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RESUMEN

INTRODUCCION. La fibrosis quistica o mucovicidosis es una enfermedad hereditaria
autosOmica recesiva que provoca una alteracion en el canal de cloro de las células
epiteliales en mdltiples 6rganos, lo que genera un aumento en la viscosidad de las
secreciones. En el aparato respiratorio la acumulacion de secreciones provoca inflamacion
e infeccion cronicas por lo que en el tratamiento de la fibrosis quistica pediatrica es

imprescindible la fisioterapia respiratoria.

JUSTIFICACION. El tratamiento de la fibrosis quistica corre a cargo de un equipo
multidisciplinar del que forma parte el profesional de fisioterapia y es por lo que, con este
trabajo fin de grado y mediante una revision bibliografica narrativa se pretende revisar y
discutir lo publicado sobre la fisioterapia respiratoria en el tratamiento de la fibrosis

guistica y mas concretamente en pediatria.

OBJETIVOS. Revisar lo publicado sobre la fibrosis quistica y su tratamiento, identificar los
tratamientos fisioterapicos utilizados en esta alteracion y profundizar en las técnicas de

fisioterapia respiratoria empleadas en el tratamiento de la fibrosis quistica pediatrica.

METODOLOGIA. Se han realizado bisquedas bibliogréficas entre octubre de 2018 y mayo
de 2019, accediendo a las bases de datos MedLine, PEDro, La Biblioteca Cochrane Plus y
Science Direct mediante la utilizacion de palabras clave como: fibrosis quistica,
fisioterapia, terapia respiratoria, pediatria y salud infantil. Se han encontrado 531

publicaciones de las cuales se han utilizado 40 publicaciones para realizar este trabajo.

RESULTADOS Y DISCUSION. La fisioterapia convencional utiliza: el drenaje postural,
percusiones y vibraciones. Las técnicas actuales son: drenaje autégeno, ciclo activo de la
respiracion, terapia de presién espiratoria positiva, respiracibn con presidon positiva
intermitente 'y ventilacibn percusiva intrapulmonar; estas técnicas se pueden

complementar con los dispositivos oscilantes o vibratorios.

CONCLUSIONES. La fisioterapia convencional ha sido reemplazada en muchos paises
por otras modalidades de tratamiento. En la fisioterapia respiratoria no se ha demostrado
gue una técnica sea mas eficaz que otra. Sus efectos han sido demostrados a corto pero
no a largo plazo. La técnica a emplear se recomendara en funcion de: la capacidad,
motivacion, preferencia, necesidades y recursos del paciente. La adherencia al tratamiento
es de suma importancia para obtener resultados 6ptimos en el tratamiento de la fibrosis

quistica pediatrica.



1. INTRODUCCION

1.1. FIBROSIS QUISTICA
1.1.1 Concepto

La fibrosis quistica (FQ) o mucovicidosis es una enfermedad genética, de herencia
autosOmica recesiva, presente en todo el mundo, pero siendo mas frecuente en la raza
caucasica, donde una de cada 25 personas es portadora heterocigota sana (1). Existen
alrededor de 70000 casos de FQ en todo el mundo y aproximadamente 1000 casos

nuevos se anaden cada ano (2).

La FQ estd causada por mutaciones en el gen localizado en el brazo largo del
cromosoma 7, este gen codifica la proteina reguladora de la conductancia transmembrana
de la fibrosis quistica (RTFQ o CFTR, cystic fibrosis transmembrane conductance regulator,
por sus siglas en inglés). Esta proteina se comporta como un canal de cloro en las células
epiteliales de multiples 6rganos; este canal idnico regula los movimientos de las particulas
de cloruro e indirectamente el intercambio de sodio y agua, dando lugar a la produccion de
secreciones viscosas (1, 3). Los canales alterados producen una disfuncién multisistémica,
cuya triada clinica clasica es: insuficiencia pancreatica, enfermedad pulmonar cronica y

pérdida de sal en el sudor (3-5).

1.1.2 Clasificacién

La identificacion del gen CFTR en 1989 abrié una nueva era en la comprensién de
la FQ. Desde entonces, se han identificado mas de 2000 mutaciones, que actualmente se
agrupan en seis categorias (Tabla 1), en funcion de la disfuncion y efectos sobre la

proteina (6):

¢ C(Clase I: mutaciones “sin sentido” que contienen codones de parada prematuros
gue impiden que la proteina se sintetice (7), formandose una proteina truncada e
inestable que se degrada rapidamente. Normalmente esta asociada a fenotipos
mas severos (6).

* Clase Il: son las mas comunes e incluyen el F508del, al menos una copia se
encuentra en un 70% de los pacientes con FQ. La proteina se pliega
incorrectamente, por lo que no puede pasar a la membrana de la célula apical, sino
gue sufre degradacion dentro de los lisosomas.

* Clase lll: la proteina se coloca correctamente en la superficie celular pero no puede

abrirse en respuesta a las senales intercelulares (7).



* Clase IV: la apertura del canal es normal, pero la conductancia se reduce debido a

anomalias en los poros (7).

* Clase V: hay una anomalia de empalme que conduce a una cantidad reducida de la

proteina CFRT en la superficie celular.

Las clases IV y V estan generalmente relacionadas con la suficiencia pancreatica y

los fenotipos mas leves (6).

* Clase VI: mutaciones que dan lugar a proteinas con una vida media acortada (7).

Asociadas generalmente con una presentacion clinica severa (6).

Tabla 1. Tipos de mutaciones de la FQ.

Fuente: elaboracion propia adaptada de Rafeeq et al. (2).

proteina

a alteraciones en el extremo C-terminal.

Efecto
Clase de Mutaciones
3 funcional de Consecuencia
mutacién 3 comunes
la mutacién
Ausencia total de proteina CFTR debido
Defectos en la . G542X,
3 a una transcripcion prematura
sintesis de 3 _ W1282X,
) (mutacion sin sentido o de cambio de
proteina R553X.
marco de lectura).
Existencia de modificaciones
Defecto del .
postraduccionales anormales que
I procesamiento . AF508
impiden la correcta localizacion
proteico .
subcelular de la proteina.
Disminucion de la actividad de la
Defectos en la 3
. proteina (canal de cloro) en respuesta a
11 regulacion de la G551D
) ATP debido a alteraciones en los
proteina B .
dominios de interaccion con el nucleo.
Reduccion de la frecuencia en el paso
Defectos en la de iones y la duracién de la apertura del
v conductancia del canal, aunque existe generacién de R117H
canal corrientes de cloro bajo estimulacion
con cAMP.
Disminucion de . _
Estabilidad comprometida del ARNm
\Y los niveles de ) A455E
y/o de la proteina madura.
CFTR funcional
Descenso de la _ _ .
Aumento del recambio proteico debido
VI vida media de la Q1412




Los pacientes con las tres primeras clases de mutaciones en ambos alelos
manifiestan una forma patol6gica mas severa, suelen tener un deterioro mas rapido de la
funcién respiratoria y una enfermedad pulmonar mas grave. Sin embargo, existe una
superposicion fenotipica considerable entre las clases y no es posible predecir las

caracteristicas individuales basandose en el genotipo CFTR (6,7).

1.1.3 Fisiopatologia

En la FQ, la expresion de la disfuncién genética de la proteina CFTR difiere en los
diversos epitelios, causando el transporte anormal de iones y agua. Esta diversificacion de
la expresion a nivel celular explica la gran heterogeneidad de las manifestaciones clinicas
multiorganicas de patologia mucosa observadas en individuos con FQ (5).

A continuacion se exponen algunas de las principales alteraciones que provoca

esta anomalia:

1.1.3.1 Pulmonar

En el sistema pulmonar de los individuos con FQ, el transporte defectuoso de
cloruro apical hacia el lumen de las vias respiratorias causa la deshidratacién de la
superficie de la via aérea y la produccidon de secreciones viscosas, mucoporulentas y
dificiles de eliminar, que es el elemento central de la patologia pulmonar por FQ (5,7).

La menor secrecion de cloruro con aumento de la reabsorcion de sodio y agua;
deshidrata las mucosidades que recubren las células epiteliales, alterando la funcién
mucociliar y condicionando la obstruccion de la via aérea. Esta modificacién del transporte
i6nico de las células de la via aérea se muestra en la Figura 1 (8).

NORMAL - FIBROSIS QUISTICA
ViA AEREA

Moco normal Moco deshidratado

4 ('\
cr Na* H,0 cr Na+ H20

Figura 1. Modificaciones del transporte idnico en la FQ (8).

Ademas, el cambio en el pH del liquido de la superficie de la via aérea produce un
ambiente mas acido, lo que da lugar a un deterioro de la funcion antimicrobiana,

generandose infeccién e inflamacion crénicas. Esta situacion conlleva modificaciones

3



estructurales como la hiperplasia en las células calciformes y glandulas submucosas
generando hipersecrecion (5, 7).

Este fendmeno se convierte en un circulo vicioso, como se muestra en la Figura 2,
debido a que la hipersecrecion de mucosidades viscosas dificulta el aclaramiento ciliary su
mecanismo de eliminacion, por lo que se acumulan propiciando infeccién e inflamacioén,

gue a su vez vuelven a generar hipersecrecion (9).

Muerte

4
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Figura 2. Fisiopatologia de la afectacion respiratoria en la FQ (9).

1.1.3.2 Pancreéatica

El pancreas se ve afectado en aproximadamente el 86% de los pacientes con FQ,
con un inicio temprano de manifestaciones clinicas debido a la alta expresién de la
proteina CFTR en el epitelio ductal pancreatico.

