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1. ABREVIATURAS
FQ: Fibrosis Quistica
CFTR: Cystic fibrosis Transmembrane Conductance Regulator
RR: Rehabilitacion Respiratoria
FC: Frecuencia Cardiaca
SatO2: Saturacion de oxigeno
RENAFQ: Registro Nacional de Fibrosis Quistica
SAP: Sociedad Argentina de Pediatria
ANLIS: Administracion Nacional de Laboratorios e Institutos de Salud “Dr. Carlos Malbran”
SNN: Screening Neonatal
DPN: Diferencia de potencial nasal
MCI: Medicion de la corriente intestinal
CLSI: Clinical and Laboratory Standards Institute
CVRS: Calidad de Vida Relacionada con la Salud
MRC: Medical Scale Research Council
PEF: Flujo Espiratorio Maximo
TAC: Tomografia computada de térax de alta resolucion
MNTB: Micobacteria No Tuberculosis
HEPA: High Efficiency Particulate Air
VEF1: Volumen Espiratorio Forzado en el primer segundo
TM6: El test de marcha de 6 min
LCI: Lung clearance index (indice de aclaramiento pulmonar)
MBW: Multiple Breath Washout
FDA: Food and Drug Administration
AFE: Aceleracion del Flujo Espiratorio

ELTGOL: Espiracion Lenta Total con Glotis Abierta en Decubito Infralateral
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PEP: Mascara de presion espiratoria positiva

IPV: Intrapulmonary Percussive Ventilation (ventilacién a percusién intrapulmonar)
VNI: Ventilacién No Invasiva

DP: Drenaje Postural

Plmax: Presion Inspiratoria Maxima

PEmax: Presion Espiratoria Maxima

PCO2: Presion Parcial de Diéxido de Carbono

VO2 max: Consumo Maximo de Oxigeno

CVF: Capacidad Vital Forzada

VEF1: Velocidad Flujo Espiratoria en el primer segundo

VEF1/CVF: Indice Tiffenau
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2. INTRODUCCION

La Fibrosis Quistica (FQ) es una enfermedad autosdémica recesiva y se produce por una
mutacién del gen que codifica para la proteina reguladora de la conductancia
transmembrana (CFTR); siendo el sistema respiratorio, cardiovascular y musculo
esquelético afectados por esta mutacion. La repercusion multisistémica de la enfermedad,
causa alteracion en el rendimiento fisico, expresado en caidas en el VO2 peak; el que
esta directamente correlacionado con la sobrevida del paciente portador de FQ. En este
contexto la rehabilitacion respiratoria (RR), a través del ejercicio aerdbico, anaerdébico,
entrenamiento muscular respiratorio y general; ha demostrado ser métodos seguros y
efectivos, en la reversion del deterioro funcional causado por la mutacion de la CFTR.'A
la fecha, se han encontrado mas de 2000 variantes, 360 catalogadas como patogénicas.2

La supervivencia de las personas con FQ ha aumentado debido a varios factores: el
conocimiento mas exhaustivo de la fisiopatologia, el diagndstico precoz, el desarrollo de
nuevos farmacos, el tratamiento en centros especializados y el seguimiento por un equipo
interdisciplinario; y la incorporacion en el transcurso de los afos de la recomendacién de
fisioterapia respiratoria al diagnéstico y de por vida. Una de las terapias mas
revolucionarias para el tratamiento de esta patologia con los moduladores del CFTR,
aumentando la necesidad de conocer los mejores marcadores para realizar seguimiento
real y oportuno de la funcion pulmonar.

Durante muchos afios se ha considerado a la FQ como una enfermedad exclusiva de la
edad pediatrica. Sin embargo, a lo largo de las ultimas décadas se ha incrementado
notablemente la supervivencia, pasando de ser una enfermedad mortal propia de nifios, a
convertirse en una enfermedad crénica multisistémica de personas que, en la mayoria de
los casos, alcanzan la edad adulta. Sin embargo existe escasa investigacion cientifica que
proyecte el curso clinico de las deficiencias, limitaciones funcionales y discapacidades de
los pacientes que padecen esta enfermedad en la adultez®.

Por la multiplicidad de 6rganos y sistemas a los que afecta, la FQ es una enfermedad muy
compleja que requiere ser abordada de forma integral en su tratamiento y seguimiento.
Por ello, es necesario que los pacientes sean atendidos en centros de referencia por
unidades muItidiscipIinares.4

Este informe de caso describe la fisiopatologia, la evaluacién, objetivos del paciente,
objetivos kinésicos y la intervencion del fisioterapeuta durante la rehabilitacion respiratoria

de un paciente adulto con FQ con el fin de evaluar los beneficios de la misma en dicha
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poblacion; se trata de un paciente masculino de 29 afios con diagnéstico de FQ a los 2
afios de vida, que carece de intervencion kinésica respiratoria reglada, acompafiada de
una evaluacion funcional respiratoria objetivada. Consulta por presentar deterioro de su
capacidad para realizar algunas de las actividades laborales y de la vida diaria. Como
agravante posee una precaria instruccidn a cerca de técnicas de higiene bronquial
efectiva y el uso de dispositivos de terapia OPEEP con escaso conocimiento del
autocuidado respiratorio (nebulizaciones, actividad fisica, etc). Se realiza controles
periodicos cada 3 meses en un centro especializado, con evaluaciones de un equipo
interdisciplinario; no obstante, este centro se encuentra en otra ciudad, por lo tanto,
carece de seguimiento kinésico semanal.

Se lograron avances progresivos, superando los objetivos kinésicos iniciales y
personales. Se constatd franca mejoria en el ultimo test de 6 minutos respecto de los
anteriores, con un aumento en la distancia caminada conservando sus signos vitales.
Aumento de la saturacién de O2 en reposo y mejoria auscultatoria. Se constata por parte
del paciente, a partir del inicio de la rehabilitacién respiratoria y la terapia con
moduladores, un rendimiento mas eficiente en las actividades de la vida diaria respecto a
fuerza, movilidad general, disminucién del dolor corporal y capacidad respiratoria.
Respecto a la calidad de vida, se observan cambios positivos en el cuestionario S-F36 del

cual se realizaron 3 evaluaciones. °
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3. MARCO TEORICO
3.1 DEFINICION DE FIBROSIS QUISTICA

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad hereditaria autosémica recesiva causada
por una mutacién del gen que codifica la proteina CFTR (cystic fibrosis transmembrane
conductance regulator) ubicado en el brazo largo del cromosoma 7, de las que se han
descrito mas de 2000 mutaciones. La alteracién compromete el sistema respiratorio,
digestivo, endocrino, reproductivo, pero la principal causa de morbimortalidad es la
enfermedad pulmonar. Hay evidencias de que el dafio se inicia precozmente en pacientes
asintomaticos, avalado por pruebas de funcion pulmonar, imagenes tomograficas vy
lavado broncoalveolar, por lo que la evaluacion precoz y seguimiento son muy
importantes. El diagndstico precoz a través del screening neonatal (SNN) mejora la
sobrevida de los pacientes y permite el seguimiento y rapida intervencion. Actualmente, el
diagndstico se realiza, con mayor frecuencia, en recién nacidos asintomaticos detectados
mediante la estrategia de pesquisa neonatal y en etapas pediatrica y del adulto ante la
expresion clinica de sintomas y signos, sobre todo, con presentaciones de fenotipos mas
leves. No obstante, todavia existe un grupo de pacientes en los que el diagndstico se
realiza en forma tardia, a pesar de haber tenido algun contacto con el equipo de salud.®

Con los avances en la investigacion cientifica, el diagndstico y el tratamiento se
instituyeron antes, lo que resulté en un aumento significativo en la supervivencia de las
personas que viven con FQ. Esta enfermedad ya no se considera potencialmente mortal
en la infancia, y actualmente la esperanza de vida se estima en 40 afos. Los
moduladores del CFTR han cambiado el prondstico de sobrevida y calidad de vida,
aumentando la necesidad de conocer los mejores marcadores para realizar seguimiento

real y oportuno de la funcién pulmonar.7

3.2 INCIDENCIA

En nuestro pais, segun el Registro Nacional de Fibrosis Quistica (RENAFQ-Sociedad
Argentina de Pediatria —SAP—/Administracién Nacional de Laboratorios e Institutos de
Salud “Dr. Carlos Malbran” —ANLIS—) de notificacion voluntaria por parte de profesionales
que asisten a pacientes pediatricos y adultos, hasta 2018, se encontraban notificados
1159 casos, confirmados, en su mayoria, por prueba del sudor (el 88 %) y por analisis

genético (el 82 %). Se registro la mutacion F508 en el 79 % de los casos; en 331
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pacientes, como expresién homocigota y, en menor frecuencia, con otras mutaciones,
como G542X, R334W, N1303K y G85E.2 En la Provincia de Buenos Aires afecta a 1 de
cada 7039 nacidos vivos, siendo la mutacién mas frecuente la homocigota DF508.°

El analisis sobre la edad de diagndstico evidencié que, en el 63 % de los casos
registrados, se realizé antes del afio de vida, ya fuera motivado por una pesquisa neonatal
positiva o por la presencia de sintomas. Cabe destacar que un gran porcentaje de los
casos totales notificados fueron diagnosticados previamente a la diseminacién de la
estrategia de pesquisa neonatal. Por ello, solo 382 casos incorporados al registro
refiieron el antecedente de pesquisa neonatal positiva (el 32,9 %). Los pacientes
ingresados en los ultimos afos, en su mayoria, fueron sospechados a partir de la
pesquisa neonatal (el 62 %). En la distribucion por sexo, se informd, en el 47,8 %, el
femenino. La notificacion de edad de diagndstico por encima de los 18 afos es del 4 %
con mayor adhesion al registro de los centros de adultos en el ultimo afio. Seguramente,
esta cifra represente un sub-registro. Es asi que un numero importante de personas con
FQ pueden o no estar registradas, y se debera considerar en la interpretacion de estos

datos, como asi también la condicién de salud de los pacientes en seguimiento anual. '

3.3 ASPECTO SOCIAL

La longevidad ha traido nuevas responsabilidades a las personas que viven con FQ.
Estos estan relacionados con la vida profesional, la relacion matrimonial, los hijos y la
responsabilidad del propio cuidado. La fibrosis quistica requiere una intensa rutina de
cuidados diarios que, sumado a sus signos y sintomas, impacta directamente en el
cotidiano de las personas afectadas, especialmente en su calidad de vida, convirtiéndose
en una condicidbn cronica compleja que genera impactos bioldgicos, psicologicos vy
sociales, a pesar de los avances logrados. Los estudios que abordan la calidad de vida
relacionada con la salud (CVRS) de personas adultas que viven con FQ han demostrado
que el tiempo necesario para el tratamiento diario es uno de los factores que hace que
estas personas perciban un empeoramiento de su CVRS. La experiencia de vivir con FQ
en la edad adulta incluye el impacto biopsicosocial de la enfermedad en el cotidiano de
este grupo, y el prejuicio que lleva a la verglienza, se sienten incomodos en los lugares
publicos, porque la tos intensa atrae la mirada de las personas. Este comportamiento les
hace creer que, debido a que las personas no son conscientes de la FQ, muestran lastima

y miedo, porque asocian la FQ con enfermedades contagiosas. La literatura demuestra
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que la FQ conlleva un estigma social, considerando la fragilidad impuesta por el cotidiano
de los tratamientos biopsicosociales y las limitaciones. Ante las limitaciones que impone la
enfermedad, las personas utilizan estrategias que ayudan a sobrellevar las dificultades
experimentadas.

El dia a dia de las personas con FQ transcurre en el contexto cultural e intersubjetivo, por
lo que interpretan sus vivencias desde perspectivas individuales que son moldeadas por
un sentido social, dada su interaccion con su entorno. Al reflexionar sobre el futuro, se
refieren a sentimientos como el miedo, la incertidumbre y el deseo de realizar proyectos
de vida.

Los pacientes refieren a veces la imposibilidad para realizar las actividades de la vida
diaria debido a la fatiga y la falta de energia. La fatiga para algunos representa la
incapacidad para realizar actividades, y para otros, una combinaciéon de actividad
reducida, falta de energia, cansancio, debilidad y mal humor. Este es un sintoma que
acompanfa a los pacientes con FQ durante toda su vida. Por lo tanto, es importante dar
voz a los adultos que viven con FQ y producir evidencias que busquen una atencién

individualizada y calificada, enfocada en las necesidades reales de esta poblacién.11

3.4 ASPECTOS FISIOPATOLOGICOS

El funcionamiento de la proteina llamada Regulador de Conductancia Transmembrana
de la Fibrosis Quistica (CFTR) estda comprometido. EI compromiso de las glandulas
exocrinas puede provocar desnutricion, tos e infeccién bacteriana en el tracto respiratorio.
Desde el punto de vista fisiopatolégico, las principales consecuencias sistémicas de la
enfermedad son la alteracién en el transporte mucociliar, disfuncion pancreatica exocrina
y atrofia muscular intrinseca; lo que desemboca en la disminucién del rendimiento fisico y
deterioro de la calidad de vida. El ejercicio fisico ha pasado a formar parte importante en
el manejo integral de estos pacientes, debido a los beneficios sobre el control de la
enfermedad, calidad de vida, pronéstico y mortalidad."?

