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RESUMEN

Fundamentos. Las técnicas de fisioterapia respiratoria jue-
gan un papel fundamental en el aclaramiento mucociliar en
la fibrosis quistica (FQ), pero aun no se ha podido demos-
trar superioridad de una técnica sobre otra. El objetivo de
este estudio es conocer los efectos a corto plazo del drenaje
de secreciones bronquiales utilizando la técnica de drena-
je autégeno (DA), técnica preferida por los pacientes, con
pruebas de funcion pulmonar (PFR) y medicion del indice
de aclaramiento pulmonar (LCl) mediante la técnica de la-
vado de nitrégeno con multiples respiraciones (N,MBW), en
pacientes con fibrosis quistica clinicamente estables.

Métodos. Se han estudiado 9 sujetos y se les ha medido
SVC, FEV;, FVC, FEF,s5,5 FRC y LCl antes y después de una
sesion de 30 minutos de DA.

Resultados. No se han encontrado diferencias significati-
vas en LCl, tan solo un sujeto mejord significativamente, es
decir, el LCl disminuy6 en 1,8, y otros tres sujetos mejoraron
con disminucién de menos de 1 punto, pero si que encon-
tramos una ligera disminucién significativa de la FRC de 200
ml en el total de la muestra (p = 0,032) y un incremento en
la SVC de 2,55 + 2,06%, con un valor de p = 0,03. No se han
encontrado diferencias de mejora significativas en las PFR,
ni tampoco correlaciones significativas.

Conclusiones. Una sesiéon de 30 minutos de DA no ha ge-
nerado cambios significativos en lainhomogenidad ventila-
toria en este grupo de pacientes.

Palabras clave: Fibrosis quistica, fisioterapia, pruebas de
funcién pulmonar.

ABSTRACT

Background. Respiratory physiotherapy techniques play a
fundamental role in mucociliary clearance in cystic fibrosis
(CF), but it has not yet been possible to demonstrate superio-
rity of one technique over another. The objective of this study
is to know the short-term effects of drainage of bronchial se-
cretions using the autologous drainage technique (AD), a te-
chnique preferred by patients, with lung function tests (PFR)
and measurement of the pulmonary clearance index (LCI)
using the technique of washing nitrogen with multiple brea-
ths (N;MBW), in patients with clinically stable cystic fibrosis.

Methods. Nine subjects have been studied and have been
measured SVC, FEV,, FVC, FEF,s_;5, FRC and LCI before and af-
ter a 30-minute AD session.

Results. No significant differences were found in ICD, only
one subject improved significantly, i.e., the ICD decreased by
1.8, and three other subjects improved with a decrease of less
than 1 point, but we did find a slight significant decrease in
CRF of 200 ml in the total sample (p = 0.032) and an increase
in SVC of 2.55 2.06%, with a value of p = 0.03. No significant
improvement differences have been found in PFR, nor have
significant correlations.

Conclusions. A 30-minute session of AD has not generated
significant changes in ventilatory inhomogeneity in this
group of patients.

Keywords: Cystic fibrosis, physiotherapy, lung function tests.

INTRODUCCION

La Fibrosis quistica (FQ) es la enfermedad hereditaria rara
mas frecuente’?, es autosdmica recesiva y es debida a la
aparicién de mutaciones en el gen regulador de la conduc-
tancia transmembrana de la fibrosis quistica, localizado en
el brazo largo del cromosoma 7, y que codifica la proteina
CFTR3. Se han descrito alrededor de 2.000 mutaciones del
gen CFTR, siendo la mayoria de ellas, mutaciones puntua-
les minimas que se manifiestan con una clinica muy leve*.
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Figura 1. Clases de mutaciones de CFTR. Tomado de Rowe
SM, Muller S, Sorscher EJ. Cystic Fibrosis. N Engl | Med.
2005; 352:1992-2001.
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Figura 2. Fisiopatologia de la afectacion respiratoria en FQ. Tomado de Ruiz de Valbuena M. Fibrosis quistica y sus manifestacio-

nes respiratorias. Pediatr Integral 2016; XX (2): 119-127.

