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INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad autosémica recesiva, producida por
mutaciones que modifican la proteina reguladora transmembrana (CFTR) la cual,
por ser un canal de cloro y sodio, afectan las secreciones de las principales

glandulas exocrinas del organismo (1).

En la dltima década la supervivencia y la calidad de vida en pacientes con fibrosis
quistica (FQ) ha mejorado, pasd de ser considerada una enfermedad fatal en
edades tempranas de la vida, a distinguirse como una enfermedad crénica. En la
actualidad mas de la mitad de los pacientes de FQ son adultos, por lo anterior,
parece mas adecuado quitarle la connotacion de letal y definirla como una
enfermedad genética cronica de manifestacion multisistémica y cuyo pronostico

depende de la precocidad del diagnostico y del manejo terapéutico riguroso. (2)

A partir de los avances médicos y terapéuticos se ha demostrado que los pacientes
gue padecen fibrosis quistica pueden alcanzar actualmente una edad promedio de
41 afnos; siendo este un gran progreso en el pronostico vital que se debe
fundamentalmente al mejor conocimiento de la etiopatogenia y la fisiopatologia de
la enfermedad, a terapias avaladas en la evidencia de estudios clinicos bien

desarrollados, y al manejo médico en centros de FQ con enfoque multisistémico. (3)

El diagndstico precoz y oportuno, el seguimiento y la rehabilitacion pulmonar se han
convertido en uno de los ejes fundamentales para mitigar las tasas de mortalidad a
nivel mundial, este Ultimo en especial, ha permitido mejorar la calidad de vida, la
supervivencia y el pronostico de los pacientes con un diagndstico establecido,
utilizando alternativas terapéuticas que permiten mejorar la mecanica respiratoria
por medio del ejercicio, el impacto del entrenamiento anaerébico, entrenamiento
muscular periférico y el entrenamiento muscular respiratorio, acompafados de los
instrumentos tecnoldgicos recientes que mejoran evidentemente la evolucion del

paciente.



La rehabilitacion respiratoria ha adquirido un rol fundamental en el manejo de la
patologia respiratoria cronica pediatrica. En este contexto, y dada la compleja
fisiopatologia de las repercusiones extra pulmonares de la FQ y el impacto de los
efectos fisiologicos del ejercicio sobre el curso clinico de la enfermedad, existe
sustrato fisiopatolégico para avalar la efectividad de las modalidades e
entrenamiento fisico tanto terapéutico como farmacoldgico teniendo impacto

positivo en la poblacién pediatrica. (4)

A partir de lo anterior, se decide realizar la presente monogréafica de compilacion la
cual tiene como objetivo identificar los beneficios de la rehabilitacion pulmonar en el
tratamiento de la fibrosis quistica de acuerdo a la literatura médica publicada entre
2015y 2020. Este documento pretende constituir una fuente valiosa de informacion

relacionada con la rehabilitacion en paciente con fibrosis quistica



1. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La fibrosis quistica es una enfermedad que afecta la calidad y la expectativa
de vida como consecuencia del dafio de la funcion de varios 6rganos, y en
particular los pulmones y el pancreas que exponen seriamente el estado
nutricional de los pacientes. Esta enfermedad afecta aproximadamente a
70.000 personas en todo el mundo, y se ha evidenciado que la enfermedad
pulmonar es la principal causa de muerte. (5)

En la raza caucésica una de la enfermedad hereditaria mas comuan con gran
compromiso de la vida, es la fibrosis quistica. Con base en estudios, se dice
gue, en los Estados Unidos, la mediana de supervivencia para los pacientes
con FQ, fue de 39,3 afos, segun el informe de registro del 2014 de la
Fundacion de fibrosis quistica y otros paises desarrollados la incidencia
oscila entre 1:1900 a 1:3700 recién nacidos vivos, con una frecuencia de
portadores del 5%; por otra parte, en asiaticos y afroamericanos la incidencia
es mas baja (1:32000 recién nacidos vivos y 1:15000 recién nacidos vivos
respectivamente). En cuanto a los hispanos existen pocos estudios que
evaltan la frecuencia de la enfermedad encontrandose. (6)(7)

En Colombia, especificamente en la ciudad de Bogota, segun un estudio de
tamizacion neonatal, corresponde a 1 en 8297 recién nacidos.

El primer registro colombiano de FQ, realizado por la Asociacién Colombiana
de neumologia pediatrica (ACNP) en el 2004, mostré que el diagnéstico
ocurri¢ tardiamente, a los 3.6 afios en promedio, que establece un
compromiso nutricional y respiratorio mas temprano, mas serio y con
complicaciones irreversibles. (1)

Histéricamente la FQ ha sido manejada de manera amplia, con
intervenciones variadas que han logrado, en los ultimos 25 afios, un cambio
dramético en la expectativa de vida, que con las nuevas modalidades

terapéuticas permiten pronosticar un mejor futuro para estos pacientes. (6)
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Desde el momento mismo en que se realiza el diagnéstico y se instaura el
tratamiento, son muchos los beneficios que se han relacionado con la
rehabilitacion pulmonar, entre ellos se destaca el aumento de supervivencia,
mejoria en el nivel de calidad de vida, disminucion de las exacerbaciones y
reingreso hospitalario. Los tratamientos actuales para la fibrosis quistica,
apuntan a los efectos secundarios de la disfuncion de la proteina reguladora
de la conductancia transmembrana de la FQ (CTR). (8)

A pesar de los claros beneficios relacionados con la implementacién de la
rehabilitacion pulmonar basada en el uso de dispositivos médicos disefiados
para este tipo de pacientes, un tratamiento farmacolégico acorde a las
necesidades y un seguimiento oportuno, la incidencia en el pais sigue siendo
creciendo. De acuerdo al boletin 036 de 2020 emitido por el ministerio de
salud de Colombia, se registrO un total de 52.753 casos diagnosticados
dentro del grupo de enfermedades huérfanas, siendo la fibrosis quistica la
décima enfermedad mas frecuente, ademas cita que son tan poco frecuentes
los diagndsticos de estas enfermedades que anualmente se registran tan
solo 150mil casos a nivel mundial, la falta de conocimiento de estas
enfermedades y la poca disponibilidad de literatura respecto al tema,
conducen a problemas como un diagndstico temprano, ya que en promedio
se reporta que se tardan de 5 a 20 afios en detectar la patologia. (9)

En la actualidad las nuevas modalidades de intervencion en el manejo de
fibrosis quistica, y en concreto los dispositivos implementados en la
rehabilitacion pulmonar han impactado de manera positiva en estos
pacientes, siendo instrumentos costo efectivos como: lloprost, the magnair,
pari pep, flutter, acapella, powerbreathe, shaker, Flow ball, respirion o
incentivo respiratorio entre otros. Por otro lado, las técnicas de Terapia
Respiratoria permiten mejor adhesion a la intervencién rehabilitadora, siendo
un complemento sélido para el manejo de este tipo de pacientes.