El deterioro de la funcién de CFTR altera el transporte de cloruro y bicarbonato de
los conductos, lo que produce una reduccion del volumen del fluido, alteraciones en el pHy
una alta concentracion de proteina. Todo esto, conduce a una obstruccion luminal ductual,
dano pancreatico, atrofia y posiblemente diabetes mellitus relacionada con la FQ (CFRD)
(3,5).

La diabetes es la complicacidon endocrina mas comun de la FQ y es causada por la
destruccion de los islotes pancreaticos o de Langerhans (5).

La prevalencia comienza a aumentar a partir de los 10 anos y alcanza el 40-50%
en los pacientes mayores. Su insurgencia esta asociada con el empeoramiento de la
enfermedad respiratoria y, a la inversa, un buen control de la hiperglucemia reduce el
nlimero de exacerbaciones respiratorias y ralentiza la progresion de la enfermedad
pulmonar. Muchos pacientes con perfiles glucémicos normales o dudosos desarrollan

diabetes después del trasplante de pulmén (6).



1.1.3.3 Hepatica

La fisiopatologia de la enfermedad hepatica en la FQ reside en la deshidratacién de
los conductos biliares, aumento de la concentracion del flujo biliar y valores anormales de
pH. En aproximadamente del 15% al 30% de los pacientes con FQ, se observan anomalias
en el arbol biliar, que causan colelitiasis, y aproximadamente del 5% al 10% desarrollan
una enfermedad hepatica clinicamente significativa, como cirrosis multilobular,

hipertension portal o insuficiencia hepatica (5,6).

El método 6ptimo para detectar y evaluar la gravedad de la enfermedad hepatica
relacionada con la FQ no esta claro, pero se estan investigando nuevos procedimientos.
Una nueva medida no invasiva de esteatosis hepatica es el parametro de atenuacion
controlada que se basa en la senal de ultrasonido de radiofrecuencia para medir la
cantidad de grasa del higado. Esta grasa puede desde pasar inadvertida hasta desarrollar

fibrosis o incluso cirrosis, de ahi su importancia (10).

1.1.3.4 Gastrointestinal

En el tracto grastrointestinal, el gen CFTR, apenas presente en el estomago, se
expresa fuertemente a lo largo del intestino en forma gradiente, cefalocaudal con la mayor
expresion encontrada en el duodeno y glandulas de Brunner, expresion moderada en el
intestino grueso y disminucion en los niveles inferiores a lo largo del intestino delgado
hasta el ileon. Con la disfuncién de CFTR en estas regiones descritas, la secreciéon anormal
de bicarbonato y liquido conduce a un acido gastrico mal neutralizado en el intestino, lo
qgue contribuye a una mala funcién digestiva, malabsorcién, obstrucciéon y, en Ultima

instancia, desnutriciéon (5).

1.1.3.5 Renal

Aunque el CFTR se expresa en los rinones en todos los segmentos de las nefronas,
los individuos con FQ no tienen una enfermedad renal primaria abrumadora. Sin embargo,
a medida que estos pacientes envejecen y tienen una mayor exposicidbn a agentes
potencialmente nefrotdxicos, como antibidticos y altos niveles de glucosa, se desarrolla

una enfermedad renal crénica.

Las enfermedades renales notificadas en estos pacientes incluyen nefrocalcinosis,
nefrolitiasis, lesidbn renal aguda inducida por farmacos, glomerulonefritis, nefritis

tubulointersticial, vasculitis, amiloidosis y nefropatia diabética (5).



1.1.3.6 Glandulas sudoriparas

Los conductos sudoriparos se ven afectados por el deterioro en la reabsorcion del
cloruro, que conlleva a una reduccion de la absorcién de sodio, lo que produce sudor con
un contenido de sal anormalmente elevado como se muestra en la Figura 3. Esta anomalia
se informd por primera vez en 1953 y constituye la base para la prueba del sudor (PS) ,

gue todavia se considera la piedra angular de diagnéstico para la FQ (5).

NORMAL FIBROSIS QUISTICA
LUZ DEL CONDUCTO _

. +
cr Na* SUDORIPARO C'\) o]
CFTR ENaC

e -

Figura 3. Alteracion del transporte idnico en las células del conducto sudoriparo. Como

consecuencia aumentan las concentraciones de cloruro y sodio en el sudor (8).

1.1.3.7 Otras
Ademas de los principales sistemas afectados por el defecto genético de CFTR,
existen otros problemas patolégicos en la FQ como:

* La sinusitis y la poliposis nasal, que se cree que estan causadas por un aumento
de la producciéon de moco viscoso asociado con el estado cronico de la inflamacion.

* La osteoporosis, que puede ser causada por una serie de mecanismos que
incluyen: los efectos de la desnutricién y la malabsorcion, junto con la deficiencia
de vitamina D, la inflamacién sistémica y el posible efecto directo de la disfuncion
de CFTR en los osteoblastos.

* Problemas de fertilidad, observados en el 98% de los varones con FQ. Son debidos
al transporte anormal de bicarbonato en la superficie de los espermatozoides, lo
gue limita su capacidad de fertilizacién, y la ausencia congénita bilateral del
conducto deferente. En las mujeres, también se observan problemas de fertilidad,
pero en menor medida, como resultado de un estado nutricional deficiente y/o
CFRD no controlada, ademas de la disfuncién CFTR resultante en el moco cervical
con mayor viscosidad y alteracién del pH, lo que limita el paso del esperma en el
Gtero (5).

* También hay un desequilibrio de minerales debido a la pérdida de sal adicional en
el sudor, que conduce a la deshidratacion, arritmias, fatiga, debilidad, golpe de

calory, ocasionalmente, la muerte (2).



1.1.4 Manifestaciones clinicas

Los individuos con FQ suelen presentar disfunciones en los diferentes sistemas
corporales, aunque su gravedad puede variar en funcion del genotipo. Las particularidades
de las manifestaciones clinicas en funcién del grupo de edad del paciente se mencionan a

continuacion.

1.1.4.1 Periodo prenatal

Las manifestaciones de disfuncion del CFTR a menudo comienzan antes del
nacimiento. Pueden observarse hallazgos en la ecografia fetal del intestino hiperecogénico
con o sin peritonitis por meconio, dilatacion del asa (ascitis), no visualizacion de la vesicula
biliar y polihidramnios (5). Ademas, la susceptibilidad de los conductos deferentes a la
disfuncion de la CFTR da lugar al desarrollo anormal de sus estructuras asociadas en el
98% de los hombres (11).

1.1.4.2 Infancia

La sintomatologia mas prevalente manifestada en lactantes con FQ menores de 6
meses se origina en el sistema respiratorio incluyendo aquipnea, sibilancias, aumento del
trabajo respiratorio, hiperinflacion y tos. En este periodo se observa la colonizacién de las
vias aéreas por Haemophilus influenzae y/o Staphylococcus aureus, estas infecciones
pueden aumentar la patologia de las vias respiratorias que provoca una reduccion de la
funcion pulmonar, un aumento de la inflamaciéon y una mayor probabilidad de adquirir

Pseudonomas aeruginosa (5) como se muestra en el circulo central de la Figura 4.

Virus
Mycoplasma, Chlamydia
S. pneumoniae

S. aureus/
H. influenzae

P. aerugin ,
S. maltophi
B. cepacia
Otros BGN
Aspergillus

edad del paciente
Figura 4. Colonizacién por microorganismos de la via aérea segln la edad (9).

Si la FQ no se reconoce, estos bebés pueden ser diagnosticados errbneamente con
bronquiolitis recurrente o persistente, lo que retrasa la implementacién del tratamiento

apropiado para la FQ (5).



La deteccion de marcadores inflamatorios del lavado broncoalveolar y la evidencia
de la tomografia de térax de alta resolucion del dano pulmonar estructural en lactantes

asintomaticos atestigua que el pulmén se ve afectado muy temprano.

El tripsinégeno inmunorreactivo (TIR) circulante se eleva en el recién nacido con FQ
por ello, su medicibn en manchas de sangre seca, es el pilar del cribado neonatal o
newborn screening (NBS, por sus siglas en inglés). La insuficiencia exocrina pancreatica
causa una malabsorcion sintomatica de grasa que se detecta al nacer en el 60-80 % de los

lactantes afectados y causa desnutricion y crecimiento deficiente (6).

El sistema gastrointestinal se encuentra entre los primeros afectados de la FQ.
Algunos de los recién nacidos pueden manifestar ictericia neonatal prolongada debido a
una obstruccion biliar, y alrededor del 20% de los recién nacidos con FQ manifiestan
obstrucciones intestinales en forma de ileo meconial. El vaciamiento gastrico prolongado,
debido a las alteraciones en el tiempo de transito y la viscosidad de los fluidos, pueden

provocar un reflujo gastroesofagico patologico.

El retraso en el desarrollo de estos bebés se manifiesta por un aumento de peso
insuficiente y un crecimiento deficiente. La malabsorcion, en particular de las vitaminas
solubles en grasa A, D, E, y K, puede llevar a otros problemas como la anemia hemolitica y

alteraciones en la coagulacion.

Los desequilibrios electroliticos también se pueden dar en este periodo,
produciéndose un agotamiento de sal clinicamente significativo causando deshidratacion
hiponatrémica, hipopotasémica e hipoclorémica, con alcalosis metabdlica y elevacion de
los niveles de renina que causa una elevacién de aldosterona. Los bebés son mas

vulnerables a estas perturbaciones de electrolitos en climas calidos (5).