Los signos respiratorios mas comunes de la mucoviscidosis son: tos cronica
persistente y produccién excesiva de secreciones. Los cuales se pueden percibir a través
de la auscultacién principalmente sonidos pulmonares llamados sibilancias, roncus vy
rales subcrepitantes. Es una patologia que, a pesar de afectar muchos 6rganos, las vias
respiratorias se consideran las mas dafinas, siendo las responsables del mayor numero

de muertes. Segun Mauch, Kmit y Marson (2016) y Silva y Lima (2018) los cambios
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generados en el sistema respiratorio por la fisiopatologia de la fibrosis quistica son:
modificaciones del transporte idnico que conducen a un aumento de la viscosidad de las
secreciones haciéndolas mas espesas y conduce a un proceso inflamatorio crénico. La
inflamacién puede conducir a diversos compromisos, en los casos mMAas graves
insuficiencia respiratoria y muerte. Las alteraciones, si no son tratadas, pueden derivar en
neumotoérax, hemoptisis, neumonia, atelectasias, bronquiectasias, bronquitis, cor
pulmonale e insuficiencia respiratoria.13

Ademas del deterioro de la funcién pulmonar, se ha demostrado que los pacientes con FQ
tienen valores reducidos del flujo maximo de tos (PCF), alta prevalencia de enfermedades
musculoesqueléticas y cambios posturales, que se han relacionado con la gravedad de la
afectacion pulmonar. Es importante incorporar su uso a la practica clinica para la
evaluacion y seguimiento longitudinal de estos pacientes en cuanto a cambios posturales
y expansién toracica. , asi como se recomienda la espirometria anual para monitorear la

funcién pulmonar, segun las guias.
3.4.1 Respuesta hemodinamica

La presencia de hipertrofia muscular lisa de la arteria pulmonar, fibrosis y engrosamiento
de la pared de venas pulmonares y desaparicién de las ramas pequenas de la arteria
pulmonar a medida que la enfermedad progresa. Esto trae como consecuencia, en mayor
0 menor medida, la presencia de hipertension pulmonar (HTP) manifestandose
principalmente en estadios severos de la enfermedad y la subsecuente insuficiencia
ventricular sistdlica y diastdlica derecha lo que conlleva al cor pulmonale. Estas
alteraciones hemodinamicas en su conjunto traen como consecuencia una disminucion de
la capacidad de aumentar el gasto cardiaco para suplir las demandas metabdlicas durante

el ejercicio, manifestado en la presencia de menor fraccion de eyeccion tanto en VD y VI.
3.4.2 Funcién muscular esquelética

Estudios recientes han demostrado que la proteina CFTR esta funcionalmente expresada
en el musculo esquelético, con una débil expresion en el sarcolema y fuerte expresion en
el reticulo sarcoplasmico (RS). Donde su desregulacion altera el gradiente electroquimico
a través de la membrana reticular contribuyendo a debilidad muscular esquelética e
intolerancia al ejercicio observada en estos pacientes. La movilizacion de Ca+2 se
encuentra desregulada en células musculares con CFTR deficiente, lo que se manifiesta

en un metabolismo muscular alterado durante la relajacion post contraccion. Wells y cols,
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establecieron que los pacientes con CF poseen una bioenergética muscular anormal tanto
en reposo como en ejercicio, caracterizado por menor ATP intramuscular y una menor
relacién ATP/Fosfocreatina (PCr) en reposo, ademas de un menor nivel de acidosis
muscular asociado a menores tasas de recuperacion de PCr al final del ejercicio;
sugiriendo la existencia de un metabolismo aerdbico alterado en pacientes con FQ. La
ausencia de esta proteina en miotibulos de diafragma y extremidades se asocia a un
fenotipo hiperinflamatorio con sobreexpresion de IL8, NF-kB, MIP-1a y RANTES, en
presencia de citoquinas pro-inflamatorias (TNF-a, IL-1a IFN-y) e infeccion bacteriana con
pseudomona. Entonces, las fibras musculares con CFTR defectuoso exhiben una
exagerada sobreregulacion de citoquinas y factores inducidores de caquexia durante la

infeccién pulmonar, asociandose a un mayor deterioro de la funcién diafragmatica.

3.4.3 Mecanica respiratoria

La mecanica respiratoria en ejercicio sufre modificaciones que contribuyen a la eficacia de
los musculos respiratorios durante su contraccion. En pacientes con limitacion crénica del
flujo aéreo, y debido a las mayores constantes de tiempo de su sistema respiratorio, se
produce aumento del VPFE lo que condiciona la presencia de hiperinsuflacién dinamica
constituyendo un factor limitante para la ejecucion de ejercicio. En pacientes con FQ, se
ha descrito que dicha limitacion es dependiente de la severidad de la patologia,
produciéndose aumentos significativos del VPFE conforme aumenta la intensidad del
ejercicio, principalmente en estadios moderados y severos de la enfermedad. La
hiperinflacién estatica compromete de manera discreta la capacidad ventilatoria y
tolerancia al ejercicio, al ser un predictor de Wpeak y VO2 peak.

Todos estos resultados demuestran que la limitacion ventilatoria del paciente FQ ejerce su
influencia sobre la tolerancia al ejercicio mas que en la funcién muscular respiratoria,
debido a que la presencia de hiperinflacion dinamica compromete la performance en
ejercicio sin alterar la fuerza contractil del grupo muscular inspiratorio y/o espiratorio

durante la ejecucion del ejercicio.

3.4.4 Rendimiento fisico
Se ha demostrado que la capacidad maxima de trabajo en relacién a la masa magra (VO2
max/FFM y Wmax/FFM) y fuerza muscular se encuentra significativamente reducida en
pacientes con FQ comparado con sujetos sanos, ademas estos pacientes presentan un

mayor costo de oxigeno durante el esfuerzo al presentar una mayor ventilacion minuto
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durante ejercicio submaximo y una alta correlacion entre VO2 y carga de trabajo. En
relacion a la funcién muscular respiratoria, se ha observado que pacientes con FQ poseen
valores de presion inspiratoria (PiMax) y espiratoria (PeMax) bajo lo esperado para la
edad, teniendo como principal consecuencia el aumento de la disnea y el CO2 antes,

durante y después del ejercicio. (Figura 1) 14

FIBROSIS QUISTICA

Limitacién ventilatoria Compromiso hemodindmico Divbnidn i

A 4

REPERCUSION FUNCIONAL

REHABILITACION RESPIRATORIA

Figura 1: Esquema del compromiso funcional causado por la fibrosis quistica15

3.5 ASPECTO NUTRICIONAL

Existe evidencia de la asociacion entre calidad de vida, capacidad funcional, estado
nutricional y estado clinico de personas con FQ. De manera que las lineas de tratamiento
existentes se enfocan en mejorar la calidad de vida de los pacientes. Actualmente se
estan desarrollando nuevas terapias dirigidas a corregir el defecto genético de la proteina
CFTR, con potenciales implicancias en el estado nutricional y funcion respiratoria.

El compromiso pancreatico, presente en el 85% de los pacientes, la malabsorcion, la
inflamacién crénica de bajo grado, el aumento del gasto energético por el trabajo
respiratorio y el desarrollo de diabetes relacionada con FQ (DRFQ) predisponen a la
desnutricién, siendo el seguimiento nutricional imprescindible. Por lo explicado
anteriormente, es fundamental para el prondstico de estos pacientes mantener un
adecuado estado nutricional, ya que se ha demostrado una relacién directa entre éste y la
funcién pulmonar, siendo imprescindible el rol del licenciado en Nutricidon en el abordaje
de la FQ.
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Se relaciond la masa muscular y adiposa disminuida, bajo peso, el diagnodstico de DRFQ y
funcion pulmonar disminuida, asociaciones significativas entre fuerza de prensién de
mano, masa magra y funcion pulmonar en adultos con FQ. La composicion corporal
adquiere importancia para predecir los resultados de salud de los pacientes con FQ.
Existe evidencia que el estado nutricional puede mejorar con la utilizacién de moduladores
de CFTR. Se necesitan mas estudios para comprender el impacto clinico a largo plazo de
estas drogas en el estado nutricional, incluyendo la composicion corporal y la ingesta
dietética. Se ha descripto una correlacion estrecha entre el estado nutricional y la funcién
pulmonar, determinantes del prondstico de la enfermedad. Un efecto potencial de la
pérdida de peso en pacientes con una masa magra ya reducida, es que el musculo
esquelético, incluido el musculo inspiratorio, puede perderse en el estado catabdlico
asociado con la infeccion pulmonar crénica.

La infeccién junto a la inflamacién y la anorexia promovida por los mediadores
inflamatorios condicionan un balance energético negativo causante de la malnutricion. A
su vez, la disminucién de la masa magra y de la respuesta inmune que acompafan a la
desnutricién ejercen un efecto negativo sobre la funciéon pulmonar. Por otro lado, los
pacientes con FQ pueden tener un mayor riesgo de sarcopenia y osteopenia. La medicion
de la composicién corporal podria mejorar la evaluacién del estado nutricional y reducir el
riesgo de complicaciones respiratorias y metabdlicas. Por todo ello es evidente que la
monitorizacién del estado nutricional permite la actuacion precoz y efectiva. La
desnutriciéon continia siendo un problema que afecta a un importante numero de
pacientes en este medio. Por lo tanto, es necesario un protocolo de evaluacion nutricional
exhaustivo como parte integral del seguimiento, el cual resulta de gran importancia para la
toma de decisiones del tratamiento, mejorar la capacidad funcional, la calidad de vida y
reducir la morbimortalidad asociada a la malnutriciéon en estos pacientes .El IMC por si
solo no permite detectar el agotamiento de la masa muscular y no es un marcador fiable
del estado nutricional en una enfermedad compleja como la FQ, caracterizada por una
inflamacién crénica, alteraciones metabdlicas y un alto riesgo de pérdida de masa

muscular. 1
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Olveira Fuster G et al. Soporte nutricional en adultos con fibrosis quistica

T Mecesidades t Pérdidas
i Defecto celular? Mala absorcidm: latrogénica, psicdgena
pancradtica, intestinal, biliar gastrointestinal (RGE)

\ Daficit de enargla f—/ T

L Anorexia
Pérdida da peso Vémitos

* I

Alteracidn da Alteracidn del Disfuncian Infeccidn
milsculos parénguima inmunitaria pulmonar
respiratorios pulmanar

H Deterioro de la funcidén pulmonar | /

Fig. I. Patogenia de la desnutricion en la fibrosis guistica. RGE: reflujo gastroesofdgico. Modificada de Pencharz et alis.

| Ingesta

3.6 TRATAMIENTO MEDICO

3.6.1 Moduladores (cystic fibrosis transmembrane conductance regulator)

Los moduladores cystic fibrosis transmembrane conductance regulator (CFTR)
representan el presente y el futuro del manejo farmacolégico para los pacientes con
fibrosis quistica. Actualmente, estan aprobados por la Food and Drug Administration
(FDA) tres moduladores: ivacaftor, lumacaftor + ivacaftor y tezacaftor + ivacaftor, y hay
otros 11 en diferentes fases de estudio. La terapia con moduladores CFTR es una
realidad en desarrollo que apunta al maximo objetivo de la medicina personalizada y que
promete mejorar la calidad de vida de pacientes con fibrosis quistica."

Desde hace 10 anos, ha cambiado significativamente la terapéutica de FQ, con el
surgimiento de moduladores CFTR, basados en la funcion de la proteina alterada segun
los 6 tipos de mutaciones descritos, que se consideran el ideal de la medicina
personalizada, segun la cual la utilizacion del farmaco depende de la genotipificacion del
defecto. Las mutaciones se agrupan funcionalmente en 6 clases:

Clase 1: Sintesis proteica truncada o ausente por un codén de terminacién prematura (e;j.:
G542X).

Clase 2: Alteracién del procesamiento, con proteinas mal plegadas, maduracion
defectuosa, degradacién prematura y con escasa llegada a la superficie celular (ej.:
F508del).
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Clase 3: Alteracion de la regulacion de la proteina inserta en la membrana apical, pero no

activada por el AMPc y con tiempo de apertura reducido (ej.: G551D).
Clase 4: Alteracion de la conductividad y transporte ionico a través del canal (ej.: R334W).
Clase 5: Expresion reducida de CFTR normal en la membrana (ej.: R117H).

Clase 6: Endocitosis acelerada del CFTR desde la membrana (ej.: 1811+ 1.6 Kb A>G).

