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RESUMEN

Introduccion: La Fibrosis Quistica (FQ) es una enfermedad multisistémica, genética y
cronica que se caracteriza principalmente por las infecciones pulmonares. El principal
objetivo de la fisioterapia respiratoria (FR) es limpiar las vias respiratorias de secreciones

viscosas y espesas.

Objetivo: El objetivo principal de esta revision bibliografica es evaluar el tratamiento con

fisioterapia respiratoria en pacientes adultos con Fibrosis Quistica.

Material y métodos: Se han revisado 4 bases de datos Pubmed, Scopus, Dialnet y Web
Of Science donde 16 articulos cumplieron los criterios de inclusion que se describen
posteriormente. Los descriptores utilizados en espafiol han sido “Fibrosis Quistica”,
“Tratamiento”, “Fisioterapia  Respiratoria”, “Adulto”, “Adulto Joven” 'y
“Rehabilitacion”. Los descriptores utilizados en inglés fueron “Cystic fibrosis”,
“Physiotherapy”, “Physical Therapy Modalities”, “Adult”, “Young Adult”, “Exercise”,
“Chest Physiotherapy”, “Children” “Pulmonary Rehabilitation” y “Airway Clearance

Techniques”.

Resultados: El tratamiento se basa en FR convencional, uso de dispositivos incentivos
como son el Flutter y la mascara PEP; ademas se incluyo la ventilacion no invasiva (VNI)
y el ejercicio fisico. Dichas técnicas mejoran la funcion pulmonar y la eliminacién del
esputo, aunque no se observaron cambios significativos en FEV1 debido a que los

estudios tenian muchas limitaciones.

Discusidn, Conclusiones: No existe evidencia suficiente para determinar qué tratamiento
es mas beneficioso para la mejora de la funcion pulmonar. Aln asi, los pacientes adultos
con FQ no podran prescindir de la fisioterapia puesto que es uno de los pilares que

sustenta el tratamiento, pudiendo asi retrasar lo maximo posible el trasplante de pulmon.

Palabras clave: “Fibrosis Quistica”, “fisioterapia respiratoria”, “ejercicio”,

“tratamiento”.



ABSTRACT

Introduction: Cystic Fibrosis (CF) is a multisystemic, genetic and chronic disease mainly
characterized by pulmonary infections. The main objective of respiratory physiotherapy

(RP) is to clean the airways of viscous and thick secretions.

Objetive: The main objective of this literature review is to evaluate the treatment with

respiratory physiotherapy in adult patients with Cystic Fibrosis.

Material and methods: four databases (Pubmed, Scopus, Dialnet and Web Of Science)
were reviewed, where 16 articles accomplished the inclusion criteria described below.
The descriptors used in Spanish have been “Fibrosis Quistica”, “Tratamiento”,
“Fisioterapia Respiratoria”, “Adulto”, “Adulto Joven” and “Rehabilitacion”. The
descriptors used in English were “Cystic fibrosis”, “Physiotherapy”, “Physical Therapy
Modalities”, “Adult”, “Young Adult”, “Exercise”, “Chest Physiotherapy”, “Children”

“Pulmonary Rehabilitation” and “Airway Clearance Techniques”.

Results: The treatment is based on conventional FR, use of incentive devices such as the
Flutter and the PEP mask; In addition, non-invasive ventilation (NIV) and physical
exercise were included. These techniques improve lung function and sputum clearance,

although no significant changes in FEV1 were observed due to the studies limitations.

Discussion, Conclusions: There is not enough evidence to determine which treatment is
more beneficial for lung function improvement. Even so, adult patients with CF will not
be able to do without physiotherapy since it is one of the pillars that sustains the treatment,
thus being able to delay as much as possible the lung transplant.

Key words: “Cystic Fibrosis”, “respiratory physiotherapy”, “exercise”, “treatment”.



1. INTRODUCCION

1.1 Definicién

La Fibrosis Quistica (FQ), también conocida como Mucoviscidosis, es el trastorno
genético autosdémico y recesivo mas comun en la raza caucésica, con mayor prevalencia
en Europa, América del Norte y Australia. La FQ se presenta desde el momento del

nacimiento, no obstante, también en adultos jovenes (1,2).

Se encuentra asociada a numerosos problemas de salud, siendo los mas significativos las
infecciones cronicas de las vias respiratorias, insuficiencia pancreatica, problemas

gastrointestinales, diabetes relacionada con la FQ e infertilidad masculina (1,3).

1.2 Etiopatogenia y fisiopatogenia

Fue descrita por primera vez en 1938 por la Dr. Dorothy Andersen, y paso a ser de una
enfermedad de desnutricion y muerte en la primera infancia, a una enfermedad propia de
pacientes adultos, gracias a un incremento de cuidados y medidas dirigidas a mejorar los
sintomas y calidad de vida de estos pacientes (4,5). Sin embargo, el gen afectado no se
descubrid hasta 1989, a través del trabajo de investigacion llevado a cabo por Lap-Chee
Tsui, en el cual se lograron clonar el gen CFTR y a raiz de esto, se encontr6 una delecién

de tres pares de bases en ambas copias del gen (6).

La FQ es una enfermedad multisistémica originada por mutaciones del gen Cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator (CFTR) ubicado en el brazo largo del cromosoma
7, que codifica para la proteina CFTR, con mas de 2000 mutaciones identificadas hasta
la fecha (7,8). EI CFTR se halla en la multiplicidad de los epitelios, lo que explica que la
FQ sea un trastorno multisistémico, afectando a, como ya se explico anteriormente, las
vias respiratorias y parénquima pulmonar, conductos pancreéticos, intestino, canaliculos

excretores de las glandulas sudoriparas, conductos biliares y conductos deferentes (9).
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La falta de CFTR funcional es el factor principal en el grado de expresion de la
enfermedad, que se caracteriza por un defecto en el transporte de cloro que provoca la
deshidratacion de las secreciones (Figura 1). Como consecuencia de esta alteracion
metabolica, se producen secreciones mucosas hiperviscosas que provocan una
obstruccion cronica de las vias respiratorias, y como antes se ha mencionado,

insuficiencia pancreéatica y malabsorcion intestinal (10,11).