1.1.4.3 Ninez

Los ninos y las ninas con fibrosis quistica presentan un aumento de la rigidez
arterial y una disminucién de la funcion ventricular derecha e izquierda, debido a la
alteracion de la funcién pulmonar que ajusta las tensiones globales ventriculares (10). Al
nacer, aproximadamente el 66% de los pacientes con FQ desarrollan insuficiencia

pancreatica y al ano el 90% tiene signos de malabsorciéon de grasa (3).

Los problemas gastrointestinales mas comunes en los ninos y las ninas incluyen
hiperglucemia, esteatorrea, malestar y molestias abdominales, estrefimiento crénico y
prolapso rectal. También es frecuente la desnutricion y el retraso en el desarrollo causados

por la mala digestion y absorcion (5).



1.1.4.4 Adolescencia y edad adulta

A medida que los individuos con FQ envejecen, las vias respiratorias se dilatan y
tienen mayor tendencia a la bronquiectasia. Las manifestaciones pulmonares
caracteristicas son: tos, disnea, aumento de la producciébn de esputo, atelectasia,

neumonia e hipertension pulmonar.

Los problemas gastrointestinales en esta poblacién incluyen la infeccidon por
Clostridium difficile debido al uso del antibidticos, CFTR persistente, pancreatitis,
coleliatiasis, sindrome obstructivo intestinal distal y sobrecrecimiento bacteriano en el
intestino delgado que causa diarrea, distension abdominal, flatulencia, esteatorrea,
anemia macrocitica y pérdida de peso (5). Los pacientes mayores pueden presentar
estrenimiento y desarrollar una manifestacion suboclusiva o totalmente oclusiva llamada

sindrome obstructivo intestinal (6).

Los problemas de reproduccion surgen en esta poblacién, porque casi todos los
hombres con FQ son infértiles a causa de la azoospermia y/o las anomalias congénitas del
conducto deferente. Las mujeres con FQ pueden tener una fertilidad reducida, aunque la
concepcion podria ocurrir con la finalizacion exitosa del embazo, siempre que mantenga el

estado pulmonar y nutricional.

La prevalencia de enfermedades hepaticas graves alcanza su punto maximo en la
adolescencia y alrededor del 5 % de los pacientes pueden necesitar un trasplante de

higado.

En las Gltimas etapas de la enfermedad, es comun encontrar un esputo manchado
de sangre, hemoptisis, retencion de didxido de carbono y disminucion de la calidad de vida.
La dependencia nocturna de oxigeno, la frecuencia de las exacerbaciones y la intensidad

de la terapia respiratoria aumentan (5).

1.1.5 Diagnédstico

La intervencion precoz a través de la deteccion de la FQ mediante el NBS es una
pieza esencial en la estrategia terapéutica de la FQ. Se ha demostrado que los ninos con
FQ diagnosticados por tienen mejor peso y talla a largo plazo y una mejor radiografia de

toérax que los diagnosticados a través de los sintomas (12).

1.1.5.1 Evaluaciéon y pruebas prenatales
La deteccion prenatal y las pruebas de defectos genéticos de CFTR estan
disponibles para detectar el estado de portador paterno, y la confirmacién de mutaciones

genéticas de CFTR fetal es posible mediante pruebas invasivas como la biopsia de corion
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(muestreo de vellosidades coridnicas) a las 10-12 semanas de gestacion o amniocentesis
a las 16 a 18 semanas de gestacion. Para los padres con antecedentes familiares
positivos para la FQ o el estado portador conocido se le debe recomendar pruebas
genéticas y asesoramiento (5,6).

Esto podria realizarse antes de un embarazo para explorar las opciones para
futuras practicas reproductivas. Si se descubre que ambos individuos son portadores, hay
un 25% de probabilidad de que la descendencia de la pareja se vea afectada con la FQ.
Durante este proceso, si las pruebas genéticas muestran dos mutaciones se debe asesorar
a la pareja y proporcionarle toda la informacion necesaria para llevar a cabo el embarazo o

planificar la interrupcion, lo que tiene considerables implicaciones éticas (5,6).

1.1.5.2 Deteccion en recién nacidos
El diagnéstico de FQ se basaba en el reconocimiento de signos y sintomas clinicos
caracteristicos como: tos productiva cronica, presencia de patoégenos tipicos de la FQ en

las secreciones bronquiales, heces grasosas, emaciacion y retraso en el crecimiento (5,6).

El NBS, que comenz6 en la década de 1970, ha sido verdaderamente
revolucionario. Condujo al diagnéstico de rutina de FQ en ninos asintomaticos, lo que
permitié la implementaciéon de intervenciones tempranas con repercusiones a largo plazo
como una mejor funcién pulmonar, mayor rendimiento cognitivo y una reduccion de las
hospitalizaciones (5). EI NBS de la fibrosis quistica, cuando esta bien disenado y manejado,
tiene una alta sensibilidad y especificidad, y ha demostrado ser rentable y mejorar

considerablemente el pronéstico (6).

Este cribado neonatal consiste en un sistema de dos niveles: en el primero se
toman mediciones de tripsinégeno inmunorreactivo, que es un biomarcador pancreatico
exocrino que se encuentra elevado en el suero de la mayoria de los pacientes con
mutaciones de CFTR parciales o no funcionales. Entre las 48 y 72 horas de vida, un TIR
incrementado es sensible, pero no es especifico para un diagnostico de FQ. Existen otras
causas de elevacion en los niveles de TIR como: prematuridad, estrés perinatal y origen
afroamericano. La presencia de niveles elevados de TIR encontrados en el primer nivel
indicara la necesidad de pasar al segundo nivel de pruebas.

Hay varias opciones para las pruebas de segundo nivel, como repetir el nivel de
TIR, la prueba de ADN para la detectar mutaciones genéticas de CFTR o una prueba de
proteina asociada a la pancreatitis. Independientemente del método de segundo nivel
utilizado, si se encuentran anormalidades en cualquiera de estas opciones la deteccion del

recién nacido es positiva (5,6).
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1.1.5.3 Métodos diagnésticos

Es crucial para los profesionales reconocer que el NBS es simplemente una
herramienta de deteccién y no establece un diagnéstico de FQ. Si se sospecha que un
bebé tiene FQ debido a los sintomas o resultados positivos de NBS, se requieren pruebas
adicionales para confirmar el diagnéstico.

En la década de 1950 se relacion6 el aumento de electrolitos sudoriparos (sodio y

cloruro) con la FQ. Alrededor de esta época la prueba del sudor (PS) desarrollada por

Gibson y Cooke se convirtié en la primera prueba diagnéstico para la FQ. Desde entonces,
la PS ha seguido siendo el estandar de oro (gold estandar) para el diagnéstico de la FQ,
incluso con los avances existentes en el diagnéstico molecular (3, 6).

La PS es una prueba no invasiva que se puede realizar aproximadamente a las 2

semanas de edad para los bebés a término con resultados NBS positivos.

Como se muestra en la Figura 5 un valor de 30 mmol/L o0 menos significa que la FQ
es poco probable a cualquier edad. Un valor entre 30 y 59 mmol/L se considera que el
paciente esta afectado por la FQ. La concentraciones de sudor de 60mmol/L o mas se
consideran anormales y son altamente indicativas de FQ en todos los grupos de edad con

un diagnéstico confirmado si se acompanan de un NBS positivo (5).

El Concenso de la Sociedad Europea de FQ al igual que la Cystic Fibrosis
Foundation considera el test del sudor no solo como la base para la confirmacion del
diagnédstico sino para la clasificacion de los afectos. La FQ clasica se caracteriza por la
presencia de enfermedad pulmonar crénica de evolucion variable pero por lo habitual
rapidamente progresiva en ausencia de un tratamiento adecuado y los pacientes con FQ

no clasica o atipica tienen suficiencia pancreatica y enfermedad pulmonar mas leve (12) .

Tras el NBS, el diagnéstico también se puede llevar a cabo mediante la realizacion

de: un estudio genético y la diferencia de potencial nasal (PD nasal) como se muestra en

la Figura 5.

El estudio genético no tiene la especificidad y sensibilidad del test del sudor, ya que
el impacto clinico de muchas de las mutaciones raras es poco conocido (3).

La PD nasal mide la diferencia del potencial nasal transepitelial, ya que los
pacientes con FQ presentan un potencial mas negativo que los individuos sanos. Esta
técnica sin embargo no es facil, ya que requiere personal experto, consume tiempo y
ademas deben realizarse controles de calidad frecuentes y es necesario establecer los

valores de referencia en cada laboratorio (1).
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El diagnéstico de FQ también puede formularse en adolescentes y adultos,
ocasionalmente, por un cuadro clinico clasico que no se habia interpretado anteriormente

de manera correcta, con mayor frecuencia, debido a un fenotipo mas leve o incompleto (6).

Sospecha clinica

l

Test del sudor

| T

< 30 mmol/l 30-60 mmol/l > 60 mmol/l

S

Unidad de FQ
Repetir test del sudor

N

< 30 mmol/I 30-60 mmol/l (valorar edad) > 60 mmol/l
FQ: improbable Test genético FQ clasica Test genético
0 mutaciones 1 mutacion 2 mutaciones
PD nasal
// \ FQ atipica
o no clasica
Normal Dudoso Anormal /

Secuenciacion del gen CFTR

Replantear

diagnostico / \
\ Negativa 22 mutacion

Figura 5. Algoritmo diagndstico de fibrosis quistica, basado en los sintomas clinicos (4).
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1.1.6 Pronéstico

En el pasado, la fibrosis quistica se consideraba una enfermedad mortal universal y
pocos bebés sobrevivian a los 4 meses de edad. En las Gltimas décadas, se han logrado
varios avances en el diagnostico y el tratamiento de la FQ, lo que ha provocado una
transformacion significativa en su epidemiologia y demografia. Después de la identificacion
del gen CFTR en 1989, la década de 1990 estuvo llena de expansion del conocimiento
sobre la estructura y funcién de la proteina CFTR. Hoy en dia, a medida que se siguen
desarrollando nuevas terapias, los pacientes con FQ estan viendo su cuarta o quinta
década y mas alla. Como con cualquier otra enfermedad, los pacientes desean longevidad

y una mejor calidad de vida con la que puedan estar satisfechos (5).