(Figura 1) A nivel del aparato respiratorio, tanto la infeccion
como la inflamaciéon de la via aérea son las causas princi-
pales que determinan la evolucién de la enfermedad. Esta
inflamacién favorece la colonizacién de diferentes bacterias
en el pulmoéns, desarrollando infecciones de repeticién que
dan lugar a bronquiectasias secundarias, a colonizacion-in-
feccion bronquial crénica, neumopatia crénica progresiva y
finalmente, provocando un deterioro progresivo de la fun-
cion pulmonar. También se ve afectada la via aérea superior
con rinitis, sinusitis y polipos nasales’ (Figura2).

La FQ requiere un tratamiento continuado durante toda la
vida®. Las pruebas de funcion pulmonar o pruebas funcio-
nales respiratorias (PFR) comprenden espirometria, pletis-
mografia, capacidad de difusion (DLCO) y recientemente
el indice de aclaramiento pulmonar (LCl Siglas en inglés
“Lung Clearance Index”), y proporcionan los parametros uti-
lizados habitualmente para valorar el grado de obstruccién,
capacidad pulmonar, atrapamiento aéreo y/o hiperinsufla-
cién pulmonar®. Las PFR juegan un papel fundamental en
el manejo de lactantes, nifos mayores y adultos con FQ, ya
que permiten evaluar la extensién y progresion de la enfer-
medad, asi como la respuesta a las distintas intervenciones
terapéuticas’. En el caso de lactantes y niflos pequenos no
cooperadores el estudio funcional respiratorio es mas com-
plejo y no esta totalmente estandarizado, si bien existen ac-

tualmente técnicas para detecciéon de afectacién pulmo-
nar precoz que han de ser tenidas en cuenta y que seran
objeto del presente estudio™. La TAC es el estandar de oro
para evaluar la presencia y el grado de enfermedad pulmo-
nar estructural relacionada con FQ pero el uso de radiacion
ionizante limita su frecuencia de realizacion®. En la actua-
lidad, LCl es un marcador de inhomogeneidad ventilatoria
global derivado de la técnica de lavado de respiraciones
multiples (MBW siglas en inglés). Y del cual se obtiene un
valor que refleja el estado de las 9 ultimas generaciones
de bronquios que son las que se van a encargar de la ven-
tilacion de una forma homogénea, a través de los meca-
nismos de conveccién en bronquiolo terminal, de difusion
en el alveolo y conveccién-difusion en las zonas interme-
dias™.

La técnica MBW consiste en hacer respirar al paciente a
través de una mascarilla totalmente ajustada o a través de
una boquilla, y una pinza nasal. El tipo de gas que utiliza-
remos sera un gas inerte y seguro a las concentraciones
utilizadas, que no participe en el intercambio gaseoso y
que no sea soluble en sangre u otros tejidos, y serd el que
le dé el nombre, pueden utilizarse gases externos al or-
ganismo como el hexafluoruro de azufre (SF¢ MBW), he-
lio 0o metano, siendo el SF, el mas utilizado sobre todo en
lactantes y niflos no colaboradores, y también se puede
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Figura 3. Agostini P, Knowles N. Autogenic drainage: the technique, physiological basis and evidence. Physiotherapy. 2007;93:157-63.
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utilizar un gas propio del organismo, como el nitrégeno (N,
MBW), donde se introduce oxigeno al 100%, desplazando
al nitrégeno, liberdndose y asi medir como lava el pulmén
el nitrégeno hasta conseguir una concentracién de 5, 2,5 o
0,5%. Se ha demostrado que el LCl es factible y sensible a la
enfermedad pulmonar temprana en pacientes de todas las
edades desde la infancia hasta la edad adulta™.