Si bien se las clasifica en un grupo funcional, muchas comparten caracteristicas de mas
de una clase. Por ejemplo, F508del, la mas frecuente en esta enfermedad, que resulta en
minima expresion del canal en la membrana (clase 2), cuando llega a la membrana,
exhibe en su funcionamiento defecto de apertura (clase 3) y una recaptacién aumentada
(clase 6). Las terapias moduladoras del CFTR han sido desarrolladas para tratar la FQ en
su defecto basico: el mal funcionamiento del canal. Aunque hay que remarcar que
ninguna de estas terapias son lo suficientemente efectivas como para usarlas como
tratamientos Unicos. Las terapias sintomaticas convencionales (antibidticos, mucoliticos,
kinesioterapia, soporte nutricional, entre otras), que permiten a gran cantidad de pacientes
llegar a la vida adulta, son de gran importancia y deben continuarse. Existen dos tipos: las
potenciadoras y las correctoras. Las potenciadoras mejoran la apertura del canal de
CFTR para incrementar el transporte del cloro cuando la proteina esta inserta en la
membrana apical. Las correctoras actuan mejorando el trafico intracelular de la proteina

desde el reticulo endoplasmico hacia la membrana celular.®

3.6.2 Control de infecciones

En relacion con el control de infeccidon, se actualizaron algunas recomendaciones. Se

recuerda la importancia de lo siguiente:

* Lavado de manos o higiene con solucién a base de alcohol y el uso de guantes y

camisolin.
* Los pacientes deben usar barbijos quirdrgicos en el hospital.

* En caso de encontrarse dos pacientes, deben estar separados por una distancia de 2

metros.

» El paciente ambulatorio debe ingresar al consultorio inmediatamente después de su

llegada al hospital y debe ser el equipo médico que ingrese a ese consultorio para asistirlo
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a puerta cerrada. Luego de la visita, debe ventilarse y realizar la higiene de las
superficies.

 Las pruebas de funcion pulmonar deben realizarse en el consultorio al inicio de la visita,

con el uso de filtros antibacterianos.

* Los pacientes con FQ hospitalizados no deben compartir una habitacion con otro

paciente con la misma enfermedad.

3.6.3 Otros tratamientos para el compromiso pulmonar en fibrosis quistica

* Hidratantes de la secrecion bronquial: Solucion hiperténica

El trastorno del CFTR que se produce en FQ determina que el epitelio respiratorio no se
pueda hidratar en forma normal. Rehidratar como parte del tratamiento puede reducir o
prevenir la injuria pulmonar. Esta es una alternativa barata y segura que se debe utilizar
desde el diagnéstico tanto en fase aguda como croénica. La solucién de uso habitual es al
7%, la que se prepara con 2/3 de solucion de NaCl al 10% diluida con 1/3 de agua
destilada. De la solucion resultante, nebulizar 4 ml 2 veces al dia. Se puede usar sola o
alternada con DNasa (desoxiribonucleasa). Tiene un efecto complementario de fluidificar

secreciones.
* Mucoliticos:

Alfa-Dornasa: Alfa Dornasa es una desoxiribonucleasa recombinante humana que
hidroliza el DNA extracelular en pacientes con FQ y reduce la viscoelasticidad del esputo.
Los ensayos clinicos han mostrado mejoria del VEF1 y disminucién del numero de

exacerbaciones con respecto a placebo.

- Indicaciones

Uso crénico en paciente con compromiso pulmonar moderado a severo a cualquier edad.
Aunque no hay consenso, en exacerbacién grave, los pacientes pueden beneficiarse con
su indicacién 2 veces al dia. La dosis es de 2,5 mg (2,5 ml) sin diluir, en nebulizador PARI
LC Jet Plus®, Pari Baby durable side stream® o nebulizador de malla (e flow®) con
compresor, hasta que se consuma todo, una vez al dia. Los efectos adversos mas
frecuentes son las alteraciones de la voz, faringitis, edema facial y malestar gastrico, son
transitorios y no constituyen indicacion de suspension de la droga. Otros mucoliticos

(orales o inhalatorios) no tienen indicacion en FQ."®
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* Broncodilatadores:

Agonistas Beta 2 adrenérgicos de accion corta. Deben usarse en aerosol presurizado con
aerocamara antes de kinesioterapia, tratamientos nebulizados y ejercicio, como también a
libre demanda en aquellos pacientes que presentan clinicamente sibilancias y que
demuestran respuesta broncodilatadora significativa. Agonistas Beta 2 adrenérgicos de
accioén prolongada: En mayores de 2 afios con hiperreactividad en la que se demuestre
beneficio clinico y/o funcional, utilizar en aerosol presurizado con aerocamara, asociado

siempre a corticoide inhalado.
* Corticoides

- Corticoides sistémicos: Prednisona

Tiene indicacion en obstruccion aguda severa de la via aérea su indicacion es cura corta
de 5 a 7 dias, en dosis de 1 a 2 mg/kg/dia con tope de 40 mg/dia, en dosis Unica matinal.
En caso de bronco espasmo severo intratable: 2 mg/kg/dia con tope de 40 mg/dia.
Reducir lo mas pronto posible dependiendo de la respuesta y continuar con dosis cada 48
h. Como alternativa se pueden usar bolos de metilprednisolona. Se debe estar atento a
los efectos colaterales, en especial a la diabetes, retraso del crecimiento, hipertension

arterial, cataratas y osteoporosis.

- Corticoides inhalatorios:

Su uso es un factor de riesgo para la adquisicion de aspergillus y de resistencia antibiética
en bacterias habituales. No hay beneficio con el uso prolongado en nifios asintomaticos.
En teoria podria ser beneficioso para la inflamaciéon bronquial; sin embargo esto no esta
demostrado. Esta indicado en pacientes con hiperreactividad bronquial moderada vy

severa.

o Antiinflamatorios

Azitromicina: Es un antibiético del grupo de los macrélidos con efecto antiinflamatorio
demostrado. Reduce el dafio pulmonar progresivo en pacientes que tengan o hayan
tenido infeccion por P. aeruginosa. También se ha visto efecto en preescolares sin
infeccidn por P. aeruginosa. El inicio de accién es lento (1-2 meses) y debe usarse por lo

menos durante 6 meses. Usar una vez al dia, tres veces por semana, en las siguientes
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dosis segun el peso corporal. < 25 kg: 10 mg/kg/dia. 25-40 kg: 250 mg/dia. 40 kg: 500
mg/dia.

Ibuprofeno: Dosis altas de ibuprofeno han demostrado ser utiles, sin embargo el nivel
terapéutico esta muy cercano al nivel toxico, por lo que se debe monitorizar con niveles

plasmaticos.

3.6.4 Secuencia de administracion de terapia inhalatoria

En los pacientes que usan mas de un farmaco por via inhalatoria la administracion debe

ser cada 12 h y en el siguiente orden:

1) Agonista Beta 2 adrenérgico de accion corta.
2) DNasa o solucién hiperténica, 7%.
3) Kinesioterapia respiratoria.

4) Antibiético nebulizado o polvo.

e Uso del nebulizador

La aerosol terapia es la administracién de medicamentos por via inhalatoria hacia la via
aérea a través de pequefias particulas solida o liquidas en suspensién en un gas
(aerosol), produciendo un rapido efecto. La ventaja de administrar medicamentos en
aerosol, es la baja dosis necesaria para producir un efecto con una rapida respuesta y

escaso efecto secundario.
Nebulizador:

- Es de uso personal y se debe cambiar cada 6 meses. La duracién de la nebulizacion
no debe ser superior a 15 min. Si la nebulizacion se prolonga llevar al centro de
control para su revisidon. El nebulizador se debe acoplar (ajustar) bien a la cara o
boca del paciente, para evitar fuga.

- Se debe utilizar un nebulizador por cada farmaco, uno para tobramicina y otro para
la Dnasa, debido a que la mezcla entre estos farmacos produce una inactivacion de
ellos.

- Lavar el nebulizador a diario con agua y jabon neutro, enjuagar bien con agua
hervida o esterilizada y dejar secar sobre toalla de papel absorbente. Realizar una

desinfeccion cada 3 dias, de bajo nivel (Ver manual del equipo).
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- Limpiar la pieza del nebulizador con alcohol. Se puede utilizar nebulizador de malla

(e flow).

Se deben consultar las indicaciones de su utilizacion en el prospecto del nebulizador.

3.7 EVALUACION

3.5.1 Métodos de evaluacion para pacientes con fibrosis quistica

Auscultacion pulmonar La auscultacion pulmonar es un método simple y de bajo costo de
evaluacion fisica del térax, que tiene como objetivo identificar y evaluar los sonidos
pulmonares a través del estetoscopio, que pueden ser normales o patologicos. Los ruidos
pulmonares considerados normales son los ruidos fisiolégicos atribuidos al soplo
vesicular, mientras que los patolégicos también conocidos como ruidos adventicios son
los estertores, ronquidos, crepitantes y sibilancias. Debe realizarse en un lugar silencioso
y tranquilo, con el térax desnudo, el paciente en posicidén ortostatica, erguido, el terapeuta
comienza escuchando la parte de adelante, luego escucha la parte de atras, se debe
instruir al paciente respirar profundamente por la boca, logrando asi tener una mejor
identificacion de los sonidos presentes. Se debe hacer una buena interpretacion con

respecto al tipo, la ubicacion y la intensidad de los sonidos respiratorios presentes.20

e Medical Scale Research Council (MRC)

La MRC se utiliza para medir el grado de dificultad respiratoria durante las actividades
diarias, donde se le entrega una tabla al paciente donde tendra que calificar el grado de
disnea del 1 al 5 (Tabla 1).2"

GRADO DE DISNEA MRC MODIFICADA

1 Sensacién de ahogo en reposo o minimo esfuerzo

2 Puede caminar solo hasta una cuadra en plano

3 Puede caminar cualquier distancia en plano, pero a ritmo menos que las personas

normales

4 Solo se cansa al subir escaleras o pendientes

5 No presenta limitaciones al esfuerzo

Tabla 1: GRADO DE DISNEA MRC MODIFICADA®*
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e [Escala de BORG modificada

Es la medicion de la fatiga y el esfuerzo durante el ejercicio. Se utiliza en el test de

marche de 6 minutos en paciente con enfermedad respiratoria cronica (Tabla 2)

CUADRD VILESCALA DE DISMEA DE
BORG
O ['sin Disnea
0.5 Mury, muny leve, Apanas se nota
1 | Muy leve
2 Lewve
3 | Moderada
4 Algo severa
=1
. | Severa
8 | Muy severa
9
10 MLy, Uy severa (maximo)

Tabla 2: Escala de la disnea de BORG z

e Flujo Espiratorio Maximo (PEF)

Para realizar la prueba de PEF, el paciente debe permanecer sentado en una silla sin
brazos, e instruido para mantener la boca completamente pegada a la boquilla, para evitar
fugas de aire durante la prueba. El terapeuta debe guiar al paciente para que realice una
inspiraciéon maxima, seguida de una tos voluntaria (espiracion rapida, corta y explosiva),
realizando un minimo de tres repeticiones. Si hubo una diferencia entre los primeros tres
intentos superiores al 10% o 20 I/min, permita que la prueba se realice hasta en 10
intentos, utilizando el valor mas alto como resultado. El principal objetivo de esta prueba
es evaluar el flujo espiratorio maximo, pudiendo asi cuantificar el grado de obstruccién de

. 24
la via aérea.

Evaluacién respiratoria con imagenes

e Radiografia de torax:
Se debe realizar en proyeccion anteroposterior y lateral, al diagndstico y luego segun la

situacion clinica.

e Tomografia computada de térax de alta resolucion (TAC) con contraste:
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La tomografia computarizada de alta resolucion (TCAR) es la técnica de imagen
radioldgica que mejor refleja los cambios estructurales que ocurren en el pulmén en las
enfermedades intersticiales. Puede mostrar alteraciones precoces que incluso aparecen
antes de los cambios espirométricos, por lo que son de importancia prondstica y para la
evaluaciéon del grado de avance del dafo pulmonar. Se debe solicitar dependiendo del
criterio clinico cada 2 a 4 afios. Ningun estudio ha demostrado que el TAC frecuente
mejore el prondstico. El hallazgo de bronquios dilatados puede reflejar atrapamiento aéreo
y taponamiento mucoso y no dafio estructural; puede ser transitorio y no necesariamente
catalogado como bronquiectasia (dafio irreversible).25

La extensién de la enfermedad quistica valorada mediante TCAR tiene buena correlacion
con la afectacion en el intercambio gaseoso y con la gravedad de la obstrucciéon de la via
respiratoria. Aunque la TCAR desempefie un papel central en la valoracion de la
enfermedad intersticial pulmonar, siempre han de tenerse en cuenta aspectos clinicos,
funcionales y analiticos para establecer el diagnéstico final. Desde el punto de vista
radioldgico el quiste puede definirse como un espacio que contiene aire, de bordes bien

definidos y pared fina (menor de 3 mm), de tamafio variable.?®

Evaluacién funcional respiratoria

e Espirometria y curva flujo-volumen:

Las pruebas de funcién pulmonar se correlacionan con el grado de avance de la
enfermedad (Tabla 3 y 4). El volumen espiratorio forzado en el primer segundo (VEF1)
permite anticipar y evaluar exacerbaciones agudas y la respuesta al tratamiento, siendo
ademas el principal pardmetro de seguimiento, orientando el pronéstico. La espirometria
basal y con respuesta a broncodilatador debe realizarse en cada visita y en cada una de

las exacerbaciones respiratorias.
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Cmadro 2. Desoripcion de los pardmebres sspincmétrions por sexo.