En Colombia los estudios al respecto y en particular en el paciente pediatrico

son escasos, ademas en nuestro contexto existe una gran limitante respecto
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a la adquisicion de las nuevas modalidades de rehabilitacion pulmonar dadas
por dispositivos, que a la luz de la evidencia han demostrado gran impacto
en la sobrevida y mejora en el pronéstico de pacientes con diagnéstico de
fibrosis quistica, por ende es necesario realizar una busqueda bibliogréfica
detallada en donde se determine el impacto de la rehabilitacion pulmonar, asi

como la manera de adecuada de implementarla. (10)
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2. JUSTIFICACION

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad hereditaria, genética, no contagiosa,
fatal en poblaciones caucasicas. (11). En la unién europea, hay una prevalencia de
0,737 por 10.000, que es similar a la observada en los Estados unidos (Moran y
Bradley, 2010). La incidencia en la poblacion caucasica es de 1 por 2.500 nacidos
vivos, mayor que las reportadas en poblaciones negroides o asiaticas que oscilan
entre 1/15000 y 1/32000 (12).

En Colombia, la proporcion de portadores varia segun el area geogréfica y el origen
étnico, y la frecuencia de portadores en ciertas poblaciones es alta, lo que
probablemente sea el resultado de la deriva genética o los efectos del fundador.
(13). Segun el boletin epidemiolégico del afio 2019, su comportamiento es inusual
(se espera que sea 223 casos de 110 esperados) y su prevalencia de (0,7 por
100.000 habitantes, es decir 351 casos); en estos casos, por afectacion pulmonar
en algunas etapas del pulmén, la tasa de morbimortalidad de estos casos se
presenta en un 70%-80% por la afectacion pulmonar causante de un estadio
pulmonar. Donde se ubica dentro de las primeras 10 enfermedades huérfanas y

raras de mayor prevalencia. (14).

Un estudio piloto de tamizaje neonatal para fibrosis quistica realizado en Bogota,
encontré una incidencia, a partir de la prueba de tripsinégeno inmunorreactivo (TIR)
seguida de estudios moleculares, de 1 en 8297 recién nacidos, constituyéndose

ésta en la Unica cifra real de incidencia para fibrosis quistica en Colombia (15).

El Valle del Cauca es un sector cuya prevalencia ha aumentado mas que el nivel
nacional (16). Es importante considerar este aumento de la patologia porque
requiere una atencion interdisciplinaria, especialmente la asistencia respiratoria por
parte de neumologos y terapeutas respiratorios. Segun la Asociacion Pulmonar de

Colombia, la rehabilitacion pulmonar es wuna intervencion terapéutica
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multidisciplinaria para pacientes con enfermedades respiratorias cronicas con

sintomas y alteraciones de las actividades de la vida diaria. (17)

Considerando que las técnicas de rehabilitacién pulmonar en nifios con FQ mejoran
notable la evolucion, pronostico y calidad de vida de los pacientes, es por ello que
se hace necesario el desarrollo de este tipo de monografia de compilacién que es
de interés en el esfuerzo por mejorar la experiencia y técnicas de los profesionales
gue la aplican, para asi mejorar la calidad de atencibn médica. Es por ello que esta
investigacion utiliza métodos de recoleccion de informacion con el fin de contribuir
a la actualizacion de los beneficios que representa la rehabilitacion pulmonar en el
tratamiento no farmacolégico de la FQ de manera que brinda un aspecto terapéutico
evidente sobre la calidad de vida y adherencia a los tratamientos aplicados en los
pacientes, resaltando que para la profesion de terapia respiratoria es importante el
conocimiento de las técnicas para la ejecucion de su rol en estos casos y asi darse

a conocer como cuidadores de la salud y el cuidado cardiorrespiratorio. (18).
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3. OBJETIVO GENERAL

Describir los beneficios de la rehabilitacién pulmonar en el tratamiento de la fibrosis

quistica de acuerdo a la literatura médica.

3.1.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

Identificar las técnicas que se realizan durante la rehabilitacion pulmonar de
los pacientes con fibrosis quistica

Describir las variables consideradas para el seguimiento y control del
paciente pediatrico con fibrosis quistica.

Establecer a partir de la evidencia los cambios en funcion pulmonar y calidad
de vida de los pacientes con fibrosis quistica vinculados a programas de

rehabilitacion pulmonar.
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4.1.

4.2.

4. MARCO TEORICO

Definicién de Fibrosis quistica

La fibrosis quistica (FQ) es la enfermedad genética grave con patron de
herencia autosomica recesiva mas frecuente en la poblacion caucasica, con
una incidencia de 1 de cada 1.800-25.000 recién nacidos (RN) dependiendo

de la region o etnia de origen. (19)
Historia

La doctora Dorothy Andersen en 1938 fue la primera persona en pensar que
existia la fibrosis quistica en base a autopsias de nifios, en aquel entonces
ella pensaba que la enfermedad se derivada del déficit de vitamina A. Mas
adelante, en 1943 Sydney Farber distingue a la fibrosis quistica como una
enfermedad sistémica y afiade el término “mucoviscosidad” , posteriormente
en 1945 Anderse y Hodges al realizar un estudio con sus pacientes,
descubrieron que la Fibrosis quistica es una enfermedad heredada

especificamente una alteracion de tipo autosémica recesiva. (20)

Entre los aflos 1958 y 1959 se empezaron a publicar revisiones del manejo
y diagnostico de la enfermedad, como los electrolitos en sudor, asi como el
descubrimiento del método de iontoforesis con pilocarpina como método
estandar para el analisis, estimulacion y recoleccion del sudor, que hasta la
fecha se sigue implementando. Posteriormente nacen la US National CF
Research Foundation, Fundacién Canadiense de FQ y la CF International

Association. (21)

A pesar del acercamiento que se habia tenido hasta la fecha, los indices de

mortalidad por FQ aumentaban considerablemente, la sobrevida no
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4.3.

superaba los 3 afios. Es hasta 1976 cuando Mitchell-Heggs reporta los
primeros 45 pacientes mayores de 12 afios de 3 hospitales de la ciudad de
Londres, este estudio fue puente clave para las nuevas modalidades de
intervencibn como el screening neonatal, la explicacion de la
impermebailidad del cloro y por ende una mayor contextualizacion de la
enfermedad. (22)

Para la década de los 80 se identifica el gen de la fibrosis quistica, y a partir
del descubrimiento del gen se han identificado alrededor de 1.600
mutaciones, siendo la DF508 la mas frecuente a nivel mundial. A partir de
estos descubrimientos se empieza a implementar dentro del tratamiento la
rehabilitacion pulmonar, siendo un pilar fundamental para el manejo y la
sobrevida de estos pacientes, las técnicas instrumentales y no
instrumentales de la rehabilitacion pulmonar han demostrado una mejoria

significativa en el desarrollo de la enfermedad.

