 
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3. OBJETIVOS 

GENERAL: 

 Conocer lo publicado sobre la DCP y su tratamiento. 

ESPECÍFICOS: 

 Identificar los tratamientos de la DCP. 

 Revisar las diferentes intervenciones utilizadas por fisioterapia en el 

tratamiento de la DCP. 

 

4. DESARROLLO DEL TRABAJO 

4.1 MATERIAL Y MÉTODOS 

Con el fin de desarrollar los objetivos planteados anteriormente, se ha procedido a 

la realización de una revisión sistemática narrativa para así analizar, comparar y sintetizar 

la bibliografía actual más relevante en lo que respecta a  tratamiento fisioterapéutico de la 

DCP. La revisión bibliográfica se ha realizado entre enero y junio de 2018. 

La selección de los artículos empleados para la realización de este trabajo de fin de 

grado (TFG) ha sido realizada a través de una búsqueda bibliográfica en: Dialnet, MedLine, 

PEDro, SciELO y ScienceDirect.  

La estrategia de búsqueda empleada ha sido PICO. Algunas de las palabras clave 

utilizadas han sido: discinesia ciliar primaria, ‘’primary cliliary dyskinesia’’, fisioterapia, 

‘’physiotherapy’’, tratamiento, ‘’treatment’’, ’’management’’, terapia manual, ‘’manual 

therapy’’, pediatría, ‘’children’’, ‘’pediatrics’’, técnicas de aclaramiento mucociliar, ‘’airway 

clearance techniques’’, ciclo activo de la respiración, ‘’active cycle of breathing’’, drenaje 

postural, ‘’postural drainage’’, drenaje autógeno, ‘’autogenic drainage’’. 

Para combinar los términos anteriormente mencionados, se emplearon los 

siguientes operadores booleanos: ‘’AND’’, ‘’OR’’, ‘’NOT’’.  

Para la selección de las publicaciones obtenidas, se han utilizado unos criterios de 

inclusión y exclusión. 
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Criterios de inclusión: 

 Documentos sobre la DCP. 

 Publicaciones en todos los idiomas. 

 Pacientes de ambos sexos. 

 Publicaciones sobre tratamientos de fisioterapia en la DCP en pediatría. 

Criterios de exclusión: 

 Publicaciones con más de 10 años de antigüedad. 

 Pacientes adultos. 

 Estudios realizados con animales. 

Una vez realizada la búsqueda bibliográfica, se procedió a realizar una lectura 

exhaustiva con el objetivo de seleccionar las publicaciones más relevantes y apropiadas, 

teniendo en cuenta: los criterios de inclusión y de exclusión así como su relación con la 

DCP. 

Se seleccionaron para el desarrollo de este TFG 35 publicaciones obtenidas de 

Dialnet, MedLine, PEDro, SciELO y ScienceDirect. Además, se incluyeron 4 manuales de 

fisioterapia respiratoria y una publicación de la Sociedad Española de Neumología. 

El diagrama de flujo de búsqueda realizada queda reflejado en la Figura 2. 
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Figura 2. Diagrama de flujo. Fuente: elaboración propia. 
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4.2. RESULTADOS Y DISCUSIÓN 

Para evitar el desarrollo de discinesia ciliar secundaria, se proponen medidas 

antiinflamatorias: evitar irritantes medioambientales como el humo del tabaco o los 

ambientes contaminados1,6-9,12,16,19,24,26-28,32,34. 

Junto a estas medidas preventivas, se encuentra la fisioterapia respiratoria, la cual 

tiene como objetivos: estabilizar, tratar y prevenir enfermedades respiratorias. En lo que al 

tratamiento fisioterapéutico de la DCP se refiere, no existe una gran evidencia científica1-

12,16-22,24-28,30-34.  

Si bien es cierto, la mayoría de los autores, coinciden en que los tres pilares más 

importantes de tratamiento de la DCP son la limpieza de las vías aéreas, el control 

farmacológico de las infecciones y las medidas antiinflamatorias de las vías 

aéreas1,2,8,9,21,22,26-28,32,34.  

