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Resumen

Se hizo una revisién bibliografica sobre la rehabilitacion pulmonar en nifios con fibrosis quistica, siendo esta
una enfermedad con repercusiones graves sobre varios érganos del cuerpo, especialmente los pulmones,
gue presentan una mucosidad mas espesa y viscosa, a diferencia de una persona sana, y que obviamente
sin un tratamiento fisioterapéutico apropiado, podrian presentarse bloqueos en la via aérea o convertirse
en un ambiente ideal para la proliferacién de agentes infecciosos (Dequeker y Cassiman, 2014). Por tanto,
en este trabajo se pretende informar al terapeuta respiratorio sobre las técnicas fisioterapéuticas mas
adecuadas para el tratamiento de esta enfermedad, basadas en la evidencia. Ademas, se mencionan las
caracteristicas mas relevantes en los tipos de ejercicios y la nutricién que deben establecerse en esta clase
de pacientes, ya que resultan siendo un complemento importante en el prondstico y calidad de vida de las
personas que padecen de fibrosis quistica.
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Introduccion

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad hereditaria, genética, no contagiosa, fatal en poblaciones
caucasicas. En la Unidn Europea, hay una prevalencia de 0,737 por 10.000, que es similar a la observada en
los Estados Unidos (Moran y Bradley, 2010), que afecta algunas glandulas del organismo, especialmente
las glandulas productoras de moco de los bronquios, las glandulas sudoriparas y otras glandulas como el
pancreas (Fundacion Neumologica Colombiana, 2014). Esta enfermedad afecta, por lo general, a la poblacién
aria. Es causada por la mutacion de un gen que codifica una proteina reguladora de la conductancia
transmembrana (CFTR) (Escobar y Sojo, 2014). Segun la asociacion neumoldgica colombiana, afecta
aproximadamente uno de cada 2.500 nifios y hasta el momento no tiene cura (Fundacion Neumologica
Colombiana, 2014). En Colombia no se conoce el dato exacto de los niflos que nacen afectados por la
enfermedad; sin embargo, podemos decir que cerca de uno de cada cinco mil nifios colombianos tendran
FQ. No obstante, resulta preocupante que en el pais la FQ se diagnostica tardiamente, cuando ya se ha
presentado el dafio pulmonar y pancreatico, razén por la cual causa gran mortalidad en los afectados
(Universidad del Rosario, 2011).

La fibrosis quistica se caracteriza por la afectacion de varios 6rganos, entre ellos el pancreas, el higado
y el pulmon. La afectacidon pulmonar es la mas grave, debido a las continuas infecciones que se derivan
a la excesiva secrecién de moco generando un ambiente propicio para la proliferacion de las bacterias.
Esto hace que se deteriore el tejido pulmonar conllevando la realizacion, muchas veces, de un trasplante
(Fundaciéon Neumologica Colombiana, 2014).

Como tratamiento de la fibrosis quistica, encontramos la rehabilitacion pulmonar que puede ayudar a
mejorar la calidad de vida de estos pacientes, mejorando la capacidad de eliminar las secreciones de moco
que se generan en la via aérea, y por tanto, disminuyendo los riesgos que ocasionan esta enfermedad
(Lépez y Morant, 2004).

Segun la asociacion neumoldgica colombiana, la rehabilitacion pulmonar es una intervencion terapéutica
multidisciplinaria para pacientes con enfermedades respiratorias cronicas, que tienen sintomas y deterioro
de la capacidad para realizar las actividades de la vida diaria (Fundacién Neumolégica Colombiana,
2014).

Considerando que las técnicas de rehabilitacion pulmonar en nifios con FQ mejoran notablemente
la evolucion, prondstico y calidad de vida de los pacientes, es por ello por lo que se hace necesario
el desarrollo de este tipo de revisién bibliografica que es de interés en el esfuerzo por mejorar la
experiencia y técnica de los profesionales que la aplican, para asi mejorar la calidad de la atencion
médica.

Objetivo general

Recopilar y analizar las técnicas de rehabilitacion pulmonar que se manejan en niflos con fibrosis
quistica.
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Objetivos especificos

« Realizarunarevision bibliografica con el fin de brindarinformacion al personal de terapia respiratoria,
acerca de la rehabilitacion pulmonar que se lleva a cabo en pacientes pediatricos con fibrosis
quistica.

« ldentificar las técnicas mas apropiadas de rehabilitacion pulmonar en nifios con fibrosis quistica.

