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Los tres pilares del tratamiento en fibrosis quistica

PROLOGO

Es para nosotros/as un enorme motivo de satisfaccién presentaros un manual que
recoge los tres pilares basicos del tratamiento en Fibrosis Quistica (FQ) mediante un
abordaje multidisciplinar.

Los acontecimientos mas significativos en este ultimo siglo han sido: La identificacién del
gen que produce la Fibrosis Quistica y la deteccién de las mutaciones responsables, el di-
agnostico prenatal y neonatal, los avances en terapia génica, la ampliacion de los
conocimientos sobre el funcionamiento y mecanismos en el ambito de las membranas del
canal CFTR que regula y afecta a los acanales de los iones cloro y sodio, la colaboracién
internacional en la investigacién y sobre todo en la divulgacion de los conocimientos so-
brela fq, el desarrollo de trasplantes y la creacién de las Asociaciones y la Federacion Es-
pafiola contra la FQ, las cuales han contribuido a alcanzar la situacién actual.

Todos los avances en el estudio de la FQ, han contribuido favorablemente a mejorar el
contrd y seguimiento de las personas con fibrosis quistica, lo que supone de progreso
en las terapias asistenciales (nuevos enzimas, nuevos antibidticos, mejoras en la nutri-
cién y otras terapias).’

Debido a este constante y afortunado avance en la mejora de los tratamientos, se han
publicado muy buenos articulos, monografias y tratados sobre el tratamiento de la fibro-
sis quistica, pero se echaba en falta un manual como el que presentamos, practico y con
posibilidad de consulta en cualquier momento. Pensamos que puede ser de gran utilidad
tanto personal sanitario en sus primeros anos que estén interesados en el apasionante
mundo de la fibrosis quistica (fisioterapeutas, dietistas, enfermeria), para médicos de
atencion primaria y médicos residentes como para las propias personas con Fibrosis
Quistica y sus familiares.

El manual esta dividido en cuatro partes, en las tres primeras se realiza una descripcién
de los diferentes tratamientos que se realizan en la actualidad y que son los pilares basi-
cos en Fibrosis Quistica: antibioterapia, fisioterapia y nutricién, para acabar con un
blogue dedicado a la tan importante y necesaria adherencia.

Este recorrido completo por los diferentes aspectos del tratamiento en Fibrosis Quistica
ha sido posible gracias a la coordinacion de los excelentes autores, la mayoria de ellos
pertenecientes a nuestras asociaciones y unidades de Fibrosis Quistica, que con su mag-
nifica profesionalidad convertiran este manual en un tratado de calidad que favorecera
el cuidado y bienestar de los que son nuestra principal preocupacion.

Prologo

M? José Plana Dorado
Presidenta
Federacién Espanola contra la FQ

1 Ferrer Calvete, Juan et al. Perspectiva histérica. Libro Blanco de atencién a la fibrosis quisti-
ca. 2002; 8-10
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La Fibrosis Quistica (FQ) se debe a la mu-
tacion de la proteina de la llamada reac-
tancia transmembrana de la fibrosis quisti-
ca (CFTR) lo que altera el transporte de
cloro a través de las membranas y modifi-
ca las secreciones bronquiales que se ha-
cen mas viscosas. Asi, se desarrolla obs-
truccion bronquial y, por ésta, la infeccion
del arbol respiratorio’'.

Ademas se han descrito otros factores que
facilitan la infeccién y colonizacién del arbol
bronquial por diferentes gérmenes, como es
caso del aumento de sulfatacion de las gli-
copraeinas del moco?, la hiperacidificacion
de las células epiteliales que conduce a la
sintesis de glucolipidos de membrana sub-
sializados los cuales actian comoreceptores
de Pseudomonas aeruginosa?, la funcion de-
fectuosa de la ,-defensina-1 en el fluido
bronquial* o la disminucién de la capacidad
del epitelio de eliminar Pseudomonas por
endocitosis®. Ademas, en el arbol bronquial
de estos enfermos, se seleccionan cepas
mucoides de Pseudomonas aeruginosa ca-
paces de producir alginato que es un factor
de adherencia® y que participa en la forma-
cién de biofilms”#2.

La infeccion bronquial en los enfermos con
FQ tiene una patocronia caracteristica. El

pulmén del recién nacido con FQ es estéril
y suele infectarse inicialmente por
Staphilococcus aureus o bien por
Haemophilus no capsulados. Habitual-
mente las infecciones por estas dos bacte-
rias son ocasionales y el germen es erradi-
cable si se realiza el tratamiento
adecuado, aunque es posible que se es-
tablezca una infeccion crénica por
cualquiera de ellas aunque es mas fre-
cuente por Staphilococcus. Posteriormente
en la vida del enfermo, comienza a ser ca-
da vez mas prevalente la infeccién por
Pseudomonas aeruginosa. La infeccion
bronquial de los enfermos con FQ por este
gram negativo, tiene unas caracteristicas
especiales. Asi, es posible erradicarla me-
diante el oportuno tratamiento antibiéti-
co, al inicio de la infeccion; cuando se aisla
por primera vez, si se realiza precozmente.
Durante un periodo de tiempo variable, se
producen aislamientos intermitentes pero
finalmente, cuando se selecciona la cepa
mucoide, Pseudomonas aeruginosa es-
tablece una colonizacién crénica con for-
macion de biofilms y resulta imposible su
erradicacion’.

Aproximadamente en el 50 a 60% de los
nifos se aisla Staphilococcus aureus vy
aunque, con los antibiéticos disponibles
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actualmente, no constituye un problema,
es aun el germen mas frecuentemente ais-
lado en nifos; y, sin embargo, la infeccién
estafilocédcica fue muy importante por su
alta mortalidad en la época preanti-
bidtica'. Su prevalencia disminuye ligera-
mente en la edad adulta, de manera que
por encima de los 18 afos en menos del
50% de los enfermos se aisla este gram
positivo'®. En el registro francés' el
Staphilococcus aureus esta presente en el
56% de los pacientes con un pico de ma-
xima prevalencia hacia los 10-14 afos
donde se aisla practicamente en el 70%
de los casos. En el registro britanico™, sin
embargo, se describen prevalencias signi-
ficativamente menores®. Estas diferencias
pueden explicarse porque en el Reino
Unido, los pacientes pediatricos suelen
tratarse de forma rutinaria durante largos
periodos de tiempo con flucloxacilina para
prevenir la infeccion con Staphilococcus
aureus". De hecho, en los 2 primeros afos
de vida aunque en el 16% de los nifios se
aisla al menos una vez Staphilococcus,
ningln nifo esta colonizado crénicamente
por este germen™. La colonizacién crénica
por Staphilococcus se produce también de
manera progresiva a lo largo de los
primercs 12 a 14 afnos de vida y ocurre en
aproximadamente la mitad de los enfer-
mos infectados'>.

La infeccion precoz por Staphilococcus
puede causar dafo epitelial que facilita la
adherencia y colonizacién por Pseudo-
monas aeruginosa . Por este motivo se
disefiaron estrategias de tratamiento an-
tibiético precoz con mayor o menor regu-
laridad con el &nimo de impedir la infec-
cién y posterior colonizacién estafilo-
cocica. No obstante Ratjen y colabo-
radores' usando los datos de los centros

de FQ alemanes incluidos en el registro
eurgoeo de FQ, evaltan 639 pacientes, de
los que el 48.2% recibieron profilaxis anti-
estafilocdcica continua, el 40.4% de for-
ma intermitente y el 11.4% no fueron
tratados; pues bien, el grupo tratado tuvo
menos cultivos positivos a Staphilococcus
perohabia un riesgo mayor de contraer in-
fecciones por Pseudomonas aeruginosa.
En un estudio publicado un afno después,
multicéntrico, aleatorizado y doble ciego,
119 de los 209 nifios inicialmente inclui-
dos, completaron entre 5y 7 afios de pro-
filaxis con cefalexina diariamente, y se
demostré6 que con esta estrategia, el
numero de cultivos positivos a Staphilo-
coccus era significativamente menor (6%
vs 30.4%) aunque fue mas probable que
se aislara Pseudomonas (25.6% vs
13.5%). Por otro lado, no hubo diferen-
cias respecto a la evolucién clinica o radio-
l6gica entre ambos grupos's. Ambos estu-
dios soportan la idea de que el tratamiento
antiestafilococico continuo no debe indi-
carse en los ninos con FQ. No obs-
tante una revisién sistematica realizada
por la biblioteca Cochrane en Marzo de
2003 concluye que aunque hay un menor
numero de aislamientos de Staphilo-
coccus, no hay diferencias en lo que res-
pecta a la funcién respiratoria, el estado
de nutricién, el niumero de hospitaliza-
ciones, ni en el numero de nifios que reci-
bieron antibidticos adicionales y respecto a
la infeccién por Pseudomonas, no se en-
contré una diferencia significativa en el
numerode cepas de Pseudomonas aerugi-
nosa entre los grupos, aunque hubo una
tendencia hacia una tasa menor de ais-
lamientos acumulados de la misma en el
grupo de profilaxis, a los dos y tres afos y
una tendencia hacia una tasa mayor entre
los cuatro y seis afos'. Una reciente re-



vision publicada en Pediatric Pulmonology
insiste sobre las dudas que se plantean acer-
ca de si la profilaxis frente a Staphilo-
coccus es un factor predisponente a la
adquisicion de Pseudomonas aeruginosa'®.

En los Ultimos afios se ha ido haciendo ca-
da vez mas frecuente el aislamiento de
Staphilococcus aureus resistente a meticili-
na (MRSA). Supone un problema nuevo en
la FQ porque se ha asociado con el dete-
rioro clinico en algunos pacientes e incluso
puede considerarse como un criterio para
la exclusién del paciente en programas de
transplante pulmonar. El registro ameri-
cano informa de una prevalencia global
del 14.6%", con una prevalencia maxima
cercana al 20% entre los 11 y 34 afos. En
el registrofrancés se publican prevalencias
maximas cercanas al 20% entre los 15y
19 afios y siempre superiores al 15% entre
los 5y 30 anos.

Se han descrito algunos factores de riesgo
para la adquisicién de este MRSA como
son: mas tiempo de ingreso hospitalario,
han estado mas dias en tratamiento con
ciprofloxacino oral y mas dias de
tratamiento oral o intravenoso con ce-
falosporinas y es mas probable que estén
infectados créonicamente con Aspergillus
fumigatus. Sin embargo ni el estado clini-
co ni la gravedad de la afectacién radio-
l6gica fueron factores de riesgo™.

Recientemente, se ha prestado mayor
atencién a ciertas colonias de Staphiloco-
ccus aureus llamadas colonias pequefias
(SCVs) que se habian descrito asociadas a
formas crénicas de osteomielitis re-
sistentes a antibidticos. Se ha descrito que
su prevalencia esta entre el 10y 25% de
las colonias estafilocécicas de los pa-

cientes cronicamente infectados y son mas
frecuentes entre los pacientes de mas
edad, colonizados por Pseudomonas
aeruginosa, que manifiestan una forma
avanzada de la enfermedad con menor
FEV1, y que han sido previamente tratados
con timetoprin-sulfametoxazol®.

El Haemophilus es causante probable-
mente de algunas exacerbaciones agudas
y sélo en unos pocos pacientes se es-
tablece una infeccién crénica por este ger-
men'. Tiene especial importancia en los
primercs 4-6 afos de edad cuando se aisla
en aproximadamente el 30-40% de los
nifos, pero a partir de esa edad es muy
poco frecuente y marginal en el adulto™.

El germen que maés frecuentemente se afs-
la en esputo de los enfermos con FQ es
Pseudomonas aeruginosa que coloniza
apraximadamente al 60% de los enfermos
en USA. La prevalencia esta relacionada
con la edad, de manera que los datos del
registro USA de pacientes muestran que
entre los 2 y 5 anos estan infectados el
30%, pero a partir de los 18 afos estan in-
fectados aproximadamente el 80%™. Ya
en los primeros afios de vida un 30% de
los nifos pueden infectarse por
Pseudomonas aeruginosa y la prevalencia
no hace sino crecer a lo largo de los afos
para infectar alrededor del 80% de los pa-
cientes adultos'™ "2,

Sin embargo la prevalencia no es igual en
todos los paises. Asi en Canada se han
publicado prevalencias entre el 25y 52%
con una media del 48%?'. La ausencia de
un registroeuropeo no permite conocer la
epidemiologia en nuestro medio. En Dina-
marca, donde practicamente la totalidad
de los daneses enfermos de FQ son atendi-




14

dos en Copenhague, la prevalencia de in-
feccién varia entre el 13% en menores de
10 afios y el 92% de los mayores de 20
afos y Unicamente un 22% de pacientes
estan libres de infeccién por Pseudomonas
aeruginosa®. El registro francés demuestra
gue Pseudomonas aeruginosa esta pre-
sente en, aproximadamente el 25% de los
nifos de hasta 9 afos y en el 73% de los
pacientes entre 30 y 34 anos''.

El registro britdnico muestra prevalencias
menores y, asi, Pseudomonas aeruginosa
fue aislada al menos una vez durante
2004 en nifos menores de 10 afios so6lo
en el 10-13%, y alcanza su pico maximo
hacia los 20-25 anos con un 62 %; el 40%
de los pacientes britanicos han sido infec-
tados por este gram negativo'. Este re-
gistroinforma independientemente de la
prevalencia de la infecciéon crénica por
Pseudomonas (definida como presencia de
3 0 mas cultivos [+] durante 2004); defini-
da asf, el 42% de los pacientes registrados
tenian esta forma crénica y hasta el 64%
de los pacientes con 20-30 afios™.

Dos tercios de las infecciones iniciales se
producen durante el invierno en relacién
con las infecciones viricas®. En este senti-
do, se ha demostrado que la infeccién por
virus respiratorio sincitial puede pre-
disponer a la infeccion subsiguiente por
Pseudomonas'.

Los hermanos afectos de FQ a menudo son
portadores de la misma cepa de Pseudo-
monas aeruginosa lo que significa o bien
infeccion cruzada o bien que se han conta-
minado de una misma fuente ambien-
tal. Pseudomonas es una especia ubicua
que se encuentra especialmente en suelos
contaminados y el agua como en las pisci-

nas poco cloradas, en el instrumental de
dentistas®, o en las manos del personal
gue atiende pacientes®.

La infeccién cruzada entre pacientes se ha
descrito con ocasién de campamentos de
enfermos? y también en centros de FQ?"%®
e incluso hay datos que muestran la trans-
misiéon de cepas de Pseudomonas aerugi-
nosa entre centros en el Reino Unido®; es
por ello que, en general se recomienda la
separacion entre pacientes colonizados y
no colonizados durante sus ingresos hos-
pitalarios y también en las visitas a las con-
sultas externas en orden a minimizar el
riesgo de contagio' ciraunstancia ésta muy
importante pues la infeccion por
Pseudomonas aeruginosa esta claramente
relacionada con el declinar de la funcién
respiratoria y del estado nutricional y es el
principal factor predictor de mortalidad,
de manera que el riesgo de muerte es 2.6
veces mayor en pacientes colonizados®*?'.

Por otro lado en los dltimos afios se ha
demostrado que las estrategias terapéuti-
cas destinadas a la erradicacion precoz de
la infeccién por Pseudomonas aeruginosa
tienen como resultado la disminucién de la
prevalencia de infeccion crénica por este
germen®?*_ De hecho entre 1974 y 1995
en Copenhague la politica de segregacién
de pacientes colonizados versus no infecta-
dos por Pseudomonas, mas el tratamiento
de la colonizacion cronica mediante ciclos
de 2 semanas de antibidticos cada 3 meses
y el tratamiento precoz de la primera infec-
cion por esta bacteria redujeran la inciden-
cia anual de infeccién crénica del 16% al
2%%. La actitud seguida en Leeds es seme-
jante y se obtuvo una reduccién de la
prevalencia anual de pacientes infectados
crénicamente del 24.5% en 1990 al



18.1% en 2000 y el nimero de pacientes
menors de 11 afios con infeccion crénica
se redujo del 28.3% al 4.3% en ese mismo
periodo®. Mas recientemente, un centro
de la Universidad de Lovaina en Bélgica, ha
publicado que Unicamente el 2.8% de sus
pacientes menores de 18 afios se encuen-
tran colonizados crénicamente por Pseudo-
monas aeruginosa®, lo que atribuyen a su
politica de tratamiento antibidtico nebu-
lizado precoz.

Otra bacteria gram [-] cuya prevalencia
también parece estar incrementandose es
Burkholderia cepacia o, mejor expresado,
el complejo Burkholderia cepacia ya que
actualmente se incluyen 8 especies dife-
rentes en este grupo (B. cepacia, B. multi-
vorans, B. cenocepacia, B. stabilis, B. viet-
namiensis, B. dolosa, B. ambifaria, B. an-
thina y B. pyrrocinia)®. Se han descrito
diferentes patrones de infeccién por este
germmen como el de portador asintomatico,
la colonizacién crénica con progresivo de-
terioroy, sobre todo, su importancia radi-
ca en el hecho de que aproximadamente
el 20% de los infectados sufren el llamado
Sindrane cepacia (especialmente por la B.
cenocepacia) que es una forma aguda ra-
pidamente progresiva y que resulta casi
inevitablemente mortal'. La prevalencia de
este germen es semejante en el registro
USA, el britanico y el francés y esta alrede-
dor del 3-3.5%"'"2, siendo mayor en
adultos que en nifos. La mayoria de las in-
fecciones estan producidas por dos de las
especies, B. cenocepacia y B. multivorans.
Los estudios del genotipo de estas es-
pecies indican que cepas especificas in-
fectan a muchos pacientes lo que implica
gue la infeccion cruzada entre pacientes
es muy frecuente por lo que la politica de
segregacion es capital®®.

Otras bacterias como Stenotrophomonas
maltophilia, cuya prevalencia es de alrede-
dor del 10%"™" y Achromobacter xylosoxi-
dans también estan incrementando su
prevalencia aunque su verdadero papel
patdégeno no esta claramente establecido.

En los Ultimos afios esta cobrando interés
el, cada vez mas frecuente, aislamiento de
Micobacterias no tuberculosas aunque
tampoco esta claramente definido el papel
patégeno de las mismas en la FQ™. La in-
feccién por estas bacterias no parece que
afecte la funcién pulmonar, el estado nu-
tricional o el estado clinico®. Aunque hay
muchas diferencias entre distintas areas
geogréficas, las méas habitualmente identi-
ficadas son Mycobacterium avium, M.
kansasii, M. fortuitum y M. abscessus®. Es
mas frecuente entre pacientes adultos de
mayor edad, con mejor funcion pulmonar,
que han recibido un mayor nimero de ci-
clos antibiéticos y generalmente no colo-
nizados por Pseudomonas®~¢.
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Pseudomonas aeruginosa es un microor-
ganismo ampliamente difundido en la na-
turaleza, sobre todo en los ambientes
himedos, pero también es un patdgeno
de las plantas, los animales y el hombre.
Entre un 2% y un 10% de las personas
sanas pueden ser portadores de este mi-
croorganismo en la cavidad bucal o en las
heces sin que se manifieste un efecto lesi-
vo sobre los lugares que coloniza. Sin em-
bargo, puede producir infecciones en pa-
cientes  hospitalizados, con  mayor
frecuencia en los ingresados en las
unidades de cuidados intensivos y en los
inmunodeprimidos, aislandose en mues-
tras patoldgicas respiratorias, orinas, heri-
das y drenajes quirtrgicos. En los pa-
cientes extra-hospitalarios puede causar
una gran variedad de infecciones. Desta-
can las respiratorias, sobre todo en indivi-
duos con enfermedad pulmonar obstructi-
va cronica (EPOC) avanzada; las infecciones
de heridas (Ulceras), infecciones de orina
en pacientes con sonda y también las otitis
externas (otitis del nadador).

En el paciente con fibrosis quistica (FQ) se
produce de manera caracteristica la colo-
nizacién-infeccién de la via aérea por dis-

tintos microorganismos entre los que se
encuentra P aeruginosa. Aparece en el
50% de los pacientes menores de 18
afos, superando el 80% en los de mayor
edad. Con mayor intensidad que con otros
patdgenos, su aislamiento se asocia con el
deterioro progresivo de la funcion pul-
monar y una evolucion mas rapida de la
enfermedad. En la FQ es necesario un
seguimiento microbioldégico que docu-
mente la posible presencia de diferentes
patdgenos en el tracto respiratorio y recur-
rir a la administracion de antimicrobianos
para controlar la colonizacién-infeccién
b roncopulmonar por P aeruginosa.

La presencia de P aeruginosa en el tracto
respiratorio de los pacientes con FQ debe
considerarse en términos de colonizacion,
ya que se desarrolla sobre la superficie de la
mucosa respiratoria pero sin invadir los teji-
dos inmediatamente adyacentes. Este Ulti-
mo hecho, que define mejor al concepto de
infeccién (infeccién “invasiva”) es excep-
cional en la FQ. Sin embargo, cuando la
colonizacién de la mucosa por P aerugi-
nosa alcanza niveles elevados, la mera pre-
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sencia de un gran numero de bacterias
(medidas como unidades formadoras de
colonias por mililitro de secreciones,
ufc/ml), es capaz de producir un efecto lesi-
vo importante sobre el tejido bronquial.
Este efecto se genera por la secrecién por
parte de bacterias vivas de exoproductos
(toxinas), entre los que se incluyen elas-
tasas, exotoxina, leucocidinas y fosfoli-
pasas, y también de la liberacién de subs-
tancias de la estructura bacteriana, que
también tienen un efecto toxico (patogé-
nesis activa), dando lugar a respuestas in-
flamatorias locales en el enfermo (patogé-
nesis pasiva o reactiva). En esta situacion
es dificil desligar la colonizacién de la infec-
cion, ya que la mera presencia de bacterias,
aunque no invadan directamente los tejidos
del enfermo, puede causar efectos nega-
tivos en la evolucién de la enfermedad.

Desde un punto de vista temporal
podemos diferenciar distintos periodos o
etapas en la colonizacién-infeccién por P
aeruginosa en el paciente con FQ (Tabla):

e Primocolonizacién: se corresponde
con un primer contacto de P aerugi-
nosa con el arbol bronquial. Su llegada
se produce generalmente a partir de
microorganismos presentes en el
medioambiente, aunque también se ha
descrito la transmision de cepas de pa-
ciente a paciente o su adquisicién du-
rante posibles ingresos hospitalarios.
Es por ello importante evitar o limitar
el contacto con lugares en los que esta
bacteria pueda estar presente en eleva-
da proporciéon como en los ambientes
cerrados extremadamente humedos,

particularmente si  se producen
aerosoles, bordes rocosos de mar muy
oleados, los almacenes de frutas y ver-
duras, las instalaciones de floricultura,
invernaderos o incluso el mismo hospi-
tal. En este periodo inicial los cultivos
microbiolégicos de las secreciones res-
piratorias evidencian la presencia de
morfotipos (aspecto de las colonias en
los cultivos) de P aeruginosa no mu-
cosos, similares a los que se encuen-
tran en otros pacientes, en recuentos
bajos y con elevada sensibilidad a los
antimicrobianos con actividad anti-
pseudomonas. En la actualidad, este es
el Unico periodo de la evolucién de la
enfermedad en el que se consigue con
una mayor eficacia la erradicacién total
de P aeruginosa del arbol bronquial,
por lo que es imprescindible la moni-
torizacién microbiolégica, general-
mente cultivos de esputo, para detec-
tar la primocolonizaciéon y la instau-
racion de tratamientos agresivos con
antimicrobianos.

Colonizacion esporadica o intermi-
tente. Con posterioridad a la primo-
colonizacién, y si fracasa el tratamien-
to precoz (ver capitulo 3 de este libro),
los cultivos microbiolégicos positivos
pueden ser intermitentes, esto es, con
presencia o ausencia de P aeruginosa
en algunos de ellos. Este hecho puede
indicar que existe un bajo nimero de
bacterias y la heterogeneidad con la
que se produce la colonizacién de la
mucosa respiratoria, incluso con posi-
bles zonas libres no colonizadas. Por
ello, un cultivo microbiolégico negati-
vo después de un tratamiento agresivo
erradicador no excluye la persistencia
de la colonizacion, siendo necesarios



cultivos posteriores para su confirma-
cién. Es este periodo, a diferencia del
anterior, puede iniciarse una respuesta
inmunologica especifica frente a P
aeruginosa (anticuerpos especificos o
inmunoglobulinas).

e Colonizacién crénica. P aeruginosa
esta siempre presente en los cultivos
microbiolégicos y aparece con una
mayor variedad de morfotipos, siendo
el mucoso el mas caracteristico. Este
Ultimo es debido a la produccion de
una capsula de alginato que le confiere
este aspecto (figura 1). Un hecho
destacable en la colonizacién crénica
por P aeruginosa es que ésta se pro-
duce normalmente por un solo clon
(esto es, siempre es la misma bacteria y
sus descendientes) que persiste a lo
largo del tiempo, aunque puede pre-
sentar variantes antigénicos, de aspec-
to colonial, o subpoblaciones con
diferente respuesta a las antimicro-
bianos. En este caso la respuesta in-
munoldgica ya es permanente.

e Exacerbaciéon. Se caracteriza por la
aparicién de signos clinicos y sintomas
de infeccion (fiebre con aumento de la
expectoraciéon y tos, dificultad respira
toria, sangre en el esputo, perdida de
peso, ...) y suele asociarse a un au-
mento de los recuentos de P aerugi-
nosa en las secreciones respiratorias y
de las respuesta inmunoldgica (titulos
de anticuerpos). La disminucién del
numero de bacterias bajo tratamiento
antimicrobiano favorece la superacion
del periodo de exacerbacion.

En los primeros momentos de la colo-
nizacién por P. aeruginosa, se produce una

pequefa reducciéon de la funcién pul-
monar y peores parametros radioldgicos y
clinicos. Aunque no parece tener un efec-
to negativo lesivo directo sobre el tejido
pulmonar, es imprescindible al menos un
intento de erradicacién ya que la persis-
tencia y el aumento de la superficie mu-
cosa colonizada reduce la probabilidad de
eliminacién futura. Se ha comprobado que
el cambio de morfotipo no mucoso a mu-
coso se acompana de modificaciones en
los pardmetros de funcionalidad respirato-
ria y un deterioro progrssivo.

Asimismo, la persistencia de recuentos ele-
vados, no controlados con los diferentes
tratamientos antimicrobianos, se asocia
con mayor numero de exacerbaciones y
evolucién mas rapida de la enfermedad.
También se evidencia un aumento de los
parametros de la inflamacién como inter-
leucinas (IL-8) u otros marcadores (TNF) o
de las células inflamatorias como los leu-
cocitos polimorfonucleares, esencialmente
neutrofilos. Estos ultimos producen gran
cantidad de enzimas proteoliticas entre las
que destaca la elastasa, capaz de danar
aun mas el tejido pulmonar.

Dos hechos caracterizan a P aeruginosa en
la FQ; por una parte su crecimiento for-
mando biopeliculas (o biofilms) y por otro
la facilidad con la que adquieren resisten-
cia a los antimicrobianos, superior a la que
se observa en otros procesos infecciosos
en los que se aisla este microorganismo.

4.2. Crecimiento en biopeliculas. Se
forman agregados de bacterias en-
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vueltos en una matriz de
biopolimeros que segregan ellas mis-
mas, y que facilita su acantonamien-
to y dificulta su eliminacion y la ac-
tuacion del sistema inmunolégico,
esencialmente de los procesos de
fagocitosis. También se reduce el ac-
ceso de los antimicrobianos. Dentro
de las biopeliculas, parte de la
poblacion bacteriana estd en un es-
tado metabdlico poco activo, con ve-
locidades de crecimiento muy reduck
das, situacion que les hace menos
sensibles a los antibiéticos (situaciéon
de tolerancia fenotipica).

La formacién de biopeliculas por parte de
P aeruginosa se favorece con la formacion
de morfotipos mucosos y esta regulado
por sefales entre las bacterias (sefales de
quorum sensing). Asimismo, su desarrollo
esta facilitado por las condiciones de mi-
croaerofilia (bajo oxigeno) y el estrés me-
diambiental al que se ve sometida P
aeruginosa en los diferentes territorios del
arbol respiratorio que coloniza (esencial-
mente por las defensas inmunitarias y la
inflamacion).

4.3. Resistencia a los antimiaobianos.
Una segunda caracteristica que de-
fine a P aeruginosa en la FQ es la fa-
cilidad con la que adquiere resisten
cia a los antimicrobianos. Este hecho
es inherente al proceso de colo-
nizacion (lugar en el que se encuen-
tran P aeruginosa) y su persistencia
prolongada.

En general la resistencia a los antimicro-
bianos se produce por dos mecanismos: a)
adquisicion de genes de resistencia a partir
de otras bacterias y b) procesos de mu-

tacién. Este Ultimo es el que mas se ajusta
al modelo de P aeruginosa en la FQ de-
bido en parte a la ausencia en el pulmén
de otros microorganismos de los que pue-
da adquirir los mecanismos de resistencia,
y también del alto numero de bacterias
(ufc/ml) que colonizan la via aérea, que
proporcona el substrato cuantitativo para
desarrollar mutantes (proporcionales al
numero de células bacterianas). No debe-
mos olvidar que P aeruginosa persiste en
la mucosa respiratoria (sin invadir tejidos),
a la que no llegan bien muchos de los an-
timicrobianos administrados en la FQ por
via oral o intravenosa por lo que es relati-
vamente facil que se produzca la seleccién
de mutantes resistentes. Este proceso seria
menor con la administracién de antimicro-
bianos en aerosoles al alcanzarse concen-
traciones elevada en el lugar de la colo-
nizacion. Ademas, en los patdgenos que
se afslan en la FQ se producen fenomenos
de hipermutacion por los cuales las bacte-
rias tienen alterados los sistemas de
reparacién de los errores que se producen
durante la replicacion bacteriana. Con ello
el numero de mutantes es mas elevado (de
100 a 1000 veces) que en las bacterias sin
esta caracteristica, siendo mas facil la se-
leccion de mutantes resistentes aun cuan-
do la cantidad de bacterias no sea muy al-
ta (figura 2).

El por qué de la colonizacion por P aerugi-
nosa en el paciente con FQ sigue siendo
objeto de debate. Hasta hace unos afos se
relacionaba exclusivamente con la
ubicuidad de este patdgeno pero en la ac-
tualidad existen diversas teorias que
avalan la importancia del proceso inflama-



torio, la formacién de receptores celulares
especificos, la hipdtesis asociada a la alta
concentracion de sal y deshidratacion del
moco respiratorio en el fibrético quistico y
la alteracién de los sistemas de defensas
locales. Es probable que todas ellas con-
tribuyan al proceso final de colonizacién.

a) Inflamacién primaria e inmunidad
innata. Esta hipotesis establece que
la inflamacion en la via aérea del pa-
ciente con FQ estaria presente desde
los primeros meses de vida, incluso
antes de la colonizacién inicial por P
aeruginosa. Existen evidencias de dé-
ficit de IL-10, una citocina antiin-
flamatoria, en las secreciones respi-
ratorias en la FQ que daria lugar a
una inflamacion pulmonar severa.

b) Formacion de receptores celu-
lares especificos. Con la alteracién
tipica de los canales de cloro en la
FQ (canales CFTR), las organelas
celulares tendrian modificado el pH'y
se incrementarfa el numero de
moléculas asialo-GM1 (asialogan-
gliésido-1), un receptor especifico
para P aeruginosa y otras bacterias,
gue se situan en la superficie apical
de las células epiteliales de la via
aérea de estos pacientes. Esta
hipdtesis es controvertida, ya que es-
tas moléculas no serian receptores
para formas bacterianas mucoides,
sin pilli o sin flagelos, variantes ha-
bituales en la FQ. También se ha su-
gerido que el CFTR no alterado po-
dria servir como receptor bacteriano
en el proceso de internalizaciéon (pa-
so de la bacteria al interior de células
epiteliales), fagocitosis y eliminacién
de las bacterias del epitelio de la via

aérea. Las mutaciones en la FQ dis-
minuirian la unién bacteriana al
CFTR, lo que permitiria la libre multi-
plicaciéon de P aeruginosa.

c) Elevacion de la concentracion de
sal y alteracion de las defensinas.
La alta concentracion de sal en las
secreciones respiratorias del paciente
con FQ traeria como consecuencia la
inactivacion de los péptidos antimi-
crobianos naturales (defensinas) que
mantienen estéril en pulmoén normal,
favoreciéndose la colonizacién, mul-
tiplicacion y persistencia bacteriana.

d) Deshidratacion del moco respira-
torio. La alteracion del CFTR y la
concentracién de iones producen
una deshidratacion del moco respira-
torio y se dificulta su eliminacion. El
la FQ, al ser atrapadas las bacterias
por este moco viscoso, per-
manecerian en condiciones de mi-
croaerofilia o anaerobiosis, circuns-
tancia que favorece el cambio de
crecimiento de P aeruginosa de for-
mas no mucoides a mucoides, princi-
pal fenotipo en la FQ.

Todos estos hechos podrian estar interrela-
cionados ya que en el epitelio respiratorio
normal se produce un moco respiratorio
de baja viscosidad y volumen adecuado
para su eliminacion. En el tracto respirato-
rio en la FQ, la alteracion de iones facilita
una disminucién del transporte mucociliar,
la alteracién de las defensinas y la persis-
tencia de hipersecrecion de moco, aumen-
tando la altura de la capa mucosa. Esto
hecho generaria un excesivo consumo de
oxigeno por las células epiteliales y como
consecuencia un gradiente de hipoxia que
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favorece la formacion de alginato por
parte de P aeruginosa y el crecimiento en
microcolonias con posterior evolucién a
biopeliculas. De esta forma las bacterias
en la capa mucosa resistirian a las defen-
sas pulmonares del huésped, incluyendo
los neutréfilos, con lo que se produciria la
colonizacion-infeccion croénica.

P aeruginosa es un patégeno que destaca
entre el resto de las bacterias que colo-
nizan la via aérea del paciente con FQ.
Provoca un deterioro de la funcién pul-
monar por lo que es necesario establecer
medidas que eviten la colonizacién inicial y
faciliten su deteccién lo antes posible tras
la primocolonizacién, momento en el cual
la terapia antibidtica puede todavia er-
radicar P aeruginosa. La persistencia de
esta bacteria se asocia con su crecimiento
en biopeliculas, un desarrollo de resisten-
cia a los antimicrobianos y una evoluciéon
mas rapida de la enfermedad. El manejo
del paciente con FQ debe asegurar un
control sistematico de la colonizacién-in-
feccion crénica por P aeruginosa.
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Tabla 1. Etapas en la colonizacion-infeccion por Pseudomonas aeruginosa en el
paciente con fibrosis quistica

INFECCION - CULTIVO CLINICA ANTICUERPOS COMENTARIOS
COLONIZACION
Colonizacién inicial + colonias no
(1° cultivo) - - mucosas
sensibles a
antibidticos
Colonizacién -/+ - -/+ colonias
intermitente (intemitente) no-mucosas
y mucosas, en
Colonizacion + + + general
crénica sensibles a
antibidticos
Exacerbacion +++ +++ +++ colonias
mucosas
Yy no-mucosas
con

sensibilidad
reducida a los
antibiéticos

Figura 1. Diferencias de aspecto de colonias de Pseudomonas aeruginosa con
morfotipo rugoso y mucoso caracteristico en la fibrosis quistica

Produccién
. de alginato .
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Figura 2. Representaciéon esquematica de la seleccién de mutantes resistentes
durante el tratamiento antimicrobiano en la colonizacién-infeccion por
Pseudomonas aeruginosa en la fibrosis quistica: A) Ausencia de seleccion cuan-
do la cantidad de bacterias que colonizan la mucosa respiratoria es baja; B) Se-
leccién de subpoblaciones resistentes cuando el in6culo bacteriano es elevado;
C) Seleccion de subpoblaciones resistentes cuando la poblacion es hipemutado-
ra aun cuando el inéculo no es elevado.
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De acuerdo con los patrones microbiolégi-
cos de la colonizacién infeccion pulmonar
por Pseudomonas, hemos de diferenciar los
conceptos de colonizacién inicial con o sin
signos de infeccién, colonizacion esporadi-
ca o intermitente, y colonizacién crénica en
fase estable, o en fase de exacerbacion. La
monitorizaciéon del esputo juega un papel
muy importante para identificar el germen
para determinar sus sensibilidades antibioti-
cas y para establecer el patrén micro-
biolégico que presenta el enfermo. En los
ninos incapaces de expectorar, los cultivos
orofaringeos han demostrado alta especifi-
cidad para la P aeruginosa.

En la situacion de colonizacion crénica en
fase estable, el paciente presenta siempre
cultivos positivos, o, cuando durante un
periodo de 6 meses presenta por lo menos 3
cultivos positivos en muestras separadas en-
tre si mas de 1 mes. En esta fase suelen
aparecer colonias mucosas de Pseudomonas
a causa de la evolucién genética adaptativa
del germen frente a su medio ambiente. Es-
to conduce a la producciéon de una gran
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masa bacteriana resistente a multiples an-
tibidticos imposible de erradicar.

En esta fase el paciente puede hallarse en
situacion clinica estable, que como es l6gi-
co dicha “estabilidad” sera mas o menos
precaria en funcion del grado de su
afectacion pulmonar basal. En el curso de
esta colonizacion crénica estable, se pro-
ducen exacerbaciones mas o menos
graves, de causa mal conocida en la ma-
yoria de las ocasiones, en cuyo momento
se establece un cambio en la estrategia te-
rapéutica “basal” que recibia el paciente.

Es evidente que el tratamiento de la colo-
nizacion-infeccion por Pseudomonas va
destinado idealmente a la erradicacion, es
decir, la eliminacién del germen. Conside-
ramos que se ha conseguido la erradi-
cacién cuando durante un afno los cultivos
son negativos. Sin embargo, como ya se ha
comentado antes, en la situacién de colo-
nizaciéon cronica, la erradicacion de la
Pseudomonas es practicamente imposible.
Asi que nuestro objetivo en esta fase clini-
ca se dirige fundamentalmente a mantener
dicha estabilidad evitando exacerbaciones
y pérdida de funcién pulmonar, mediante



la disminucién de la carga bacteriana en
las secreciones bronquiales. Se introduce
asi el concepto de "aclaramiento bacte-
riano” con el que se indica una reduccién
en al menos 2 logaritmos en los recuentos
de P aeruginosa en los cultivos previos y
posteriores al tratamiento.

Los pulmones del recién nacido son his-
toldgicamente normales. Sin embargo, ya
en los primeros meses de la vida algunos
pacientes presentan colonizaciéon bacte-
riana endobronquial e inflamacion crénica.
En etapas adultas, la casi totalidad de los
mismos muestra colonizaciéon crénica por
P aeruginosa, que se asocia a un deterioro
progresivo e irreversible de la funcién pul-
monar, constituyendo esta, la causa mas
importante de morbilidad y mortalidad.

El tratamiento antibidtico dirigido contra
la P aeruginosa ha sido la piedra angular
para controlar la progresién de la enfer-
medad. En los ultimos 20 anos, el desa-
rrollo de antibioticos con accion especifica
frente a la P aeruginosa ha aumentado de
forma muy significativa, la supervivencia
de estos pacientes y se han publicado di-
Versos consensos internacionales.

En el afio 2005 se publicé el Consenso Es-
pafol sobre el tratamiento antimicrobiano
frente a la colonizacién pulmonar por P
aeruginosa con la participacién de la So-
ciedad Espafiola de Fibrosis Quistica, la So-
ciedad Espafola de Neumologia Pediatri-
ca, la Sociedad Espafola de Enfermedades
Infecciosas y Microbiologia Clinica, la So-
ciedad Espafola de Quimioterapia, y la So-
ciedad Espanola de Neumologia y Cirugia
Toracica.

Incluso en ausencia de exacerbaciones, la
inflamacion bronquial persistente secun-
daria a la colonizacién bacteriana crénica
sigue dafando progresivamente el arbol
bronquial al principio, y al propio parén-
guima pulmonar en estadios posteriores,
lo cual determina la necesidad de un
tratamiento de mantenimiento, Ilamado
también de supresion crénica, encaminado
a reducir esta respuesta inflamatoria.

Existe evidencia cientifica suficiente que
apoya el tratamiento crénico supresor en
la fase estable de la colonizacién crénica,
frente al tratamiento exclusivo de las exa-
cerbaciones, sin embargo, no existen tra-
bajos comparativos que nos digan cual es
la mejor estrategia a seguir.

No existe por consiguiente una opinion
unanime respecto a la estrategia terapéutica
gue se debe de utilizar como tratamiento de
mantenimiento en esta fase estable de la
enfermedad, aunque se han disefiado em-
piricamente dos modalidades, que parecen
enlentecer e incluso detener el dete-
rioro progresivo de la funcion pulmonar, y
en consecuencia, mejorar el pronéstico de la
enfemedad a largo plazo. En algunas
unidades se utilizan las denominadas pautas
p rogramadas de tratamiento antibidtico in-
travenoso (Tabla 1) cada 3-4 meses, incluso
asumiendo que la situacién clinica se halla
estabilizada. Cada ciclo de tratamiento dura
unos 14-21 dias y combina generalmente
un beta-lactdmico y un aminoglucésido. La
combinacién posiblemente mas utilizada es
la formada por ceftazidima a la dosis de 50-
70 mg/kg/8 horas 6 cefepima a 50 mg/kg/8
horas, asociada a tobramicina a 10
mag/kg/24 6 amikacina a 20-30 mg/kg/24
horas. Estos ciclos de tratamiento intra-
venoso los realiza el paciente cada vez con
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mayor frecuencia en su propio domicilio,
mejorandose asi su calidad de vida de ma-
nera muy significativa.