No existen protocolos de tratamiento y estos suelen extrapolarse de enfermedades 

en las que también hay ausencia de aclaramiento mucociliar32. En la gran mayoría de 

publicaciones revisadas, los autores extrapolan los tratamientos de la fibrosis quística (FQ) 

a la DCP1-8,10-12,16,18-22,24,26-28,32,34. No obstante, existen acuerdos y desacuerdos según los 

autores revisados. Algunos de los tratamientos seleccionados para la FQ, puede que no 

tengan la misma efectividad en la DCP debido a sus diferencias 

fisiopatológicas2,3,6,16,20,21,34. 

Para la limpieza de las vías aéreas recomiendan fisioterapia respiratoria y la 

realización de ejercicio físico2,3,6-9,12,16,18-28,32,39,40. Muchos autores no establecen ninguna 

técnica de fisioterapia respiratoria superior a otras técnicas, tampoco se establecen 

protocolos de actuación. Sin embargo, publicaciones proponen la realización de dos 

sesiones de fisioterapia diarias16,32,33. Romero et al.32 detallan la duración de estas, siendo 

de unos 20 minutos cada una. Además, sugieren aumentar la frecuencia de estas en 

situaciones de exacerbaciones pulmonares. 

Establecen adaptar las sesiones y las técnicas seleccionadas según la destreza del 

fisioterapeuta que las realiza, el estado en el que se encuentra el paciente, su edad y las 

preferencias de este32.  

El ejercicio físico se recomienda en la gran mayoría de las publicaciones2,3,6-9,12,16,18-

28,39,40. Muchos autores proponen su realización previa a la fisioterapia respiratoria22,25. 

Son muchos los autores que incluyen la realización de ejercicio regularmente en el 

tratamiento de la DCP2,3,6-9,12,16,18-28,34,39,40. Todos ellos coinciden en combinarlo con 
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fisioterapia respiratoria, por ello Schofield et al.6 y Lucas et al.16 advierten de no realizarlo 

como tratamiento de limpieza bronquial en solitario. 

Varios autores recomiendan la realización diaria de ejercicio aeróbico, ya que 

previene el deterioro del pulmón y mejora el estado de salud3,12,25,26,28.  

Se recomienda iniciar la práctica de ejercicio lo ante posible desde la detección de 

DCP, ya que hay estudios que le atribuyen un efecto broncodilatador mayor que los beta-2 

agonistas en la DCP6-9,16,22,27,34. Algunos autores proponen realizarlo antes de las sesiones 

de fisioterapia respiratoria22,25.  

Phillips GE et al. mencionados en Stillwell et al.19  observaron que mientras los 

broncodilatadores no eran capaces de hacerlo, el ejercicio incrementó el flujo espiratorio 

máximo. 

En cuanto a los diferentes tratamientos de fisioterapia respiratoria, existen multitud 

de modalidades. En el tratamiento fisioterapéutico de la DCP se utilizan fundamentalmente 

dos tipos de técnicas: las técnicas de fisioterapia respiratoria manuales y las técnicas 

instrumentales34-40.  

Dentro de las técnicas de fisioterapia respiratoria manual se incluyen: drenaje 

postural, percusiones torácicas, vibraciones torácicas, ACBT, DA, TEF, técnicas de tos 

forzada 34-40 y juegos de respiración y soplado9,16,18.  

El drenaje postural es una técnica de fisioterapia respiratoria que muchos autores 

incluyen dentro del tratamiento de la DCP6,8,10,16,22,23,26,27,36,37.  

En varias publicaciones, proponen la posibilidad de realizar tratamiento postural 

combinado con otras técnicas8,16,23,26,27,39,40. Werner et al.23 mencionan la posibilidad de 

combinarlo con percusiones torácicas. Mirra et al.26 coinciden en la combinación de esta 

técnica con percusiones torácicas y con vibraciones.  

Gokdemir et al.10  y Doniz et al.39  atribuyen el nombre de fisioterapia convencional a 

la combinación del drenaje postural con percusiones torácicas así como con vibraciones 

torácicas. 