Epidemiologia

La Fibrosis quistica se clasifica dentro del grupo de las enfermedades raras,
se estima que a nivel mundial aproximadamente existen entre 70 y 100 mil
personas con diagnostico de fibrosis quistica. Los indices de prevalencia
varian regionalmente y es destacada entre los descendientes europeos, 1 de
cada 2000-3000 recién nacidos vivos se diagnostica con la enfermedad. En
Estados Unidos de acuerdo a la Organizacién Mundial de la salud (OMS) se

establece que la incidencia es de 1 por cada 3500 nacidos vivos. (23)
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Fig. 1 Epidemiologia de la genética molecular de fibrosis quistica

Recuperada de
https://www.who.int/genomics/publications/en/HGN WB 04.02 fig2.pdf?ua
=1

4.4. Clasificacién de fibrosis quistica
La fibrosis quistica por su fisiopatologia se clasifica en 6 grupos:

Las mutaciones de clase | conducen a un codon de parada prematuro en el
ARN mensajero que impide que la proteina se traduzca al completo. Por

tanto, la proteina producida es corta y no funcionante (24).
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Las mutaciones de la clase Il codifican una proteina mal plegada,
estructuralmente anormal, y que se elimina por el reticulo endopldsmico
antes de llegar a la superficie de la célula. A este grupo pertenece la
Phe508del (24).

En las mutaciones de las clases Ill a VI las proteinas llegan a la superficie de
la célula, pero no funcionan adecuadamente (24).

En el caso de las mutaciones de clase I, tienen disminuida la activacion del
canal y permanecen cerradas. Las mutaciones de clase IV provocan una

disminucion de la conductibilidad de iones a través del canal (24).

Las mutaciones de clase V codifican proteinas en menor cuantia, que resulta
en una cantidad reducida de CFTR en la superficie celular, por lo que se
produce una cierta funcién, pero a un nivel disminuido. Finalmente, las
mutaciones de la clase VI conducen a una vida media acortada, debido a la
inestabilidad de la proteina y también pueden dafar la regulacion de los
canales vecinos a la CFTR en la superficie celular. Algunas mutaciones
pueden tener propiedades de mas de una clase. Las mutaciones de clase I,
[I'y Il se conocen como “mutaciones graves”, ya que se asocian con formas
clinicas mas graves, mientras que las mutaciones de clase IV y V son

“mutaciones leves”, asociadas con formas clinicas menos severas (24)
Fisiopatologia

La fibrosis quistica en la expresion de la disfuncion genética de la proteina
CFTR difiere en los diversos epitelios, causando el transporte anormal de
iones y agua. A raiz de esto se explica la gran heterogeneidad de las
manifestaciones clinicas multiorganica de patologia mucosa observadas en
individuos con fibrosis quistica a nivel celular (25). Por tratarse de una
enfermedad que puede afectar a varios 6érganos principalmente al pulmon y

sistema pancreatico, se presentan a continuacion las anomalias:
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Pulmonar

En el sistema pulmonar de los pacientes con diagnéstico de FQ, el transporte
defectuoso de cloruro apical hacia el lumen de las vias respiratorias causa la
deshidratacion de la superficie de la via aéreay la produccién de secreciones
viscosas, mucopurulentas y dificiles de eliminar, que es el elemento central
de la patologia pulmonar por FQ (25,26). La menor secrecién de cloruro con
aumento de la reabsorcién de sodio y agua; deshidrata las mucosidades que
recubren las células epiteliales, alterando la funcion mucociliar y

condicionando la obstruccion de la via aérea. (27).
Pancreatica

El pancreas se ve afectado en aproximadamente el 86% de los pacientes con
FQ, con un inicio temprano de manifestaciones clinicas debido a la alta
expresion de la proteina CFTR en el epitelio ductal pancreético. El deterioro
de la funcion de CFTR altera el transporte de cloruro y bicarbonato de los
conductos, lo que produce una reduccion del volumen del fluido, alteraciones

en el pH y una alta concentracion de proteina.

Diagnostico

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

sintomas (28).
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Evaluacion y pruebas prenatales

La deteccién prenatal y las pruebas de defectos genéticos de CFTR estan
disponibles para detectar el estado de portador paterno, y la confirmacién de
mutaciones genéticas de CFTR fetal es posible mediante pruebas invasivas
como la biopsia de corion. (Muestreo de vellosidades corionicas) a las 10-12
semanas de gestacion o amniocentesis a las 16 a 18 semanas de gestacion.
Para los padres con antecedentes familiares positivos para la FQ o el estado
portador conocido se le debe recomendar pruebas genéticas vy

asesoramiento (25,29).
Métodos diagnoésticos

Es crucial para los profesionales reconocer que el NBS es simplemente una
herramienta de deteccion y no establece un diagnostico de FQ. Si se
sospecha que un bebé tiene FQ debido a los sintomas o resultados positivos
de NBS, se requieren pruebas adicionales para confirmar el diagnéstico. En
la década de 1950 se relacion6 el aumento de electrolitos sudoriparos (sodio
y cloruro) con la FQ. Alrededor de esta época la prueba del sudor (PS)
desarrollada por Gibson y Cooke se convirtid en la primera prueba
diagnostico para la FQ. Desde entonces, la PS ha seguido siendo el estandar
de oro (Gold estandar) para el diagnéstico de la FQ, incluso con los avances
existentes en el diagnostico molecular (30, 29).32,31 La PS es una prueba
no invasiva que se puede realizar aproximadamente a las 2 semanas de edad

para los bebés a término con resultados NBS positivos.