Las mutaciones del CFTR se clasifican actualmente en seis categorias, basados en sus

mecanismos de disfuncidn y efectos sobre la proteina (Tabla 1 y figura 2) (5,11).

Tabla 1. Clasificacién funcional de mutaciones de la proteina CFTR.

Mutacion Mecanismo de disfuncién Mutaciones Notas

representativas

Las mutaciones codifican un Suele asociarse a
4 coddn de parada prematura y dan G542X fenotipos mas

como resultado un CFTR R553X Severos.

truncado y no funcional W1282X

Producen proteinas que no se Es la mutacion mas
5 pliegan apropiadamente y son comun en todo el

reconocidas y destruidas por la F508del mundo.
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R347P fenotipos maés leves

Sintesis reducida de CFTR.
3849-10kbC >T

suficiencia

pancreéatica y

A455E fenotipos més leves
Se recuperan de A455E Generalmente
la superficie de la célula mucho Q1412X asociado con una
mas rapidamente de lo normal. 4326delTC 427  clinica severa.
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FUNCTION of CFTR
proteins at the cell surface
(including gating and
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CFTR proteins that reach
the cell surface
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Figura 2. Descripcion general de las clases de mutacion CFTR.
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1.3 Manifestaciones clinicas

La enfermedad se presenta de manera distinta en el paciente pediatrico que en el adulto.
En la infancia, el cuadro clinico principal estd-comprendido por la enfermedad sino-
pulmonar cronica de repeticion, cuya etiologia son gérmenes como Staphylococcus
aureus o Pseudomonas aeruginosa. Los sintomas de presentacién son tos crénica,
bronquiectasias, acropaquias, insuficiencia respiratoria de causa obstructiva y la poliposis
nasal. Ademas de la enfermedad pulmonar, cabe destacar alteraciones gastrointestinales
y nutricionales, asi como el ileo meconial, pancreatitis, enfermedad hepética crénica,

cirrosis y alcalosis metabdlica crénica (5,13,14).

Cuando el paciente llega a la edad adulta, aparte de los signos y sintomas aludidos
anteriormente, pueden presentar litiasis biliar, hipertension portal con varices esofagicas,
ictericia, sinusitis, asma refractaria, infertilidad, prolapso rectal y pérdida de peso (15,16).
Por otra parte, una vez la enfermedad ha avanzado puede llevar a complicaciones como

la diabetes, osteopenia, osteoporosis, artritis y depresion (5).

1.4 Diagnostico

La FQ generalmente se identifica después del nacimiento o durante los primeros afios de
vida, pero existe cierta poblacion que pasa desapercibida durante la infancia, ya que
presentan sintomas respiratorios leves a los que no se les da gran importancia. Cuando
Ilegan a la edad adulta, estos nifios empezaran a manifestar signos y sintomas propios de

la enfermedad, asi como bronquiectasias, pancreatitis o infertilidad (4).

El diagndstico de la FQ se ratifica a través de diferentes pruebas que muestren disfuncion
de la proteina CFTR, asi como el test del sudor o la prueba de diferencia de potencial
nasal (8,14). Ademas de estas pruebas, también reafirma el diagnostico la aparicién de
dos mutaciones CFTR conexas con la enfermedad en el estudio genético, asi como la
presencia de bronquiectasias, atrapamiento de aire e hiperinflacion en las pruebas
radioldgicas (2,11).
= Estudio genético.
= Test del sudor: es la prueba de diagndstico mas sélida, y consiste en la medida de
la concentracidn de cloruro en el sudor por medio de iontoforesis con Pilocarpina.
Cuando el CFTR es disfuncional, no se produce la reabsorcién del cloro, lo que

explica el alto contenido de cloruro existente en el sudor de las personas con



Fibrosis Quistica. La mayoria de los pacientes que padecen FQ clésica presentan
una concentracion de cloruro en el sudor superior a 60 mmol/l, sin embargo,
aquellos que presenten FQ atipica dicha concentracion es normal o dudosa (17).
= Prueba de diferencia de potencial nasal: prueba eficaz en pacientes con FQ
atipica, test de sudor inespecifico y estudio genético no diagnéstico. Determina la
diferencia de potencial eléctrico a nivel de la mucosa nasal. Es un método fiable
pero precisa de estandarizacion y preparacion por expertos, por lo que solo se

realiza en centros muy especializados (7,14).

1.5 Prondstico

En el pasado, se creia que la FQ era una enfermedad pediatrica terminal, ya que no mas
del 50% de los pacientes superaba los meses de vida, siendo las causas principales de
muerte el ileo meconial, y la desnutricion secundaria a la malabsorcién pancreética (2,4).
Actualmente, el pronoéstico de la FQ ha mejorado, ya que la esperanza de vida de una
persona diagnosticada es de 40 afios, aunque se predice que la edad sera de 50 afios para

los nifios diagnosticados hoy dia (16,18).

1.6 Tratamiento y fisioterapia respiratoria

Hoy dia, el arsenal terapéutico para el tratamiento de la FQ esta encaminado a mitigar las
secuelas producidas por la falta de CFTR funcional, y conseguir asi una mejor calidad de
vida (19). El abordaje se basa en un trabajo multidisciplinar, es decir, en un enfoque
multiprofesional que contribuye al aumento de la esperanza de vida, mejor funcion

pulmonar, y reduccion de la prevalencia de infecciones cronicas (11).

El tratamiento esta conformado por fisioterapia respiratoria (FR), terapia gastrointestinal,
terapia antiinflamatoria, terapia génica y trasplante de pulmén. Los objetivos principales
del tratamiento son disminuir la obstruccién pulmonar, mantener la via aérea libre de

infeccion y mantener buen estado nutricional (19).