« Transmitir nuevos conocimientos acerca del tratamiento que se lleva a cabo con los pacientes pediatricos
con fibrosis quistica.

Revision descriptiva de la fibrosis quistica

La fibrosis quistica es una enfermedad multisistémica donde el principal problema existente es en el sistema
respiratorio.

Esta enfermedad es causada por la mutacién en un gen que codifica una proteina reguladora de la
conductancia transmembrana (CFTR). La naturaleza de las inmutaciones se correlaciona con la gravedad
de la alteracién pancreatica y el grado de anormalidad del cloro en el sudor. La proteina CFTR es una
glucoproteina transportadora de membrana dependiente de AMP (monofosfato de adenosina ciclico)
responsable de una de las vias de transporte de iones de cloro en las células epiteliales, que también
pueden controlar la funcién de otras proteinas de membrana, como los canales auxiliares de cloro y de
sodio (Escobar y Sojo, 2014).

Fisiopatogenia (compromiso respiratorio)

Elcompromiso respiratorio esta presente al nacimiento coninflamaciondelavia aérea. Esto se ve agravado por
el espesamiento de las secreciones bronquiales, las cuales son el lugar ideal para el crecimiento de gérmenes
no habituales que inducen a una respuesta inflamatoria, principalmente a base de polimorfonucleares, los
cuales liberan encimas proteoliticas, y radicales libres que destruyen el parénquima pulmonar, llevando
a la pérdida de la estructura elastica, con lo que se producen bronquiectasias y fibrosis, que llevan a la
insuficiencia respiratoria y la muerte (Largo, 2009).

El estudio bacteriolégico de las secreciones demuestra que el germen mas frecuente, desde los primeros afios
hasta la adolescencia, es el Staphylococcus aureus, alcanzando hasta 66% de presencia. Las Pseudomonas
aeruginosas van aumentando desde los primeros afios, 30% hasta 60% - 80% en adultos, siendo el germen
gue mayor respuesta inflamatoria desencadena, pasando de repetidas infecciones agudas a la infeccién
cronica; concuerda con la aparicion de la forma mucoide, donde las colonias se rodean de arginato, un ex
polisacarido, se ubican de preferencia en la via aérea periférica. Otro germen frecuentemente encontrado
es el Haemophilus influeza y menos frecuentes: la Stenotrophomonas maltophilia, la Burkoderia sepasea, y
otros bacilos Gram-negativos (Largo, 2009).
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A medida que se tienen mejores métodos de diagndstico bacterioldgico, se ha logrado demostrar que otros
gérmenes tienen un papel muy importante en la evolucién pulmonar, principalmente las Mycobacterium
avium, abscesos y otras (Largo, 2009).

El compromiso pulmonar progresivo se deriva en insuficiencia con hipoxemia e hipercapnia con
cor pulmonale en etapa terminal. Dentro de las complicaciones infrecuentes esta el neumotorax, el
neumomediastino y la hemoptisis severa. Todas ellas de dificil manejo, ya que se presentan enfermos
graves con enfermedad cronica (Largo, 2009).

Los problemas mas comunes que requieren de especial atencién en estos pacientes, son la excesiva
secreciéon bronquial, la disminucion de la tolerancia al ejercicio y la sensacién de falta de aire (Elbasan,
Tunali, Duzgun y Ozcelik, 2012).

Rehabilitacion en nifos con fibrosis quistica

La Sociedad Americana de Torax (ATS, por sus siglas en inglés) define la rehabilitacion pulmonar de la
siguiente manera: “La rehabilitacion pulmonar es un programa multidisciplinario de cuidados para
pacientes con alteracidn respiratoria cronica que es individualmente preparado y disefiado para optimizar
su desempenio fisico y social y su autonomia”.

La importancia de esta radica en que el paciente con enfermedad respiratoria crénica experimenta disnea
ante el ejercicio fisico, lo que hace que limite su realizacion presentando desacondicionamiento fisico.
Progresivamente, ante nuevos esfuerzos fisicos, el paciente siente mayor sensacion de disnea y fatiga, v,
en consecuencia, mayor abstencion de ejercicio, estableciéndose un circulo vicioso que conduce a una
reduccion progresiva de la actividad fisica, laboral y social del enfermo y a su aislamiento emocional. Estos
cambios generan, con frecuencia, ansiedad y depresion, pérdida de la autonomia y la autoestima y, en
términos practicos, producen un deterioro de la calidad de vida. La rehabilitacion pulmonar busca romper
este circulo vicioso y llevar al paciente al maximo potencial fisico, mental, emocional, social y vocacional
que le sea posible (Fundacién Neumologica Colombiana, 2001).