Doniz et al.39  concluyen que el drenaje postural se asocia en la mayoría de los 

casos con las percusiones torácicas. Afirman que la mayoría de pacientes que reciben 

fisioterapia convencional, presentan una producción de esputo mayor, frente a aquellos 

que no reciben tratamiento, por lo que se recomienda en las enfermedades respiratorias 

hiper-secretantes. Asimismo, a pesar de ser pocos los estudios que lo abordan, enuncia la 
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ausencia de diferencias entre la aplicación de fisioterapia convencional y otras técnicas 

como el DA a la hora de permeabilizar las vías aéreas. Sin embargo, se muestra mayor 

preferencia por procedimientos como el dispositivo PEP o el ACBT, siendo tales técnicas 

autónomas independientes de intervención. Son varios los efectos adversos que se 

atribuyen al drenaje postural combinado con percusiones torácicas. Entre ellos se 

encuentran: broncoespasmo, incremento del consumo de oxígeno, reflujo gastroesofágico 

en niños, hipoxemia, fracturas costales, incremento de la presión intracraneal y hemorragia 

intracraneal en grados III y IV en niños pre-término. Para evitar los efectos adversos citados 

anteriormente, se propone eliminar las posiciones en declive. Se establece la adopción de 

posiciones que optimicen la ventilación de diferentes regiones pulmonares39.  

Las percusiones torácicas son otra de las técnicas de fisioterapia respiratoria 

manual que se proponen para el tratamiento de la DCP. Varios los autores las incluyen o 

mencionan en los tratamientos para la DCP6,10,16,22-25,27,39,40. La mayoría de las 

publicaciones enuncian el empleo de las percusiones torácicas combinadas con otras 

técnicas fisioterapéuticas.  

Werner et al.23 y Mirra et al.26 coinciden al igual que Gokdemir et al.10 y Doniz et 

al.39 en realizar de forma combinada las percusiones torácicas bien con drenaje postural o 

con vibraciones torácicas. 

Otra de las técnicas de fisioterapia manual que se engloban dentro de los posibles 

tratamientos fisioterapéuticos de la DCP son las vibraciones torácicas. En lo revisado varios 

autores las mencionan6,10,16,22,27,39,40. Algunos autores proponen la realización de éstas 

combinadas con otras técnicas39,40.  

Doniz et al.39 indican que es más frecuente la realización de drenaje postural con 

percusiones torácicas en lugar de con vibraciones torácicas. 

La técnica del ACBT se emplea en el tratamiento de la DCP por estar dirigida a 

eliminar secreciones en aquellos pacientes con enfermedades que originen gran acúmulo 

de mucosidades40.  

El ACBT consta de una serie de pasos: en primer lugar se realizan respiraciones 

controladas, seguidamente se realizan 3-4 ejercicios de expansiones torácicas, se repiten 

las respiraciones controladas y se realiza una técnica de espiración forzada. Tanto la 

frecuencia como el número de repeticiones de cada uno de los pasos del ciclo pueden 

verse alterados. No obstante, todos ellos deben de estar presentes y en conjunción con las 

respiraciones controladas40. 
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Son varios los autores que incluyen esta técnica en el tratamiento de la 

DCP6,8,9,16,22,23,26,27,40. Algunos de ellos, coinciden en que se debe de realizar en personas 

de mayor edad con capacidades cognitivas6,9. 

Schofield et al.6 no recomiendan esta técnica en niños muy temprana edad debido 

a la concentración y comprensión requeridas. En su publicación atribuyen al ACBT la 

capacidad de movilizar mucosidades desde las pequeñas vías a las de mayor tamaño 

previo a la tos. También afirma que la ventilación se vuelve más óptima gracias a que 

aumenta la sincronización respiratoria con el ACBT. 

El DA es otra de las técnicas englobada dentro del grupo de fisioterapia respiratoria 

manual6,8,16,22,23,26,27,39,40. 

Esta técnica tiene como objetivo movilizar las secreciones desde las vías distales 

hasta las proximales para facilitar su expectoración. Es una técnica en la que hay 

comunicación entre el paciente y el fisioterapeuta. El fisioterapeuta se guía gracias a los 

estímulos auditivos provocados por los crujidos bronquiales, y a los táctiles debido a las 

vibraciones torácicas que generan las secreciones35. Según lo revisado, algunos autores no 

recomiendan su realización en niños debido al nivel de comprensión requerido6,35. 

Schofield et al.6  mencionan el DA como una técnica de tratamiento para la DCP. 

Atribuyen al DA la capacidad de modificar los volúmenes pulmonares y conseguir de esta 

manera movilizar las mucosidades desde las vías respiratorias más pequeñas a las de 

mayor tamaño para su expectoración.  