El Consenso de la Sociedad Europea de FQ al igual que la Cystic Fibrosis
Fundacién considera el test del sudor no solo como la base para la
confirmacion del diagndstico sino para la clasificacién de los afectos. La FQ
clasica se caracteriza por la presencia de enfermedad pulmonar cronica de

evolucion variable, pero por lo habitual rapidamente progresiva en ausencia
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de un tratamiento adecuado y los pacientes con FQ no clasica o atipica tienen

suficiencia pancreatica y enfermedad pulmonar mas leve (28)

|__Sowscheciice |
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i

Fig. 2 Algoritmo diagnadstico de fibrosis quistica, basado en los sintomas clinicos
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Tratamiento

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

funcién pulmonar y reducir la prevalencia de las infecciones cronicas (30,29)

Debido a la complejidad de la enfermedad, la carga de tratamiento sigue

siendo alta para los individuos afectados, que a menudo requieren una
combinacién de multiples terapias (30, 26)
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Fig. 3 Fibrosis quistica en sus cinco lineas
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Farmacolégico

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

dornasa alfa y la solucidn salina hiperténica (31,32).

El mecanismo de actuacién de la solucidén salina hiperténica, utilizada a
concentraciones variables entre 3y 7 %, es el siguiente: restaura el liquido
de la superficie, hecho que ocurre inmediatamente después de una dosis;
mejora las propiedades reologicas de la mucosidad y estimula la tos. De este
modo facilita la expectoracién, mejorando la funcion pulmonar y la calidad de
vida (31, 32).

Terapia Respiratoria Y Rehabilitaciéon Pulmonar

La Terapia Respiratoria se ha consolidado como un pilar fundamental en el
manejo y rehabilitacién de La terapia de depuracion de las vias respiratorias,
especificamente con el manejo de técnicas manuales e instrumentales. Se
requiere que estas técnicas tengan una base solida en fisiologia y que sean
eficientes y se apliquen de una manera eficaz a lo largo de la vida. Las
técnicas de desobstruccidn de las vias respiratorias se inician tan pronto
como se diagnostica la FQ, a menudo poco después del nacimiento. En un
principio son los padres o cuidadores los que realizan estas técnicas que
posteriormente, cuando el nifio madura se le ensefian las técnicas para que

las pueda realizar de una forma independiente.
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La rehabilitacion respiratoria es una de las estrategias de manejo de la
enfermedad respiratoria crénica (ERC) cuyo principal objetivo es maximizar
el potencial de las funciones fisicas, emocionales y sociales en los nifios, y
obtener los maximos sintomas posibles de independencia y participacion en
los nifios. La rehabilitacion respiratoria es una intervencion multidisciplinar
basada en la evidencia que utiliza un plan personalizado para tratar a los
pacientes con ERC y cambios en las actividades de la vida diaria. El objetivo
es reducir los sintomas, optimizar el estado funcional, aumentar la
participacion social y reducir los gastos en salud. El plan de la rehabilitacion
respiratoria se esfuerza por controlar, aliviar y revertir los sintomas, mejorar
la capacidad de ejercicio y aumentar la independencia en las actividades
béasicas de la vida diaria (33).

Dentro de las caracteristicas que componen un programa de rehabilitacion

respiratoria se destacan las siguientes:

El paciente debe ser evaluado individualmente, los objetivos del programa
deben concordar con la realidad en relacion a las condiciones iniciales del
paciente, el progreso de la enfermedad del paciente y la adaptabilidad de las
caracteristicas del programa.

La rehabilitaciéon respiratoria se acopla a las necesidades del paciente, a la
estructura del programa y a diversas disciplinas del ambito de la salud

La finalidad del programa de rehabilitacion junto al equipo multidisciplinario
es evaluar y trata la discapacidad fisica y respiratoria del nifio adicionalmente
vigilar problemas psicologicos, emocionales y sociales que afecten la calidad

de vida del paciente. (33)
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INCLUSION EXCLUSION

Pacientes con diagnéstico médico Presencia o coexistencia de enfermedades que

de ERC contraindiquen el ejercicio

Clinicamente estables Enfermedad de base inestable o comorbilidad no controlada
Adecuado nivel de comprension Compromiso cognitivo severo

Actividad fisica limitada en sus actividades habituales Falta de motivacién y compromiso del nifio y/o la familia
con animo de colaboracion y compromiso de que comprometan la adherencia al programa

cumplimiento de las actividades del programa

Tabla 1 criterios de seleccion para ingresar a un programa de rehabilitacion

respiratoria

La rehabilitacion respiratoria comprende 3 componentes fundamentales
EDUCACION

El propésito principal de la parte de educacion del plan RR es buscar
maximizar el tratamiento integral de la ERC y sus comorbilidades
relacionadas, proporcionar, monitorear orientacion para promover el
autocuidado y un estilo de vida saludable. Es importante fortalecer todo lo
relacionado con la prevencion de factores de riesgo, como el tabaquismo, la
contaminacion ambiental. Los medicamentos indicados deben ser
supervisados continuamente, se debe prestar atencibn a su total
cumplimiento y aplicacion éptima. Es importante promover la creacion de
grupos de autoayuda para pacientes con ERC, que puedan ayudarlos a
solucionar problemas y obtener retroalimentacion sobre el desarrollo del

programa (33).
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EVALUACION

Los nifios que ingresan al programa RR deben someterse a diferentes
evaluaciones para cuantificar e identificar el grado de deterioro de la
enfermedad en sus cuerpos y para medir los resultados obtenidos a través
de intervenciones de tratamiento designadas. La evaluacién debe considerar
el objetivo de la funcién pulmonar y las deficiencias funcionales que presenta
actualmente, especialmente aquellas que afectan la capacidad del cuerpo

para realizar las actividades diarias (incluida la resistencia al ejercicio).

Evaluacion clinica y de laboratorio

Evaluacion de la capacidad fisica

Pruebas de campo (PC6m, ISWT,ESWT)

Pruebas de laboratorio

Prueba de carga constante

Evaluacion de la musculatura respiratoria  (fuerza  muscular
inspiratoria/espiratoria, presion inspiratoria nasal, resistencia de los musculos
respiratorios, presion inspiratoria maxima sostenida, tiempo limite, flujo

tusigeno maximo) (33).