Anteriormente considerada letal en la infancia y la ninez, la FQ ha alcanzado una
media de supervivencia de 50 anos, principalmente gracias al diagnéstico temprano
mediante el cribado neonatal, el reconocimiento de formas leves y una actitud terapéutica
muy activa.

Debido a la mejor calidad de las intervenciones médicas y a la atencion integral,
hay un notable aumento en el porcentaje de pacientes (29,2% en 1986 a 49,7% en 2013)
gue sobreviven por encima de los 18 anos de edad (2).

En varios paises la mayoria de los pacientes estan representados por adultos y se

espera que esta preponderancia se amplifique en los préximos anos.

Al mismo tiempo, la FQ se esta convirtiendo cada vez mas en una enfermedad mas
compleja de lo que se pensaba y la mejora tan perseguida y lograda en el control de
enfermedad ha implicado inconvenientes de gran relevancia clinica, como el aumento de la

prevalencia de tumores malignos y las complicaciones del metabolismo renal y éseo (6).

1.1.7 Tratamiento

El tratamiento de la FQ es multidisciplinario y debe proporcionarse en unidades
especializadas, que cuentan con los diferentes profesionales requeridos. Este enfoque
multidisciplinar ha tenido bastante éxito y ha contribuido enormemente a aumentar la
esperanza de vida, mejorar la funcién pulmonar y reducir la prevalencia de las infecciones

cronicas (4,6)

Debido a la complejidad de la enfermedad, la carga de tratamiento sigue siendo
alta para los individuos afectados, que a menudo requieren una combinacion de mualtiples

terapias como se muestra en la Figura 6 (4, 7)
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Figura 6. Principales disfunciones fisiopatolégicas y las modalidades de tratamiento para

pacientes con fibrosis quistica. Fuente: elaboracion propia adaptacion de Rafeeq et al. (2).

1.1.7.1 Terapia génica
Hay disponible un nuevo grupo de medicamentos llamados moduladores de CFTR que
pueden corregir el defecto basico en la FQ, es decir, la proteina CFTR en si, aunque el

mecanismo exacto no esta completamente esclarecido (2).

Las modalidades de tratamiento especificas dirigidas a genotipos concretos como
ivacaftor, lumacaftor y el farmaco orkambi, que combina los dos anteriores, estan
modulando los efectos basicos de CFTR en la FQ. Recientemente aprobado en 2018 se
encuentra symdeko que proviene de una combinacion de tezacaftor e ivacaftor; indicado
para pacientes de 12 anos o mas que genéticamente expresan dos copias de la mutacion
mas comun de la FQ, F508del, y para pacientes que tienen una copia de una de las otras
26 mutaciones (2,5)
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Ademas, hay muchos otros compuestos identificados que pueden unirse y regular
diferentes dominios de CFTR y la actividad del canal, pero todavia estan en fase

experimental con animales (2).

Aunque la llegada de moduladores de CFTR ha mejorado la gestion de la FQ, todavia
hay algunas limitaciones que incluyen: respuesta no significativa en heterocigotos de
mutacion F508del por ivacaftor, necesidad de continuar con otro tratamiento sintomatico
diario, interaccion con inductores e inhibidores de CYP3A, efectos secundarios,
prestaciones insignificantes en menores de 12 anos, necesidad de dosis muy altas en
algunos casos por la interaccion mutua de lumacaftor e ivacaftor que conduce a una
aumento del metabolismo de este ultimo.

Ademas debido a la estructura de multiples dominios y al plegamiento secuencial de
CFTR, ningln farmaco puede solucionar todos los errores de plegado en los diferentes

dominios por lo que la combinacién de medicamentos es necesaria.

Otros métodos que contintian en desarrollo clinico son: la modulacién de proteostasis

partiendo de que el CFTR no es un canal aislado, sino un componente de entorno de

sefnalizacion mas amplio; y la exploracion de las chaperonas quimicas y farmacolégicas

gue actuarian sobre proteinas celulares mas pequenas modificando el interactoma de

CFTR. Otro enfoque prometedor es la edicidon de genes con la ayuda de nucleasas, que

cortan el ADN mutante con precision y el resto se recombina para producir una
transcripcion normal. Se ha realizado un estudio experimental con células madre

intestinales de pacientes con FQ (2).

1.1.7.2 Nutricional

La nutricion es el enfoque central para promover la salud multisistémica en
pacientes con FQ. Las mejores practicas dictan un control estricto del crecimiento desde la
infancia hasta la edad adulta. Ya que existe una correlacion directa entre el crecimiento
Optimo de los ninos y estado nutricional en adultos, con la posibilidad de una mejor funcién
pulmonar. (1,5)

La Cystic Fibrosis Foundation recomienda que a los 2 anos de edad, los nifos con
FQ alcancen un estatus de peso por talla del percentil 50. Ademas, el mantenimiento en el
percentil 10 o mas para ninos preescolares con FQ se asocia con una mejora funcion
pulmonar y una mayor supervivencia.

Por otro lado, los niveles de vitaminas liposolubles deben medirse una vez al ano

segln indica la Sociedad Europea de FQ (5).
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El objetivo de esta parte del tratamiento es proporcionar una nutricion adecuada y
prevenir la deshidratacion recomendando una dieta rica en calorias, suplementos
vitaminicos: A, D, E, K y minerales como el fluor y el zinc. Ademas la administracién de
suplementos de cloruro ajustados a la edad del paciente y las condiciones ambientales
(2,6).

El manejo de la insuficiencia pancreatica y los déficits en la nutriciéon consisten en
la terapia de reemplazo oral de vitaminas y enzimas, el control glucémico exdgeno y el
consumo enteral adecuado (5). Algunos centros emplean la monitorizacién continua de la
glucosa como parte del proceso de diagnéstico (3).

Los bebés con genotipos o evidencia objetiva de insuficiencia pancreatica, como
una elastasa fecal inferior a 200mg/g o signos y sintomas inconfundibles de

malformaciones deben comenzar el tratamiento de la enzima pancreatica.

Hay que remarcar que cuando la nutricidn es insuficiente se debe considerar una

forma de alimentacién por sonda enteral, en los pacientes con FQ a lo largo de su vida.

La mejora de la longevidad observada en estos pacientes en las (ltimas décadas

se debe en parte a un mayor atencion al apoyo nutricional. (5).

1.1.7.3 Farmacolégico

Dentro del tratamiento para las alteraciones del sistema gastrointestinal se encuentra:

* Una parte destinada a la prevenciéon o tratamiento de los bloqueos intestinales
consiste en rehidratacion oral, laxantes osmoéticos y enemas de contraste
hiperosmolar. También una solucién equilibrada de lavado intestinal
electrolitico o enema que contiene (diatrizoato de meglumina y diatrizoato de
sodio) dependiendo del estado de vOmitos. Para prevenir la recurrencia, la
administracion regular de polietilenglicol oral puede administrarse entre 6
meses y un ano.

* Y otra parte centrada en la insuficiencia pancreatica, que consiste en una
terapia de reemplazo de enzimas pancreaticas que contiene miltiples

combinaciones de proteasas, lipasas y amilasas (2).

En el sistema respiratorio, la piedra angular para la promociéon, mantenimiento y

prevencion de la salud es la inmunizacion. La reduccion de riesgo de infeccién en los
pacientes con FQ puede prevenir exacerbaciones pulmonares, hospitalizaciones, agentes
intravenosos, el ingreso en la UCI y posiblemente la ventilacion mecanica. Para ello, se

debe continuar con el seguimiento de las vacunas apropiadas a la edad y las vacunas
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anuales contra la influencia estacional (administradas en mayores de 6 meses) para el
paciente con FQ, sus familiares y cuidadores (5).

La deteccion temprana de patdgenos respiratorios es esencial para proporcionar un
tratamiento adecuado. Los métodos de las pruebas incluyen hisopado orfaringeo, esputo
expectorado y lavado broncoalveolar (10).

Para la prevencion y control de las infecciones pulmonares se emplean antibioticos
estos consisten principalmente en formas inhaladas de azitromicina, tobramicina,
aztreonam y levofloxacina (2,3). Otros antibiéticos recomendados son ciprofloxacina,
cefalexina, amoxicilina y doxiciclina segln los patrones de sensibilidad (2).

La segregacion de pacientes infectados, el muestreo frecuente de esputo y los
protocolos agresivos de erradicacion han logrado reducir o retrasar la colonizacion
bacteriana cronica de las vias respiratorias inferiores. Desafortunadamente, a pesar de
una conducta terapéutica muy proactiva, la colonizacion de las vias respiratorias inferiores
sigue siendo el problema clinico mas importante, lo que lleva a un daho pulmonar
progresivo y a un tratamiento antibiético crénico o frecuente tanto nebulizado como

sistémico (6).

Para el control de la inflamacion de las vias respiratorias se emplean: AINEs, esteroides

inhalados y sistémicos y cromolyn (2, 7).