Doniz et al.39 nombran el DA como una técnica de elección frente a otras que 

precisan asistencia y son dependientes de intervención como el drenaje postural o las 

percusiones torácicas. 

La técnica de TEF también es una de las intervenciones realizadas por los 

fisioterapeutas en el  tratamiento de la DCP6,8,9,16,25,27,39,40.  

El objetivo de esta técnica consiste en movilizar las mucosidades que se 

encuentran en vías medias y proximales para su posterior expectoración8,27,36. Para su 

realización, se le solicita al paciente una inspiración y seguidamente una espiración 

forzada manteniendo la glotis abierta. Según lo revisado pueden realizarse como máximo 3 

TEF seguidos. Durante la fase de espiración, si se precisara, el fisioterapeuta podría ayudar 

de dos formas diferentes. Bien desplazando las vísceras del paciente hacia posterior y 

hacia craneal. O también, realizando un cierre hacia la línea media, de la región inferior del 

tórax36.  
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Farroux et al.9 proponen el empleo de una espiración forzada como método de 

control respiratorio, para la detección de exacerbaciones en un estadio inicial. Por ser un 

método de control, sugieren realizarlo diariamente. 

Polineni et al.25 proponen el empleo de la espiración forzada junto con una tos para 

completar la limpieza de mucosidades. Previo a la espiración forzada, coinciden en realizar 

ejercicios con dispositivos oscilantes, ya que ayudan a la apertura de las vías aéreas, así 

como a movilizar y modificar el tamaño del moco. 

En la DCP, a pesar no existir un buen movimiento ciliar, quienes la padecen suelen 

tener, en la mayoría de los casos, el mecanismo de la tos conservado y son capaces de 

realizar tos productiva. No obstante, en lo revisado, Polineni et al.25 y Mirra et al.26  están de 

acuerdo en realizar tos forzada como método de ayuda al tratamiento.  

Polineni et al.25 lo añaden como complemento de la fisioterapia respiratoria y de la 

limpieza de secreciones. Mirra et al.26  mencionan la técnica junto a los dispositivos 

instrumentales de limpieza bronquial y a las técnicas respiratorias, como ayudantes de la 

expulsión de mucosidades. 

Lewis et al.40 en su publicación mencionan la técnica de tos dirigida en lugar de tos 

forzada. Para que sea eficaz, el paciente debe de tener su musculatura respiratoria en 

buen estado, ya que debe de ser capaz de realizar la tos autónomamente. El fisioterapeuta 

le guía con órdenes verbales36.  

Con respecto a los niños más pequeños, hay autores que proponen como 

alternativa a las técnicas de fisioterapia, los juegos de respiración y soplado. Farroux et 

al.9, Lucas et al.16  y Schofield et al.18  los mencionan como técnicas de tratamiento para los 

niños con DCP. Algunos de ellos proponen sustituirlos por técnicas como el ACBT o TEF 

cuando se vuelven mayores9. 

Farroux et al.9 proponen los juegos de respiración y soplado como tratamiento 

previo al ACBT. También mencionan las técnicas de espiración forzada como sustitutivas 

de los juegos de soplado.  

Existen autores que combinan técnicas de fisioterapia respiratoria manual.  

Lewis et al.40 en su revisión proponen la combinación del TEF y del ciclo ACBT. En la 

figura 3 queda reflejado el mecanismo propuesto para el aclaramiento mucociliar (Figura 

3).  
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Figura 3: mecanismos propuestos para aclaramiento mucociliar: TEF/ACBT. 

Fuente: Elaboración propia adaptada de Lewis et al.40. 