Por tanto, los programas de ejercicio aerdbico son eficaces en el aumento de la aptitud fisica y la resistencia
muscular, ademas de la fisioterapia respiratoria. Por consiguiente, es importante proporcionar programas
de rehabilitacion pulmonar, ademas de asistir regularmente al médico tratante para aumentar la calidad de
vida y prolongar la supervivencia en nifios con fibrosis quistica (Elbasan et al., 2012).

Segun la evidencia cientifica

Varios estudios han demostrado efectos favorables de programas de ejercicio en nifios y adultos con fibrosis
quistica. Especificamente, un aumento en la actividad fisica se asocié con una mejoria en la capacidad del
ejercicio, la estabilizacion y la mejora en la funciéon pulmonar y una mayor calidad de vida (Elbasan et al., 2012).

El ejercicio es conocido poraumentar la capacidad cardiorrespiratoriay la resistencia muscular, disminuyendo
la sensacion de disnea y una sensacion de bienestar (Elbasan et al.,, 2012).
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En el estudio realizado por Elbasan, Tunali, Duzgun y Ozcelik sobre los efectos de la fisioterapia respiratoria
y el entrenamiento fisico aerdbico en nifios pequefios con fibrosis quistica, en un programa de ejercicio
aerobico (caminar y correr), se observd un aumento en la resistencia de los musculos respiratorios y la
mejoria en el rendimiento aerdbico (Elbasan et al.,, 2012).

Los pacientes entrenaron tres veces a la semana durante seis semanas. En cada visita se les hizo el ciclo
activo de técnicas de respiracién y un programa de entrenamiento con ejercicios aerdbicos en cinta.
Utilizaron el 75% - 80% de la frecuencia cardiaca maxima durante 30 minutos. La circunferencia del pecho
se midio en tres puntos diferentes para evaluar la movilidad toracica. Hubo un aumento estadisticamente
significativo y eficaz del tratamiento en la circunferencia del pecho subcostal, epigastrico, regiones axilares
y los abdominales, salto en largo, flexion lateral derecha, flexion lateral izquierda, giro a la derecha, giro a la
izquierda, hiperextension del tronco, correr 20 metros, y las pruebas de escalinata de diez escalones. No se
obtuvo ninguna diferencia estadisticamente significativa en sentarse y alcanzar la prueba de flexién hacia
adelante (Elbasan et al., 2012).

La técnica de ciclo activo de la respiracion se utilizo junto con la practica de ejercicio en pacientes jovenes
con fibrosis quistica, clinicamente estables, aumentando la movilidad toracica y los parametros de
acondicionamiento fisico: tales como la resistencia muscular, la fuerza, la flexibilidad y la velocidad (Elbasan
et al., 2012).

Se piensa que la inclusion de los nifios con fibrosis quistica en un programa de ejercicio aerébico en la
fase inicial, es importante para el desarrollo de la resistencia muscular y el aumento de la fuerza (Elbasan
etal, 2012).

El aumento de la fuerza de los nifios con fibrosis quistica tras el programa de fisioterapia es relacionado
con el entrenamiento aerdbico proporcionado. Las pruebas de correr 20 metros y subir escaleras diez
pasos evaluaron la potencia anaerébica y la velocidad. No es posible considerar la resistencia aerdbica y
anaerébica de forma independiente como el desarrollo e influencia de un drea como en la otra. Se observo
que el entrenamiento aerobico también aumenta la resistencia anaerodbica. El objetivo del ciclo activo de
las técnicas de respiracion era aumentar la expansion toracica. Sin embargo, la postura de los ejercicios
combinados con técnicas de respiracion aumento la movilidad toracica y, a la vez, la flexibilidad del cuerpo
(Elbasan et al., 2012).

También se encontré que hubo mejoria en todas las pruebas en niflos con fibrosis quistica a excepcién de
la sentadilla y ejercicios de flexion. La literatura demuestra que la reeducacion en la postura ha mejorado la
fuerza de los musculos respiratorios, la expansion toracica y la movilidad abdominal (Elbasan et al., 2012).