La terapia de inhalacion es un complemento importante del tratamiento de fisioterapia
en la FQ. Esta destinada a reducir la viscosidad de las mucosidades para facilitar el
aclaramiento mucociliar, eliminar la mucosidad y dilatar las vias aéreas. Los agentes

mucoactivos mas comunes son: la dornasa alfa y la solucion salina hiperténica (2, 13).

El mecanismo de actuacibn de la solucidn salina hiperténica, utilizada a
concentraciones variables entre 3y 7 %, es el siguiente: restaura el liquido de la superficie,
hecho que ocurre inmediatamente después de una dosis; mejora las propiedades
reologicas de la mucosidad y estimula la tos. De este modo facilita la expectoracion,

mejorando la funcién pulmonar y la calidad de vida (2, 13).

La inhalacién diaria de la dornasa alfa reduce el nimero de exacerbaciones, mejora la
funcién pulmonar y es un método bien tolerado y seguro para los pacientes con FQ. Los
profesionales aconsejan realizar la nebulizacion 30 min antes de la terapia de limpieza de
las vias, porque este agente modifica la viscoelasticidad del esputo. Pero también se ha
propuesto su inhalacion tras el tratamiento de drenaje para facilitar la deposiciéon de los

farmacos en las vias mas periféricas (13).
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1.7.1.4. Ejercicio fisico

El ejercicio fisico aumenta la ventilacion por minuto lo que conduce a la movilizacion de
las secreciones pulmonares y a la mejora de la depuracion de las vias respiratorias.

Algunas personas con FQ que tienen afectacion pulmonar leve utilizan el ejercicio junto
con la respiracion forzada y tos como técnica de desobstruccion de las vias aéreas. Otros
gue tienen una enfermedad pulmonar mas grave y un mayor volumen de secreciones
incluyen la realizacion de ejercicios como complemento del régimen formal de limpieza de
las vias respiratorias.

Los efectos fisiologicos del ejercicio son la reducciéon de la impedancia mecanica del

esputo, aumento de las tasas de flujo espiratorio y la induccion de la tos (14).

1.7.1.5 Fisioterapia respiratoria

La terapia de depuracion de las vias respiratorias se considera como una “piedra
angular” del tratamiento. Se requiere que estas técnicas tengan una base soélida en
fisiologia y que sean eficientes y se apliquen de una manera eficaz a lo largo de la vida.

Las técnicas de desobstruccion de las vias respiratorias se inician tan pronto como
se diagnostica la FQ, a menudo poco después del nacimiento. En un principio son los
padres o cuidadores los que realizan estas técnicas que posteriormente, cuando el nino
madura se le ensenan las técnicas para que las pueda realizar de una forma
independiente.

Se requiere llevar a cabo este tratamiento de manera preventiva diariamente y de una

forma mas intensa durante las exacerbaciones (15).

Algunas de estas técnicas son: el drenaje autdégeno (DA), el ciclo activo de la respiracion
(ACBT), terapia de presion espiratoria positiva (PEP), dispositivos oscilantes como Acapella
o Flutter, terapia de oscilacion de alta frecuencia de la pared toracica (HFCWO), ventilacién
percusiva intrapulmonar (IPV, por sus siglas en inglés) ventilacién con presion positiva
intermitente (IPPB, por sus siglas en inglés) y las técnicas de fisioterapia convencional

como el drenaje postural (DP), vibracién y percusion (15,16).

2. JUSTIFICACION

El tratamiento de la fibrosis quistica corre a cargo de un equipo multidisciplinar del que
forma parte el profesional de fisioterapia y es por lo que, con este trabajo fin de grado y
mediante una revision bibliografica narrativa se pretende revisar y discutir lo publicado
sobre la fisioterapia respiratoria en el tratamiento de la fibrosis quistica y mas

concretamente en pediatria.
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3. OBJETIVOS

Objetivo general:

* Revisar lo publicado sobre la fibrosis quistica y su tratamiento.
Objetivos especificos:
* |dentificar los tratamientos fisioterapicos utilizados en esta alteracion.
* Profundizar en las técnicas de fisioterapia respiratoria empleadas en el

tratamiento de la fibrosis quistica pediatrica.

4. MATERIAL Y METODOS

Con el fin de desarrollar los objetivos planteados anteriormente, se ha procedido a
la realizacion de una revision bibliografica narrativa para analizar, comparar y sintetizar la
literatura actual mas relevante sobre el tratamiento de fisioterapia respiratoria en la
fibrosis quistica en la edad pediatrica.

Para ello, se han realizado blsquedas bibliograficas entre octubre de 2018 y mayo
de 2019, utilizando las bases de datos MedLine, Physiotherapy Evidence Database

(PEDro), La Biblioteca Cochrane Plus y Science Direct.

Las palabras claves utilizadas para la blsqueda fueron: Cystic fibrosis (Fibrosis
quistica), Physiotherapy (Fisioterapia) Respiratory therapy (terapia respiratoria), Paediatric
(pediatria), child health (salud infantil). Estos términos se han combinado mediante los
operadores légicos correspondientes segln la base de datos empleada.

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

inclusion y exclusion.

Criterios de inclusién:

* Articulos que hicieran referencia a la fibrosis quistica.
¢ Publicaciones en todos los idiomas.

¢ Pacientes de ambos sexos.

* Articulos con técnicas de fisioterapia respiratoria desarrolladas.

Criterios de exclusion:
* Publicaciones con mas de 10 anos de antigiiedad.
¢ Pacientes adultos.

e Estudios realizados con animales.
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Teniendo en cuenta los criterios de inclusion y exclusién, y tras la lectura
exhaustiva se seleccionaron 33 publicaciones. Ademas por su relevancia en el tema se
incluyeron 7 publicaciones. Finalmente, para la realizacion del apartado de resultados y
discusion se han seleccionado 26 articulos por contener de una forma expresa las técnicas
de fisioterapia respiratoria empleadas en el tratamiento de la fibrosis quistica pediatrica. El

diagrama de flujo de la blsqueda realizada queda reflejado en la Figura 7.

Busqueda con las palabras clave en las
diferentes bases de datos

S TN

. Cochrane Science Direct
MedLine 450 PEDro 28 Library 16 37

Publicaciones descartadas por:
* Aplicacién de los criterios de inclusion
y exclusion.
* Lectura del resumen.
* Duplicacion.

MedLine 27 PEDro 3 Cpchrane Science Direct
Library 1 3

Total 33 publicaciones
seleccionadas

Por su pertenencia y
relevancia en el estudio se
incluyen 7 publicaciones.

v 26 publicaciones
TOTAL 40 Lectura critica utilizadas en el
publicaciones del articulo apartado de resultados

y discusion

Figura 7. Diagrama de flujo. Fuente: elaboracién propia.
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5. RESULTADOS Y DISCUSION

Tras la revision de las diferentes publicaciones utilizadas para la realizacién de este
apartado, por contener de una forma expresa las técnicas de fisioterapia respiratoria
empleadas en el tratamiento de la fibrosis quistica en pacientes pediatricos, se han
encontrado acuerdos sobre diferentes puntos.

Las técnicas utilizadas en la fisioterapia respiratoria en la FQ tienen como objetivo
tratar o prevenir la obstruccién de las vias respiratorias, interrumpiendo o ralentizando asi
el circulo vicioso de la acumulaciéon de mucosidad, obstruccién de la vias aéreas, infeccion
toracica y dano pulmonar. (17)

Las complicaciones pulmonares obligan a los individuos a drenar regularmente las
secreciones de sus pulmones para minimizar las infecciones que conducen a una

disminucién de la funcién pulmonar (18).

La diversas técnicas de limpieza de las vias areas constituyen un pilar en el
tratamiento de la FQ (16,18). Aunque la investigacion ha intentado determinar la técnica
Optima, estas técnicas han demostrado ser equivalentes entre si en resultados como la
eliminacién del esputo, la frecuencia de exacerbacion pulmonar o la tasa de disminucién
de la funcién pulmonar. (18-25). Corten et al. (18) encontraron resultados similares en los

ninos que se habian mostrado muchas veces en la poblacion adulta.

Debido a que la limpieza de los pulmones debe realizarse diariamente (17, 18), es
necesario que haya una variedad de técnicas disponibles para que los pacientes y sus
familiares se adapten a las particularidades diarias como la disponibilidad de ayuda, la
comodidad, la energia necesaria, el nivel de habilidad para realizar la técnica, la gravedad
de la enfermedad, la presencia en el hogar, los problemas de salud concomitantes, el

apoyo social y los recursos financieros (18).

No obstante, existen acuerdos y desacuerdos segln los autores revisados con respecto a

las técnicas de fisioterapia respiratoria mas eficaces y a la realizacién del ejercicio fisico.

5.1 Fisioterapia respiratoria en fibrosis quistica pediatrica

Como método para verificar la eficacia de estas técnicas, se emplean pruebas
como la espirometria o la cantidad de mucosidades eliminadas; ademas de tener en
cuenta otros aspectos como: la calidad de vida, la disnea provocada, el rendimiento en el
ejercicio, el nimero de hospitalizaciones/exacerbaciones y la cantidad de antibibtico
requerido. (14, 18-22, 24-36).
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Lauwers et al. (32) mencionan un nuevo método para monitorizar y evaluar los
efectos de la terapia de desobstruccion de las vias respiratorias. Se denomina Computer
Aided Lung Sound Analysis (CALSA, por sus siglas en inglés) este método consiste en el
analisis de los sonidos pulmonares de forma digital ya que estos pueden proporcionar
informacién objetiva sobre los cambios regionales en las vias respiratorias y se pueden
realizar facilmente en pacientes que no colaboran, por ejemplo pacientes que se encuentra

en la primera etapa de la edad pediatrica.