Unos de los pilares esenciales en el tratamiento de la FQ, como ya se ha nombrado antes,
es la fisioterapia respiratoria. La FR es una rama de la fisioterapia que utiliza un conjunto
de procedimientos y tecnicas que contribuyen a la prevencion, equilibrio de las
alteraciones y anomalias que afectan al sistema respiratorio (Tabla 2). En los pacientes

con enfermedad respiratoria favorece: el aclaramiento de las secreciones bronco-



pulmonares, la mejora de la ventilacion pulmonar, el drenaje de

las secreciones,

disminuye la tos paroxistica no productiva, y mejora la calidad de vida (15,20).

La FR ha de iniciarse desde el momento en el que la FQ es diagnosticada, y debe formar

parte de la rutina diaria del paciente. Tiene como objetivo optimizar la funcion pulmonar

por medio de técnicas como la fisioterapia respiratoria convencional, mascara de presion

positiva espiratoria (PEP), Flutter, y compresion de alta frecuencia toracica (7).

Tabla 2. Técnicas de Fisioterapia Respiratoria (21-23)(24).

Técnica
Fisioterapia  respiratoria

convencional

Ejercicio fisico

Mascara  de presion

positiva espiratoria (PEP)

Flutter (Presion espiratoria

positiva oscilante)

ELTGOL

lenta total a glotis abierta

(Espiracion

en lateralizacion)
Ventilacion no invasiva

(VNI)

Procedimiento
Drenaje postural, percusion, vibracion, respiracion

profunda, y tos dirigida.

Favorece la expulsion de

de secreciones, incrementa la capacidad

aerobica y la resistencia cardiovascular.

Utilizacion de mascaras faciales anestésicas con una
resistencia regulada y apropiada durante la
espiracion. En resumen, la PEP es similar a la técnica

de respiracion con labios fruncidos.

Produce turbulencias dentro de las vias aéreas, lo que
permite que el moco se separe de las paredes de
estas, mientras que el PEP ayuda a aumentar el
didmetro de las vias respiratorias.

El objetivo es controlar el flujo de aire espirado para
impedir el cierre de la via aérea y facilitar el
aclaramiento de moco.

La ventilacion no invasiva relaja los musculos
respiratorios y mejora el intercambio de gases
durante el suefio. Ademas, tiene efectos beneficiosos
durante el ejercicio y la depuracion de las vias

respiratorias.



Oscilacion de la pared Terapia avanzada para el aclaramiento de las vias
torécica de alta frecuencia respiratorias altas y bajas. Consiste en la produccion
(HFCWO) de una mayor velocidad de flujo de aire, generando

fuerzas que se asemejan a la tos, y que son capaces

de fragmentar las secreciones y disminuyen su

viscosidad.
Ventilacion percusiva Técnica que utiliza la ventilacion oscilatoria de alta
intrapulmonar (IPV) frecuencia para producir percusion endotraqueal a

través de la boca. Esta percusién provoca la
vibracion de las paredes de las vias respiratorias, lo
que genera la movilizacion de las secreciones hacia

el exterior.

El trasplante de pulmén es una consideracion importante para la enfermedad respiratoria
en la etapa terminal, pero no todos los pacientes son aptos para el trasplante, ya que no
solo se tiene en cuenta la gravedad de la enfermedad pulmonar, sino también la frecuencia
de exacerbaciones, el estado nutricional y la infeccion con patdgenos clave. Esta indicado
en pacientes menores de 65 afios, que presenten enfermedad pulmonar sintomética y con

una esperanza de vida menor a 2 afios (23,25).

Los pacientes aptos para el trasplante tienen una capacidad de ejercicio reducida, un
umbral de lactato bajo, una utilizacion reducida de oxigeno y una fuerza muscular
periférica deteriorada. La disfunciébn muscular estd relacionada con factores pre-
trasplante, pero la inmovilizacién post-trasplante dafia ain mas el masculo esquelético o
retrasan su recuperacion (26). En estos casos, la rehabilitacién tiene como objetivo
aumentar los beneficios de la cirugia restaurando la condicion fisica y la fuerza, y

mejorando la calidad de vida (27).

La FR, como se ha indicado anteriormente, ha sido imprescindible a la hora de la
eliminacion de las secreciones, debido a su iniciacion temprana desde el momento de su
diagnostico. No obstante, algunas técnicas en si pueden ser desagradables, incomodas y
lentas (28).

Existen informes de efectos adversos de la fisioterapia respiratoria convencional,

principalmente en nifios pequefios y en condiciones inestables agudas, que incluyen
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fractura de costillas, hipoxemia, aumento del consumo de oxigeno y reflujo
gastroesofagico en bebés, entre otras (29). Aun asi, la fisioterapia es un componente
importante de la atencion en la poblacién con FQ, por lo que es imprescindible que las
técnicas estén optimizadas para garantizar la eficacia clinica y los resultados
optimos(24,30).

Por todo lo anteriormente expuesto y dado que hasta el momento actual no hay un
tratamiento etioldgico y definitivo para afrontar la FQ, sino sus complicaciones, se va a
elaborar este trabajo, centrado en los beneficios que puede aportar la FR en esta patologia,

dentro de la poblacion pediatrica.

2. JUSTIFICACION

Tras lo expuesto anteriormente y dado que hasta el momento actual no hay un tratamiento
etioldgico y definitivo para afrontar la FQ, sino sus complicaciones, la FR resulta
fundamental para abordar y mejorar la calidad de vida de estos pacientes, tanto en la edad

pediatrica como en la edad adulta.

3. OBJETIVOS
3.1 Objetivo principal

- Evaluar el tratamiento con fisioterapia respiratoria en pacientes adultos con
Fibrosis Quistica.

3.2 Objetivos secundarios

- Analizar el papel del fisioterapeuta como miembro del equipo multidisciplinar
que interviene en el tratamiento de la Fibrosis Quistica del adulto.

- Comparar las diferentes técnicas posibles en el abordaje fisioterapico de la
Fibrosis Quistica.