Parim=tre Poblacion sstudiada

Hom bres Hujeres

n= 251 n= 2§27
W t=st] W test]

P Media DE Min Max P Media DE Min Max P
CVF L) 474 0.7 2.8 6. 4L 0,281 241 0,& 1.87 B72
WEF1 L 3,0 0.8 2,28 [ 0,247 2,79 o5 1,23 4,51
VEFI/CVE %] oAz 8.1 61,22 89,29 0,005 o150 B.1 E2.76 BT AR
FEF26%-T5% (L's| 4,00 .2 1.23 a8z 0,001 205 0,8 1,83 B.57
CVE: cepecidad wital forzada; VEFT: volumen aspirsteiz tarzada 2n =l primer segundo; FEF2E%-TE%: flujo @spiratorio forzade sstre 25% ¢ 76% de la
capacidad vital ferzada; VEF1/CVE: proparcicn del volumen espiretedio forzado en un segusds == relecios con la capecidad vitad forzada: (L) velurses
en litros; (La): fitras per segundo; DE:- desviagion estindar; Min: walor minime hellado ea la poblecian; Mec valor misime hallade en fa poblacicén

W tast: Proeba de Wiloaxon

Tabla 3: Descripcion de parametros espirométricos por sexo.27

Alteracion VEF1/CVF CVF VEF1
espirométrica
Tipo restrictiva Normal o aumentada Disminuida Disminuido
Obstructiva Disminuida Normal Disminuido
Obstructiva con CVF | Disminuida Disminuida Disminuido
disminuida

28

Tabla 4: Caracteristicas de las principales alteraciones espirométricas.

e Testde marcha de 6 min:

El test de marcha de 6 min (TM6), es considerado la prueba sub maxima ideal para
evaluar capacidad funcional. Es facil de realizar, de bajo costo y alta correlaciéon con la
vida cotidiana. Es un test reproducible y bien tolerado. Se recomienda para el
seguimiento, la evaluacion pre, intra y post tratamiento en rehabilitacién pulmonar. Se
realiza una caminara 6 minutos en una pista de 30 metros en llano, con control de signos
vitales (satO2, FC y escala de BORG).

e Saturacion arterial de oxigeno:

Se debe realizar en cada control ambulatorio. La disminucion de los valores puede indicar
una exacerbacién aguda o, en los casos mas graves, la instalacion de una insuficiencia
respiratoria cronica oxigeno-dependiente en cuyo caso se debe realizar saturacion

nocturna continua (al menos 8 h) y evaluar la necesidad de oxigeno ambulatorio (Tabla

5.2
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SATURACION ARTERIAL DE 02

Normal > 90

Compromiso Leve 89-70

Compromiso Moderado 69-40

Compromiso Grave < 40

Tabla 5. Valores de saturacion arterial de O2 normal, compromiso leve, moderado y grave.30

e Cuestionario S-F36 (ANEXO 1):

El cuestionario de salud SF-36 es una escala genérica que proporciona un perfil del
estado de salud y es aplicable tanto a los pacientes como a la poblacién general, por sus
buenas propiedades psicométricas. Los 36 items del instrumento cubren las siguientes
escalas: Funcién fisica, Rol fisico, Dolor corporal, Salud general, Vitalidad, Funcion social,
Rol emocional y Salud mental. Adicionalmente, el SF-36 incluye un item de transicion que
pregunta sobre el cambio en el estado de salud general respecto al afo anterior.®!
Los items y las escalas del SF-36 estan puntuadas de forma que a mayor puntuacién mejor
es el estado de salud. Por ejemplo, las escalas de funcién son puntuadas de forma que una
puntuacion alta indica una mejor funcién; y la escala Dolor es puntuada de forma que una
puntuacién alta indica estar libre de dolor. Después de la introduccion de los datos, los items

y las escalas se puntuan en tres pasos:

(1)  recodificacién de los items, para los 10 items que requieran recodificacion.

(2) calculo de la puntuacion de las escalas sumando los items en la misma escala
(puntuacion cruda de la escala), y

(8) transformacion de las puntuaciones crudas de las escalas a una escala de 0-100

(puntuaciones transformadas de la escala).

Introduccion de datos

Las respuestas de los items del SF-36 deberan ser introducidas tal y como se codifican
en el cuestionario. El siguiente paso, una vez completada la introduccion de los datos es
la recodificacion de las opciones de respuesta. La recodificacion de los items es el proceso
de derivacion de los valores de los items que seran utlizados para calcular las

puntuaciones de la escala. Este proceso incluye varios pasos: (1) cambiar los valores fuera
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de recorrido a ausentes, (2) recodificar los valores para 10 de los items, y (3) sustituir las

estimaciones de especificacion personal para los items ausentes.

Valores fuera de rango

En los 36 items deberan comprobarse los valores fuera de rango, antes de asignarles
valores finales. Los valores fuera de rango son aquéllos por debajo del valor minimo
precodificado del item o por encima del valor maximo precodificado del item. Los valores
fuera recorrido generalmente ocurren por errores en la introduccién de datos y, a ser
posible, deberan cambiarse a una respuesta correcta comprobando el cuestionario original.
Si no puede obtenerse el cuestionario original, todos los valores fuera de recorrido deberan

recodificarse como datos ausentes.

Recodificacion de los valores para 10 de los ltems

Siete items se puntian a la inversa. La puntuacion a la inversa de los items se hace para
asegurar que un valor mas alto del item indica una mejor salud en todos los items y escalas
del SF-36. Los items del SF-36 que necesiten puntuarse a la inversa estan enunciados de
manera que cuando mayor es el valor precodificado del item, peor es el estado de salud.
Para 34 de los items del SF-36, la investigacion de los datos ofrece un buen apoyo para
asumir una relacion lineal entre puntuaciones de items y el concepto subyacente de salud
definido por sus escalas. Sin embargo, el trabajo empirico demuestra que dos de los items
requieren recalibracion para satisfacer esta importante asuncion del escalamiento. Estos
items estan en dos escalas SF-36 diferentes: la escala de Salud General (SG) y la escala
del Dolor Corporal (DC).32

3.8 TRATAMIENTO KINESICO

3.8.1 Métodos de tratamientos para pacientes con fibrosis quistica

La fisioterapia toracica se recomienda para pacientes con FQ porque cuenta con técnicas
efectivas para aumentar la expectoracion de secreciones, sin embargo, aun es necesaria
la confirmacion cientifica a largo plazo de los efectos de cada técnica. A la hora de
seleccionar una terapia de higiene bronquial, los fisioterapeutas deben considerar algunos
factores fundamentales, como la motivacion y los objetivos del paciente, la capacidad de

concentracién y facilidad de aprendizaje, la eficacia de la técnica, el trabajo respiratorio
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requerido, la necesidad de ayudantes o equipos, los costes, las ventajas de la
combinacion de los métodos y la edad de paciente. El costo se esta convirtiendo en un
factor critico en la seleccién de estrategias de tratamiento. Si bien se aclara en la literatura
que es fundamental realizar fisioterapia respiratoria en pacientes con fibrosis quistica, aun
no existe un consenso sobre la forma de intervencion mas efectiva. Es importante
considerar que la motivacion es la clave para la adherencia a cualquier procedimiento,
especialmente para los pacientes crénicos ambulatorios o tratados en el hogar, ya que

ningun método tendra éxito si el paciente lo abandona.

3.8.1.1 Técnicas de higiene bronquial

La fisioterapia toracica se utiliza en el tratamiento de pacientes con fibrosis quistica con el
fin de minimizar las manifestaciones pulmonares que presenta la patologia. Las técnicas
mas utilizadas segun la literatura son: drenaje postural, tapping, vibrocompresion, drenaje
autégeno, aceleracion del flujo espiratorio (EFA), espiracion lenta total con glotis abierta

en decubito infralateral (ELTGOL) y maniobra de presion espiratoria positiva.

- Drenaje postural

El drenaje postural utiliza el efecto gravitacional, empleando posiciones invertidas, por
ejemplo, paciente en decubito con las caderas mas altas que los hombros. El drenaje se
realiza por segmentos del pulmén, existen doce posiciones que se pueden utilizar, entre
las cuales se deben utilizar al menos nueve para tener un drenaje completo en todas las
areas de los pulmones y se deben mantener de tres a quince minutos cada una en una
frecuencia de tres a cuatro veces al dia. Su objetivo es drenar la secrecion pulmonar del
arbol bronquial mediante la accion de la gravedad, siendo muy utilizada junto con otras
técnicas para potenciar su accidén. Para evitar complicaciones durante esta técnica, el

terapeuta también debe conocer las contraindicaciones.

- Vibrocompresion

En esta técnica se colocan las manos directamente sobre la piel de la pared toracica y se
realiza una ligera compresion ya la vez una vibracion sobre la pared toracica, en la misma
direccidon que se mueve el térax. Esta accion vibratoria se produce a través de la
contraccion isomeétrica del miembro superior del terapeuta, con el objetivo principal de
aprovechar la posicion del paciente para facilitar el drenaje de las secreciones pulmonares

hacia la traquea para que puedan ser facilmente expectoradas o aspiradas. Sus
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indicaciones son para pacientes con hipersecrecion, en ventilacion mecanica, fumadores
y condiciones neuromusculares, y contraindicaciones en casos de enfisema subcutaneo

cuando hay dolor, osteoporosis, fracturas costales y pacientes obesos.

- Drenaje Autogénico

En esta técnica, el paciente estara sentado erguido y respirara profundamente a un ritmo
normal o relativamente lento, con esto las secreciones de las vias respiratorias se
trasladaran a la traquea como resultado del patrén de respiracion, y como las secreciones
si pasan a la traquea seran expulsados con una tos leve o una espiracién ligeramente
forzada. Apunta aumentar el flujo de aire en las vias respiratorias para mejorar la
eliminacion de la mucosidad vy, por lo tanto, también mejorar la ventilacion pulmonar. Esta
técnica se utiliza como indicacién para pacientes que cooperan y no necesitan asistencia
manual del terapeuta, estando contraindicada en pacientes intolerantes al manejo de la
técnica. El drenaje autégenenico muestra buenos resultados en términos de movilizacién
de secreciones y mejora de la funcién pulmonar, con la ventaja de que es menos probable
que produzca desaturacién de oxigeno. Sin embargo, tiene la desventaja de requerir una

sesion larga y una guia técnica regular.

- Aceleracion del flujo espiratorio (AFE)

La técnica de aceleracion del flujo espiratorio se puede realizar con el paciente en
decubito lateral o supino. En posicién supina, el terapeuta coloca sus manos sobre las
regiones paraesternales del paciente, acompafiando el movimiento toracico en la fase
espiratoria, aplicando presion al final de la espiracion, prolongando asi aun mas la fase
espiratoria, esta presién se aplica en sentido craneo-caudal y lateral. En decubito lateral la
presion se realiza en el mismo sentido y con una sola mano, mientras que con la otra
mano se debe realizar una friccion en la regién toracica posterior, ayudando a la
compresion y protegiendo las articulaciones costo-vertebrales. La técnica tiene como
objetivo desinflar el térax y los pulmones, reduciendo asi el espacio residual y
aumentando el volumen de aire corriente, aumentando la ventilacion pulmonar y, en
consecuencia, oxigenando mejor la sangre. También tiene el objetivo de utilizar la energia
aplicada por el fisioterapeuta sobre el térax del paciente con la intencidén de mejorar la
movilidad de la cavidad toracica y puede, en su fase final, estimular la tos incitando a la
eliminacién de secreciones. Esta contraindicado en la fase aguda inicial de bronquiolitis y

ataques de asma que aun no secretan.
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- Espiraciéon Lenta Total con Glotis Abierta en Decubito Infralateral (ELTGOL)

Antes de iniciar la técnica, se realiza una auscultaciéon pulmonar para localizar la region
donde se acumula la secrecion. Luego de este procedimiento, el paciente es posicionado
en decubito lateral con el pulmén comprometido en posicién infralateral, lo que contribuye
a la remocion de la secrecion por el mayor recorrido esquematico y mayor desinflado, lo
que aumenta el tiempo espiratorio y el flujo espiratorio. El fisioterapeuta se coloca detras
del paciente y con una mano ejerce presiéon abdominal infralateral, que favorece el
vaciamiento del volumen pulmonar afectado, y con la otra mano aplica presion de
contrasoporte a nivel costal. Mientras el fisioterapeuta aplica presion abdominal, se indica
al paciente que respire al volumen corriente y exhale con la glotis abierta hasta el volumen
residual, a partir de la capacidad residual. Teniendo como objetivo general de la técnica,

la utilizacién de posicionamientos laterales para facilitar la eliminacion de la mucosidad.
- Dispositivos OPEEP (Presién positiva oscilatoria al final de la espiracion)

Los dispositivos de presién espiratoria positiva (PEP) fueron introducidos en las terapias
de drenaje de secreciones en la década de los 70. Estos dispositivos no so6lo han
demostrado ser igual de eficaces que otras técnicas de terapia respiratoria, sino que, a
menudo, cuentan con el mayor grado de recomendacion cientifica como técnica de
drenaje de secreciones por permitir la autonomia completa del paciente, particularmente
en patologias que cursan con hipersecrecion bronquial como la fibrosis quistica (FQ) y
bronquiectasias no asociadas a FQ.