Otra modalidad de tratamiento de supre-
sién croénica, consiste en la terapia inhala-
toria antimicrobiana diaria, que se prolon-
ga a lo largo del tiempo al igual que la
colonizacién bacteriana. Aunque se han
utilizado otros farmacos, (Tabla 2) los dos
antibioticos generalmente recomendados
son la tobramicina y la colistina. Reciente-
mente se ha desarrollado una tobramicina
no fendlica que se administra a la dosis de
300 mgr/12 h, en ciclos intermitentes de
28 dias (ciclos on-off), que ha demostrado
mejorar la funcién pulmonar, disminuir el
numero de exacerbaciones, y condicionar
un aclaramiento bacteriano positivo.

La colistina administrada a la dosis de 1-3
millones de U/12 h, ha demostrado tam-
bién un efecto beneficioso en el curso evo-
lutivo de la enfermedad.

En los pacientes con afectacién pulmonar
de base moderadamente grave, puede
asociarse al tratamiento mantenido inhala-
do un ciclo de 3 a 4 semanas de
ciprofloxacino oral cada 3 6 4 meses. En
los pacientes con afectacién grave estos
ciclos se recomienda que se realicen con
antibioterapia intravenosa.

Los antibidticos se pueden administrar de
tres maneras distintas: inhalados, orales o
endovenosos. La via de eleccion depen-
derd fundamentalmente de la situacién
clinica del paciente, del microorganismo
aislado y del antibiograma, aunque hemos
de tener en cuenta que los pacientes con

FQ presentan una farmacocinética de los
antimicrobianos distinta de la que se apre-
cia en los individuos sanos, especialmente
para los farmacos hidrosolubles como los
aminoglucésidos y los betalactdmicos, que
generalmente en estos enfermos se dosifi-
can con un incremento de un 20-30% so-
bre la posologia habitual. En el caso de los
aminoglucésidos, las dosis que se re-
comiendan por via parenteral a fin de con-
seguir concentraciones eficaces en el es-
puto, pueden ser toxicas para el rifién o el
aparato auditivo. De ahi se derivan las
ventajas de la administracion inhalada de
los aminoglucosidos frente a la adminis-
tracién parenteral.

Administrar los antibiéticos nebulizados
ofrece ciertas ventajas sobre su adminis-
tracién parenteral puesto que se consigue
una concentracion mayor en la mucosa
bronquial y en el esputo, con unos niveles
séricos muy bajos que minimizan asi su
toxicidad sistémica. Existe experiencia clini-
ca con la tobramicina, la gentamicina, la
ceftazidima, la carbenicilina y la colistina.
Un metanalisis publicado ya en el afio
1996 revisa 5 ensayos clinicos randomiza-
dos y concluye que tras la administracion
de antibidticos inhalados los pacientes evi-
dencian una mejoria clinica sin la aparicién
de efectos adversos. Ramsey y col. publi-
can el trabajo mas importante con Tobra-
micina disefada especificamente para ad-
ministrarse por via inhalatoria, a la dosis de
300 mg dos veces al dia en ciclos intermi-
tentes de 28 dias, a 520 pacientes con FQ.
Los pacientes tratados presentaron un in-
cremento del FEV1 mayor del 10%, menor
numero de hospitalizaciones y una dismi-
nuciéon de la carga bacteriana de las secre-
ciones bronquiales sin presentar oto ni ne-
frotoxicidad. En un minimo porcentaje se



detect6 tinnitus (3%) y alteracion de la voz
(13%) de forma transitoria. Con el régimen
de administracion intermitente la aparicion
de resistencias bacterianas han sido
menores que las observadas con otras to-
bramicinas. Existe también una amplia y
prolongada experiencia con la colistina in-
halada con resultados similares a los
aminoglucoésidos. Utilizando colistina, la P
aeruginosa desarrolla resistencia al men-
cionado antibiético muy rara vez, a dife-
rencia de lo que sucede con los
aminoglucésidos.

Los antibidticos inhalados se deben ad-
ministrar en el menor tiempo posible, con
compresores de alto flujo, de  6-8 I/min,
y un nebulizador tipo jet que produce la
mayoria de las particulas entre 3y 5 um de
didmetro, o mejor aun, con nebulizadores
que dispensen la medicacién solo en la
fase inspiratoria para aprovechar mejor la
dosis administrada y disminuir la contami-
nacion ambiental. Recientemente se ha
publicado un estudio con la adminis-
tracion de antibidticos en polvo seco con
resultados alentadores aunque es preciso
esperar estudios multicéntricos a largo
plazo para su recomendacion .

El mayor efecto adverso de los antibiéticos
inhalados es el broncoespasmo, desenca-
denado por la presencia de sustancias adi-
tivas como sulfitos y fenoles, por la osmo-
laridad de la solucién, y por el propio
medicamento. Por esto se recomienda uti-
lizar broncodilatadores previos a su in-
halacién, o emplear antibiéticos con solu-
ciones libres de aditivos (TOBI) o con
soluciones isoosmolares (colistina). A pesar
de que no hay evidencia de toxicidad a
nivel renal ni auditiva, es recomendable
contrdar la funcion renal y hacer una au-

diometria anual en aquellos pacientes que
reciban un tratamiento prolongado. No
hay estudios que demuestren la eficacia de
la administracion de antibioticos inhalados
de forma exclusiva en las exacerbaciones
respiratorias por Paeruginosa.

- Ramsey BW, Pepe MS, Quan JM, Otto KL,
Montgomery AB, Williams-Warren J et al.
Intermittent administration of inhaled to-
bramycin in patients with cystic fibrosis.
Cystic fibrosis of inhaled tobramycin study
group. N Engl J Med 1999;340:23-30

- Hodson ME, Gallagher CG, Govan JR. A
randomised clinical trial of nebulised to-
bramycin or colistin in cystic fibrosis. Eur
Respir J 2002;20:658-64.

- Gartner 'S, Moreno A, Cobos N.
Tratamiento de la enfermedad respiratoria
en la fibrosis quistica En: Cobos N, Perez-
Yarza EG, editors. Tratado de neumologia
pediatrica. Madrid. Ergon; 2003 p. 717-30

- Gibson RL, Emerson J, McNamara S, Burns
JL, Rosenfeld M, Yunker A. et al. Signifi-
cant microbiological effect of inhaled to-
bramycin in young children with cystic fi-
brosis. Am J Respir Crit Care Med 2003;
167:841-9

- Canton R, Cobos N, de Gracia J, Baquero
F, Honorato J, Gartner Sy col. Tratamiento
antimicrobiano frente a la colonizacion
pulmonar por Pseudomonas aeruginosa
en el paciente con fibrosis quistica. Arch
Bronconeumol 2005;41 Supl 1:1-25
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Tabla 1. Antibiéticos con actividad frente a P. Aeruginosa utilizados en pacientes
con Fibrosis Quistica por via intravenosa

Antimicrobiano

Penicilinas

Cefalosporinas

Otros Beta-lactamicos

Aminoglucésidos

Quinolonas

Otros

Ticarcilina

Piperacilina
Piperac./Tazobactam
Ticarcilina/Ac.Clavulanico

Ceftazidima
Cefepima

Aztreonam
Imipenem
Meropenem

Gentamicina
Tobramicina
Amicacina

Ciprofloxacino
Levofloxaxino

Colistina

Nifos

100 mg/kg/6 h
19/12 h

100 mg/kg/6 h
100 mg/kg/6 h

50-70 mg/kg/8 h
50 mg/kg/8 h

50 mg/kg/8 h
15-25 mg/kg/6 h
20-40 mg/kg/8 h

15 mg/kg/24 h
10 mg/kg/24 h
20 mg/kg/24 h

15-20 mg/kg/12 h

20.000 U/kg/8 h

Adultos

3g/6h
19/12h
3g/6 h
3g/6 h

2g/8h
29/8h

29/8 h
19/8h
29/8h

240 mg/24 h
240 mg/24 h
19/24h

400 mg/12 h
750 mg/24 h

2 mill U/8 h

Tabla 2. Antibiéticos con actividad frente a P. Aeruginosa utilizados en pacientes
con Fibrosis Quistica por via inhalatoria

Antimicrobiano

Penicilinas
Cefalosporinas
Otros beta-lactamicos

Aminoglucésidos

Otros

Ticarcilina
Ceftazidima
Aztreonam
Gentamicina
Tobramicina

Amicacina

Colistina

Nifnos

19/12 h

0,5-1 g/12 h
0,5-1g/12 h

80 mg/12 h
80 — 300 mg/12 h
100 mg/12 h

1-3-mill U/12 h

Adultos
19/12h
0.5-1g/12 h
19/12h
80 mg/12 h
300 mg/12 h
100 mg/12 h

1-3 mill U/12 h
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¢Qué es una exacerbacion respiratoria?

Todos los enfermos de fibrosis quistica y
sus familiares deben ser conscientes de
que, con mayor o menor frecuencia, pre-
sentaran infecciones respiratorias mas o
menos graves que deberan ser detectadas
muy precozmente y tratadas mas o menos
agresivamente segun el cuadro sea leve,
moderado o grave.

Ta, enfermo de fibrosis quistica, y los
padres en caso de los nifos pequefos,
debes conocer los sintomas y signos que
te hagan pensar en que estas iniciando
una infeccién respiratoria también deno-
minada exacerbaciéon respiratoria. Es
bueno que conozcas que el diagnéstico y
tratamiento precoces van a evitar un dete-
rioro de tus pulmones y de esta forma lle-
varas una vida mucho mejor.

Debes tener presente que cuando ob-
serves un aumento de la tos habitual, o
tus secreciones cambien de ser transpa-

rentes o blanquecinas a color amarillo o
verde o se hagan mas espesas de lo habi-
tual en ti o en mayor cantidad, puedes es-
tar al comienzo de una exacerbacién respi-
ratoria. Si tu fatiga se incrementa, o
aparece si no existia previamente, o respi-
ras mas rapido de lo normal o tienes fiebre
es bueno que acudas a la unidad FQ que
te controle para ser evaluado e iniciar
tratamiento si se considera necesario.
También son signos de exacerbacion respi-
ratoria la mala tolerancia al ejercicio, pér-
dida de apetito o disminucién de peso.

¢Qué he de hacer ante la sospecha de
una infeccion respiratoria?

Evidentemente, el primer paso es ponerte
en contacto telefonico con la enfermera
especialista de la Unidad FQ y ella te indi-
cara lo que debes hacer. Cuando llegues a
la Unidad FQ te haran un interrogatorio
detallado, una exploracion completa y los
estudios complementarios que se consi-
deren pertinentes para confirmar el diag-
nostico de exacerbacion respiratoria e ini-
ciar el tratamiento necesario.
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Tras el diagnéstico de la exacerbacion res-
piratoria tu médico valorara la gravedad de
la misma con el fin de decidir el tratamien-
to que va a realizar. También tendra en
cuenta el tipo de bacterias que colo-
nizan habitualmente tus bronquios o tu
edad o la gravedad de tu enfermedad en
fase estable.

¢Cudl es el tratamiento que debo
seguir?

Si tienes una infeccion leve recibiras un
antibiético por via oral y si es grave en
muchas ocasiones se precisa del ingreso
hospitalario para tratamiento antibidtico
intravenoso con el fin de prevenir la pro-
gresion de la enfermedad pulmonar.

El tipo de antibidtico utilizado va a depen-
der, como ya hemos comentado, del ger-
men habitual o actual de tus bronquios,
de tu edad o del grado de afectacién de
tus pulmones.

La duracién del tratamiento antibidtico
serd de 2 semanas habitualmente, aunque
en casos de escasa respuesta se puede
prolongar una semana mas. El motivo de
no prolongar excesivamente el tratamien-
to es evitar el aumento de resistencias de
las bacterias que colonizan tus bronquios.

A veces los cambios de antibi6ticos
pueden ser decididos por tu médico o
puede ser necesaria la realizacién o repeti
cion de pruebas como cultivos de secre-
ciones o esputo, o un estudio de funcion
pulmonar o una radiografia de torax que
mejore el diagnoéstico o permitan cambiar
decisiones previas segun resultados de
dichas pruebas. Esto no debe desconcer-
tarte pues es habitual que ocurra asi.

El precisar de tratamiento intravenoso no im-
plica que tengas que estar en el hospital las
2-3 0 4 semanas de tratamiento ya que exis-
te, si cumples con unos determinados crite-
rios que seran especificados mas adelante, la
posibilidad de tratamiento domiciliario que
va a mejorar en gran manera tu calidad de
vida ya que te puede permitir seguir con tus
estudios, trabajo o vida familiar.

En algunos casos son necesarios
tratamientos con otros medicamentos no
antibiéticos con el fin de mejorar la obs-
truccion de tus bronquios o la inflamacién
de los mismos.

Ademas de estos tratamientos, es impera-
tivo que aumentes el nimero de sesiones
de fisioterapia respiratoria y mantengas,
en lo posible, y segun los consejos de tu
médico un ritmo de ejercicio acorde con tu
afectacién pulmonar.

La alimentacion durante esta etapa en la que
el apetito se pierde en gran manera va a ser
de vital importancia y tendras que “hacer de
tripas corazén” e intentar mantener tu peso,
ya que la pérdida de peso esta intimamente
relacionada con el descenso de tu funcion
pulmonar que es una cuestion que no se
debe permitir ya que la lucha méas importante
que tienes que llevar a lo largo del camino de
tu enfermedad es evitar el deterioro demasia-
do prematuro de tu funcion respiratoria que
va a ser, en esencia, la que te produzca prob-
lemas el dia de mafiana. No debes dejar de
tomar las enzimas, vitaminas y suplementos
recomendados por tu médico.

Por supuesto que se debe evitar tanto el
tabaquismo activo como pasivo como nor-
ma general y no sélo durante la exacer-
bacién respiratoria.



En casos especiales puedes necesitar oxi-
geno que sera retirado lo antes posible
para darte de alta del hospital. Asi mismo
el contacto con los trabajadores sociales y
psicélogos puede ser necesario para eva-
luar la influencia de los aspectos psicoso-
ciales sobre tu enfermedad y poner en
marcha las acciones necesarias en este
campo para disminuir en lo posible los
problemas emocionales. El seguimiento
por el grupo multidisciplinar serd por lo
tanto de vital importancia y la discusion de
tu problematica por este grupo mejorara
claramente las diferentes intervenciones
diagndsticas y terapéuticas.

1. Goss CH, Burns JL. Exacerbations in cystic
fibrosis. 1: Epidemiology and pathogene-
sis. Thorax 2007;62:360-7.

2. Exacerbations in cystic fibrosis. 2: Preven-
tion and treatment. Thorax. (In press).

3. Smyth A. Update on treatment of pul-
monary exacerbations in cystic fibrosis.
Curr Opin Pulm Med 2006;12:440-4.

4. Block JK, Vandemheen KL, Tullis E, Fer-
gusson D, Doucette S, Haase D, Ber-
thiaume Y, Brown N, Wilcox P, Bye P, Bell
S, Noseworthy M, Pedder L, Freitag A, Pa-
terson N, Aaron SD. Predictors of pul-
monary exacerbations in patients with cys-
tic fibrosis infected with multi-resistant
bacteria. Thorax 2006;61:969-74.

5. Nazer D, Abdulhamid I, Thomas R, Pendle-
ton S. Home versus hospital intravenous an-
tibiotic therapy for acute pulmonary exace-
rbations in children with cystic fibrosis. Pe-
diatr Pulmonol 2006;41:744-9.

6. Ferkol T, Rosenfeld M, Milla CE. Cystic fi-
brosis pulmonary exacerbations. J Pediatr
2006;148:259-64.
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outcomes. Physiother Theory Pract
2005;21:103-11.

8. Rabin HR, Butler SM, Wohl ME, Geller DE,
Colin AA, Schidlow DV, Johnson CA, Kon-
stan MW, Regelmann WE; Epidemiologic
Study of Cystic Fibrosis. Pulmonary exacer-
bations in cystic fibrosis. Pediatr Pulmonol
2004;37:400-6.

9. Rosenfeld M, Emerson J, Williams-Warmen
J, Pepe M, Smith A, Montgomery AB,
Ramsey B. Defining a pulmonary exacer-
bation in cystic fibrosis. J Pediatr
2001;139:359-65.

10. Dakin C, Henry RL, Field P, Morton J.
Defining an exacerbation of pulmonary
disease in cystic fibrosis. Pediatr Pulmonol
2001;31:436-42.

La antibioterapia intravenosa domiciliaria
es uno de los motivos, entre otros, por los
gue la calidad de vida de los enfermos con
fibrosis quistica ha mejorado en los ulti-
mos 20 afos; es considerada segura, efec-
tiva y potencialmente menos cara que la
que se hace en el hospital y deberia ser
una opciéon para la mayoria; sin embargo,
no siempre se puede realizar, por lo que es
necesario una seleccién de los pacientes.




36

Seleccion de pacientes

Se consideran candidatos, aquellos enfer-
mos que necesiten antibioterapia intra-
venosa, que estén de acuerdo, o sus
padres si son menores de edad, en llevarla
a cabo en su domicilio y que cumplan con
los siguientes requisitos:

1. La exacerbacién respiratoria es de
leve a moderada.

2. No hay antecedentes de alergia a los
antibioticos que se van a utilizar.

3. Si se consigue canalizar una via
venosa periférica o el enfermo tiene
un portal intravenoso que se le im-
planté quirdrgicamente con anterior-
idad. El portal intravenoso es muy
util en el caso de ser dificil acceder a
una via venosa periférica o si es
necesario administrar otras terapias
intravenosas, como la alimentacion
parenteral.

4.  El domicilio del enfermo retine unas
condiciones minimas de higiene,
tener un frigorifico para el almace-
namiento de los antibidticos, facili-
dades para el transporte, electrici-
dad, agua corriente y un servicio de
urgencia cercano.

Educacion del paciente y la familia

Una vez que el enfermo cumple los requi-
sitos para ser candidato para antibiote-
rapia intravenosa domiciliaria, comienza la
enseflanza cuidadosa y con paciencia por
parte del personal médico y enfermeria de
la Unidad de FQ de cada uno de los pasos
a realizar. Se instruye tanto al propio en-
fermo como a la persona que se vaya a en-
cargar de ayudarle, preferiblemente la
madre, el padre o ambos, sobre la

preparacion del antibidtico en la bomba
de infusion si ese es el caso y el manejo de
la via venosa.

Pasos que se deben seguir

1. Explicacién del tratamiento a rea-
lizar: el porqué de la antibioterapia y
resultados a conseguir; nombre, do-
sis y frecuencia de los antibioticos; y
se resaltard la importancia de
cumplir el horario de perfusién
planeado.

2. Higiene: lavado de manos antes de
manipular los antibidticos y la via
venosa, y limpieza de la superficie
sobre la que se vaya a realizar (pafio
limpio o estéril).

3. Preparacién de la solucién con el an-
tibidtico: lo mas practico es utilizar
bombas de perfusion tipo elas-
toémero. En general estas bombas
consisten en un recipiente de plastico
transparente en cuyo interior hay un
globo desinflado en donde se intro-
duce la solucién del antibiético y que
al darle salida, se va deshinchando en
un tiempo bastante exacto. Unas
bombas permiten el paso de 100
mililitros de solucién antibiética en
30 minutos y otras 250 mililitros de
solucién en 60 minutos. La elecciéon
de estas bombas es por su fiabilidad
en el tiempo de perfusion predicho,
porque son sencillas de manipular y
son desechables. La utilizacion de
uno u otro de los tipos antes men-
cionados depende de la cantidad de
antibiotico a diluir para, de esta for-
ma, obtener una solucién que sea lo
menos agresiva posible para las pare-
des de la vena. Se preparan las bom-
bas necesarias para el dia, se almace-



nan en el frigorifico y se sacan 1 a 2
horas antes de la perfusién para que
adquieran la temperatura ambiente.
Una opcion es que la Farmacia del
hospital prepare las bombas con la
soluciéon con el antibidtico y se las
entregue al paciente, sin embargo la
opcién de que sea el enfermo y su fa-
milia los que lleven a cabo este pro-
ceso es factible porque es facil vy,
ademads, crea un sentimiento de
triunfo sobre la infeccion.
Canalizacién y cuidados de una via
periférica: la enfermera/o canaliza
una vena, preferiblemente, en la
cara interna del antebrazo utilizando
un catéter periférico de calibre 22G.
Se adapta una llave de tres vias a la
boca del catéter para evitar al maxi-
mo su movilizacion en el interior de
la vena cuando se manipula. Se deja
una pequefa cantidad de heparina
(1 ml de Fibrilin®, heparina de baja
densidad) o simplemente suero sali-
no fisiolégico en el interior del
catéter, para evitar la coagulacion de
la sangre en su interior durante el
tiempo que no se utiliza y se cierra
con un tapén Luer-Loot®.
Comprobacién de que la leccion ha
sido aprendida: el familiar o la per-
sona que ayuda al enfermo debe de
realizar personalmente todo el pro-
ceso de la preparacioén de la solucién
a perfundir y la técnica de perfusion
supervisada por la enfermera/o. Si el
resultado del aprendizaje no es satis-
factorio, se volvera a repetir la expli-
cacion de todo el proceso y si no se
consigue mejorar, se retirara la indi-
caciéon de tratamiento en domicilio y
se decidira llevar a cabo dicho
tratamiento en el hospital.

6.

Explicacién de los problemas mas co-
munes con la via venosa periférica y
aconsejar la consulta telefonica ante
las dudas que surjan. Se recordaran
los cuidados del portal venoso, si es
ese el caso, que se supone ya apren-
didos y que se explicaron amplia-
mente por el equipo que lo implanté.
Es posible una reaccién alérgica a un
antibiotico aunque ese antibiético se
haya usado anteriormente sin pro-
blemas, por tanto es aconsejable ob-
servar al paciente durante las
primeras dosis e instruir al enfermo
sobre el uso de un kit de anafilaxia
(adrenalina en jeringa precargada
Adreject®).

Controles

La eficacia del tratamiento la evalta
el médico con la evolucién clinica
gue experimente el enfermo a lo
largo del tratamiento, con el cambio
de la funcion pulmonar semanal y de
los leucocitos, que estan aumenta-
dos en sangre por la infeccién, antes
y al final del tratamiento.

Se estudian los posibles efectos ad-
versos: toxicidad renal, toxicidad oti-
ca y toxicidad hepética.

Para tratar la infecciéon por Pseudo-
monas aeruginosa se utilizan al
menos dos antibidticos por via intra-
venosa, uno de ellos es de la familia
de los aminoglucésidos, general-
mente tobramicina. Con el fin de que
el tratamiento sea eficaz y con mini-
ma toxicidad, se determinan des-
pués de la tercera dosis y semanal-
mente los niveles de aminoglucosi-
dos en la sangre para saber si es
necesario aumentar o disminuir la
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dosis. Ultimamente la tobramicina se
suele administrar una sola vez al dia
porque de esta forma es menos toxi-
ca, igual de eficaz y menos gravosa
que la dosis repartida tres veces al
dia. Sin embargo la segunda familia
de antibiéticos que se manejan por
via intravenosa, los betalactamicos
como la ceftazidima, es conveniente
que se administre la dosis del dia en
varias veces, generalmente cada 8
horas.

4.  Via abierta telefénica en ambas di-
recciones Unidad de FQ-paciente.

Epilogo

Como antes se mencionaba, la explicacion
paso a paso de todo el proceso de la an-
tibioterapia intravenosa y la oportunidad,
por parte del enfermo y su familia, de ha-
cer las preguntas que consideren oportu-
nas y expresar sus temores, hacen que esta
terapia sea facil en el domicilio del pa-
ciente. Sin embargo, cuando la repeticién
hace desaparecer los miedos a no saberlo
[levar a cabo, la indicacion de un nuevo
tratamiento supone una tarea importante
para la rutina diaria y, en ocasiones, el in-
greso hospitalario puede suponer una lib-
eracion, y por lo tanto una opcion a ofre-
cer por el médico y a escoger por el
enfermo/familia.

Dapena FJ, editor. Fibrosis quistica. Aten-
cion integral, manejo clinico y puesta al
dia. Salobrena (Granada); editorial Alhulia,
s.l., plaza de Rafael Alberti, 1; 18680 Salo-
b refia (Granada).

Hill CM, editor. Practical Guidelines for
Cystic Fibrosis Care. Londres: Churchill Liv-
ingston; 1998.

Cystic Fibrosis Foudation. Clinical Practice
Guidelines for Cystic Fibrosis 1997. Cystic
Fibrais Foundation. 6931 Arlington Road.
Bethesda, Maryland 20814.
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En el paciente con Fibrosis Quistica (FQ), la
infeccion respiratoria por Burkholderia
cepacia, bacilo aerobio gram negativo,
tiene una prevalencia mucho menor que la
producida por otros gérmenes. Sin embar-
go, las caracteristicas especiales de este
bacilo (mayor transmisibilidad y virulencia
y marcada resistencia a los antibioticos)
obligan a realizar especial hincapié en sus
caracteristicas microbiolégicas y epidemio-
l6gicas, asi como en el tratamiento de la
infeccion y en las medidas preventivas.

Historia. En 1950, Burkholder describe el
bacilo Pseudomonas cepacia como cau-
sante de la podredumbre de las cebollas.
El nombre de cepacia hace referacia a es-
ta caracteristica, ya que “cepa” es el tér-
mino latino para denominar a la cebolla.
En un principio se consideré un patégeno
para las plantas, inocuo para el ser hu-
mano, siendo su habitat natural la tierra
himeda que rodea a las raices de las plan-
tas y los sedimentos de rios y lagos.

Posteriomente se describen, en pacientes
inmunocomprometidos, brotes epidémicos
hospitalarios y se aisl6 Pseudomonas cepa-
cia en soluciones de dextrosa y desinfec-

tantes, asi como en soluciones para nebu-
lizacion.

A finales de la década de los 70 se publi-
can los primeros casos de infeccion en pa-
cientes con FQ de EE.UU. y Canada, cons-
tatdndose un aumento de la prevalencia
en los afos posteriores y su transmisibili-
dad entre pacientes, tanto en el medio
hospitalario como fuera de él.

En 1995 se cambia su denominacion,
pasando a formar parte del género Burk-
holderia.

Su transmisibilidad, asi como su impor-
tante repercusion en la evolucion clinica de
algunos de los pacientes infectados, impul-
s6 la realizacién de estudios microbio-
l6gicos y epidemiolégicos que han llevado
a la conclusion de que no se trata de una
sola bacteria, sino de un grupo de bacte-
rias con caracteristicas fenotipicas simi-
lares, pero con genotipos diferentes, al
gue se denomina “complejo Bulkholderia
cepacia” (BC). Se han producido grandes
avances en cuanto a la taxonomia de este
grupo de bacterias, reconociéndose ac-
tualmente hasta 9 especies genémicas de-
nominadas “genomovars” en la literatura
anglosajona.
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Todas ellas han sido aisladas de pacientes
con FQ pero la mayoria de los aislamientos
pertenecen a los genomavares Il y lll. Por
lo general, el impacto negativo sobre la
salud del paciente y la transmisibilidad son
mayores en el caso de infecciéon por el
genomavar lll. Se han descrito pacientes
en que éste sustituyd a la colonizacion
previa por genomavar Il.

Tabla I.
EL COMPLEJO BURKHLODERIA CEPACIA

ESPECIES DENOMINACION
Genomavar | B. cepacia
Genomavar I B. multivorans
Genomavar llI B. cenocepacia
Genomavar IV B. stabilis
Genomavar V B. vietnamiensis
Genomavar VI B. dolosa
Genomavar VII B. ambifaria
Genomavar VI B. anthina
Genomavar X B. pymocinia

Microbiologia. Las bacterias pertenecientes
a este grupo son dificiles de cultivar e iden-
tificar, recomendandose la utilizacion de
medios de cultivo selectivos que tienen una
buena sensibilidad, pero dado que su es-
pecificidad no alcanza el 100%, el creci-
miento en estos medios debe de ser con-
siderado como un test inicial, siendo nece-
sario realizar a continuaciéon un proceso de
identificacion que puede llevarse a cabo
con métodos comercializados complemen-
tados con métodos bioquimicos conven-
cionales. Dado que asi tampoco se alcanza
una sensibilidad y especificidad del 100%,
lo ideal seria aplicar técnicas de PCR a las
muestras respiratorias, lo que permitiria
obtener resultados rapidos y mas especifi-

cos e incluso detectar la presencia de BC
en casos en los que el cultivo haya sido
negativo.

La trascendencia de todo ello es enorme
para poder establecer medidas preventivas
adecuadas ya que, al tratarse de una bacte-
ria transmisible y potencialmente muy viru-
lenta, los erro res en su identificacion supon-
drian un riesgo para los pacientes de FQ.

Virulencia y transmisibilidad. Todas las
especies del complejo BC han sido aisladas
en pacientes de FQ, pero algunas cepas
tienen mas habilidad para colonizar a los
pacientes y transmitirse entre ellos.

En cuanto a la virulencia, no siempre para-
lela a la transmisibilidad, se sabe que las
cepas mas peligrosas pertenecen al geno-
mavar Ill, pero se han descrito casos de
bacteriemia por genomavares |, I, Vy VI.

Los factores que determinan que BC sea
mas virulenta que otros gérmenes mas
caracteristicos de FQ son los siguientes:

o Poseen resistencia intrinseca a la
mayoria de los antibiéticos, mediada
por una combinacion de las carac-
teristicas especificadas en la tabla Il.

o Tienen mayor capacidad de adheren-
cia al epitelio respiratorio y a las
mucinas.

. Provocan mayor respuesta inflamato-
ria por parte del huésped que la pro-
ducida por Pseudomonas aerugi-
nosa.

o Eluden la fagocitosis por los neutré-
filos.

. Son capaces de sobrevivir dentro de
las células del epitelio respiratorio
del paciente de FQ.



. Se ha descrito un déficit de sintetasa
inducible del oxido nitrico en el
epitelio respiratorio del paciente con
FQ, lo que le haria més susceptible a
BC, ya que dicho 6xido es un impor-
tante mediador en la defensa pul-
monar contra BC.

Tabla Il.
FACTORES QUE DETERMINAN LA
RESISTENCIA A ANTIBIOTICOS DE BC

FACTORES RESISTENCIA
ANTIBIOTICA

Impermeabilidad Aminoglicésidos

de la pared bacteriana

Alteracion de las Penicilinas

proteinas de membrana
a través de las cuales
penetra el antibidtico

Expresion de enzimas Betalactamicos

inactivadoras

Cloranfenicol,
Quinolonas y
Trimetoprima

Hiperexpresién de sistemas
de expulsion activa del
antibiético hacia el exterior
de la bacteria

Repercusién clinica de la infeccién por
bacterias del complejo BC. Desde un
principio se observaron grandes diferen-
cias clinicas entre los pacientes infectados
por BC: mientras que algunos mostraban
un deterioro respiratorio acelerado, en
otros no parecia tener esta influencia. Se
especuld con la idea de que la colo-
nizacion por BC era simplemente un mar-
cador de la gravedad de la afectacion res-
piratoria del paciente, mas que la causa de

una progresiéon mas acelerada de la mis-
ma. Hoy en dia estd demostrado que la
adquisicion de BC provoca en algunos pa-
cientes un empeoramiento de su funcion
respiratoria y de su estado nutritivo, fac-
tores ambos que determinan la super-
vivencia del paciente.

Ademas, en un 20 a 30% de los pacientes
se ha descrito la apariciéon de una neu-
monia necrotizante, febril, generalmente
con bacteriemia, que provoca insuficiencia
respiratoria rapidamente progresiva y falle-
cimiento del paciente en semanas o dias;
este cuadro se denomina sindrome de
cepacia.

Prevalencia de la infeccién por BC. En
EE.UU., segun los datos del Registro Ame-
ricano de FQ de 1999, la prevalencia fue
del 3,3%, con un rango que oscil6 entre el
0y el 13,6% entre los distintos centros de
FQ (en el 25% de los mismos no hubo
ningun aislamiento de BC). En Canada fue
mas elevada (15%). El Registro Europeo
de 1998 (que incluye a Bélgica, Dinamar-
ca, Francia, Alemania, Irlanda, Holanda,
Suecia y Reino Unido) arroja una prevalen-
cia del 4,1%.

En Espafia no tenemos datos a nivel na-
cional pero cabe afirmar que seria seme-
jante a la del resto de Europa.

Por otra parte, el 50% de los aislamientos
positivos en EE.UU. corresponden a B.
cenocepacia y el 38% a Burkholderia mul-
tivorans, mientras que en Canada, los por-
centajes fueron del 80% y del 10% res-
pectivamente.

Epidemiologia. Desde que se publicaron
los primeros casos de infeccién por BC en
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FQ, se sospechdé que el principal modo de
adquisicion era la transmision paciente-pa-
ciente, tanto en el medio hospitalario como
fuera de él. Algunos lo pusieron en duda,
pero la disminucién de la prevalencia en los
centros que establecieron rigurosas medi-
das de separacion de los pacientes infecta-
dos y, posteriormente, la demostracién de
gue en cada centro los infectados eran por-
tadores de la misma cepa, confirmé que la
transmisién entre pacientes era el principal
modo de adquisicién.

Se ha estudiado la persistencia de BC en el
medio ambiente, demostrandose que per-
manece viable 24h si estd contenida en pe-
guefas gotas de esputo depositadas sobre
una superficie, y hasta dias o semanas sf se
impide su desecacion. Puede permanecer
suspendida en el aire hasta 45 minutos.

El contacto indirecto entre 2 pacientes FQ
a través de otras personas (personal médi-
co, parientes, etc.), no supone un peligro
de contagio si se siguen las medidas
higiénicas recomendadas.

Aungue es extremadamente raro que una
persona sana se infecte por BC, se ha pu-
blicado el caso de una madre que desarro-
[l6 bronquiectasias tras adquirir la infec-
cién de su hijo con FQ colonizado por BC.

En el medio hospitalario se han producido
casos de transmision de BC de paciente FQ
a paciente inmunocomprometido y vice-
versa, por lo que todo paciente BC positi-
vo, debe ser aislado del resto.

Medidas preventivas. La resistencia de
BC a la mayoria de los antibidticos hace
gue el tratamiento de la infeccién estable-
cida sea sumamente dificil por lo que la

mejor estrategia serd establecer medidas
preventivas. El primer paso para ello sera
identificar correctamente a los pacientes
infectados en cada unidad de FQ, lo que
requiere contar con un laboratorio de mi-
crobiologia que utilice los medios de culti-
vo e identificacion recomendados, asi co-
mo llevar a cabo frecuentes cultivos de
esputo.

En segundo lugar hay que establecer en el
medio hospitalario una separacién estricta
entre los pacientes no colonizados y los
colonizados por BC, asi como entre estos
ultimos entre si, ya que se han publicado
casos de pacientes colonizados que
adquirieron cepas mas virulentas.

En los centros de FQ en los que exista una
gran prevalencia de BC, lo cual dificultaria
la separacion de los pacientes, podrian
agruparse por cepas.

Deben de recomendarse y aplicarse unas
medidas higiénicas estrictas (Tabla Ill).

Tabla Ill.
MEDIDAS HIGIENICAS PARA
EL PACIENTE

o Cubrirse la boca y la nariz al toser o
estornudar.

. Lavarse las manos frecuentemente y
secarlas después.

o En los aseos publicos, evitar el jabon
en pastilla, utilizando en su lugar dis-
pensadores de jabdn liquido y toallas
de papel o secador por aire.

. Tapar siempre los envases que con-
tengan esputo.

o Tirar a la papelera los pafuelos de
papel inmediatamente después de
usarlos



o No compartir los equipos de
aerosoles o de fisioterapia con otros
pacientes.

. No usar los vasos o cubiertos de otro
paciente.

. No beber de los mismos envases.

. No saludarse estrechdndose las
manos o besandose.

. No compartir el mismo dormitorio, ni
visitar el dormitorio de otro paciente.

Por otra parte, y dado que la adquisicién
de infeccién puede ocurrir a través de con-
tactos extrahospitalarios entre los pa-
cientes, debemos de recomendarles enca-
recidamente que eviten dichos contactos
aunque esto pueda resultar duro para los
pacientes y sus familias. En la tabla IV se
especifican algunas de las actividades que
conllevan mayor riesgo de transmision de
la infeccion:

Tabla IV.

ACTIVIDADES SOCIALES EN LAS QUE
EL RIESGO DE INFECCION ENTRE PA-
CIENTES FQ ES ELEVADO

o Reuniones en lugares cerrados.

o Compartir trayectos en coche, ascen-
sor, etc.

o Saludarse con un apretén de manos
0 un beso.

o Compartir el dormitorio.

Relaciones intimas.

. Practicar actividades que puedan
provocar tos en compafnia de otros
pacientes de FQ.

o Compartir utensilios de comer o be-
ber.

o Compartir juguetes.

Como regla general, los contactos seran
tanto mas peligrosos cuanto mas estre-

chos, prolongados o frecuentes sean, sien-
do de menor riesgo los que tienen lugar al
airelibre.

En cuanto a los aislamientos positivos con
caracter transitorio o intermitente, con-
viene recordar que puede haber casos fal-
samente negativos, por lo que se re-
comienda considerar BC negativo sélo al
paciente con al menos 3 cultivos negativos
durante 1 afo.

Tratamiento. Desde el principio de la in-
feccion por BC, hay que prestar especial
atencion a la nutricién, incluso practican-
do precozmente una gastrostomia si se
observa pérdida de peso. En cuanto al
tratamiento antibiético, dada la men-
cionada resistencia de esta bacteria, se de-
bera ser agresivo desde el principio, aso-
ciando varios antibiéticos bactericidas. En
este sentido, es importante que el clinico
esté familiarizado con los conceptos de
multirresistencia, adicién, sinergia y anta-
gonismo.

Se denomina multirresistencia a la re-
sistencia a todos los antibidticos de al
menos 2 de los 3 siguientes grupos:
aminoglicésidos, betalactamicos y fluoro-
quinolonas.

Se habla de adicién cuando se suman los
efectos bactericidas de 2 o mas antibioti-
cos, sin disminucion de sus concentra-
ciones bactericidas individuales.

Se dice que existe sinergia entre 2 0 mas
antibiodticos bactericidas, cuando con su
combinacién se consigue una mejora de la
capacidad bactericida de cada antibiético
por separado.
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El antagonismo es un fenémeno que con-
siste en la pérdida de la capacidad bacteri-
cida de un antibiotico al afiadir otro.

En conclusién, y por lo que respecta al
tratamiento de bacterias multirresistentes,
la eleccién del tratamiento antibidtico no
debiera de ser empirica, sino estar basada
en estudios de sinergia, teniendo en cuen-
ta que:

o En monoterapia, meropenem ha sido
el mas efectivo in vitro, pero dado
gue solo es bactericida frente a
menos del 50% de los aislamientos,
no se recomienda su uso exclusivo.

. De las combinaciones de 2 antibidti-
cos las mejores, in vitro, fueron: clo-
ranfenicol / minociclina, meropenem /
ciprofloxacino, cloranfenicol / cef-
tazidima y quinolonas / betalactami-
cos o carbapenems.

. Sin embargo, lo mas efectivo, parece
ser la combinaciéon de 3 antibidticos
bactericidas siendo la mas eficaz:
meropenem / tobramicina inhalada a
altas dosis / otro antibiotico adicional
(ceftazidima, cotrimoxazol o cloran-
fenicol).

Kurlandsky y Fader, basandose en los resul-
tados que obtuvieron con minociclina en
pacientes inmunocomprometidos con neu-
monia por BC, trataron con esta tetracicli-
na a 4 pacientes FQ colonizados crénica-
mente con este bacilo (4mg/Kg, 1 dosis, y
posteriormente 2mg/Kg/dosis, via oral, 2
veces al dia, durante 20 dias), obteniendo
una buena respuesta clinica sin efectos ad-
versos. El 78% de sus pacientes eran sensi-
bles a minociclina inicialmente; de los 4
tratados, 3 desarrollaron resistencia entre 3
y 13 meses de completar la terapia.

Por todo ello, se esta utilizando cada vez
mas en pacientes FQ con BC. Boyle, pu-
blicod recientemente 2 casos de pancreati-
tis aguda en pacientes FQ adultos tratados
con minociclina; los 2 tenian mutaciones
FQ clase IV (suficiencia pancreatica), por lo
que habra que tener en cuenta este posi-
ble efecto secundario al hacer un uso mas
frecuente de esta tetraciclina.

En el sindrome de cepacia se recomienda
utilizar metilprednisolona (1mg/Kg/6h)
para tratar de disminuir la excesiva res-
puesta inflamatoria.

No existen estudios de antibioterapia de
mantenimiento en la colonizacién crénica
por BC ya que de los dos antibiéticos
comuUnmente utilizados para esta finali-
dad, colistina y tobramicina para in-
halacion, el primero no es eficaz y por lo
que respecta al segundo, no se incluy6 en
los ensayos clinicos previos a su comercia-
lizaciéon. En algunos centros del Reino
Unido se esta utilizando ceftacidima nebu-
lizada (1gr, disuelto en 3 cc de agua para
inyeccion).