4. MATERIAL Y METODOS

4.1 Estrategia de busqueda

Se ha realizado una revision bibliografica sobre los diferentes tratamientos y técnicas de

FR utilizadas en pacientes que presentan fibrosis quistica.
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La busqueda de estos articulos se llevo a cabo en diferentes bases de datos de Ciencias de
la Salud, como son Dialnet, PubMed, Scopus y Web of Science; limitando la busqueda a

articulos en espafiol y en inglés, desde 2010 hasta la actualidad.

Los descriptores en espanol usados para la busqueda fueron “Fibrosis Quistica”,
“Tratamiento”, “Fisioterapia  Respiratoria”, “Adulto”, “Adulto Joven” 'y
“Rehabilitacion”. Puesto que los articulos encontrados en espafiol no tenian ninguna

relevancia para este trabajo, se descartaron todos ellos.

Ademaés, se emplearon diferentes descriptores en inglés para poder completar la
busqueda: “Cystic fibrosis”, “Physiotherapy”, “Physical Therapy Modalities”, “Adult”,
“Young Adult”, “Exercise”, “Chest Physiotherapy”, “Children” “Pulmonary
Rehabilitation” y “Airway Clearance Techniques”. Se utilizaron los operadores
booleanos OR, AND Y AND NOT, para asi poder combinar los términos nombrados

anteriormente y de este modo obtener los resultados (Tabla 3):

Tabla 3. Estrategia de busqueda.

Bases de datos Descriptores Resultados Seleccién
“Cystic  Fibrosis” AND 3 (Wallaert E et al. 2016
DIALNET “Physiotherapy” (32)).
"Cystic Fibrosis” AND 69 (Schmidt, Anne Mette
PUBMED "Adult” OR "Young Adult et al (32)).
AND "Exercise"
“Cystic  Fibrosis” AND
“Airway Clearance 19 (Ward, Nathan et al.
Techniques” AND 2018 (33)).

“Adult” OR  “Young
Adult”

12




Bases de datos

Descriptores

Resultados

Seleccionados

PUBMED “Cystic  Fibrosis” AND 63 (Wallaert E et al,
“Physical Therapy 2018(34)).
Modalities” AND “Adult” (Dwyer, Tiffany J. et
OR “Young Adult” al. 2017 (35)).

(Rodriguez Hortal,
Maria Cecilia et al
2016 (36)).

(Pfleger, A. et al. 2015
(37)).

SCOPUS “Cystic  Fibrosis” AND 13 (Radtke, Thomas et al.
“Chest Physiotherapy” 2018 (38)).

AND “Adult” OR “Young (Silva Guimarées,
Adult” AND NOT Fernando et al 2014
“Children” (39)).
(Sisson, Joseph H. et al
2013 (40)).
“Cystic  Fibrosis” AND
“Physical Therapy 11 (Standford, Gemma et
Modalities” AND “Adult” al. 2015 (36)).
OR “Young Adult”
“Cystic  Fibrosis” AND (Standford, Gemma et
“Airway Clearance 75 al. 2019 (41)).

Techniques” AND “Adult”
OR “Young Adult”

(Ward, Nathan et al
2019 (42)).
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Bases de datos

Descriptores

Resultados

Seleccionados

WEB OF SCIENCE

“Cystic  Fibrosis” AND
“Chest Physiotherapy”
AND “Adult”

50

(Kriemler, Susi et al.
2016 (43)).
(Dwyer, Tiffany J. et al.
2011 (44)).
(Rodriguez Hortal,
Maria Ceciliaetal. 2017

(45)).

4.2 Criterios de seleccion

Criterios de inclusion

» Publicaciones que tuvieran una fecha posterior a 2009.

= Aquellos articulos que informasen acerca de la FQ y técnicas de fisioterapia que

ayudasen a mejorar la calidad de vida del adulto.

= Publicadas en inglés o espafiol.

Criterios de exclusion

= Agquellos en los que la técnica se aplicaba a otra patologia que no fuese Fibrosis

Quistica y ensayos clinicos en animales.

= Se ha descartado la informacion existente en trabajos de fin de grado, trabajos de

fin de master y tesis.

= Se excluyeron aquellos estudios que no presentaban el texto completo y aquellos

encontrados en otro idioma.

A continuacién, se describe cudl ha sido el proceso final para la obtencién de los articulos

siguiendo la estrategia de busqueda y los criterios de inclusion y exclusion establecidos

(Figura 3).
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Estudios potencialmente Estudios rechazados

relevantes hallados | ——*» (n=247)
(n=303)
Estudios excluidos (n=21)
Estudios revisados a Estudios duplicados
+«——>
texto completo (n=56) (n=18)

l

Estudios seleccionados

para la revision (n=16)

Figura 3. Etapas seguidas para la obtencion de los articulos seleccionados.

Finalmente, se identificaron 56 estudios en la primera revision de los articulos, de los
cuales 20 fueron excluidos por no incluir el texto completo o no poder acceder a él.
También fueron suprimidas aquellas publicaciones que, al realizar la estrategia de
busqueda, estan duplicadas en las diferentes bases de datos utilizadas. Una vez analizados
los textos completos, el numero se redujo a 16, siendo los seleccionados los mas

relevantes para la elaboracion de esta revision.

5. RESULTADOS

Tras realizar la busqueda, 16 articulos cumplieron los criterios de inclusion. Contamos
con dos estudios controlados aleatorizados prospectivos (31,38), dos estudios cruzados
(43,44), un estudio de intervencion (32), dos estudios aleatorizados cruzados (39,41), dos
estudios aleatorios controlados (33,40), un estudio prospectivo (37), un informe de
investigacion (36), un estudio prospectivo aleatorizado (46), un ensayo controlado
aleatorio cruzado (35), un estudio observacional prospectivo (34) y una encuesta

transversal (42).
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5.1 Estudios seleccionados
A continuacion, se va a describir de manera esquematica los estudios seleccionados en la
Tabla 4.

Tabla 4. Descripcion de los articulos incluidos en la revision.