Dentro del tratamiento al que se someten diariamente los
pacientes con FQ, tienen un papel fundamental las técni-
cas de fisioterapia respiratoria destinadas al aclaramiento
mucociliar por la pérdida de hidratacién del moco en la via
aérea con secreciones espesas y pegajosas que son dificiles
de expulsar por los mecanismos fisioldgicos. Esta impor-
tancia viene reflejada en las guias clinicas de recomenda-
ciones'*, documentos de consenso de tratamiento' ¢,
informes y documentos propios de organismos, sociedades
cientificas y fundaciones como Cystic Fibrosis Foundation,
Cystic Fibrosis Trust, World Wide Cystic Fibrosis, European
Cystic Fibrosis Society y La Federacion Espafiola de Fibrosis
Quistica, donde se nos muestra un amplio abanico de téc-
nicas muy diferentes en cuanto a su mecanismo de accién
en el arbol bronquial. Las técnicas son: ciclo activo, percu-
sion y drenaje postural, presion espiratoria positiva a través
de dispositivos fija u oscilante, tanto interna como externa
y drenaje autdégeno. No existe evidencia cientifica de que
una técnica sea superior a otra en cuanto a eficacia se refie-
re, se deberd individualizar con cada paciente teniendo en
cuenta su estado clinico, edad y caracteristicas particulares.
Concretamente, en FQ la técnica de eleccién suele ser el DA
(Figura 3), gracias a su efectividad en el drenaje bronquial,
su tolerabilidad y su mayor grado de adherencia al poder
ejecutarse de forma auténoma'. Ahora bien, aunque se
ha demostrado mayor tolerabilidad, no se ha conseguido
todavia verificar su efectividad en el transporte mucociliar
ni la mejora en la inhomogeneidad ventilatoria. Por lo tan-
to, se plantea si después de una sesién de DA, técnica de
eleccion para el drenaje de secreciones por los pacientes
con FQ, y técnica incluida dentro de las técnicas espiratorias
lentas y que buscan un efecto de drenaje bronquial mas pe-
riférico, se produzca una variacién en la distribucién de la
ventilacion después de su realizacion.

METODOS

Estudio observacional de corte transversal, realizado en 9
pacientes diagnosticados de Fibrosis Quistica y confimados
mediante estudio genético, en situacion de estabilidad cli-
nica.

El protocolo es el siguiente y se ha realizado en una uUnica
visita:

1. Explicacién del procedimiento donde se le facilita una
hoja informativa al paciente y consentimiento informado.

2. Realizacion de PFR en el dispositivo Ndd Easy One Pro®,
calibrado y validado seguin la ATS/ERS23 (Figura4).

3. Realizacion de maniobra N2MBW en el dispositivo Ndd
Easy One Pro®, calibrado y validado segun la ATS/ERS24,
y se obtiene de la media de dos pruebas con 20 minutos
entre las mediciones.
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Figura 4. Dispositivo para medir LCI EasyOne Pro®.

4. Realizacion de la técnica del DA durante 30 minutos, en
sedestacién pura.

5. Pausa de 5 minutos de descanso tras la sesion.

6. De nuevo realizaciéon de PFR y N2MBW siguiendo las
mismas instrucciones que al inicio.

Se ha realizado una prueba de normalidad mediante test
de Shapiro Wilks, y test por pares se han utilizado para
comparar las variables de medicién pre y post sesién de
DA, para LCl, capacidad residual funcional (FRC), SVC,
FEV,, FVCy FEFs ;5. Los cambios en las medidas pre y post
sesion de DA se expresan como delta (A). La relacion entre
ALCl y los cambios en otras variables de interés han sido
correlacionadas con test de Pearson.

RESULTADOS

En la recogida de datos se han recopilado las espirome-
trias y los indices de aclaramiento pulmonar realizados
durante el afo anterior, y obteniendo su media, asi como
las puntuaciones para radiografia y TAC que correspon-
den a las definidas por Swachmann, Chrispin y Bhalla,
siendo 100 la mejor puntuacién para Swachamann y 0
para Chrispin y Bhalla.

En la tabla 1 se muestran las caracteristicas de esta pobla-
cién de 9 sujetos incluidos en el estudio. Y en la tabla 2 se
muestran las medias de los datos recogidos, con su DE, el
minimo y el méximo.