El objetivo principal de estos dispositivos es facilitar el desprendimiento y desplazamiento
de las secreciones de las vias aéreas distales hacia las proximales y generar una
resistencia al flujo espiratorio que permite el reclutamiento alveolar, lo que incrementaria
la ventilacién colateral y la consecuente disminucién de la hiperinsuflacién dinamica
pulmonar (7). Ademas, los dispositivos de PEP oscilante mejoran el aclaramiento
mucociliar mediante la aceleracion intermitente de los flujos espiratorios, aumentando el
batido ciliar y modificando la reologia del moco.

A su vez, la acumulacién de secreciones en la via aérea favorece su colonizacion
microbiana produciendo infeccion e inflamacién, con el consiguiente aumento de la
produccién de mucosidad. Esta situacion se convierte en un verdadero circulo vicioso que
complica aun mas el pronéstico de la enfermedad.

La fisioterapia respiratoria es una herramienta clave para eliminar las secreciones, ya que

pone a disposicion del enfermo, las técnicas mas adecuadas a su situacion que le
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permiten lograr una buena limpieza del arbol bronquial y recuperar la maxima capacidad

funcional posible.

Dentro de la fisioterapia respiratoria se pueden emplear:

1. Técnicas pasivas, realizadas con ayuda de un fisioterapeuta respiratorio experto en el
tema o un familiar bien instruido.

2.-Técnicas activas, realizadas por el propio enfermo sin ayuda de otra persona. Para
estas Ultimas, el paciente puede ayudarse de dispositivos que faciliten el resultado

deseado. Son los conocidos como dispositivos PEP (Presién Espiratoria Positiva).

Los dispositivos PEP son instrumentos pequefios, portatiles y faciles de manejar que se
utilizan para la limpieza de la via aérea en pacientes con enfermedades respiratorias que

produzcan excesiva cantidad de moco en los pulmones.

Cornet

Acapella

Flutter

Al espirar a través de un dispositivo PEP, éste genera oscilaciones en el interior de la via
aérea haciendo que sus paredes vibren desde la boca hasta las vias mas inferiores. El
aparato interrumpe de manera intermitente el flujo espiratorio, al mismo tiempo que
genera durante la maniobra una presion positiva por detras del moco que lo empuja hacia

fuera. De esta manera, conseguimos despegar el moco y drenarlo hacia el exterior.

Técnica de aplicacion

1. Paciente en posicion sedente.

2. Pedir al paciente una inspiracién lenta a alto volumen (2/3 de la capacidad pulmonar
total).
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3. Realizar una pausa inspiratoria de 2 a 3 segundos para asegurar el correcto llenado
alveolar. 4. Colocar la boquilla entre los labios y realizar una espiracion a bajo flujo y

prolongada (hasta capacidad funcional residual).

5. Repetir la maniobra unas 10 a 20 veces y, a continuacion, realizar 2 a 3 espiraciones
forzadas hasta lograr una evacuacién completa de las secreciones bronquiales. Esta
maniobra debe repetirse en series de 10-15 repeticiones, respetando los descansos entre
serie y serie para evitar la fatiga respiratoria.

En caso de cansancio extremo, como precaucién, se interrumpe el trabajo con el

dispositivo hasta que el cansancio desaparezca y la respiracion se normalice.

Después de cada sesion es muy importante limpiar el dispositivo, ya que ha estado en
contacto con nuestra via aérea y puede estar infectado. Para ello, se desarma separando

sus diferentes partes, se lavan con agua y jabdn, se aclaran y se dejan secar al aire.>®

3.8.1.2 Rehabilitacion respiratoria en pacientes con fibrosis quistica

La Rehabilitacion Respiratoria (RR) es definida como una intervencion interdisciplinaria
realizada con protocolos estandarizados en pacientes con enfermedades respiratorias
crénicas, que conllevan a disminucién de las actividades de la vida diaria.

Sus objetivos, son la disminucién de la sintomatologia que afecta al paciente, ya sea
respiratoria propiamente tal o desde la esfera sistémica, esto abordado desde la
optimizacion del estado funcional, fisico o general, aumentando de esta manera la
participacion social, junto con reduccion de los costos de salud. En su definicion destacan
dos de sus principales caracteristicas: la intervencion interdisciplinaria y personalizada

El concepto de interdisciplinariedad implica la participacion de multiples profesionales de
distintas especialidades y estamentos del area de la salud, con funciones
complementarias entre estos mismos, todos con debida capacitacion en el area de la RR,
siempre adecuandose a la realidad local, segun el numero de profesionales disponibles
en las distintas especialidades y por supuesto, al tipo de pacientes. El equipo esta
principalmente formado por profesionales neumdlogos, kinesidlogos, enfermeros,
nutricionistas, psiquiatras, psicologos, fonoaudiélogos, terapeutas ocupacionales y
trabajadores sociales, quienes en conjunto otorgan una atencion integral tanto en

aspectos fisicos como sociales.
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En el contexto ambulatorio, se han creado estrategias de acompafamiento de manera

individualizada, segun las variables geograficas y socioeconémicas de cada paciente:

a) Protocolo dirigido (todas las evaluaciones y entrenamientos en centro asistencial);

b) Protocolo mixto (evaluaciones en centro asistencial, entrenamiento en centro
asistencial y domiciliario)

c¢) Protocolo domiciliario no supervisado (evaluaciones en centro asistencial vy
entrenamiento integramente en ambiente domiciliario).

Radtke y cols, publicaron un metaanalisis en Cochrane, sobre los efectos del

entrenamiento aerdbico, anaerébico o mixto, versus ninguna intervencion en pacientes

con fibrosis quistica. Se incluyeron 15 estudios, siendo los resultados satisfactorios para

la intervencion a mediano y largo plazo. Segun el mismo estudio, se considerd que al ser

una intervencion asociada a alto beneficio y sin efectos adversos, no habria motivo para

no ser indicada en la practica clinica. Los efectos a largo plazo del entrenamiento fisico

general en pacientes con fibrosis quistica muestran un mejor resultado en términos de

consumo cuspide de oxigeno, en la capacidad para realizar ejercicio aerdbico y vigoroso y

en la funcion pulmonar al realizar RR, siendo esto determinante para la fibrosis quistica

como patologia y ademas en la calidad de vida, lo cual es manifestado por los pacientes

intervenidos como una mejor percepcion de su propia salud incluso meses después de

terminado el estudio.®*

o Evaluacion de la capacidad de ejercicio

La capacidad de ejercicio tiene un importante valor prondstico en FQ y es un determinante
de la calidad de vida. La evaluacién protocolizada del ejercicio debe formar parte de la

asistencia de los pacientes. Es de utilidad para lo siguiente:

« Evaluar la limitacion fisica y la aparicién de sintomas asociados al ejercicio.
* Pesquisar efectos adversos por el ejercicio.

» Recomendar qué tipo de entrenamiento debe hacer o si debe formar parte de un

programa de RR.

* Informar sobre el prondstico clinico, la mortalidad, y es de utilidad para candidatos a

trasplante.

Las guias internacionales de ejercicio recomiendan realizar anualmente pruebas

estandarizadas como parte de la evaluacion de un paciente con FQ. Como patrén de oro
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para evaluar la capacidad aerdbica, se utiliza la prueba incremental en laboratorio con
medicion de consumo de oxigeno pico en una cinta (utilizando el protocolo de Bruce) o
cicloergébmetro (con protocolo de Godfrey). Si no se cuenta con equipo de consumo, se
pueden realizar, como segunda opcion, las mismas pruebas sin medir el consumo de
oxigeno. Para indicar un tipo de actividad fisica y prescripcion de ejercicio, se recomienda
nuevamente test de marcha de 6 minutos, Godfrey, Bruce o prueba de campo maximas
(como prueba de marcha incremental modificada o Shuttle test). Para la evaluacion
funcional dentro de una intervencion, se recomiendan pruebas incrementales maximas o
submaximas (ej.: prueba del escaléon de 3 minutos). Antes de la realizacién de una
prueba, se debe recomendar al paciente una alimentacién ligera dentro de un tiempo
maximo de 2 h, no haber realizado ejercicio intenso en ese dia, usar ropa adecuada,
recibir la medicacioén habitual, realizar kinesiologia respiratoria previa a la prueba. Se debe
informar acerca de la prueba al paciente, obtener el consentimiento informado, actualizar
su historia clinica, evaluacion fisica, control de signos vitales (frecuencia cardiaca y
respiratoria, tension arterial, saturacién de oxigeno, temperatura), funcién pulmonar y
medicion de glucosa en sangre en pacientes con diabetes o0 antecedente de

hipoglucemia.

o Principios del entrenamiento

El entrenamiento es un proceso sistematizado de larga duraciéon, que a través del

estimulo (movimiento), busca provocar cambios, adaptaciones en el organismo de un

individuo, en busca de mejorar el rendimiento y su posterior mantenimiento. Como regla
general en el entrenamiento, el volumen, la frecuencia del trabajo y su intensidad o la
forma en que se realiza, inciden de manera diferente en el resultado obtenido.

Como se describié anteriormente, los pacientes con fibrosis quistica tienen desnutricion,

atrofia de los musculos periféricos y respiratorios. Para mejorar estos signos, el

entrenamiento fisico debe respetar cuatro principios generales de la fisiologia:
sobrecarga, reversibilidad, intensidad y especificidad:

- Principio de sobrecarga: se refiere a la observacioén de que un sistema o tejido debe
ejercitarse a un nivel mas alla del que esta acostumbrado para que ocurra el efecto del
entrenamiento, el sistema o tejido se adapta gradualmente a esta sobrecarga.

- Principio de reversibilidad: simplemente indica que las ganancias se pierden

rapidamente cuando se elimina la sobrecarga.
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- Principio es la intensidad: que constituye la frecuencia y duraciéon con que se realiza
el ejercicio.

- Principio de especificidad: donde el entrenamiento es especifico a las fibras
musculares involucradas en la actividad, ademas las fibras musculares se adaptan
especificamente al tipo de actividad, adaptaciones mitocondriales y capilares al
entrenamiento de resistencia y adaptaciones de proteinas contractiles al
entrenamiento de fuerza con peso. Para este principio, podemos dar el ejemplo de los

ejercicios aerobicos.

El ejercicio produce, ademas de placer, aumento de la agilidad corporal, ejerce una
influencia psicoldgica y social profunda. Su deficiencia predispone a la obesidad y
afecciones metabdlicas degenerativas. El ejercicio favorece la salud fisica y psiquica.