Autor vy | Tipo Participantes | Intervencion Metodologia Resultados
afio estudio
Sandsund | Ensayo 20 pacientes | GC: abordaje | Movilizaciones 4"} Indice torécico.
etal (31) | controlado | (50% fisioterapico 6ptimo | de la caja y la | La utilidad de FEV1,
2011 aleatorizado | hombres, 50% | normal. columna escala analdgica visual
prospectivo | mujeres) Gl: Tratamiento | torécicas. para el dolor vy
Grupo musculoesquelético | Tratamiento cuestionario de calidad
control=10 durante seis semanas | de grupos | de vida de FQ como
Grupo ademas de | musculares medidas no estan claros.
intervencion= | intervencion tensos.
10 fisioterapica. Higiene
postural.
Dwyer Estudio 14 pacientes | Respiracion en | Ventilacion 4 Facilidad de
TJ et al | cruzado (3 reposo pulmonar expectoracion post
(44) dias) Ejercicio en cinta | Flujo ejercicio.
2011 rodante respiratorio Ventilacion y  flujo
Ejercicio en bicicleta respiratorio:  mayores
durante la cinta de correr
y el ejercicio en
bicicleta.
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Autor vy | Tipo Participantes | Intervencion Metodologia | Resultados

ano estudio

Schmidt et | Estudio de | 24 pacientes 2 grupos | Medidas al | GI:

al (32) intervenci intervencion: 30 | inicio del tto y | — C. fisica:

2011 on minutos, 3 dias alaja las 12 - VO2méax:  pre
semana durante 12 | semanas. 1.93 + 2.78; post
semanas. Capacidad 1.97 +3.0
GC: tto habitual | fisica: — C. vida: pre 80 =
fisioterapico y | VO2max 12.8; post 81.5 + 8.1
farmacologico L/min s F. pulmonar
(N=10) Calidad de - FEV1: pre 7438
Gl: ejercicio | vida: CFQ-R + 105.8; post
(natacion, correr...) | 14+ 76.5 + 99.0
70% FCméx. 5 min | Funcion GC: no descrito.
calentamiento, 25 | pulmonar: No hay cambios
min ejercicio. FEV1 significativos en

VO2max y FEV1 tras
tratamiento.

Guimardes | Estudio 14  pacientes | Los sujetos fueron | FEV1 ELTGOL promovié

FS et al | aleatorizad | (50% hombres | sometidos a dos | FVC mayor eliminacion de la

(39) ocruzado |y 50% | protocolos, ELTGOL | FEV1/FVC secreciéon y aumento en

2014 mujeres) y Flutter, con un | FEF2s 75 la resistencia de las vias
intervalo de lavado | IC aéreas y la conductancia
de una semana entre | TLC que la valvula Flutter.
ellos. RV

Raw

Sisson JH | Estudio 20 pacientes Chaleco vibratorio | EBC El chaleco vest

etal (40) | aleatorio (11 sanos y 9 | (Vest) NOx disminuyé la NSTT un

2014 controlado | FQ) NSST 35%.

La concentracién de
EBC NOx disminuy6 un
68% en el GC.
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Autor vy | Tipo estudio | Participantes | Intervencién Metodologia Resultados

ano

Pfleger A | Estudio 29 pacientes Pletismografia FVvC Se observd un cambio

atal (37) | prospectivo corporal, medidas de | FEV1 promedio en el LCI

2015 espirometria, FEV1/FVC después de la
seguidas  de la | MEF50 fisioterapia de
inhalacion de 400 pg | MEF25 Para todo el grupo, se
de salbutamol y 30 | MMEF observaron mejoras
minutos de | RAW estadisticamente
fisioterapia RV significativas en Reff,
respiratoria con PEP | Reff FEV1, FVC,
supervisada. RV/TLC y MEF50.

TLC

Stanford | Informe de | 14 pacientes (9 | Se  utilizaron dos | Limpieza  del | Mejoras significativas

etal (36) | investigacion | mujeres 'y 5 | maquinas de | esputo en la eliminacion del

2015 hombres) ventilacién no | Escala de disnea | esputo y reduccion de la

invasiva (VNI): I-
Sleep 25y la PV 403.

de Borg
FEV1

Escala EVA
para evaluar la
facilidad de
limpieza del

esputo (0-10)

disnea durante el uso de
VNI. Ademas, los dias
de hospitalizacion
disminuyeron siendo los
ingresos menos

frecuentes.
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Autor vy | Tipo Participantes | Intervencion Metodologia Resultados
ano estudio
Rodriguez | Estudio 32 pacientes Ambos grupos | Medidas al inicio | Disminucion
Hortal et al | prospectivo | Grupo control= | recibieron del tto y a los 3 | significativa en LCI
(46) aleatorizado | 16 tratamiento de DA y | meses. después de la
2016 Grupo uso de | 6GMWT: m. fisioterapia torécica
intervencion= | broncodilatadores. FEVL1: L, %. con VNI asistida
16 Ademas, el GC|FVC:L,%. (pre 10.2 post 9.20).
recibio  tratamiento | LCI No hubo
con méscara PEP y el diferencias en el
Gl tratamiento VNI. 6MWT entre ambos
tratamientos.
FEV1 y FVC no
cambiaron
significativamente
después de ninguno
de los tratamientos.
Kriemler S | Estudio 12 pacientes (7 | 3 intervenciones en | Peso del esputo Los pesos de esputo
etal (43) | cruzado mujeres 'y 5 | dias no consecutivos | Funcién pulmonar | durante y después
2016 hombres) de una semana con | Saturacién de | de la fisioterapia

ejercicio y
fisioterapia que
duran 30 minutos y
descansos de 30

minutos.

oxigeno

fueron comparables
entre las sesiones.

