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GLOSARIO DE ABREVIATURAS

FQ: fibrosis quistica

ACTs: técnicas de aclaramiento mucociliar
FEVi:volumen espiratorio forzado durante el primer segundo
IAP: indice de aclaramiento pulmonar

TC: tomografia computarizada

PEP: presion espiratoria positiva

OscPEP: presion espiratoria positiva oscilatorio
Hz: herzios

NIV: ventilacion no invasiva

IPPB: respiracion con presion positiva intermitente
IPV: ventilacién intrapulmonar con percusion
ACBT: ciclo activo de técnicas respiratorias

HFCWO: chalecos inductores de oscilaciones de alta frecuencia toracica



1. RESUMEN

Introduccion: La fibrosis quistica y las bronquiectasias en la edad pediatrica, se
caracterizan por presentar una etiologia heterogénea; dicha heterogeneidad queda
restringida a la causa genética en la FQ. La falta de protocolos diagndsticos pediatricos en
estas enfermedades, requiere de una maestria clinica afianzada en una blsqueda cientifica
actualizada para lograr su deteccion. Y, en relacion al abordaje terapéutico de ambas

enfermedades, hasta el momento, se consolida la disciplina farmacolégica y fisioterapica.

Objetivos: la pretension principal es realizar una adecuada blsqueda cientifica, que
suscite una continuidad en la investigacion, para no dar por concluidas las premisas

establecidas en el marco histérico de ambas patologias.

Material y métodos: realizar una revision bibliografica narrativa de estudios variables
tipolégicamente, en distintas bases de datos de relevancia cientifica. La gran cantidad de
informacion obtenida mediante las diferentes estrategias de blsqueda, pone de manifiesto

la evidente transcendencia del estudio de estas enfermedades.

Resultados y discusion: se establece una comparativa entre los datos clinicos,
propuestas diagnosticas y terapéuticas actuales, obtenidos en los estudios compilados para
ambas enfermedades. Ademas, se detalla una propuesta extrapolada de la linea de

investigacion sugerida en la lectura de los diferentes articulos.

Conclusiones: la resolucion etiopatogénica de estas enfermedades precisa de la
ayuda de recursos diagnoésticos idoneos para detectar la diversidad de casos existentes. Esto
posibilitara la comprensién de la fisiopatologia y presentacién clinica, ademas de objetivar

la terapia pertinente.



2. INTRODUCCION

Las bronquiectasias se definen como un proceso epidémico crénico de caracter
evolutivo con incidencia en el tejido bronquial y/o pulmonar (en este Gltimo caso, suele ser

multilobar). 13457,

Los datos epidemioldgicos pediatricos significativos corresponden a poblaciones
indigenas australianas, detectdndose 410 casos en menores de 2 anos/ 100000
habitantes?’. Sin embargo, las bronquiectasias en las poblaciones europeas, carecen de
relevancia estadistica y (nicamente se han obtenido datos de Inglaterra e Irlanda, donde

fueron registrados 1,5 casos de recién nacidos vivos/100000 habitantest?’.

Inicialmente, se pensaba que las bronquiectasias tenian un origen comun con la FQ.
Esta premisa fue remodelada con el paso del tiempo, de forma que actualmente, no solo les

es atribuible un factor genético innato a las bronquiectasias. 67

El diagnéstico de esta enfermedad es arbitrario y esta sujeto al criterio profesional,
porque no existe un protocolo diagndstico definido capaz de unificar la complejidad
etiolégica2?. Esto impide la deteccion de la totalidad de los casos o la existencia de

diagnésticos erréneos o no concluyentes.

Las estrategias terapéuticas multidisciplinares pretenden instaurarse al inicio de la
secuencia evolutiva patogénica, y no limitar su contemplacién Gnicamente en el estadio final

de la enfermedad, cuando ya exista destruccion tisular del epitelio respiratorio 12346,

La fibrosis quistica es un proceso epidémico crénico con incidencia en el tejido
bronquial y/o afectacion pulmonar, predispuesto genéticamente por un patrén hereditario

autosdémico recesivo.14.17,24,25

La epidemiologia de esta enfermedad es relevante entre las poblaciones europeas,
y con mayor afectacion, entre individuos de raza caucasica. A diferencia de las
bronquiectasias, en la FQ, se realizaron sondeos estadisticos que permitieron registrar los
siguientes datos entre la poblacién pediatrica espanola: Cataluia (1 caso/ 6631 habitantes),
Islas Baleares (1/5853), Madrid (1/6160) y Pais Vasco (1/7700).14

Pese a conocer su predisposicion genética, la determinacion etiolégica no es viable
en la totalidad de los casos, por el desconocimiento de la variabilidad de accion

mutagénica.10.11.15.24.25



El protocolo diagnéstico no se define completamente, ya que el screening neonatal
no es resolutivo en muchos casos y como en las bronquiectasias, se requiere de otras
pruebas clinicas complementarias variables segln el criterio profesional, dado su caracter

multisistémico.10.14,17,24,25

La intervencion terapéutica debe instaurarse inmediatamente tras la sospecha
clinica en el screening neonatal, o lo antes posible. Aunque no existan indicios en el cribado,

ya hay manifestaciones de la enfermedad, habituales en focos extrapulmonares.®:13,14,17,24,25

2.1. ETIOPATOGENIA

Las bronquiectasias se caracterizan por la heterogeneidad en su etiologia. La amplia

diversidad de agentes y mecanismos desencadenantes, complica su identificacion.25.6,7.26

Otro factor afadido a la dificultad existente en la deteccion de esta enfermedad, es
la edad pediatrica. La incesante sucesion de cambios fisioldgicos que tienen lugar durante

ese periodo multiplica las posibilidades etiolégicas.”

Los avances cientificos han permitido su acotacion etiolégica, gracias al
descubrimiento de los siguientes posibles factores iniciadores de la enfermedad supurativa
cronica (bronquiectasias): 1234567826 gunque aln persiste la complejidad para determinar

la totalidad de los mismos:
1. Fibrosis quistica (origen mas comun de las bronquiectasias)
2. Inmunodeficiencias
3. Discinesia ciliar primaria

4. Episodios infecciosos; los patdgenos causales acceden a través de las vias

aéreas superiores y posteriormente, anidan en el tracto inferior respiratorio
5. Aspiraciones de cuerpos extranos

6. Alteraciones anatomofuncionales (frecuentemente del sistema respiratorio y

digestivo)
7. Déficit de 1 alfa-tripsina

De forma recurrente, podemos atribuir un trasfondo de origen genético a lo descrito

anteriormente.4.6,15



La fibrosis quistica presenta un origen génico de forma inherente a la propia
patologia.?10.14.16.23.25 Se observan mutaciones en el gen focalizado en el cromosoma 7 que
codifica la proteina encargada del transporte idnico transmembrana y resultan alterados los
procesos de replicacion, transcripcion o traduccion proteicos.814.17.25 confinando un cédigo

genético defectuoso.