Writhg et al. (24) enuncian las fases para que una técnica sea efectiva en el
despeje de las vias respiratorias:
* Presencia de aire detras de la mucosidad y apertura de las vias aéreas.
* Despegue de las secreciones adheridas en las vias de menor calibre.
* Movilizar las secreciones desde las vias de menor tamano hasta las mas
grandes y proximales.
* Eliminar las secreciones de las vias centrales.

Una vez que se ha comprobado la eficacia de las técnicas, la eleccion de esta
depende de numerosos factores como la preferencia del paciente, relacién coste-beneficio,
comodidad y flexibilidad para su realizacion (18, 19, 21, 23, 26, 31, 37). También se debe
adaptar al paciente en funcion de la fase o etapa de la enfermedad, capacidad de

comprension y edad del paciente (13, 18, 24).

Writhg et al. (24) anaden que existe cierta evoluciéon del tratamiento en funcién de
la edad: “El nino va tomando una participacion mas activa en la terapia incorporando
técnicas de aumento del volumen y conceptos como el cambio del flujo espiratorio. Algunos
elementos como la espiracion forzada se comienzan a introducir en forma de juegos hasta
que se convierten en un componente formal de las técnicas de limpieza de las vias

respiratorias”.

Otro factor de gran importancia en la adaptacién de la terapia en funcién de la
edad son las diferencias fisiol6gicas entre los adultos y la poblacién pediatrica. Lauwers et
al. (32) en su publicacion mencionan que los nifos tienen la pared toracica mas
compresible, una capacidad residual menor y una ausencia de ventilacion colateral, que

conlleva a un mayor colapso de las vias aéreas y desarrollo de atelectasia mas facilmente.

Dentro de las técnicas de fisioterapia respiratoria empleadas existen acuerdos y
desacuerdos entres los autores sobre la utilizacion de la fisioterapia convencional, las

técnicas modernas y los dispositivos oscilantes o vibratorios.
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5.1.1 Fisioterapia convencional: drenaje postural, percusiones y
vibraciones.

El DP incorpora posiciones especificas que mediante la acciéon de la gravedad
favorecen la actividad mucociliar y con ello el drenaje de secreciones de los |6bulos o
segmentos individuales de los pulmones (16). Las secreciones se mueven lentamente por
lo que requiere mantener las posiciones durante largos periodo de tiempo generando
ciertos efectos adversos (16, 38).

Debido a estos efectos perjudiciales que incluyen episodios hipoxicos, disnea,
agravamiento del reflujo gastroesofagico (especialmente en lactantes), se han realizado
modificaciones de la técnica (14, 16, 22, 38). Se elimind el componente de inclinacién de
la cabeza ya que se ha demostrado que la parte superior no influye en la eliminacion de las
secreciones (16).

Button et al. (14) indicaron que no hay mucha diferencia entre el DP modificado y el
tradicional en contraposicion con Cabillic et al. (22) que indicaron un mayor requerimiento
de antibidticos y menos capacidad vital forzada (CVF) y volumen espiratorio forzado (FEV1)

con la técnica de drenaje postural estandar.

En un estudio realizado por Mcllwaine et al. (28) en ninos y adolecentes se puso en
evidencia una mejora del FEV1y CVF con PEP, pero este valor se deterior6 en el grupo de la
fisioterapia convencional. En este (ltimo grupo hubo ciertas retiradas por reflujo
gastroesofagico grave, dato que pone en evidencia los efectos adversos anteriormente

mencionados, que derivan del empleo de esta técnica.

En varios estudios se pone en evidencia la menor preferencia por la fisioterapia
convencional (21, 38) hecho que dificulta la adherencia del paciente al tratamiento.
Mcllwaine et al. (31) reportaron una masiva preferencia por el DA frente a la fisioterapia
convencional en todos los pacientes y una gran mayoria se negaron a volver a realizar
fisioterapia convencional tras la realizacion del DA, por lo que se dificultd la continuidad del

estudio.

No se encontraron diferencias significativas entre la fisioterapia convencional y el
resto de técnicas de desobstruccion de las vias respiratorias en términos de la mucosidad
expectorada y funcién pulmonar (19, 20, 22, 28, 32). Unicamente Morrison et al. (26)
indican que hay una mayor eliminacién de secreciones con la fisioterapia convencional que
con HFCWO y Warnock et al. (39) anaden que la fisioterapia convencional combinada con

técnicas de espiracion forzada eliminan mayor secrecion que el grupo control.
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Main et al. (25) concluyen que la ausencia de diferencias significativas entre la
fisioterapia convencional y el resto de técnicas de limpieza de las vias aéreas, siendo la
Unica excepcion la preferencia individual, refleja la escasez de pruebas para evidenciar la

eficacia de esta técnica.

Daniels et al. (16) recomiendan no utilizar la fisioterapia convencional como técnica
de despeje de las vias respiratorias por si sola, debido a que es una técnica pasiva y
depende exclusivamente de la gravedad y de las alteraciones de la ventilacion regional
para movilizar las secreciones.

En muchos paises han sido reemplazadas por otras modalidades de tratamiento ya

gue estas técnicas tradicionales son incomodas y llevan mucho tiempo (38).

5.1.2 Técnicas actuales

En relacion a las técnicas actuales existen también acuerdos y discrepancias entre los
autores que apoyan o rechazan los diferentes aspectos de las siguientes técnicas: el
drenaje autdégeno, el ciclo activo de la respiracion, la presion espiratoria positiva, la
respiracion con presion positiva intermitente y la ventilacidon percusiva intrapulmonar,

como parte del tratamiento para la desobstruccion de las vias respiratorias.

5.1.2.1 Drenaje autégeno (DA)

Es una técnica reconocida por la Federacion Internacional de Fisioterapia para la
FQ, fue desarrollada por Jean Chevaillier en 1967 y se basa en teorias y modelos de
corrientes de flujo de aire en los pulmones. Esta técnica ha demostrado crear un flujo de
aire sostenido mas alto de lo normal, movilizando gradualmente la mucosidad de la
periferia del pulmén hasta las vias centrales con el objetivo de su expulsién por la boca. Y

de esta forma mejorar la ventilacion (17, 31).

El drenaje autégeno es la técnica desobstruccion de las vias aéreas preferida por
muchas personas con FQ. (14, 17, 18, 19, 22, 25, 31, 38)

La preferencia de los nifos por el drenaje autégeno frente a la fisioterapia
convencional se ha evidenciado en numerosas ocasiones (18, 22). En un estudio realizado
por Mcllwaine et al. (31) en la poblacién pediatrica con FQ indica la fuerte preferencia por
el DA en comparaciéon con el DP, con la mayoria de los participantes asignados en el
premier periodo al DA se negaron a volver al grupo de DP. Los participantes tenian una
mayor sensacion de independencia y sentian que expectoraban mas secreciones con el
DA.
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McCormack et al. (19) no encontraron diferencias significativas en relacion a la
funcién pulmonar o tolerancia al ejercicio al comparar el DA con otras técnicas de limpieza
de la via aérea como ACBT, PEP, Flutter®, Cornet®, HFCWO, drenaje postural y
percusiones. En relacion al peso del esputo fue mayor con el DA que con drenaje postural y
percusiones. La preferencia individual y el conocimiento son factores muy importantes para
la adherencia y con ello la efectividad de las técnicas drenaje de las vias aéreas. La
mayoria de los pacientes que comenzaron el estudio realizando DA se negaron a
cambiarse al grupo de drenaje postural y percusiones.

Dentro de la poblacion pediatrica se informé de una mejora significativa en DA
cuando se compard con el DP con un programa para casa de un ano. Sin embargo las
pruebas de funcién pulmonar no mostraron diferencias significativas (31).

A corto plazo es igual de efectivo el DA que el PD mas percusién, los dispositivos
oscilantes de presion espiratoria positiva y el ACBT. Pero a largo plazo hay una fuerte
preferencia de los adolecentes por el DA (14).

El drenaje autégeno asistido es una adaptacion de la técnica que se puede utilizar

con bebés y ninos muy pequenos (15).

Debido a la discrepancia entre los diferentes autores sobre la edad ideal para
ensenar el DA, Corten et al proponen a los profesionales que evallen la madurez y
capacidad de aprendizaje de cada individuo con FQ para ayudar a determinar el mejor
momento y la variedad de técnicas de limpieza de las vias aéreas que se deben
recomendar (18).

Mcllwaine et al. (31) anaden que el DA es una alternativa aceptable para personas
con FQ mayores de 12 anos que desean independencia en el tratamiento de fisioterapia .

La indicacion de la realizacion del DA es de 30 min y con una frecuencia de 2 veces
al dia. Repitiendo la técnica hasta que el paciente siente que ha evacuado toda la
mucosidad (31).

En vista de que los estudios a largo plazo no tuvieron suficiente poder estadistico
para detectar cambios en FEV1, el efecto del DA sobre la funciéon pulmonar sigue siendo
incierto (19, 22, 25, 31). Aunque se ha demostrado su efecto sobre la movilizacion del
esputo, eliminandose una cantidad significativa de esputo en una sola sesion de
tratamiento. Por lo que no se debe ignorar la mejora de la CVF tras eliminacién de las
mucosidades con el DA. También han surgido dudas sobre cual seria la prueba valida para
cuantificar el efecto del DA. (17)

Corten et al. (18) concluyen que no hay pruebas para aprobar o rechazar el DA

como una opcion de tratamiento seguro y eficaz en ninos con FQ.
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5.1.2.2 Ciclo activo de la respiracion (ACBT)

La técnica del ciclo activo de la respiracidon consta de tres fases: control de la
respiracion, ejercicios de expansion toracica y la técnica de espiracion forzada (FET).