El aumento en la
Sa02

significativamente

fue

mayor después de la
combinacion de
ejercicio / Sesiones
de fisioterapia

No se observaron
efectos sobre la

funcién pulmonar.
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Autor vy | Tipo estudio | Participantes | Intervencion Metodologia Resultados
ano
Dwyer TJ | Ensayo 24 pacientes | 20 minutos  de | Mediciones: Tanto la cinta
etal (35) | controlado respiracion en |- Flujo rodante como el
2017 aleatorio reposo, ejercicio en respiratorio Flutter,
cruzado cinta rodante al 60% | - Propiedades consiguieron
del consumo maximo del esputo aumentar los
de oxigeno y terapia | - Tos mecanismos de
con Flutter®. eliminacion de
moco.
Rodriguez | Estudio 18 pacientes | VNI ~ como  un | Entrevistas El  fisioterapeuta
Hortal et | cualitativo (9 hombres y | adjunto a ACT, con | semiestructuradas | tiene  un roll
al (45) 9 mujeres) la combinacion de importante durante
2017 broncodilatadores y el tratamiento
FR convencional. debido a la atencion
individualizada,
motivacion y apoyo
psicoldgico.
Ward N et | Ensayo 13 pacientes | Un periodo de 4 | Evaluaciones Los resultados
al (33) aleatorio Grupo semanas antes del periodo | muestran un
2018 controlado control=7 pretratamiento  que | de lavado, pre- | incremento
Grupo sirvié para evaluar la | tratamiento y | significativo  del
intervencion= | adherencia. después del | FEV1 en el GC.
6 Gl:  régimen de | periodo de | Los cambios en
ejercicios. intervencion de 3 | CFQ-R y la
GC: Méscara PEP y | meses puntuacion  total
régimen de ejercicios | FEV1 (L) LCQ fueron
FVC (L) similares entre los
FEF25.75 (L) grupos durante el
CFQ-R periodo de
LQC intervencion.
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Autor vy | Tipo estudio | Participantes Intervencion Metodologia Resultados
ano
Wallaert | Estudio 41 pacientes GC: no recibié | FEV1 El GC no mostro
et al (34) | observacional | Grupo control=11 | tratamiento FVC cambios respecto
2018 prospectivo | Grupo Gl FOT FEV/FEV1 la primera
intervencion= 30 | espirometria y | FEF25.75 evaluacion.
sesion de 20 En el GI hubo
minutos de DA. mejoras
significativas  en
FVC y FEV1. No
se observd ningun
cambio en FEF2s.75
después del DA.
Radtke T | Estudio 15 pacientes EA: ejercicios de | Evaluacién pre, | Propiedades
et al (38) | prospectivo ciclismo de | post y 45 minutos | reoldgicas: no
2018 aleatorizado intensidad posterior al | existen diferencias
cruzado moderada. ejercicio. excepto en la
EB: combinacion | Propiedades capacidad de
de ejercicio de | reologicas  del | hilatura post 45°.
ciclismo y | esputo (contenido | Aumento la
Flutter®. solido, facilidad | facilidad de
3 visitas. expectoracion, expectoracion en
capacidad el grupo A.
hiliatura). C. difusion
Capacidad  de | pulmonar: T

difusion
pulmonar
(DLNO, DLCO,
VA, Veap)

DLNO y VA en el
grupo A.

T DLCO grupo B.
No se observaron
diferencias

significativas.
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Autor vy | Tipo estudio | Participantes | Intervencién Metodologia Resultados

ano

Stanford Ensayo 14 pacientes | Intervencion: 1 dia | Mediciones antes | El principal hallazgo

etal (41) | cruzado de su ACT habitual |y después del | aumento de la

2019 aleatorizado régimen y 1 dia de | tratamiento. saturacion de oxigeno
ACT apoyado por | — Espirometria. | durante ACT apoyado
la VNI. Recibieron | —s Saturacién de | de VNI, aunque no
dos sesiones de 30 | gxigeno. hubo diferencias
minutos de ACT | _, EoC y WoB a | Significativas en
supervisado por el | través de una | Cuanto a la funcion
fisioterapeuta. escala analdgica | Pulmonar.

visual.

Ward N et | Encuesta 692 pacientes | Cuestionario: Uso Un 43% de los sujetos

al (42) transversal actual por parte de creia que el ejercicio

2019 los participantes de podia ser utilizado

las técnicas
tradicionales  de
limpieza de las vias
respiratorias y el

gjercicio.

como un sustituto de
las técnicas
tradicionales de
depuracidn de las vias
respiratorias.

Caminar, trotar vy
levantar pesas fueron
mas

las formas

utilizadas de ejercicio

ACT: técnicas de depuracion de la via aérea; WoB: trabajo de respiracion; VA: volumen alveolar; FEV1: volumen

espiratorio forzado en 1 segundo; CFQ-R: Cuestionario de Fibrosis Quistica (Revisado); MEFso: Flujo espiratorio

maximo al 50% de FVC; VNI: ventilacion no invasiva; DLNO: Capacidad difusora de 6xido nitrico; Vcap: volumen de

sangre capilar pulmonar; FVC: capacidad vital forzada; LQC: Leicester Cough Questionnaire.; EoC: facilidad de

eliminacion del esputo; DLCO: Capacidad difusora de mondxido de carbono; FOT: técnica de oscilaciones forzadas;

FEF2s.75: tasa de flujo espiratorio forzado a 25-75%; DA: drenaje autogeno; RAW: resistencia de la via aérea; RV:

volumen residual; REFF: resistencia efectiva de la via aérea; TLC: capacidad pulmonar total; LCI: indice de

aclaramiento pulmonar; NOx: Oxido de nitrogeno; NSTT: nasal saccharin transit time; EBC: aliento exhalado

condensado ; IC: capacidad inspiratoria; PEP: presion espiratoria positiva; MMEF: flujo méaximo espiratorio medio;

ELTGOL.: Espiracion Lenta Total con la Glotis Abierta en decubito lateral; SaO»: saturacién de oxigeno
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6. DISCUSION

Segun la literatura cientifica, la FR es crucial en el abordaje terapéutico de los pacientes
con FQ a la hora de mejorar tanto la higiene bronquial como su calidad de vida, pudiendo
asi retrasar lo maximo posible el trasplante de pulmoén. Con este estudio, se pretende
proporcionar una vision general de la enfermedad, tratando de concienciar sobre la
eficacia, ventajas del tratamiento y trabajo multidisciplinar en calidad y esperanza de vida
de los pacientes adultos con FQ, sin dejar de resefiar las limitaciones que presenta este

trabajo al tratarse de una revision bibliografica.