El TEF consiste en realizar 1-2 espiraciones forzadas seguidas de respiraciones 

controladas, las cuales previenen broncoespasmo y desaturación de oxígeno. En su 

revisión comparan el ACBT con otras técnicas de fisioterapia (fisioterapia convencional, 

dispositivos de resistencia inspiratoria, oscilatorios, de oscilación-compresión de la pared 

torácica, drenaje autógeno y ejercicio). Las comparaciones las realizan durante el 

tratamiento, una hora post-tratamiento y hasta 24 horas post-tratamiento. Tienen en 

cuenta la cantidad de esputo y la aceptación de la técnica. En su discusión, y tras los datos 

obtenidos, notifican que la técnica combinada de ACBT y espiraciones forzadas, posee 

mayor beneficio a corto plazo en cuanto a cantidad de esputo, que la fisioterapia 

convencional y los dispositivos oscilatorios externos. Sin embargo, no se obtienen datos 

concluyentes al compararlo con dispositivos de resistencia inspiratoria y PEP. Concluyen 

que son necesarios más estudios de investigación para determinar la verdadera eficacia de 

la técnica combinada de TEF y ACBT40. 

Por otro lado, en el grupo de técnicas instrumentales se encuentran: dispositivos 

no oscilantes (PEP) y oscilantes (Acapella, Flutter, PEP-oscilante, Cornet, Aerobika), HFCWO, 

dispositivos que ejercen resistencia inspiratoria35-38. 

Son varios los autores revisados que mencionan el dispositivo no oscilante: PEP 

como tratamiento de la DCP6,10,16,22-26,39,40. 

El PEP es un dispositivo que genera una resistencia al flujo espiratorio. Se consigue 

de esta manera aumentar la fase espiratoria. Para su realización, se recomienda inspirar 

prolongadamente, a continuación realizar una pausa inspiratoria, y por último, colocarse el 

dispositivo PEP y realizar una espiración lenta prolongada. Según lo revisado, se aconseja 

realizar entre 10-20 series38. 
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Schofield et al.6 enuncian las funcionalidades de emplear el dispositivo PEP. En su 

publicación mencionan las siguientes: acceso a los canales de ventilación colateral, 

movilización de las mucosidades periféricas y aumento de la capacidad total residual del 

pulmón. 

En su publicación Doniz et al.39 confirman la preferencia de los pacientes de esta 

técnica por ser independiente de intervención. Polineni et al.25 proponen realizar una 

espiración forzada junto con una tos al final del tratamiento con el dispositivo PEP para 

completar la limpieza de mucosidades38. 

Mirra el at.26 describen entre las propiedades del dispositivo PEP la de proporcionar 

una resistencia constante en las vías aéreas durante la espiración, creando de esta 

manera una presión detrás de las mucosidades que logra que se expulsen al exterior. 

Mencionan también la ausencia de evidencia, en cuanto a efectividad, que sitúe la 

fisioterapia respiratoria por encima del dispositivo PEP o viceversa. 

Dentro del grupo de técnicas instrumentales se incluyen los dispositivos oscilantes. 

Se caracterizan, al igual que el dispositivo PEP, por crear una resistencia al flujo aéreo 

espiratorio. Además, se denominan oscilantes, debido a que crean vibraciones 

endobronquiales con las que alteran las propiedades reológicas del moco. Los dispositivos 

PEP-oscilante, Acapella, Flutter, Cornet, Aerobika se incluyen dentro de este grupo38. 

El dispositivo PEP-oscilante es utilizado por varios autores6,8,16,22,23,25-27. Algunos de 

ellos coinciden en aplicarlo combinado con otras técnicas16,27.  

Schofield et al.6 describen en su publicación las propiedades de los dispositivos 

oscilantes. Atribuyen a estos dispositivos las capacidades de alterar las propiedades de las 

mucosidades y de aumentar la limpieza de secreciones. No obstante, ponen en duda el 

efecto que tienen estos dispositivos en la DCP debido a que en esta enfermedad los cilios 

presentan ausencia de batido, o está muy disminuido. Por lo que proponen realizar 

investigaciones futuras al respecto. 

Daniels et al.8 en su publicación enuncian las propiedades de los dispositivos 

oscilantes. Les atribuyen la capacidad de aumentar la presión endobronquial, lo cual 

mantiene las vías aéreas abiertas y aumenta la efectividad del aclaramiento mucociliar.  

La mayoría de autores que mencionan dispositivos oscilantes prefieren el Flutter y 

la Acapella. Algunos hacen mención de técnicas específicas como es el caso de Hosie et 

al.24 quienes mencionan el Flutter. Schofield et al.18  en su publicación en la que analizan 

las experiencias de los pacientes con DCP desde el punto de vista de un fisioterapeuta, 
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narran cómo los niños prefieren el empleo de otras técnicas que no requieren 

instrumental, antes que realizar el tratamiento con la Acapella.  