En las mediciones tomadas después de la sesidon de DA,
tan solo un sujeto mejoré significativamente, es decir, el
LCI disminuyé en 1,8, y otros tres sujetos mejoraron con
disminucién de menos de 1 punto, por tanto, no se ha en-
contrado una mejoria significativa para LCl en la muestra
del estudio, pero si que encontramos una ligera dismi-
nucion significativa de la FRC de 200 ml en el total de la
muestra (p = 0,032) y un incremento en la SVC de 2,55 +
2,06%, con un valor de p = 0,031.

Tampoco encontramos diferencias de mejora significati-
vas en las PFR.
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Tabla 1. Caracteristicas clinicas de los sujelos del estudio.

SUJ SEX EDAD | IMC GENET COL  SHWACH
1 H 17 20,7 dF508/otra SA 96
2 H 18 20,5 dF508/dF508 PA 83
3 M 18 27,1 dF508/G542X PA 90
4 H 28 22 dF508/otra SA 84
5 H 43 23,2 F508/dF508 PA 71
6 M 18 21 dF508/otra SA 95
7 H 18 21,7 | dF508/G542X SA 93
8 M 46 32,7 dF508/otra PA 80
9 H 24 23,3 | dF508/G542X PA 90

CHRISP BHAL FEV:1% FVC % FEF25.75% bI;ELI bFangl
5 12 100 100 93 592 109
14 20 72 86 43 12,53 113
10 14 60 920 25 15,02 90
8 12 80 93 46 9,5 75
20 10 55 73 25 9,3 65
7 14 88 105 58 11,63 84
8 7 94 91 83 11,9 95
12 16 67 89 22 10 53
9 7 80 95 65 7,5 62

Caracteristicas clinicas de los sujetos del estudio: H: hombre, M: mujer, IMC: indice de masa corporal, GENET: genética, COL: colonizacion, SA: stafilococo
aereus, PA.: Pseudomona Aeruginosa, SHWACH: Puntuacién radiolégica Shwachmann, CHRISP: Puntuacion radioldgica Chrispin, BHAL: Puntuacién de
TAC Bhalla, FEV1%: Volumne espirado forzado en el primer segundo expresado en porcentaje, FVC%: Capacidad vital forzada expresada en porcentaje,
FEF25.75%: Flujo espiratorio medio de la maniobra forzada expresado en porcentaje, LCl basal: indice de aclaramiento pulmonar medio de las medidas del
ultimo ano, FRC: Capacidad Residual Funcional medio de las medidas del ultimo afio, expresado en litros.

Tabla 2. Medias y DE(desviaciones estdndar), minimo y mdximo de las caracteristicas clinicas de la muestra.

n=9 Media y DE(o) Minimo Maximo
EDAD 25,56 (£11,36) 17 46
IMC 23,58 (£3,97) 20,5 32,7
FEV/% 77,33% (+15,22) 55 100
FVC% 91,33% (+£9,01) 73 105
FEF5.7:% 51,11% (+25,77) 22 93
SHWACHMAN 86,89 (+8,13) 71 96
CHRISPIN 10,33 (+4,5) 5 20
BHALLA 12,44(+4,18) 7 20
LCl basal 10,36 (+2,75) 5,92 15,02
FRC (L) basal 82,89 (+20,91) 53 113
Tabla 3. Cambios en LCI, FRC, SVC, FEV, FVC, FEF5s.;s.
Antes Después Delta (min/max) Significacion
FRC(L) 2,13+0,44 1,93+0,45 -0,2+(-0,49/0,26) p=0,032
LCI 9,60+1,82 9,85+2,41 0,24+1,31 (-1,81/2,08) p=0,589
SVC % 88,44+13,26 91+12,26 2,55+2,06 (-1/5) p=0,031
FEV:% 72,89+£19,80 70,89+20,60 -2+3,70 (-9/2) p=0,144
FVC % 87,78+13,19 86,44+13,13 -1,33+£3,87 (-9/2) p=0,332
FEF;5.7s% 50,11+28,67 47,67+29,23 -2,44+ 3,77 (-8/3) p=0,088

En la tabla 3 se muestran los valores obtenidos en las medi-
ciones antes y después de la sesién de DA.