Actualmente, somos capaces de identificar alrededor de 2000 mutaciones
predisponentes, aunque los espectros de mayor vulnerabilidad en la manifestacion de la
enfermedad, conocidos hasta el momento, son la mutacion Phe508del bialélica con locus
idéntico, y la presentacién monoalélica G542X en combinacién con cualquier otra mutacion

incipiente de fibrosis quistica en el otro alelo.10.14,15

Se constata que Unicamente el contexto ambiental serd determinante en la
presencia de la enfermedad, pero el caracter impredecible de los factores ambientales en
cada individuo impide delimitar y determinar su origen .57.111524 = Ademas, se anade la
dificultad de concluir si es un mecanismo primario o el resultado de un proceso patogénico

previo, la causa de estas enfermedades.14.6.7,

2.2 FISIOPATOLOGIA

El modelo fisiopatolégico descrito en base a la evidencia cientifica, hace referencia
a la implicacion en el epitelio respiratorio en ambas enfermedades. Este modelo refiere los
siguientes procesos: inflamacion, infeccién y alteracion del aclaramiento mucociliar, sin

orden definido46.7.22.23, (figuras 1y 2). 614

El comienzo patogénico puede deberse a un proceso inflamatorio que provoca un
estrechamiento del calibre bronquial .23 La desestructuraciébn en la composiciéon
biomolecular neutrofilica o eosinéfila que provoco la inflamacién, de forma recurrente,

imposibilitara la resolucion del proceso inflamatorio.45614

También pueden eclosionar ambas patologias en un proceso infeccioso. La
instauracion de huéspedes con gran capacidad invasiva no presupone la presencia de la
enfermedad, porque la flora microbacteriana del arbol bronquial se ha determinado que es
idéntica en individuos sanos y enfermos.6 Sin embargo, la infeccidn irrumpe con la existencia
de formacién de biopeliculas y agregados de estos patdégenos, o de enzimas proteoliticas

malignas en equilibrio con un sistema inmune no solvente.56.14.23



Y por dltimo, el proceso patogénico puede iniciarse por un mal aclaramiento
mucociliar que se describe como resultante de una alterabilidad en la permeabilidad celular
transmembrana. El desequilibrio de los potenciales idnicos, condiciona una situacion de
hiperabsorcion sodica y de deshidratacion del liquido periciliar, que dificulta la limpieza

bronquial de forma fisiolégica.614.23

Cualquiera de las tres variantes de inicio fisiopatolégico, puede evolucionar hacia
cualquiera de las restantes, conformando un circulo vicioso patogénico que caracteriza a

ambas enfermedades.6.7.14,23

INFECCION/LESION
ENDOBRONQUIAL

A INFLAMACION DE VIiAS
DISFUNCIONES DEL AEREAS, PROTEOLISIS,
SISTEMA MUCOCILIAR OXIDACION
OBSTRUCCION =
POTENCIALIDAD DE
CAUSAR
BRONQUIECTASIAS

Figura 1. Modelo fisiopatologico de las bronquiectasias®

Infeccion

[ Mutacién genética ]

v

[ Disfuncién CFTR ]
Obstruccién v

\_/ [Transporte iénico alterado]

Figura 2. Algoritmo fisiopatolégico de la FQ.14



2.3 PRESENTACION CLINICA

La presentacion clinica de ambas enfermedades muestra muchas similitudes en
relacion a la base etiopatogénica (tabla 1), pero también existen diferencias porque la
pluralidad etiol6gica que sirve de base a las bronquiectasias es predominantemente mayor

en nlimero (tabla 2).

Los datos contenidos en la tabla son extrapolados de registros empiricos mundiales,
y su inexistencia no presupone la no afectacion de alguna de las dos enfermedades, pero

pueden servir de referencia en su sospecha clinica.

Tabla 1. Comparativa de las manifestaciones clinicas comunes a ambas enfermedades

3,4,7,8,14,17,25,26,27

SINTOMAS COMUNES A AMBAS ENFERMEDADES

Tos productiva crénica (blanda y emetizante). Suele ser el sintoma primario y es
altamente sugestivo de presentacion de la enfermedad. Suele tener mayor
incidencia por las mananas, siendo mas intensa y con mayor cantidad de esputo,
debido a la acumulacién mucosa generada en el periodo nocturno. El color del

esputo (si es amarillo o verde) indicara un origen infeccioso de la enfermedad.

Si el paciente es menor de 7 anos, puede que sea tos no productiva, es decir, que
no expectore (ausencia de esputo), pero no excluye la presencia del sintoma

tusigeno como posible sintoma predisponente.

Habitualmente, no resuelve con antibioterapia y no obedece a la época habitual
de episodios gripales.

Fiebre

Crepitantes inspiratorios localizados

Sibilancias (en las bronquiectasias es menos comun)

Dificultad subjetiva respiratoria (disnea)

Dificultad objetiva respiratoria

Ritmo respiratorio aumentado

Ventilacion toracica

Distress respiratorio no asociado a la prematuridad



Rinitis, sinusitis, otitis...

Abundancia de secreciones nasales (rinorrea) y/o auditivas

Hipertensién pulmonar, que suele precederse de hiperinsuflacion pulmonar
Acropaquias

Deformidad de la pared toracica y si fuera paciente colaborador se acompanaria
de sensacion de opresion toracica (signo y sintoma tardios). En la FQ, la
exploracion fisica suele denotar hallazgos muy caracteristicos como el térax en
quilla y/o cifosis.

Dolor abdominal no correlacionado con otra patologia

Fatiga y/o sensacion de debilidad muscular generalizada

Escasa ganancia de peso corporal por los déficits de macronutrientes y/o
micronutrientes (especialmente de vitamina D)

Pérdida acusada de peso injustificada

Déficit de crecimiento, no acorde a su distribucion percentil

Signos de deshidratacion por pérdida de iones cloruro (sudor con sabor salado)

Ambas enfermedades se caracterizan por presentar cuadros clinicos de caracter
dinamico, es decir, sus caracteristicas patogénicas varian entre individuos, en funcion de la
superficie epidémica irradiada, edad, estadio clinico y patologias concomitantes,

principalmente.”.17

Tabla 2. Comparativa de las manifestaciones clinicas dispares a ambas enfermedades

3,4,7,8,14,17,25,26,27

BRONQUIECTASIAS FQ

Disminucion/abolicion del murmullo Roncus
vesicular
Halitosis Ictericia (si es recién nacido)
Vomitos frecuentes y a veces, Abscesos periorbitarios
acompanados de sangre

Anosmia

Estrefimiento y/o prolapso rectal

Infertilidad masculina



2.4. EXACERBACIONES

La fibrosis quistica y las bronquiectasias tienen un conflicto conceptual en el término
exacerbacion.12228 Es decir, no son univocos en ese término, pero todos los articulos
recopilados garantizan la veracidad de cualquiera de las definiciones propuestas a

continuacion.

Los estudios inciden en la consideracion de todas estas facetas de agudizacion:
cambios en la antibioterapia, modificaciones de las variables clinicas o requerimiento de
hospitalizacién110.17.22, Aunque, normalmente, las exacerbaciones que se relacionan con

cambios en las variables clinicas son las mas citadas.