El ejercicio estructurado, que se prescribe tipicamente en estos pacientes, es de acuerdo con la intensidad,
duracion y frecuencia especifica. La actividad fisica de intensidad moderada es asociada con mejores niveles
de condicion fisica. Debe incluir una evaluacion regular de la aptitud, consejo del ejercicio, el seguimiento
en la adherencia a este, sensibilizacion acerca de los beneficios de la actividad fisica y la introduccion de
estrategias para mantener o mejorar los niveles de entrenamiento. También debe tenerse en consideracion
la necesidad de oxigeno y soporte ventilatorio, que es muy importante (Moran y Bradley, 2010).
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El estudio realizado por Duran-Palomino et al., muestra el cumplimiento de las recomendaciones a los
fisioterapeutas con relacién a los componentes y caracteristicas de las guias de la British Thoracic Society
(BTS) en paciente pacientes con FQ. En este se encontrd una alta aplicacion de técnicas de kinesioterapia
respiratoria, las cuales tienen altos niveles de recomendacion y evidencia (grado A). Destacan entre ellas,
el uso de técnicas de higiene bronquial, el ciclo activo de la respiracién y el drenaje autdgeno, las cuales
presentaron frecuencias de aplicacion “siempre” del 54%, 35,3% y 31,3%, respectivamente. Sin embargo, se
observé también un elevado porcentaje de intervenciones con bajo nivel de recomendacion (grado D), que
siendo poco relevantes para el tratamiento de pacientes con FQ, aun son utilizadas por los profesionales
encuestados, como la aplicacion de solucidn salina hipertdnica en combinacion con broncodilatadores
para evitar el broncoespasmo (33,9%, item 15) y la incorporacion de medicacién Dornasa alfa (un analogo
sintético de la DNAasa |, de accién principalmente mucolitica) en reposo (16,5%, item 16), o el uso de
técnicas de terapia manual o ejercicios de movilidad toracica y resistida (38,4%) para corregir problemas
posturales y respiratorios (Duran-Palomino, Chapeton, Martinez-Santa, Campos-Rodriguez y Ramirez-
Vélez, 2013).

Tabla 1. Perfil del desempeiio del fisioterapeuta que labora en el area cardiopulmonar segun las guias de evi-
dencia de intervencién planteadas por la BTS en fibrosis quistica.

Siempre Algunas Nunca No sabe/no
Perfil de desempeiio GR* P veces responde
N.° (%) N.° (%) N.° (%) N.° (%)
1 Ens.ena técnicas de higiene bronquial para A 121 (54,0) 75 (33.5) 15 (67) 13 (5.8)
mejorar transporte de moco a corto plazo
Utiliza técnicas auténomas de higiene
5 bronqu.lal yadaptada.a la preferenc!a B 112 (50,0) 84 (37.5) 13 (5.8) 15 (67)
del paciente para mejorar adherencia al
tratamiento
3 Ut|||za'drenaje postural si es aceptado por B 90 (40,2) 96 (42,9) 24 (10,7) 14 (63)
el paciente
4 Usa.C|cIo activo de !a re§p.|raC|on en . A 79 (35,3) 91 (40,6) 22 (9,8) 32 (14,3)
paciente que necesita higiene bronquial
5 UJsa presion positiva respiratoria en A 42(18,8) 100 (44,6) 58 (25,9) 24 (10,7)
paciente que necesita higiene bronquial
6 Usa drenaje autdégeno en paciente que A 70 (313) 99 (42.2) 35 (15,6) 20 (8,9)

necesita higiene bronquial

Usa aparatos de oscilacion de presién
7  positiva respiratoria en paciente que A 27 (12,1) 77 (34,4) 95 (42,4) 25 (11,2)
necesita higiene bronquial

Usa el ejercicio en un programa de
8 fisioterapia para incrementar higiene D 32 (14,3) 97 (43,3) 68 (30,4) 27 (12,1)
bronquial en la FQ

Usa aparatos vibracion mecénica, en
9 adulto con FQ que necesita higiene A 36 (16,1) 72 (32,1) 93 (41,5) 23 (10,3)
bronquial
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Continuacion Tabla 1. Perfil del desempeiio del fisioterapeuta que labora en el area cardiopulmonar segun las
guias de evidencia de intervencion planteadas por la BTS en fibrosis quistica.