TRATAMIENTO

Entrenamiento fisico general

Los nifios y adolescentes con ERC presentan malestar fisico general debido
a la afectacién pulmonar de la enfermedad subyacente. En base a esto, es
necesario desarrollar programas de ejercicio fisico para enfermedades que
dafan el tejido muscular en general, especialmente el asma y la fibrosis

quistica. (33).
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Entrenamiento de los musculos respiratorios

Dentro de las enfermedades neuromusculares, los musculos respiratorios
pueden verse afectados. Esta condicion afecta los musculos de la fase
inspiratoria, la tos se vera afectada, intercambio de gaseoso efectivo y las
capacidades pulmonares. Si este compromiso afecta a los musculos de la
fase espiratoria, la fase de expulsion de la tos y la capacidad de controlar la
pared abdominal se veran afectadas. Por lo tanto, para aquellos nifios cuyos
valores de fuerza y resistencia sean inferiores al valor de referencia, se debe

considerar el entrenamiento de los musculos respiratorios. (33)

Evaluacion de la disneay percepcion de esfuerzo

La dificultad para respirar es uno de los sintomas mas limitados y
desagradables de los nifios con enfermedades respiratorias cronicas. Puede
ser el factor mas grave que afecta la salud de la etapa tardia, y la percepcion
del esfuerzo puede considerarse como una serie de sensaciones
compresivas, como: disnea, agotamiento, dolor y fatiga. Lo que va llevar a
una descompensarian del sistema musculo esquelético, cardiovascular y

respiratorio involucrados en el deporte (33)

Medicién de la calidad de vida relacionada con la salud

El término calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) se utiliza para
definir el valor otorgado por la sociedad, un individuo o un grupo de
individuos, que se modifica por defectos, estado funcional, percepciones y
oportunidades sociales (en cierto sentido). En cuanto a una enfermedad,

lesion y tratamiento, la medicién tiene como objetivo categorizar la
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percepcidn subjetiva del paciente de la capacidad funcional y vincularla con

el bienestar psicosocial (33)

Dispositivos

El Powerbreathe es un aparato de entrenamiento de la musculatura
inspiratoria (IMT) que permite la ejercitacion del diafragma y de la
musculatura accesoria facilitando la respiracion. Se trata de dispositivos de
umbral, que incorporan una valvula que hay que lograr abrir para que el aire
penetre en los pulmones. Presentan dos tipos de aparatos: mecanicos y

electrénicos. (33)

Fig. 4 Tomada de internet:

https://www.powerbreathe.com/product/powerbreathe-classic-light-

resistance/
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https://shop.biolaster.com/es/60-powerbreathe
https://shop.biolaster.com/es/60-powerbreathe
https://www.powerbreathe.com/product/powerbreathe-classic-light-resistance/
https://www.powerbreathe.com/product/powerbreathe-classic-light-resistance/

El Shaker es un aparato casi idéntico al Flutter que brinda las mismas

prestaciones.
Es un aparato de presién espiratoria positiva y vibracion oscilatoria.

Al soplar por la boquilla, la pelotita de acero que contiene entra en
suspension, lo que genera un efecto de cizallamiento a nivel de los mocos

facilitando su drenaje hacia fuera y su eliminacion (33)

Fig. 5 Tomado de internet: https://www.habdirect.co.uk/product/shaker-

deluxe/

El Flow Ball es un incentivador respiratorio que mediante distintos juegos

estimula la funcion respiratoria.

Consiste en mantener en suspension la pelotita de corcho y recibirla en el
cestillo del final de la canula. Ayuda a ejercitar el control del flujo espiratorio

a través del juego. (33)
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https://shop.biolaster.com/es/incentivadores-respiratorios/316-shaker-classic/7898906239036.html?search_query=SHAKER&results=7
https://www.habdirect.co.uk/product/shaker-deluxe/
https://www.habdirect.co.uk/product/shaker-deluxe/
https://shop.biolaster.com/es/incentivadores-respiratorios/319-flowball.html

Fig. 6 Tomado de internet: https://www.sanganxa.com/instrumento/flow-ball-

aparto-de-respiracion/

El Respiron es un incentivador inspiratorio de flujo que estimula la

musculatura y la funcion respiratoria.

Al inspirar las bolitas que contiene entran en suspension con lo que incorpora

un cierto aspecto ludico de ejercitacion de la respiracion.

Aparato con el que se llevan a cabo la realizacion de inspiraciones maximas
sostenidas mediante una apnea breve al final de aquéllas, seguidas de una
espiracion lenta pasiva. En los nifilos mas pequefios se recurre a la risa y el
llanto. (33)

Dispositivo de pequefio tamafio en forma de pipa que se puede utilizar en
cualquier posicién por lo que supone un mas facil manejo para los nifios que
empiezan a utilizar este tipo de dispositivos.
Flujo espiratorio interrumpiéndolo intermitentemente y generando una

vibracion que se transmite desde la boca hasta las vias aéreas inferiores. La
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https://www.sanganxa.com/instrumento/flow-ball-aparto-de-respiracion/
https://www.sanganxa.com/instrumento/flow-ball-aparto-de-respiracion/
https://shop.biolaster.com/es/incentivadores-respiratorios/318-respiron/7898906239012.html

diferencia con el Flutter es que la presion la podemos regular nosotros

mediante una rueda reguladora trasera. (33)

l‘ d

7. ,..;

Fig. 7 Tomado de internet http://oxivitales.com/venta/incentivo-respiratorio-

de-flujo-de-3-balones/
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http://oxivitales.com/venta/incentivo-respiratorio-de-flujo-de-3-balones/
http://oxivitales.com/venta/incentivo-respiratorio-de-flujo-de-3-balones/

5. MARCO CONCEPTUAL

REHABILITACION

Un régimen o plan de actividades fisicas disefiadas y prescrita para objetivos
terapéuticos especificos. Su propdsito es restaurar la funcion normal de los
trastornos musculo esqueléticos o para reducir el dolor causado por

enfermedades o lesiones.
REHABILITACION PULMONAR

Programa busca que los pacientes con enfermedades cronicas respiratorias
realicen ejercicio sin ahogarse, mejoren su calidad de vida y el autocontrol

de su enfermedad.
TERAPIA RESPIRATORIA

Atencion de pacientes con deficiencias y anomalias asociadas con el
sistema cardiopulmonar. Incluye el uso terapéutico de gases médicos y sus
equipos de administracion, sistemas de control ambiental,
humidificacion, aerosoles, apoyo ventilatorio, drenaje broncopulmonar y
ejercicios, rehabilitacion respiratoria, asistencia
con resucitacion cardiopulmonar, y mantenimiento de las vias aéreas

natural, artificial, y mecanicas.