Algunos de los factores incipientes de exacerbacion estimados en las
bronquiectasias, extraidos de los estudios incluidos en el trabajo, son: aumento de la
frecuencia tusigena, cambios destacables en la auscultaciéon, uso continuado de

broncodilatadores, cuidados higiénicos inadecuados. 12628

Pese a que en las bronquiectasias, no quedan definidos unos criterios para
considerar la presencia de una agudizacion, en la fibrosis quistica, si se han unificado las
caracteristicas sugestivas de mayor incidencia en la practica clinica y se ha establecido un

criterio internacional.(tabla 3) 121722
Tabla 3. Caracteristicas sugestivas en la FQ 121722

Clinicas:
e Modificaciones en las caracteristicas de la tos
e Cambios en las propiedades reolégicas del moco (volumen, color,
olor, filancia, adherencia, deslizamiento)
e Cambios en la auscultacion
e Reduccion de los valores espirométricos
e Disminucién de la tolerancia al ejercicio
e [nstauracion o incremento de la dificultad respiratoria
e Aumento de la frecuencia respiratoria
e Pérdida de peso agudizada
Radiol6gicas

e Cambios en los hallazgos radiol6gicos existentes

Analiticas:
e Alteraciones en la gasometria arterial (relacion hipoxemia-

hipercapnia)

10



La aparicion de estos hallazgos suele ser el resultado de la perpetuacion de
episodios infecciosos o de modificaciones anatdmicas intrauterinas o postnatales,

afectando a la funcionalidad de los sistemas digestivo y respiratorio esencialmente 4.16.17.23,

Y finalmente, la etapa preescolar se considera el periodo de mayor vulnerabilidad
para la presentacion de exacerbaciones 28. Especialmente, en la lactancia, la permisividad
de cambios en el estado clinico basal debe ser minima, para considerar la presencia de una

agudizacion.1?

2.5. DIAGNOSTICO

El diagnéstico de ambas enfermedades no tiene un protocolo de actuacién definido.
Se considera que es el sumatorio de diferentes recursos, la clave del éxito en la deteccion
de estas epidemias, porque por separado, todas presentan limitaciones diagnésticas,

referidas a las condiciones de validez y seguridad. 2:4,6:10,11,17.26.

En la fibrosis quistica, la primera estrategia de captacion epidémica empleada
mundialmente por su elevado intervalo de confianza (95%) es el cribado neonatal, y su
validacién esta sujeta a la presencia de una prueba de elevada sensibilidad y otra con

capacidad predictiva de al menos, 0,3. 10.11,17,24,25
Los programas de tamizaje neonatal incluyen obligatoriamente10.11,14,17,24,25;

e Cuantificacion del tripsin6geno inmunorreactivo mediante una muestra

sanguinea podal

e Examen genético simplificado que detecta la expresion genotipica mutada

mas frecuentemente (F508del).

La ampliacién del screening neonatal es dependiente del resultado de estas dos
pruebas, y habitualmente se anade una prueba de sudor para cuantificar el ion cloruro, una
extension del panel genético para descubrir mutaciones relacionadas con la FQ, o una

prueba de diferencia de potencial nasal.®10,11,14,15,17

El orden de realizacion del algoritmo clinico no esta descrito explicitamente. Si bien
es cierto, que la prueba del tripsinégeno inmunorreactivo suele ser el primer examen clinico

efectuado.10,11,17,24

Otro recurso de indiscutible utilidad, es la anamnesis. La elaboracién de una historia

clinica relevante, debe contener informacién susceptible de sospechar la presencia de FQ.

11



Habitualmente, las manifestaciones clinicas y los antecedentes familiares son datos clinicos

insuficientes y se plantea la necesidad de formular preguntas que ahonden en los siguientes

hallazgos sugestivos fenotipicos (tabla 4): 914152529

Tabla 4. Caracteristicas fenotipicas sugestivas: 9:14,15,25,29

Sistema respiratorio (arbol bronquial y pulmones)

Tos en estado cronificado (duracion de 4 semanas, 2 o 3 episodios
anuales) y esputo purulento que presuponga la existencia de
microorganismos como H.influenza, S.aureus, P.aeruginosa.

Signos de inflamacion/obstruccion de vias aéreas

Atelectasias, infiltrados pulmonares...que manifiestan un atrapamiento
aéreo

Disfunciones en las vias aéreas superiores

Sistema extrapulmonar

Episodios previos o actuales de disfunciones gastrointestinales: ileo
meconial, sindrome obstructivo intestinal distal, reflujo
gastroesofagico...

Alteraciones previas 0 presentes pancreaticas: insuficiencia
pancreatica, pancreatitis recurrente...

Presencia de un cuadro clinico de hepatopatia cronica

Presencia de un cuadro clinico previo de mucocele apendicular
Alteraciones en la esfera urogenital y rectal

Alteraciones de la homeostasis ionica: alcalosis metabdlica cronificada
Hipoproteinemia (especialmente afecta a las vitaminas liposolubles)

Pérdida de apetito injustificada

Cualquiera de estos hallazgos clinicos debe confirmarse con pruebas diagnésticas

Objetivas 9,11,12,13,14,16,17,22,24,29:

v" Estudios de esputo/frotis faringeo (en individuos incapaces de expectorar),

para la detecciéon de microorganismos patdogenos.

v" Marcadores serologicos, inflamatorios e infecciosos

v" Auscultacion para detectar la hipoventilacion alveolar

12



v" Prueba broncodilatadora sensible ante la hiperreactividad bronquial

v" Pruebas respiratorias objetivas estaticas: espirometria y lavado de nitrégeno
por respiracion mdultiple para obtener los parametros: FEV1 e indice de

aclaramiento pulmonar (IAP), respectivamente.

v" Pruebas respiratorias objetivas dinamicas: test cardiopulmonar y prueba de

seis minutos marcha para determinar la tolerancia al ejercicio.
v" Pruebas de imagen

e Radiografia convencional sensible a signos de inflamacion, de
aplanamiento de las clpulas diafragmaticas o destruccion tisular en
estadios mas avanzados (imagenes nodulares o signos de

atrapamiento aéreo)

e TC de alta resolucién por su elevada sensibilidad ante alteraciones

minimas del parénquima pulmonar.

e Ecografia abdominal como método de deteccion del mucocele

apendicular

Elastografia pulsatil, prueba sensible al dano hepatico.
v" Examen antropométrico y control del peso corporal rutinario

v' Examen urogenital, para detectar sindrome de obstruccion intestinal distal
a través de la palpacion de masa fecal en la fosa iliaca derecha, prolapsos

rectales o retrasos en la pubertad
v" pHmetria e impedanciometria que detectan el reflujo gastroesofagico

v' Cuantificacion de elastasa fecal y enzimas pancreaticas para detectar si

existe insuficiencia pancreatica.

En las bronquiectasias, la anamnesis y el estudio genético son los recursos de mayor
potencial resolutivo ante la carencia de pruebas estandarizadas256:15, Esto explica la

demora diagnéstica en un alto porcentaje de casos de bronquiectasias.