Otras terapias. Se estan realizando estu-
dios in vitro con compuestos catiénicos,
tratando de alterar la permeabilidad de la
membrana externa de BC para hacerla
mas susceptible a los antibidticos; sin em-
bargo las concentraciones que se re-
queririan pueden ser demasiado elevadas
para su uso terapéutico.

La taurolidina, una solucién antiséptica
utilizada habitualmente en lavados peri-
toneales, actta destruyendo la pared bac-
teriana, disminuyendo su adherencia, y
neutralizando sus toxinas. Tiene una bue-
na actividad in vitro frente a BC pero en el



ensayo clinico no se obtuvieron buenos re-
sultados; podria ser conveniente intentar
reformular la taurolidina para poder uti-
lizar mayores concentraciones.

También se ha utilizado heparina nebuliza-
da (25.000 Ul, diluidas en 5ml de suero fi-
siolégico durante 7 dias, tras la inhalacion
de broncodilatador y realizacién de fi-
sioterapia) por sus propiedades mucoliti-
cas y antiinflamatorias Todos los pacientes
tuvieron una buena tolerancia clinica, sin
p roblemas hemorragicos ni trombocitope-
nia, presentara una disminucion de IL-6 e
IL-8 en suero y esputo y refirieron mayor
facilidad para la expectoracion; sin em-
bargo no hubo cambios en el volumen ex-
pectorado ni en la espirometria.

Trasplante pulmonar e infeccién créni-

ca por BC. Los pacientes previamente co-
lonizados por BC tienen peor prondstico
post-trasplante que los no colonizados. La
mortalidad en los primeros es del 54%
frente al 16% en los segundos y la super-
vivencia a 1 afo, de un 67% para los colo-
nizados y de un 92% para los no coloniza-
dos. Por ello, en algunos centros, no se les
considera candidatos a este procedimien-
to. Sin embargo en Canadéa debido a la
gran prevalencia de esta infeccion crénica
entre sus pacientes (50%), si los trasplan-
tan; preconizan una terapia antibiotica
post-trasplante mas agresiva, junto con
modificaciones en la terapia inmunosupre-
sora, con lo que han mejorado la super-
vivencia.

Utilizacién de Burkholderia cepacia en
la agricultura y en la industria petro-

quimica. BC puede utilizarse como pesti-
cida y un es buen abono (por ejemplo para
cultivos de arroz en suelos poco fértiles)

de aqui que la agricultura esté interesada
en su uso para mejorar las cosechas. Tam-
bién puede comportarse como desconta-
minante biolégico, por lo que la industria
petroguimica ha mostrado interés en la ex-
plotacién de estas caracteristicas.

Estas noticias han alarmado a la comu-
nidad médica relacionada con la FQ, ya
que la utilizacién de BC con los fines des-
critos ampliaria enormemente su habitat
natural, lo que podria tener consecuencias
catastréficas para la salud de estos pa-
cientes.
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Staphylococcus aureus (SA) fue la primera
bacteria identificada en el pulmén de los
ninos con fibrosis quistica (FQ), conside-
randola responsable de la muerte pre-
matura de los lactantes afectados por la
enfermedad ya que, con la introduccién
de tratamientos especificos  anti-
estafilococicos, el prondstico de los pa-
cientes cambié totalmente.

La meticilina (M) fue el antibidtico usado
en los anos 60 frente a SA antes de ser
reemplazado por la flucloxacilina, otro an-
tibidtico de la misma familia pero de
menor toxicidad, que incluso en la actuali-
dad, es todavia el antibiotico recomenda
do con mayor frecuencia como profilaxis y
tratamiento de SA, en diversas unidades
de FQ.

En los Ultimos 10 anos se ha detectado en
diversos paises un gran incremento en el
numero de infecciones causadas por SA
resistentes a la meticilina (MRSA). Este au-
mento, aungue referido principalmente a
las infecciones acontecidas en el medio

hospitalario, se esta registrando también
en la comunidad, es decir, en pacientes no
ingresados y sin factores de riesgo para su
adquisicién, lo que sugiere que MRSA cir-
cula libremente por el ambiente extrahos-
pitalario.

En estos casos, MRSA no sblo es resistente
a la meticilina y a otros lactdmicos sino
también a diversos antibidticos perte-
necientes a numerosas familias, como la
flucloxacilina, cefalosporinas, eritromicina
o quinolonas (ciprofloxacina).

MRSA puede colonizar distintas partes del
cuerpo como nariz, garganta, ingles, axi-
las... tanto en personal sano como enfer-
mo. Puede adquirirse de diversas formas,
aunque probablemente, la mayor parte de
veces el contagio sucede en el medio hos-
pitalario. Asi, el personal sanitario — médi-
cos, enfermeras, fisioterapeutas, etc.— po-
dria adquirirlo en el hospital tras contacto
con pacientes MRSA positivos, afectos o
no de FQ, y transferirlo posteriormente, a
través de las manos, a pacientes MRSA
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negativos. Igualmente, los pacientes FQ
MRSA positivos podrian transferirlo a pa-
cientes MRSA negativos, directamente, a
través del contacto social - saludos con es-
trechamiento de manos, o besos-, indirec-
tamente, por transmision aérea a través de
la tos con expectoracion, siendo este
mecanismo mas dudoso. La forma de
adquisicion extrahospitalaria —en la comu-
nidad—, permanece incierta.

Aunque este micro organismo puede ser de-
tectado en pacientes de cualquier edad, el
mayor riesgo para su adquisicion lo tienen
los pacientes que precisan frecuentes ingre-
sos hospitalarios. Algunos trabajos sefalan,
gue los pacientes con aislamientos de
MRSA en las vias aéreas son los que han re-
guerido ciclos mas frecuentes de antibiote-
rapia, tanto oral —ciprofloxacina—, como in-
travenosa —ceftazidima y otras cefalospori-
nas—. Sin embargo, no se ha demostrado
gue la administracion continua de flucloxa-
cilina, realizada en muchas unidades de FQ
como profilaxis anti-estafilococica, se haya
asociado a un incremento en la colo-
nizaciéon por MRSA.

Aunque la gran mayoria de los aislamien-
tos de SA son meticilin-sensibles, MRSA ha
comenzado a ser un problema cada vez
mayor en el paciente con FQ. El numero
de cultivos positivos de esputo difiere en
las distintas Unidades, pero a lo largo de
los ultimos afios se esta detectando un in-
cremento progresivo que oscila desde el
2% comunicado por el Hospital Royal
Brompton de Londres, hasta el 14.6%
publicado en el ultimo registroanual de la
fundacién americana de FQ. Segun datos

recientes presentados en la Ultima reunién
de la Sociedad Espafola contra la FQ en
Espana se detect6 en el 2,2%.

Su deteccién se ha relacionado con un de-
terioro clinico en algunos pacientes, ha
creado problemas en la politica de control
anti-infeccioso en los hospitales y podria
afectar la inclusion del paciente en las lis-
tas de espera para trasplante, debido a un
mayor riesgo postoperatorio.

Por lo que respecta a los pacientes
pediatricos con FQ, el estudio mas amplio
efectuado hasta ahora, llevado a cabo por
la Unidad de Leeds (Inglaterra), sobre la
reperasion clinica de MRSA, concluyé que
su aislamiento en nifos no se asociaba sig-
nificativamente a un deterioro de las prue-
bas de funcion respiratoria, aunque parecia
asociarse a una mayor necesidad de ciclos
antibidticos y a una posible repercusion en
los parametros antropométricos.

Cualquier paciente portador de MRSA,
cuando acude al hospital, debe seguir la
politica de control antiinfeccioso del cen-
tro, que en la mayor parte de las institu-
ciones, se traduce en el ingreso en una
habitacion individual, utilizacion de bata y
guantes por parte del personal sanitario,
atencion especial al lavado de manos y a
los cuidados en la manipulacién de las vias
Venosas.

En las personas colonizadas se ha utilizado
la aplicaciéon topica de mupirocina en los
epitelios superficiales —nasal o cutaneo-,
aunque probablemente, este proceder es



ineficaz cuando ya ha ocurrido la colo-
nizacion en las vias aéreas inferiores. En la
mayoria de las Unidades de FQ se procede
a la separacion de los pacientes MRSA
positivos de los negativos; sin embargo, la
transmision probada del MRSA entre pa-
cientes FQ es extremadamente rara, tanto
en el hospital como fuera del mismo, por
lo que estar colonizado por MRSA no
parece que deba limitar el contacto social
con otros pacientes FQ, aunque el contac-
to intimo, como los besos, deberia evi-
tarse. No es nada sorprendente que al-
gunos pacientes portadores pudieran
sentirse estigmatizados con medidas es-
trictas de aislamiento.

Existen diversos grupos de antibiéticos con
actividad frente a MRSA que pueden uti-
lizarse en las infecciones agudas graves que
ocumen en pacientes hospitalizados con
diferentes patologias. De ellos, los mas re-
presentativos hasta ahora, han sido los glu-
copéptidos —vancomicina y teicoplanina.
Actualmente, se dispone de un antibiético
de la familia de las oxazolidinonas — Line-
zolid® —, que supera en penetraciéon pul-
monar a los anteriores. Existen, ademas,
otros antibidticos de administracion oral
con cierta actividad anti-MRSA documenta-
da en antibiogramas, - rifampicina, fos-
fomicina, timetoprin-sulfametoxazol,
tetraciclinas, acido fusidico, etc—, aunque
con rapido desarrollo de resistencias si se
administran como monoterapia.

No obstante, en el caso de pacientes con
FQ, las dificultades existentes para diferen-
ciar la colonizaciéon (su hallazgo en las se-
creciones respiratorias sin sintomas adi-
cionales), de la auténtica infeccion (su ha-

[lazgo con repercusién clinica), hace que
siga siendo discutible la necesidad de ad-
ministrar tratamiento antibiético. Con-
viene recordar sin embargo, que estas mis-
mas dudas se plantearon durante los afios
60 y 70, cuando Pseudomonas aeruginosa
comenzo a detectarse, de forma cada vez
mas frecuente en los esputos de pacientes
con FQ, sin que inicialmente se re-
conociera como perjudicial al no provocar
signos fisicos o clinicos de enfermedad.

La decision de iniciar tratamiento antibioti-
co para lograr su erradicacién, se ensom-
brece por el hecho de existir publicaciones
sobre la persistencia de MRSA en los es-
putos de pacientes FQ colonizados crénica-
mente a pesar de haber recibido tratamien-
tos intravenosos con glucopéptidos. No
obstante, un estudio realizado en adultos
evaluando los resultados de 6 meses de
tratamiento oral con la combinacién de
dos farmacos, rifampicina y acido fusidico,
demuestra una disminucién significativa
del numero de cultivos positivos durante el
tratamiento y la ausencia de reaparicion de
MRSA en los 6 meses posteriores al cese
del mismo, sugiriendo que la erradicacion
del microorganismo es posible. Probable-
mente, la mejor penetracion y distribucion
en las vias aéreas de estos antibidticos
orales, explique su superioridad frente a la
administracion de glucopéptidos intra-
venosos, como la vancomicina. El nuevo
antibiodtico, linezolid®, disponible tanto
para administracion intravenosa como oral,
podria ser una alternativa razonable, pero
su utilizacion esta limitada, actualmente,
por su gran coste econdémico y por la falta
de estudios clinicos en pacientes con FQ.

A dia de hoy, hacen falta, por tanto, estu-
dios observacionales a largo plazo con
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diferentes estrategias terapéuticas que
clarifiquen y unifiquen el manejo de estos
aislamientos.

Se asiste en la actualidad a un aumento en
la deteccién de MRSA tanto en pacientes
hospitalizados como en personas sin an-
tecedentes de riesgo, desconociéndose el
auténtico alcance del problema, siendo
precisos mas estudios para conocer, de
forma real, el impacto de su aislamiento
en los enfermos con fibrosis quistica.

Aunque estan disponibles en el mercado
farmacos de eficacia comprobada, y se es-
tan desarrollando otros nuevos, a dia de
hoy, las estrategias adecuadas para su
manejo en el paciente con FQ son contro-
vertidas.
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En la fibrosis quistica (FQ), ademas de la
colonizacién bacteriana del tracto respira-
torio inferior, se produce con frecuencia
una colonizacion fungica, posiblemente
por el tratamiento antibidtico agresivo. Los
hongos que se cultivan habitualmente en
las secreciones respiratorias de los pa-
cientes con FQ son el Aspergillus fumiga-
tus (A. fumigatus) y la Candida albicans (C.
albicans). A pesar de la frecuencia con que
se encuentran hongos en las secreciones
respiratorias de los pacientes con FQ, su
papel en la patogénesis de la enfermedad
pulmonar esta poco definido, por lo que
resulta muy dificil asignar alguna relevan-
cia clinica al aislamiento de los mismos.

El A. fumigatus suele encontrarse en las
secreciones respiratorias de los pacientes
con FQ con una frecuencia que oscila en-
tre un 9 y un 57%. Las especies de As-
pergillus son capaces de producir varios
patologias: aspergilosis invasiva, aspergilo-
ma, neumonitis por hipersensibilidad,
reacciones asmaticas al hongo (asma bron-
quial y aspergilosis broncopulmonar alér-

gica -ABPA-), ademas de una inflamacion
subclinica subyacente y un dafio directo al
epitelio pulmonar por las proteinas y los
enzimas del hongo. Recientemente se ha
sugerido que el A. fumigatus puede pro-
ducir exacerbaciones en los pacientes con
FQ y que deberia considerarse el
tratamiento antifungico en los pacientes
colonizados por el A. fumigatus que
sufran un marcado deterioro respiratorio y
no respondan al tratamiento antibiético.

En los pacientes con FQ existe un aumento
de las respuestas inmunes frente al A. fumi-
gatus y una prevalencia elevada de ABPA.
No se conoce con exactitud por qué el hon-
go desencadena una u otra enfermedad,
pero puede depender de factores del indi-
viduo determinados genéticamente, como
la respuesta a la IgE total, immunocompe-
tencia, grado de cronicidad de la enfer-
medad y lugar de asiento de la colonizaciéon
o infeccién fungicas.

El diagndstico de la ABPA es complicado en
la FQ debido, por una parte, a la dificultad
en reconocer esta patologfa, ya que los crite-
rios clinicos y radiolégicos de la ABPA son
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muy similares a los de la propia FQ vy, por
otra parte, a la elevada frecuencia de res-
puestas humorales inmunes frente al A. fu-
migatus en los pacientes con FQ que no pre-
sentan ABPA. El diagnéstico de ABPA se basa
en una serie de criterios (tabla). El curso clini-
co varia entre episodios de asma grave con
infiltrados radiolégicos cambiantes a perio-
dos de asma leve que son clinicamente indis-
tinguibles del asma fungica. Basandose en
hallazgos clinicos, de laboratorio y radiolégi-
cos, se describen cinco estadios: agudo,
remision, exacerbacion, asma coticodepen-
diente y fibrosis pulmonar.

Se han descrito una gran variedad de pa-
trones radiolégicos en los pacientes con
ABPA. Las imagenes radiolégicas pueden
ser permanentes o transitorias. El patron
mas habitual es un infiltrado/atelectasia en
los l6bulos superiores que refleja la conso-
lidacién del parénquima pulmonar. Otros
hallazgos radioldgicos son los engrosa-
mientos peribronquiales y las consolida-
ciones perihiliares. En una ABPA de mucho
tiempo de evoluciéon pueden observarse
bronquiectasias centrales, cavitaciones, fi-
brosis y bullas.

El objetivo del tratamiento de la ABPA es
la resolucién de los sintomas agudos y la
prevencion del dafio pulmonar irreversible.
La base del tratamiento son los corticos-
teroides orales que deben administrarse
de 3 a 6 meses. La actividad de la enfer-
medad debe monitorizarse, ademas de por
la clinica y radiologia, por medio de las
cifras séricas de IgE total. El descubrimien-
to de modernos farmacos antifingicos
con poca toxicidad, como el itraconazol,
ha abierto nuevas posibilidades terapéuti-
cas en esta enfermedad, anadiéndolos a
los corticoides orales.

Los pacientes con FQ también tienen unos
indices elevados de colonizacion del tracto
respiratorio inferior por otros hongos y
levaduras, especialmente por Candida al-
bicans. Esta levadura se encuentra en las
secreciones respiratorias de los pacientes
con FQ con una frecuencia que oscila en-
tre un 4% y un 57%. A diferencia de lo
que ocurre con el A. fumigatus, son muy
escasos y poco relevantes los estudios de
Candida albicans en la FQ, y no se conoce
su papel patogénico, si es que tiene al-
guno, en esta enfermedad.

Tabla

Criterios diagnosticos de la aspergilo-
sis broncopulmonar alérgica en la fi-
brosis quistica.

1. Deterioro clinico agudo o subagu-
do (tos, sibilancias, intolerancia al
ejercicio, descenso en la funcion
pulmonar, aumento de la expecto-
racion) que no pueden atribuirse a
otra etiologia.

2. IgE total sérica > 1000 kU/L (ex-
cepto si el paciente estd con
tratamiento esteroideo).

3. Test cutaneo frente al A. fumigatus
positivo (prick > 3 mm) o presencia
de IgE frente al A. fumigatus in vi-
tro.

4. Precipitinas frente al A. fumigatus
o presencia de IgG frente al A. fu-
migatus in vitro.

5. Nuevas alteraciones en la Rx
térax/TAC no resueltas con an-
tibidticos o fisioterapia.



Aunque en los Ultimos anos se ha constata-
do un aumento de la prevalencia de mi-
cobacterias no tuberculosas en los pa-
cientes con FQ, son menos los casos
publicados de tuberculosis pulmonar.
Aunque de manera controvertida, algunos
autores defienden que los individuos con
FQ, e incluso aquellos que son portadores
de una mutacién, tienen una mayor protec-
cion frente a la micobacteria tuberculosa;
ello parece que estaria relacionado con la
necesidad, por parte de la micobacteria tu-
berculosa, de un nutriente que los pa-
cientes con FQ no fabrican.

La infeccién por M. tuberculosis puede
pasar inadvertida en los pacientes con FQ,
ya que la infecciéon pulmonar por mi-
cobacterias y las exacerbaciones bacte-
rianas presentan sintomas y signos simi-
lares; por ello, es aconsejable solicitar de
manera rutinaria la investigacion de mi-
cobacterias en el esputo al menos dos ve-
ces al ano. La radiografia de térax tam-
poco suele servir de gran ayuda en el
diagnéstico, ya que las alteraciones radio-
l6gicas de la tuberculosis pulmonar son
muy dificiles de diferenciar de las de la
enfemedad de base. La mejoria inicial del
paciente con los antibioticos puede
atribuirse al control de la infeccion pul-
monar crénica y al hecho de que algunos
de los antibiodticos utilizados tienen cierta
actividad frente a M. tuberculosis.

En caso de sospechar una enfermedad tu-
berailosa en un paciente con FQ, es acon-
sejable la obtencién de multiples cultivos
de esputo para tincion y cultivo de mi-
cobacterias y, de ser negativos los resulta
dos, utilizar otros métodos diagnosticos

como la broncoscopia. Aunque se des-
conoce la duracién 6ptima del tratamiento
en estos pacientes; el régimen del
tratamiento debe ser el mismo que para
los pacientes sin FQ (Tabla 1)

Micobacterias no tuberculosas (MNT) es el
término empleado para diferenciar las mi-
cobacterias ambientales de las micobacte-
rias responsables de la tuberculosis y de la
lepra (Mycobacterium tuberculosis, My-
cobacterium leprae). Las MNT son mi-
croorganismos ambientales de crecimiento
lento que se encuentran fundamental-
mente en el agua, tanto natural como co-
rriente; ello, se debe fundamentalmente a
que las MNT son resistentes a la cloracion
y ozonizacion del agua que destruyen
otras bacterias de crecimiento mas rapido
con las que compiten por los nutrientes.
Las MNT también estan presentes en el
suelo, el polvo, los animales y los alimen-
tos. A diferencia de M. tuberculosis, no
son patdégenos obligados ni suelen pro-
ducir enfermedad humana ni se trasmiten
de una persona a otra; por tanto, son mi-
croorganismos oportunistas que producen
enfermedad cuando se alteran las defen-
sas del huésped o las barreras defensivas
externas como la piel y las mucosas. Las
MNT suelen ocasionar infecciones de la
piel, tejidos blandos, linfadenitis o enfer-
medad pulmonar. El complejo de My-
cobacterium avium complex (MAC) es la
causa mas frecuente de enfermedad pul-
monar, pero también la producen otras es-
pecies como Mycobacterium kansasii, My-
cobacterium abscessus, Mycobacterium
xenopi y Mycobacterium malmoense.
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Los pacientes con FQ, al igual que ocurre
con las bronquiectasias no debidas a FQ,
pueden presentar colonizacién o infeccién
por MNT, sobre todo por MAC y M. abce-
ssus. La prevalencia de la infeccion por
MNT en pacientes con fibrosis quistica
(FQ) es muy variable dependiendo del pais
que lo comunica; habiendo sido notificado
entre el 4 al 20% de los pacientes y au-
menta con la edad. En nuestro pais, un es-
tudio reciente en pacientes adultos de FQ,
detectd la presencia de MNT en esputo en
el 25% de los pacientes, aunque solo el
14% cumplieron criterios de infeccién.
Parte de esta variabilidad puede ser debida
a factores ambientales locales, pero tam-
bién a la realizacién rutinaria o no de cul-
tivos micobacterianos en esputo. En pa-
cientes sometidos a tratamiento con
corticoesteroides por via sistémica o que
padecen una asperguilosis broncopul-
monar alérgica, el hallazgo de MNT en el
esputo es mas frecuente.

Diferentes estudios muestran que los pa-
cientes con un cultivo positivo para MNT
suelen tener mas edad, una funcién pul-
monar conservada, y los pacientes presen-
tan Staphylococcus aureus en el esputo con
mayor frecuencia que Pseudomonas aerugi-
nosa. Sin embargo, los pacientes a los que
se les detecta MNT en el esputo, experi-
mentan, en los estudios mediante TAC, una
progresién mas rapida de la enfermedad
parenquimatosa en el pulmén que los pa-
cientes sin MNT en el esputo; por lo que en
pacientes con aislamientos repetidos y pro-
gresion de lesiones en el TAC debe valo-
rarse el inicio del tratamiento.

El diagnostico de infeccion por MNT en
pacientes con FQ no es facil y siempre
debe basarse en los aislamientos repetidos

de la misma micobacteria en las secre-
ciones respiratorias. Los hallazgos que
sugieren infeccién mas que colonizacion
deben basarse en: el aislamiento repetido
de las misma micobacteria, la falta de res-
puesta al tratamiento antimicrobiano con-
vencional, la presencia de noédulos pe-
riféricos no previamente existentes en el
TAC de alta resolucién, y en la
demostracion de enfermedad granulo-
matosa en la biopsia broncopulmonar. En
el caso del M kansasii, algunos autores
consideran que la obtencién de un Unico
cultivo positivo en secreciones respirato-
rias deberia considerarse suficiente para
hacer el diagnéstico e iniciar el tratamien-
to. Es aconsejable la utilizacién de técnicas
de amplificacion y secuenciacion de los
acidos nucleicos para diferenciar la TBC de
las MINT vy distinguir la cepa responsable
de la infeccién, lo que nos puede permitir
hacer valoraciones epidemiolégicas pero
también nos permitira diferenciar recaidas
de reinfecciones por otras cepas.

Tratamiento.- Se requiere la utilizacién de
al menos tres farmacos durante un perio-
do de tiempo que no debe ser menor del
de 12 meses tras la negativizacion de los
cultivos de esputo que se solicitaran con
una carencia mensual (Tabla 1).
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Tabla 1. Tratamiento de las Micobacterias en pacientes con FQ*

Germen

M. tuberculosis

Farmacos

INH+R+Z

Duracion

6 meses

MAC#*

Macrolido+ETB+Rt

12 meses tras negativizacion cultivo

M. kansasii

INH+R+ETB

12 meses tras negativizacion cultivo

M. abscessus /
M. fortuitum

Macrélido+amikacina
+imipenem

18-24 meses con
12 meses tras negativizacion cultivo

M. malmoense

INH+R+ETB

24 meses

M xenopi

Macrolido+R+ETBt

18-24 meses con 12 meses tras
negativizacion cultivo

*INH: isoniacida; R: rifampicina; Z: pirazinamida; ETB: etambutol;

tMAC: M. avium

tvalorar aminoglucésido en fase inicial
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Pseudomonas aeruginosa es el germen
gue mas frecuentemente se aisla en es-
puto de los enfermos con Fibrosis Quistica
(FQ), colonizando alrededor del 60% de
los enfermos en USA. La prevalencia di-
fiere segun los distintos paises y esta rela-
cionada con la edad, de forma que los
datos del registroUSA de pacientes mues-
tra que aparece en un 30% de los pa-
cientes entre los 2 y 5 afios de edad, pero
a partir de los 18 afios estan colonizados
aproximadamente el 80%'. Ademas ulti-
mamente hay indicios de que hasta un
30% de los pacientes menores de 2 afos
pueden tener cultivos positivos a
Pseudomonas aeruginosa, que general-
mente se adquiere a partir de microorgan-
ismos presentes en el medioambiente?.

La colonizacion-infeccién por Pseudomonas
aeruginosa se relaciona claramente con una
mayor morbi-mortalidad en el paciente con
FQ. De hecho, se ha evidenciado un empeo-
ramiento progresivo de la funcién pul-
monar y una menor supervivencia, y se ha
demostrado que su adquisicion en edades
tempranas influye de forma negativa en el
pronostico de la enfermedad?*.

Inicialmente, la colonizacién bronquial se
produce por morfotipos no mucosos, que
se presentan con una baja densidad bacte-
riana y que generalmente son sensibles a
los antimicrobianos®. El cambio de mor-
fotipo no mucoide a mucoide y la hiper-
mutabilidad, que es la propiedad de la
Pseudomonas aeruginosa de aumentar la
frecuencia de mutaciones esponténeas,
aceleran su adaptacion al medio y facilitan
la cronicidad del proceso y un rapido de-
sarrollo de resistencias a los antibiéticos®.
Por tanto es primordial la deteccién precoz
de la primera colonizacion para llevar a
cabo un tratamiento antibiético agresivo
en un intento de conseguir la erradicacion
del patdgeno.

También denominada colonizacién inicial o
pionera, corresponde al primer contacto
entre Pseudomonas aeruginosa y el
huésped, que se traduce en un primer cul-
tivo positivo pero sin evidencia de clinica
de infeccion ni de aparicién de anticuer-
pos especificos. Como ya se ha comenta-
do antes, en muchos pacientes con FQ, la
colonizacién inicial se produce antes de los
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tres afos de vida, generalmente a partir de
microorganismos  presentes en el
medioambiente. En esta primera fase, la
colonizacion del arbol bronquial se debe a
cepas no mucosas y poco diversas, gene-
ralmente sensibles a los antimicrobianos’,
por lo que presentan un aspecto similar al
obsewado en otro tipo de infecciones agu-
das en pacientes sin FQ en las que esta im-
plicado este germen. Ademads, por regla
general, existe una baja densidad bacte-
riana, por lo que no siempre se obtienen
cultivos positivos para esta bacteria®®.

Si en estos primeros momentos, no se ins-
taura un tratamiento antimicrobiano efi-
caz, la colonizacién inicial se seguirad de
cultivos persistentemente positivos (colo-
nizacion crénica) o intermitentemente
positivos y negativos (colonizacion intermi-
tente o esporddica). En estas etapas no
parece posible, por el momento, la erradi-
cacién de Pseudomonas aeruginosa.

La erradicacion del microorganismo sélo
parece conseguirse en los periodos ini-
ciales de la colonizacién y, méas raramente,
en la fase de colonizacién esporadica®. Por
ello, el seguimiento microbiolégico de los
pacientes con FQ ha de realizarse men-
sualmente o, al menos, cada dos meses en
los sujetos en los que no existan eviden-
cias de colonizacion por Pseudomonas
aeruginosa. Su objetivo es detectar el
primer cultivo positivo por este patégeno
para la instauracién de tratamientos pre-
coces agresivos que propicien su erradi-
cacién y retrasen la colonizacién crénica™.

En la actualidad existen suficientes eviden-
cias que demuestran la posibilidad de erra-
dicar la Pseudomonas aeruginosa tras el
primer aislamiento, consiguiendo una dis-
minucién de la prevalencia de infeccién
crénica por este germen'''2. El tratamiento
erradicador ha de instaurarse lo antes
posible y de forma contundente, ya que si
existe una oportunidad de eliminar de for-
ma completa el germen de las vias respira-
torias de los pacientes con FQ ésta se pro-
duce durante la etapa de colonizaciéon
inicial, antes de que se desarrolle la colo-
nizaciéon cronica caracteristica®''.

Alo largo de los ultimos afios se han publi-
cado diversos documentos de consenso en
los que se establecen distintos protocolos
de tratamiento antimicrobiano en el pa-
ciente con FQ colonizado por Pseudo-
monas aeruginosa. Entre los mas destaca-
dos se encuentran el consenso danés'™, el
francés' y el europeo'™. Aunque, como
se puede ver, se han propuesto diversas
pautas, de momento no existe ningun ré-
gimen terapéutico con antimicrobianos
unanimemente aceptado para eliminar la
primocolonizacion  por Pseudomonas
aeruginosa.

En un principio los pacientes recibian
tratamiento antibiotico intravenoso du-
rante 2 semanas tras el primer aislamiento
de Pseudomonas aeruginosa. Si bien en la
mayor parte de estos pacientes los cultivos
se negativizaban al final del tratamiento,
la erradicacion se conseguia sélo en unos
pocos y casi la totalidad de ellos per-
manecian colonizados a los 6 meses'. Mas



recientemente se han propuesto otras es-
trategias terapéuticas que incluyen un uni-
co antimicrobiano por via oral (ciprofloxa-
cino)'™®' o por via inhalada (colistina o la
formulacién de tobramicina no fendli-
ca)*®¥. En la actualidad la mayoria de gru-
pos se inclinan por el uso de un tratamien-
to combinado oral e inhalado®'"?2. En este
tipo de regimenes terapéuticos fue pio-
nero el grupo danés, utilizando un
tratamiento erradicador consistente en
ciprofloxacino oral y colistina inhalada du-
rante 3 semanas, con excelentes resulta-
dos "%, Sin embargo, la duracién del
tratamiento no esta estandarizada y varia
desde 3-4 semanas hasta 6-12 meses
segun los diferentes centros.

Muy recientemente (Febre ro 2007) hubo un
encuentroen Lovaina (Bélgica) entre dife-
rentes especialistas en FQ, en el que se
llegé a un acuerdo para la préoxima rea-
lizacion de un consenso europeo de
tratamiento erradicador de la primocolo-
nizacién por Pseudomonas aeruginosa en
pacientes diagnosticados por screening
neonatal.

En el afo 2005 fue publicado el primer
consenso espafiol sobre el “Tratamiento
antimicrdiano frente a la colonizacién
pulmonar por Pseudomonas aeruginosa
en el paciente con fibrosis quistica”, en
el que intervinieron diferentes sociedades
cientificas espafolas®. El esquema consen-
suado de tratamiento de los pacientes con
un primer aislamiento de Pseudomonas
aeruginosa queda reflejado en la tabla 1. Se
distinguen, dependiendo del estado clinico
del paciente, dos situaciones:

a) Paciente en fase estable sin o con
poca clinica respiratoria: iniciar

tratamiento con ciprofloxacino 30-
40 mg/kg/dia via oral repartido en
dos dosis (maximo 2 gr/dia), durante
3-4 semanas independientemente de
la edad del paciente. Siempre se aso-
ciara tratamiento diario inhalado con
tobramicina no fenélica (utilizaciéon
en ciclos on-off de 28 dias, depen-
diendo la dosis de la edad del pa-
ciente)” o colistina. De forma alter-
nativa, se puede emplear tratamien-
to antibidtico intravenoso asociado o
no a tratamiento inhalado concomi-
tante.

Al mes de iniciado el tratamiento debe
realizarse un cultivo microbiolégico. Si
éste es negativo, se mantendrd el
tratamiento inhalado durante al menos 6-
12 meses, con el fin de evitar recidivas in-
mediatas. Si, por el contrario, el cultivo es
positivo, se repetird un nuevo ciclo ter-
apéutico oral e inhalado o bien intra-
venoso e inhalado. Al finalizar este segun-
do ciclo de tratamiento, se realizard un
nuevo cultivo y si continta siendo positivo
debe aplicarse el protocolo de la colo-
nizaciéon crénica.

b) Paciente con clinica de infeccién
aguda: es aconsejable iniciar
tratamiento intravenoso con 2 an-
timicrobianos a dosis altas durante
14-21 dias segun la respuesta clinica.
Se recomienda el uso de un ,beta-lac-
tadmico (ceftazidima o cefepima) y un
aminoglucésido (tobramicina o ami-
kacina), ya que dicha asociacion
mejora la funcién pulmonar e induce
menos resistencias comparada con
otras combinaciones o con la mono-
terapia. Se puede asociar tratamiento
inhalado durante o al finalizar el
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tratamiento intravenoso, siguiendo la
misma pauta y duracién que en el
apartado anterior. Actualmente, se
recomienda la administracion de los
aminoglucésidos en dosis Unica dia-
ria®®. Si el cultivo posterior al
tratamiento sigue siendo positivo, se
debe repetir el ciclo intravenoso de
antimicrobianos. En cambio, si resul-
ta negativo, sera suficiente con man-
tener al menos 6-12 meses el
tratamiento inhalado para evitar re-
cidivas precoces.

En caso de que el germen aislado sea mul-
tirresistente, se emplearan aquellos an-
tibidticos para los que el antibiograma de-
muestre sensibilidad, siendo la colistina
intravenosa una alternativa para los pa-
cientes en los que la Pseudomonas aerugi-
nosa sea resistente al resto de antimicro-
bianos (siempre teniendo en cuenta los
efectos adversos potenciales de nefrotoxi-
cidad y neurotoxicidad). Por su parte, el
ciprdloxacino debe reservarse para uso via
oral.

Las dosis de los antimicrobianos orales, in-
halados e intravenosos con actividad con-
tra Pseudomonas aeruginosa quedan refle-
jados en otro capitulo de este manual.

Por ultimo, la reaparicién de un cultivo
positivo a Pseudomonas aeruginosa tras
un afo de cultivos negativos después de la
finalizacién del tratamiento antimicro-
biano, debe manejarse a todos los efectos
como si se tratase nuevamente de una col-
onizacién inicial.

El término erradicacidon supone la elimi-
nacion por completo de la poblacién bac-
teriana, sin posibillidad de reconstitucion.
En la practica, se debe entender erradi-
cacién como la consecucién durante un
afo de la menos tres cultivos negativos
sucesivos a la terapia, separados entre
ellos por, como minimo, un mes.

El control de la erradicacién no debe
basarse en un Unico cultivo de esputo ne-
gativo tras finalizar el tratamiento, sino que
ha de realizarse un seguimiento micro-
biolégico a largo plazo. En términos ge-
nerales, hablaremos de erradicaciéon cuan-
do después de un tratamiento anti-
pseudomonas en pacientes con FQ y colo-
nizacién pionera, se consiguen cultivos
negativos durante un periodo prolongado®.

Este control debe incluir la realizacién de
cultivos microbiolégicos al menos cada 1-2
meses, con el fin de detectar una nueva pri-
mocolonizaciéon que obligue a repetir el ci-
clo terapéutico expuesto con anterioridad.
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Tabla 1. Esquema de tratamiento antimicrobiano en la primocolonizacién por
Pseudomonas aeruginosa®.

Primer cultivo positivo por P. aeruginosa

Situacion
clinica

Sin
clinica

Tratamiento de eleccion

Ciprdfloxacino oral + tobramicina inhalda

30-40 mg/kg/dia > 6 afos: 300 mg/12 h

3-4 semanas < 6 afos: 80 mg/12 h
0 colistina inhalada
1-3 millones de U/12 h

Alternativa

Tratamiento 1.v.% +
tratamiento
inhalado”

Comentarios

Realizar cultivo al mes del
tratamiento:

Si es negativo, mantener
tratamiento inhalado 6-12 meses
mientras persista la negatividad
Si es positivo, nuevo ciclo te-
rapéutico oral e inhalado, realizar
nuevo tratamiento i.v. +
tratamiento inhalado, realizar
nuevo cultivo y si continta siendo
positivo, tratar como si fuese

colonizacion cronica

Infeccion
aguda

Tratamiento 1.v.2 £ tratamiento inhalado"
14-21 dias

Iniciar tratamiento inhalado du-
rante o al finalizar tratamiento
i.v.?

En multirresistencia adecuar
tratamiento al perfil de sensibli-
dad

Tras remisién clinica pos-
tratamiento, realizar cultivo y
aplicar criterios del punto anterior
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CAPITULO 1

INTRODUCCION A LA FISIOTERAPIA RESPIRATORIA

EN LA FIBROSIS QUISTICA

Javier Garcia Fernandez.
Fisioterapeuta.

Fundacidn Canaria Oliver Mayor contra la Fibrosis Quistica

En este capitulo inicial del bloque corre-
spondiente a Fisioterapia conoceremos de
forma sencilla cémo es y cémo funciona
nuestro sistema respiratorio, veremos cual
es la forma con la que eliminamos nues-
tras secreciones y cémo se modifica todo
este mecanismo en la Fibrosis Quistica. De
este modo, vamos a comprender mejor c6-
mo puede ayudar la fisioterapia respirato-
ria para mantener todo este sistema en las
mejores condiciones posibles.

¢COMO ES NUESTRO SISTEMA
RESPIRATORIO?

Nuestro sistema respiratorio tiene dos
partes principales:

1. Vias aéreas superiores:

Esta parte alta del sistema respiratorio esta
formada por la nariz, los senos paranasales,
la faringe y la laringe.

Los senos paranasales son unos espacios
que tienen algunos huesos del craneo cer-
canos a la nariz. Estos espacios se llenan de
aireya que estan directamente conectados
con la nariz. De esta manera hacemos que
el aire se caliente y se humedezca antes de
bajar hacia los pulmones vy filtramos las

particulas (polvo y gérmenes,...) que habit-
ualmente se encuentran en el aire.

Una vez ha pasado el aire por la nariz, de-
sciende por conducto cuyos tramo recibe
distintos nombres. La primera parte se de-
nomina faringe y luego llega hasta la
laringe. A continuacién se encuentra la
epiglotis, que actia como un tapén para
cerrar la via aérea cuando necesitamos tra-
gar alimentos o beber liquidos.

2. Vias aéreas inferirores:

Esta parte inferior estd formada por la
tradquea, el arbol bronquial y los pulmones.

La trdquea es la principal via respiratoria y
podemos considerar que es una conti-

Los tres pilares del tratamiento en fibrosis quistica

Fisioterapia



nuacioén de la laringe. La traquea se divide
en dos bronquios, uno para cada pulmon.
Cada bronquio se divide a su vez en otros
bronquios méas pequefios que se dis-
tribuyen por los pulmones como las ramas
de un arbol. Las ramas mas pequefas se
llaman bronquiolos. Al final de cada pe-
quefia rama encontramos unos diminutos
sacos de aire llamados alvéolos. Con cada
respiraciéon, estos sacos de aire se inflan y
se desinflan como pequefios globos. En
este lugar, se produce el intercambio del
aire ambiental con el aire ya utilizado oxi-
genando la sangre.

¢COMO FUNCIONA NUESTRO SISTEMA
RESPIRATORIO?

Toda la estructura que hemos visto se
pone en funcionamiento durante los
movimientos de ventilaciéon que llamamos
inspiraciéon y espiracion.

Inspiracion

La caja toracica en la que se encuentran
nuestros pulmones estad formada por las
costillas y el esternén. En la base de esta
caja se encuentra un musculo con forma
de cupula, llamado diafragma, que consti-
tuye el suelo sobre el que se sitdan los pul-
mones.

Durante la inspiracién el diafragma se con-
trae moviéndose hacia abajo, con lo que
pierde su forma de cUpula y aumenta de
esta manera el volumen de la caja toraci-
ca. Siendo el diafragma el musculo princi-
pal de la respiracion, otros musculos par-
ticipan cuando las necesidades del
organismo son mayores.

Espiracion

Durante la espiracién normal, el diafragma
asciende y la caja toracica vuelve a su posi-
cion inicial y el aire sale hacia el exterior y
cuando queremos sacar el aire con mas
fuerza o velocidad se contraen los muscu-
los abdominales.

¢COMO ELIMINA NUESTRO SISTEMA
RESPIRATORIO LAS SECRECIONES?

Las vias respiratorias superiores filtran la
mayor parte de las particulas del aire que
respiramos. Sin embargo, algunas pueden
pasar y llegar a vias inferiores respiratorio
inferior. Para eliminarlas tenemos un
mecanismo de limpieza propio, que lla-
mamos aclaramiento mucociliar. En las vias
respiratorias tenemos glandulas que se en-
cargan de producir un moco fluido y resbal
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adizo que tapiza las vias respiratorias. Este
moco atrapa las particulas y los gérmenes.
Otras estructuras llamadas cilios desplazan
el moco hasta la parte mas alta del sistema
respiratorio. Este desplazamiento es ayuda-
do por el aire durante la espiracion.