Siempre Algunas Nunca No sabe/no
Perfil de desempeiio GR* P veces responde

N.° (%) N.° (%) N.° (%) N.° (%)

Usa ventilacion de percusion
10 intrapulmonar, en adulto con FQ que A 13 (5,8) 63 (28,1) 122 (54,5) 26 (11,6)
necesita higiene bronquial
Usa ventilacion no invasiva para higiene
bronquial cuando hay evidencia de
debilidad de musculos respiratorios y
fatiga

11 A 38 (17,0) 96 (42,9) 65 (29,0) 25 (11,2)

Usa ventilacion no invasiva cuando el
12 paciente tiene dificultad para eliminar A 24 (10,7) 92 (41,1) 81 (36,2) 27 (12,1)
secreciones con otras técnicas

Usa RPPI para higiene bronquial como
13 alternativa cuando hay indicacion de A 18 (8,0) 92 (41,1) 80 (35,7) 34 (15,2)
ventilacion no invasiva

Usa solucion salina hiperténica para
14 mejorar la efectividad de las técnicas de A 56 (25,0) 109 (48,7) 37 (16,6) 22 (9,8)
higiene bronquial
Usa broncodilatador para evitar
15 broncoespasmo cuando aplica solucién D 76 (33,9) 63 (28,1) 58 (25,9) 27 (12,1)
salina hipertonica
Usa la domasa alfa para mejorar

16 efectividad de la higiene bronquial D 37.(16,5) >8(259) 85 (37.9) 44(19,6)
Usa la domasa alfa para mejorar

17 efectividad de la higiene bronquial D 27 (12,7) 46 (20.5) 111496) S
Si presenta problemas musculo

18 esqueléticos corrige postura, usa terapia 86 (38,4) 94 (42,0) 22 (9.8) 22 (9,8)

manual, ejercicios de movilidad toracica o
ejercicios resistidos
19 Entrena musculos del piso pélvico D 14 (5,3) 83 (37,1) 88 (39,3) 39 (17,4)
FQ: fibrosis quistica; RPPI: respiracién con presion positiva intermitente; BTS: British Thoracic Society
*GR: grados de recomendacion; A: extremadamente recomendable; B: recomendacién favorable; C:
recomendacién favorable pero no concluyente y D: ni se recomienda ni se desaprueba.

Fuente: Duran-Palomino et al. (2013).
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La nutricion, un factor importante

La valoracion nutricional es muy importante y necesaria; debe tenerse en consideracidon con las personas
que tienen FQ que estan fisicamente activas, para asegurarse de que reciben suplementos adecuados, ya
que cumple un papel importante en la supervivencia de estos pacientes. Se ha demostrado su relacién con
el prondstico de la enfermedad pulmonar, y durante la edad pediatrica, su influencia en el crecimiento. A
pesar de que el objetivo es optimizar al maximo el estado nutricional de los nifios con FQ, hoy la subnutricion
y el hipocrecimiento son hallazgos frecuentes; es por esto por lo que el soporte nutricional especializado es
muy importante (Souza dos Santos et al., 2011), junto con la monitorizacion de la evolucién en la etapa de
rehabilitacién y fisioterapia respiratoria (Moran y Bradley, 2010).

Conclusion

En esta revision bibliografica sobre la rehabilitacion pulmonar en nifios con fibrosis quistica, es importante
resaltar la importancia del ejercicio que debe tenerse en cuenta en estos pacientes, ya que disminuye los
efectos cardiorrespiratorios, mejora la calidad de vida y el prondstico de la misma. Segun los estudios
revisados, existen técnicas terapéuticas que tienen un mayor grado de evidencias que otras y frecuentemente
son utilizadas por el personal de la salud.

Las técnicas de higiene bronquial mas usadas por los terapeutas respiratorios, segun la BTS, son el ciclo
activo de la respiracion y el drenaje autdégeno, con un alto grado de recomendacion grado A.

Segun el estudio realizado en Colombia por Duran-Palomino et al. (2013), se observd un elevado porcentaje
de intervenciones con bajo nivel de recomendacién (grado D), entre ellos, la solucion salina hipertonica en
combinacion con broncodilatadores, la incorporacion de medicacion Dornasa alfa, y el uso de técnicas de
terapia manual o ejercicios de movilidad toracica o resistencia.

Por tanto, se puede evidenciar que el mejor tratamiento para nifios con fibrosis quistica es la rehabilitacién
pulmonar a corto y largo plazo, junto con las técnicas utilizadas por los terapeutas respiratorios en este tipo
de pacientes, segun las recomendaciones dadas por la BTS.

Por ultimo, es importante tener en cuenta que comenzar la rehabilitacién pulmonar en las fases iniciales de la
enfermedad resulta fundamental, pues hay estudios que demuestran que aumentan el pronostico y calidad
de vida, ya que el ejercicio mejora la capacidad cardiorrespiratoria, la resistencia muscular y disminucién
de la disnea. Asimismo, la flexibilidad, la velocidad y la tolerancia al ejercicio han sido reportadas como
benéficas, para este tipo de pacientes.
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