La meticulosidad en la elaboracion de la historia clinica, es una de las claves del éxito

para detectar esta enfermedad.2

13



Los sintomas clinicos manifestados por el paciente, junto con los siguientes
hallazgos predisponentes en las bronquiectasias, son la pieza angular de la

anamnesis.(tabla 5) 134578,
Tabla 5. Hallazgos predisponentes 134578,

HALLAZGOS CLINICOS
= Episodios previos o actuales de reflujo gastroesofagico
= Patdgenos en tracto respiratorio superior y/o inferior
= Signos de inflamacion durante periodo de estabilidad clinica y
exacerbaciones
HALLAZGOS RADIOLOGICOS
= Signo de via de tren o imagen en doble carril

Signo del anillo del sello

Iméagenes radioldgicas quisticas o en racimo

Estructura bronquial cilindrica, varicosa o cistica

Para objetivar la informacion recopilada en la anamnesis se substancia mediante las

siguientes pruebas clinicas:14.6:7:8
v' Marcadores serologicos, inflamatorios e infecciosos
v Cultivo de patogenos viricos o bacterianos

v' Pruebas objetivas estaticas: estudio espirométrico y lavado de nitrégeno

por respiracion maltiple.

El estudio espirométrico permite el andlisis de las metaloproteasas
emitidas durante la espiracion forzada. En caso de existir una desviacion de
las mismas en sus valores estandarizados, se considerara un signo de
sospecha clinica.

v' Pruebas objetivas dinamicas: test de 6 minutos marcha, usado
habitualmente ante discrepancias entre sintomatologia y mediciones

estaticas (espirometria, fundamentalmente)
v" Pruebas de imagen:

e Radiografia convencional, usada en estadios precoces para la

deteccion del signo de la via de tren.
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e La resonancia magnética por su elevada especificidad en la
deteccion de la alta densidad proténica de la mucosidad de esta
enfermedad, y alta sensibilidad ante cambios en la pared bronquial.
Sin embargo, no es una herramienta sensible en la deteccion de
bronquiectasias con nédulos inferiores a 5 mm o carencia de

estrechez del diametro de los bronquios periféricos.

En caso de no ser resolutiva la resonancia magnética se usa la

broncografia, aunque actualmente esta en desuso.

e EI TC es la prueba mas sensible en la detecciébn del proceso

inflamatorio/obstructivo bronquial.

La simbiosis entre el TC y la espirometria, tiene una utilidad estadistica y
clinica, ya que la espirometria vectorializa de forma adecuada los posibles

hallazgos del TC.

2.6 TRATAMIENTO

El tratamiento de ambas enfermedades es analogo debido a las similitudes
existentes en el mecanismo fisiopatologico. Habitualmente, se describen la antibioterapia
y fisioterapia como las dos disciplinas de mayor impacto clinico en el tratamiento de estas
enfermedades. Unicamente, el tratamiento quirlrgico se reserva cuando las otras dos

terapias han resultado fallidas. 46:814,21,24,31

La antibioterapia dispone de un amplio espectro de medios: broncodilatadores,

antibiéticos, antiinflamatorios...4821
Y, el tratamiento fisioterapico se divide en: 14.814,17,21,24,25,30,31,
o Fisioterapia respiratoria
v" Educacion para optimizar la terapia inhalatoria
v" Técnicas de aclaramiento mucociliar
e Ejercicio

El objetivo terapéutico primordial de estas dos propuestas clinicas, sera la
erradicacion del agente causal, pero en muchos casos, es inviable por las lagunas de
conocimiento existentes en torno a la etiopatogenia y fisiopatologia, quedando como via

resolutiva, la opcidn terapéutica paliativa. 1.4.5,10,11,14,16,25
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2.6.1. Fisioterapia respiratoria

Terapia inhalatoria#6.814.21.24,25

clinico,

Se describe como antibioterapia nebulizada, y alcanza el maximo rendimiento

si se instruye en el manejo de los dispositivos empleados para su administracion y

€n su correcta profilaxis.

La terapia inhalatoria supone un reto clinico, especialmente en la edad pediatrica,

dada la escasa tolerancia y la dificultad que entrana el adiestramiento, en este periodo

etario.

Técnicas de aclaramiento mucociliar (ACTs)8:12.14,21,24,25,31

Son recursos fisioterapéuticos que reducen la mucosidad acumulada en las vias

respiratorias. 30

El algoritmo de técnicas descritas para ambas enfermedades comprende 21.30.31;

Drenaje postural modificado: los cambios en la posicién corporal inducen el
aclaramiento mucociliar. Excepcionalmente, las personas con reflujo
gastroesofagico deberan evitar la inclinacion cefalica y se aconseja la posicion

semisentada. Se suele combinar con técnicas de percusion y/o vibracion.

Ciclo activo de la respiracion (ciclo ACBT): se describen cinco pasos para su
realizacion: control respiratorio para favorecer la ventilacion colateral, ventilacion
dirigida a la zona de secreciones, control respiratorio, una técnica de espiracion
forzada cuando la mucosidad se encuentra ya en vias respiratorias altas y finaliza
con control respiratorio (relajacién). La posicion en la que se describe es en posicion

semisentado. Se puede combinar con otras ACTs.

Dispositivos PEP: constan de una valvula que ofrece resistencia Unicamente
espiratoria. Esta resistencia al paso del aire, crea una vibracion interna durante la

espiracion y reduce la viscosidad de la mucosidad, facilitando su expulsion.

Dispositivos OscPEP: combinan el efecto de los dispositivos PEP con oscilaciones
de elevada frecuencia. Las fuerzas fisicas de las vibraciones disminuiran la
adherencia de la mucosidad en las paredes bronquiales. La frecuencia de las

vibraciones es dependiente de la posicion en la que se coloque el dispositivo.
Drenaje autégeno: la induccion manual modula los flujos respiratorios y los
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volimenes pulmonares con el objetivo de movilizar las secreciones.

v" Chalecos inductores de oscilaciones de alta frecuencia toracica (HCFWO):
dispositivo que coadyuva en la fase espiratoria a la movilizacion de las secreciones,

reduciendo su viscosidad contundentemente.

En la fibrosis quistica, ademas de todas las técnicas anteriores también se ha

demostrado utilidad clinica en:2t

v" Ventilacidn no invasiva (NIV): este soporte ventilatorio ejerce una presion positiva
respiratoria, minimizando el esfuerzo pulmonar, y su objetivo es evitar la intubacion
endotraqueal.

v" Respiracion con presion positiva intermitente (IPPB): dispositivo que proporciona
una presion positiva en forma pulsatil en la fase inspiratoria o espiratoria.

v" Ventilacion intrapulmonar con percusion (IPV): suma al dispositivo anterior, la

percusion toracica a alta frecuencia, flujo alto y baja presion.
2.6.2 Ejercicio468142124.25

La instauracion del ejercicio en el tratamiento, propicia su dinamicidad.