{COMO SE MODIFICA TODO ESTE
MECANISMO EN LA FIBROSIS QUISTICA?

En la Fibrosis Quistica el moco es mas den-
so y espeso, de modo que los cilios tienen

mas dificultades para transportarlo. Por
este motivo, el moco tiende a acumularse
en el interior de la via obstruyéndola. Esta
situacion interfiere el paso del aire y puede
afectar el intercambio de gases. Ademas el
moco acumulado tiende a infectarse, infla-
mar las vias respiratorias 'y a largo plazo
p rovocar dafios en las mismas.

Vemos como el proceso descrito genera un
circulo que resulta muy perjudicial para el
tejido pulmonar.

Gen anormal en el
paciente con FQ

Secreciones densas
y viscosas

Acumulaciéon
de secreciones

Produccion de
mas secreciones

Infeccion de las
secreciones retenidas

Inflamacién en la

zona afectada
por la infecciéon

Fisioterapia



¢COMO PUEDE AYUDAR LA FISIOTE-
RAPIA RESPIRATORIA EN TODO ESTE
PROCESO?

El principal objetivo que persiguen las dis-
tintas técnicas de fisioterapia respiratoria
es el de mantener la via aérea libre de se-
creciones. Como hemos podido ver, existe
una relacién directa entre la cantidad de
secreciones retenidas y el riesgo de empe-
orar el circulo infecciéon — inflamacion. Con
la fisioterapia respiratoria se pretende dis-
minuir las infecciones pulmonares y mejo-
rar la funcion pulmonar.

Aunque éste es el objetivo primordial, no
es el Unico beneficio que puede aportar la
fisioterapia respiratoria a la calidad de vida
de las personas con Fibrosis Quistica:

3 Permite mantener en buen estado
las distintas articulaciones de la caja
toracica evitando pérdidas de movili-
dad o la aparicion de deformidades.

. Favorece el mantenimiento de la
musculatura que participa en el pro-
ceso de la ventilacion.

. En general, fomenta una buena tol-
erancia al esfuerzo, gracias al entre-
namiento de todo el sistema cardio-
respiratorio.

Las técnicas de fisioterapia respiratoria no
deben ser dolorosas, intentando que no
supongan un esfuerzo excesivo para el pa-
ciente.

El fisioterapeuta adaptara las técnicas que
empleard a las caracteristicas de cada per-
sona con FQ, teniendo en cuenta muchos
factores como la edad, el estado evolutivo
de la enfermedad o las capacidades de ca-
da individuo.



CAPITULO 2

FISIOTERAPIA RESPIRATORIA EN LACTANTES

Y NINOS PEQUENOS

Ndria Lopez Galbany. Fisioterapeuta.

Unidad de Fibrosis Quistica del Hospital de Sabadell (CSPT)

La fisioterapia respiratoria es parte inte-
gral del tratamiento en la fibrosis quistica,
ya que suple el déficit de los mecanis-
mos de limpieza bronquial debido a la
anormal viscosidad y adherencia del moco
bronquial. Con ella intentamos frenar el
progresivo deterioro de la funcién pul-
monar y para ello debemos actuar precoz-
mente, incluso cuando el nifo parece
asintomatico.

Sabemos que a consecuencia de la al-
teracion en la proteina CFTR se produce
deshidratacion de las secreciones y por
tanto modificacion de sus propiedades,
aumentando su viscosidad y adherencia
provocando un enlentecimiento del
aclaramiento mucociliar, que favorece la
obstruccién a nivel de las vias respiratorias
mas pequenas de forma muy precoz. Por
lo tanto, la fisioterapia respiratoria deberia
instaurarse desde el diagnoéstico, incluso
si el nifo no tiene sintomas aparentes.
Sabemos que al nacer el pulmén es com-
pletamente sano y que la progresion de la
obstruccion de los bronquios, la infeccion
cronica y el aumento de la inflamacién,
van a condicionar alteraciones funcionales
importantes e imeversibles.

Es importante una vez confirmado el diag-
nostico que los pacientes sean vistos por
un fisioterapeuta experimentado con
especial conocimiento en el tratamiento de
la enfermedad y de las diferencias estruc-
turales y funcionales del aparato respirato-
rio del nifio pequeno. Este deberd educar
periédicamente a la familia en técnicas de
limpieza bronquial y de los otros aspectos
del tratamiento fisioterapico.

Las técnicas deben realizarse una vez al dia
en fases estables de la enfermedad, y has-
ta tres veces en agudizaciones, separadas
de las comidas al menos 2 horas en los lac-
tantes.

A esta edad las técnicas seran totalmente
pasivas, aunque deberemos incorporar el
juego tan pronto sea posible (18-24
meses). Debemos aprovechar las carac-
teristicas propias de los nifos en estas
edades, como la capacidad de juego, im-
itacion y aprendizaje.

Para facilitar la adherencia al tratamiento, la
fisioterapia debe ser para el nifio pequefo
Ccomo un juego y como parte de su vida, in-
corporandola lo mas pronto posible a la
rutina familiar, participando todos los miem-
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bros de la familia y sobre todo nunca debe
ser un castigo. Cuanto antes el nifio y toda
la familia incorpore la fisioterapia a la rutina
diaria, mas facil sera el realizarla, y se aeara
menos rechazo hacia ésta.

La actitud que tengan los padres frente al
tratamiento va a influenciar la del nifo, es
importante que actuemos por convic-
cién no por obligacion.

El nifio no es un adulto pequefo, su crec-
imiento y desarrollo provoca cambios con-
tinuos en él, deberemos tener en cuenta
sus diferencias anatémicas y funcionales,
antes de aplicar unas técnicas que han si-
do desarrolladas mayoritariamente para
los adultos. Por tanto, a esta edad debe-
mos tener en cuenta la capacidad de com-
prensién y colaboracion del nifo y sobre
todo su vulnerabilidad, aplicando las técni-
cas de forma correcta.

A continuacién expondremos las técnicas
pasivas recomendadas para lactantes y
ninos pequefos. Habitualmente, a los 3
afos de edad, los nifios ya son capaces de
realizar las técnicas de manera activa ayu-
dados por un adulto, aunque los juegos
sean aun parte importante del tratamiento.

TECNICAS PASIVAS PARA EL DRENAJE
DE SECRECIONES

La mayorfa de las técnicas estan basadas
en la respiracion. Acttan modificando la
velocidad y caracteristicas de la espiracion,
con la finalidad de movilizar las secre-
ciones desde las vias mas lejanas, a las vias
mas cercanas.

Deberemos desplazar las secreciones bron-
quiales hacia el exterior con suavidad para

- Presiones torécicas:

no colapsar los bronquios inflamados. En
el nifio pequefio lo conseguiremos pasiva-
mente con las manos del adulto sobre el
pecho del bebé, presiondndolo suave-
mente y modificando su respiracion.

Podemos realizar diferentes técnicas, de-
beremos elegir aquella que nos resulte
mas comoda para nosotros , de facil real-
izaciéon y siempre por supuesto valorando
la aceptacién por parte del bebé.

Técnicas Manuales:

- Vibraciones: Son ondas de energia
gue se realizan por medio de con-
tracciones de todos los musculos del
brazo, estas vibraciones se trans-
miten con las manos sobre el térax
del nifio, con la finalidad de modi-
ficar las propiedades del moco. En la
practica se asocian a técnicas espira-
torias.

consisten en

fuerzas aplicadas manualmente so-

bre el toérax para controlar los
movimientos costales de forma pasi-
va y actuar sobre la respiracién.

Debemos ser prudentes regulandolas

dependiendo de la edad del nifio.

- Presiones abdominales: consisten en

fuerzas aplicadas manualmente sobre
el abdomen para controlar los
movimientos del diafragma de forma
pasiva y actuar sobre la respiracién.
No debemos realizarlas antes de dos
horas de haber comido. Debemos ser
p rudentes regulandolas dependiendo
de la edad del nifio, ademas con esta
maniobra podemos facilitar reflujo
gastro-esofagico en el nifio pequefio.

- Estimulaciéon de la Tos: la tos es un

mecanismo reflejo que forma parte del



sistema de defensa del aparato respi
ratorio. Algunas veces puede ser Util,
en nifios pequenos, provocar la tos co-
mo maniobra de espiracion forzada,
capaz de conseguir la expulsion del
moco de las vias respiratorias. Sélo us-
aremos la estimulacién de la tos en
ninos incapaces de ha-cerla espon-
tdneamente, siempre después de
haber hecho progresar el moco a vias
ceranas. Realizaremos una suave pre-
sion tragueal en el centro del cuelloy
después que el nifo haya inspirado,
con lo cual se activara la tos productiva
si el moco ya estd en la traquea. La re-
alizaremos con precauciéon y nunca
como técnica unica. (Foto 1).

Foto 1

Drenaje Autégeno Asistido (Técnica
Belga): Se realiza con las manos so-
bre el térax del bebé, controlando
suave y progresivamente su res-
piracion. Modulamos la respiracion al
nivel necesario para hacer progresar
las secreciones de vias mas lejanas a
las mas cercanas. Es decir, buscamos
el nivel de respiracion funcional de-
pendiente de la localizacion de las se-
creciones. Empezamos con las dos

manos sobre el térax del nifo,
perdbimos la distribucion del aire en
el pulmén y los movimientos respira-
torios, a continuaciéon muy suave y
progresivamente, vamos disminuyen-
do el volumen respiratorio, vamos
apreciando que la espiracion se hace
algo mas ruidosa y levemente mas
activa, posiblemente también note-
mos las vibraciones de las secreciones
gue se van despegando, y que lenta-
mente haremos progresar volviendo
a los volumenes iniciales de res-
piracién, con lo cual seguramente el
niio tosera. Se deben evitar las ma-
niobras bruscas. (Foto 2 a y b).

Foto 2b
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Podemos aprovechar el balanceo que se
produce estando sentados en una gran
pelota, mejoraremos la respiracién y la re-
lajacion del bebé. (Foto 3).

Foto 3

Podemos colocar una cinta elastica suave
en la parte inferior de las costillas, mode-
lando el térax, mejorando el trabajo del di-
afragma, que es el musculo mas impor-
tante de la respiracién, a la vez obtenemos
una respiracion a menor volumen respira-
torio que ayudara a movilizar secreciones
distales. Bajo supervision, podemos colo-
car esta cinta elastica incluso durante los
juegos. (Foto 4).

Foto 4

- Aumento del Flujo Espiratorio — AFE
(Técnica Francesa): Por medio de
presiones toracicas y abdominales
sincrénicas inducimos variaciones de
la espiracion del niflo. Podemos vari-
ar el volumen pulmonar, la velocidad
o la duracién de la espiracion. En
funcion de las necesidades utilizare-
mos presiones mas o menos fuertes
provocando una salida del aire mas
rapida o mas lenta. (Foto 5).

- Espiraciéon Lenta Prolongada — ELPr
(Técnica Belga): ayuda espiratoria
obtenida por medio de una presién
toracica y abdominal lenta, iniciada al
final de la espiracion espontanea. Su
objetivo es prolongar y completar la
espiracion, para obtener un volumen
espiratorio mayor. Actua a nivel de los
bronquios mas pequefos. (Foto 5).

k

Foto 5

Otras técnicas quizds mas conocidas como
el Drenaje Postural, Drenaje Postural Modifi-
cado y Percusiones o Clapping, se han
demostrado muy poco Utiles en nifios pe-
quefios, e incluso pueden provocar efectos
adversos importantes, por lo que en este
manual no se recomiendan. Reconocemos
gue son técnicas extensamente aplicadas
aun hoy en dia sobretodo en las zonas
donde no hay influencia francéfona, basica-



mente debido al desconocimiento y la lenta
difusién que han tenido las técnicas franco-
belgas, aparecidas a partir de los afos
1970-80 pensadas y desarrolladas especifi-
camente para los bebes y nifos pequenos.

Técnicas instrumentales simples:

- Mascara de Presién Espiratoria Positi-
va - PEP Mask Terapy (Técnica Sue-
ca): a esta edad, es util cuando se
produce colapso precoz de las vias
aéreas por inestabilidad bronquial o
traqueal, ya que mantiene abierta las
vias respiratorias en la espiracion.
Debemos tener precaucién en no re-
alizar presiones elevadas ya que
podemos dafar los bronquios y tener
efectos adversos. (Ver capitulo 7).

Juegos de soplar:

Se deben empezar cuanto antes mejor,
de hecho el nifilo puede empezar a soplar
a partir de los 12 meses, pero no realizara
un aumento de los volimenes pulmonares
eficaz antes de los 18 meses. El aprendiza-
je es progresivo y depende de cada nifo,
de sus capacidades y de la habilidad y per-
severancia de los mayores. Cuando el nifio
es pequefo tiene un tiempo breve de co-
laboraciéon, que también ird incrementan-
dose con la edad.

- Soplar objetos muy ligeros: papeli-
tos, confeti, trozos de corcho blanco,

Foto 6a

Foto 6b

molinillos, objetos colgados...

- Soplar una pelota de ping-pon: se
pueden hacer circuitos, porterias
para “meter goles”.

- Soplar tapones ligeros de botellas:
sefalando una meta o diana.

- Hacer pompas de jabon.

- Hacer burbujas: con una pajita en un
vaso de agua, con un tubo en la
banera...

- Soplar a través de una trompeta, una
flauta, una arménica, un pito...

Tendremos en cuenta no utilizar piezas
muy pequefias, que se puedan romper o
desmontar facilmente para evitar un acci-
dente por inhalacién o ingesta. Debemos
desinfectar periodicamente los utensilios
gue se humedezcan o cambiarlos por unos
nuevos para evitar su contaminacion.

Progresivamente, a medida que crece el
nifio, va desarrollando mayor capacidad
para realizar los juegos, entonces au-
mentaremos su dificultad, los debemos per-
feccionar, intentando que las inspiraciones
sean profundas pero no de manera brusca.

Para la espiracion, principalmente utilizare-
mos juegos de soplar lento y largo mayori-
tariamente con otros de soplar rapido y cor-
to, ya que acttan a diferente nivel pulmonar.
Més adelante podemos introducir gradual-
mente algun dispositivo para ir dirigiendo la
fisioterapia hacia técnicas que exijan un
mayor trabajo respiratorio. (Foto 6 a, b y c).

Foto 6¢
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Cuando hay una agudizacién el nifo dis-
minuye su capacidad respiratoria en mayor
o menor medida, con lo cual puede ser
necesario dar un paso atras en los ejerci-
cios que se han estado realizando hasta
ese momento, retomandolos otra vez mas
adelante.

En los dfas en que el nifio no quiere colab-
orar buscaremos otros medios de movilizar
las secreciones bronquiales, sentaremos al
nifo sobre nuestras rodillas o sobre los
hombros dando pequefios saltitos.
Aprovecharemos la risa, el baile y en oca-
siones el llanto, que favorece fisiologica-
mente la limpieza de las secreciones bron-
quiales por aumento de los volumenes
pulmonares.

Limpieza de vias altas (rino-faringe):

- Lavado nasal: el lavado nasal con
suero fisiolégico nos ayudard dis-
olver las secreciones de la nariz. Se
introducird suavemente una pe-
quefa cantidad del suero en una
fosa nasal con la cabeza del nifio ha-
cia un lado para evitar la entrada del
mismo a vias respiratorias inferiores,
posteriormente se procedera a repe-
tir el proceso en la otra fosa nasal.
Nunca debemos introducir el suero
bruscamente debido al riesgo de
provocar dolor intenso en el oido.
Tan pronto sea posible a partir de los
3-4 anos ensefaremos al nifio a re-
alizar bafos de nariz con un disposi-
tivo especial e introduciendo gran
cantidad de suero irrigando las fosas
nasales.

- Aspiracién nasal: posteriormente al
lavado nasal se puede realizar una as-
piracién de las fosas nasales con un

aspirador nasal comercializado en su-
permercados y farmacias. Debemos
ser prudentes, ya que una aspiracion
demasiado fuerte puede producir
igualmente dolor en el oido.

- Desobstruccion rinofaringea retrégra-
da: posteriormente al lavado nasal
podemos provocar una inspiracion
rapida por la nariz cerrando la boca
del nifo subiendo el mentén hacia ar-
riba o con nuestra mano obligandole
a respirar por la nariz, lo que favorece
el arrastre de secreciones posteriores
de la nariz que dificilmente pueden
ser aspiradas.

TECNICAS PARA MEJORAR LA VENTI-
LACION

Basicamente todas las técnicas citadas
para el drenaje de las secreciones, que nos
ayudan a limpiar los bronquios nos
seniran en esta edad para mejorar la ven-
tilacién ya que mejoraran la entrada de
aire en el pulmén, por lo tanto mejoran el
intercambio de gases.

Los ejercicios ventilatorios propiamente di-
chos no se podrén realizar por la falta de
colaboracion y comprensioén del nifio, pero
se podran introducir progresivamente a
partir de los 3-4 anos.

EJERCICIOS FiSICOS

Debemos intentar que el nifio tenga una
actividad fisica normal para su edad; ir al
parque, correr, dar volteos, bailar...

Tan pronto como sea posible incorpo-
raremos el ejercicio fisico; saltar en tram-
polin, natacion, bicicleta... intentando un
minimo de 30 minutos 3 veces por sem-
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ana. Debemos respetar las preferencias del
nifo, pararlo en las reagudizaciones y
volverlo a iniciar progresivamente, y evitar
los dias de frio, viento, o calor excesivo.

PREVENCION DE LAS DEFORMIDADES
TORACICAS

Es importante ya desde edades tempranas
tratar la obstruccién con rapidez y evitar
los ataques de tos incontrolada. Esto lo
conseguiremos tratando rapidamente las
exacerbaciones, realizando correctamente
el tratamiento medico, la fisioterapia res-
piratoria y con la actividad fisica habitual.

TERAPIA INHALATORIA

A esta edad siempre se deben administrar
los farmacos inhalados por medio de una
cadmara espaciadora o a través de un neb-
ulizador-compresor con mascara naso-bu-
cal. Pero tan pronto como sea posible,
aproximadamente a los 3 afios de edad, el
nifo debe realizarlo por medio de una bo-
quilla ya que evitamos la perdida del 80%
del producto por filtrado nasal.

Fisioterapia
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CAPITULO 3

TECNICAS DE FISIOTERAPIA PARA NINOS MAYORES,

ADOLESCENTES Y ADULTOS

Alfonso Montero Pacios

Fisioterapeuta. Asociacion MadrileAa contra la Fibrosis Quistica
Profesor. Universidad Europea de Madrid

Sabemos que la fisioterapia respiratoria
representa una de las herramientas ter-
apéuticas mas eficaces para el manten-
imiento del buen estado pulmonar. En los
ninos colaboradores, adolescentes y adul-
tos la fisioterapia toma una mayor impor-
tancia, pues un deterioro avanzado y el
nivel de produccion de secreciones au-
mentado precisan de un trabajo mas in-
tenso y eficaz.

Existe un gran cambio entre las técnicas
utilizadas en pediatria y las utilizadas a
partir de la edad infantil, en este momento
el uso de ejercicios con colaboracién por
parte del paciente provocan unos efectos
mas positivos que las técnicas pasivas. La
colaboracion del paciente en el manejo de
diferentes flujos y diferentes volimenes
pulmonares, adecuados al estado pul-
monar, determina el nivel de eficacia de la
fisioterapia respiratoria.

Las técnicas utilizadas desde la infancia
hasta la edad adulta son las mismas, pues
nos enfrentamos a sujetos colaboradores,
siempre, claro estd, utilizando matices
diferentes. Cabe pensar que los nifos
necesitan orientar los ejercicios hacia la
parte mas ludica, sin perder el objetivo, los

adolescentes necesitan mas incentivo que
ningun otro grupo y que los adultos pre-
cisan un mayor grado de especializacion de
las técnicas para recoger todas aquellas
particularidades que pueden surgir.

Conviene hacer una aclaracion antes de
comenzar con la descripcion de las técni-
cas. En la actualidad el uso del drenaje
postural y el clapping queda eliminado,
las razones son multiples y demostradas
en diferentes publicaciones en la ultima
década, el uso de estas pudiera provocar,
por un lado, una escasa eficacia terapéuti-
ca y por otro lado consecuencias negativas
para el paciente.

Las ultimas tendencias de tratamientos en
la fibrosis quistica apuntan que en primer
lugar debemos realizar ejercicios que pro-
porcionen la llegada de aire a todos los es-
pacios posibles, generando ventilacion en
el maximo nimero de bronquios, a estas
alturas, esta completamente demostrado
que el motor principal de la movilizacion
del moco es el paso de aire. En segundo
lugar se debe realizar ejercicios espirato-
rios utilizando una salida lenta del aire,
provocando un arrastre de las secreciones
que estan mas lejanas. Podremos a contin-
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uacion utilizar ejercicios espiratorios uti-
lizando la salida del aire con un flujo inter-
medio, terminando con la técnica de tos
dirigida.

Los ejercicios espiratorios que utilizan sali-
das muy rapidas de aire, tipo huff, quedan
resenados para ocasiones excepcionales en
los que pueden tener un efecto positivo.

A continuacién pasamos a describir las prin-
cipales técnicas utilizadas en los tratamien-
tos a pacientes con Fibrosis quistica:

1-

Respiracion abdomino-diafragmati-
ca: Es una técnica que consiste en re-
alizar respiraciones utilizando el
musculo diafragma en todo su recor-
rido. La inspiracién se realizara por la
nariz, descendera el diafragma, vy
veremos una salida del abdomen ha-
cia anterior, después se expulsa el
aire por la boca a la vez que se intro-
duce el abdomen. El ritmo debe ser
lento y la respiraciéon profunda. El
objetivo de la técnica es multiple,
desde conseguir concentracion y re-
lajacion hasta una ventilacion local-
izada de las bases pulmonares. Se
practica en varias posiciones de man-
era que tenga influencia en varias
zonas del pulmén, estas son, boca
arriba, de lado, sentado y de pie.

Ejercicios de Expansion toracica:
Constituye una de las técnicas mas
importantes en la fisioterapia respi-
ratoria, es imprescindible que llegue
el aire a todo el pulmén para posteri-
ormente arrastrar la mucosidad. La
técnica se realiza colocando al sujeto
en una posicién adecuada con el fin
de abrir el maximo de alveolos. Esta
maniobra nos ayuda no solo a
preparar la movilizacion de las secre-
ciones sino también a prevenir la for-
maciéon de tapones mucosos, tan
tipicos en la fibrosis quistica. Se re-
alizard una inspiracion por la nariz a
la vez que eleva el brazo, esto ayu-
dara a expandir las costillas, seguida
de una espiracion a la vez que de-
sciende el brazo. El objetivo
perseguido por la técnica es con-
seguir un llenado maximo del pul-
moén. Para trabajar de forma eficaz
nos colocaremos tumbado del lado
contrario al que queremos tener el
efecto. Es recomendable realizar una
pausa al final de la inspiracién aprox-
imadamente de tres segundos.

Ventilacion toracica dirigida: Esta
técnica es propuesta como un méto-
do de trabajo mas especifico, para
llegar a segmentos pulmonares con-

Fisioterapia
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cretos. Consiste en expandir de for-
ma mas predominante una zona
concreta del pulmén. Es una técnica
muy eficaz pero exige un periodo de
aprendizaje guiado y unas habili-
dades minimas del paciente. Los
adultos con F-Q son capaces de re-
alizar este ejercicio utilizando difer-
entes mecanismos con el fin de
percibir el movimiento, estos son,
colocar las manos en la zona y la
sensacion de tirantez de la piel.
Aumentos del flujo espiratorio a bajo
flujo. Consiste en realizar una in-
spiracion por la nariz seguida de una
espiracién por la boca con glotis
abierta, de tal forma que eliminamos
el aire de manera lenta y relajada. Se
puede realizar en varias posiciones,
movilizando las secreciones situadas
en el pulmoén que esta apoyado. El
objetivo de esta técnica es la elimi-
nacién de la mucosidad que se
sitian a nivel mas profundo.
Aumentos del flujo espiratorio a alto
flujo: Consiste en realizar una in-
spiracién por la nariz seguida de una
espiracion por la boca y glotis abierta,
con una fuerza moderada, de tal for-
ma que eliminamos el aire rapida-
mente. Es recomendable realizarla en
posicion sentado, asi evitamos el
cierre de las vias aérea, ayudara a dis-
minuir la fatiga. El objetivo de la técni-
ca es la eliminacion de las secreciones
que se sitlian a nivel mascercano.

Tos dirigida: La tos es una técnica
muy eficaz para expulsar la mucosi-
dad del sistema respiratorio bien ha-
cia el exterior a través de la boca,
siempre mas recomendado, o bien
ser deglutidas, aunque no es lo cor-
recto. Algunas personas no tienen

7-

una tos eficaz principalmente por dos
razones, la primera es por la escasa
velocidad que se da a la salida del
airey otra por hacerlo con poca can-
tidad de aire. Por lo tanto para la cor-
recta ejecucion serad imprescindible
seguir un procedimiento: en primer
lugar se realiza una inspiracion uti-
lizando grandes volumenes (llenando
casi hasta el final) después un segun-
do de apnea (reteniendo el aire) para
preparar la accién y una espiracion
forzada utilizando el sonido carac-
terfstico de la tos.

Una de las problematicas mas fre-
cuentes es el abuso de la tos por
parte del paciente, llevando a una
situacion de fatiga extrema, aumen-
tando el nivel de ansiedad y riesgo
de broncoespasmo. El corregir una
tos ineficaz y repetitiva resulta im-
prescindible para evitar consecuen-
cias negativas no solo durante la
sesion sino también en el futuro.
ELTGOL: Esta técnica solo puede ser
realizada por un fisioterapeuta de-
bido a su complejidad, pues requiere
de unas presiones adecuadas sobre
tripa y torax. Constituye una técnica
eficaz para la eliminacion de las se-
creciones situadas en la via aérea
mas profunda. Se debe colocar al pa-
ciente tumbado de lado y la zona a
tratar apoyada sobre la camilla, el fi-
sioterapeuta colocard una mano so-
bre las costillas del lado de arriba y la
otra mano en la zona abdominal. El
ejercicio se realiza inspirando por
nariz, seguida de una espiraciéon por
la boca, siempre dejando libre la sali-
da del aire, en el momento de la es-
piracion el fisioterapeuta presiona
con el fin de vaciar al maximo los
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pulmones. En ocasiones un deterioro
pulmonar importante puede restar
gran parte de la eficacia.

Ejercicios con debito inspiratorio
controlado (EDIC): Es una técnica
gue intenta llevar la maxima expan-
siébn a una zona del pulmén. Esta
técnica solo puede ser realizada por
un fisioterapeuta pues exige de sus
manos para este propoésito. El pa-
ciente se coloca tumbado del lado
contrario al pulmén a tratar, a con-
tinuacion se realiza una inspiraciéon
maxima ayudado por un in-
spirébmetroincentivo. Al mismo tiem-
po el fisioterapeuta realiza una trac-
cion del térax sujetando la cadera
durante el momento de la in-
spiraciéon. Una vez lleno el pulmoén al
maximo se mantiene el aire por cinco
segundos, por ultimo el paciente so-

10-

plara el aire. El objetivo principal es
el tratamiento de las atelectasias y
neumonias.

Drenaje autégeno: Esta técnica con-
siste en realizar espiraciones uti-
lizando diferentes flujos y volumenes
de aire. El objetivo es la movilizacion
de la mucosidad desde lo mas lejano
hacia lo mas cercano de la via aérea.
El orden de ejecucidon es importante.
El orden de realizacién es el sigu-
iente: Comenzamos inspirando poca
cantidad de aire y dejando salir con
la boca abierta a una velocidad
lenta, intentando echar el aire hasta
el final, esta espiracién no de ser
forzada en ningin momento. En se-
gundo lugar se realiza una in-
spiracion mayor que la anterior pero
no maxima, seguido de una es-
piracion con la boca abierta a una
velocidad intermedia, intentando
echar gran parte de todo el volumen
pulmonar pero sin agotar. Por ultimo
realizamos una inspiracion intentan-
do coger el maximo aire posible vy
forzando la espiracién para facilitar
su salida, el volumen debe ser poco
pero su salida de gran rapidez. El
tiempo dedicado a cada una de las
fases dependera de la movilizacién
de la mucosidad. En la actualidad ex-
iste un material de ayuda para
obtener un mayor rendimiento en la
técnica, este debera sera siempre uti-
lizado por un fisioterapeuta experto.
Ciclo Activo de Técnicas Respirato-
rias: Es la unién de varias técnicas
agrupadas con el fin de conseguir
una buena limpieza de la via aérea.
Estas maniobras son los ejercicios de
respiracion abdomino-diafragmatica,
ejercicios de expansiéon toracica y

Fisioterapia



técnicas de espiracién forzada. La
forma de realizarlas sera ciclica,
comenzando siempre por respiracion
abdomino-diafragmatica, seguido de
ejercicios de expansién toracicay a
continuacién técnicas de Espiraciéon
forzada. Llegado este punto por lo
general se reinicia el circuito de téc-
nicas manteniendo siempre el mismo
orden. La ventaja principal de esta
técnica es que puede ser realizada y
adaptada de forma auténoma.

11- Vibraciones manuales: Es una técni-
ca utilizada de forma habitual en los
tratamientos de fisioterapia, si bien
es cierto que parece enriquecer al
resto de las técnicas de movilizacion
de la mucosidad, en la actualidad no
existen los suficientes trabajos de in-
vestigacién que muestren de forma
solida su utilidad. Estos apuntan que
su maxima eficacia se produciria re-
alizando la técnica con una frecuen-
cia entre 12 y 15 Hz, dificil de re-
alizar de forma manual.

Por ultimo, entendemos que para re-
alizar una técnica de forma correcta,
la ensefanza y supervisiéon con relati-
va frecuencia por un fisioterapeuta
especializado resulta imprescindible.
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CAPITULO 4

LA ACTIVIDAD FISICA'Y EL DEPORTE

Fernando Diaz', Jordi Vilarad?

'Asociacion Andaluza contra la Fibrosis Quistica.
2EUIFN Blanquerna, Universitat Ramon Llull. Barcelona. Fundacid Clinic,

IDIBAPS, Barcelona

I. EL DEPORTE
1. INTRODUCCION

Hasta los afios 70, la realizacion de algun
tipo de actividad fisica o deporte estaba
absolutamente contraindicada para los en-
fermos de Fibrosis Quistica.

Actualmente nadie pone en duda que la
practica regular de deporte es un pilar
fundamental para el desarrollo tanto a niv-
el fisico como psiquico de los afectados.

El deporte es el complemento ideal a la fi-
sioterapia respiratoria. Los familiares
deben potenciarlo desde edades tem-
pranas pero sin perder de vista su aspecto

Inactividad
Fisica

ludico, de disfrute y motivador, pues de lo
contrario se convertird en una obligaciéon
afadida y favoreceremos su abandono
prematuro.

2. OBJETIVOS /IMPORTANCIA
2.1. Importancia.

La importancia del deporte no solo radica
en la mejora o el mantenimiento de la fun-
cién pulmonar. Es frecuente que la inac-
tividad fisica propicie un circulo vicioso de
predisposicion a infecciones, disminucién
de la capacidad para las actividades diarias
y ansiedad, que conduce a una vida
sedentaria muy perjudicial para el desar-
rollo de la enfermedad (fig.1).

Infecciones
respiratorias/
Actividades diarias

Ansiedad/
\Y/IT=Yo e}

Fig. 1
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2.2. Objetivos

Los objetivos que buscamos con la practi-
ca de la actividad deportiva son los sigu-
ientes:

o Mejorar la fuerza y resistencia gener-
al y en especial de la musculatura
respiratoria previniendo simultadnea-
mente las deformidades toréacicas.

o Facilitar la higiene bronquial gracias
a los cambios de flujos respiratorios
que se producen durante el gjercicio,
disminuyendo el riesgo potencial de
infecciones.

o Mejorar la capacidad pulmonar y con
ello la tolerancia a las actividades de
la vida diaria.

o Mejorar aspectos psicosociales: de-
sarrollo de la personalidad, intre-
gracioén, autoestima...

3. CONSIDERACIONES Y PRINCIPIOS

El deporte debemos considerarlo como la
terapia mas adecuada para dosificar la ac-
tividad fisica, siempre y cuando sea pro-
gramado en base a las caracteristicas indi-
viduales de cada paciente.

La actividad deportiva por ello no se puede
protocolizar ni establecer principios uni-
versales. Debemos basarnos para su elec-
cién en 4 pilares basicos:

o Edad.

o Capacidad respiratoria.

o Contraindicaciones o patologias aso-
ciadas.

o Preferencias.

Consideramos que es aconsejable una
prueba de esfuerzo (tapiz rodante) a nue-
stro paciente para determinar su toleran-

cia al ejercicio (capacidad respiratoria).
Partiendo de esta premisa, consideraremos
el resto de los factores que intervienen en
su programacion.

Para establecer la intensidad del ejercicio,
una de las medidas que podemos utilizar
es trabajar al 50-60% de la funcion maxi-
ma que previamente establezca la prueba
de esfuerzo.

Como medida meramente orientativa,
podemos considerar como intensidad 6pti-
ma “Aquella intensidad que permite al pa-
ciente conversar y controlar su respiracion
durante la realizacion del ejercicio”.

Respecto a la duracién y frecuencia de la
actividad, diversos estudios recomiendan
de 2 a 3 sesiones semanales de entre 35 a
40 minutos, siendo recomendables en pe-
riodos de crisis o baja tolerancia al ejerci-
cio, distribuir el tiempo en sesiones mas
cortas(mejor tolerancia) pero mas repeti-
das a lo largo de la semana(Ej.: 6 sesiones
de 10 minutos/ semana).

4. DEPORTES RECOMENDADOS

Podemos afirmar que “todos los deportes
son posibles pero adaptados a las particu-
laridades de cada afectado”.

La mayoria de los estudios recomiendan
para obtener los mejores resultados la
eleccion de ejercicios aerdbicos (de re-
sistencia) que reclute grandes grupos mus-
culares complementado con programas de
fortalecimiento o potenciacién muscular.

Los ejercicios aerébicos mas recomenda-
dos son la natacion, el atletismo vy el ciclis-
mo, a ser posible al aire libre



La musculacién se debe basar en un ejerci-
cio con cargas ligeras, gran nimero de
repeticiones (20-25) priorizando el trabajo
de la musculatura respiratoria y acom-
pafados siempre de ejercicios de control
respiratorio y estiramientos musculares.

La equitacion, baile, gimnasia ritmica y de-
portes de raqueta(padel, tenis, bad-
minton..) son también beneficiosos por su
efecto sobre la movilidad de la caja toraci-
ca y el despegamiento de las secreciones
bronquiales.

Los deportes de contacto (futbol, artes
marciales) asi como los de competicién se
valoraran bajo supervision del médico y el
fisioterapeuta responsables la adecuacion
de éstos a cada caso concreto.

Il. LA ACTIVIDAD FISICA
INTRODUCCION

En los ultimos afos la actividad fisica se ha
demostrado como uno de los tratamientos
asociados con mayor evidencia de beneficio
para las enfermedades respiratorias créni-
cas entre ellas, la fibrosis quistica (FQ). Con-
trariamente a lo que cabria esperar, durante
la realizacién de ejercicios de alta intensi-
dad, el enfermo respiratorio no solo experi-
menta una sensacion de falta de aire sino
que habitualmente debe parar la actividad
por culpa de la fatiga muscular acumulada.
Este hecho ha supuesto un cambio de para-
digma en el objetivo de tratamiento del en-
fermo respiratorio crénico. El motivo, la de-
bilidad muscular producida por entre otros
factores el desuso, la medicacion, sobreto-
do los corticoides, la hipoxemia y procesos
inflamatorios intrinsecos de los musculos
esqueléticos e incluso, de los respiratorios.

Los musculos, cuando estan afectados
pierden la capacidad de contraccién y por
lo tanto, de desarrollar fuerza y de man-
tener esta a lo largo del tiempo, la re-
sistencia. Esto se resume en que cuando
un enfermo con fibrosis quistica crénica
pretende realizar una tarea que necesite
una gran contraccion muscular o que deba
ser mantenida en el tiempo, este sujeto no
sera capaz de realizarla manifestando una
incapacidad de tolerancia al ejercicio. Para
poder remediar este proceso degenerativo
de la FQ, la Unica manera de mantener y
mejorar las capacidades musculares es re-
alizando actividad fisica controlada y pro-
gramada de forma individual. Entender to-
da actividad fisica o deportiva como un
tratamiento, pasa por respetar unas leyes
basicas de todo programa de entre-
namiento las cuales, nos van a permitir
mejorar las capacidades fisicas y por tanto,
incidir en la mejorfa de la tolerancia al es-
fuerzo y en la calidad de vida.

A continuacion se desarrollan los aspectos
esenciales a tener en cuenta a la hora de
programar una sesion de entrenamiento y
deporte los cuales, van a permitir que el
sujeto obtenga mayores beneficios con
minimos riesgos.

PRINCIPIOS BASICOS
DEL ENTRENAMIENTO

El primer principio fundamental de la prac-
tica de actividad fisica para permitir obten-
er un buen efecto entrenamiento es la in-
tensidad. O sea la cantidad de carga que
debe someterse el paciente para estresar
el organismo. Para obtener un buen efecto
entrenamiento sabemos que lo mas im-
portante es sobrecargar la musculatura.
De esta manera, ella va a responder para
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adaptarse a la nueva actividad y lo hara
produciendo cambios tanto a nivel inter-
no, cambio de las fibras musculares,
aprovechamiento del oxigeno, etc. Como
a nivel de 6rganos centrales, corazon y
pulmones, aumentando el flujo sangui-
neo, la capacidad de contraccion del
corazoén, y sobretodo en el caso de la FQ,
mejorando la complianza torazo-pul-
monar.

El segundo principio es la duracion. Dicho
de otra manera, el tiempo que debe man-
tenerse el ejercicio y el nimero de veces
gue lo debemos repetir para que sea efec-
tivo. Para mejorar, es imprescindible re-
alizar como minimo dos sesiones por sem-
ana con una duracion media de una hora.
Esto puede substituirse por un trabajo di-
ario de dos periodos de media hora. Uno
por la mafana y otro por la tarde. Para
poder empezar a notar los efectos posi-
tivos de la actividad fisica, es necesario
gue este programa se realice durante dos-
tres meses y no debe olvidarse nunca, que
todos los beneficios obtenidos se van a
perder si no se mantiene una regularidad
de entrenamiento. Por tanto, es un pro-
grama de por vida.

El tercer principio es la frecuencia. La fre-
cuencia es cuanto ejercicio debemos re-
alizar. En este caso distinguiremos tres pe-
riodos: 1) periodo de adaptacién, que es la
primera fase donde se trabaja con cargas
pequefas y poco tiempo. Su finalidad es
poner en marcha el organismo sin estre-
sarlo para evitar lesiones. Aproximada-
mente constaria de tres a cuatro semanas;
2) periodo de potenciacién. Es donde al-
canzamos las cargas de trabajo. Por tanto
se trata de entrenar a potencias elevadas y
con duraciones largas. Debe tener una du-
racion de seis a ocho semanas y 3) perio-

do de mantenimiento. Este consiste en
mantener los beneficios producidos du-
rante la potenciacién. Se puede disminuir
las sesiones por semana hasta un niumero
de dos pero intentando siempre, mantener
cargas elevadas variarlas en el tiempo. Es
indefinido y va a ser el modelo de vida a
seguir.

METODOS DE ENTRENAMIENTO

Para poder mejorar de forma sustancial las
capacidades fisicas es importante incorpo-
rar un método de entrenamiento similar al
gue realizan los deportistas. Actualemente
existen dos modelos basicos: 1) Carga
constante (CC). Este consiste en que el
sujeto realice un ejercicio manteniendo la
carga de trabajo en el tiempo sin intro-
ducir periodos de descanso. (figura 1a) En
los pacientes respiratorios, se ha observa-
do que para poder alcanzar el tiempo de
trabajo estipulado, se deben aplicar cargas
medias; 2) Carga intervalica (Cl). Este
método consiste en combinar intervalos
de trabajo maximo con intervalos de recu-
peracion activa. O sea, a baja carga pero
sin parar el ejercicio. (Figura 1b) Nu-
merosos estudios han demostrado que es
mejor tolerado en los pacientes respirato-
rios y por el hecho de trabajar a cargas el-
evadas, se obtienen mejores beneficios.
Por tanto, va a ser el modelo de eleccion.

Para que un tratamiento sea efectivo, el
ejercicio es uno mas, es necesario crear
adherencia al mismo. Por lo tanto, este
debe ser estimulante y motivante para la
persona que lo sigue. En el caso de los en-
fermos con FQ, la mayoria nifos y jovenes,
el introducir juegos, circuitos y/o deportes
gue les gusten es fundamental para se
“enganchen”. La creatividad del fisioter-
apeuta, educador o entrenador es un ele-
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mento basico. Este tiene que disefiar ejer-
cicios/juegos variados que impliquen
grandes grupos musculares de piernas y
brazos y que ademas, sean intensos.
Saltar, subir escaleras, nadar, correr, lanzar
pelotas, hacer circuitos de destreza o
cualquier otro que combine fuerza con re-
sistencia, permitird motivar al individuo y
obtener los mayores beneficios.