Otro de los dispositivos instrumentales es el HFCWO, lo mencionan varios autores 

en sus publicaciones6,10,16,22,23,25-27,40. 

Polineni et al.25, Mirra et al.26 y Daniels et al.27 en sus publicaciones describen las 

características de aplicar el HFCWO. Polineni et al.25 y Mirra et al.26  coinciden en que la 

técnica termina con una tos, Mirra et al.26 le atribuyen esta tos al HFCWO. Con esta tos se 

consigue un aclaramiento mucociliar más efectivo. 

Hay autores que comparan la efectividad existente entre diferentes técnicas de 

fisioterapia respiratoria instrumental10. 

Gokdemir et al.10 en un apartado de su publicación, comparan la efectividad del 

dispositivo no oscilante PEP con el dispositivo oscilante HFCWO en el tratamiento de 

exacerbaciones pulmonares. Atribuyen al dispositivo no oscilante PEP  una mayor eficacia a 

largo plazo para el tratamiento de estas. Cabe mencionar, que cuando comparan ambos 

dispositivos, lo hacen en personas con FQ, y no DCP. 

También existen autores que combinan técnicas de fisioterapia respiratoria manual 

con técnicas de fisioterapia respiratoria instrumental16,25,27. 

Lucas et al.16 en su publicación proponen la realización combinada del ACBT junto 

con el dispositivo PEP-oscilante. Afirman que el ACBT mejora la ventilación de las vías 

aéreas movilizando moco desde vías de pequeño tamaño a las de mayor tamaño desde 

donde pueden expulsarse los mocos mediante una tos. El dispositivo PEP oscilante mejora 

la ventilación de las vías de pequeño tamaño, al ser oscilatorio, crea vibraciones que 

facilitan el flujo de moco, y por ende, finalmente su expulsión. Al combinarse ambas 

técnicas, consiguen movilizar el moco hacia vías aéreas medias-proximales así como 

alterar sus propiedades reológicas, por lo que su expulsión resulta más fácil. 

Polineni et al.25 y Daniels et al.27 coinciden en combinar las espiraciones forzadas 

con los dispositivos oscilantes para lograr expulsar las mucosidades de forma más 

efectiva. Además, proponen la conexión de los dispositivos a un nebulizador para que los 

pacientes puedan administrarse su medicación al mismo tiempo que reciben vibraciones 

endobronquiales27. 

También hay autores que en sus publicaciones comparan las técnicas de 

fisioterapia respiratoria manual y las de fisioterapia respiratoria instrumental10,40. 
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Gokdemir et al.10 en su publicación realizan una comparación de la fisioterapia 

convencional con el HFCWO. Mencionan la aplicación de las vibraciones y percusiones 

durante la fase espiratoria de la respiración. Según su estudio, no se observa que haya 

mayor eficacia en la función pulmonar al aplicar fisioterapia convencional comparándolo 

con otras técnicas como el dispositivo oscilatorio Flutter. Así mismo, afirman que los 

pacientes prefieren las técnicas autónomas. En su estudio se establecieron dos grupos: el 

grupo A recibía en primer lugar tratamiento con HFCWO y después fisioterapia convencional 

y el grupo B recibía fisioterapia convencional y a continuación HFCWO.  

La fisioterapia convencional la realizaba siempre el mismo fisioterapeuta, y se 

empleaban 12 posiciones diferentes para el drenaje postural. En cuanto a la aplicación de 

HFCWO, los pacientes permanecían en sedestación erguida durante los 30 minutos de 

duración. Se establecieron protocolos para la realización del estudio(Tabla 2). El grupo A se 

colocaba 2 veces al día el dispositivo de HFCWO durante media hora cada vez. A 

continuación, durante dos días permanecían en sus hogares, periodo denominado de 

‘washout’ para proceder a hospitalizarse en su segunda visita siguiendo el mismo 

protocolo, en este caso con fisioterapia respiratoria. Por otro lado el grupo B, seguía los 

mismos protocolos, siendo en su primer visita hospitalizado, y permaneciendo en sus 

hogares en la segunda visita. En sus resultados no observaron diferencias significativas 

entre ambos métodos. Los niveles de función pulmonar aumentaron en ambos grupos 

considerablemente. Los pacientes encontraron más confortable el uso del dispositivo 

HFCWO y fue tolerado correctamente10. 