Clasificacion:

A) Segun el volumen de la masa muscular:
e Local: Ejercicios que involucran menos de 1/3 de la masa muscular total.
e Regionales: Ejercicios en donde participan entre 1/3 y 1/2 de la masa muscular
total.
e Globales: Ejercicios en donde participan mas de la mitad del volumen de la masa
muscular total, provocando cambios en el organismo.
B) Segun el tipo de contraccion:
e Dinamicos: También llamados isotonicos. Hay modificacion de la métrica del
musculo. Puede subclasificarse a su vez en:
1- Concéntricos: Cuando la modificacién es hacia el centro del musculo.
2- Excéntricos: Cuando la modificacion es hacia los extremos del musculo
3- Estaticos: También llamados isométricos. Predomina la energia anaerobia.
Estos ejercicios son de escasa duracion y provocan serios cambios funcionales
en el organismo.
C) Segun fuerza y potencia:
o Ejercicios de fuerza: Son aquellos en los que se emplea mas del 50% de la
capacidad de fuerza de un individuo.
o Ejercicios de velocidad fuerza: Son aquellos en donde se emplea un 30 a 50% de
la fuerza de un individuo.

o Ejercicios de duracién: No hay empleo de mucha fuerza del individuo, es minima
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D) Segun costos funcionales: Esta clasificacion se realiza en base de algunos
indicadores que son:
e MET: Consumo de O2 en ml/min en estado de reposo por kg. de peso.
e VO2: volumen de consumo de O2.
e FC: Frecuencia cardiaca
¢ VMR (volumen minimo respiratorio): Equivalente metabdlico, en litros/min.
e T°: Temperatura en °C

e Lact.: Produccion de lactato

Selvadurai y Meyers (2002) analizaron la interferencia de la practica de ejercicio aerébico
en el consumo maximo de oxigeno (VO2 max) durante la prueba ergométrica. Las
mejoras en la tolerancia al ejercicio durante el entrenamiento aerébico fueron
significativas en comparacion con el grupo que no realizd6 ningun entrenamiento
especifico. Se observaron periodos de desaturacién en el grupo de entrenamiento
aerobico, pero no hubo diferencia significativa entre los grupos en el aumento del FEV1.
En este mismo estudio, el grupo de entrenamiento aerdbico mostr6 un aumento
significativo en la fuerza de los miembros inferiores en comparacion con el grupo control
(sin actividad fisica). Ademas, los autores evaluaron la calidad de vida de los pacientes
utilizando la Escala de Calidad de Bienestar y demostraron una diferencia significativa
entre los grupos en el cambio en la calidad de vida. La regularidad y la adherencia al
programa de ejercicios son clave. El apoyo de los familiares es muy importante para la
continuidad de los ejercicios propuestos por el equipo asistencial. Las evaluaciones
cuidadosas de la condicion fisica y el estado clinico muestran que la mayoria de los
pacientes con FQ pueden practicar actividad fisica regular. Corresponde a los
profesionales involucrados en la atencién proporcionar informacién a los pacientes y sus
familias, con el fin de garantizar la adopcién de habitos de ejercicio fisico adecuados para

mantener y mejorar la salud.®®

o Adaptaciones organicas del ejercicio

Efecto del entrenamiento fisico

Shoemaker y cols, en una revisién sistematica, muestra que el ejercicio aerébico mejora
la capacidad fisica a través de aumentos significativos del VO2 peak y fuerza, asi como

también menores niveles de lactato y frecuencia cardiaca de trabajo. Respecto a la
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funcidon pulmonar, si bien es cierto no observaron mejoras significativas, no obstante, se
aprecia una tendencia a mitigar el deterioro con el curso de la enfermedad. Similares
resultados han sido observados durante la fase de reagudizacion, donde se ha
evidenciado que el entrenamiento aerdbico logra mejorar calidad de vida y funcion fisica.
Estudios recientes han reportado que la adicién de técnicas de clearence bronquial al
entrenamiento aerdbico también contribuye a mejorar cualidades fisicas de fuerza,
resistencia y velocidad. Lo que demuestra que este método de entrenamiento es una
estrategia segura y efectiva para mejorar el performance fisico del paciente con FQ. En
los pacientes con FQ, se han descrito aumentos del TNF-a e IL-6 posterior a 10 intervalos
de 2 min de egjercicio al 50% de VO2 Max, asi como, aumento del niumero total de
leucocitos y granulocitos una hora posterior al ejercicio fisico.

Se ha descrito que el ejercicio aerdbico modifica las propiedades del esputo y la
capacidad de expectoracion del moco bronquial, donde se ha registrado que protocolos
de entrenamiento aerdbico (en treadmil y cicloergdmetro) aumentan significativamente los
flujos y volumenes respiratorios, permitiendo optimizar el proceso de eliminacion de
secreciones bronquiales. Incluso protocolos realizados en treadmil disminuyen Ila
impedancia mecanica del esputo debido a la oscilacién del tronco asociado a la marcha

durante el entrenamiento.

Efecto del efecto anaerobico

Considerando los efectos benéficos que tiene el entrenamiento anaerdbico tanto en
sujetos sanos como en pacientes con diversas patologias, es escasa la evidencia
empirica que estudia la actividad anaerébica en los sujetos portadores de FQ. Sin
embargo, el paciente con FQ se caracteriza por tener un rendimiento limitado en
intensidades altas de ejercicio, principalmente debido a las repercusiones nutricionales y
respiratorias de la enfermedad.

Se ha demostrado que 12 semanas de entrenamiento anaerdbico permiten mejoras
significativas en capacidad anaerdbica, capacidad aerdbica y calidad de vida. Sin
embargo, aun queda por dilucidar el impacto de esta modalidad de ejercicio sobre

variables fisiolégicas y su rol en la reversion del deterioro funcional en estos pacientes.

Efecto del entrenamiento muscular periférico

Behringer y cols en un meta-analisis donde revisa los efectos del entrenamiento de fuerza

en nifos y adolescentes, muestra que el EF es efectivo en nifos, y que la entrenabilidad
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de la fuerza muscular aumenta levemente con la edad lo que hace que la madurez sea un
importante predictor de resultados de entrenamiento. Ademas encontrd que las ganancias
de la fuerza muscular son dependientes del volumen de entrenamiento en términos del
numero de sesiones por semana y duracién del programa de intervencion.

Sahlberg y cols, no observd mejoras significativas en la fuerza muscular argumentando
que en este grupo de pacientes existe una alteracion muscular fisiolégica que se
correlaciona con el deterioro de la funcion pulmonar. Es necesario futuros estudios para
dilucidar el real impacto sobre variables clinicas de este tipo de entrenamiento. Por ahora,
queda claro que la RR en FQ debe estar enmarcado bajo el principio de la integralidad,
donde se deben combinar una variada gama de estrategias de intervencion, donde el EF
asume un rol fundamental para mitigar el deterioro causado por el desbalance bioquimico

asociado a la disfuncién de la CFTR en el musculo esquelético.

Efectos del entrenamiento muscular respiratorio

La limitacion al flujo aéreo, alteracion progresiva del intercambio gaseoso, parénquima
pulmonar con presencia de tejido cicatricial y pérdida del potencial elastico, que conlleva
al fendmeno de hiperinflacion pulmonar forma parte del sustrato fisiopatolégico que
sustenta el deterioro respiratorio del paciente con FQ. Todo lo anterior genera una
sobrecarga hacia el grupo muscular respiratorio, quién debe lograr generar cambios de
presion, a pesar de las deficiencias de su eficacia mecanica y un inadecuado estado
nutricional lo que propicia la atrofia muscular, aspectos que han sido evidenciados de
forma significativa en la musculatura periférica y respiratoria de éstos pacientes.

Se han descrito diversos métodos de EMR, segun tipo, frecuencia, intensidad y duracion.
Hasta ahora, la evidencia respalda el empleo de altas intensidades de entrenamiento
debido a su impacto sobre la fuerza y resistencia muscular respiratoria, asi como en los
volumenes pulmonares del paciente portador de FQ. Sin embargo, dado que el EMR
forma parte de los planes de RR integral del paciente con FQ y la escasa evidencia del
entrenamiento especifico de musculos respiratorio en este grupo de pacientes, es
imposible establecer beneficios funcionales, mas alla del solo aumento de la funcion
muscular respiratoria. Sin embargo, es claro que adecuados niveles de fuerza vy
resistencia de los musculos respiratorios son necesarios para una adecuada respuesta

ventilatoria al ejercicio lo que puede ser optimizado gracias al EMR®.
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Método de entrenamiento Mejora

Aerdbico VO, Max, VO, Peak, Clearence
bronquial. Fuerza de EEll, calidad
de vida

Anaerdbico VO, Max, VO, Peak, Fuerza de
EEIl, calidad de vida

Entrenamiento muscular Fuerza, Resistencia

general

Entrenamiento muscular Fuerza y resistencia muscular res-

respiratorio piratoria, capacidad vital, calidad

de vida, ventilacion en ejercicio?

Tabla 6: Métodos de entrenamiento y sus efectos ﬁsilégicos37.
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4. CASO CLINICO

4.1 DATOS DEL PACIENTE:

Edad: 29 anos

Sexo: Masculino

Diagnéstico: Fibrosis Quistica (diagnosticada a los 2 afios de edad)

Peso: 70,5 kg

Altura: 180 cm

Ocupacién: Trabajo en el campo (ganaderia y agricultura)

Inicio del tratamiento kinésico: 19/10/2022

4.2 Diagnoéstico Médico vy medicacion actual:

Paciente de 29 afios de edad, de sexo masculino, con diagndstico de Fibrosis Quistica a
los 2 afios por desnutricion y esteatorrea. Test del sudor 62 y 72 mEq/lI Na. Van de Kamer
y quimiotripsina en valoresque confirman la esteatorrea. Estudio genético: mutacion c.
3014T>G (1005 R) homocigota. Actualmente presenta afeccion pulmonar, bronquiectasias
bilaterales, funcion pulmonar moderada afectacion, aislamientos intermitentesde
Burkholderia cepacia y Pseudomoas aeruginosa, Escherichia coli y Staphylococcus
aureus meticilino resistente e insuficiencia pancreatica. PTGO indeterminado, ayuno 76
mg/dl, a una hota 227 mg/dl y a las 2 horas 65 mg/dl. Prueba funciona respiratoria: VEF1
2.28 (49%), FVC 3.54 (63%). Se trata de una enfermedad en la que la infeccion e
inflamacién crénica de la via aérea lleva a un deterioro progresivo de la funcién pulmonar,
por lo que se debe ser muy agresivo en las estrategias terapéuticas, especialmente en los
aspectos respiratorios y nutricionales. Durante el ultimo afio presenté exacerbaciones que
requirieron internaciones acompafado de descenso de la funcién pulmonar y disminucién

de peso por lo que se solicita que comience con Elexacaftor- Tezacaftor- Ivacaftor 50-75-
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100 + Ivacaftor 150 mg comp x 90. Es probable que durante el periodo comprendido entre

enero-junio 2023 requiera para su tratamiento:

- Lipasa pancredtica 25.000U CREON 6env x mes x 100 caps Tto continuo (20
comprimidos x da)

- ADENasa 2,5 mg amp (Pulmozyme) 5 frascos (x 6 amp) x mes Tto. Continuo 1
nebulizacion diaria

- Complejo vitaminico ADEVIT comp x 60 1 env/mes

- Omeprazol 20 mg Comp x 30 1 env Mensual

- Budesonide 160 mg/ Formoterol 4,5 mg x 120 dosis 1 env x mes

- Omega 3 (chiacaps) caps x 30

- Suplemento nutricional (Fortisip max lata) 1500 gr/mensuales

- Cinitaprida 1 mg comp x 30 (2 envases)

- Levofloxacina solucion para inhalar 2.4 mg/240 ml ampollas x 56 (Tisural) mes
alterno

- Elexacaftor- Tezacaftor- lvacaftor 100-50-75 + 150 mg comprimidos x 90 (Trixacar)

Debido a que la enfermedad cursa con exacerbaciones frecuentes, estas requieren para
su tratamiento antibiéticos orales o endovenosos, segun el cuadro clinico. Habitualmente,

via oral con:

- Minociclina 100 mg comp x 30 (1 env)
- Ciprofloxacina 750 mg comp. X 10 (3 env)

- Trimetoprima Sulfametoxazol 800/160 comp x10 (3 env)

El paciente comienza con tratamiento de moduladores el 6/1/2023 TRIXACAR
Elexacaftor 100 mg/ Tezacaftor 59 mg/ lvacaftor 75 mg/ Ivacaftor 150 mg. La
combinacion triple de elexaftor, tezacaftor e ivacaftor puede administrarse a pacientes
de 6 afos y mayores que portan al menos 1 copia de la variante F508del o 1 copia de

ciertas variantes raras.38

4.3 Motivo de consulta:

Paciente masculino de 29 afos con diagnostico de Fibrosis Quistica (FQ), que consulta
para comenzar tratamiento kinésico respiratorio, manifiesta preocupacion acerca de su

estado de salud respecto a afios anteriores, con repercusion en su calidad de vida
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(rendimiento laboral, estado animico, capacidad de ejercicio, etc). Relata que en su ultimo
control trimestral, le han informado un deterioro franco de su capacidad pulmonar,
constatado mediante espirometria (FEV1: 1,96 - CVF: 3,46 - PEF: 6.54 - FEV1/CVF: 57%
obstruccién severa), evaluacién médica y kinésica en el centro de seguimiento habitual;
que podria consecuentemente requerir un transplante bipulmonar en caso de continuar
avanzando dicha condicién. Al momento de la consulta se encuentra cursando una
intercurrencia respiratoria que requirio internacion de 4 dias, con tratamiento antibiotico,

su segundo episodio en el transcurso de ese afio.

4.4 Antecedentes reelevantes:

- Intercurrencias respiratorias: presentd una intercurrecia respiratoria a los 8 afnos de vida
y 4 episodios que ocurrieron desde el 2015 a la actualidad. Ultima intercurrencia

respiratoria (neumonia) en septiembre de 2022, requiriendo internacion de 4 dias.

- Tratamiento kinésico respiratorio. Refiere no haber recibido tratamiento kinésico

respiratorio en la infancia. Solo realizé 8 meses de tratamiento integral en el afio 2015.