El ejercicio aerébico que entrena los musculos respiratorios, se describe como

coadyuvante de las técnicas de fisioterapia respiratoria y no como excluyente.21.30

El objetivo del ejercicio es reeducar el patron ventilatorio, bien modulando los flujos
respiratorios, optimizando el aclaramiento mucociliar o la relacién ventilacién/perfusion,

en funcion de las necesidades individuales.1.9.18,21,25

Finalmente, el equipo multidisciplinar debe confluir en las directrices educativas,
para lograr la adherencia al tratamiento y la consecucion de resultados. Ademas,
paulatinamente con la edad, son moduladas las terapias hacia un espectro de mayor

autonomia terapéutica.14.21,30

3. JUSTIFICACION

La SEPAR ha iniciado un estudio divulgativo en este afno 2018, sobre el incremento
significativo de las bronquiectasias en Espana, alcanzando incluso cifras equiparables a la
FQ. Estos datos focalizaron el interés, en la investigacion comparativa de estas dos

enfermedades, para intentar encontrar una explicacion al incremento de casos nacionales.
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Ademas, buscaba contrastar si los conocimientos fisioterapicos adquiridos durante
el grado eran coincidentes con el marco teérico de ambas enfermedades expuesto en los

articulos.

Y por Ultimo, pese a que las tasas de mortalidad de estas enfermedades han
disminuido en la edad pediatrica, el cuestionamiento de la calidad de vida de estas personas
sigue latente, lo que motivd el estudio de estrategias que pudieran anticiparse a la

instauracion de estas enfermedades.

4. OBJETIVOS

Objetivos primarios:

= Realizar una actualizacién del conocimiento en la fibrosis quistica y

bronquiectasias en la edad pediatrica.

= Establecer un debate permanentemente activo que evalle y enriquezca las

propuestas consideradas.
Objetivos secundarios:

= Contextualizar la etiopatogenia de ambas enfermedades y su correlacion

con el mecanismo fisiopatolégico

= Familiarizarse con las herramientas diagnésticas médicas vy

fisioterapéuticas de ambas enfermedades

= Esquematizar un tratamiento fisioterapico adaptado al informe clinico

elaborado por el equipo multidisciplinar.

5. MATERIAL Y METODOS

La necesidad de solventar las lagunas de conocimiento existentes, implica una
recopilacion de los resultados de la mejor evidencia cientifica. El empleo de los criterios de
Strauss, supone una rigurosa metodologia empleada en la bldsqueda, basada en los criterios
de validez, importancia, magnitud y aplicabilidad, permite un cribado de articulos de gran

relevancia y calidad, y una evaluacion critica de los mismos a posteriori.
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La bldsqueda en un amplio espectro de bases de datos ha permitido la realizacion
del analisis comparativo de las bronquiectasias y la fibrosis quistica en la edad pediatrica.
Se recuperaron estudios de la Biblioteca Nacional de Medicina de Estados Unidos en su
prestaciéon de PubMed, Biblioteca Cochrane Plus , Scopus, Science Direct, TripDataBase,

National Guidelines Clearinghouse (USA), Scielo.

5.1. PREGUNTA DE INVESTIGACION

La estrategia de blUsqueda se basa en formular preguntas susceptibles de ser

respondidas en evidencias externas de calidad.

El propdsito de esta investigacion es correlacional porque compara dos conceptos
diferentes. Por tanto, la pregunta fundamental planteada es: ¢Cual es la conexion clinica

existente entre las bronquiectasias y la FQ en la edad pediatrica?

El desglose de esta pregunta permite introducir preguntas relevantes como términos

de blsqueda de forma mas especifica, mediante la estrategia PICOs.

5.2. ESTRATEGIA DE BUSQUEDA

Se han realizado 16 blsquedas entre marzo y junio de 2018, cuyos términos de
blsqueda o descriptores se escriben en mindsculas y entre paréntesis, y los operadores
I6gicos 0 booleanos en mayusculas. Se adjuntan en el anexo |, las estrategias de blsqueda

de forma mas detallada.

5.3 CRITERIOS DE INCLUSION

e Sujetos humanos de ambos sexos
e Acceso al texto completo

e Edad pediatrica (0-14 anos) y en algunos estudios incluyen pacientes

adolescentes, prolongando hasta los 23 anos.
e Lengua espanola, inglesa y francesa

e Articulos de antigliedad no superior a 10 anos, aunque la mayoria, no

sobrepasan los 5 anos.
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5.4 CRITERIOS DE EXCLUSION
e Reslmenes o textos incompletos

e Articulos duplicados

e Articulos que incluyan otras condiciones epidémicas que no sean la FQ o

las bronquiectasias

5.5 SELECCION DE ARTICULOS

El proceso selectivo de estudios se consigue por la aplicacion de criterios y filtros

metodolégicos.
El cribado de articulos sigue este riguroso orden:
= Lectura del titulo acorde con la estrategia de busqueda indicada.
= Lectura del abstract, debe resumir las ideas preconcebidas del titulo.

= Analisis del texto completo, debe incluir informacién relevante de las

patologias.

Science Direct Pubmed

4 13

Busquedas TripDataBase

MERUEIES 2

3

National Guidelines
Clearinghouse

Cochrane

1
1

Figura 3. Diagrama de flujos de la estrategia de blsqueda. Elaboracién propia.
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6. RESULTADOS Y DISCUSION

La caracteristica principal de estas enfermedades es su condicion

heterogénea.25.6.26

En la FQ, su presentacion se describe en torno a un contexto de vulnerabilidad
genética. 914152325 Segln Salinas et al.,’® los descubrimientos de esta susceptibilidad
génica se van ampliando y se actualizan diariamente en una pagina web de acceso gratuito

mundial.

Por el contrario, en las bronquiectasias, la etiologia puede estar referenciada a un
estado de susceptibilidad genética o no.26.26, Das et al.3 y Busquets et al.#y Goyal et al.6,
dicen que las bronquiectasias se pueden producir por una causa primaria, inducida

genéticamente, o por una causa secundaria, frecuentemente resultante de otra enfermedad.

Caro et al., Brower et al.2, Goyal et alé. y Kumar et al.26, estiman hasta un 25-63% de
los casos de bronquiectasias pediatricas que se desconoce su causa, y en el porcentaje
restante, en muchos casos, no se precisa con exactitud el agente causal, simplemente se
atribuye su pertenencia a las siguientes clases por orden de prevalencia: infecciosa (19%),

inmunodeficiencias (18%), y alteraciones del aclaramiento mucociliar.

Sin embargo, los determinantes epidémicos en ambas enfermedades son los
fenotipos y no los genotipos, condicionados por factores ambientales vy
socioecondmicos.37:15 La imprevisibilidad de dichos factores, imposibilita la erradicacion de

estas enfermedades. 11.15,24

La incansable blsqueda de un denominador comin etiopatogénico a ambas
enfermedades, en base a todo lo citado anteriormente, y a la afirmacién “se puede producir
inflamacién en ausencia de infeccion”, revela finalmente, una hipétesis incierta con un
trasfondo causal relacionado con el sistema inmune, que presupone un inicio patogénico
sistémico, por la desregulacion en las respuestas inmunitarias celulares por una
descompensacion de factores intrinsecos del sistema inmune: células T, células B,
inmunoglobulinas, natural killers, anticuerpos, citoquinas, complejos enzima-

proteasa_ __1,2,4,5,6,7,8,14,23._

Esta disfuncion del sistema inmune estara ligada inherentemente al codigo genético

en la FQ, mientras que en las bronquiectasias puede que sea innata o

adq uirida .5,6,8,14,15,16,23,25
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La incertidumbre expuesta en torno a la etiologia de estas enfermedades, limita las
posibilidades diagnoésticas.5681115, Y, los recursos diagnosticos actuales, Unicamente
permiten detectar estas enfermedades, cuando ya se ha manifestado la relacion

genotipo/fenotipo.10.11,15,16,17,25

En relacion a la precocidad diagnoéstica, los estudios favorecen a la FQ, puesto que
el cribado neonatal realizado en gran parte del mundo, incluye tests con capacidad predictiva

mas elevada.11,14.25

La imprecision de todas las herramientas empleadas para su deteccion, precisan de
la seriacion de pruebas clinicas coincidentes con el criterio profesional, para emitir

diagnésticos concluyentes y veraces.2:6.11,14,25

Y la mayor controversia, se suscita en torno a las dos pruebas diagnésticas de mayor
impacto clinico para determinar la funcidon pulmonar: espirometria (parametro espirométrico