En la primera fase se aborda el patron respiratorio, realizando respiraciones
diafragmaticas a volumen corriente con un flujo menor pero manteniendo la frecuencia
respiratoria del individuo. El control de la respiracion es un periodo de descanso, entre las
partes activas de la técnica, que permiten la distension de las vias aéreas, el control de la
necesidad de toser y la reduccion de la fatiga.

Los ejercicios de expansién toracica consisten en una inspiracibn maxima vy
espiracion pasiva. Se realiza una pausa inspiratoria de tres segundos permitiendo la
ventilacién colateral y el paso del aire detras de las secreciones facilitando asi el
movimiento de las mismas durante la espiracion.

La TEF también se denomina tos provocada y permite la expulsibn de las
mucosidades recolectadas con las fases anteriores (14, 16).

En la figura 8 se muestra el sistema de esta técnica, propuesta para limpieza de

las vias respiratorias.

EXPIRACION
FORZADA
Aumgnt:_:l‘la Disminuye la
ventilacion desaturacion de
colateral Cambios en la oxigeno

presion toracica

EJERCICIOS DE
EXPANSION
TORACICA

Moviliza las Previene el
secreciones € broncoespasmo

CONTROL
RESPIRATORIO

LIMPIEZA DE SECRECIONES
Figura 8. Sistema de limpieza de las vias aéreas mediante el ACBT.

Fuente: elaboracién propia adaptada de Lewis et al. (13).

No hay pruebas suficientes para apoyar o rechazar el uso de ACBT sobre otras
técnicas, pero si hay datos sobre la preferencia individual de la técnica. No hay diferencias
significativas entre el DA y ACBT en relacién a la tolerancia del ejercicio, la funcion
pulmonar y el peso del esputo. La disnea mejoré con ACBT mas en relacion al empleo de la
mascara PEP. No existen diferencias significativas entre el empleo de ACBT en solitario y la
combinacién con fisioterapia convencional aunque esta combinacién elimina mas

secreciones que HFCWO (20).
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Al igual que el DA el ACBT no requiere equipamiento y se puede combinar con otras
técnicas de limpieza bronquial. Pero es dificil para los nifos la compresion de estas
técnicas (13).

McCormack et al. (19) y Cabillic et al. (22) en sus respectivas publicaciones
incluyeron datos comparativos sobre el empleo del ACBT y el DA. Alegaron que la
saturacion de oxigeno desciende tras el ACBT pero no durante el DA. La capacidad vital
forzada mejora mas con ACBT que con el DA (19). El flujo espiratorio medio (FEV25.75%)
aumenta con el DA (19, 22). Y como (ltimo dato incluyeron que el DA elimina las
mucosidades mas rapido que el ACBT, aunque ambas técnicas aumentan la ventilacion
(22).

Lewis et al. (40) afirman que la evidencia de alto nivel favorece el empleo de ACBT
sobre la mayoria de las alternativas para la mejora de la eliminacién de secreciones a corto

plazo, teniendo en cuenta el peso himedo del esputo.

El ACBT ha demostrado ser eficaz y eficiente en la movilizacién y eliminacién de las

secreciones y en la mejora de la funcién pulmonar (16).

5.1.2.3 Presién espiratoria positiva (PEP)

La mascara PEP aumenta la presion intrabronquial lo que permite un aumento de
la ventilacion colateral y favorece la movilizacion de las secreciones periféricas (30, 40).

Borka et al. confirman que la mascara PEP es un dispositivo de expectoracién
eficaz dentro de las técnicas de fisioterapia respiratoria (35). Ademas tiene ciertas ventajas
como la flexibilidad del lugar para realizarla, ya que se puede transportar facilmente, la
duracién no excesiva, un feedback visual y la conjugacion con otras técnicas de limpieza
de las vias respiratorias (29, 13). Si se usa con manémetro se pueden realizar ajustes
individualizados (13).

Ciertos autores coinciden en las ventajas de esta técnica frente a la utilizacion de

ciertos dispositivos oscilantes:

* Morrison et al. (26) enuncian que la produccién del esputo es mayor con el
empleo de PEP que con HFCWO y que las personas afectadas con FQ que usan
un dispositivo vibratorio (Flutter®, Acapella®, Cornet®, Quake®, Vest®,
Vibralung® o Meta Neb®) necesitan mas antibidticos que aquellos que usan
PEP.

* Button et al. (14) indicaron un mayor deterioro pulmonar con los dispositivos
oscilantes que con PEP.

* Borka et al. (35) confirmaron que la técnica PEP es mas eficaz que el empleo del
Flutter.
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* Mcllwaine et al. (28) anadieron que el FEV1 disminuyé mucho mas con Flutter
gue con PEP y también el grupo Flutter requiri6 mas hospitalizaciones debido a
las exacerbaciones. Frente al empleo de HCFWO mencionaron menos
exacerbaciones y mayor preferencia por PEP que con HCFWO.

* EI HCFWO no es tan efectivo como PEP, debido a las exacerbaciones tres veces
mas frecuentes (28, 29, 31). También se debe tener en cuenta que el coste de
HCFWO es cien veces mayor que PEP (28, 29).

O’Herlihy et al. (39) confirman una adherencia mayor al 90% de la técnica PEP,
aungue esta técnica no tuvo cambios en la funcion pulmonar ni en la calidad de vida (39).
Warnock et al. anaden que el empleo de la mascara PEP junto a la TEF elimina mayor

cantidad de secrecién que el grupo control.

Segln Mcllwaine et al. (28) en los ninos y adolescentes el FEV1 y la FVC mejord con
PEP y disminuy6 con las técnicas de fisioterapia convencional, estos resultados también se
obtuvieron a largo plazo en el periodo de un ano. Estos pacientes prefieren la PEP a la

fisioterapia convencional.

Cabillic et al. (34) evidenciaron un aumento de todos los parametros de la funcion
pulmonar como: la CVF, el FEV1y el flujo pico (64). También Pfleger et al. confirman
mejoras estadisticamente significativas en la resistencia efectiva de la via aérea, el FEV4, la

FVCy el FEV2s.75% con el empleo de PEP durante 30 min bajo supervision.

Varios autores recomiendan en sus publicaciones el uso de la mascara PEP como
técnica de limpieza de las vias aéreas primaria en ninos mayores de 6 anos con FQ, con el

objetivo de limitar las exacerbaciones y preservar la funcion pulmonar (24, 27, 30).

5.1.2.4 Respiracion con presion positiva intermitente (IPPB)

Se puede combinar con otras técnicas de desobstruccion de las vias aéreas y es
beneficiosa en fases agudas. Aunque uno de sus inconvenientes es su portabilidad y su
uso Unicamente en ambito hospitalario debido principalmente a que requiere oxigeno
comprimido o aire como gas propulsor (13, 16).

No hay demasiada evidencia de su empleo como tratamiento para la FQ, aunque la
experiencia clinica sugiere su efectividad en pacientes con cierta fatiga y disnea (13).

Tras la edad de 5 6 6 afos ya se puede comenzar a utilizar (24).

Se ha informado que la IPPB aumenta el volumen corriente y reduce el trabajo

respiratorio (16).
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5.1.2.5 Ventilacion percusiva intrapulmonar (IPV)

La IPV es una de las técnicas mas recientes, Lauwers et al. confirman que es una
técnica segura y efectiva para la limpieza de las vias respiratorias ya que generan
oscilaciones que permiten la vibracién de las vias. Los efectos de estas vibraciones son la
movilizacién de las secreciones y una mejora de las areas obstruidas en los pulmén y del
intercambio de gases (32)

Por lo mencionado anteriormente esta técnica es igual de efectiva que el resto de
métodos de depuracién de las vias respiratorias en términos de movilizacion de la
secreciones (24).

Aungue no esta recomendada para la administracién de farmacos nebulizados ya

gue es seis veces menos efectiva que el nebulizador de chorro estandar (32).

En la poblacién pediatrica la IPV es una alternativa adecuada, aunque no superior,
respecto a la fisioterapia convencional ya que no depende de la cooperacion activa del
paciente. También se debe anadir que la IPV no esta asociada con el riesgo de reflujo
gastroesofagico al contrario que la fisioterapia convencional (14, 28, 38) e incluso como
indican Lauwers et al. (32)hubo una disminucién del reflujo gastroesofagico con respecto

al grupo control.

Writhg et al. (24) especificaron que la edad 6ptima para el empleo de esta técnica

€s en ninos mayores de 2 anos.

5.1.3 Dispositivos oscilantes o vibratorios

Morrison et al. (26) afirmaron que las personas que usan un dispositivo vibratorio
necesitan antibiéticos adicionales para la infeccion pulmonar con mas frecuencia que
aquellos que utilizan otras técnicas como PEP. Ademas concluyen que no hay una
diferencia apreciable entre los dispositivos o terapias de desobstruccion por lo que hay que
considerar el coste-beneficio, preferencia individual y la fase o etapa de la enfermedad
(26).

Aunque varios estudios han evidenciado una mayor eliminacion de secreciones con

técnicas manuales frente el empleo de dispositivos oscilantes (26, 30).
Mcllwaine et al. (28) han ahadido que los pacientes que utilizaron Flutter® requirieron mas

hospitalizaciones que el grupo que empleé PEP, principalmente debido a las

exacerbaciones.
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5.1.3.1 Oscilacion interna
Son dispositivos de presion espiratoria positiva con un componente oscilante o
vibratorio. Las marcas comerciales de los tipos de dispositivos mas cominmente utilizados

son: Aerobika®, Acapella®, Cornet®, Flutter® y Quake® (16).