4.5 Condiciones laborales y familiares:

El paciente se encuentra actualmente en concubinato hace 8 afios, y en contacto estrecho
con su familia (hermanas y padre). Presenta un contexto de contencion familiar respecto a
su enfermedad, mayormente por parte de su hermana mayor, quien posee conocimiento
acerca de la FQ, pertenece a grupos de personas y familiares donde se intercambia
informacion sobre la patologia.

Actualmente su ocupacion consiste en actividades de ganaderia y agricultura con una
carga horaria minima de 8 horas diarias. En ocasiones realiza viajes por motivos
laborales. Refiere limitaciones funcionales, predominantemente en trabajos con carga de

peso (disnea), y en carreras largas en la actividad de arreo de animales.

4.6 Tratamientos previos del problema actual:

- A los 19 anos de edad realizdé tratamiento kinésico 8 meses, luego se discontinué el

mismo por falta de adhesion.
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- No ha recibido educacion adecuada respecto a las técnicas de auto-higiene bronquial

diaria efectivas, posee un acapella, pero con deficiencia en el conocimiento de su uso.
- Realiza nebulizaciones diarias con Pulmozyme Dornasa Alfa 2,5 mg/2,5 ml.

- No realiza ejercicio reglado semanalmente.

4.7 Expectativas del paciente para el tratamiento actual:

En la primera entrevista con el paciente se consultaron los objetivos con el tratamiento

kinésico, y manifesto lo siguiente:

- Mejorar su capacidad aerdbica en actividades diarias, con énfasis en el aspecto

laboral.

- Evitar o disminuir las intercurrencias respiratorias e ingreso a nosocomios.

- Aumentar la fuerza muscular general, manifestando pérdida de fuerza en los ultimos

anos.

- Mejorar la postura corporal, refiere dolor predominantemente en zona de columna

vertebral dorsal y cervical, y caja toracica.

- Conocer ejercicios respiratorios efectivos, permitiendo la realizacién de los mismos
dentro de la rutina diaria, para facilitar el cumplimiento de la terapia de higiene
bronquial. Actualmente considera que el uso del dispositivo Acapella no le resulta

beneficioso para la higiene bronquial.

- Tener autosuficiencia en el manejo diario de la enfermedad.
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5. EVALUACION INICIAL

5.1 Cuadro clinico y capacidad funcional

Paciente masculino de 29 afos, con diagnostico de FQ desde los 2 afios de edad. El dia
19/10/2022 se realiza la primer consulta kinésica, se encuentra cursando una
intercurrencia respiratoria con diagnostico de neumonia derecha, que requiere internacion
de 5 dias. Se encuentra cumpliendo esquema antibiético con ciprofloxacina y optamox
duo, que finaliza el 22/10/2022.

El paciente refiere dificultades en actividades laborales puntuales (nombradas
anteriormente en motivo de consulta) a pesar de realizar a diario trote de 1000 metros en
cinta caminadora con buena tolerancia. Desconoce el uso correcto del dispositivo acapella
y no posee conocimiento de una técnica de higiene bronquial efectiva. A continuacién se
detallan las evaluaciones realizadas en la primera consulta, que seran el punto de partida

para los objetivos kinésicos y el tratamiento.

¢ Estado nutricional

Antes de comenzar con la rehabilitacion, se recomienda al paciente realizar una
interconsulta con un especialista para evaluar su estado nutricional e optimizar dicho

aspecto antes del inicio del entrenamiento.

e Cuestionario S-F36:

A continuacion se desarrolla el resultado del cuestionario de S-F36 que se realizo el

31/10/2022, cuando se realizd la anamnesis y la evaluacion inicial.

Las puntuaciones mas altas indican un mejor estado de salud.
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Completado el 31-10-2022

ITEM EVALUADO PUNTUACION
Funcionamiento fisico 65 /100
Limitaciones de rol debido a la salud fisica 0/100

Limitaciones de rol por problemas emocionales 100/100

Energia/fatiga 70 /100
Bienestar emocional 88/100
Funcionamiento social 100 /100
Dolor 78 /100
Salud general 15/100

5.2 Estudios complementarios

e Tomografia pulmonar

La tomografia que se muestra a continuacion es del mes de septiembre 2022 realizada en
contexto de una internacion por intercurrencia respiratoria (neumonia). En la misma se
puede observar imagenes quisticas en el parénquima, patron de imagen caracteristico de
la FQ.
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5.3 Espirometria inicial

o Espirometria 11/8/2022 (ANEXO 1)

Parametros Basal Posterior
espirométricos
VEF 1 1,95 L -
CVF 3,44 L -
VEF1/CVF 57% -

Interpretacion (ATS): Basal: Obstruccion severa

Post: Obstruccion severa
Considerando los parametros esperados para una persona adulta de sexo masculino,
como se especifica en el apartado Espirometria del capitulo de EVALUACIONES, puede
observarse las siguientes comparaciones de valores extraidos de la espirometria
11/8/2022 del paciente en estudio (se considera la inicial, por orden de antigliedad, ya que
el paciente no posee el total de sus espirometrias). Se tomaran como referencia los
valores basales, considerando que no se encuentran disponibles los valores posteriores

en todas las espirometrias, a causa de falta de criterios de reproducibilidad de la técnica:

- VEF 1: Para un valor normal de min: 2,28 L, max: 5,30 L y media: 3,86 L. Los
resultados del valor basal es de 1,95 L. Se puede observar que, los valores arrojados
en la espirometria son francamente bajos, respecto a los valores esperables.

- CVF: Para un valor normal de min: 2,91 L, max: 6,46L y media: 4,74L. Los resultados
del valor basal es de 3,44 L. Se puede observar que, los valores arrojados en la
espirometria se encuentran dentro del rango esperable.

- VEF1/CVF: Para un valor normal de min: 61,22%, max: 99,20% y media: 81,42%. Los
resultados del valor basal es de 57%. Se puede observar que, los valores de la

espirometria se encuentran por debajo del rango de valores esperables.
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5.4 Diagnéstico kinésico funcional

e Evaluacion kinésica:

EVALUACION DATOS
SatO2 inicial 92% (a aire ambiente)
Frecuencia cardiaca 90 Ipm
Auscultacion Entrada de aire disminuida en campo pulmonar derecho

medio, rales crepitantes bilaterales a predominio derecho.

Buena mecanica ventilatoria levemente superficial.

Postura Se observa una postura en sedestacion
predominantemente en flexion, torax rigido, antepulsion de

hombros.

Medio ambiente El paciente vive en un pueblo cerca del campo donde
trabaja a diario, rodeado de espacios verdes y con escasa

contaminacion aérea y sonora.

Medio social Se encuentra en concubinato hace 8 afos, posee

contencién familiar (hermanas y padre)

¢ Marcha de 6 minutos:

1° evaluacion: 31/10/2022 (se realiza una vez resulta la neumonia con tratamiento
antibiético completo). (ANEXO 2)

SIGNOS VITALES INICIALES
Sat02: 95% (a aire ambiente)
Frecuencia cardiaca: 74
Disnea: escala de BORG 1

SIGNOS VITALES FINALES
SatO2: 92% (a aire ambiente)

Frecuencia cardiaca: 103
Disnea: escala de BORG 2

El paciente realizé 22 vueltas de 30 metros, 660 metros totales con una SatO2 entre
88-91% y una FC entre 99y 113 Ipm.
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¢ Escala MRC modificada:

1° evaluacion: 31/10/2022

En el interrogatorio se utiliza la escala de disnea MRC modificada donde el paciente

manifiesta un grado de disnea correspondiente a GRADO 4.

GRADO DE DISNEA MRC MODIFICADA

Sensacién de ahogo en reposo o minimo esfuerzo

Puede caminar solo hasta una cuadra en plano

Puede caminar cualquier distancia en plano, pero a ritmo menos que las personas normales

Solo se cansa al subir escaleras o pendientes

gl B W N =

No presenta limitaciones al esfuerzo
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6. OBJETIVOS TERAPEUTICOS

o Aclaramiento bronquial

e Optimizar el uso de dispositivos de OPEEP e incorporar técnicas de higiene
bronquial efectivas.
e Supervisar el uso del nebulizador y la higiene del mismo.

¢ Incorporar ejercicios respiratorios adaptados a diferentes situaciones clinicas.

o Reeducacioén del patron respiratorio

e Incorporar ejercicios para optimizar el patron respiratorio, movilizando volumen
pulmonar hacia las bases pulmonares, apertura de la caja toracica vy

desensibilizacion de la disnea.

o Autoconocimiento de sintomas

e Educar respecto a la utilizacién de la escala de MRC y BORG de disnea tanto en

reposo como en actividad como parametro de intensidad.
e Lograr el reconocimiento de cambios en las secreciones (cantidad, reologia,

dificultad para eliminarlas).

o Capacidad aerdbica

e Aumentar la capacidad aerdbica mediante el entrenamiento semanal.
¢ Motivar la continuidad de la actividad fisica como habito y mejorar la calidad de

vida.

o Fuerza muscular

e Realizar un entrenamiento progresivo, acorde a la capacidad del paciente para
aumentar la fuerza muscular.

e Entrenar los grupos musculares en general para optimizar la oxigenacion.
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o Postura

o Enfatizar el trabajo postural en la apertura toracica, la flexibilidad, la movilidad de
los miembros superiores, miembros inferiores, zona media, etc.
e Disminuir la flexién de tronco, antepulsidon de hombros y la posicion de la cabeza y

cuello, con el objetivo de mejorar la capacidad pulmonar y la flexibilidad.
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7. PLAN DE TRATAMIENTO

ANAMNESIS (1° sesion)

Incluye confeccién de HC: semiologia y examen

fisico, datos personales, antecedentes
patologicos, evaluacion clinica, Aplicacién del
cuestionario de s-f36, test de 6 minuto, firma de

consentimiento.

HIGIENE BRONQUIAL
REEDUCACION DEL PATRON
VENTILATORIO
ADECUACION EJERCICIO
TIEMPO E INTENSIDAD.

(2 MESES)

Incluye utilizacion de técnicas de higiene
bronquial y control respiratorio

- Andlisis de su mecanica respiratoria,
fortalecimiento de la musculatura toraco-
abdominal.

- Ejercicios de expansion toracica.

- Aproximacién del paciente al entrenamiento

- Control del patron ventilatorio durante el
ejercicio

- Control postural.

- Manejo de la disnea durante el ejercicio y
preparacion del ambiente.

- Escala de Borg modificada y reconocimiento de
la fatiga.

- Consentimiento bilateral.

ESTADIO 1
Se realizaran 3 sesiones semanales.
(2 MESES)

Incluye entrenamiento:

- Entrada en calor, cinta caminadora

- Intensidad del ejercicio: moderado. Ejercicios
de resistencia, Relajacion.

- Clinica: Paciente estable clinicamente y buen
manejo de la técnica y método de
entrenamiento.

- Buena comunicacion con el terapeuta.

- Buena mecanica ventilatoria.

- Buena postura.

- Mayor adherencia. Muestra interés
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ESTADIO 2 Incluye entrenamiento:
Se realizaran 2 sesiones semanales. - Entrada en calor, cinta caminadora
(2 MESES) - Intensidad del ejercicio moderado.

Clinica: Paciente que retoma plan de
entrenamiento  posterior a episodios de
exacerbacién aguda de su enfermedad, paciente
cumpliendo tto antibidtico. Estable.

Muestra interés.

ESTADIO 3: Objetivo realizar 1 sesién on-line Incluye técnicas de  higiene  bronquial

semanal y evaluar independencia para la Entrenamiento:

continuidad del tratamiento - Entrada en calor, cinta caminadora,

(2 meses) - Intensidad del ejercicio: intensa.
- Clinica: Disminucion de la disnea inicial,
mejoria de la saturacién de 02 y la auscultacion
inicial.

-Realiza sesiones en domicilio sin supervisién.
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8. EVALUACIONES DE SEGUIMIENTO

Se utilizaron como evaluaciones de seguimiento:
- Escala de MRC
- Test de marcha de 6 minutos
- Espirometrias
- Cuestionario S-F36

Se agrega al tratamiento del paciente la terapia con modulares el 6/1/2023.

8.1 Evaluaciones del 7/1/2023

- Escala de disnea MRC modificada

2° evaluacion: 07/01/2023 (se realiza luego de 8 semanas de tratamiento kinésico)

GRADO DE DISNEA MRC MODIFICADA

Sensacion de ahogo en reposo o minimo esfuerzo

Puede caminar solo hasta una cuadra en plano

Puede caminar cualquier distancia en plano, pero a ritmo menos que las personas normales

Solo se cansa al subir escaleras o pendientes

gl B W N =

No presenta limitaciones al esfuerzo

En el interrogatorio se utiliza la escala de disnea MRC modificada donde el paciente

manifiesta un grado de disnea correspondiente a GRADO 5.