FEV1) y lavado de nitrégeno por respiracion miltiple (indice de aclaramiento pulmonar)

.9,16,17,20,22,24

Segln Das et al.3, Coffey et al.10, el FEV1es el parametro que mide mejor la funcién
pulmonar (tabla 6). Cuestionan la sensibilidad del indice de aclaramiento pulmonar (IAP), por
el inconveniente de causar artefacto con la edad o con los cambios posturales. Ademas, la
modificacion en la relacién de volimenes pulmonares y la impredecible heterogeneidad

gaseosa que se produce con el cambio postural ponen en duda la fiabilidad del IAP.

Tabla 6. Comparacion de la vision del FEV1como valor diagnéstico

Das et al.3 FEV1 es un valor predictivo de la funcién

pulmonar entre un 77,5% y un 86,5%

Coffey et al.® FEV1 es un valor predictivo de la funcién
pulmonar p=0,88 en participantes de

diagnéstico tardio y p=0.97 en

participantes de diagnéstico temprano

Por el contrario, seglin Galluci et al.1 el indice de aclaramiento pulmonar (IAP) es mas

especifico para diagnosticar una declinacion en la funcién pulmonar.(tabla 7)

Tabla 7. Comparacion de la visién del IAP como valor diagnéstico

Galluci et al.1 Un porcentaje significativo, no especificado

numéricamente, indica que son

diagnosticados con el IAP
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Sin embargo, existe consenso respecto al resto de pruebas diagnosticas, y también
coinciden en evitar la realizaciobn de pruebas radiolégicas sistematicas en ambas
enfermedades. Consideran una radiografia convencional exclusivamente de caracter inicial
o confirmatorio en las bronquiectasias y la posterior eleccion de técnicas de mayor

inocuidad, especialmente en la edad pediatrica.6:27

El tratamiento de ambas enfermedades puede definirse en tres caracteres:

profilactico, paliativo y erradicador.

Segln Galluci et al.1, que referencia el estudio de Brower et al. 2, Goyal et al., y
Salinas et al.15, la importancia para enfocar el tratamiento reside en el conocimiento

etiologico de la enfermedad.

Por eso, en primera instancia, la propuesta de tratamiento pretende eliminar la causa

que las produce, aunque habitualmente no puede determinarse.®

Otro tipo de abordaje terapéutico, es la modalidad profilactica. Es aplicable en pocos
casos, por la dificultad para protocolizar las diferentes sospechas clinicas en estas

enfermedades .4:16.27

Por lo tanto, frecuentemente ,se adopta un tratamiento paliativo fundamentado en

la fisioterapia y farmacologia. 821.25.27,31

Pese a que el marco teérico-empirico ampara fundamentalmente, a la
antibioterapia, Ledger et al.?, Voldby et al.1® y Rand et al.21, concluyen que la realizacion de
fisioterapia intensiva en un ano, basada en el ejercicio terapéutico y técnicas de
aclaramiento mucociliar, reduce la antibioterapia intravenosa entre un 20-23% y mejora la
capacidad funcional, independientemente del momento del dia en el que las técnicas se

lleven a cabo.

A favor de la fisioterapia respiratoria, se indica que puede permeabilizar las vias
aéreas y reeducar el patrén ventilatorio, mientras que la antibioterapia exclusivamente,
tiene efecto en la permeabilizacion de las vias aéreas. Segln Smith et al. 29, |a fisioterapia
respiratoria, mejora la relacion ventilacion/perfusion en 17 de 35 sujetos con fibrosis

quistica que fueron incluidos en este estudio.
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Y con caracter especifico, se constata que una buena praxis de las ACTs, tendra una
repercusion positiva en los parametros espirométricos. 117,21 gunque su efectividad solo

ha podido ser demostrada a corto plazo. 17.21.30,31,

Ademas, determinan que no existe superioridad en el uso de las diferentes técnicas
de aclaramiento mucociliar, alegando que su seleccion dependera de la experiencia
profesional en cada una de ellas, de la edad del paciente, del nivel de participacién activa
del paciente, de las preferencias que tenga el paciente y de su estado clinico (exacerbacion
o periodo de estabilidad clinica)21.30.31 y que la seguridad en todas las técnicas solo puede

garantizarse en periodos de estabilidad clinical.

Por estos motivos, existen discrepancias en la efectividad de las distintas técnicas

de aclaramiento mucociliar entre las dos enfermedades:

- Segln el estudio de Lee et al.30, en las bronquiectasias: el drenaje autégeno,
ciclo ACBT y dispositivos oscPEP son eficaces de forma equivalente a largo plazo.
Y considera que el drenaje postural es capaz de obtener mayor volumen de

esputo en comparacion con otras técnicas de higiene bronquial.

En la fibrosis quistica, propone la superioridad de los dispositivos PEP respecto
al drenaje postural, alegando que son mas seguros y efectivos en el intercambio

gaseoso.

- Segln Goyal et al.6y otro estudio de Lee et al.31, en las bronquiectasias: el IPV

tiene la misma eficacia que el drenaje postural, flutter y HFCWO.

- Lee et al.31, consideran que la efectividad de los dispositivos PEP se ve
especialmente limitada, porque no estan parametrizadas las presiones

espiratorias para alcanzar la ventilacion colateral en la edad pediatrica.

Y, creen que su efectividad se incrementa si se combina con ejercicio o

bouncing en el fit-bal

Lee et al.39, certifican una mejora en la expectoracién con los dispositivos PEP

de 8,4 ml en un 95% de los casos estudiados.

- Segln Lee et al.,3! el drenaje autégeno se describe minimamente efectivo en
pacientes pediatricos no colaboradores porque requiere de un feedback
continuo y el tiempo empleado en la realizacién de la técnica puede resultar

insostenible. Su efectividad también se incrementa con el bouncing.

- Segln Lee et al.3%, el drenaje postural es idéneo para nifios no colaboradores,
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0 que no son capaces de avanzar en técnicas fisioterapicas que requieran

mayor participacion del paciente.

- Segln Lee et al.,31 el HFCWO no demuestra efectos beneficiosos en las
poblaciones pediatricas porque se constata que la frecuencia vibratoria tiene
gue alcanzar los 10-15 Hz para ser efectiva, y es dificil alcanzarla en esta edad.
Pero Lee et al.30, plantea mejoras en el FEV1de 156 mly en el FVC de 229 ml
tras el uso del HFCWO.