PEDIATRIA

Personas técnicamente preparadas para proporcionar cuidados médicos a

nifos bajo la supervision de un médico.

FIBROSIS QUISTICA
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Enfermedad genética autosémica recesiva de las glandulas exocrinas. Esta
causada por mutaciones en el gen que codifica el regulador de conductancia
de transmembrana de fibrosis quistica, que se manifiesta en varios érganos
como el pulmén, pancreas, tracto biliar y las glandulas sudoriparas.
La fibrosis quistica se caracteriza por disfuncion secretora epitelial, asociada
a obstruccion ductal, que da lugar a obstruccibn de las Vvias
areas, infecciones del tracto respiratorio cronicas, insuficiencia pancreética,

mala digestion, deplecién salina y agotamiento por calor

ENFERMEDAD PULMONAR

Procesos patologicos que involucran cualquier parte del pulmén

ENFERMEDAD CRONICA

Enfermedades que tienen una o0 mas de las siguientes caracteristicas: son
permanentes, dejan incapacidad residual, son causadas por alteracion
patolégica no reversible, requieren entrenamiento especial del paciente
para rehabilitacion, se puede esperar requerir un largo periodo de

supervision, observacion o atencion.
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6.1.

6.2.

6.3.

6.4.

6. METODOLOGIA

DISENO

El presente estudio constituye una monografia de compilacién en la que se
realiz6 una revision de la literatura médica sobre rehabilitacion pulmonar en

pacientes pediatricos con fibrosis quistica.

UNIDAD DE ANALISIS

La unidad de analisis seran todos los articulos cientificos publicados en

espariol, portugués e inglés durante el periodo 2015 a 2020

CRITERIOS DE INCLUSION
Dentro de los criterios de inclusién se describieron:

Articulos con cualquier tipo de disefio publicados durante los afios 2015 a
2020

Articulos cuyos idiomas de publicacién sean espariol, portugués e inglés.
Articulos que tengan como sujeto de estudio pacientes pediatricos con FQ

sometidos a rehabilitacion pulmonar

CRITERIOS DE EXCLUSION

Articulos cientificos a los que no se pueda acceder a la informacion en extenso.
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6.5.

ESTRATEGIA DE BUSQUEDA

Se realizé la busqueda de literatura cientifica en las bases de datos:
PUBMED, SCIENCE DIRECT, SCOPUS, MEDIPLUS, SPRINGER, SCIELO,
GUIDELINE, COCHRAN, utilizando las palabras claves “Fibrosis quistica”,

3 [ ” 13

‘rehabilitacion pulmonar” “técnicas de desobstruccion” “seguimiento del
diagnéstico de fibrosis quistica “entrenamiento respiratorio”. La estrategia de
busqueda implementada en las bases de datos fue: (“Cystic Fibrosis "[Mesh])
AND "Respiratory Therapy“[Mesh]) AND "pulmonary rehabilitation
benefits"[Mesh]) AND "Breathing Exercises"[Mesh]) OR "Physical Therapy
Specialty"[Mesh]) OR "cystic fibrosis equipments”[Mesh]) AND (“gill hygiene
techniques children use "[Mesh] OR "Administration,

Inhalation/therapy”[Mesh]). OR seguimiento Cystic Fibrosis

La seleccion de los articulos se realizd inicialmente por titulo, luego por
resumen, y finalmente a texto completo. La extraccion de los datos se realiz6
en un documento en Excel considerando las variables Autores, afio, objetivo,
metodologia resultados, conclusion. Para evaluar la calidad de los estudios
se utilizaron los instrumentos STROBE y AMSTAR.
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7. RESULTADOS

Acorde con, la estrategia de busqueda, se recopilaron 58 articulos, de

acuerdo a los filtros aplicados por afios de antigiedad, acceso al texto

completo, articulo de revisidén u observacional se descartaron 49, obteniendo

9. Aplicando criterios de inclusion y exclusion se seleccionaron 14 articulos

para la evaluacion completa y finalmente se incluyeron 8 articulos para la

investigacion y aplicacion de instrumentos de evaluacion de calidad

cumpliendo con los criterios ya descritos.

Figura 4. Flujograma de articulos utilizados a partir de la estrategia de

busqueda.
Nimero de estudios encontrados
a partir de las estrategia de
bisqueda
N=58
| l ‘ : : ' :
PUBMED SS::ErE SCOPUS SPRINGER £ SEVIER SCIELO COCHRAN
rl 2o - 9 3 1 7 4

Fuentes: elaboracién propia

Articulos seleccionados de acuerdo a los
criterios preestablecidos
N=49

Excluidos por no
cumplimiento de los
criterios
N=9

Articulos seleccionados para evaluacion de
texto completo
N=22

Articulos excluidos por
sobre interpretacion de los
resultados obtenidos
N=2

Articulos excluidos[contenido

Articulos seleccionados
para el analisis
N=8

37

no relevante para el estudio)
N=14




En la Tabla 3. Resumen de los datos principales de los estudios seleccionados posterior a la revision.

de las vias respiratorias
para la depuracién exitosa
de las secreciones en los

inclusiébn. Se considera que pocos
estudios tienen un bajo riesgo de sesgo
en cualquier campo.

utilizaron un dispositivo vibratorio
necesitaron con mas frecuencia
antibiéticos adicionales por una

técnicas otorga en el paciente
un menor gasto empleado en
su tratamiento, siendo este tipo