Tabla 2: protocolos de las técnicas de aclaramiento mucociliar10. 

 

Fuente: elaboración propia adaptada de Gokdemir et al.10 
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Schofield et al.6 y Lucas et al.16 hacen referencia en sus respectivas publicaciones 

al estudio realizado por Gokdemir et al.10. 

Lewis et al.40 en su publicación comparan los efectos del método TEF/ACBT con los 

del dispositivo no oscilatorio PEP, teniendo en cuenta la cantidad de esputo obtenida 

durante la técnica y una hora post-tratamiento. Concluyeron que no había diferencias entre 

ambas técnicas. Atribuyen mayor eficacia a la técnica TEF/ACBT para expulsar esputo 

durante las exacerbaciones de pacientes con FQ, mientras que no establecen diferencias 

en fases estables de la enfermedad. 

Lewis et al.40 en su publicación comparan la eficacia de la técnica TEF/ACBT versus 

dispositivos oscilatorios. Mencionan los dispositivos Flutter y Acapella. Miden la cantidad 

de esputo durante el tratamiento, una hora post-tratamiento y hasta 24 horas pos-

tratamiento. En los resultados que obtuvieron durante y tras una hora de tratamiento, no 

observaron diferencias significativas. En los resultados tras 24 horas de tratamiento, 

siguieron sin observar diferencias. Hicieron un análisis por separado de ambas técnicas en 

pacientes que presentaban exacerbaciones y que tenían FQ y siguieron sin anotar 

diferencias. No ocurre lo mismo al analizar pacientes con bronquitis crónica, en quienes 

vieron un aumento de peso de mucosidades tras la realización del ACBT. 

Lewis et al.40 en su publicación comparan la efectividad de la combinación de 

TEF/ACBT  con el HFCWO. Lo hacen al cabo de 15 minutos de haber finalizado la sesión. 

Tienen en cuenta la cantidad de esputo expulsada. Para comparar las técnicas, escogen a 

10 participantes en fase de exacerbación con FQ.  Los datos los toman tanto en los 

tratamientos realizados por la mañana como en los realizados por la tarde. En sus 

resultados, observan que la cantidad de esputo es mayor tras la realización del ACBT. 
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5. CONCLUSIONES 

1. La Discinesia ciliar primaria es una enfermedad hereditaria autosómica recesiva 

caracterizada por alteración en el batido ciliar, que cursa con alteraciones en la 

eliminación de secreciones. El aparato respiratorio se ve afectado con: síndrome de 

distrés respiratorio neonatal, alteraciones de la limpieza mucociliar en vías aéreas 

altas y bajas, bronquiectasias, tos persistente y rinosinusitis crónica.  

2. El tratamiento de la discinesia ciliar primaria corre a cargo de un equipo 

multidisciplinar del que forma parte fisioterapia.  

3. La realización de ejercicio es un elemento indispensable en este tratamiento. Se 

combina con las técnicas de fisioterapia respiratoria. Algunos autores le atribuyen 

efecto broncodilatador y por ello se recomienda su realización antes de las 

sesiones de fisioterapia 

4. Fisioterapia utiliza en el tratamiento de esta enfermedad dos modalidades: 

fisioterapia respiratoria manual y fisioterapia respiratoria instrumental. 

5. La fisioterapia respiratoria manual emplea: drenaje postural, percusiones torácicas, 

vibraciones torácicas, ciclo activo de la respiración, drenaje autógeno, técnica de 

espiración forzada y técnicas de tos forzada. Para el tratamiento de los niños de 

menor edad, se proponen juegos de ventilación y de soplado. 

6. La fisioterapia respiratoria instrumental emplea: dispositivos no oscilantes (de 

presión espiratoria positiva) y dispositivos oscilantes (Acapella, Flutter, PEP-

oscilante, Cornet, Aerobika), dispositivos externo de oscilación-compresión de la 

pared torácica e instrumentos que ejercen resistencia inspiratoria. 

7. No existe un único protocolo de intervención fisioterapéutica en el tratamiento de la 

Discinesia Ciliar Primaria.  
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