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REHABILITACION EN FIBROSIS QUISTICA. EVIDENCIA CIENTIFICA.

La Fibrosis Quistica (FQ) es la enfermedad hereditaria grave, que se transmite de forma
autosdmica recesiva, mas frecuente en la poblacion blanca, con una incidencia aproximada de
1/2500 recién nacidos. Se caracteriza por una disfuncion de las glandulas exocrinas y aunque
existe una afeccion multisistémica, sin embargo, las manifestaciones clinicas que originan la
mayor morbimortalidad son las derivadas de la repercusion pulmonar. Tempranamente los
pacientes se ven infectados por Staphylococcus aureus y Haemophilus influenzae, y mas tarde
con Pseudomonas aeruginosa. La respuesta inflamatoria resultante a estas infecciones
contribuye a perpetuar la cronicidad y la progresion de la enfermedad con repetidas infecciones
bronquiales, obstruccién de las vias respiratorias y bronquiectasias. Las principales
manifestaciones derivadas de la afectacion respiratoria de la FQ son retencién de secreciones,
reduccion de la capacidad de ejercicio fisico y disnea.

El tratamiento bésico y fundamental para la conservacion de la funcién pulmonar consiste en la
administracion de tratamiento antibidtico agresivo, una nutricibn adecuada y medidas
rehabilitadoras que incluyen fisioterapia respiratoria y ejercicio aerébico.

Un diagnostico y tratamiento precoz se asocian con mejores resultados terapéuticos. Este hecho
ha supuesto una mayor supervivencia de los pacientes de manera que cuando se describi6 la
enfermedad en 1938, la mortalidad oscilaba alrededor del 70 % en el primer afio de vida y
actualmente, segun datos de la Fundacion Americana de Fibrosis Quistica, la supervivencia
media se estima en 37,4 afios. Las técnicas de aclaramiento de la via aérea en el tratamiento de
la FQ se han venido considerando un pilar fundamental en el tratamiento de esta afeccion
aunque los estudios que aportan un adecuado nivel de evidencia son dificiles de realizar y de
analizar por diversos motivos: por tener un escaso nimero de pacientes, por la dificultad que
entrafia realizar un estudio a doble ciego al aplicar una terapia fisica de este tipo, por las razones
éticas que se plantean y, entre otras razones, porque los estudios que evalUan la eficacia de las
medidas a corto plazo no pueden proporcionar informacion clinicamente relevante sobre su
efecto a largo plazo. En definitiva, todo ello ha ocasionado que la literatura haya sido confusa a
la hora de hacernos decidir a los clinicos qué tratamientos prescribir. En los Gltimos afios, varios
grupos han realizado revisiones sistematicas rigurosas al respecto. Mediante el desarrollo de una
guia de préctica clinica? basada en la revision sistemética de la literatura, se han publicado las

directrices del Comité de la Fundacién de Fibrosis Quistica, donde se representan la sintesis de



los estudios realizados hasta la fecha y la opinidn de expertos en la materia. Las principales
recomendaciones® resumidas de esta guia son las siguientes:

1. Las técnicas de aclaramiento de la via aérea se recomiendan a todos los pacientes con FQ
para eliminar las secreciones, mantener la funcién pulmonar y mejorar la calidad de vida. Nivel
de evidencia “bueno”. Beneficio neto “moderado”. Grado de recomendacién “B”.

2. No hay evidencias que demuestren que una técnica concreta sea superior a otra. Nivel de
evidencia, “bueno”; Grado de recomendacién "B”,
3. La prescripcion de la terapia de aclaramiento de la via aérea debe ser individualizada, basada
en factores como la edad, la preferencia del paciente y los eventos adversos, entre otros. Grado
de evidencia bueno; Grado de recomendacion, “B”.

4. El ejercicio aerdbico es recomendado para pacientes con FQ como tratamiento coadyuvante
para la eliminacién de las secreciones de las vias respiratorias y sus beneficios adicionales para
la salud en general. Nivel de evidencia “bueno”. Beneficio neto “moderado”. Grado de

recomendacion “B”.

En cuanto a la practica de ejercicio regular, se ha publicado recientemente en una revision* que
viene a apoyar los beneficios de los programas de ejercicio aerébico y anaerdbico mejorando la
calidad de vida relacionada con la salud, disminuyendo la progresién del deterioro en la funcién
pulmonar y produciendo una mayor adhesion a largo plazo en los pacientes con FQ.

En lo que respecta a los efectos del entrenamiento muscular inspiratorio (IMT) en la fibrosis
quistica, no hay evidencias concluyentes pues los resultados se ven apoyados s6lo por pruebas
débiles® de manera que los resultados en cuanto al beneficio del IMT sobre la capacidad de
ejercicio, la disnea y la calidad de vida no esta clara, por lo que seria deseable investigacion
adecuada en este sentido.

Un aspecto importante a destacar es la adhesion a las distintas técnicas de tratamiento, pues los
pacientes realizan estas técnicas percibiéndolas a veces como desagradables, invierten un
esfuerzo y una cantidad de tiempo importante y no siempre estan dispuestos a ello, por lo que la
preferencia para cada técnica debe ser tenida en cuenta en un intento de mejorar la
cumplimentacion.

En la guia de practica clinica publicada en Thorax®, en la seccion dedicada a FQ, se detallan los
niveles de evidencia, grados de recomendacién y aspectos practicos en cuanto al ejercicio, la
adhesién al tratamiento y de las distintas técnicas de eliminacion de secreciones.
Esquematicamente se especifican a continuacion algunos de ellos:

-El ejercicio debe formar parte en el manejo de los pacientes con fibrosis quistica. (Grado B).
-Se aconseja la ensefianza de una técnica para incrementar el aclaramiento mucociliar de la via

aérea a corto plazo (Grado A).