Tras el estudio de los articulos seleccionados, se han obtenido gran diversidad de técnicas
fisioterapicas imprescindibles en el dia a dia de nuestros pacientes. Aunque exista mucha
diversidad en cuanto a tratamiento de fisioterapia, varios autores hablan del ejercicio
terapéutico como sustituto de las técnicas de limpieza de vias aéreas (32,33,42,44).

En el estudio de Ward et al (42), gran parte de los pacientes optaron por utilizar el
gjercicio como sustituto a las ACT, debido a los beneficios tales como la reduccion de la
congestion toracica y disminucion de la tos. Ademas de los datos subjetivos de los
propios pacientes, se observa un aumento significativo de FEV1 y disminucion de la
cantidad de esputo. No obstante, no existe ningun estudio a largo plazo que apoye el

ejercicio como una forma independiente de limpieza de las vias aéreas.

Dwyer et al (44), baso su investigacion en la utilizacion de diferentes ejercicios fisicos,
asi como ejercicio en tapiz rodante y ejercicio en cicloergdbmetro respecto a un grupo
control. Se contemplé una mejoria en la facilidad de expectoracion, lo que llevé a la
mejora de la funcién pulmonar con un aumento significativo del PEF y la VE. Ademas,
hubo una disminucién en la impedancia mecanica del esputo a través del ejercicio, lo cual
podria estar relacionado con la vibracion y movimiento de tronco durante el ejercicio,

pudiendo alterar las propiedades reoldgicas del esputo.

Por el contrario, en el ensayo de Schmidt et al (32), no se apreciaron cambios
significativos en la funcion pulmonar, concretamente en FEV1 y VO,. Fue una

intervencion aerobica que carece de supervision, por lo tanto, cuestiona su homogeneidad.

Por otro lado, Kriemler et al (43) y Ward et al (33) combinaron técnicas de aclaramiento

de la via aérea y ejercicio terapéutico.
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Ward et al (33) basoé su estudio en la comparacion entre el ejercicio apoyado por terapia
PEP y terapia solamente soportada por ejercicio. Los cambios en la funcion pulmonar
(FEV1) fue similar entre los grupos, no habiendo diferencia significativa. Tanto la
puntuacion total de CFQ-R como del LCQ también fueron similares. Cabe destacar que
es un estudio muy limitado a consecuencia de los pocos pacientes que la muestra
presentaba, lo cual puede ser consecuencia de los resultados obtenidos. Estudios a medio
y largo plazo podrén investigar la eficacia del ejercicio como una forma independiente de

depuracion de las vias respiratorias en adultos con enfermedad respiratoria leve.

Tampoco Kriemler et al (43) consiguieron cambios en la funcién pulmonar de los
pacientes, pero si en cuanto a la cantidad de esputo expectorada durante y después del
ejercicio en trampolin. También se observa un aumento significativo de SaO2 después de
las sesiones combinadas trampolin/fisioterapia y ciclismo/fisioterapia. Todo esto sugiere
que los ejercicios con mayor ventilacion combinados con vibracién mecénica sean los

maés eficientes.

Dwyer et al (35) llevaron a cabo un estudio comparativo y destaco que con tan solo una
sesion de cinta ergonométrica de intensidad moderada y Flutter® se mejoraron los
mecanismos de eliminacion de secreciones en adultos con FQ. Los principales hallazgos
fueron que tanto el ejercicio en cinta ergonométrica como Flutter® resultaron en
aumentos significativos similares en el PEF. Cabe destacar que en ambos tratamientos
hubo una reduccion significativa similar en la impedancia del esputo, aunque solo el
gjercicio en cinta ergonométrica causé un aumento transitorio en la hidratacion del esputo.
Estos resultados sugieren que ambas técnicas son clinicamente significativas debido a la

mejora de eliminacion de moco y funcion pulmonar a largo plazo.

En el ensayo anterior, se contempla una comparacion entre terapia con Flutter® y
ejercicio sobre cinta ergondémica. El estudio de Radtke et al (38) investigan la efectividad
que tiene el ejercicio en cicloergémetro combinado con Flutter con respecto al ejercicio
en cicloergometro. La principal observacion fue una mejora significativa en la capacidad
de hilatura del esputo, la cual puede ser el resultado del aumento de la facilidad en la
expectoracion. Se observaron cambios en la capacidad de difusion pulmonar en el grupo
A, con un aumento de VA y DLNO respecto sélo al aumento de DLCO en el grupo de

terapia combinada con Flutter.
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Varios autores destacan la importancia de la VNI junto a técnicas de fisioterapia debido
a la mejora significativa de la funcion pulmonar y sensacion subjetiva de los pacientes
(36,41,45,46).

Rodriguez Hortal et al (46) se dieron cuenta de que la FR aumentaba el gasto de energia,
fatiga y disnea, por lo que pensd que la VNI podria ser beneficiosa para el paciente
gravemente afectado durante la limpieza de las vias aéreas, respecto a la mascara PEP.
Se observé una disminucion significativa del LCI en comparacion con el grupo control,
pero la funcion pulmonar (FVC, FEV1) no presentd modificaciones después de ambas
intervenciones. La VNI demostrd ser una buena alternativa a PEP en FR para pacientes
con FQ que estaban enfermos desde el grado moderado a grave.

En estudios posteriores, Rodriguez Hortal et al (45) siguieron investigando acerca del uso
de la VNI. En este caso, su investigacion se basé en la experiencia de los pacientes con
la VNI como complemento para la desobstruccion de las vias respiratorias. Se destaca
que el fisioterapeuta tiene un rol importante durante todo el aprendizaje debido a la

motivacion, atencién individualizada y apoyo psicologico.

Stanford et al (36) también se centraron en el estudio de la adiciéon de la VNI como
complemento a las técnicas de aclaramiento de las vias. A diferencia de Rodriguez Hortal
et al (45), los pacientes informaron de mejoras significativas como la facilidad de
separacion del esputo y disminucion de la disnea. Este estudio esta limitado debido a un
nimero pequefio de muestra, sin embargo, hubo menos tendencia a los ingresos

hospitalarios gracias a la adicion de la VNI.