- Segln Lee et al.,,3t el NIV, IPPB e IPV reduce el trabajo de los musculos

respiratorios y facilita el intercambio gaseoso.

Aunque, en rasgos generales, en el estudio de Lee et al.3%, se concluye que los
dispositivos PEP, el drenaje postural + vibracion y el drenaje autégeno son actualmente
las técnicas mas efectivas para ninos a partir de 3 anos. Y para los menores de 3 anos,

se recomiendan juegos de soplar con control de flujo respiratorio.

La terapia inhalatoria define su efectividad en funcién de la adaptacion del interfaz
a las facciones del rostro. De forma especifica, se describe que la menudez de las
facciones requiere el uso de pinzas nasales para optimizar la deposicion del medicamento

y evitar pérdidas del medicamento nebulizado.21.25

El uso de broncodilatadores se describe efectivo en aquellos pacientes que
presentan hiperreactividad bronquial, mientras que en los individuos con prueba
broncodilatadora negativa, resulta contraproducente. En este Ultimo caso, el efecto
producido en las vias respiratorias se describe como paradéjico, ya que culmina en un
proceso broncoconstructivo.4817.25, De igual modo, el riesgo de broncoconstriccion también
puede aparecer con la aplicacion de solucion salina, por lo cual, debe pautarse un estudio

espirométrico preventivo previo y posterior a su empleo. 17,21

Goyal et alé. y Lee et al.39, estiman que la combinacion de la terapia inhalatoria con
las ACTS, optimiza la deposicion del medicamento nebulizado en las vias aéreas mas

distales y modifica las propiedades reoldgicas de la mucosidad.

Si la terapia inhalatoria se combina con dispositivos PEP, pese a que la captacion
de dosis es un 43% menor, porque se inutiliza al depositarse parcialmente en las paredes
del dispositivo PEP, su dilatacion en el tiempo favorece su llegada a las vias aéreas

periféricas.
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Y para los pacientes con via aérea inestable, Goyal et al.6 y Lee et al.32, consideran

adecuada la combinacion de ACTs + terapia inhalatoria + NIV.

Otro elemento terapéutico basico para estas patologias, es el ejercicio pautado.
Este, facilita la adherencia al tratamiento por el factor dindmico que incorpora a la
terapia, pero, existe controversia a la hora de definir el protocolo de ejercicio para cada

enfermedad .21

Segln Ledger et al.?, Rand et al.21 y Athanazio et al 24, en la fibrosis quistica,
recomiendan un entrenamiento aerébico de intensidad moderada determinado por la
capacidad funcional del paciente.1821, en torno al 55-70% de su FEV1 durante 20-30
min con una frecuencia semanal de 3-5 entrenamientos, y su beneficio solo se aprecia
a corto plazo (6 primeras semanas de la instauracion del programa de ejercicio

terapéutico).

Y ademas, autores como O’Donovan et al.l8, describen que el uso de
videojuegos interactivos que susciten motilidad corporal, conllevan una motivacion
psicoldégica con repercusion positiva sobre la capacidad funcional (reflejada en la
distancia recorrida en el 6 minutos marcha), el rendimiento cardiovascular y la
expectoracion del paciente. La muestra incluye 30 pacientes con fibrosis quistica que
mejoraron los METS relacionados con el FEV1, con el boxing p=2,46, mientras que con
el jogging p=4,44.

Sin embargo, en un estudio de Lee et al.31, revela que las bronquiectasias, la
terapia debe incluir un entrenamiento aerdébico combinado de fuerza y resistencia. En
este estudio, no se recogen unos parametros recomendados, pero advierte de la
importancia de un control en el entrenamiento, en base a la existencia de un patrén
respiratorio alterado; de tal forma que aquellos que presentan un patrén de
hiperinsuflacién, el entrenamiento de resistencia debe ser cauto, porque puede limitar

el flujo respiratorio.
De forma conclusiva, y con aplicacion a todas las estrategias terapéuticas:

La edad se considera un factor determinante en el tratamiento. Goyal et al.6, y
VanDevanter et al. 16, dicen que el tratamiento fisioterapico a partir de los 2 anos de
edad, Gnicamente es paliativo porque el daino del pulmén ya es irreversible a esta edad.
Sin embargo, si la instauracion terapéutica es previa a esta edad, se describe la
posibilidad de revertir las caracteristicas anémalas pulmonares incubadas en el periodo

intrauterino o postnatal.
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La interaccion de los siguientes factores: familia, nino, cuidadores,
entrenadores... promueve la educacién, compromiso e impulso necesarios para
fomentar la asistencia asidua a la terapia, con el objetivo de conseguir la maxima
efectividad de la misma en ambas enfermedades.621.30 En un apartado preferente,

sitGan la educacion nutricional.®29

Y como objetivo clinico futuro, se persigue la reduccion del nimero de terapias
diarias, ya que actualmente la media ronda los siete tratamientos diarios y es
incompatible muchas veces, las demandas terapéuticas con el estilo de vida del

paciente.6.19,30

6.1. LIMITACIONES DEL ESTUDIO

La principal limitacion fue la escasa homogeneidad de los articulos seleccionados,

relacionada con la inaccesibilidad a muchos de ellos por las contrasenas de pago.

En segundo lugar, la busqueda de articulos pediatricos fue realmente dificultosa por
Su escasez y porque algunas de las bases de datos usadas no permiten el uso del filtro de
la edad, lo que provoca que los estudios abarquen muestras muy variables en funcién de la
edad.

En tercer lugar, la falta de precision en el titulo de los articulos dificulté la exclusion

de muchos de ellos, siendo necesaria la lectura del abstract para validarlos.

En cuarto lugar, la exquisitez del estudio rechaz6 la lectura de resimenes de articulos

y Unicamente eran aceptados textos completos.

Finalmente, los estudios en su mayor parte, realizan un seguimiento de los pacientes

pediatricos corto en el tiempo, con lo que los resultados no pueden considerarse fiables.

6.2. AVANCES INCIPIENTES EN ESTAS ENFERMEDADES

La orientacion futura de los estudios cientificos, que contemplan estas

enfermedades, revela 2 vertientes biotecnolégicas:
o Estudio de genes modificadores 152332

o Ampliacién del espectro de biomarcadores predictivos 23.33
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El estudio de genes modificadores se ha centralizado para la FQ, sin embargo, podria
extrapolarse a las bronquiectasias, por su accién influyente en las consecuencias fenotipicas
de la enfermedad. El objetivo esencial de estos estudios es un rastreo de las variaciones en
la secuencia de ADN, que pueden actuar sobre el gen primario causante de la enfermedad,
o por defecto, en los mecanismos de respuesta del sistema inmune. La blsqueda de un
hallazgo comUn a todas esas variaciones podria ser la solucién para controlar la relacion

genotipo/fenotipo de estas enfermedades.32

Por otro lado, se ha suscitado gran interés por el descubrimiento de las variantes
genéticas que repercuten en la regulacion de las respuestas inflamatorias. El conocimiento
de la interrelacibn microARN-receptores de superficie celulares, puede darnos las
estrategias necesarias para monitorizar especificamente la terapia de forma individualizada.
Asi, si el microARN presenta una mutacion, probablemente la solucién pase por introducir
un ligando agonista (biomarcador predictivo) que ocupe el sitio del agonista mutado

inhibiendo su accién, y por tanto, impida la instauracion del proceso patogénico. 33

7. CONCLUSIONES

1) La indeterminacion etiolégica de ambas enfermedades sigue presente, pero se
encamina un denominador comdn, pese a la variabilidad de origenes, en torno a una

disfuncion del sistema inmunitario.