Comparando el empleo Flutter® y Cornet® frente al DA no se encontraron
diferencias significativas respecto a la funcién pulmonar y tolerancia al ejercicio, pero
requirieron mayor cantidad de antibiéticos. Por otro lado la disnea mejoré tras la
realizacion del DA pero no con el uso del Cornet® (19).

Resultados que evidencian Mckoy et al. (20) afirman que la disnea mejord con el

tiempo en los regimenes: AD, ACBT, PEP y Flutter® excepto con el empleo de Cornet®.

La viscoelasticidad de las secreciones mediante el empleo del Flutter® es mejor
gue tras la realizacion del DA (22). El Flutter® es menos efectivo en la desobstruccion de
la vias respiratorias en comparacién con la fisioterapia convencional, DA y ACBT, pero es un

muy Util como dispositivo complementario (35).

West et al. (36) no encontraron diferencias significativas entre PEP y Acapella® en
la mejora de la funcién pulmonar, rendimiento al ejercicio, cantidad de mucosidades
eliminadas o la satisfaccion del usuario durante una exacerbaciéon aguda de FQ. Ambos
grupos lograron una mejoria generalizada pero modesta en relaciéon a las medidas de la
funcién pulmonar. Por lo tanto, aunque se requieren mas estudios, Acapella® parece ser

una alternativa adecuada a la mascarilla PEP como tratamiento para los individuos con FQ.

El flujo muy alto y turbulento creado por Flutter® y Acapella® puede causar el
cierre temprano de las vias periféricas e impedir las mejoras inmediatas en la funcién
pulmonar. Por ello se propone el empleo del inspirdmetro incentivo ya que en este
dispositivo se puede regular la resistencia y se ha demostrado una mejora tanto de las
funciones pulmonares como de la eliminacién del esputo (27).

Se debe anadir que el empleo del inspirémetro incentivo en pacientes severamente
afectados disminuye el FEF25.75%, [0 que puede ser debido al movimiento de las secreciones

hacia las vias centrales o proximales y por el bloqueo de las vias de menor tamano.
Algunos dispositivos como Flutter®, Acapella® y Cornet® tienen ciertas ventajas

como que son faciles de usar y trasladar, tienen un componente vibratorio y la mayoria se

pueden usar en diferentes posiciones (13).
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Dentro de los inconvenientes se encuentra su fragilidad, es decir, son faciles de
romper pero el mas importante es el riesgo del control de la infeccidon. Por ello, la limpieza
de estos dispositivos es fundamental para el control de las infecciones. Las instrucciones
deben incluir una demostracién visual sobre coémo desmontar el dispositivo, fases de
limpieza (limpiar con jabén, desinfectar, enjuagar con agua fria y dejar secar al aire) y

procedimiento para volverlo a montar (13).

5.1.3.2 Oscilaciéon externa: oscilacion de alta frecuencia de la pared
toracica (HFCWO).

Alguna de las marcas comerciales de este sistema son: Vest®, Vibralung® vy
MetaNeb® (26).

Mcllwaine et al. (30) indican que este dispositivo mejora el transporte mucociliar
creando un flujo espiratorio similar a la tos, que despega la mucosidad de las paredes de
las vias respiratorias, al aumentar la frecuencia del latido ciliar y alterar las propiedades
reologicas de la mucosidad.

Hay muchos estudios que rechazan el uso de HCFWO como primera alternativa de
limpieza de las vias areas en pacientes con FQ, ya que consideran técnica menos efectiva
gue el resto porque este grupo requiere mas antibiéticos intravenosos y la eliminacién del
esputo es mayor con otras técnicas (19, 20, 24, 26, 30).

Mackoy et al. (20) anaden que es una técnica incomoda y que los usuarios

reportaron cierta dificultad para eliminar las secreciones.

Solo una sesion de tratamiento con HFCWO produce una disminucion
estadisticamente significativa del indice de aclaramiento pulmonar (LCl) aunque la

respuesta de este tratamiento es heterogénea (20).

Hoo et al. (38) afirman que el HCFWO es empleado junto con la ventilacién no

invasiva para las personas con FQ que tienen una enfermedad pulmonar grave.

No hay diferencias significativas respecto a otras técnicas como el DAy la mascara
PEP en la funcion pulmonar, saturacién de oxigeno y calidad de vida, pero mas de la mitad

prefiere otra técnica. (19, 29)

Uno de los efectos adversos del HFCWO es el alto nimero de exacerbaciones entre
sus usuarios frente a otras técnicas como la mascara PEP, también se debe tener en
cuenta el elevado coste que supone el HFCWO siendo hasta 100 veces mayor que la
mascara PEP (29,30).
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Aunque la adherencia a esta técnica sea mayor de 90%, O’Herlihy et al. (29)
advierten que los profesionales deben ser consecuentes a la hora de prescribir el uso
regular de nuevas intervenciones, especialmente las costosas, antes de conocer los

efectos a largo plazo de la intervencion.

Rand et al. (13) partiendo de los inconvenientes conocidos como el alto coste, la
dificultad para transportarlo y que es ruidoso, enumeran las siguientes ventajas: no
requiere esfuerzo, se pueden realizar ajustes individualizados y se puede combinar con

otras técnicas de drenaje e inhalatorias.

5.2 Ejercicio fisico

El ejercicio fisico tiene muchos beneficios y es fuertemente recomendado como
parte del tratamiento de la FQ, aunque varios autores coinciden en que el ejercicio en
solitario no se puede considerar una técnica de limpieza de las vias aéreas (14, 21, 24, 33,
38).

Esto es debido a que el ejercicio cumple con el primer criterio para ser incluido
como técnica que es proporcionar la ventilacion detras de las obstrucciones por mucosidad
pero no con el segundo, el cual incluye un aumento del flujo de aire por encima de 30-60
I/min (21).

Aungue continlia investigandose como método independiente y complemento de
las técnicas de desobstrucciéon, es muy comin en ciertos paises como Nueva Zelanda

donde sobre todo es empleado en personas con una enfermedad pulmonar leve (21, 38)

La mayoria de los autores coinciden es la efectividad del ejercicio como
complemento de las técnicas de limpieza de las vias aéreas. Programas en los cuales se
combina ambos métodos tienen una mejoria significativamente mayor sobre la funcién

pulmonary la eliminacién de secreciones respecto a la técnica en solitario (14, 38)
Reix et al. (33) concluyen que el ejercicio fisico intercalado con maniobras

espiratorias podrian ser un sustituto aceptable de un régimen que solo incluye técnicas

manuales para el aclaramiento de las vias respiratorias en nifnos con FQ leve.
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6. CONCLUSIONES

- La fibrosis quistica es una enfermedad hereditaria autosémica recesiva que
provoca una alteracion en el canal de cloro de las células epiteliales en multiples

organos, lo que genera un aumento en la viscosidad de las secreciones.

- La detecciéon precoz de la fibrosis quistica es fundamental, en ella, se utiliza el
cribado neonatal y el estudio genético. Para la confirmacion en el diagnéstico el

test del sudor.

- En el aparato respiratorio la acumulacion de secreciones provoca inflamacion e
infeccion crénicas por lo que en el tratamiento de la fibrosis quistica pediatrica es

imprescindible la fisioterapia respiratoria.

- El ejercicio fisico es fuertemente recomendado como parte del tratamiento para la
fibrosis quistica pero no se considera una técnica de desobstruccion de la vias

respiratorias.

- La fisioterapia convencional utiliza: el drenaje postural, percusiones y vibraciones.
Las técnicas actuales son: drenaje autdégeno, ciclo activo de la respiracion, terapia
de presion espiratoria positiva, respiracion con presion positiva intermitente y
ventilacion percusiva intrapulmonar; estas técnicas se pueden complementar con

los dispositivos oscilantes o vibratorios.

- La fisioterapia convencional ha sido reemplazada en muchos paises por otras

modalidades de tratamiento.

- El drenaje autdégeno con una sola sesion de tratamiento es capaz de eliminar

mucosidades y mejorar la capacidad vital forzada.

- El ciclo activo de la respiracion mejora la disnea y es eficaz en la movilizacion y

eliminacion de las secreciones y mejora de la funcién pulmonar.

- La terapia de presion positiva espiratoria aumenta la ventilacion colateral y
favorece la movilizaciébn de secreciones periféricas. Tiene muchas ventajas sobre
los dispositivos oscilantes ya que limita las exacerbaciones y preserva la funcién

pulmonar.
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La respiracién con presion positiva intermitente aumenta el volumen corriente y

reduce el trabajo respiratorio.

La ventilaciébn percusiva intrapulmonar es efectiva en la movilizacién de
secreciones pero no estd recomendada para la administracion de farmacos

nebulizados.

Los dispositivos de oscilacion son complemento de las técnicas de fisioterapia

respiratoria ya que mejoran la viscoelasticidad de las secreciones.

La oscilacion de alta frecuenta de la pared toracica tiene un alto coste y los

pacientes tienen cierta dificultad para eliminar las secreciones.
En la fisioterapia respiratoria de la fibrosis quistica pediatrica, no se ha demostrado
gue una técnica sea mas eficaz que otra. Sus efectos han sido comprobados a

corto pero no a largo plazo.

La técnica a emplear se recomienda en funcion de: la capacidad, motivacion,

preferencia, necesidades y recursos del paciente.

La adherencia al tratamiento es de suma importancia para obtener resultados

Optimos en el tratamiento de la fibrosis quistica pediatrica.
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