El lugar idoneo para entrenar seria un es-
pacio donde la temperatura fuera agrad-

able, entorno a los 20-22°, ligeramente
himedo y bien ventilado. Este puede ser
desde un gimnasio convencional, pasando
por un polideportivo y acabando en un es-
pecio en el aire libre cuando las condi-
ciones climaticas lo permitan. Es buena
para los FQ salir a realizar actividades en el
campo como por ejemplo, montafismo, bi-
cicleta, etc. Siempre intentando que estas
retnan los requisitos de intensidad, du-
racion y frecuencia comentados anterior-
mente.
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CAPITULO 5

LOS AEROSOLES Y LA FISIOTERAPIA RESPIRATORIA

Inés Vergara, Pedro Vergara y Francisco Martinez

¢QUE ES LA AEROSOLTERAPIA?

La aerosolterapia es la administracién de
farmacos por via inhalatoria, con el objeti-
vo de obtener concentraciones de medica-
mentos en contacto directo con las zonas
del tracto respiratorio que necesitan de su
accion. El uso de la aerosolterapia permite
la mejora de la inflamacion y espasmo
bronquial de la via aérea, una mayor facili-
dad para eliminar las secreciones, una dis-
minucion de la presencia de gérmenes en
las secreciones bronquiales y una mayor
humectacién de todo el arbol respiratorio.

OBJETIVOS SEGUN LA TIPOLOGIA DE
LA MEDICACION

Entrelos tipos de medicamentos utilizados
se pueden mencionar:

o Broncolidatadores. Estos medica-
mentos ayudan a eliminar la mucosi-
dad y mantener abiertas las vias
aéreas.

o Antiinflamatorios. Ayudan a prevenir
la inflamacién pulmonar (enrojec-
imiento e hinchazon) que pueden di-
ficultar la respiracion.

. Diluyente de mucosidad. Medica-
mentos como Pulmozyme” (Dnasa)
ayudan a disolver la mucosidad para
que el nifio pueda expulsarla con
mas facilidad.

o Antibidticos. Estos medicamentos
previenen y tratan las infecciones. En
la actualidad suele utilizarse un an-
tibidtico para inhalar llamado TOBI
(tobramicina).

MODALIDADES EN AEROSOLTERAPIA

El aerosol es una mezcla de aire y liquido
gue tiene como finalidad vehiculizar sus-
tancias activas al arbol bronquial (Sterck
P.J. et al. 1984). Desde el punto de vista



clinico el tamano ideal de la particula
debe ser inferiora 5 ym (2 a 5 pm). Las
particulas mayores de 10 pym. se depositan
en vias aéreas superiores, las comprendi-
das entre 10 pm y 1 pm. en el conjunto
del &rbol bronquial y alvéolos y, las inferi-
ores a 1 um., la gran mayoria sale con la
espiracion.

Los sistemas disponibles para producir
aerosoles son los inhaladores presurizados
de dosis controlada, los inhaladores de
polvo seco y los nebulizadores.

INHALADORES PRESURIZADOS
DE DOSIS CONTROLADA

Constan de un cartucho o cilindro metali-
co en cuyo interior el medicamento se en-
cuentra en suspensién en un gas prope-
lente (clorurofluorados), a una presion de
3-4 atmosferas. Los propelentes se
volatilizan a temperatura ambiente y gen-
eran una corriente gaseosa de gran veloci-
dad (velocidad media 30 m/seg.). Otro
componente es la valvula dosificadora,
que expulsa particulas con un didmetro
aeradindmico de 2.5-3.5 micras.

Ventajas e Inconvenientes

Son sencillos de utilizar, rapidos, baratos,
portatiles y no precisan la preparacién del
farmaco, conteniendo muchas dosis para
su administracién; sin embargo, tienen
ciertos inconvenientes. La facilidad a la
medicacion y la mala practica a la hora de
inhalarlos puede facilitar su sobredosifi-
cacién y la absorcién de mayores canti-
dades en sangre. Los dos problemas mas
importantes que plantea la administracién
de estos medicamentos son la contami-
nacién ambiental (los clorofluocarbonos

tienen gran poder destructivo sobre la ca-
pa de ozono) y la dependencia de la colab-
oracion del paciente en la administracion.

Forma correcta de administracion

La maniobra idénea para la administracion
de un farmaco con este dispositivo consiste
en agitar el frasco al tiempo que el paciente
realiza una espiracion profunda, colocar el
cartucho en el interior de los labios, iniciar
una inspiracién lenta y profunda, activar el
inhalador una vez se ha iniciado la in-
spiracion y mantener una apnea a la maxi-
ma capacidad pulmonar durante 5-10 se-
gundos. Para realizar esto, es fundamental
la colaboracién del paciente y la informa-
cion adecuada por parte del fisioterapeuta
sobrela técnica inhalatoria correcta.

Para tratar de paliar lo anterior se han de-
sarrollado los dispositivos espaciadores.
Son las llamadas cdmaras de expansion, de
forma tubular o cénica, con un volumen
aproximado de 700 ml. que se situan entre
los labios del paciente y el inhalador,
adaptado a una boquilla especial con
valvula unidireccional, que actian como
un reservorio de medicamento. También
existen cadmaras que se ajustan a la cara
del paciente a través de una mascara de
plastico blando para evitar la pérdida de
farmaco. (Fig. 1)

INHALADORES DE POLVO SECO

Estos dispositivos utilizan farmacos en pol-
VO y no necesitan propelentes. Actual-
mente, existen dos modelos en el merca-
do: "Accuhaler" y "Turbuhaler”.

El sistema "accuhaler", dispone la me-
dicaciéon dentro de unos alvéolos de una
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cinta, que se desplaza al accionar el inha-
lador, dejando un polvillo que se inspira
desde la boquilla.

El sistema "turbuhaler" es similar. Al
accionar el disco dosificador, se rellenan
con la medicacion unos agujeros cénicos
préximos al canal inspiratorio. Al inspirar
profundamente, el polvillo pasa a unos
canales en espiral de flujo turbulento dis-
gregandose en particulas.

Ventajas e inconvenientes:

Los inhaladores de polvo seco son mas fa-
ciles de manejar. No precisan sin-
cronizacion entre el envio del producto y
la inspiracion puesto que se activan al in-
spirar. Como no utilizan propelentes no
son nocivos para la capa de ozono. Su in-
halacién debe efectuarse con flujos inspi-
ratorios superiores a 60 litros/min., de-
spués de haber realizado una espiracion
profunda (Fig. 2). Uno de los inconve-
nientes principales es que estos flujos son
dificiles de alcanzar en enfermos con ob-
strucciones severas o en nifos pequenos.

Nebulizadores. Los nebulizadores gener-
an una dispersién de gotitas de liquido
gue contienen el medicamento en forma
de una nube de gas. Los tipos de nebu-
lizadores mas importantes son los de chor-
ro y los ultrasénicos.

NEBULIZADORES A CHORRO

Estos nebulizadores estan constituidos por
un depdsito con el liquido a nebulizar, un
chorro de gas que pasa a través de un pe-
quefo orificio y un tubo capilar por el que
asciende el liquido. (Fig. 3) El gas a utilizar
puede ser aire (compresor de aire) o el pro-

pio oxigeno de la toma del hospital, que
pasa por un pequefio orificio.. El pardmetro
mas importante del nebulizador es su flujo,
cuanto mas elevado es el flujo mayor es su
rendimiento, mayor es el nimero de gotas
de menor tamano y se acorta el tiempo de
administracion hasta que se agota el liqui-
do introducido. El flujo utilizado debe estar
entre 6y 10 /min. ( hasta 12 L/min. si son
soluciones muy viscosas).

Ventajas e inconvenientes

No es necesaria la colaboracién del pa-
ciente, que so6lo debe respirar normal-
mente y permite utilizar dosis altas de far-
maco cuando existe preparado en
solucién. Pero como inconveniente tiene
que los disefados para uso domiciliario
son caros, necesitan una fuente auténoma
de gas (compresor eléctrico de aire com-
primido) y requieren cuidados de limpieza
e higiene por la facil contaminacion del
sistema. Ademas de todo ello la cantidad
de producto perdido que no entra a los
bronquios es muy superior a la inhalada.

NEBULIZADORES CON POSIBILIDAD DE
CUANTIFICAR LA DOSIS Y ENVIARLA
EN EL PUNTO DE LA INSPIRACION DE-
SEADA

Existen aparatos nebulizadores que per-
miten un control de la dosis a inhalar co-
mo son los OPTINEB®. El sistema permite
lanzar el producto en un punto del tiempo
inspiratorio, visualizar a través de su pan-
talla el nimero de inhalaciones que se han
efectuado en cada momento y asi, poder
conseguir una precisién en la dosis pauta-
da sin que hayan pérdidas del farmaco co-
mo ocurre en los de flujo o chorro perma-
nente (Fig. 4).



NOVEDADES

El nuevo nebulizador electrénico de PARI,
el eFlow, es un dispositivo aerosol pe-
quefo y silencioso que genera un aerosol
denso que puede ser inhalado dentro de
los pulmones. Ademas no tiene cables, fue
disefiado para cubrir las necesidades de
los enfermos respiratorios de enfer-
medades pulmonares obstructivas crénicas
ya que reduce el tiempo necesario para el
tratamiento de nebulizacion y aumenta los
efectos de la medicaciéon, comparado con
los nebulizadores tradicionales.

NEBULIZADORES ULTRASONICOS

Las gotas de aerosol se producen por on-
das de sonido de alta frecuencia gener-
adas por un cristal piezoeléctrico. El
tamafo de las gotas es inversamente pro-
pordonal a la frecuencia del transductor.

Ventajas e inconvenientes

Tienen la ventaja de producir gotas de
tamafo mas homogéneo que los nebu-
lizadores a chorro y disminuye el atra-
pamiento de aerosol en las vias aéreas su-
periores y tracto digestivo. Tienen el
inconveniente de no ser aptos para admin-
istrar toda clase de medicamentos.

PATRON VENTILATORIO EN
LA INHALACION DE LOS AEROSOLES

El sistema o la forma ideal de inhalar los
aerosoles consistiria en una respiracion
lenta y profunda, con parada al final de la
inspiracion, permitiendo una mayor sedi-
mentacion gravitacional en las vias aéreas
mas periféricas. La utilizacién, a ser posi-
ble de una pieza bucal en lugar de una

mascarilla, mejora claramente la efectivi-
dad del uso de la aerosolterapia, ya que la
pieza bucal permite la creacion de un sis-
tema cerrado mas efectivo y evita la de-
posicion nasal. En la actualidad existen
valvulas nebulizadoras a las que se pueden
incorporar instrumentos de fisioterapia
respiratoria como son:

. Valvula PARI con Flutter VRPII que
permite, a través de un mando, se-
leccionar la nebulizaciéon solo du-
rante la inspiracién, y, durante la es-
piracion, el paciente recibe unas
oscilaciones de presion endobron-
quial que facilita la deposicion de la
particula inhalada y el de-
sprendimiento de secreciones.

o Valvula PARI con resistometro es-
piratorio PEP Il. En este caso lo que
hace el paciente durante la sesion es
inhalar el producto selectivamente
como en el caso anterior y durante la
espiracion entrena sus musculos es-
piratorios con un resistobmetro incor-
porado.

o IMP2 Percusionaire. Se trata de un
nebulizador que a través de un sis-
tema vibratorio deposita las particu-
las en el arbol bronquial. La frecuen-
cia de vibraciones se puede adaptar
al confort del paciente y ademas,
permite su emision selectiva durante
la inspiracién, espiracion o durante
el ciclo respiratorio completo.

QUE ORDEN DEBE SEGUIRSE EN LA
TOMA DE LOS AEROSOLES Y EN LAS
TECNICAS FISIOTERAPICAS

El objetivo del fisioterapeuta, con relacién
a la técnica de inhalacion de los aerosoles,
sera el de identificar los errores técnicos

Los tres pilares del tratamiento en fibrosis quistica
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cometidos por los pacientes y posterior-
mente informarles sobre la técnica correcta
para conseguir un mayor aprovechamiento
del producto, evitar sobredosificaciones y
la aparicion de efectos secundarios. El or-
den debe ser el adecuado y siempre se se-
leccionara la técnica fisioterapica que per-
mita conseguir el objetivo del aerosol. Si lo
gue se pretende es mucomodificar las se-
creciones en primer lugar se inhalara el
farmaco indicado y posteriormente se apli-
caran las técnicas fisioterapicas adecuadas
para que la liberacion de moco resulte mas
facil. y posteriormente la inhalacién de
broncodilatadores y/o antibiéticos.

En cuanto al horario debe tomarse SIEM-
PRE en las horas y dosis pautadas. Para
evitar problemas bucales (candidiasis), es
importante que realice enjuagues con
agua bicarbonatada y/o lavarse los di-
entes con pasta dentifrica, después de la
administraciéon de los inhaladores.

Fig.1. Inhalacién del producto a través de
cartuchos presurizados y camara de ex-
pansion

Fig. 2. Inhalacién del farmaco en polvo a
través de turbuhaler

Fig. 3. Nebulizador de chorro con compresor
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CAPITULO 6

EJERCICIOS GENERALES PARA EL CUIDADO

DE LA ESPALDA Y EL TORAX

Ana Cabria Gutierrez y Magnolia Landires Flores.
Fisioterapeutas. Asociacion Valenciana contra la Fibrosis Quistica

La caja toracica estd formada por la colum-
na vertebral, el esternoén, las costillas y los
cartilagos costales. Todos ellos van a for-
mar una serie de articulaciones que van a
facilitar diferentes movimientos que inter-
vendran en la mecanica respiratoria.

En aquellas personas que padecen algun
tipo de enfermedad pulmonar crénica se
puede apreciar que tienen una tendencia a
adquirir posturas anémalas, asi como tam-
bién aparece rigidez y falta de movilidad en
la columna cervical, dorsal e incluso en la
misma caja toracica. En afectados de fibro-
sis quistica estos sintomas pueden aparecer
incluso antes de los 3 afos. Si existe una
rigidez a nivel de la columna vertebral, y de
las articulaciones costovertebrales va a pro-
ducir gue los movimientos de las costillas
queden disminuidos, se va a producir de-
formidad de la columna en flexién (cifosis),
ademas de también de no poder ventilar
bien los segmentos pulmonares inferiores y
quedar restringida la funcién diafragmatica
(lo que llevara a una mayor retenciéon de
secreciones). La cifosis dorsal en ocasiones
se acompafa de lordosis cervical y/o lordo-
sis lumbar. En algunos casos también nos
podemos encontrar con desviaciones lat-
erales de la columna vertebral (escoliosis).

En la configuraciéon del térax de los pa-

cientes con fibrosis quistica también se va
a ver en algunos casos que el atropamien-
to aéreo progresivo va a provocar un au-
mento del didmetro antero-posterior del
térax (torax en tonel).

Si no se usa la movilidad de las articula-
ciones en toda su amplitud, se van acor-
tando todos los tejidos que las rodean y
esto producird dolor al movimiento (en-
trando en ocasiones en el circulo vicioso
de ante el dolor menos movimiento).

Estos ejercicios nos van a facilitar una
mejora de la movilidad de las articula-
ciones que componen la caja toracica, asi
como la mejora y mantenimiento de la
movilidad de la columna vertebral ayudan-
do a mantener una postura correcta y un
estiramiento de la musculatura acortada.
También por supuesto nos va a favorecer
el trabajo respiratorio, ya que habra una
mejor “compliance” toréacica.

Lo que vamos a presentar es una gufa sen-
cilla de ejercicios que nos permitan con-
seguir esta mejora en la movilidad y flexibil-
idad explicada anteriormente. Los ejercicios
estan divididos en dos grupos: unos para
bebes o niflos pequefos y otros para nifios
mas mayores, adolescentes y adultos.
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EJERCICIOS PARA BEBES Y NINOS
PEQUENOS

Cuando vayamos a realizar los ejercicios
tenemos que tener en cuenta que “son
ninos” no pequenos adultos, con lo que
para poder contar con la colaboracién del
nifno, intentaremos que sea cdmo un juego
y que para el/ella sea incluso divertido hacer

los eercicios.

Haciendo la voltereta para flexibilizar
columna y térax.

Podemos ayudarnos con juegos o can-
ciones infantiles que impliquen estirarse o
inclinarse hacia un lado.

Ayudarnos mediante juguetes u objetos
gue llamen su atencién para que se giren
el torax y se estiren.

Ejercicios de flexibilizacion de la columna:
al mismo tiempo se produce un esti-
ramiento de la pared toracica, de la mus-
culatura del abdomen y del tronco en su
parte superior, asi cémo un ensan-
chamiento de los espacios intercostales.

Fisioterapia




Podemos realizarlos ayudandonos de u
balén o bien encima de las piernas.

Ejercicios que favorezcan un estiramiento
selectivo de la musculatura toracica, al
mismo tiempo conseguimos una mejor
movilidad del térax.

También podemos realizar ejercicios de flex-
ibilizacién de columna y de giros de térax,
manteniendo un brazo estirado mientas la
pelvis se gira en direcciéon contraria. Las
posiciones de estos ejercicios flexibilizantes
podemos mantenerlas durante un tiempo
de aproximadamente 10 segundos.
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Ejerdcios estabilizadores de columna, van
a ayudar a trabajar la musculatura erecto-
ray a contribuir a una mejora de equilib-
rio. Sentado encima del balén buscamos el
desequilibrio girando el balén hacia un
costado, para recuperar ese equilibrio,
tendra que hacer uso de la musculatura de
la espalda y térax que les permita recuper-
ar la posicion recta.

Cogiendo en brazos al nifio/a de espaldas
a nosotros, manteniéndolo sujeto por la
zona de las caderas, le inclinamos ligera-
mente hacia delante, con lo que, para evi-
tar caerse va a hacer uso de su musculatu-
ra erectora de espalda.

También podemos trabajar estirando la
musculatura de los hombros, que en
muchas ocasiones aparece acortada medi-
ante el siguiente ejercicio: estirando
suavemente de las manos cémo si

fuéramos a subirlos “a caballo”.

EJERCICIOS PARA NINOS MAYORES,
ADOLESCENTES Y ADULTOS

Estos ejercicios van a ser realizados de una
manera mucho mas activa, ya que conta-
mos con la colaboracién del paciente. Es
importante que la realizacion de los ejerci-
cios esté en un principio supervisada, ya
que sino se suelen coger vicios de postura
o de mecénica del ejercicio y en este caso
no so6lo no serian beneficiosos, sino que
podrian ser perjudiciales.

Cuando realicen el ejercicio, se va a acom-
panar de diferentes tiempos: tiempo inspi-
ratorio cuando se inicia el movimiento, pe-
riodo de apnea (aguantar el aire inspirado
sin soltarlo) de unos 5 segundos y tiempo
espiratorio cuando se vuelve a la posicion
de partida.

Los tres pilares del tratamiento en fibrosis quistica

Fisioterapia



De pie: Ejercicios que favorecen la flexibilizacién
—_— de la columna, estiramientos de la muscu-
latura acortada y expansion toracica.
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Acostado:

Con los gluteos encima de los talones y sin
despegarlo, estirar los brazos hacia de-
lante, primero los dos juntos y luego par-
tiendo de esta misma posicion sin dejar de
estirar, levantar alternativamente los bra-
zos. De rodillas y con las manos apoyadas,
elevaciéon alternativa de un brazo con
rotacion del torax (la cabeza sigue con la
mirada al brazo elevado).

Acostado boca arriba con las piernas flex-
jonadas, girar ambas rodillas hacia un la-
do, mientras que los brazos extendidos
por encima de la cabeza giran hacia el la-
do contrario.

Ejerdcios de movilizacién pasiva de la caja
toracica en tiempo espiratorio en zona in-
ferior, media y superior del térax.

Fisioterapia



Lo mas importante de todos estos ejerci-
cios, no es sélo que la ejecucion sea cor-
recta, sino la constancia. Para que sean
efectivos, se deben de realizar diaria-
mente, convertirse en una rutina y con ello
se podrad conseguir que la espalda y el
térax estén en las mejores condiciones
posibles para afrontar mejor la enfer-
medad.
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CAPITULO 7
DISPOSITIVOS TECNICOS DE AYUDA
A LA FISIOTERAPIA RESPIRATORIA

Antonio Tomds Rios Cortés
Fisioterapeuta. Asociacion Murciana contra la Fibrosis Quistica

Como podemos leer en el titulo de este bronquiales con menor fatiga y dis-
manual, y en el capitulo introductorio del nea, especialmente en estadios avan-
blogque de Fisioterapia del mismo, la Fi- zados de la enfermedad o en situa-
sioterapia constituye uno de los tres pilares ciones de exacerbacion o agudizacion,
del tratamiento actual de la Fibrosis Quisti- cuando al gasto o esfuerzo que
ca, junto con el correcto tratamiento an- supone el tiempo dedicado a la fi-
tibidtico y el control y soporte nutricional. sioterapia respiratoria, se suma una

mayor cansancio y fatiga por la
Dentro del bloque de Fisioterapia, este situacion temporal de agudizacion.
capitulo en concreto pretende introducira e Pueden jugar, especialmente los dis-
los padres y personas con Fibrosis Quistica positivos de presion espiratoria posi-
en el conocimiento de los dispositivos o tiva y de espirometria incentivada,
ayudas técnicas mas utilizadas como ayu- un rol ladico frente al hastio y la
da al resto del “armamento” terapéutico monotonia que generan las sesiones
con que cuenta el fisioterapeuta, utilizan- de fisioterapia respiratoria cotidi-
do ademas, en la medida de lo posible, un anas, parte esencial del tratamiento
vocabulario comprensible por todos. de la Fibrosis Quistica, pueden intro-

ducir en este sentido, un cambio,
En resumen, a modo de introduccién una novedad, un incentivo.

podemos sefalar en relacion a los distintos

aparatos y medios técnicos de ayuda a la  SISTEMAS DE PRESION ESPIRATORIA
fisioterapia respiratoria en la Fibrosis Quis-  POSITIVA

tica que:

Fisioterapia

Se trata por lo general de pequefos dis-
o Ayudan a la eliminacién y expecto-  positivos generan una presidn positiva, a

racién de secreciones bronquiales, nivel de la boca, durante la espiracién acti-
. Son generalmente utilizadas combi- va del individuo. La espiracién frenada por
nadas con técnicas manuales pasi- la resistencia que producen estos pe-
vas y/o activas, guenos aparatos, crea esa presién positiva,

. Algunas de ellas, pueden conseguir que se transmite a las vias aéreas.
una evacuacion de las secreciones
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La presion positiva tiene como objetivo prin-
cipal evitar o retardar el cierre (colapso) pre-
maturo de las vias aéreas, fenomeno que
suele darse en la Fibrosis Quistica, y que
conocemos técnicamente como compresion
dindmica de las vias aéreas. De forma sencil-
la, podemos decir, que las vias aéreas en la
Fibrosis Quistica, principalmente en aquellos
que presentan bronquiectasias, durante la
espiracion, tienden a cerrarse prematura-
mente, esto impide una eficaz migracion y
eliminacion de las secreciones bronquiales,
entre otros efectos negativos. Gracias a la
aplicacion de la presién espiratoria positiva,
se prolonga el tiempo espiratorio, se au-
menta lo que conocemos como ventilacion
colateral, y se intenta minimizar ese cierre
precoz de las vias aéreas.

El fisioterapeuta suele asociar a la utilizacion
de los dispositivos de presién espiratoria pos-
itiva técnicas manuales como las presiones o
las vibraciones, cuando éstos son utilizados
asistidos con la ayuda de otra persona.

En el mercado encontramos pequefos dis-
positivos disefados para favorecer el drena-
je de secreciones y facilitar la autonomia de
la persona con Fibrosis Quistica.

Existen principalmente dos tipos de instru-
mentos de presidn positiva espiratoria:

1. Sistemas de Presion Espiratoria
Positiva Continua: como su nom-
bre indica, la presion positiva que se
produce en las vias aéreas, es contin-
ua durante la fase espiratoria de la
persona. Existen en el mercado muy
diversos aparatos disefiados para
este fin, pero los més utilizados o
conocidos serian: PEPMask®, Thera-
pep®, Threshold®PEP y PariPEP®
(este ultimo suma al nebulizador los

efectos de la Presion Espiratoria Posi-
tiva, sumando en un mismo tiempo
ambos beneficios terapéuticos).

PEPmask®

Este dispositivo consiste en una mascara
facial que posee una valvula unidireccional.
A esta valvula, se adapta una pequefa
pieza de plastico con un orificio, donde se
genera la resistencia o freno a la espiracién
y por tanto la presidon espiratoria positiva.

El fisioterapeuta determina el diametro del
orificio entre las distintas pequenas piezas
de pléastico disponibles (figura 1 a y b),
para conseguir una presién espiratoria
positiva en la fase intermedia de la es-
piracién, que se establece por lo general,
entre 10 y 20 cmH:0.

Un mandémetro que se introduce en el sis-
tema, permite al fisioterapeuta monitor-
izar esta cifra y por tanto que conocer el
didmetro o dicho de otra forma, el orificio
gue genera la presién adecuada. Una vez
establecido el calibre o diametro del orifi-
cio, el paciente realiza la técnica como se
detalla mas abajo.

Figura 1a PEPmask® con los distintas
resistencias y el mandmetro para conocer
la presion y elegir el diametro adecuado.



Figura 1b. Utilizacion de la PEPmask®.

2. Sistemas de Presion Espiratoria
Positiva Discontinua u Oscilante:
estos pequefos instrumentos pro-
ducen una resistencia a la espiracion
gue no es continua, la presion positi-
va que originan serd por tanto vari-
able. Este hecho producira a nivel de
las vias aéreas una vibracién, que
persigue como objetivo, adicional al
de la presién positiva continua, la
disminucion de la viscosidad de las
secreciones bronquiales.

Flutter®VRP1

Es un pequeno dispositivo en forma de pi-
pa, formado por una boquilla, un cono de
plastico, una esfera de acero, y una tapa
perforada (figura 2). Durante la espiracién
a través del mismo, las vias aéreas sufren

vibraciones internas provocadas por las
variaciones del aire espirado y los cambios
en la presién en el interior de los bron-
quios (endobronquial).

El angulo de inclinaciéon del Flutter®VRP1
modificara la resistencia al movimiento de
la esfera de acero, y con ello la presién es-
piratoria generada, a mayo inclinacién
mayor freno a la espiracion.

-8

Figura 2. Componentes del Flutter®VVRP1.

Acapella®

Cuando la persona espira a través del
Acapella®, mediante de una palanca
imantada, se cierra intermitentemente un
cono en el interior del mismo. Esto pro-
duce la presién espiratoria positiva que
buscamos, y que el flujo espiratorio sea
oscilante. En el otro extremos del dispositi-
VO, una especie de botén giratorio, per-
mite regular ese mecanismo de palanca
imantada, y por tanto la mayor o menor
resistencia.

Existen dos modelos de Acapella®, uno
para aquellas personas que pueden gener-
ar un flujo espiratorio de mas de 15
litros/minuto durante al menos 3 segun-
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dos, y otro modelo para aquellos que no
pueden conseguirlo; este ultimo modelo
puede estar mas indicado en nifios o en
adultos con una gran fatigabilidad.

El Acapella® en comparacion con el Flut-
ter®VRP1 presenta la ventaja de poder ser
utilizado en cualquier posicion.

Figura 3.Acapella®, se visualiza
el interior del mismo.

RC Cornet®

Este dispositivo tiene forma de cuerno, es-
t4 formado por una boquilla fijada a un
tubo curvado que en su interior posee una
goma de caucho.

Sera la vibracién de la goma de caucho
dentro del cuerno, la que produzca las vi-
braciones en las vias aéreas cuando el pa-
ciente sople a través del mismo.

El RC Cornet® ejerce un freno menor, por
tanto una menor resistencia que la que
supone el Flutter®VRP1, y a diferencia de
éste, puede ser utilizado en cualquier posi-
cion.

TECNICA:

Por lo general, para la utilizacién de los
dispositivos de Presién Espiratoria Positiva,

se instruye al paciente para que realice:

1°) Una inspiracién nasal amplia pero
no maxima o forzada,

2°) Seguida de una pausa de 2-3 se-

gundos a continuacion,

Una espiracion ligeramente activa a
través del dispositivo de presiéon es-
piratoria elegido, algunos profe-
sionales recomiendan que la es-
piracion tenga al menos unos 4
segundos de duracion.

—  Este ciclo respiratorio, se repite en-
tre 10 - 20 veces y se suele finalizar
con una espiracién forzada o huff-
ing y/o tos, para expulsar las secre-
ciones que potencialmente el dis-
positivo haya ayudado a ascender.

— Todo este proceso se repetira entre
3 a 5 veces, con una duracién total
de unos 10 — 15 minutos.

Su fisioterapeuta, debera de forma imper-
ativa, instruir y supervisar su utilizacion
para que su empleo sea correcto y sin
efectos adversos; los pacientes suelen em-
pezar a soplar fuerte y rapido si no estan
correctamente instruidos en la técnica, lo
que puede ocasionar algunos problemas y
no obtener los beneficios esperados.

Asi mismo, su fisioterapeuta podra variar
estas normas o consejos estandar en fun-
cién de las caracteristicas de cada persona
afectada de fibrosis quistica y su estado de
salud en cada momento, ya que en ciertos
periodos puede estar desaconsejado o
contraindicado su empleo (sinusitis agu-



da, hemonptisis, broncoespasmo, epistaxis,
eta).

Algunos de estas pequefas ayudas de fi-
sioterapia respiratoria, pueden ser adap-
tadas a nebulizadores, para obtener en un
mismo tiempo de tratamiento, las ventajas
de la presién espiratoria positiva, y la neb-
ulizacion de medicamentos.

ESPIROMETRIA INCENTIVADA
INSPIRATORIA DIRIGIDA

A pesar del este nombre tan largo, esta
técnica es sencilla de realizar, ya que se
basa en la estimulacion principalmente vi-
sual.

Si bien su mayor utilizaciéon no se da clasi-
camente en Fibrosis Quistica, en la practi-
ca, puede resultarnos de gran ayuda, por
la motivacion y estimulacién que persigue;
principalmente en edades donde ésta es
muy dificil de mantener.

Esta técnica tiene por objetivo estimular,
incitar gracias de un feed-back visual, al
paciente a realizar inspiraciones a un volu-
men y a un flujo determinados, en funcién
de los objetivos buscados, y que seran de-
terminados por su fisioterapeuta, como
siempre en funcién del estado y coop-
eracién de cada persona con Fibrosis Quis-
tica.

Los objetivos perseguidos gracias a esta es-
timulacion visual son en general los mis-
mos que persiguen el resto de las técnicas
de Fisioterapia Respiratoria: mejorar la ven-
tilacion y la funcién respiratoria, trabajo de
la musculatura respiratoria, facilitar la elim-
inacion de secreciones bronquiales, etc.

Los parametros que su fisioterapeuta va a
establecer y variar en funcién de la evolu-
ciéon y el estado seran:

1. El volumen que el paciente debe
conseguir inspirar, para que todos lo
entendamos, cuanto aire intentamos
introducir en los pulmones. Su fi-
sioterapeuta, por lo general, deter-
minara este valor gracias un
pardmetro que podemos observar en
la espirometria que en cada revision
médica se realiza: la Capacidad Vital
(CV). Asi, trabajaremos al 30%,
40%, 50% ... de este valor segun
los objetivos perseguidos en cada
momento de la evolucién de la Fibro-
sis Quistica, que como sabemos
suele ser muy cambiante.

2. El flujo, o dicho para que todos lo
comprendamos, la velocidad a la que
intentamos introducir ese aire a lo
largo de cada inspiracion. Su fisioter-
apeuta elegird o demandard igual-
mente hacer inspiraciones mas o
menos lentas en relacién a los
p ropositos para cada persona y cada
momento. De forma genérica, flujos
o velocidades medias, consiguen una
distribucién homogénea del aire in-
spirado.

3. La postura o posturas elegidas vari-
aran la distribucion del aire cuando
realicemos las inspiraciones a través
del dispositivo.

4. El niumero de repeticiones, atendien-

do al ritmo que el paciente adopta
al realizarlas, para evitar fenémenos
de hiperventilacion cuando respi-
ramos profundamente y de forma
muy rapida.
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Existen igualmente distintos tipos o
aparatos en el mercado (Coach®DHD
(figura 4), Voldyne®, Inspir'x®, etc) para
la realizacién de esta técnica.

Figura 4. Imagen de un dispositivo
para Inspirometria Incentivada

TECNICA:

De forma resumida y genérica, en la posi-
cion indicada por el fisioterapeuta:

1°) La persona efectia una espiracion
libre, fuera del dispositivo de in-
spiracion incentivada, evitando lle-
gar al final de su espiracién maxi-
ma. Su fisioterapeuta educara en
funcion de los medios con que
cuenta, hasta donde debemos lle-
gar espirando, para evitar fené-
menos adversos,

2°) Introduce la boquilla del sistema en
la boca e inspira lenta y profunda-
mente observando a la vez los nive-
les de volumen (cantidad de aire a
inspirar) y flujo (velocidad) que su fi-
sioterapeuta previamente habra de-
terminado como idéneos para usted.
Educar al paciente tras la obser-
vacion clinica y evaluacién, al igual
que durante la fase de espiracion,
serd de vital importancia para obte-
ner resultados de una parte, y pre-
venir otros negativos de otra,

3°) Antes de volver a espirar fuera de
la boquilla y del aparato, es re-
comendable hacer una pequena
pausa o apnea de unos 3 segun-
dos,

4°) Espirar de nuevo. Libremente fuera
de la boquilla.

— Este ciclo respiratorio, se repetira por
lo general entre 10 y 20 veces, en
funcién de la fatiga y de otras vari-
ables que deben ser tenidas en
cuenta a la hora de establecer el
p rotocolo de utilizacion individua-
lizado.

Algunos permiten incentivar o estimular
las espiraciones del paciente, simplemente
dando la vuelta al dispositivo, o a través
de valvulas unidireccionales. Igualmente
existen resistencias tanto a la inspiracion
como a la espiracion que su fisioterapeuta
podra introducir dentro del circuito, en ca-
so de que estén indicadas.

Cualquiera de los dispositivos de Es-
pirometria Incentivada no sustituye al
resto de técnicas de Fisioterapia Respirato-
ria, ni eximen de la reevaluacion vy
seguimiento por parte del fisioterapeuta.

SISTEMAS DE PERCUSION

a) Sistemas de Ventilacion a Percusiéon
Intrapulmonar (IPV®)

Los distintos aparatos que posibilitan la
ventilacién a percusion intrapulmonar
(IMP2® (figura 5), Impulsator®,
IPV®1,etc) se basan en una serie de con-
ceptos y bases biofisicas bastante comple-



jos, intentar explicar brevemente y en tér-
minos no demasiado técnicos como fun-
cionan es tarea dificil.

Aun asi, podemos decir, que estos disposi-
tivos hacen llegar al paciente pequefos
volumenes de aire, pequefas cantidades
de aire. Estos pequefios volimenes de aire
buscan producir en las vias aéreas una vi-
bracién que desprenda las mismas, y fa-
cilite su migracion o desplazamiento desde
las partes mas distales, mas lejanas dentro
del pulmén hasta las vias aéreas o bron-
qguios mas grandes, donde seran expul-
sadas con mayor eficacia y facilidad. No
necesita de la colaboracion de la persona a
la que se esta aplicando, por lo que esta
indicada para cualquier edad.

Figura 5. IMP2®, dispositivo de venti-
lacion a percusion endobronquial.

b) Sistemas de Percusion Extrapul-
monar (Vest ®) (Figura 6)

Estos medios técnicos son poco utilizados
y conocidos en Europa, y bastante mas
en Norteamérica

Estos sistemas producir compresion en la
pared toracica de la persona que los

utiliza. Las compresiones son generadas a
través de un chaleco que se infla y desinfla

a una frecuencia muy alta Las vibraciones
a nivel de las vias aéreas disminuiria po-
tencialmente la viscosidad de las secre-
ciones, y por tanto su eliminacién mas fa-
cil.

Aquellas personas afectadas de Fibrosis
Quistica que sufran de fragilidad 6sea
deben ser muy cautos a la hora de utilizar
este tipo de ayuda instrumental y consul-
tar imperativamente su indicacion al
equipo médico de referencia.

2

Fig.6. Imagen del Vest®.

DEBEMOS RECORDAR...

o Todos estos dispositivos, y otros,
suponen ayudas al drenaje de secre-
ciones bronquiales. En la eleccion de
uno u otro, deberdn tenerse en
cuenta multiples factores: idoneidad
o indicacion por parte del personal
médico-sanitario, edad, capacidad
de colaboracién, recursos materiales
o econdémicos, preferencias, &mbito
de utilizacién, etc.

o Hoy en dia, no existe una evidencia
cientifica lo suficientemente probada
para decir que una técnica instru-
mental es superior a otra o al resto
de técnicas manuales cldsicas uti-
lizadas por los profesionales.

o Las normas y forma de utilizacion
pueden variar a lo largo del tiempo
en funcion de estado de la persona
afectada por Fibrosis Quistica, la
aparicién de complicaciones, etc. No
debemos dudar en preguntar y
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averiguar de parte de los profesion-
ales médico-sanitarios sobre las pre-
cauciones o contraindicaciones abso-
lutas o relativas de cada aparato, en
cada momento.

. Un aspecto muy a tener siempre en
cuenta cuando hablamos de Fibrosis
Quistica es la higiene, en este caso,
igualmente el respeto a las normas y
recomendaciones sobre higiene de
estos aparatos debe ser respetada y
tenida siempre en cuenta.
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CAPITULO 8

TECNICAS COADYUGANTES A LA FISIOTERAPIA

RESPIRATORIA “CLASICA

Ketty Ruiz. Asociacion Balear contra la Fibrosis Quistica.
Guillermo Toro. Servicio Respiratorio. Hospital Saint-Pierre. Palavas

(Francia).

Juan Carlos Fernandez. Profesor de la Universitat de les Illes Balears.

Antes de iniciar ningun tratamiento sobre
nuestro hijo, deberemos tener en cuenta
una serie de cosas importantes, como que
la habitacion debe estar caldeada para
que no se enfrie y que nuestras manos
también deben estar calientes para que
reciba el tratamiento como algo agrad-
able. Deberemos tener las ufias cortas
para no clavarlas a la hora de hacer
masaje. No pasaremos sobre la zona en la
gue haya colocado un porth-a-cath.

MANIOBRAS PARA ALIVIAR EL DOLOR
PRODUCIDO POR LA SINUSITIS

La sinusitis es un proceso inflamatorio de
la mucosa que envuelve los senos aéreos,
zonas del crdneo por donde circula el aire
que respiramos.

En condiciones normales, el moco que se
forma en esas mucosas va transitando de
forma continua por ellas con el objetivo de
impedir que entren en nuestro sistema res-
piratorio particulas nocivas,... de manera
gue finalmente es eliminado a través de la
nariz o de la garganta.

Los pacientes FQ sin embargo, van a tener
problemas para que el moco circule, de-
bido a la gran viscosidad del mismo y a

gue muchas veces, la mucosa que lo pro-
duce se encuentra inflamada cerrando los
orificios de salida del moco.

Nosotros deberemos facilitar que ese mo-
co pueda ser drenado de la mejor manera
posible (de la misma forma que hacemos
con sus pulmones) para evitar los tan mo-
lestos dolores de cabeza situados sobre la
zona de las cejas que suelen padecer a
partir de la adolescencia; o incluso proble-
mas mas graves, como facilitar las infec-
ciones pulmonares.

1. Drenaje linfatico facial

El drenaje linfatico manual es algo mucho
mas complicado que lo que podemos ex-
plicar en estas paginas pero es una de las
pocas cosas que pueden hacer los padres
para aliviar el dolor que aparece con la tan
frecuente sinusitis. Por ello haremos un
masaje suave del centro hacia fuera. Em-
pezaremos por el cuello' y después iremos
a la frente®*, insistiendo sobre todo sobre
las cejas? y bajo el arco de hueso que for-
man éstas por encima de los ojos, y vacia-
remos la sien®. Por Ultimo vaciaremos los
pdmulos6 y volveremos a vaciar la sien7 y
el cuello®.
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No debe ejercerse mucha presion, la sufi-
ciente para que notemos que la piel se
desliza bajo nuestros dedos. No pon-
dremos en este caso ninguna crema ya
que necesitamos ese deslizamiento de la
piel para activar el sistema linfatico. Se
puede realizar en los dos lados a la vez o
primerouno y después el otro.

2. Presiones:

Una de las formas de mejorar el transporte
de ese moco es facilitando la apertura de
uno los canales 6seos por donde circula.
Para ello, el nifio realizard la siguiente
maniobra: apoyara el taléon de una de sus
manos en medio de las cejas, con los de-
dos dirigidos hacia el pelo. Una vez en esa
posicion, realizara presiones intermitentes
sobre esa zona (como para hundirla hacia
dentro) varias veces seguidas. También se
podria hacer manteniendo la presién so-
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bre esa zona de forma constante durante
1 minuto (con el codo apoyado sobre una
mesa para evitar fatigarse). Si se realiza de
forma correcta, es posible notar como
poco a poco, curiosamente, se va tapo-
nando la nariz: esto significara que lo esta-
mos realizando correctamente.