i Autor ot ¢ ;
Titulo Afio Objetivo Metodologia Resultados Conclusiones
es
En esta revision global, se
=g dio incluve | luacion d encontré evidencia moderada de
2 3 Este estudio incluy6 la evaluacion de que el tratamiento con PEP y los _ )
= Cochrane de ensayos controlados | . o ; ..~ | Se necesita mas ensayos
£8 : . . dispositivos de vibracion .
o Q Resumir la evidencia de las aleatorios 0 cuasialeatorios que (oscilacion) tienen un  efecto controlados aleatorizados a
5 - evaluaron las técnicas de limpiezadelas | .- . largo plazo con  poder
k=3 revisiones Cochrane sobre p . . . similar sobre la funcion pulmonar . ,
£3 9 Wilson la efectividad y la seguridad | ¥ 2> respiratorias (tratamiento con PEEP (volumen espiratorio forzado en estadistico mas adecuado y
oS = . y'aseg de fisioterapia convencional para el P . los resultados que se midan
20 LMet | 2019 | de diversas técnicas de | .. . n L un segundo VEF1) después de . : .
0= 3 al depuracion de las  vias térax, técnicas de respiracion y seis meses de tratamiento deben incluir la frecuencia de
29" pu . , circulacién activas, dispositivos de o ' exacerbaciones, la preferencia
89 respiratorias en pacientes o ; . : Asimismo, hay una falta de | . " o
5o con fibrosis auistica oscilacion de las vias respiratorias con evidencia para determinar  si individual, el cumplimiento del
S q ' autodrenaje y dispositivos externos de | _ tratar?wiento articular de | frétamiento y la satisfaccion
§'g las vias respiratorias en el térax para degpuracic')n de P las  vias general del mismo.
=] comprension toracica. . . . .
ZE P respiratorias es mas peligroso
gue los otros tratamientos.
No se encontr6 evidencia clara de El tratamiento con drenaie
S Identificar si los dispositivos gue los dispositivos vibratorios ostural. Clanbin vibracic')nj
g 8 de oscilacidn, utilizados por fueran mejores que cualquier otra 2I SO e,ficange ?a tos ene’rg
8L via oral o a través de la | Este estudio buscé en los registros de | forma de fisioterapia con la que e se expulse mas féci?mente
S ST ared toracica, son | ensayos del Grupo Cochrane de F se compararon en los estudios o 4 p ..
%8 las secreciones, permitiendo
gogge efectivos para la depuracion | del Grupo de Enfermedades Genéricas | que un dispositivo fuera mejor . » Permi
24$8 59 una mejor ventilacion
SLER Morriso mucociliar si  son | eidentificé 82 estudios (330 referencias ue otro. €] P y
0 E o= tolerancia de las técnicas
o288 nL,et | 2020 | equivalentes o superiores a 39 estudios (1114 participantes en | De la misma manera, un estudio .
>So=- 0 El uso de las anteriores
28 s al otras formas de depuracién | total) que cumplieron con los criterios de | encontré que los pacientes que
S8ES
Q= >
N ®©
58
o 3
23

quistica a eliminar la mucosidad de las

X ; . . > - . de técnicas menos
acientes con fibrosis infeccién respiratoria que los que
pacie > piratoria que 10s qu desagradables para los
quistica. utilizaron  presion  espiratoria -
" pacientes.
positiva.
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Autor

saludable, lo que impactara

seleccibn de pacientes, educacion,

vera reflejado en el nifio, su

del nifio que tiene una

Titulo Afio Objetivo Metodologia Resultados Conclusiones
es
En la técnica de drenaje postural
de los segmentos
broncopulmonares a menudo es
dificil de realizar por la falta de
medios adaptados, ademés la
complejidad de la instalacion
8 impide al paciente cualquier
® tentativa de auto desobstruccion
= y limita su autonomia que es la
3 Esta investigacién corresponde a una finalidad de la reeducacion. Un
g Comparar entre dos grupos revision sisgt]émica entrep un  estudio declive importante, como factor | Se necesita mas ensayos
= las técnicas de fisioterapia - . de malestar respiratorio (presion | controlados aleatorizados a
5 respiratoria mas eficientes Qescr!ptlvo .opservamonal acerca d?. la del abdomen  sobre los | largo plazo y de alta calidad
£ Mateo 2015 | en pacientes con fibrosis fibrosis quistica vs estudio analitico pulmones) limita su indicaciéon en | que comparen las técnicas de
& G.etal quistica para programar un longitudinal, e_xperimental acerca de pacientes graves. depuracion de las vias
s tratamiento lo mas efectivo | o1& _profundlzgndo las tecnicas d.e Cabe resaltar que los equipos | respiratorias en pacientes con
8 posible tratamiento  existente  para fibrosis gue se evidenciaron con mayor | fibrosis quistica
« quistica. IR :
=3 UtlllzaCIOI’! _para  mejorar el
5 desprendimiento de las
.‘g secreciones es el Clapping,
i técnica de masaje vibratorio que
facilita el desprendimiento de
cualquier tipo de secrecion,
aumentando la contractibilidad y
el tono muscular, disminuyendo
la excitabilidad nerviosa y
aumentando la vascularizacion.
Obtener un alto grado de | Este estudio incluye una revision | La obtencién de la funcionalidad | La evidencia cientifica actual
- independencia y | sistémica, donde se aborda la | fisica, emocional y social de los | ha demostrado que la actividad
c participacion del nifio con | rehabilitacion respiratoria para de | nifios afectados por enfermedad | fisica regular otorga mdltiples
20 ¢ Homer . . P i . . - .
£=§ o FQ en su comu_nldad pacientes pgd_latrlcoscon d|a}gnost|co de respiratoria crénica, es una _benef|C|os_, por esto es (_Jle v_|t_al
gES pUPPO 2017 | fomentando el autocuidado | fibrosis quistica, el manejo de este | responsabilidad de los | importancia que el ejercicio
EE% ot aI’ y un estlo de vida | programa basado en caracteristicas, | profesionales de salud que se | cumpla surol central en la vida
(O]
@

en los factores que estén
deteriorando la calidad de

evaluacion, pruebas complementarias y
seguimiento de tratamiento.

familia y comunidad; siendo una
tarea  importante que los

enfermedad respiratoria
cronica y se ve necesario
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vida relacionada a la salud
para su seguimiento vy
control.

pacientes cuenten con un equipo
interdisciplinario idoneo.

implementar programas de
rehabilitacion integral en los
distintos centros de salud.

Autor

Titulo AfiO Objetivo Metodologia Resultados Conclusiones
es
La mayoria de los estudios no
informaron elementos claves de
calidad, y, por lo tanto, tienen un
riesgo de sesgo poco claro en | No hay suficientes pruebas
cuento a la secuencia aleatorias, | que apoyen o rechacen el uso
los estudios compararon el ciclo | de la técnica de ciclo activo de
activo de la técnica de respiracion | respiracién sobre cualquier
Se realizaron bsauedas en el Registro | €7 drenaje autdgeno, | otra terapia de limpieza de las
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Active cycle of breathing technique for cystic fibrosis

de las vias respiratorias en
la fibrosis quistica

En la blsqueda se identificé 62 estudios
de los cuales 19 (440 participantes) que
cumplieron con los criterios de inclusion

mas participantes prefirieron el
drenaje autdgeno sobre el ciclo
activo de la técnica respiratoria,
mas preferido el ciclo activo de la
técnica de respiracion sobre los
dispositivos oscilantes de las vias
respiratorias; y mas se sintieron
comodos con el ciclo activo de la
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comparable con otras terapias
en resultados como
preferencia de los
participantes, calidad de vida,
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pulmonar, peso del esputo,
saturacion de oxigeno vy
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publicados en el necesidades clinicas concretas | Actualmente las

desarrollo de los en términos de falta de aptitud | recomendaciones para este
ultimos afios. fisica, sintomas o0 escasa | tipo de pacientes es incluir a
actividad fisica. pacientes que se recuperen de

la exacerbacién y asi brindar
un seguimiento integro.
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8. DISCUSION

En los estudios encontrados se evidencié que las técnicas con mayor
frecuencia en los pacientes con fibrosis quistica en el marco de los
programas de rehabilitacion pulmonar fueron: los tratamientos con PEP y los
dispositivos con oscilacion (vibracién) los cuales muestran un efecto similar
sobre la funcion pulmonar (volumen espiratorio forzado en un segundo
(VEF1), respondiendo a su tratamiento en un tiempo rango de seis meses
(34).