-Como primera eleccién una técnica autoadministrada debe ser la elegida con el fin de mejorar
la adherencia al tratamiento. Igualmente, la preferencia por parte del paciente debe ser tenida en
cuenta (Grado B).

-Evaluar individualmente el efecto y la aceptacion del drenaje postural (Grado B).

-Si utilizando técnicas autoadministradas los pacientes no son capaces de eliminar secreciones
de manera efectiva, considerar la vibracion de la pared toracica (Grado C).

-Se consideran con Grado A: el ciclo activo, la presion espiratoria positiva, los dispositivos de
presion positiva espiratoria, la compresion toracica de alta frecuencia, las vibraciones torécicas,
las ventilacion intrapulmonar percusiva y las técnicas de limpieza de las vias respiratorias para
adultos con FQ (Grado A).

- No se recomienda durante una exacerbacion infecciosa la compresién de alta frecuencia

torécica (Grado B).

2. REHABILITACION EN BRONQUIECTASIAS. EVIDENCIA CIENTIFICA.

Las bronquiectasias se caracterizan por una dilatacion anormal y permanente de los bronquios
de mediano calibre, generalmente asociadas a una infeccién bacteriana cronica. La inflamacion
y la infeccién se constituyen en un circulo vicioso que provoca alteraciones en el aclaramiento
mucociliar con retencién de secreciones, alteracién de los mecanismos de defensa local y
aumento de la produccion de moco. Se produce una respuesta inflamatoria crénica que dafia el
epitelio y favorece la colonizacion bacteriana, perpetuando el circulo inflamacidn-infeccion.
Las bronquiectasias pueden ser idiopaticas o estar causadas por alteraciones inmunolégicas,
causas infecciosas 0 genéticas u obstruccidbn mecéanica. Su tratamiento dependera del
diagndstico etiologico cuando éste sea conocido.

La evidencia cientifica en el manejo terapéutico de las bronquiectasias es escasa, si bien se han
introducido nuevas técnicas extrapolandolas de los avances acaecidos en la FQ, con las reservas
que esta extrapolacion conlleva al tratarse de una poblacion diferente.

El objetivo del tratamiento es la mejoria sintomatica con la subsiguiente repercusion positiva en
la calidad de vida, disminucion del dafio en la via aérea, prevencion de las exacerbaciones y, en
Gltimo término, el descenso de la mortalidad. Para ello hay que cortar el circulo vicioso de la
patogenia mejorando el aclaramiento mucociliar y el control de la infeccion e inflamacién de la
via aérea. Actualmente se dispone de un variado arsenal terapéutico que, si bien es un conjunto
de medidas de eficacia incierta en términos de evidencia cientifica, combinandolas de forma
eficaz pueden ofrecer al paciente el mejor tratamiento de que disponemos’

La normativa SEPAR® recomienda la inclusién de estos pacientes en programas de
rehabilitacion respiratoria (Recomendacion consistente y calidad de evidencia moderada). En
cuanto a las medidas de fisioterapia respiratoria (Tabla 1) se recomiendan en aguellos pacientes

con hipersecrecion bronquial. Estas medidas incluyen diversas técnicas que pueden combinarse



entre si, sin que haya evidencia de cuél es la ideal y cuya eleccion al igual que ocurre con los
pacientes FQ, dependera de la edad y de las preferencias del paciente, aconsejando las técnicas
autoadministradas (Recomendacion consistente. Calidad de evidencia baja). Se recomienda el
ejercicio fisico a todos los pacientes (Recomendacion consistente. Calidad de evidencia
moderada).

En la guia publicada en Thérax®, se nos reitera la falta de literatura publicada sobre los efectos
a largo plazo de las distintas técnicas de fisioterapia para la eliminacion de secreciones de las
vias respiratorias en este grupo de pacientes, pero a pesar de ello es ampliamente aceptada en la
practica clinica su importancia en el manejo clinico. Se especifican los grados de evidencia de
distintas técnicas de eliminacion de secreciones de las vias respiratorias en pacientes con
bronquiectasias. A continuacién se describen algunas notas puntuales extraidas de esta guia:

- Deben promoverse los programas de rehabilitacion respiratoria en aquellos pacientes con
bronquiectasias no FQ que presenten disnea con repercusion en las actividades de la vida diaria
(Grado de recomendacion A).

- Debe ensefarse el drenaje postural si se comprueba que mejora el aclaramiento y no presenta
efectos secundarios no deseados (Grado B). La preferencia del paciente debe igualmente tenerse
en cuenta y la adherencia al tratamiento.
- La presidn espiratoria positiva oscilante se recomienda en adultos con bronquiectasias no FQ
(Grado A).

-Considerar la técnica de espiracion forzada (Grado B)

-El ciclo activo se recomienda para adultos con bronquiectasias (Grado A).

Tabla I: Técnicas de aclaramiento mucociliar.

Fisioterapia respiratoria convencional: drenaje bronquial, tos eficaz, percusion y vibraciones
toracicas

Ciclo activo

Drenaje autégeno

Técnica de espiracion lenta con glotis abierta y en decubito lateral

Ventilacion intrapulmonar percusiva

Dispositivos de oscilacion de la via aérea: Flutter®, Cornet®,Acapella®

Técnica de espiracion forzada

Presion positiva espiratoria

Compresidn toracica de alta frecuencia (chaleco)
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