3. Higiene nasal:

Después de realizar las técnicas anteriores
realizarenos la higiene nasal. Para ello uti-
lizaremos suero fisiolégico o bien
cualquiera de los productos que existen en
el mercado para realizar dicha higiene (del
tipo Rhinomer®).

Vaciaremos 5 ml de suero o un puff de va-
porizador en cada narina y posterior-
mente, en caso de nifios pequefos uti-
lizaremos el aspirador de mucosidad nasal
y en caso de adultos taparemos una narina
y soplaremos por la que queda libre, repi-
tiendo el proceso en la otra. En vez de so-
plar por la narina se puede hacer también
el drenaje rinofaringeo retrogrado, lo que
vulgarmente se conoce como “aspirar o
sorber los mocos”. Se tapa la otra narina 'y
se “sorbe” con la que queda libre, con es-
ta técnica se busca liberar de mucosidad la
parte posterior de la nariz.

En la sinusitis la mucosa de los senos esta
inflamada cerrando la salida del moco,
con lo cual también es dificil que entre el
suero a presién, pero esta indicado en las
primeras fases de la sinusitis y no puede
hacer ningun dafno en caso de que estén
totalmente taponados.

MANIOBRAS PARA ALIVIAR

LAS MOLESTIAS DERIVADAS

DEL SOBREESFUERZO RESPIRATORIO Y
HACER MAS AMENA LA FISIOTERAPIA
RESPIRATORIA:

1. Estiramiento de diafragma:

El diafragma es el principal masculo de la
inspiracion. Debido a los episodios repeti-
dos de tos tiende a aumentar su tono, lo
que puede provocar molestias a ese nivel,
trastornos digestivos como el reflujo gas-
troesofagico y la hernia de hiato, sen-
sacion de angustia en la “boca del esto-
mago”, alteraciones de la estatica de la
columna vertebral...

Con el fin de relajarlo vamos a realizar un-
0s estiramientos sencillos que se pueden
hacer antes, durante o después de la fi-
sioterapia respiratoria.

El estiramiento consiste en aproximar las
costillas de un lado con las dos manos
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mientras que con un antebrazo se evita
gue las visceras salgan hacia fuera. En esta
posicion le pediremos a nuestro hijo que
tome aire, lo aguante mientras contamos
en voz alta, todo lo que pueda, a ser posi-
ble hasta 20, y cuando sople para volver a
tomar aire, mantenemos la presién de
nuestras manos. Repetimos el ejercicio sin
soltar la presién durante tres ciclos respira-
torios. Al final del ejercicio no soltaremos
de golpe sino que dejaremos ir la presion
muy despacio.

Cambiaremos de lado y realizaremos lo
mismo sobre las costillas del lado con-
trario.

MASAJE RELAJANTE EN TRAPECIOS,
INTERCOSTALES Y PARAVERTEBRALES
DORSALES

Estos tres grupos de musculos tienden a
estar sobrecargados debido a que el traba-
jo respiratorio les pide ayuda cuando los
musculos propios de la respiraciéon no son
capaces de realizar su trabajo por si solos.

Por ello, y para finalizar la fisioterapia res-
piratoria le pediremos a nuestro hijo que
se vuelva, colocandose de barriga para re-
alizarle un masaje suave en las zonas mar-
cadas en la imagen. Podremos utilizar
aceite o crema hidratante para hacerlo
mas agradable.

De esta manera no le importarad empezar
la fisioterapia respiratoria sabiendo que el
final serd muy, muy dulce.

Musculo trapecio

i R

Musculos paravertebrales

Musculos intercostales



MANIOBRAS INTESTINALES

La FQ se caracteriza por el espesamiento
de todas las secreciones corporales, lo que
también incluye a las secreciones del
aparato digestivo (jugos biliares y pan-
Creaticos).

Estos jugos se encargan fundamental-
mente de la digestion de las grasas; de
ahi, los multiples sintomas que se pro-
ducen a nivel digestivo como consecuen-
cia de su alteracion. Entre ellos podemos
citar las dificultades de absorcion de las
grasas, los dolores en la regién abdominal
(que se producen generalmente al poco
tiempo de haber comido), ...

A pesar de que en este terreno es funda-
mental la prescripcion de una medicacién
adecuada, existen ciertas técnicas man-
uales que pueden ayudar a aliviar estos
sintomas.

Vamos a citar dos técnicas basicas de rela-
tiva facil aplicacion:

1. Vaciado del Esfinter de Oddi: Esta
técnica consiste en la apertura del lugar de
vaciado de dichos jugos al intestino, con
el objetivo de que si su lugar de paso
obligado estd mas relajado, es posible que
sea capaz de mejorar el vaciamiento de los
mismos en el tubo digestivo.

Para aplicar la técnica, en primer lugar hay
que localizar ese punto de paso: para ello
el nino debe estar colocado boca arriba 'y
con los pies apoyados en la cama.

Este punto se encontraria aproximada-
mente en la prolongacién de la linea me-
dia de la clavicula derecha donde se junta

con la linea del ombligo (mas o menos a la
altura del ombligo o un poco mas alto. En
esa zona debemos encontrar un punto
muy localizado (bajo el pulpejo de nuestro
dedo indice) que estd un poco mas duro
gue alrededor (y que ademdas suele ser
sensible a la palpacion).

Esa mano se mantendrd situada sobre ese
punto sensible, mientras con la otra mano
el padre levanta el cuerpo del nifio de for-
ma totalmente pasiva (es decir, sin ayuda
de ningun tipo) y lo coloca de manera que
desaparezca totalmente el dolor en el cita-
do punto. Se mantiene ahf durante aproxi
madamente 1.30 minutos, trascurridos los
cuales se devuelve al nifio a su posicion de
partida (de forma pasiva nuevamente).

2. Estiramiento del intestino delgado.
Para facilitar todavia un poco mas la
accién que hemos pretendido con la ma-
niobra anterior, vamos ahora a intentar es-
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tirar un poco la zona de intestino donde
desemboca esa valvula de vaciado de los
jugos digestivos.

Para ello, manteniendo al nifio en posicion
de boca arriba, y con el padre colocado en
el lado izquierdo del nifo se realiza lo
siguiente: con la mano cercana a los pies
del nifio, se hace un apoyo sobre la rodilla
contraria (pasando por debajo de la rodilla
izquierda), mientras que con la mano
derecha se va a intentar coger por la parte
externa el trozo de intestino delgado en el
gue desemboca la valvula que hemos vaci-
ado antes, (esta parte de intestino se
parece a un tubo delgado (“como de
manguera”).

A partir de ahi se trata de inclinar las pier-
nas hacia un lado y otro mientras que la
mano del intestino va en sentido contrario

a la direccién de las piernas (precisamente
para conseguir estirarlo y que funcione
mejor). Lo repetirenos nueve o diez veces.

3. Masaje para facilitar el transito in-
testinal y combatir el estrenimiento

Podemos realizar un masaje anti-horario
del abdomen. Empezaremos el masaje en
la parte inferior izquierda de la barriga,
cerca de la ingle (hipocondrio izquierdo)
hacia el pubis’, para ir subiendo bajo las
costillas izquierdas hacia el hipocondrio
izquierdo? y el pubis', después hacia las
costillas derechas?, costillas izquierdas?,
hipocondrio izquierdo y pubis' y finalmente
repetir lo mismo desde el hipocondrio
derecho® acabando también en el pubis®*'.

Este masaje se puede hacer mientras nues-
tro hijo realiza la limpieza bronquial, lo
repetiremos varias veces de forma lenta y
con suavidad.



Es muy importante beber el agua sufi-
ciente para que se hidraten bien las secre-
ciones mucosas y quede suficiente para
hidratar las heces.

MEJORA DE LA ELASTICIDAD
TORACO-PULMONAR (COMPLIANCE):

1. Ejercicios con balén
El trabajo de gimnasia con el "balén re-
bote" va a ayudar a obtener una mejor

elasticidad de los pulmones.

Con estos ejercicios se moviliza la columna
en diferentes direcciones lo que provoca

un estimulo del sistema nervioso vegetati-
vo lo cual estimula también las visceras.

Con esos ejercicios se busca movilizar la
columna vertebral y la caja toracica, lo que
da como resultado una mejor compliance,
una mejor elasticidad ésea y pulmonar y
un estimulo del sistema visceral, gracias a
la intervencién refleja del sistema neu-
rovegetativo. El trabajo, ludico, se hara
boca abajo, boca arriba, de lado (izquierdo
y derecho). Se debera tener en cuenta la
fatigabilidad del afectado si tiene riesgos
de reflujo gastroesofagico, del estado ge-
neral... Pero con prudencia los ejercicios
se podran hacer sin ningun peligro.
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CAPITULO 9

LA FISIOTERAPIA RESPIRATORIA EN UNA SITUACION
ESPECIAL: EL TRASPLANTE PULMONAR.

Dolores Prieto Almeda; Manuela Mejias Ruiz; Eugenio Garcia Garcia.
Hospital Universitario “Reina Sofia”. Cérdoba

El trasplante pulmonar (TxP) es una opcién
terapéutica para pacientes con Fibrosis
Quistica (FQ) en una fase avanzada de su
enfemmedad, cuando no existen otras posi-
bilidades de tratamiento.

El proceso consta de varios periodos:

1. Periodo de valoracién

2. Estancia en lista de espera

3. Intervencién quirlrgica para
plante de 6rganos

4.  Postoperatorio en Unidad de Cuida-

dos Intensivos (UCI)

Postoperatorio en planta

6.  Periodo de tratamiento ambulatorio.
Estancia en piso de acogida que va
desde el alta hospitalaria hasta el re-
greso a su domicilio.

im-

Ul

PRIMER PERIODO: VALORACION

Consiste en la realizacion de una evalu-
acion de la situacion del paciente efectua-
da por diferentes Servicios y profesionales:

Neumologia

Cirugia Toréacica
Anestesia

Cuidados Intensivos
Psiquiatria

Trabajador Social
Nutricion
Rehabilitacion
Fisioterapia

Todos ellos coordinados para conseguir
una adecuada atencion al paciente

Una vez realizadas las pruebas, se expone
el caso en sesion clinica y si el paciente es
aceptado entrara en lista de espera.

SEGUNDO PERIODO:
ESTANCIA EN LISTA DE ESPERA

En este periodo, comienza el tratamiento
fisioterapéutico de preparacién para el
trasplante.

En la etapa pretrasplante se realiza un
proyecto terapéutico que fija los objetivos
mediante: Valoracién fisioterapéutica,
recogida de informacién, conocimiento
del paciente y de su situacion clinica, que
nos permita la realizacién de un
tratamiento individualizado, pretendiendo
motivar, convencer y responsabilizar al pa-
ciente, siendo de suma importancia la co-
laboracion y el apoyo familiar.



Los ejercicios que se plantean son sencillos
y de facil comprensién para que el pa-
ciente los pueda realizar en su domicilio.

Técnicas empleadas:
1. Ventilacion:

. Ejercicios de ventilacion diafragmati-
ca en diferentes posiciones con la fi-
nalidad de ventilar las bases pul-
monares, controlar la respiracion en
situaciones de esfuerzo y movilizar
las secreciones

o Ejerdcios de expansién costal toracica
para favorecer la ventilacion localiza-
day la movilizacién de la caja toracica

2. Higiene bronquial:

El paciente de FQ esta habituado a realizar
su drenaje bronquial desde edades tem-
pranas. Nosotros analizaremos y valo-
raremos las técnicas de higiene bronquial
observando si las ejecuta adecuadamente,
corrigiéndolas segun su situacion actual.
Insistirenos en que las realice intercalando
periodos de descanso para evitar bajadas
de saturacién de oxigeno (Sat0O:) que le
exponga a situaciones de riesgo.

Consideramos de gran importancia la edu-
cacién del control de tos, lo que evitara la
presentacién de crisis que provogquen
broncoespasmos, sincopes, agotamiento
y/o aumento de disnea.

3. Fortalecimiento osteomuscular y
adaptacion al esfuerzo:

Ensefianza de ejercicios de miembros su-
periores, inferiores y estatica de la colum-
na vertebral.

La reeeducacién al esfuerzo nos va a per-
mitir mejorar el estado fisico del paciente.
Segun sus posibilidades la realizaremos en
pista de marcha, bicicleta o simplemente
le haremos caminar en llano aumentando
progresivamente el tiempo y la resistencia.

También se le informard acerca del
tratamiento fisioterapéutico a sequir du-
rante el postoperatorio para que tome
conciencia de la importancia de su colabo-
racion una vez haya sido intervenido.

Este programa de ejercicios se realizara en
el domicilio durante el periodo que el pa-
ciente esté en lista de espera con el objeti-
vo de encontrarse en las mejores condi-
ciones fisicas en el momento de Ia
intervencion, reducir el riesgo quirdrgico y
disminuir en lo posible el tiempo de venti-
laciéon mecanica (VM), afrontando con éxi-
to las posibles complicaciones postopera-
torias.

TERCER PERIODO:
INTERVENCION QUIRURGICA PARA
IMPLANTE DE ORGANOS

Al ser la FQ una enfermedad supurativa que
causa infeccién cronica de las vias respirato-
rias, el trasplante es bipulmonar (im-
plantacion de los dos pulmones). En caso de
ninos o pacientes con térax pequefos oca-
sionalmente se han trasplantado lébulos.

CUARTO PERIODO: POSTOPERATORIO
EN uUdl

Existen unas alteraciones comunes cuando
se interviene el térax como son: disminucién
de las capacidades y volumenes pulmonares,
y un enlentecimiento en la movilidad ciliar
con alteracién de la composicion del moco y
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disminucion de la tos, lo que conlleva una
afectacién en el mecanismo de despegue,
transporte y expulsién de las secreciones. A
todo esto hay que afadirle las alteraciones
propias de la denervacién pulmonar como
son: el enlentecimiento de los cilios, la dis-
minucion del reflejo de tos y las propias de
su enfermedad como son: infeccién previa
de las vias aéreas altas, déficit muscular gen-
eralizado, desnutricién, disminucién de la
capacidad de esfuerzo y alteracién de la con-
figuracién de la caja toréacica.

También nos encontraremos con las compli-
caciones y efectos adversos que provocan
el tratamiento inmunosupresor y la inmovil-
idad sobre el aparato locomotor, por todo
ello se requiere un tratamiento fisioter-
apéutico especializado con los siguientes
objetivos:

o Mantener las vias respiratorias libre
de secreciones

o Facilitar la ventilacion en las difer-
entes zonas pulmonares

. Conseguir una movilizacioén,
sedestacién y deambulacién lo mas
precoz posible

. Mejorar la capacidad al esfuerzo

El tratamiento fisioterapéutico comenzara
cuando el paciente se encuentre estable
hemodinamicamente y el médico inten-
sivista lo crea conveniente. El paciente
puede estar con ventilacién mecanica,
sedado, despierto o bien se le ha retirado
el tubo endotraqueal y respira por si solo.

Se hara una valoracién antes, durante y al
final de la sesién, lo cual nos servird de
guia para ir progresando adecuadamente
en el tratamiento y para detectar alguna
alteracién que se pueda originar.

Si el paciente esta en ventilacion mecanica
y sedado, utilizaremos técnicas de fisioter-
apia respiratoria pasivas, alternando los
decubitos laterales y las movilizaciones pa-
sivas de los miembros superiores e infe-
riores. En el caso de que estuviese despier-
to, los ejercicios se realizaran asistiendo y
estimulando las excursiones toracicas y ab-
dominales, y las movilizaciones de los
miembros seran activas e incluso resistidas.

Si este periodo se prolongara, el
tratamiento se adecuara a su estado fijan-
do los objetivos segun progrese, intentan-
do ganar fuerza y resistencia muscular en
general.

Cuando el paciente esta extubado, re-
alizaremos la fisioterapia activa, eligiendo
las técnicas de modulacion de flujo respi-
ratorio que el paciente domine mejor y
sean mas adecuadas en ese momento.
Normalmente realizaremos el Ciclo Activo
de Terapia Respiratoria (CATR), la Es-
piracion Lenta Prolongada (ELPr), el au-
mento de Flujo Espiratorio (AFE) y la Tos
Dirigida para conseguir una buena higiene
bronquial.

Generalmente hay zonas pulmonares
menos ventiladas, siendo las bases las mas
afectadas por la hipoventilacién, por lo
que hay que incidir para airearlas ade-
cuadamente realizando expansiones tora-
cicas localizadas y ventilacion diafragmati-
ca. Se instruirad al paciente en el uso del
Inspirdn Incentivado y en la ejecucién de
ejerdcios de fortalecimiento progresivos.

La sedestacion se realiza en el 1° 0 2° dia
del postoperatorio, comenzando en la ca-
ma. Si lo tolera pasara al sillén con nuestra
ayuda, y seguidamente a bipedestacion y



marcha sobre el terreno, ya que debido a
las vias y tubos de drenaje el paciente no
tiene la movilidad suficiente para deambu-
lar por la habitacion.

QUINTO PERIODO:
POSTOPERATORIO EN PLANTA

El paso a Planta se realiza sobre el 5°-7°
dia posterior a la intervencion si no existen
complicaciones. El paciente debe ser ca-
paz de caminar para ir al bafio con ayuda
del familiar, al que involucraremos en el
tratamiento para que lo estimule y realice
el Inspirébn a menudo junto con los ejerci-
cios de tos.

Cuando se retiran los tubos de drenaje
pleural, el paciente bajarad a la Unidad de
Fisioterapia Cardiorrespiratoria donde
comenzara el entrenamiento al esfuerzo
con ejercicios en banco de cuadriceps, ci-
cloergémetro, escaleras y pista de marcha,
vigilando la SatO: y la frecuencia cardiaca
(FC). Si hubiese una bajada en la SatO: du-
rante el ejercicio, podria ser un signo de
infeccién o rechazo y se le comunicara lo
antes posible al equipo médico, asi como
si manifestara otra alteracion. También se
tendra en cuenta la tensién arterial y los
sintomas de hipoglucemia.

El entrenamiento se hard a cargas cre-
cientes y el incremento de la resistencia lo
haremos segun la valoracién objetiva de la
Fc subméaxima, y de forma subjetiva por
parte del paciente a través de las Escalas
de Borg para la valoracion de percepcion
de la Disnea, del Cansancio de Piernasy
del Esfuerzo.

SEXTO PERIODO:
TRATAMIENTO AMBULATORIO

Una vez dado de alta, el paciente acudira
diariamente a nuestra Unidad por un tiem-
po que oscilara entre 2-3 meses para con-
tinuar su tratamiento, afladiendo ejercicios
de educacion e higiene postural. Cuando
la incisién quirurgica esté perfectamente
consolidada realizaremos ejercicios de
miembros superiores con carga, esti-
ramientos de pectorales y fortalecimiento
de musculos paravertebrales y del cinturén
escapular.

En este periodo le indicaremos la impor-
tancia de mantener la forma fisica con-
seguida para evitar la osteoporosis provo-
cada por la medicacién inmunosupresora,
y la realizacion de ejercicios respiratorios
preventivos.

Cuando retorne a su domicilio, se aconse-
ja que segun sus preferencias realice algun
deporte.

El trasplante de pulmdn mejora conside-
rablemente la funcion pulmonar, el inter-
cambio gaseoso y la capacidad de esfuerzo.

Con nuestro programa de Fisioterapia con-
tribuimos a poner al paciente en las
mejores condiciones fisicas para el retorno
a sus actividades normales, educandolo y
concienciandolo para seguir una vida
sana, un mantenimiento fisico 6ptimo y
una buena calidad de vida.

Los tres pilares del tratamiento en fibrosis quistica
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CAPITULO 1

ASPECTOS FISIOPATOLOGICOS QUE PUEDEN INCIDIR
EN EL ASPECTO NUTRICIONAL EN LA FIBROSIS QUISTICA
1.- VALORACION DEL ESTADO NUTRICIONAL

Rosa A. Lama More, Agustin de la Mano Herndndez

Unidad de Nutricion Pediatrica
Hospital Universitario Infantil La Paz
Universidad Auténoma de Madrid

VALORACION NUTRICIONAL
EN LA FIBROSIS QUISTICA

El estado nutricional juega un papel im-
portante en la supervivencia de los pa-
cientes con FQ. Se ha demostrado su
relacion con el pronostico de la enfer-
medad pulmonar, y durante la edad
pediatrica, su influencia en el crecimiento.
La severidad de la enfermedad pulmonar y
el crecimiento son dos factores que se han
mostrado como independientes en la su-
pervivencia'?. La valoracién de estos fac-
tores de supervivencia se complica porque
ambos, a su vez, se han demostrado co-
rrelacionados entre si®. A pesar de que el
objetivo es optimizar al maximo el estado
nutricional de los nifos con FQ, en el mo-
mento actual la subnutricién y el hipocre-
cimiento son hallazgos frecuentes.

La valoracién del estado nutricional es el
primer paso para determinar el grado de
afectacién nutricional, planificar un ade-
cuado soporte nutricional especializado y
monitorizar la evolucién.

VALORACION DEL ESTADO
NUTRICIONAL.

Se trata de una serie de valoraciones par-
ciales que intentan cuantificar el aporte de
nutrientes y la biodisponibilidad de los mis-
mos para conseguir la estructura corporal
en el momento de la valoraciéon, teniendo
en cuenta los requerimientos del oganismo
del paciente en dicho momento. Se puede
deducir que la valoracién debe ser metédi-
ca, individualizada y longitudinal y si es posi-
ble realizada por personal con experiencia.
Las valoraciones parciales son:

1. Valoracién clinica: Historia y explo-
racion clinica. Permite conocer la
situacion clinica del paciente.

2. Cuantificacion de los depésitos ener-
géticos y contenido proteico del or-
ganismo (analisis de composicion
corporal).

3.  Determinacién de los requerimientos
energéticos: Calculos del gasto
energético total. (Analisis del Gasto
energético).
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4. Valoracion de las pérdidas energéti-
co-proteicas y de micronutrientes:
heces, sudor, orina, secreciones
bronquiales, etc.

5.  Valoracion de la ingesta: Cobertura
de requerimientos.

6.  Balance energético-proteico

1. VALORACION CLINICA
1.1. Historia clinica:

o Valoracién del ambiente familiar,
adherencia al tratamiento. Calidad
de vida.

o Referencia de la ingesta, caracteristi-
cas de los habitos y encuesta dietéti-
ca.

3 Se valoran las pérdidas: presencia de
vomitos, caracteristicas de las de-
posiciones, diuresis, etc.

. Valoracion del gasto: la actividad fisi-
ca sin ejercicio (AFSE) y actividad fisi-
ca extra (AFE), cuantificando el tipo
de actividad y tiempo de la misma.
Suefo, tipo y horas de suefio.
Reagudizaciones de la enfermedad
pulmonar.

1.2. Exploracion fisica:

o Estado general. Signos de deficien-
cia.

o Exploracién pediatrica general.

o Valoracién subjetiva del paniculo adi-
poso y de las masas musculares.

2. ANALISIS DE COMPOSICION
CORPORAL

Es la parte mas importante de la valo-
racion, por lo que se considera sindnimo
de valoracion nutricional. El analisis en

general es compartimental y existen dos
tipos de métodos:

2.1. Métodos directos: son métodos uti-
lizados como métodos patrén o gold
estandar. Son los utilizados para vali-
dar los métodos de uso clinico.

2.2. Los métodos llamados clinicos o indi-

rectos, son baratos y se usan en la
cabecera del enfermo. Deben cono-
cerse a fondo para poder optimizar
los resultados de la exploracién. Es-
tos son:

e Método antropométrico

e Método bioeléctrico

e Método bioquimico

2.2.1. Método antropométrico:

Las variables antropométricas son peso,
talla, perimetros y pliegues. Normalmente
valoramos el perimetro cefélico en los
nifios menores de dos anos.

Tabla 1.- indices de relacion peso /Talla

IW (% Peso ideal):
Peso actual/Peso en P50 para la talla

IW talla (%Talla ideal):
Talla actual/Talla P50 para la edad

| N:
((Peso actual/Talla actual)/
(Peso edad/Talla edad))

IMC:
Peso /Talla? (percentiles)

IW:
ndice de Waterlow, IN: Indice nutri-
cional, IMC: Indice de masa corporal



Se requiere que las medidas sean rea-
lizadas por un explorador adiestrado, que
éste sea siempre el mismo y que se em-
pleen basculas, estadidmetros y cintas de
p recisiéon con homologacién europea.

Nos permite valorar el tamafo, las propor-
ciones y la composicién corporal. Las me-
didas incluyen: peso, talla, perimetros bra-
zo y pliegues cutdneos en tronco y
extranidades medidos en sitios especifica-
mente elegidos. Para clasificar el estado
nutricional se admiten los indices de
relacién peso-talla (Tabla I). EI comité de
expertos de la OMS recomienda contar
con tablas de referencia para cada grupo
de individuos. En nuestro medio la tabla
de referencia mas usada es la de Hernan-
dez y colaboradores?; sin embargo, su an-
tiguedad es de 20 afios y ha habido tiem-
po para un crecimiento secular, por lo que
se deben usar patrones mas actuales como
los de Carrascosa’ o los de Ferrandez® Se
recomienda la utilizacion de % Peso ideal
para todas las edades (<90%), % Talla ide-
al para todas las edades (<5%), Percentil
peso /talla para los 2 primeros afos (<P10)
y el percentil de Indice de masa corporal
(IMC) a partir de los 2 anos (<P10), para
determinar si se instaura el soporte nutri-
cional especializado (SNE):. Es muy impor-
tante la vigilancia de la velocidad de cre-
cimiento.

Para el analisis de composicion corporal el
parametro mas usado es la medida de los
pliegues cutaneos, dan una estimacion de
la grasa subcutanea, previo calculo de la
densidad corporal que se correlaciona bien
con la masa corporal grasa estimada por
densitometria. Las ecuaciones mas amplia-
mente usadas para el calculo de densidad
corporal son las de Durning®. El Comité

Consenso 2001 recomienda el uso del area
muscular y area grasa a partir de perimetro
del brazo y pliegue cutaneo del triceps?,
utilizando los patrones de Frisancho®. Los
controles deben ser realizados cada 3
meses durante los 2 primeros afos de vida
y posteriormente con una frecuencia
anual®, cuando la evolucién es favorable.

Se recomienda vigilar la salud ésea con
DEXA en los pacientes de riesgo a partir
de los 8 afos.

2.2.2. Método de Bioimpedancia:

Es un método bioeléctrico cada vez mas
usado en clinica. Se admite como un
método de extraordinaria utilidad a pie de
enfermo, y es muy eficaz en la valoracion
longitudinal del paciente. Lo mas dificil es
la eleccion de las férmulas a aplicar. Este
método eléctrico permite conocer de cerca
las fluctuaciones en el contenido hidrico
del cuerpo. Teniendo en cuenta que en es-
ta enfermedad existe una alteracién en los
canales del cloro se ha tardado mucho
tiempo en aceptar la utilidad de este
método, que actualmente esta validado en
estos pacientes™. El analisis final aporta
datos sobre el compartimento graso, com-
partimento libre de grasa, masa celular
corporal, compartimento de agua corporal
total y agua extra e intracelular.

2.2.3. Método Bioquimico:

La concentracidon de proteinas séricas de-
pende no sélo de la deficiencia proteica
sino de una serie de variables fisiopatolo-
gicas, que intervienen en su sintesis, dis-
tribucion corporal y degradacién. La insu-
ficiencia hepatica afecta a la sintesis de
dichas proteinas y su produccion. Los esta-
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dos de hidratacién afectan las concentra-
ciones séricas de estas proteinas. Asimis-
mo, su distribucién intra o extravascular
esta interferida por fenomenos inflamato-
rios. A pesar de todo lo expuesto, ciertas
proteinas son utilizadas como marcadores
nutricionales: albumina, transferrina, pre-
albumina o transtiretina, proteina trans-
portadora del retinol (RBP) y fibronectina.
El comité de consenso recomienda el estu-
dio del metabolismo fosfocalcico.

3. VALORACION DEL GASTO

La energia obtenida de la oxidacion de nu-
trientes es convertida por el organismo en
trabajo tisular y organico. El gasto ener-
gético total tiene varios componentes:

o El Gasto Energético Basal (GEB) que
incluye el coste energético para
mantener la funcién orgénica y la
temperatura. Este gasto estd
aumetado en estos pacientes, en
situacion basal, en situaciones de
reagudizacion y en funcion de la
terapéutica utilizada.

. Termogénesis inducida por la dieta
(TDI)

. Gasto Por Actividad Fisica (GAF), es
muy variable segun el grado de
afectacion.

GET = GEB + TID+GAF

4. VALORACION DE LA INGESTA

Tiene como finalidad recoger informacién
cualitativa y cuantitativa sobre la ingesta
de nutrientes para conocer si es suficiente
y si se ajusta a los aportes recomendados

para la edad y el sexo. Existen varios méto-
dos de encuesta dietética los cuales se
pueden clasificar en dos grupos, cualita-
tivos y cuantitativos. En estos pacientes en
general se requieren suplementos ener-
gético-proteicos. Es recomendable encon-
trar métodos que determinen el cumpli-
miento adecuado a largo plazo™.

5. VALORACION DE LAS PERDIDAS

Normalmente la mayor pérdida de ni-
trégeno (N) se produce en la orina, elimi-
nandose de manera mayoritaria en forma
de urea (80% del nitrégeno eliminado por
la orina). La urea excretada se asume que
es el resultado final de la biodisponibilidad
metabolica de las proteinas. Una fraccién
del N urinario es obligatorio (15%) e inde-
pendiente del “turn- over” proteico.

El nitrégeno fecal proviene de una mezcla
constituida por nitrégeno endégeno y protefr
nas procedentes de la dieta no absorbidas.
En estos pacientes las pérdidas por esteator-
rea y creatonea son altas. Por Ultimo las pér-
didas insensibles en estos pacientes estan au-
mentados por la secrecién aumentada de
moco en el tracto respiratorio (2 gr N/dia).
Las pérdidas de N en sudor estan aumen-
tadas aunque no es posible cuantificarlo.

6. BALANCE NITROGENADO

Constituye una medida del cambio neto
en la masa proteica corporal total y asume
que practicamente todo el nitrégeno cor-
poral esta incorporado en las proteinas, las
cuales contienen un 16% de nitrégeno. La
ecuacioén del balance nitrogenado (BN) es
la siguiente: BN = ingesta — ((pérdidas ori-
na) + (pérdidas heces) + (pérdidas piel y
tegumentos))



En estos pacientes en general es nece-
sario mantener un balance positivo supe-
rior a 3 gr/dia.

7. BALANCE ENERGETICO

En caso de SNE es necesario realizar medi-
das de gasto energético. Para cubrir estos
gastos, el organismo genera energia a par-
tir de la oxidacion de los nutrientes. Asu-
miendo que el organismo genera Unica-
mente la energia que necesita, si conoce-
mos la oxidacion de nutrientes conocere-
mos las necesidades energéticas que tiene
el organismo.

8. MONITORIZACION

Tras la primera valoracién debe disefarse
el soporte nutricional especializado, y mar-
carse los objetivos. Posteriormente es
necesario realizar nuevas valoraciones
para verificar la eficacia del tratamiento. El
analisis del seguimiento longitudinal es de
gran valor en la evaluacién de un paciente.
En caso de reagudizacion de la enfer-
medad pulmonar se debe realizar una va-
loracion y actualizar los aportes.
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CAPITULO 2

ASPECTOS FISIOPATOLOGICOS QUE PUEDEN INCIDIR EN EL
ASPECTO NUTRICIONAL EN LA FIBROSIS QUISTICA
CALCULO DE REQUERIMIENTOS EN LA F.Q.

Rosa A. Lama More, Ana B Mordis Lopez

Unidad de Nutricion Pediatrica
Hospital Universitario Infantil La Paz
Universidad Auténoma de Madrid

CALCULO DE REQUERIMIENTOS EN LA
FIBROSIS QUISTICA

La cuantificacion del requerimiento de nu-
trientes es la parte mas importante en el
momento de planificar el soporte nutri-
cional especializado. En este apartado Uni-
camente nos centraremos en el calculo de
requerimientos energético proteicos.

CALCULO DEL REQUERIMIENTO
ENERGETICO

En este apartado debemos valorar el cal-
culo del gasto energético y el de las pérdi-
das.

1.1. Gasto energético:

Es la energia que utiliza el organismo en el
trabajo tisular y orgénico. Esta energia se
obtiene de la oxidacién de nutrientes y
asumiendo que el organismo sélo oxida la
energia que necesita, por, conceptual-
mente, produccién de energia seria igual a
gasto de energia. Este concepto es basico
ya que en el momento actual nosotros solo
podemos explorar la produccién de energia

mediante la determinacion del volumen de
oxigeno (VO2) inspirado y el volumen de
anhidrido carbdnico (VCO2) espirado, uti-
lizando el cociente respiratorio. El gasto
energético total tiene varios componentes:

1.1.1. El Gasto Energético Basal (GEB),
gue incluye el coste energético para man-
tener la funcion organica y la temperatura.
Conceptualmente es definido como el gas-
to energético de un individuo al menos 10
horas después de la Ultima ingesta, en re-
poso, en decubito supino, despierto, en
una temperatura corporal y ambiental
normal, sin estrés fisico ni psiquico’. En la
practica clinica la medicién se realiza me-
diante calorimetria y nunca en las condi-
ciones referidas sobre todo en lo que se
refiere al periodo de ayuno ya que con
este periodo se pretende excluir la ter-
mogénesis inducida por la dieta (TID). En
la determinacién habitual sélo se cumple
el factor postural y el reposo por lo que lo
denominamos gasto energético en reposo
(GER) cuya diferencia con el GEB es la TID
y la presencia de estrés fisico y psiquico.
En nuestros pacientes el estrés fisico seria
la afectacion organica de su enfermedad.
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El estrés psiquico durante la exploracién
no es posible cuantificarlo y Unicamente
es valorado cualitativamente, esto es, si la
prueba es tolerada o no cuando es posible
realizarla, posibilidad que no siempre
ocurre sobre todo en los nifios pequefos.

Existen en la literatura muchas férmulas
para el calculo de GEB realizadas en condi-
ciones 6ptimas. Este célculo lo utilizamos
como patrén para compararlo con el GER
medido por el paciente.

1.1.1.1. En estos pacientes conlleva un
mayor gasto energético basal’. Se ha obje-
tivado un GER aumentado en los pacientes
con FQ, y en nuestra experiencia una aso-
ciacion entre GER y la mutacién genética
(43,6+ 6,9 Kcal /Kg.de MCM vs 37,7+ 7
Kcal/ Kg de MCM p = 0,03). En la literatu-
ra se refieren resultados variables, posible-
mente secundarios a la dificultad de ho-
mogenizar las poblaciones con respecto a
la afectacion nutricional y al estado nutri-
cional. En nuestra serie tampoco encon-
tramos diferencias cuando se analizé te-
niendo en cuenta la funcién pulmonar ni
cuando se utilizaron los indices de relacion
peso/talla. En el estudio de Tomezsko® en
una poblacién con leve afectacion pul-
monar y buen estado nutricional se encon-
tré un aumento del 6-9% comparado con
GEB calculado con las ecuaciones de la
OMS; este aumento no podia ser explica-
do por el genotipo.

1.1.1.2. Termogénesis inducida por la di-
eta: depende de la cantidad, de la calidad
de la dieta y de su forma de adminis-
tracion. En general se acepta que supone
un 10% de GER.

GER y patologias concomitantes:

Patologia pulmonar: Se ha ob-
jetivado un aumento de GER en
relacién al grado de afectacion
pulmonar y durante las reagu-
dizaciones de la misma. El
tratamiento con broncodilata-
dores también ha sido referido
como causante del aumento de
GER durante las fases de
reagudizacion.

Patologia hepética: desde el
punto de vista termogénico el
fracaso hepatico cursa con un
aumento del GER. En los pa-
cientes con FQ el aumento del
gasto se ha visto mas en
relacién con la afectacion pul-
monar.

Gasto por Actividad Fisica
(GAF). La actividad fisica es
muy variable y depende sobre
todo del grado de afectacién
pulmonar. En el estudio de
Tomeszko en el que se analiza
el GET con agua marcada y el
GER por calorimetria, el gasto
por actividad fisica (GET/GER)
fue superior en los pacientes
monocigotos __F508 (22% su-
perior al control). En los no ho-
mocigotos no se encontrd
diferencia. Se debe registrar la
actividad fisica de manera de-
tallada para tenerla en cuenta
en los requerimientos.

GET = GEB + TID+GAF



1.2. Calculo de Pérdidas Energéticas:
Las pérdidas energéticas se producen por:

1.2.1. Insuficiencia pancreatica exocrina: las
pérdidas de mayor repercusion son las pérd i-
das grasas por malabsorcién. El objetivo es
conseguir una absorcién superior al 90%
pero en los diferentes estudios se refieren
indices de absorcion 80 — 88%. En nuestra
experiencia la media se encuentra entre 83 —
89%?:. En los calculos de absorcién se incluyen
datos de ingesta referida, por lo que es posi-
ble que la absorcion tenga cifras inferiores.

1.2.2. Insuficiencia pancreatica endocrina:
En caso de intolerancia a hidratos de Car-
bono es posible que en orina se pierda
energia en forma de glucosa, a tener en
cuenta cuando de forma no esperada hay
una pérdida de peso.

El Comité de Consenso de 2002 no dice
nada acerca del calculo del aporte ener-
gético. Sin embargo el de 1992 aconseja
una férmula en la que incluye el gasto y
las pérdidas mas importantes®:

GET:
GEBx (Factor de AF+ Factor absorcion+
Factor de Afectacién pulmonar).

GEB:
Utilizando la formulas de la OMS®.

Actividad fisica:
1,5 - 2¢.

Absorcién:
0,93/Indice de absorcion

Factor de Enfermedad pulmonar:
FV1.40%= 0,3; 40-79%=0,2;
>/=80 %= 0

En caso de no poder hacer calculos de pre-
cision el Comité de Consenso de 1992 re-
comendd un 120 — 130% de las recomen-
daciones.

2. CALCULO DE LAS NECESIDADES PRO-
TEICAS

El calculo también es multifactorial.

o Nitrogeno Urinario: El nitrégeno
ureico es interpretado como el refle-
jo de la oxidacion proteica. Ademas,
existe el llamado nitrégeno obligato-
rio que es producto de la pérdida de
proteinas estructurales en relacion
con procesos inflamatorios y produ-
ccioén de citokinas catabolizantes’. En
el momento actual, en la clinica no
es facil contar con una cuantificacion
del nitrégeno total. Se contaria con
un calculo de Nitrégeno obligatorio.
La administracion de hormona de
crecimiento en estos pacientes au-
menta la retenciéon nitrogenada®.

o Nitrogeno fecal: que es posible cuan-
tificar a la vez que se cuantifica la
grasa fecal. Normalmente hay mayor
contenido de N posiblemente prove-
niente de las bacterias intestinales.

o Nitrogeno del sudor: que no es posi-
ble cuantificar.

o Nitrégeno incluido en las secreciones
pulmonares y que se ha cuantificado
en 2 gr /dia.

. Nitrégeno de Crecimiento: que en el
momento actual estd cuantificado
para una poblaciéon normal pero que
en caso de enfermedad no es cono-
cido.
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Para hacer el célculo:

Nitrégeno ingerido = (Nitrégeno
Ureico + N obligatorio urinario
(60 mg/Kg))+ N fecal+ N pérdi-
das insensibles (8 mg/Kg).

Dado que el N de crecimiento no esta
cuantificado, se exige de forma habitual
un balance N positivo. En el momento ac-
tual no estd determinado el balance a
obtener. Este balance debe ser individua-
lizado para conseguir un adecuado estado
nutricional. En nuestra experiencia es exi-
gible en general un balance superior a
+3 gr/ dia.

El comité de consenso de 1992° aconseja
un aporte del 12-15 %. Del valor calérico
total en forma de proteinas para cubrir los
requerimientos estimados de nitrégeno.
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CAPITULO 3
TRATAMIENTO ENZIMATICO

E. Donat Aliaga, C. Ribes-Koninckx.

S. Gastroenterologia - Unidad de Fibrosis Quistica.

Hospital Infantil La Fe. Valencia.

El pancreas exocrino tiene como funciones
la de producir bicarbonato, asi como enzi-
mas (amilasa, proteasa y lipasa). Los pa-
cientes afectos de FQ clasicamente presen-
tan deposiciones grasas que indican una
mala digestion y malabsorcién de las mis-
mas de la dieta. Esta maldigestién viene
atribuida directamente al déficit de secre-
cién de lipasa por el pancreas exocrino, se-
cundario a la obstruccion de los conductos
pancreaticos y subsiguiente obstruccién y
destruccion de los acini.

El diagnostico de la insuficiencia pan-
credtica se realiza mediante la medicién
de la Elastasa-1 fecal. Para valorar la
malabsordén la forma 6ptima es la deter-
minacién de grasas en heces de 72 horas
y la realizacion de una encuesta nutri-
cional para valorar en coeficiente de
absordén de grasas (CA).

CA= Grasa de la dieta-grasa en heces
x100/grasa de la dieta
<93% (85% en lactantes): esteatorrea

Los enzimas pancreaticos deben adminis-
trarse en aquellos pacientes que presenten
Insuficiencia Pancreatica (gpoximadamente

85-90%). El manejo de los enzimas y el
manejo nutricional deben ser realizados
por el gastroenterélogo de un centro de
referencia.