De acuerdo aun estudio de Morrinson L, y et al, encontré que los pacientes
qgue utilizaron un dispositivo vibratorio necesitaron con mas frecuencia
antibioticos adicionales por una infeccion respiratoria, que los que utilizaron
presion espiratoria positiva (35). Al recomendar el método mas apropiado de
limpieza de las vias respiratorias, el profesional en terapia respiratoria debe

considerar las necesidades de sus pacientes.

En contraste Mateo G, et al, menciona que las técnicas mas efectivas son la
aerosolterapia, drenaje postural, incentivo inspiratorio y la tos, las que
permite expulsar mas mililitro de moco, ya que, con el tratamiento secuencial
de drenaje postural, Clapping, vibracibn esta no alcanza a expulsar
efectivamente las secreciones, ademas de que otorga independencia al
paciente siendo menos desagradable, ya que no requiere una atencion

constante (36).

Los beneficios asociados a la rehabilitacion en los pacientes con fibrosis
guistica son diversos, segun Homero P, et al, el beneficio evidenciado
durante el seguimiento de la rehabilitacion en nifios se presenta en el
incremento de actividad fisica asociado con mejor calidad de vida,
incremento de la condicién cardiorrespiratoria, mejorando el barrido
mucociliar por incremento del transporte fluidos transepitelia, la vibracién y

ventilacion puede evidenciar disminucion de la mortalidad (37). Ademas, el
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incremento de la condicion fisica puede ser beneficiosa por el aumento de la

capacidad y tolerancia del ejercicio (38).

Sin embargo, Schneiderman y et al, durante el seguimiento de 9 afos de
pacientes con FQ, pudieron encontrar que los beneficios de integrar un
programa de rehabilitacion pulmonar eran importantes en lo que era el nivel
de ejercicio fisico con la enfermedad, ya que estos se relacionan con la
funcién pulmonar inferior medida por el primer volumen espiratorio forzado.
(39)

En los estudios realizados por Ricardo JC et al, se observa que el
seguimiento que se brinda a pacientes con FQ es beneficioso porque puede
adoptar mejores métodos de manera temprana, para producir mejores
resultados en términos de nutricion y del sistema respiratorio, siendo rentable
a largo plazo (40).
Asimismo, se consideraron variables clinicas como: diagnostico con tripsina
inmunorreactivo (TIR) y prueba del sudor las cuales demostraron que los
niveles elevados de (TIR) en los recién nacidos nos son diagnostico de FQ,
ya que pacientes sanos pueden mostrar elevacion transitoria que pueden ser
captadas durante la prueba, Siendo entonces la prueba del sudor el Gold
estandar de la FQ (41). En contraste Silvia G, et al, realizaban el seguimiento
de los pacientes segun el calendario de programacion de visitas en pacientes
asintomaticos o con estabilidad clinica, donde debe individualizarse en
funcién de la sintomatologia y necesidades familiares. En caso de algun
accidente o pregunta, la familia debe poder contactar al equipo y comprender
el curso de la accién. Ante cualquier cambio en los sintomas que pueda
deteriorar el estado pulmonar debe recibir asistencia y evaluar nuevos

tratamientos empiricos (41).
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8.1.

Limitaciones

Gran parte de la literatura encontrada durante la revision no era literatura
especifica de Latinoamérica o Colombia, sino que era de otros contextos, y
eso limita realizar sugerencias fuertes para la ejecucion de distintas

intervenciones en estos pacientes a nivel local.
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9. CONCLUSION

Tras la realizacion de la busqueda sistematica hemos sacado las siguientes
conclusiones:

No hay evidencia clara de que el dispositivo de vibracién sea mejor que otros
dispositivos debido a la falta de literatura.

Se necesitan ensayos controlados aleatorizados a largo plazo mas
adecuados para poder ser medidos Yy los resultados a evaluar deben incluir
la frecuencia de las exacerbaciones, las preferencias individuales, la
adherencia al tratamiento y la satisfaccién general con el tratamiento.

Se necesitan pruebas adicionales para evaluar si la combinacion de
dispositivos oscilatorios y otras formas de depuracion de las vias respiratorias
es eficaz en pacientes con fibrosis quistica.

Puede ser necesario considerar el impacto en el costo del equipo, en lugar
de otras formas de tecnologia de eliminacion de las vias respiratorias, que
es mas ventajosa.

Las pruebas de funcidén respiratoria a través de fisioterapia con o sin
broncodilatadores y mucoliticos pueden provocar infecciones respiratorias y
empeorar la funcidon pulmonar.

Se necesitan mas ensayos controlados aleatorizados a largo plazo de alta
calidad para comparar las técnicas de limpieza de las vias respiratorias en
pacientes con fibrosis quistica.

Con el uso de los medios terapéuticos que tenemos a nuestro alcance se
puede mejorar la evolucidén y el pronostico en los pacientes con fibrosis
quistica.

RECOMENDACIONES

Con base a los resultados obtenidos en la revision de la literatura y las
conclusiones, se tiene una serie de recomendaciones a considerar del lector:

Es importante la continua actualizacion de temas de terapia respiratoria en el
contexto de la rehabilitacion pulmonar en este tipo de pacientes con fibrosis
quistica, con el fin de aportar nuevas técnicas o equipos como modalidades
de intervencion.
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e Se recomienda la realizacibn de investigaciones con metodologia
experimental de tipo ensayos clinicos en pacientes con FQ que nos permitan
abordarlos desde cualquier modalidad y de esta manera sustentar con
evidencia cuantitativa y de la mejor calidad.
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