2) La fisiopatologia se define como un proceso circular patogénico similar a ambas

enfermedades de inflamacion, infeccion y alteracion del aclaramiento mucociliar.

3) Las manifestaciones clinicas pueden ser pulmonares o extrapulmonares en ambas
enfermedades; algunas comunes y otras diferenciales por el amplio espectro

etiopatogénico de las bronquiectasias comparativamente con el de la FQ.

4) Las exacerbaciones clinicas son las de mayor impacto y por tanto, las mas
estudiadas. A diferencia de las bronquiectasias, en la FQ, existen unos criterios

establecidos incipientes de agudizacion.

5) Eldiagnéstico es complicado, porque no existe la capacidad diagnéstica para que en
una Unica prueba se pueda certificar la tenencia de dicha enfermedad, por eso, se
requiere la recopilacion de la maestria clinica para dictaminar las pruebas que debe

realizar cada paciente, en consonancia con la incansable bldsqueda cientifica.
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6) El tratamiento suele ser una combinacion de antibioterapia y fisioterapia en ambas
enfermedades. La fisioterapia incluye ejercicio, técnicas de aclaramiento mucociliar
y educacion de la terapia inhalatoria. Los horizontes terapéuticos se describen en
torno a un tratamiento preventivo o erradicador de las enfermedades en sustitucion

de los cuidados paliativos.
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9. ANEXOS

Anexo |: Estrategias de busqueda

1.SciELO

(bronchiectasis OR cystic
fibrosis) AND (guidelines)
Cajon de busqueda
(pedia* bronchiectasis) AND
(diagnosis) AND (treatment)

Articulos obtenidos 42

Criterios de eliminacidn Numero de articulos
eliminados

TITULO NO RELACIONADO
CON EL TERMINO DE

BUSQUEDA
- Relacién con otras
enfermedades 29
- Relacién con otro
tema médico 4
- Terapias alternativas 2
EDAD FUERA DEL RANGO 4
PEDIATRICO
LECTURA DEL ABSTRACT 1
Articulos validos 2
2.National Guidelines Clearinghouse (USA)
(child*) AND (cystic) AND
Cajon de busqueda (fibrosis) AND (clini*) AND
(8uidelines)
Articulos obtenidos 25
Criterios de eliminacion Numero de articulos
eliminados
TITULO NO RELACIONADO CON
EL TERMINO DE BUSQUEDA
- Relacién con otras
enfermedades 8
- Terapias alternativas
(cirugia y farmacologia) 12
EDAD FUERA DEL RANGO 4
PEDIATRICO
Articulos validos 1




3.TripdataBase

pedia* AND
(bronchiectasis) AND

Cajon de busqueda (management) NOT
(pharma*)

child* AND (bronchiectasis)
NOT (pharma*) NOT

(therapy)
Articulos obtenidos 217
Criterios de eliminacion
TITULO NO RELACIONADO CON EL
TERMINO DE BUSQUEDA
- Relacion con otras
enfermedades 21
- Terapias alternativas
(cirugia y farmacologia) 19
EDAD FUERA DEL RANGO |8
PEDIATRICO

AQUELLOS ESTUDIOS QUE NO SEAN | 161
GUIAS CLINICAS

LECTURA DEL ABSTRACT 6
LECTURA DEL TEXTO COMPLETO 4
Articulos validos 2

4.Biblioteca Cochrane Plus

Se usa la herramienta The Cochrane Database of Systematic Reviews

(bronchiectasis) AND

Cajon de busqueda

(physiotherapy techniques)

Articulos obtenidos

2

Criterios de eliminacion

Numero de articulos
seleccionados

CONTRASENAS DE PAGO

Articulos validos
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5.Scopus

Cajon de busqueda

child* AND (cystic AND
fibrosis) AND (physio* OR
exercise)

(pedia*) AND (bronchiectasis)
AND (management) AND
(etiology)

(pedia*) AND (cystic) AND
(fibrosis) AND (physi*) AND
(lung AND techniques)

Articulos obtenidos 756
Criterios de eliminacion Numero de articulos
eliminados
ESTUDIOS QUE NO SEAN:
- Revisiones 268
sistematicas 111
- Articulos
LENGUA NO | 9
INGLESA/FRANCESA
NO RELACIONADOS CON EL | 110
AREA MEDICA
TITULO NO RELACIONADO
CON EL TERMINO DE
BUSQUEDA 71
- Relacion con otro | 44
tema médico
- Relacién con otras | 34
enfermedades
- Terapias alternativas
(cirugia y
farmacologia)
EDAD FUERA DEL RANGO |78
PEDIATRICO
LECTURA DEL ABSTRACT 20
LECTURA DEL TEXTO | 5
COMPLETO
Articulos validos 7

6.Blsquedas manuales

Articulos seleccionados

Pediatria Integral

1

Asociacion  Espanola de

Pediatria

2
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7.Science Direct

Cajon de busqueda

(cystic AND fibrosis) AND
(diagnosis) AND (outcomes)

Articulos obtenidos

5820

Criterios de eliminacion Numero de articulos
eliminados
ESTUDIOS QUE NO SEAN:
- Articulos de | 3970
investigacion 4516
- Revisiones de articulos | 1154
- “Journal of Pediatrics” | 621
- “Journal of Cystic
Fibrosis”
TITULO NO RELACIONADO
CON EL TERMINO DE
BUSQUEDA 77
- Relacién con otras | 51
enfermedades
- Terapias alternativas
EDAD FUERA DEL RANGO | 45
PEDIATRICO
LECTURA DEL ABSTRACT 41
LECTURA DEL TEXTO | 2
COMPLETO
DUPLICADO 4
Articulos validos 4
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8.Pubmed

Cajon de busqueda

cystic AND fibrosis) AND (child*) AND
physiotherapy) AND (techniques)
cystic AND fibrosis) AND (child*) AND
posture)

—_~ o~~~

(paediatric) AND (bronchiectasis) AND
(diagnosis)

“fibrosis quistica”
transmembrane

cystic fibrosis
conductance regulator

BMC pulmonary medicine"[Jour]
(child*) AND (cystic AND fibrosis) AND
(pulmon* exacerbations)

("Bronchiectasis"[Mesh]) AND
("Bronchiectasis/epidemiology"[Majr]
OR "Bronchiectasis/etiology"[Majr] OR
"Bronchiectasis/pathology"[Majr]  OR
"Bronchiectasis/physiopathology"[Majr]
OR
"Bronchiectasis/rehabilitation"[Majr]
OR "Bronchiectasis/therapy"[Majr] )

Recursos bibliograficos

Clinical queries, Pubmed Central (PMC),

Journals in NCBI database, MeSH
Database
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