Los enzimas requieren, para ser eficaces,
estar incluidos dentro de microesférulas o
en microtabletas con cubierta sensible al
pH alcalino del duodeno (pH 5.5-6) y, de
este modo, evitar que sean neutralizados
por el acido y la pepsina a su paso por el
estomago. Estas microcapsulas se presen-
tan, comercialmente, en el interior de cap-
sulas de gelatina para mejor adminis-
tracién; si es preciso estas capsulas se
pueden abrir para administrar el contenido
al enfermo que no puede tragarlas o para
ajustar la dosis en niflos pequenos.

1. PREPARADOS

No todos los pacientes pueden pasar de
un preparado a otro sin problemas de
maldigestion porque las concentraciones
de cada uno de los enzimas (lipasa, ami-
lasa y proteasa) son distintas. La dosifi-
cacioén se realizara teniendo en cuenta la
concentracién de LIPASA.

En Espafia, se encuentran disponibles tres
p reparados comerciales:



. KREON 10000 (Grupo Solvay Phar-
ma). Capsulas con 8000 Ul de ami-
lasa, 10000 Ul de lipasa y 600 Ul de
proteasa. Envases con 100 y 250
capsulas.

. PANCREASE (Janssen Cilag) Capsulas
con 20000 Ul de amilasa, 4000 Ul de
lipasa y 25000 Ul de proteasa. En-
vases con 100 y 250 capsulas.

U PANCREOFLAT GRAGEAS (Grupo
Solvay Pharma). Capsulas con 6000
Ul de amilasa, 6000 Ul de lipasa ,400
Ul de proteasa y 80mg de dimeti-
cona. Envases con 20y 50 grageas.

2. FORMA DE ADMINISTRACION

El tiempo de efectividad es de 30-40 mi-
nutos por lo que deben se administradas
al comienzo y a mitad de una comida.

Se recomienda la ingesta con agua o zumo
de frutas. No deben administrarse junto a
formulas lacteas. En el caso de lactantes
puede abrirse la capsula y administrarse
los granulos.

Recordr que no queden restos en la boca
ya que son irritantes de la mucosa, asi co-
mo en el pezén de la madre si hay lactan-
cia natural.

Nunca deben romperse los gréanulos, estos
se pueden inactivar con la exposicién al
sol, calor y humedad.

3. CANTIDAD

o En lactantes se puede calcular 2000-
4000U de lipasa/120 ml de férmula
o toma de leche materna.

o En nifos con alimentacién comple-
mentaria, la forma mas practica es

calcularlo en funcion del peso. En
general las recomendaciones serian:
Nifios menores de 4 afios 1000U de
lipasa’kg peso y comida inicialmente.
Nifios mayores de 4 afios y adultos
500U de lipasa’kg de peso y comida
hasta un maximo de 2500 U de li-
pasa/ kg/ comida.

Con los tentempiés se recomienda la
mitad de la dosis calculada para las
comidas principales.

o Si lo calculamos en funcién de la

grasa ingerida (seria mas correcta
perotambién mas dificil de calcular).
Lactantes: 450-900U de lipasa por
gramo de grasa ingerida.
Resto: 500-4000U de lipasa por
gramo de grasa ingerida y dia (media
1800 U de lipasa por gramo de grasa
ingerida y dia).

Posteriormente la dosis de forma indivi-
dual variard en funcién del volumen y
composicién de la comida. La forma mas
conveniente para ajustar la dosis serd
comprobando su eficacia con el estudio de
grasa en heces de 3 dias.

No es aconsejable sobrepasar las 10000U
de lipasa/kg/ dia, ni superar las 2500U de
lipasa/kg/comida, pues se ha relacionado
con la colopatia fibrosante.

ALIMENTOS QUE NO REQUIEREN DE
ENZIMAS

Frutas.

e Zumos de frutas y bebidas a base
de zumos.
Refrescos y bebidas deportivas.
Sueros para rehidratacion oral.
Té, café (sin crema).
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Chicle de mascar, gominolas, al-
gunos caramelos de frutas.
Helados de agua y frutas o jarabes
de frutas (granizados, polos de
hielo, hielo con sabores.

4. SI NO HAY RESPUESTA

La respuesta inadecuada se define por la
persistencia de signos de malabsorcién o
por la dificultad en la ganancia ponderal.

Motivos:

Factores dietéticos:

—  Cuando se olvida la toma de en-

zimas con los tentempiés y/o su-
plementos.

— Pobre ajuste de la dosis en las

comidas excesivamente grasas.

Pobre adherencia al tratamiento:

—  En lactantes la administracion es

dificultosa.

— Factores psicologicos en la edad

escolar.

— Rechazo en la etapa de la ado-

lescencia.

—  Deseo de perder peso.
—  Falta de apoyo.

Presencia de otra patologia digesti-
va, que pueda agravar la situacion
de maldigestién- malabsorcién, co-
mo la hiperacidez gastrica, el reflujo
gastro-esofagico, la malabsorcién de
lactosa, los parasitos, la enfermedad
celiaca, etc.

En los pacientes que necesiten altas dosis
debe valorarse la posibilidad de hipera-
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cidez gastrica y el déficit de excrecion de
sales biliares. En tales casos puede dis-
minuir el requerimiento de enzimas la ad-
ministracion de anti H2 y de &cido urso-
desoxicélico.

ALGUNAS RECOMENDACIONES
PRACTICAS

e Los enzimas son necesarios antes
de todas las comidas que con-
tengan grasas, proteinas y/o carbo-
hidratos complejos (harinas, almi-
dones).

e Los enzimas deben tomarse justo
antes de comer o durante la comi-
da, ya que funcionan durante una
hora aproximadamente después de
tomarlos. No mezclar los enzimas
con los alimentos antes de tiempo.

e Evite “saltarse” los enzimas.

e Tomar siempre la dosis prescrita.
No cambiar la dosis sin consultar al
médico especialista.

e Puede ser necesario aumentar lige-
ramente la dosis de enzimas en al-
guna comida rica en grasa como
por ejemplo, las comidas rapidas
(en hamburgueserias), las frituras,
pizzas etc.

e Los granulos de enzimas no pueden
triturarse ni masticarse. Si se hace,
pierden eficacia.

e Para los bebés y nifos pequefios
gue no pueden tragar las capsulas,
los gréanulos pueden mezclarse con
un alimento 4acido suave, como
puré de manzana o zumo de frutas.
Evite mezclar los enzimas con ali-
mentos lacteos, como yogurt o
pudines.




Mantener los enzimas a temperatu-
ra ambiente (15°C a 30°C), lejos de
cualquier fuente de calor. Tampoco
deben refrigerarse. Mantenga
siempre la tapa del frasco de enzi-
mas firmemente cerrada.

Los enzimas tienen una fecha de
caducidad.

Para las personas que suplementan
su dieta con alimentacién por son-
da, los enzimas pueden tomarse
por via oral antes de empezar este
tipo de alimentacién.
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CAPITULO 4

SUPLEMENTACION CON VITAMINAS Y MINERALES
EN PACIENTES CON FIBROSIS QUISTICA

David Gil Ortega
Unidad de Gastroenterologia,
Hepatologia y Nutricion Infantil.

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia

1. SUPLEMENTACION VITAMINICA

Las razones para la suplementacion con vi-
taminas en pacientes con fibrosis quistica
(FQ) son evidentes. Por un lado, una menor
absordén, especialmente de aquellas vita-
minas liposolubles (A, D, E y K), ya que
existe una menor capacidad de digerir y
absorber las grasas. Ademas se trata de
ninos frecuentemente enfermos que
pueden tener la ingesta disminuida y altos
requerimientos nutricionales. Por otro lado,
algunas vitaminas como la vitamina A, D y
E han demostrado una accién protectora
del epitelio pulmonar en pacientes con FQ.

Tedéricamente no seria necesaria la ad-
ministracién de suplementos vitaminicos
una vez que el paciente con insuficiencia
pancreatica toma suplementos enzimati-
Cos, y mas aun si se aportan ademas su-
plementos nutricionales de otro tipo, ya
gue no suelen detectarse deficiencias clini-
cas o subclinicas de vitaminas salvo en:

o Pacientes con diagnéstico tardio.

. Pacientes con reseccién intestinal.

. Mala adherencia a la suplementacion
enzimatica.

o Enfermedad hepatica presente.

Si embargo, y por los motivos arriba cita-
dos se recomienda por consenso la suple-
mentacion sistematica, con vitamina Ay E,
obligada en casos de insuficiencia pan-
credtica.

Los niveles séricos de vitaminas deben de-
terminarse de forma perioédica al menos
una vez al ano, también pacientes con su-
ficiencia pancreatica. Las muestras deben
recogerse en tubos especiales, y prote-
gerlas de la luz con papel aluminio para
evitar su degradacion.

1.1. VITAMINA E

Se trata de una vitamina con un gran
poder antioxidante. La deficiencia de vita-
mina E se correlaciona estrechamente con
el grado de malabsorcién, y de forma
crénica da lugar a una degeneracién neu-
roldgica progresiva, descrita en pacientes
con FQ que no tomaban suplementacion.
Aunque se carece de estudios a largo pla-
z0 sobre la suplementacién con vitamina E
en pacientes con FQ, se cree que puede
tener un papel importante en el control de
la enfermedad pulmonar, a través del blo-
queo de la accién de los radicales libres
producidos en los tejidos inflamados. La



correccion del déficit de vitamina E se ha
asociado a un aumento de los niveles de
hemoglobina probablemente por un au-
mento de la supervivencia de los eritroci-
tos. Las dosis excesivas pueden exacerbar
la coagulopatia por déficit de Vit K.

e DOSIFICACION: 25-400 Ul/ dia.
Variable segun la edad:
0-6 m: 25 Ul/ dia.
- 6-12 m: 50Ul/dia
— 1-4 anos: 100 Ul/ dia.
—  4-10 afos: 100-200 Ul/dia
>10 afos: 200-400 Ul/dia
U MODO DE ADMINISTRACION: Ad-
ministrar junto con las comidas y los
enzimas pancreaticos. Se recomien-
da administrar en forma hidrosolu-
ble, que se absorbe de forma mas
eficiente. Los polivitaminicos habi-
tuales no contienen dosis suficientes
para pacientes con FQ.

1.2. VITAMINA A y BETA-CAROTENOS

El déficit de vitamina A (retinol,
carotenoides) produce ceguera nocturna,
descrita en pacientes con FQ, en los cuales
se ha observado ademas un déficit de pro-
teina transportadora del retinol (RBP) que
puede agravar los efectos de éste déficit,
por un mecanismo no relacionado por tan-
to con la malabsorcién. Los niveles de vita-
mina A se han visto disminuidos en pa-
cientes con FQ durante las exacerbaciones
respiratorias, y su suplementaciéon se aso-
cia a una accién protectora del epitelio
pulmonar. Por otro lado, el exceso de dosi-
ficacion puede ser téxico, especialmente
en pacientes embarazadas. Por estos mo-
tivos, si bien se recomienda una suple-
mentacién sistematica, los niveles de vita-
mina A se deben vigilar estrechamente en

pacientes con FQ. Estd contraindicada en
pacientes con afectacion hepatica.

e DOSIFICACION:
3.000-10.000 Ul/dia.

U MODO DE ADMINISTRACION: Diaria-
mente, en preparado hidrosoluble
siempre que sea posible. No deben
darse dosis superiores a 20.000 Ul
en casos de déficit de RBP.

1.3. VITAMINA D

El consenso actual es el de no suplementar
con Vitamina D de forma sistematica, sal-
vo en aquellos pacientes con baja o nula
exposicién solar o si el paciente tiene en-
fermedad hepética. Sin embargo, la mayor
frecuencia de deficiencias en la minera-
lizacion dsea en pacientes con FQ, descrita
en los ultimos 10 afios, ha vuelto a desper-
tar el interés sobre la posibilidad de su su-
plementaciéon, sugerida por algunos au-
tores. Se recomienda monitorizar los
niveles séricos de vitamina D3, ya que al-
gunos pacientes con FQ presentan niveles
inferiores a la normalidad a pesar de una
correcta suplementacion, y mantenerlos
cera del limite alto de la normalidad.

. DOSIS: 400-800 Ul/dia (hasta 2000
ul/d)

. MODO DE ADMINISTRACION: en las
comidas y junto a suplementos en-
zimaticos. También puede adminis-
trarse junto suplementos calcicos o
en polivitaminicos.

1.4. VITAMINA K
A pesar de que se han descrito déficits

subclinicos hasta en tres cuartas partes de
los pacientes con FQ, no se recomienda su
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suplementacion rutinaria, salvo en pa-
cientes con:

o Enfermedad hepatica colestasica.

o Reseccion intestinal amplia.

o Uso crénico de antibidticos de am-
plio espectro.

o Hemonptisis.

o Posiblemente en pacientes con os-
teopenia/osteoporosis (por el papel
en la formacién de osteocalcina)

Para su monitorizacién empleamos los
niveles de la proteina inducida en ausencia
de vitamina K (PIVKA 1)

DOSIS:

o Menores de 12 meses: 2.5 mg /
semana.

. Mayores de 12 meses: 5 mg dos ve-
ces por semana.

1.4. VITAMINAS HIDROSOLUBLES

No existen recomendaciones precisas res-
pecto a la suplementacién con vitaminas
hidrosolubles, pero no parece que si el pa-
ciente lleva una dieta bien equilibrada ésta
sea necesaria de forma rutinaria, ya que su
absordén y utilizacién no esta afectada en
pacientes con FQ, con excepcién de la
B12, que precisa de los enzimas pancreati
COs para su correcta separaciéon de los ali-
mentos.

Sélo en casos de resecciones de ileon ter-
minal se recomienda administracién pe-
riddica de Vit B12 intramuscular.

2. MINERALES Y OLIGOELEMENTOS
2.1. CLORURO SODICO

Debido a las pérdidas aumentadas de
cloro por el sudor es necesaria la ingesta
de sal compensadora, especialmente en
verano, climas secos, lactancia exclusiva
con pecho o férmulas de soja o situa-
ciones de pérdidas aumentadas (vomitos,
diarreas)

e DOSIFICACION: 2-4 mMol/ kg/dia.
1-4 gramos/dia.

. FORMA DE ADMINISTRACION: Puede
bastar con anadir algo mas de sal di-
rectamente a la comida. Sin embar-
go podriamos en un futuro necesitar
prescribir una dieta hiposdédica si el
paciente desarrollara alteraciones
hepaticas o renales, por lo que para
evitar que se acostumbre a las comi-
das saladas, otros autores recomien-
dan administrar como suero salino fi-
siolégico en forma de comprimidos
de CINa. En casos de dia-rrea seran
mas Utiles las soluciones de rehidrat-
acion oral especificas.

2.2. HIERRO

Su suplementacién se recomienda Unica-
mente cuando se detecta anemia ferro-
pénica, descrita hasta en un tercio de los
pacientes.

2.3. ZINC Y MAGNESIO

La pérdida de grasa en las heces puede
condicionar una menor absorcién del Zinc
y provocar un retraso en el crecimiento,
mientras que en casos de obstruccién in-
testinal, tratamientos con N-Acetil-Cistei-
na y utilizacién de antibioticos aminoglu-



c6sidos se ha descrito disminucion de los
niveles séricos de Magnesio. Por este moti-
vo, aunque no se recomienda la suple-
mentacién sistematica, si deben monito-
rizarse sus niveles séricos.

2.4. SELENIO

Los desequilibrios entre la formacion de
radicales libres y los agentes antioxidantes
como la vitamina A, E y el selenio (precur-
sor de la enzima glutation peroxidasa) se
han descrito en la FQ como un agravante
en el deterioro progresivo de la funciéon
pulmonar. Por este motivo, aunque no se
recomiende la suplementacion selectiva de
selenio, si deberia recomendarse la ingesta
de alimentos ricos en carotenoides activos
biolégicamente (zanahorias, vegetales de
hoja verde) y de otros alimentos ricos en
Vitamina E y selenio (aceite de oliva,
pescado y nueces).
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CAPITULO 5

TRATAMIENTO DIETETICO

PROGRAMA DIETETICO PARA PERSONAS CON FIBROSIS QUISTICA

Programa dietético en enfermos de Fibrosis quistica

A. M? Sastre Gomez
I. Ubeda Romero
J. M? Xandri Graupera

Unidad de Soporte Nutricional. Seccion Endocrinologia y Nutricion.
Hospital Virgen de la Arrixaca. Murcia

Estos pacientes deben satisfacer las
necesidades nutricionales de cualquier
nino de su edad, pero sus requerimientos
estan en base al desarrollo de la patologia.
No para todos los rangos de edad las
necesidades de nutrientes son las mismas,
ya que éstos varian segun:

Edad

Grado de malabsorcion

Grado de esteatorrea

Velocidad de crecimiento

Gravedad de la enfermedad respira-
toria

Gravedad de las infecciones

. Cantidad y calidad de los alimentos

ingeridos
. Perentil de crecimiento
U Etc.

Los requerimientos pretenden sobrepasar
los aportes dietéticos recomendados para
nifios que se encuentran en los percentiles
adecuados a su edad y que no padecen la
enfermedad. Por lo tanto, aquellos nifios
gue no estan dentro del rango normal de
crecimiento serian los que necesitarian un
aumento de nutrientes, y muy especial-
mente de grasas y proteinas.

Sin embargo son multiples las variables
que influyen sobre el estado nutricional de
los pacientes.

Teniendo en cuenta estas variables, y con
el fin de que no sean causa de desnutri-
ciéon en un nifo con F.Q., el tratamiento
nutricional adecuado estaria basado en in-
crementar el aporte de calorias en forma
de proteinas y grasas, manteniendo un
nivel adecuado de minerales y vitaminas.

Si no fuese suficiente con los alimentos,
pueden emplearse suplementos dietéticos
hipercaléricos para prevenir o corregir la
malnutricién que pudiera producirse de-
bido a la insuficiente ingesta calorica co-
mo consecuencia de sus elevados reque-
rimientos que podrian favorecer las pa-
tologias inherentes a la enfermedad.

En algunos casos, el paciente a lo largo de
la enfermedad suele rechazar los suple-
mentos por repetitivos, tanto en textura
como sabor. Para intentar minimizar lo an-
teriormente expuesto, facilitaremos re-
cetas que permitan modificarlos en pre-
sentacién y cobmo poner textura, como en
sabores.
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NECESIDADES ENERGETICAS gia se aporte como proteinas, un 40-48%
como carbohidratos y entre un 35-40% co-
No existe una cifra o porcentaje estdn- mo grasas. En cuanto a la fibra dietética se
dares para aumentar los requerimientos de  mantienen los de la poblacién en general,
energia de manera global, ya que la FQ. sobreunos 30 gr. Fibra/dia.
tiene diferentes fases evolutivas. Estas
variaciones afectan a las necesidades indi- ;COMO PODEMOS AUMENTAR EL
viduales de energia debido a las atera- APORTE CALORICO?
ciones pulmonares y digestivas que conlle-
va esta enfermedad. . Utilice mantequilla.
. Consumir leche entera.
Por ello, es necesario individualizar el o Agregar salsas enriquecidas con na-

tratamiento en cada paciente, teniendo en ta, queso, bacon, a todos aquellos
cuenta su grado de afectacion. platos que lo permitan.

o Anadir mayonesa a bocadillos,
En cuanto al calculo de requerimientos, no carnes, pescados, huevos...

vamos a insistir en ello, ya que en otro e Empane carnes, o pescados y frialos
capitulo su trata con gran amplitud, sélo e Acompafie la pasta con quesos ra-

intentar dar, en base al consenso 2005 de llados o quesitos.
la Fundacion Sira Carrasco, unas re- e Utilice aceite de oliva en abundancia
comedaciones basicas en cuanto al total para realizar frituras.
de energia a aportar y su distribucién en e Pizzas con queso, bacén, jamén,
macronutrientes. chorizo...

o En las sopas o purés, agregue pi-
En la FQ. se recomienda que la dieta aporte catostes de pan frito.

entre un 120-150% de la energia recomen- e Haga salsas con frutos secos picados
dada para la edad y sexo. No obstante es e Tomar datiles, pasas, higos.
preferible calcular las calorias en funcion de e Helados cremosos, bizcochos, choco-

los distintos factores que pueden influir so- late, natillas, flanes... o
bre el gasto, tanto en reposo, como para la \O
actividad fisica individual, el gasto por en- A continuacion a modo de ejemplo, pre- ===
fermedad y las pérdidas por esteatorrea. sentamos como elaborar platos, para au- O
mentar sus calorias. ':
Es indudable que conseguir estos reque- e
rimientos sélo con la dieta oral, sobre todo 5
cuando los requerimientos alcanzan el LIBRITOS EMPANADOS
150%, es casi imposible, para ello in- 2 Chuletas de cerdo de 90g aprox =z

tentaremos dar unas indicaciones para Loncha de jamoén york de 15 g
realizar un buen soporte nutricional. Loncha de queso de 15 g
Pan rallado: 25g aprox
En cuanto a la distribucién de macronu- Huevo: 15g
trientes, los consensos sobre Nutricidon en  Aceite de oliva:15 g
F.Q. aconsejan que un 15-17% de la ener- TOTAL Kcal: 922,1
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TORTILLA FRANCESA CON ATUN
Huevo: 80 g

Aceite de oliva:10 g

Atln claro en aceite: 80 g

Leche ce vaca entera: 20 g

TOTAL Kcal:388,8

PECHUGA EMPANADA
Pollo deshuesado: 150g
Sal: 0.5g

Aceite de oliva: 15g

Pan rallado: 10g

Huevo: 10g

TOTAL Kcal: 365.7

ESPAGUETIS CARBONARA
Pasta: 80g

Bacon: 40g

Champifiones: 30g

Huevo: 45¢g

Nata: 259

Queso Parmesano: 409
Aceite de oliva: 15g

Sal: 1g

TOTAL Kcal: 1046.8

TORTILLA DE PATATAS CON QUESO
Patata cocida: 125g

Cebolla: 359

Huevo entero: 160g

Aceite de oliva: 15g

Queso parmesano rallado: 40g
TOTAL Kcal: 647.8

CREMA DE VERDURAS
Patata: 50g

Cebolla: 509
Zanahoria: 60g

Puerros: 70g

Apio: 20g

Col: 40g

Quesito: 40g

Harina de maiz: 20g

Aceite de oliva: 10g
Sal: 0.5g
TOTAL Kcal: 343.4

ENSALADA DE PASTA CON ACEITUNAS
Pasta: 60g
Lechuga: 509
Tomate: 50g
Zanahoria:30g
Queso fresco: 20g
Jamon York: 30g
Mayonesa: 359
Aceitunas: 15g
AtlUn en aceite: 50g
TOTAL Kcal: 753.6

LENTEJAS ESTOFADAS
Lentejas: 80g

Patata: 20g

Ajo: 4g

Chorizo: 30g

Tomate: 20g
Almendras: 4g
Pistachos: 3g

Pifiones: 3g

TOTAL Kcal: 615.4

HUEVOS RELLENOS
Huevo duro: 50g
Mayonesa: 50g
Patata cocida: 30g
Atun en aceite: 40g
Aceitunas: 10g
Anchoas: 189
Aceite de oliva: 10g
TOTAL Kcal: 801.8

BATIDO DE CHOCOLATE
Yogurt: 125g

Leche de vaca, entera: 509
Cacao en polvo: 15g
Azucar: 109

TOTAL Kcal: 142



RECETAS CON SUPLEMENTOS
(PARA UNA RACION)

Sopa de cocido

. Suplemento de verduras

. 100 gr de garbanzos cocidos

. 1 loncha de jamén serrano
Preparacion

Calentar el suplemento junto a los garban-
zos durante unos minutos, triturarlos con
la batidora hasta obtener una crema fina y
senirlo bien caliente con el jamén cortado
a tiras. Energia: 636 Kcal.

Sopa de pasta

. Suplemento de pollo con verduras

. Pasta para sopas

Preparacion

Poner un cazo al fuego con 100 ml. (1/2
vaso) de agua y cocer la pasta durante 5
min. Verter el suplemento y calentarlo
unos segundos. Energia: 381 Kcal.

Sopa italiana

. Un suplemento de pollo con ver-
duras

. 4 cucharadas de tomate frito

. 50 gr de queso fresco

Preparacion

Mezclar el tomate frito con el suplemento

y calentarlo, a fuego suave, sin llevar a

hewir. Servirlo con trocitos de queso fresco

cortado en dados. Energia: 525 Kcal.

POSTRES

Mini Tiramisu

o Suplemento sabor vainilla

. 4 bizcochos tiernos (40 gr)

o 1 sobre de café descafeinado soluble
(10 gn)

. Nata montada (20 gr)

Preparacion

Disolver el sobre de café en el suplemento.
Colocar los bizcochos en un plato hondo,
verter encima la mezcla del suplemento
con el café, y dejarlo reposar antes de
afadirle la nata montada. Consumir bien
frio. Energia: 546 Kcal.

Pastel de chocolate y nata

o Suplemento sabor chocolate

o 6 bizcochos alargados

o 250 gr de nata montada

o 4 cucharadas de azucar

Preparacion

Forrar con papel de aluminio un molde pe-
queno rectangular. Mojar los bizcochos en
el suplemento y colocarlos en el fondo del
molde, sobre estos poner nata montada
con azucar encima, volver a poner los biz-
cochos y nata, acabando con bizcochos.
Dejarlo en el refrigerador una media hora
para que se enfrie. Desmoldarlo y cubrirlo
con el suplemento restante. Energia: 825
Kcal.

Gelatina de fresa y frambuesa
. Suplemento sabor fresa-frambuesa

. 200 gr. De nata montada azucarada
o 2 hojas de gelatina

. 8 fresones

Preparacion

Poner las hojas de gelatina en un cazo con
un poco de agua y dejarlas un minuto;
poner el cazo a fuego suave y remover
hasta que la gelatina quede totalmente
disuelta; mezclarla con el suplemento, la
nata montada y los fresones cortados en
trocitos. Verterla en un recipiente de cristal
y dejarla en la nevera unas dos horas, has-
ta que quede cuajada. Energia: 917 Kcal.

Los tres pilares del tratamiento en fibrosis quistica
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Leche a la canela

o Suplemento sabor vainilla

. Una cucharadita de canela molida

. Dos cucharadas de leche condensa-
da

Preparacion

Disolver la leche condensada en 100 ml
(1/2 vaso) de agua, afadir el suplemento,
la canela molida y calentarlo unos ins-
tantes. Colarlo y tomarlo enseguida.
Energia 435 Kcal.
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CAPITULO 6
NUTRICION ENTERAL

Miguel Angel Jiménez Abadia
Unidad de Gastroentereologia, Hepatologia y Nutricion Infantil.
Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia

Es el conjunto de medidas destinadas a
suministrar por via digestiva (oral o con
sonda) energia y nutrientes al organismo, e
como alternativa o complemento en situa-
ciones de desfase entre el aporte y los re-
querimientos (dificultad de toma oral, en-
fermedad crénica, tratamientos agresivos),
para recuperar o mantener su estado nu-
tricional. Manejo en hospital o domicilio.

Enfermedades neuroldgicas: paralisis
cerebral, coma.

Estados hipercatabdlicos: trauma-
tismos, neoplasias, quemaduras.
Alteraciones metabdlicas: glucogeno-
sis, aminoacidopatias, trastornos ci-
clo urea.

VIAS DE ABORDAJE, ACCESO
Y ADMINISTRACION
INDICACIONES

1. Infusién gastrica:
Pacientes con malnutricién o riesgo de de-
sarrollarla (ingesta insuficiente, malfun- e
cion digestiva o malabsorcién, incremento
de pérdidas, aumento del gasto energéti-
o). J

Sonda nasogdastrica con tiempos de
utilizacion previstos inferiores a 1-3

meses.

Gastrostomia percutanea (en perio- -
dos superiores a 3 meses): técnica en- \O

Malnutricion grave, prematuridad,
anorexia nerviosa, SIDA...
Enfermedades digestivas: trastornos
de la deglucion, estenosis esofagica,
reflujo gastroesofagico (RGE), dia-
rrea grave, sindrome de intestino
corto, insuficiencia pancreética (FQ),
enfermedad inflamatoria intestinal.
Enfermedad cardiorrespiratoria: FQ,
enfermedad pulmonar o cardiaca
crénica.

Enfermedades renales: insuficiencia
renal cronica.

doscopica (PEG = gastrostomia en-
doscépica percutanea), laparoscopica,
radiologica, quirtrgica (técnica de
Stamm). Se coloca una sonda a través
de la abertura de la gastrostomia (o
bien se procede a su sustitucion por
un “botén” a los 2-3 meses).

2. Infusioén postpilorica:

Sonda nasoduodenal o nasoyeyunal
(evita el riesgo de RGE y de ileo
gastrico).

Nutrici
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Yeyunostomia (quirurgica o a través
de una gastrostomia).

METODOS DE ADMINISTRACION

Nutricion enteral fraccionada o inter-
mitente. Se da con jeringa o bomba
volimenes periddicos (4-8 bolos du-
rante 15-45 minutos/bolo). Supone
la utilizacion de escaso material, per-
mite mayor movilidad del paciente,
peroaumenta el riesgo de vémitos.
Nutricion enteral ciclica. Se practica
una infusién continua nocturna (du-
rante 8-12 horas), permitiendo las
tomas normales en el dia. El cabezal
se mantendra elevado.

Nutricién enteral continua. Débito
continuo en goteo constante (du-
rante las 24 horas). Presenta una
mayor tolerancia. Permite aportar
mayores volumenes.

MATERIAL PARA LA ADMINISTRACION
DE LA NUTRICION ENTERAL (NE)

1.

Sondas de cloruro de polivinilo
(PVC): Son mas rigidas (no se colap-
san), pueden provocar necrosis por
decubito (por presion sobre la pared
esoféagica o gastrica). Se deben cam-
biar cada 3 dfas. Su calibre interno se
expresa en French.

Sondas de silicona y de poliuretano:
Mas flexibles y suaves (su insercion
precisa guias), tienen mayor
diametro interno, pero se colapsan y
expulsan facilmente. Hay sondas que
incorporan un lastre posterior a los
orificios laterales del terminal de la
sonda, que permiten la nutricion
transpilorica.

3. Métodos de infusion: sistemas de
goteo, bombas de infusién.

a. Sistemas de goteo. La caida del
alimento es por gravedad, re-
guldndose con la reduccion del
calibre de la sonda. Precisa rea-
justes frecuentes.

b. Bombas de infusién

e  Peristalticas. Un rodillo
presiona la sonda e impul-
sa el contenido.

e De pistdbn o camara (volu-
métricas). Vaciados alter-
nativos.

e De jeringa. El giro de un
tornillo desplaza el émbolo
de la jeringa.

TIPOS DE FORMULAS DE NE. ELECCION
DE LA FORMULA

Una férmula enteral puede ser nutricional-
mente completa, o sélo un aporte comple-
mentario.

o Completa. Aporta todas las necesi-
dades nutricionales. Segun las carac-
teristicas de la fuente de proteinas,
serdn poliméricas, oligoméricas,
monoméricas.

o Incompleta. No cubre las demandas
nutricionales en cantidad o calidad.
La constituyen los médulos y los su-
plementos orales.

Caracteristicas de cada una de las férmu-
las:

1. Foérmulas poliméricas. Destinadas a
pacientes con intestino funcional-
mente normal. Se utilizara leche ma-
terna 6 de formula infantil o la adap-
tada a prematuros. Por encima del



afio de edad se usan las formulas
poliméricas, con proteinas integras,
pudiendo estar exentas de lactosa y
de gluten, con baja carga renal (Pe-
diasure, Oxepa, lsosource Junior).
Pueden ser normo 6 hipercaléricas,
siendo el aporte habitual de 1-1°5
kcal/ml. Desde los 6-10 afios se inicia
el consumo de las formulas poliméri-
cas de adulto.

Oligoméricas (semielementales). Su
fuente proteica ha sido modificada
mediante tratamiento térmico e
hidroélisis enzimatica extensa de las
proteinas de leche de vaca (séricas o
caseinicas) o de la soja, y de ese frac-
cionamiento se obtienen péptidos.
Puede asimismo sustituirse la lactosa
por dextrinomaltosa, y las grasas por
MCT, obteniéndose asi las férmulas
semielementales (Alfaré, Damira,
Pregestimil). Estan indicadas en
situaciones de maldigestién o malab-
sordon intestinal.

Monomeéricas (elementales). Su indi-
cacién es en situaciones de fracaso
intestinal, y su uso no exige esfuerzo
de la digestiéon o absorcion. Sus
componentes son substancias quimi-
camente puras, aportando L-aminoa-
cidos como fuente de nitrogeno,
polimeros de glucosa como hidratos
de carbono, MCT y 4acidos grasos
esenciales como fuente de grasas
(Nutri 2000 Pediatrico, Damira Ele-
mental, Neocate).

Modulos. En forma de carbo-
hidratos, proteinas y grasas, para ser
afadidas a las férmulas u otros com-
ponentes de la dieta, e incrementar
un nutriente especifico (Duocal,
Maxijul). Deben ser controlados pues
podria provocar cetosis (exceso de

grasas), diarrea (exceso de hidratos

de carbono) o hiperazoemia (exceso

proteico).

5.  Suplementos orales. Férmulas nutri-
cionalmente incompletas, con pro-
teinas enteras, carbohidratos hidro-
lizados y LCT. Se presenta en forma
de polvo para diluir o puddings.

6. Formulas especificas de cada enfer-
medad:

a. Insuficiencia respiratoria (con
mas grasas y menos hidratos de
carbono).

b. Enfermedad hepética con ence-
falopatia (con aminoacidos li-
bres especificos, mas carbo-
hidratos y menos grasas).

c. Insuficiencia renal (baja en pro-
teinas, hipercaléricas).

d. Estados hipercatabdlicos (in-
fecciones graves, quemaduras):
formulas poliméricas, hiper-
caléricas, con aumento de su
fuente proteica.

COMPLICACIONES DE LA NUTRICION
ENTERAL

Mecanicas (obstruccion, desplazamiento
de la sonda nasogastrica), digestivas (dia-
rrea, vémitos), metabdlicas (trastornos
hidroelectrditicos, interactuacion con far-
macos).

LEGISLACION

Sobre financiacién de tratamientos die-
toterapicos complejos (TDC), y nutricion
enteral (NE) en RD 63/1995, modificados
en OM de 30/4/97 (TDC) y OM de 2/6/98
(NE).

Los tres pilares del tratamiento en fibrosis quistica
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Beatriz Monfort Gil
Psicdloga

Asociacion Valenciana contra la Fibrosis Quistica

No es necesario ser afectado de FQ para
hacerse una idea de lo complicado que es
cumplir a diario con un montén de indica-
ciones médicas. A cualquiera de nosotros,
(afectados, familiares o amigos), nos han
recetado alguna vez una medicacién, un
antibiético por ejemplo, es facil de tomar,
es temporal, no interfiere en nuestra vida
diaria y nos alivia el malestar de forma ra-
pida. Todo indica que habremos cumplido
al 100%. ;Cémo?, ;Qué no? Uno aban-
dond el antibidtico en cuanto se encontré
mejor y no cumplié los 7 dias que le dijo su
meédico, otro olvidd tomarlo cada 8 horas
asi que lo tom¢ cada 12, cada 20 o cada
vez gque se acordd, otro directamente ni
comprd el antibidtico porque no pensd que
lo necesitara... ¢y tu...? No podemos cul-
parnos, ni culpar a nadie por no seguir un
tratamiento al 100 %, pero si podemos
averiguar los obstaculos que encuentra ca-
da uno y ayudar a superarlos porque cuan-
to mejor se lleven los tratamientos para la
FQ mejor es la salud y la calidad de vida.

Entre un buen tratamiento y los efectos
buscados estad el comportamiento, lo que
la persona interesada hace o deja de hacer
tendra efectos directos sobre la efectividad
del tratamiento y por lo tanto sobre su
salud y calidad de vida.

A este camino entre el tratamiento pres-
crito y su efectividad es a lo que nos refe-
rimos con el término adherencia.

Hay otros términos para hablar de lo mis-
mo, muchas veces se habla de cumpli-
miento. El término cumplimiento segun el
Diccionario de la Real Academia se refierea
la “accién y efecto de cumplir” y esto no
refleja lo que queremos describir. El término
cumplimiento tiende a ser unidireccional,
(uno ordena y otro cumple), se centra en el
profesional y en un modelo de salud autori-
tario. Esta actitud pasiva del término
cumplimiento es contraria a la adherencia,
que destaca la participacién activa del pa-
ciente.

Nosotros preferimos hablar de adheren-
cia, porque no se trata s6lo de cumplir o
no cumplir con lo que el profesional de la
salud nos indica, la adherencia al
tratamiento es un proceso complejo que
refleja un conjunto de conductas.

Requiere saber qué hacer, cémo hacer y
cuando hacer. El paciente debe disponer
de una serie de habilidades con diferente
grado de complejidad.(7) Por otro lado, es
importante conseguir que los pacientes
adquieran y mantengan a lo largo del
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tiempo un habito de adhesién que incluye
aceptar formar parte de un plan o progra-
ma de tratamiento, poner en préactica de
manera continuada las indicaciones de
este, evitar comportamientos de riesgo e
incorporar al estilo de vida conductas
saludables.(8).

En este proceso no soélo es importante la
conducta o conductas del paciente sino
que el proceso de adherencia se relaciona
también con la conducta del profesional
de la salud, (médico, fisioterapeuta...), al
menos en la medida en que este ofrezca
las instrucciones con claridad, se asegure
de su comprensién y dedique tiempo a es-
tablecer una relacion de confianza.

Dentro del concepto complejo de adhe-
rencia vamos a destacar algunas carac-
teristicas:

1. Refleja el papel activo del paciente-
familia.

2 Es una relacion en dos direcciones.

3. Se trata de un proceso.

4. Influyen multiples factores.

5 Es un continuo.

6 Implica voluntad.

1. Papel activo del paciente

El término adherencia recoge el papel activo
de la persona afectada. Para que se dé cier-
to grado de adherencia es necesario que el
paciente (y la familia, sobre todo en los
nifos/as), participe activamente en el plan
de tratamiento. Es importante que dé su
opinién y muestre su acuerdo o desacuerd o
con lo que el profesional le prescribe, es el

p rotagonista activo de este proceso, no un
mero receptor de érdenes.

2. Una relacién en dos direcciones... o
mas

Como hemos dicho no se trata de que el
profesional dé una orden y el paciente la
cumpla, (Profesional — Paciente). En la
calidad y satisfaccion de la relacién médico
paciente encontramos un factor que se
relaciona positivamente con el grado de

adherencia.(Profesional =< Paciente-
familia).

Debemos incluir en esta relacion a la fami-
lia y/o el entorno del paciente, sobre todo
en el caso de los niflos que aprenden de
los adultos la “cultura de adhesion”.

Como Pierre Foucaud ha denominado “no
sélo es una prescripcién, sino una ver-
dadera negociacién”.

3. Es un proceso

Decimos que la adherencia es un proceso
porque requiere de tiempo y aprendiza-
je. Es necesario aprender a realizar el
tratamiento correctamente y también
aprender a integrarlo en cada momento
de la vida diaria superando los obstaculos
gue nos vayamos encontrando. Es nece-
sario tiempo para aprender y para hacer
cambios.

4. Influyen multiple factores

En el proceso de adherencia influyen
multiples factores de diversa naturaleza;
factores psicologicos y conductuales, am-
bientales, motivacionales, etc. Sélo enten-
diendo la adherencia como un proceso



complejo donde influyen multiples fac-
tores podremos poner los medios para fa-
vorecerla.

5. Es un continuo

No se trata de una cuestion de todo o na-
da, (o cumplo el tratamiento o no lo
cumplo), sino que hay distintos grados de
adherencia segun multiples factores. Es
casi imposible cumplir al 100% durante
todo el tiempo. Cierto grado de no
adherencia se considera normal pero...
idonde esta el limite de lo aceptable y lo
no aceptable?, esa es una cuestién dificil
de resolver y depende del caso particular y
la evolucién de cada persona.

Cuando nos paremos a valorar el grado de
adherencia a un tratamiento no caigamos
en el Todo o Nada “;esta persona es de las
que cumple o de las que no?"” Seria mu-
cho mas eficaz tener en cuenta que es un
PROCESO CONTINUO, ¢cudl es el grado de
adherencia aqui y ahora respecto a este
tratamiento concreto? Mafana pueden
cambiarle el horario en la oficina o puede
estar muy contento o cansado y el grado
de adherencia serfa distinto.

6. La voluntad es elemento indispensa-
ble

Para que haya adherencia en mayor o
menor grado es necesario que la persona
quiera seguir una conducta de salud y au-
to-cuidado. Alguien puede querer seguir
un tratamiento y no conseguirlo porque
no sabe o no puede, pero es imposible
que alguien siga un tratamiento si no
quiere. El querer trabajar para la propia
salud es un factor indispensable.

Si una persona quiere trabajar para su
salud tiene ya una gran parte del camino,
el resto no es que sea facil pero es
cuestiéon de aprender y practicar y eso
siempre es susceptible de cambio.