Stanford et al (41) propusieron un estudio méas delante de como afecta la adicion de la
VNI a la funcion pulmonar de pacientes adultos. El hallazgo principal fue un aumento de
la saturacion de oxigeno durante ACT apoyado de VNI. El estudio tuvo muchas

limitaciones, por lo que no se observaron cambios significativos en la funcion pulmonar.

También hubo autores que se centraron en el estudio de técnicas que no conciernen ni el
ejercicio ni la VNI (31,34,37,39,40).

Sandsund et al (31) optaron por un estudio en el que ademas de tratamiento médico y
fisioterapia respiratoria, se realizaron técnicas musculoesqueléticas con el objetivo de
mejorar el movimiento de miembros superiores y torax, para asi poder abrir la caja

toracica y aumentar la funcion pulmonar. No hubo cambios en el FEV1 a corto plazo,
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pero esta demostrado que las técnicas musculoesqueléticas mejoran el FEV1 a largo

plazo.

El ensayo de Sisson et al (40) defiende que el VCPT mejora la depuracion de las vias
respiratorias. Demostraron que el VCPT altera el metabolismo del NOx debido a la
estimulacion que la vibracion del chaleco provoco a los cilios. Se observé un aumento
del aclaramiento nasal, que a su vez se produjo en los pulmones, posiblemente debido al

movimiento y a la vibracion del chaleco.

Por otro lado, Pfleger et al (37) estudiaron el efecto que tiene la mascara PEP sobre la
funcién pulmonar. Se observd la mejora significativa en la funcién pulmonar,
concretamente en Reff, FEV1 y MEFso. Esto explicaria la apertura parcial de las vias
aéreas favoreciendo asi a la desobstruccion y aclaramiento de éstas, teniendo unos efectos

similares al tratamiento para exacerbaciones.

En el estudio de Wallaert et al (34), se estudia el efecto que tiene el DA en la mecéanica
ventilatoria, es decir, en la funcion pulmonar. Esta demostrado que una sola sesion de DA
aumenta la capacidad vital forzada (CV) y el volumen méximo espirado en un segundo
(FEV1). Sin embargo, el DA puede llegar a tener efectos nocivos sobre el paciente, asi
como una broncoaspiracion post tratamiento. Cabe destacar que con el DA el tiempo de
expulsion del esputo aumenta, siendo poco efectivo en la expulsion de moco en gran parte

del &rbol bronquial.

Y para terminar, en el estudio aleatorio cruzado de Guimaraes et al (39) se comparo la
técnica ELTGOL frente a la terapia Flutter. Se evalud a través de la espirometria y
pletimosgrafia corporal el efecto que ambas técnicas tienen en la ventilacion pulmonar y
aclaramiento de las vias respiratorias. EI ELTGOL demostro ser superior como medida
de desobstruccion, pues hay mayor expulsion de secreciones y mejoria de la resistencia
de la via aérea y conductancia, lo que explica la mejora apreciable de la permeabilidad de

la via.

7. CONCLUSIONES

- La fisioterapia respiratoria es uno de los pilares basicos en el tratamiento de la
Fibrosis Quistica, y por ello es necesario que se inicie precozmente una vez se ha
diagnosticado. Tiene como objetivo aumentar la esperanza y calidad de vida, asi

como mantener las vias respiratorias desobstruidas, para mejorar la permeabilidad
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de estas; potenciar la musculatura respiratoria, aumentar la capacidad ventilatoria,

y favorecer un mayor intercambio de gases, mejorando la funcién pulmonar.

- La Fibrosis Quistica es un trastorno multisistémico en el que la enfermedad
pulmonar es la principal causa de muerte. Por ello, es importante mejorar la
ventilacidn mecanica e higiene bronquial a traves de un equipo multidisciplinar,

entre el que se encuentra el fisioterapeuta.

- Existen multitud de técnicas fisioterapicas capaces de aumentar la funcion
pulmonar y eliminacion de esputo, favoreciendo una mayor calidad de vida en
pacientes con Fibrosis Quistica. La méascara PEP, terapia con Flutter, el ejercicio
fisico, el ELTGOL y la VNI son técnicas que resultan beneficiosas, aunque no
existe evidencia significativa de que haya un tratamiento mejor que otro en cuanto
a la mejora de la funcién pulmonar. Cabe destacar que el uso de los dispositivos
incentivos y el ejercicio en tapiz rodante aumentan el volumen de esputo respecto
a las técnicas de FR convencional, lo que ayudar a mejorar la higiene bronquial

y asi poder retrasar la necesidad futura de un trasplante pulmonar.
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9. ANEXO I: MATERIAL NECESARIO PARA APLICAR LA FISIOTERAPIA
RESPIRATORIA.

SATURIMETRO

Figura 4. Saturimetro.

Recuperado de “https://www.guidasalute.it/saturimetro-cose-cosa-serve/5630/” (47)

MASCARA PEP

=
> 3

Figura 5. Mascara PEP.
Recuperado de “https://henrotech.be/en/product/therapep-system-small-mask” (48)
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CHALECO VCPT

Figura 6. Chaleco VCPT.

Recuperado de “https://www.respiratorycare.hill-rom.com/en/patients/products/the-
vest-system-105/ (49)

APARATO CPAP (VNI)

Figura 7. CPAP.

Recuperado de “https://www.soundsleephealth.com/blog/how-to-make-friends-with-

your-cpap-machine” (50)
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10. ANEXO I1: TECNICAS DE FISIOTERAPIA RESPIRATORIA

TECNICA ELTGOL

N

Figura 8. Espiracion lenta total a glotis abierta en lateralizacion. Recuperado de
“https://elaticodejulie.wordpress.com/2011/06/02/nuestra-visita-con-un-fisio-

especializado-en-respiracion/” (51)

TERAPIA CON FLUTTER

Figura 9. Terapia con Flutter. Recuperado de “https://www.ncsdobrasil.com/shaker-
classic” (52)
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