No se ha observado relacién entre los cambios del LCI, FRCy
PFR, con las variables clinicas de la poblacién muestra.

DISCUSION

Los resultados obtenidos en este estudio preliminar nos in-
dican una ligera tendencia a la mejoria de la inhomogenei-
dad ventilatoria tras una sesion de DA, que precisa repetirse
y ampliarse, teniendo en cuenta todas las limitaciones que
ya teniamos de base y con las que nos hemos encontrado
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durante la realizacion del estudio.

A pesar del tamafo de la muestra, y comparando nuestros
resultados con los resultados de estudios previos relacio-
nados con el tema, entendemos la complejidad que eng-
loba la inhomogeneidad ventilatoria en el pulmén con
fibrosis quistica y desconocemos los efectos a corto plazo
de una sesién de fisioterapia respiratoria en pacientes con
FQ.

En este primer andlisis de un pequeio numero de suje-
tos con respecto al tamafno muestral, no se ha encontra-
do ningun cambio clinico significativos en la inhomoge-



neidad ventilatoria medido con el LCI mediante técnica de
N2MBW tras una sesioén de DA.

Teniendo en cuenta que no existe ningun estudio que haya
utilizado esta técnica, en pacientes con DA, y que los estu-
dios que hay difieren de la modalidad y el tiempo emplea-
do para la limpieza de las vias aéreas, en ninguno de ellos
encuentran diferencias significativas a corto plazo en la
homogeneidad de la ventilacion. Esto se constata de igual
forma en el estudio de Pfleger??, donde tras una sesion de
fisioterapia con PEP con mdscara de 30 minutos de dura-
cién en pacientes con FQ, no encontraron cambio en el LCI
medio, aunque si en 17 de los 29 sujetos estudiados, y no
llegaba a la unidad que se considera significativo, y en el
resto incluso incrementaba como ocurre también en este
estudio. El aumento paradéjico del LCl después de la sesion
de fisioterapia es un fendmeno reconocido que se atribuye
a la desobstruccioén de las vias respiratorias parcialmente y
de forma desigual, por lo tanto, no contribuyen a la mejora
de lainhomogeneidad ventilatoria®.

En cuanto a las PFR, no se ha encontrado ninguna mejoria
en el FEV,, FVC, ni FEF,s 5, a diferencia del estudio de Pfle-
ger?, donde si la obtuvieron, pero ellos realizaron estas
pruebas 30 y 60 minutos después de la sesion. Por tanto, es
muy importante tener en cuenta los tiempos en la mediciéon
después de la sesién de limpieza bronquial, sea cual sea la
técnica utilizada, porque asi nos lo muestra Lin?® en su estu-
dio con 71 pacientes con FQ exacerbados y estables, donde
tras finalizar la sesién de fisioterapia con técnica PEP, el LCI
empeora, llegando a su punto de empeoramiento maximo
a la hora, pero encontrando ligera mejoria a las 24 horas.
Esto se podria explicar porque al abrir regiones pulmonares
previamente mal ventiladas, la fisioterapia con técnica PEP
puede aumentar o disminuir lainhomogeneidad de la ven-
tilacion, por tanto, el efecto a corto plazo de la fisioterapia,
independientemente de la técnica utilizada en LCl parece
ser impredecible.

La diferencia de la FRC medida en la poblaciéon de este estu-
dio mediante la técnica de N2MBW, pre y post de la sesion
de DA, ha tenido una disminucién media de -0,2+0,23 (DE).
Para confirmar de una manera mas precisa este efecto, seria
recomendable realizar un estudio de volimenes pulmona-
res, preferiblemente mediante pletismografia, para conocer
esta variable medida con gases compresibles dentro de la
caja tordcica y no solo utilizando las propiedades de dilu-
cién de gases inertes medidos en boca. Aun asi se ha rea-
lizado la SVC obteniendo una diferencia estadisticamente
significativa de 2,55+2,06.
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