Para concluir con este punto con una
definicion sencilla diremos que el tér-
mino adherencia es un proceso de
cuidado activo y responsable en el que
el paciente trabaja para mantener su
salud en estrecha colaboracién con el
personal sanitario.(Hentinen M, Kyngas
H. Diabetic adolescent’s compliance with
health regimens and associated factors. Int
J Nurs Stud 1996, 3: 325-337.)

En cada momento de la vida encon-
trarenos obstaculos para la adherencia, en
nuestro estado de animo, en nuestro ho-
rario de trabajo, en la comunicacién con el
médico..., son parte inevitable del proceso
de auto-cuidado y son una oportunidad de
avanzar.
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La adherencia al tratamiento, se ha con-
vertido en los Ultimos afos en un tema
fundamental dentro del marco de la Fibro-
sis Quistica (FQ)'. Gracias a los avances
médicos y farmacologicos, lo que inicial-
mente era tan sélo una enfermedad infan-
til se ha convertido en una enfermedad
croénica de adultos?. Una enfermedad que
requiere un importante y complejo
tratamiento y que exige una gran dedi-
cacién por parte del paciente y su
entorno®.

Precisamente la complejidad y el caracter
cronico de la enfermedad, caracteristicas
gue hacen ya a los afectados proclives a
presentar una baja adherencia al
tratamiento*, hace comprensible que en
una afectacion como la FQ el tema de la
adherencia sea uno de los temas que mas
conflictos generan* tanto a nivel médico-
sanitario como a nivel familiar®.

Es cierto que, la literatura cientifica, no
ofrece datos concluyentes sobre que una
pobre adherencia al tratamiento traiga
consigo un deterioro progresivo en la en-
fermedad. Sin embargo, sf esta totalmente
aceptado que la aparicién de continuas
exacerbaciones respiratorias, el deterioro
progresivo de la enfermedad, mas reque-

rimientos de visitas al hospital e incluso in-
gresos y, por supuesto, la distorsion en las
conclusiones sobre la efectividad del
tratamiento??, sean consecuencias propias
de un bajo nivel de adherencia terapéuti-
ca. Consecuencias lo suficientemente im-
portantes como para plantearnos la
necesidad de investigar y analizar los fac-
tores que, desde un punto de vista psi-
colégico, puedan incidir en, adecuada o
no adecuada, adherencia al tratamiento.

Inicialmente, y en edades tempranas, la
responsabilidad del tratamiento recae di-
rectamente sobre los padres. Ellos son los
que llevan todo el proceso y los que sufren
el mayor nivel de estrés**’. Un estrés
provocado por los horarios de las medica-
ciones, la incertidumbre del futuro, las
posibles hospitalizaciones y continuas revi-
siones que pueden provocar la ruptura del
ritmo diario y por tanto la apariciéon de un
notable deterioro en el funcionamiento fa-
miliar®.

Los aspectos psicolégicos valorables, por
tanto, en esta etapa vienen determinados,
esencialmente por los rasgos y las va-
riables que los padres pongan en marcha
en el manejo de la enfermedad tales co-
mo: el nivel de conocimiento y la com-




prension que los padres tienen de la enfer-
medad y su tratamiento, el uso de estrate-
gias adecuadas de afrontamiento®, su ca-
pacidad para resolver problemas, sus
habilidades de comunicacién y la habilidad
de transmitir responsabilidad en los hijos.

Todos estos son factores fundamentales, es-
pecialmente de cara al futuro, ya que,
aunque, en esta etapa, los padres mantienen
el control exclusivo del tratamiento y por lo
tanto, existe poco margen para que no se
produzca un “cumplimiento” adecuado,
este control no se mantiene permanente
mente.

Existe evidencia cientifica del deterioro de
la adherencia al tratamiento con el paso
del tiempo, mostrando una clara co-
rrelaciéon negativa entre la edad y ésta®”’,
es decir, conforme los nifios van creciendo
se van produciendo valores mas bajos de
adherencia al tratamiento.

Esta evidencia se hace mas clara durante la
adolescencia, incluso, en casos en los que la
adherencia y el nivel de informacién sobre la
enfemedad y el tratamiento han sido
buenos durante los primeros afios de vida“*®.
Una posible explicacion a este fenémeno sea
gue debido al excelente cuidado que los
padres suelen tener de los nifos con Fg, en
los primeros afios de vida, éstos experimen-
tan en esta etapa un estado de bienestar y
calidad de vida realmente buenos. Sin em-
bargo, y precisamente porque los padres
asumen toda la responsabilidad del
tratamiento ellos no son capaces de apreciar
el efecto beneficioso de la constancia en el
tratamiento fisioterapéutico o respiratorio
impuesto por los padres, por lo que, mien-
tras que los nifos estén bajo la supervisiéon
de los padres seguirdn adheridos al

tratamiento, pero cuando ellos empiezan a
tomar control de su tratamiento comienzan
a no adherirse*. Este momento, suele coin-
cidir con la adolescencia, etapa ya de por si
critica, llena de conflictos, choques y desen-
cuentros, aln mas destacados cuando los
adolescentes tienen una enfermedad créni-
ca'’’.

El tratamiento de la FQ, en etapas tem-
pranas, es por tanto una educacién para el
futuro y seguin como se plantee en un
principio puede influir en cémo se vive
mas adelante y consecuentemente cémo
se ha de adherir a él.

Pero, ;qué ocurre en edades mas avan-
zadas?, ;qué pasa cuando la responsabili-
dad del tratamiento recae directamente en
el paciente?, ;cémo se adhieren los adul-
tos en su tratamiento?

Los indices de adherencia a los diferentes
tratamientos en FQ, en pacientes adultos,
son diferentes en funcién del tipo de
tratamiento que evaluemos. De manera
gue, podemos encontrar por un lado, una
elevada adherencia a los tratamientos an-
tibidticos, orales e intravenosos, entre el 80
y 95%, mientras que vemos una impli-
cacién moderada en la aerosolterapia e in-
gesta de enzimas pancreaticas, entre el 65
y 80% y por ultimo, un pobre compromiso
en la realizacion de la fisioterapia, ali-
mentacién y administracién de complemen-
tos vitaminicos'*?. 'Esta variabilidad va a de-
pender casi exclusivamente de los efectos
positivos que el paciente puede encontrar
de la medicaciéon pero especialmente a cor-
to plazo, como por ejemplo, cuando el pa-
ciente observa una mejoria de los sintomas
tras la ingesta de antibiéticos, hay menos
dificultad para adherirse al tratamiento®.

1 Aunque debemos tomar esta informacion con cierta precaucion ya que existe consenso en lo que se mide y la
forma de medir en los diferentes estudios cientificos, estos datos nos hacen pensar que los niveles de adherencia al
tratamiento en la FQ, en general, son muy elevados, por encima del 57% esperado en otras enfermedades cronicas



Es significativo que factores como, sexo,
edad, situacién socioeconémica, cono-
cimiento general de FQ o gravedad de la
enfermedad no repercutan directamente
en el grado de adherencia al trata-
miento'’. Mientras que si encontramos
relaciones significativas entre la adheren-
ciay el grado de preocupaciéon que se
tiene en relacion a la enfermedad, por
un lado, en tanto que, quienes se sienten
preocupados de manera moderada por su
situacion fisica tienden a adherirse més al
tratamiento frente a los que la enfer-
medad no les preocupa en absoluto o in-
cluso los que estan profundamente ago-
biados por su salud. Probablemente
porque los que se encuentran bien, sien-
ten que no necesitan del tratamiento y los
que estan muy afectados perciben escasa
mejoria, mientras que los que se preocu-
pan de forma moderada son los que estan
mas predispuestos a experimentar mas
beneficios en su bienestar. Y el grado de
confianza que presentan los pacientes
hacia los equipos médicos-sanitarios'?
por otro. Este punto parece ser fundamen-
tal en el tema que estamos tratando. Las
personas con FQ desarrollan habitual-
mente una fuerte relacion de confianzay
comunicacién con su equipo médico tras
muchos afos de tratamiento?. Si la percep-
cién que se tiene de esta relacion es abier-
ta y dialogante, va a favorecer la comuni-
cacién y por tanto una mayor adherencia,
mientras que si es directiva y paternalista,
la comunicacién no existe, sélo hay una
perspectiva, habitualmente impuesta y
poco comprendida por lo que se produce
el alejamiento terapéutico.

Como hemos visto, son multiples los fac-
tores que, desde un punto de vista psi-
colégico, influyen en la adherencia al
tratamiento en Fibrosis Quistica. Desde ca-
racteristicas personales, tanto de los padres
como de los chicos y chicas que tienen Fq,
pasando por las caracteristicas propias del
tratamiento y hasta llegar a las relaciones
interpersonales con el personal y ambiente
hospitalario. No obstante, este es todavia
un campo con grandes lagunas y necesi-
dades que requiere de estudios mas
exhaustivos que nos permitan establecer
p rocedimientos Utiles que favorezcan una
mayor adherencia al tratamiento.
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- Que la fibrosis quistica es una enfer-
medad en la cual es preciso la apli-
cacién del tratamiento prescrito para
asegurar las mejores condiciones de
vida.

- Que la fibrosis quistica exige mucho
del paciente y su familia y de los pro-
fesionales de la salud implicados.

- Que la adherencia es una conducta
qgue deber ser entendida a partir de
diversas dimensiones o factores

- Que despierta expectativas respecto
de la atencion a la salud y el
tratamiento respecto de las per-
sonas.

- Que despierta expectativas sociales
en cuanto a combinar el tratamiento
con “llevar una vida normal”.

3.1. La evaluacion inicial

La toma de conciencia de que la Fibrosis
Quistica es una enfermedad que exige mu-
cho por parte de todas las personas impli-
cadas es el paso previo a la adquisicién de
habilidades que posibiliten su abordaje.

Estas habilidades seran diferentes, como
hemos visto en capitulos anteriores, segun

el factor o factores que estén incidiendo
en la persona que tiene que llevar a cabo
el tratamiento, por ello en un programa de
adhesiéon empezamos siempre por expli-
carnos qué esta ocurriendo, con este obje-
tivo realizamos la evaluacion individual.

La evaluacion inicial consiste en determi-
nar las causas que hacen que se esté man-
teniendo la conducta problema, en este
caso la falta de adherencia, tanto en el pa-
ciente como en sus familiares.

Al evaluar preguntamos sobre:

- Informacién que se tiene de la enfer-
medad, del tratamiento y de sus
beneficios

- Uso de estrategias de afrontamiento

- La capacidad para resolver proble-
mas

- La satisfaccién con el personal sani-
tario

- Los sentimientos como verglenza,
tristeza...

- Coémo afectan los aspectos externos
de la enfermedad (aparicion de sin-
tomas, evolucién de la afectacion...)

Después de tener una vision objetiva de las
causas, estamos en disposicién de comen-
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zar el aprendizaje de habilidades segun el
objetivo que nos planteemos: prevenir, in-
crementar o mantener la adherencia.

Sabemos que la falta de adherencia tiene
repercusiones en ti, no sélo a nivel fisico
sino también emocional (sentimientos de
culpa por “no hacer lo que debe”, por
tener preocupados a los demas...) y reper-
cusiones en los familiares (provoca al-
teraciones en el funcionamiento familiar,
lo que genera crisis). Por ello, en este
apartado queremos daros algunas indica-
ciones practicas y faciles de llevar a cabo
que pueden complementarse entre ellas
para lograr que al menos tu bienestar y el
de la familia que te apoya, sea mayor.

3.2. Prevenir la adherencia: pautas
educativas

Como hemos visto, la adhesién al
tratamiento depende de tu conducta
(capitulo 1) y de que la comunicacién con
el equipo sanitario sea abierta y dialogante
(capitulo 2).

Por ello, hablamos de pautas educativas,
entendiendo que EDUCAR ES MAS QUE
INFORMAR. La informacion es necesaria
pero no suficiente, nuestra meta debe ser
que tu y tu familia adquirais las habili-
dades y actitudes necesarias para el con-
trd de la enfermedad.

Entrelas pautas educativas encontramos:
a. Lecturas

Una condicién necesaria, aunque no sufi-
ciente, para fomentar las conductas de

cuidado es el aumentar la informacién que
tenemos acerca de la enfermedad y el

tratamiento. Ademas de la informacion
ofrecida por el personal sanitario es de
gran ayuda la biblioterapia, lecturas acerca
de tu situacién y que sean adecuadas tan-
to a la edad como a la condiciéon en la que
te encuentres.

CONSEJO:
Os recomendamos algunos
manuales como:

—  "Fibrosis Quistica cada dia... y en el
cole también” Federacion Espafiola
contra la FQ

—  "Manual practico para padres de
ninos con FQ"” (Asociacién Madrilefia
contra la FQ)

—  "Insercion laboral de las personas
afectadas de FQ. Guia de buenas
practicas” Federaciéon Espanola
contra la FQ

—  "Lainsercion social de las personas
con FQ" Federacion Espafola con-
tra la FQ

— "Guia de apoyo y cuidados para
enfermos y familiares FQ" Fe-
deracion Espafola contra la FQ

—  "El trasplante en Fibrosis Quistica.

Pautas, consejos y recomenda-

ciones desde un enfoque biopsi-

cosocial”. Federacion Espafola
contra la FQ

b. Instruccion verbal y escrita

La informacién es siempre una parte im-
portante en la vida de todos. Antes de
apuntarnos a un curso de natacién vamos
a varias piscinas, nos informamos de los
precios, de los horarios, de los grupos que
forman... y no solo pedimos que nos



cuenten la informacion, también quere-
mos que nos la den por escrito por si se
nos olvida.

De la misma forma, la informacion es vital
en el proceso asistencial. La situacion de la
consulta, en la que normalmente jugamos
todos con el tiempo en contra (profesional
sanitario- paciente) hace que unos tengan
que dar en poco tiempo mucha cantidad
de informacién y que otros no pregunten
las dudas pese a no haberlas entendido. Es
por ello, que la informacion escrita nos va
a permitir tener un documento que recoja
las instrucciones de manera clara y concisa
sobre el tratamiento que tenemos que
seguir.

Esta combinacién de la informacion verbal
y escrita, sobre el cuidado de la salud, per-
mite que tengais la informacion adecuada
y precisa, lo que evitara el olvido y asegu-
rara la comprension.

CONSEJO

Pidele al personal sanitario que tenga
preparado por escrito las instrucciones
exactas de lo que te vaya a prescribir o
[lévate una libreta en la que tu mismo
vayas anotando la informacién, cuando
termines ensénala y asegurate que lo
que has apuntado es lo que te han di-
cho.

¢. Formatos visuales

Ya se dice en el refranero espanol: “Una
imagen vale mas que mil palabras” y qué
duda cabe que el apoyo visual es una parte
importante en los procesos educacionales,

ya que, al igual que las palabras los dibujos
tratan de transmitir conocimientos.

Los CD’s 0 DVD’s explicativos que existen
pueden apoyar las explicaciones del per-
sonal sanitario cuando la aplicacion de al-
gunos tratamientos es compleja.

CONSEJOS

Pidele al personal sanitario que se
apoye de dibujos aclaratorios en sus ex-
plicaciones cuando no entiendas bien lo
que quiere explicarte, serd mas facil
para ambos.

Te recomendamos el DVD sobre técni-
cas de fisioterapia respiratoria en F.Q de
la Asociacion Andaluza FQ, el DVD
“Conoce la FQ" de la Asociacion
Madrilefia FQ y el CD “Fibrosis Quisti-
ca” de los Drs. Javier de Gracia y Am-
paro Escribano.

d. Demostraciones

La practica es la parte fundamental que
complementa la teoria. Sin practica no hay
cambio. Tenemos que tener presente que
las conductas se adquieren comprendien-
do claramente los beneficios que se lo-
graran con el cambio y que las habilidades
y destrezas para aplicar las nuevas conduc-
tas, solo se adquieren permitiendo su apli-
cacioén en la practica.

Por ejemplo, si el objetivo es el uso correc-
to del concentrador de oxigeno, el apren-
dizaje correcto que favoreceria la adheren-
cia seria la demostracién practica de uso:
limpieza y desinfeccién del concentrador.
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El manejo es mas sencillo si trabajo direc-
tamente con el aparato que cuando me di-
cen que conecte el humidificador a la sali-
da del concentrador, de modo teorico.

CONSEJOS

Pidele al personal sanitario que te rea-
lice demostraciones de los ejercicios
nuevos que tienes que aplicar, que
muestre ante ti como usar correcta-
mente los aparatos de oxigeno,
aerosoles (que actie como modelo)...
Asegurate de que lo has comprendido y
hazlo tu para que quien te explica vea
los fallos y pueda corregirtelos (ensayo
de conducta)

g. Apoyo social y familiar

El apoyo a las personas con F.Q, y dentro
de este apoyo el que nos dan los familiares
y el personal sanitario, es de las medidas
primordales para facilitar la prevencién en
los problemas de adherencia. En cualquier
caso, todos los tipos de apoyo cumplen
funciones beneficiosas, pero jen qué te
puedes beneficiar tu?:

- Apoyo emocional: te ayudard a sen-
tirte cuidado, a tener un espacio de
intimidad y ese afecto que tantas ve-
ces nos hace falta.

- Apoyo tangible: se refiere a los servi-
cios que puedes utilizar (fisio de tu
asociacion, el certificado de minus-
valia...), incluidos la comida o el
dinero.

- Apoyo informativo: incluye las per-
sonas u organizaciones que te
pueden dar informacion o consejo

(fisioterapeutas, dietistas, neumaélo-
gos, trabajadores sociales, psicélo-
gos, asociaciones, profesores, servi-
cios sociales...).

CONSEJO

Elabora tu propia red social incluyendo
los tres tipos de apoyo en un diagrama
como éste, y cuando lo precises sabras
a quien acudir en cada momento.

Apoyo emocional

YO

Apoyo tangible Apoyo informativo

3.3. Incrementar y mantener la ad-
herencia: estrategias conductuales

Hasta aqui hemos visto las pautas educati-
vas, que nos van a ayudar a prevenir futu-
ros problemas en cuanto a la adherencia,
pero cuando estos ya han aparecido no
van a ser suficientes para incrementarla o
una vez instaurada, mantenerla.

Nuestro objetivo ahora serd aumentar
aquellos comportamientos que favorezcan
la adherencia y disminuir los que la dificul-
ten. Para conseguirlo disponemos de es-
trategias y herramientas dentro de las lla-
madas “técnicas de terapia de conducta” .
Vamos a ver ahora CUALES SON, COMO y
CUANDO UTILIZARLAS.



a. Las recompensas

Seguroque en la desesperacion de ver que
nuestro hijo no come lo que quisiéramos,
hemos dicho esta frase: “Si te comes todo
el plato te doy una piruleta” y seguida-
mente nos hemos sentido mal al pensar
que jestdbamos “chantajeando” a nuestro
hijo! Esto no es cierto, lo primero que te-
nemos que aclarar es que LAS RECOM-
PENSAS NO SON UN SOBORNO.

Un soborno es corromper a alguien con re-
galos para conseguir algo de él, sin tener
en cuenta sus intereses, mientras que las
recompensas que usamos cuando alguien
realiza un comportamiento adecuado, sir-
ven para ayudar a las personas a obtener
las actitudes necesarias para su vida y
mejoria. Ahora vuelve a pensar ;Con cudl
de las dos intenciones lo haces tu?

Pero vamos a profundizar mas en el uso de
las recompensas.

Las personas aprendemos fundamental-
mente segun las consecuencias de las con-
ductas ;qué quiere decir esto? Haciendo
aquellas cosas que hemos visto que daban
el resultado esperado.

Ej. Cuando el nifo hace una gracia, los
padres o cualquier adulto se reirdn vy
aplaudiran, lo que tiene como resultado
que el nifio tienda a repetirla.

Pero también, si llora para conseguir una
piruleta, y nosotros alguna vez se la
damos, en sucesivas ocasiones, cuando
quiera consequir algo, relacionara que llo-
rar es el camino perfecto para conseguir
cualquier deseo.

Si después de la conducta ocurre algo po-
sitivo para la persona que la emite, decimos
entonces que esta forma de comportamien-
to ha sido recompensada o reforzda. El re-
fuerzo es lo que lleva al nifo a seguir ha-
ciendo lo que ha aprendido, se considere
buen o mal comportamiento.

EN POSITIVO: Si Juanita se toma las en-
zimas y la elogiamos por ello, con mas
p robabilidad volvera a tomarlas.

EN NEGATIVO: Cuando Luis tiene que
hacer la fisio por las mafanas antes de irse
al cole (cosa que no le gusta demasiado)
comienza a hacer arcadas o a decir que le
duele el estbmago, como consecuencia de
ello sus papas le dicen que lo deje para la
noche. Entonces, parece légico esperar
que la conducta de hacer arcadas o de
quejarse de dolor de estébmago se repita
cada vez que Luis tenga que hacer la fisio
por las mafanas, ya que ha sido reforzada
por la desaparicion de un acontecimiento
negativo para él. El alivio es un potente re-
forzador, es una consecuencia positiva
para Luis como consecuencia de la arcada.

Tanto el refuerzo negativo como el po-
sitivo contribuyen a que las conductas
que los preceden aumenten.

En el ejemplo anterior, si Luis hace ar-
cadas, llora y no hace la fisio y la conse-
cuencia es que después no jugamos con
él, tras repetidas ocasiones en las que
ocurra esto aprendera que si quiere la con-
secuencia positiva tendrd que cambiar la
conducta.
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Cuando queremos cambiar una conduc-
ta, en este caso, aumentar la adherencia,
lo primero que hay que hacer es explicar el
comportamiento que queremos cambiar, a
la que llamaremos CONDUCTA OBIJETIVO,
en términos objetivos y que se puedan
medir, si no nuestros sentimientos y acti-
tudes pueden influir en cdmo la veamos.

No es lo mismo decir “Marga no hace bien
la fisioterapia” que “Marga, por las
manfanas antes de irse al colegio, se hace
la remolona y se distrae y le cuesta 15
minutos mas hacer los ejercicios de fi-
sioterapia respiratoria que por la noche
(tanto los de liberar mucosidad como la
aerosolterapia)”.

Al definir concretamente la conducta nos
hacemos una idea mas exacta de lo que
queremos modificar y qué factores estan
influyendo en ella.

Cuando decimos “Marga no hace bien la
fisioterapia” no estamos explicando bien la
conducta porque ;qué quiere decir exac-
tamente? Si le preguntaramos a varias per-
sonas que significa “no hacer bien la fi-
sioterapia” probablemente cada uno nos
daria una contestacién, podrian decirnos
que significa:

- que no realiza bien los ejercicios

- que la hace soélo una vez al dia

- gue lo pasa mal haciendo la fisiote-
rapia

- que no la hace en el tiempo indicado

- etc.

Lo ideal para explicar exactamente las con-
ductas es realizar un registro durante un
par de semanas para saber desde donde
partimos y poder marcarnos las metas. Al-

gunas preguntas que tendra que respon-
der una conducta bien definida son:

- ;Cémo?

- iCuando?

- ;Por qué?

- ;Ante qué personas?
- iCon qué frecuencia?
- ¢ Qué pasa antes?

- i Qué pasa después?

¢Cémo emplear las recompensas?

Empezar siempre usando INCENTIVOS
AFECTIVOS, como pueden ser los halagos,
los piropos, las felicitaciones, las palmadi-
tas en la espalda, las caricias. Las activi-
dades también son cosas reforzantes para
ellos, y pueden ser desde contarles o mirar
un libro hasta ir al cine, no hay cosa que le
guste mas a un nifio que compartir mo-
mentos con sus padres, sobretodo si son
cosas que no suelen hacer. Los elogios,
las alabanzas y el reconocimiento de los
adultos, la atencion por parte de los mis-
mos también es un buen reforzador y es-
timulador de las conductas de los nifios.

En ocasiones puntuales, INCENTIVOS MA-
TERIALES, como puedan ser un premio o
un regalo (como caramelos, juguetes, su
postre preferido, libros, etc.). Puede ha-
cerse COMo una recompensa a un cambio
importante en el nifio, como, por ejemplo,
ir por primera vez con el intravenoso al
colegio.

¢Cémo se premia?

- Inmediatamente o mientras realiza la
conducta. Si lo hace después puede
encontrarse con que hemos premia-
do una conducta posterior.



Mientras hace la fisio podemos motivarle
con frases de carino “qué contenta esta la
mamé/ el papa de que te esfuerces, lo es-
tds haciendo muy bien” y darle un beso.

- Dividir las conductas complejas en
pequefias metas para llegar a la
meta final. A un nifo que no le
guste tomar las enzimas en el cole
delante de los compafieros le pre-
miaremos si primero se las lleva,
luego si se las toma delante del pro-
fesor, después si las toma delante de
algun amigo... asi hasta conseguir
gue las tome con normalidad de-
lante de los demas comparfieros.

- Una vez la conducta esta instaurada,
en el caso anterior si el nifo durante
un periodo de una semana toma las
enzimas en el cole con normalidad,
se empieza a premiar de manera in-
termitente, progresivamente reti-
ramos el premio hasta que la con-
ducta se da por si misma sin
necesidad de premiar.

En muchas ocasiones la tendencia cuando
gueremos modificar una conducta es uti-
lizar el castigo: aplicar una consecuencia
desagradable (“si no haces los aerosoles te
guedaras en la habitacién toda la tarde
hasta que los hagas”) o retirar algo agra-
dable (“si no te haces los aerosoles no te
irds con tus amigos al cine”).

Esto puede sernos util y tentador por los
efectos répidos que conseguimos, pero si
se utiliza con abuso pierde eficacia, crea
sentimientos de culpa y rebeldia en la per-
sona a la que se lo aplicas.

Es posible que acabe haciendo la fisio pero
iestamos ensenandole la conducta ade-
cuada? ;Qué ocurrird la proxima vez que
tenga que hacerla? ;Habra aprendido?
Probablemente, disminuya la conducta
inadecuada pero no es suficiente para
aprender.

El Unico beneficio que obtenemos del cas-
tigo es cuando queremos eliminar un
comportamiento que puede ser peligroso
para la persona , pero si ademas de esto
queremos que aprenda debemos utilizar
las recompensas o la técnica que pasamos
a ver: ignorar.

b. Ignorar

Ignorar consiste en no dar ninguna recom-
pensa cuando aparece el comportamiento
gue gueremos que disminuya . ;Por qué ig-
norar? Porque en ocasiones, premiamos
conductas incompatibles con la adherencia
por medio de la atencion que les prestamos
y sin darnos cuenta estamos favoreciendo
gue se vuelvan a repetir en el futuro.

Supongamos gue un nifo, cuando llega su
papa por las noches tiene mas problemas
con la comida. Los padres, con buena vo-
luntad y sin darse cuenta, le insisten o le
rifien para que coma, con lo que la conduc-
ta aumenta o, al menos se mantiene. La
técnica de ignorar seria no prestar atencién
al nifio cuando se niega a comer y hacerle
caso (preguntarle como le ha ido en el cole,
contarle un cuento sobre la comida...)
cuando coma correctamente (recompensa).

Como habladbamos con las recompensas,
tenemos que definir la conducta y saber
gué personas son las que estan fomentan-
do que esa conducta se mantenga.
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Ignorar tiene efectos muy beneficiosos
cuando observamos que la conducta esta
mantenida por la atencién que prestamos,
pero debemos tener presente cuando la
utilizamos que tiene un efecto de rebote,
en el cual aumenta al principio la conducta
indeseable, que una vez superado llevara a
la desaparicion de la conducta.

c. Contrato conductual

Los contratos conductuales sirven para
ayudar a las personas con FQ a iniciar de-
terminadas conductas, teniendo deta-
lladas las consecuencias que produce lle-
var a cabo o no una determinada
conducta. Con esta informacién a la per-
sona le serda mucho mas facil controlar sus
comportamientos, con lo que consoli-
damos la idea de que la persona con F.Q
tiene que ser parte activa en su tratamien-
to.

En el contrato debe aparecer:

- Las personas implicadas, como
pueden ser los padres, personal sani-
tario, amigos, profesores... y la per-
sona con Fibrosis Quistica.

- Las conductas que queremos estable-
cer (a las que llamaremos respon-
sabilidades).

- Los privilegios que se obtendran si se
cumplen.

- Las firmas de todos los participantes.

A TENER EN CUENTA

- Cuanto mas se implique la persona
con F.Q en su elaboracién mas
aceptacion tendra que si es impuesto

- Debe ser flexible, permitiendo hacer
ajustes, negociar...

- Cada parte debe estar informada de
los cambios o avances

- Una vez establecida la conducta que
gueremos incrementar, los privilegios
deben ir desapareciendo, hasta que
aparezca la conducta sin necesidad
de él

Sirva como ejemplo de contrato:

Marga, de 10 afos, tiene dificultades para
realizar la fisioterapia respiratoria. Su
madrenos define la conducta como “Mar-
ga no hace la fisioterapia respiratoria”.

Lo primero que hacemos es definir la con-
ducta en términos operativos y que se
puedan medir (;cémo? ;cuando? ;por
qué? ien qué momento del dia?...): “Mar-
ga, por las mafanas antes de irse al cole-
gio, se hace la remolona y se distrae y le
cuesta 15 minutos mas hacer los ejercicios
de fisioterapia respiratoria (tanto los de
liberar mucosidad como la aerosolterapia)
que por la noche”.

Una vez definida la conducta inadecuada
tendrenos mas clara la meta a conseqguir.
El contrato podria ser el siguiente:



El siguiente contrato entre (persona con fq) y (personas impli-

cadas) ha sido disefiado para ayudar a (persona con
fg) a

RESPONSIBILIDADESDE__ (persona con fq)

1.

2.

3.

RESPONSIBILIDADES DE (PERSONAS IMPLICADAS)

1.

2.

3.

ACUERDO (PRIVILEGIOS)

FIRMAS DE LAS PERSONAS IMPLICADAS

En , de de




Para llevar el control del cumplimiento de
las responsabilidades, utilizaremos un
cuadrosimilar al siguiente, en el que cada
dia las conductas seran evaluadas y califi-

Fecha de inicio

Conductas que ganan puntos Lun

cadas, para posteriormente tener una
puntuacion total y saber los privilegios que
ha ganado al final de la semana.

Semanas del

Mar

al

Mier

Juev

Vier

Sab

Dom

Total

Realizar los ejercicios para liberar
la mucosidad en el tiempo indicado

Realizar el tratamiento de
aerosolterapia en el tiempo indicado

Limpiar y recoger los aparatos
una vez utilizados

Conductas que pierden puntos Lun

Mar

Mie

Jue

Vier

Sab

Dm

Total

No realizar los ejercicios para liberar
la mucosidad en el tiempo indicado

No realizar el tratamiento de
aerosolterapia en el tiempo indicado

No limpiar y recoger los aparatos
una vez utilizados

PUNTOS GANADOS

PUNTOS PERDIDOS

TOTAL PUNTOS

Privilegios:

entre___ y___ puntos—
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entre ___ y___ puntos—— 20 puntos
entre ___ y___ puntos—— 10 puntos

0 puntos

Conseguido

Pardalmente conseguido

No conseguido
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M? Eulalia Diaz Vazquez
Psicdloga

Asociacion Murciana contra la Fibrosis Quistica

4.1. Modelos de Personalidad

Para entender un concepto tan complejo
como es la personalidad, es necesario que
antes se tengan unas nociones basicas que
ayuden a comprender este elemento tan
extraordnario del ser humano.

Son muchas las ocasiones en las que surge
la siguiente pregunta: ;se puede cambiar
la forma de ser de una persona?, la con-
testacion a veces resulta dificil de entender
perola respuesta es “si”.

La explicaciéon a esta pregunta tan compli-
cada, se puede analizar desde un punto de
vista en el cual se divide la forma de ser de
una persona en tres componentes:

- El temperamento, que es la parte
genética y por tanto este elemento
es muy dificil de modificar, por ejem-
plo: el nifio que se enfada facilmente
ante una adversidad y se observa a la
madre que en situaciones similares,
la respuesta es la misma que la del
nifio, incluso ambos inclinan la ceja
en el mismo sentido.

El caracter, entendido como la
suma de la parte genética o hereda-
da mas los habitos que se van
adquiriendo; este aspecto es modifi-
cable. Siguiendo el ejemplo anterior;
el mismo niAo que responde con mal
genio a la hora de hacer la fisiote-
rapia, si se le marcan unas normas
de comportamiento adecuado, con-
trolaréd mejor ese mal humor.

La personalidad, es el aspecto al
que se le suma todo lo anterior a las
ideas, creencias y valores que el con-
texto aporta a la persona, esto tam-
bién es modificable. Seguimos con el
mismo ejemplo: si en el hogar o en
el grupo al que pertenece, o bien en
el pueblo o zona donde se desarrolla
el nifio, se valora el seguir los
tratamientos prescritos por los médi-
cos y penalizan los comportamientos
irritantes o fuera de tono, la tenden-
cia del nifio sera a responder sin ira
ante cualquier tratamiento. En mu-
chos lugares hoy en dia aun se sigue
escuchando la frase “como hagas
caso de los médicos, estas perdi-
do...”, por lo tanto en este contexto
las prescripciones médicas carecerian
de valor.



Las definiciones anteriores ayudan a enten-
der un poco mas, qué es la personalidad y
como influye en la forma de ser de una
persona, ademas ofrece informacion de
donde hay que intervenir para modificar
aquellos comportamientos desadaptativos.

Una vez que se conoce que la personali-
dad estd formada por dos elementos prin-
cipales, uno que corresponde a la parte
genética y otro a la acumulacién de expe-
riencias vividas en el contexto en el que la
persona se desarrolla; se entiende como
las caracteristicas propias de cada indivi-
duo hacen que ante una misma situacion
cada persona se comporten de manera
diferente.

Por tanto, no existe una relacion fija entre
una conducta y la causa de la misma, sien-
do en muchos casos dificil explicar el
porqué se hacen las cosas.

Si se sigue profundizando en la formacién
de la personalidad se encuentran nu-
merosas teorias que intentan dar una ex-
plicacién a este complejo concepto, y son
dos los modelos principales en los cuales
los investigadores las agrupan, uno son las
teorias individuales y otro agruparia a las
teorias sociales.

Teorias individuales: Estas teorias con-
sideran que todas las personas tienen una
serie de caracteristicas internas o rasgos y
gue hay diferencias en el modo en que se
desarrollan estas caracteristicas internas;
no teniendo tanto en cuenta la influencia
del entorno en el desarrollo de la perso-
nalidad.

Teorias sociales: Por su parte las teorias
sociales, consideran que el entorno y las

relaciones sociales determinan la persona-
lidad y el modo de comportarse.

Como se puede observar son diversas las
teorias que estudian la personalidad y al-
gunos de estos modelos se emplean para
intentar explicar el fenémeno de la adhe-
rencia terapéutica; es decir el porqué algu-
nas personas siguen las indicaciones tera-
péuticas y otras no.

En esta guia nos centramos en un modelo
principal, el “Modelo cognitivo conductual”,
para intentar dar una explicacion al proble-
ma que supone el dejar de administrarse los
tratamientos.

4.2. Modelos conductuales

Los enfoques cognitivos dan mucha im-
portancia a las creencias que las personas
desarrollan sobre una cuestiéon o situacion
como elemento activador de determinados
estados emocionales y de ciertos compor-
tamientos.

Desde esta perspectiva los modelos de
mayor empleo son los “Modelos de creen-
cias de salud y el de la teoria de la accion
razonada”.

Los principios en los que se fundamenta el
modelo de la Creencia de Salud, plantean
que los afectados por FQ, que siguen los
tratamientos se apoyan en dos ideas basi-
cas (Bandura, 1982; Taylor, Peplauu y
Sears,1994):

- La creencia sobre la eficacia de los
tratamientos.
La percepcién de amenaza.
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Es decir que los afectados de fibrosis quis-
tica que evidencian una adecuada adhe-
rencia presentan:

- Informacion adecuada relevante
para su salud: Cuando los afecta-
dos son nifos, la formacién va dirigi-
da a los padres o cuidadores, los
cuales deberan transmitir la cultura
de la adhesién al nifo, teniendo en
cuenta su grado de maduracion,
cuando los afectados van siendo
mayores, la formacion/ informacion
pasard a ser su responsabilidad.

- Motivacion al tratamiento: Deben
tener niveles de motivacién para
seguir el tratamiento. En este punto
las asociaciones juegan un papel
fundamental en la creacion de gru-
pos de infantiles y de adolescentes,
fomentado con diferentes activi-
dades.

- Percepcion de vulnerabilidad:
Cuando son conscientes de lo delica-
do en algunos momentos de su esta-
do de salud, siguen al pie de la letra
los tratamientos.

- Percepcion de la enfermedad: Si
tienen la sensacion o la apreciaciéon
suficiente sobre lo potencialmente
grave de su enfermedad.

- Confianza en el tratamiento:
Cuando se esta convencido de la efi-
cacia de los tratamientos. En este
punto toma relativa importancia la
relaciéon personal sanitario y afecta-
do.

Encuentran o perciben como sencillas
las medidas para llevar a cabo las
prescripciones.

Debido al interés que despierta el bajo ni-
vel de adherencia al tratamiento, son nu-
merosos los estudios realizados en esta
area tan complicada de analizar.

Lisa Kettler, M. Psic.Apli., Psicéloga,
creadora del servicio de psicologia en el
centro de FQ para adultos en Australia
Meridional, esta llevando a cabo una in-
vestigacion sobre la adherencia al
tratamiento en adultos con FQ, con 39
adultos de FQ de dicho pais; a conti-
nuacién se mencionan los datos obtenidos
hasta ahora.

En el estudio, el foco de su investigacion
va dirigido a dos factores principales:

1°.  La variabilidad en seguir los dife-
rentes tratamientos (fisioterapia, nu-
tricion, farmacolégica, etc.).

2°.  La relacién entre la adherencia y las
creencias que tiene el afectado con
respecto a su enfermedad y su
tratamiento.

Con respecto al primer punto, los datos
obtenidos revelan que hay diferentes nive-
les de adherencia a distintos tratamientos.

Primero: Variabilidad en seguir los
tratamientos

74%
18%

Toman enzimas
Hacen fisioterapia

Otra revelacion de dicho estudio es: “la
importancia que cada persona asigna a los



distintos tratamientos tiene que ver con la
adherancia al mismo”.

Los siguientes datos revelan que podria
existir una relacién entre el grado de se-
veridad de la enfermedad y la adherencia.

Segundo: Relacion adherencia y
creencia del afectado

Personas con severidad|Menos adherencia

en la enfermedad porgue no
experimentan
beneficios evidentes.

Mas adherencia al
tratamiento

Personas con
severidad moderada

Personas con una forma |Sienten que no
leve de FQ necesitan
tratamiento.

Otras investigaciones:

Conway et al, realizé un estudio con 91
pacientes de FQ que no cumplian el
tratamiento, con edades comprendidas
entrelos 14 y los 40 afios.

Del resultado de esta investigacién se sa-

caron diferentes datos:

OLVIDAN TOMAR

SU MEDICACION 34%
De ese 34%

Olvidan tomar las vitaminas 66 %
Antibidticos orales 64%
Enzimas pancreaticas 55%
Corticoides inhalados 50%
Suplementos dietarios 29%

EL TRATAMIENTO REQUIERE

BASTANTE ESFUERZO 31%
De ese 31%

No notan ninguna diferencia 13%
Hacen deporte en lugar

de fisioterapia 7%
Lo perciben como una molestia| 4%
Les hace sentir inferiores 4%

En diferentes trabajos realizados por Abbot
y Gee, reagrupan las razones para el bajo
nivel de adherencia al tratamiento en cua-
tro factores:

Factores * No realizan el
de salud tratamiento porque
dicen sentirse bien
auln sin tratamiento.
e No estan tan enfermos
como otros afectados.

Factores e Estan demasiado

de tiempo ocupados.

Factores e Les molesta tomar sus
sociales enzimas en publico.

Factores e Les hace sentirse
emocionales| diferentes.

Otros estudios realizados por Abbot,
Dodd, Webb y Modi, comentan la existen-
cia de otros factores que afectan a la
adhesion al tratamiento: Como el proble-
ma de tiempo relacionado con planes y fe-
chas (exdmenes, vacaciones, requerimien-
to de sus carreras...).
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Hasta aqui os hemos ofrecido indica-
ciones para sobrellevar el tema de la
adherencia, pero no podemos terminar
este manual sin recordar que todo esto
sin una dosis de paciencia y cariho no
tendria ningun valor y que al final el
UNICO protagonista de la historia eres
TU.
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C/ Pedronieras n° 41 F, local ext. 4D
28043 MADRID

Telf.: 913 015 495

Fax: 913 886 283

E-mail: info@fgmadrid.org

ASOCIACION CONTRA LA FIBROSIS
QUISTICA DE NAVARRA

C/ Concejo de Olaz, 1,18 =3° C
31600 BURLADA

Telf.. 948 143 222

Fax: 948 363 006

E-mail: cafruni@terra.es

ASOCIACION MURCIANA CONTRA
LA FIBROSIS QUISTICA

Avda. Rio Segura, 3-2°B

30002 MURCIA

Telf.: 968 215 606

Fax: 968 210 054

E-mail: fibrosismur@yahoo.es



Fibrosis
Quistica

Federacion Espafola contra la Fibrosis Quistica
C/ Duqgue de Gaeta, 56 - 14°
46022 Valencia
Tel. 963 318 200
Fax. 963 318 208
www.fibrosis.org
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