- Test de marcha de 6 minutos ANEXO 3

2° evaluacion: 7/01/2023 (se realiza luego de 8 semanas de tratamiento kinésico) ANEXO 2

SIGNOS VITALES INICIALES

SatO2: 95% (a aire ambiente)

Frecuencia cardiaca: 88

Disnea: escala de BORG 0

SIGNOS VITALES FINALES

SatO2: 90% (a aire ambiente)

Frecuencia cardiaca: 115

Disnea: escala de BORG 1

El paciente realizé 28 vueltas de 30 metros, 840 metros totales con una SatO2 entre 88-91% y una
FC entre 95 v 123 Iom.
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- Evaluacion clinica

2° evaluacion: 7/01/2023 (se realiza luego de 8 semanas de tratamiento kinésico)

EVALUACION DATOS
SatO2 inicial 96% (a aire ambiente)
Frecuencia cardiaca 87 Ipm
Auscultacion Entrada de aire conservada en ambos campos pulmonares. Sin ruidos

agregados. Buena mecanica ventilatoria.

Postura Se observa una postura en sedestacion mas erguida en comparacion
con la inicial.
Medio ambiente El paciente vive en un pueblo cerca del campo donde realiza su

actividad laboral diaria, rodeado de espacios verdes, con escasa

contaminacién aérea y sonora.

Medio social Se encuentra en concubinato hace 8 afios, posee contencion familiar

(hermanas y padre)

- Cuestionario S-F36

A continuacién se desarrolla el resultado del cuestionario de S-F36 a 4 meses de iniciado
el tratamiento de rehabilitacion respiratoria. Las puntuaciones mas altas indican un
mejor estado de salud.

Considerando que paciente comienza con tratamiento de moduladores el 6/1/2023 se
interroga a cerca de la percepciéon de su salud, manifiesta que aun no se perciben
diferencias en ninguno de los aspectos evaluados en comparacion con el tratamiento
previo a los moduladores, que puede deberse a la escasa cantidad de dias cumplidos

desde el inicio.

ITEM EVALUADO PUNTUACION
Funcionamiento fisico 70/100
Limitaciones de rol debido a la salud fisica 75/100

Limitaciones de rol por problemas emocionales 100/100

Energia/fatiga 65/100
Bienestar emocional 88/100
Funcionamiento social 100/100
Dolor 88/100
Salud general 25/100
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8.2 Evaluaciones del 1/3/2023
- Escala de disnea MRC modificada

3° evaluacion: 01/03/2023 (luego de 16 semanas de tratamiento kinésico)
GRADO DE DISNEA MRC MODIFICADA

1 | Sensacién de ahogo en reposo o0 minimo esfuerzo

2 | Puede caminar solo hasta una cuadra en plano

Puede caminar cualquier distancia en plano, pero a ritmo menos que las personas

normales

4 | Solo se cansa al subir escaleras o pendientes

No presenta limitaciones al esfuerzo

En el interrogatorio se utiliza la escala de disnea MRC modificada donde el paciente

manifiesta un grado de disnea correspondiente a GRADO 5.

- Test de marcha de 6 minutos

3° evaluacion: 01/3/2023 (luego de 16 semanas de tratamiento kinésico) ANEXO3
SIGNOS VITALES INICIALES
SatO2: 94% (a aire ambiente)
Frecuencia cardiaca: 94
Disnea: escala de BORG 0

SIGNOS VITALES FINALES
SatO2: 92% (a aire ambiente)
Frecuencia cardiaca: 102
Disnea: escala de BORG 0

El paciente realiz6 29 vueltas de 30 metros, 870 metros totales con una SatO2 entre 91-
95% y una FC entre 115y 130 Ipm.

53|Pagina



Rehabilitacion respiratoria domiciliaria, los beneficios en la calidad de vida y el impacto social de la fibrosis quistica en la

adultez.

- Evaluacion clinica

3° evaluacion: 07/3/2023 (se realiza luego de 16 semanas de tratamiento kinésico)

EVALUACION DATOS
SatO2 inicial 97% (a aire ambiente)
Frecuencia cardiaca 83 Ipm

Auscultacion

Entrada de aire conservada en ambos campos
pulmonares. Sin ruidos agregados. Buena

mecanica ventilatoria.

Postura

Se observa una postura en sedestacion mas
erguida en comparacion con la inicial, la flexibilidad

general mejorada y movilidad toracica mejorada.

Medio ambiente

El paciente vive en un pueblo cerca del campo
donde trabaja a diario, rodeado de espacios verdes

y con escasa contaminacion aérea y sonora.

Medio social

Se encuentra en concubinato hace 8 afios, posee

contencion familiar (hermanas y padre)

- Cuestionario S-F36

A continuacion se desarrolla el resultado del cuestionario de S-F36 a 8 meses de iniciado

el tratamiento de rehabilitacion respiratoria. Las puntuaciones mas altas indican un

mejor estado de salud. En NEGRITA se resaltaran los valores que han sufrido una

mejora respecto a la evaluacién anterior.

El paciente refiere que, luego del comienzo del tratamiento con moduladores, una

disminucion notoria en la cantidad de secreciones y la calidad de las mismas, percibiendo

mayor facilidad de eliminacion con las técnicas de higiene bronquial con una tos mas seca

que la habitual, reduccion del dolor muscular y articular general y aumento en la

capacidad funcional laboral. Se encuentra conforme de los efectos de esta medicacién,

pero comprende la importancia de continuar la rehabilitacién respiratoria para que ambos

aspectos del tratamiento optimicen su calidad de vida.
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ITEM EVALUADO PUNTUACION

Funcionamiento fisico 85/100

Limitaciones de rol debido a la salud fisica 100/100

Limitaciones de rol por problemas emocionales 100/100

Energial/fatiga 75/100

Bienestar emocional 88/100

Funcionamiento social 100 /100

Dolor 100 /100

Salud general 40/100

- Espirometria (ANEXO 5)

En las espirometrias iniciales se puede observar la funcién pulmonar del paciente donde
en las primeras dos (31/3/2022 y 11/8/2022) se cumplen los criterios de ATS/ERS (2005),
a diferencia de las siguientes dos (15/12/2022 y 6/3/2023). La espirometria del 15/12/2022
se realizé en contexto de una intercurrencia respiratoria, por o que se repitio la prueba el
6/3/2023. A continuacién se resumen en formato de tabla, los valores espirométricos de

las evaluaciones realizadas en el ultimo afo.

Espirometria 15/12/2022

Parametros Basal Posterior
espirométricos
VEF 1 1,55 L -
CVF 2,84 L -
VEF1/CVF 55% -

Espirometria 6/3/2023

Parametros Basal Posterior
espirométricos
VEF 1 2,28 L -
CVF 3,54 L -
VEF1/CVF 64% -
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Espirometria 28/7/2023
Parametros Basal Posterior
espirométricos
VEF 1 2,36L -
CVF 4,23L -
VEF1/CVF 56% -
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9. EVOLUCION Y RESULTADOS DEL TRATAMIENTO

o Escala MRC modificada

Las mediciones de la escala de MRC modificada, realizadas en el transcurso de la
rehabilitaciéon, muestran una mejoria respecto al inicio, donde el paciente presentaba
disnea al subir escaleras o pendientes. La escala medida el 1/3/2023, demuestra que el

paciente ya no presenta limitaciones al esfuerzo.

Escala MRC
31/10/2022 4
7/3/2023 3]
1/3/2023 5

ESCALA MRC

31/10/2022 07/01/2023 07/03/2023
7 B &€ [ &

o Test de marcha de 6 minutos

Una de las evaluaciones realizadas al inicio y durante el tratamiento es el test de marcha
de 6 minutos. Como se puede observar, la cantidad de metros recorridos desde la 1°
prueba (31/10/2022) hasta la medicién del dia 1/3/2023 (7 meses de rehabilitacién), han
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aumentado en 210 metros, conservando los signos vitales y los valores en la escala de

BORG. (ANEXOS 2, 3 Y 4)

Metros recorridos

31/10/2022 660
7/3/2023 840
1/3/2023 870

TEST BE MARCHA & MINUTOS

31/10/2022

07/03/2023

o Escala de BORG (en contexto del test de marcha de 6 minutos)

Escala de BORG Inicial

BORG
31/10/2022 1
7/3/2023 0
1/3/2023 0
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ESCALA BORG INICIAL

31/10/2022 07/12/2022 07/03/2023
Bt GEEIE A

Escala de BORG final

BORG
31/10/2022 2
7/3/2023 1
1/3/2023 0

ESCALA BORG FINAL

31/10/2022 07/12/2022 07/03/2023
EEC G A

La variable de la escala de BORG puede observarse tanto en la medicion del inicio de

la actividad como en la medicion final, una diferencia de 1 punto y 2 puntos,
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respectivamente. El nivel de disnea ha disminuido tanto en reposo como posterior a la
actividad en las 3 evaluaciones realizadas del test de marcha de 6 minutos durante la

rehabilitacién, demostrando una mejoria en la adaptacién al ejercicio.

o Cuestionario S-F3630

Aspecto evaluado 31/10/2022 7/3/2022 30/7/2023
Funcionamiento fisico 65/100 70/100 85/100
Limitaciones de rol 0/100 75/100 100/100
(salud fisica)

Limitaciones de rol 100/100 100/100 100/100
(emocional)

Energia/fatiga 70/100 65/100 75/100

Bienestar emocional 88/100 88/100 100/100
Funcionamiento social 100/100 100/100 100/100
Dolor 78/100 88/100 100/100
Salud general 15/100 25/100 40/100

Funcionamiento

Limitaciones de rol

Salud general (salud fisica)

=¢=31/10/2022

Limitaciones de rol 7/3/2023

(emocional)

—i—14/6/2023

Funcionamiento

social Energia/fatiga

Bienestar
emocional
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Se puede observar variacion positiva en los valores de funcionamiento fisico,
limitaciones del rol debido a la salud fisica, energial/fatiga, dolor y salud general. Se
realiza el cuestionario el 31/10/2022, en el incio del tratamiento y las siguientes
mediciones son 7/3/2023 y 30/7/2023, a los 4 meses y 8 meses de rehabilitacion
pulmonar respectivamente.

Un factor diferencial que se introduce en el transcurso de la rehabilitacion respiratoria es
que, el paciente comienza con tratamiento de moduladores el 6/1/2023 TRIXACAR
Elexacaftor 100 mg/ Tezacaftor 59 mg/ Ivacaftor 75 mg/ lIvacaftor 150 mg el
06/01/2023 (3 meses posterior al inicio del tratamiento kinésico). La combinacion
triple de elexaftor, tezacaftor e ivacaftor puede administrarse a pacientes de 6 afios y
mayores que portan al menos 1 copia de la variante F508del o 1 copia de ciertas
variantes raras.

Esta nueva terapéutica debe considerarse al momento de la anamnesis para conocer el
estado general del paciente, cambios clinicos, animicos, funcionales, etc. percibidos por
el paciente y que contribuyen a la sinergia con la terapia kinésica en curso.
Paralelamente a la realizacion del cuestionario S-F36, se interroga al paciente acerca de

los efectos percibidos desde el inicio del tratamiento con moduladores.

o Espirometrias (ANEXO 5-9)

Espirometria 11/8/2022 15/12/2022 6/3/2023 28/7/2023
VEF1 1,95 L 1,55 L 2,28 L 2,36 L
CVF 3,44 L 2,84 L 3,54 L 4,23 L

VEF1/CVF 57% 55% 64% 56%

Si bien el paciente no posee su historia clinica completa, se ha logrado recabar los datos
de 4 espirometrias para el analisis de la funciéon pulmonar objetivada y su evolucion en el
transcurso de un afo. Los resultados correspondientes al dia 11/8/2022, se considerara la
espirometria inicial. Cabe destacar, que se tomaran los valores basales como referencia
de cada espirometria, considerando que en la medicion de los dias 15/12/2022 y el
6/3/2023 no se han cumplido los criterios de reproducibilidad, por lo tanto la interpretacion
puede no ser fidedigna. Al observar los valores correspondientes al dia 15/12/2022

(posterior a 6 semanas de tratamiento kinésico) se evidencia un deterioro del VEF1, CVF
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y VEF1/CVF, consecuente a la ejecucion de la espirometria en un contexto de
intercurrencia respiratoria que inicia con sintomas dos dias previos al estudio. Los
resultados del VEF1 y CVF de los dias 6/3/2023 (4 meses y medio del incio de la
rehabilitacion) y los del dia 28/7/2023 (8 meses del incio de la rehabilitacion), se ven
mejorados, a excepcion del VEF1/CVF que sufrio una disminucién de un 8 % entre el
6/3/2023 y el 28/7/2023, dicha diferencia puede deberse a que el 28/7/2023, el paciente

se encontraba en resolucion de una intercurrencia leve que perduré una semana.

YEFIFGYEF

11/8/2022 15/12/2022 6/3/2023 28/7/2023
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VY E

11/8/2022 15/12/2022 6/3/2023 28/7/2023

¥yeER)

11/8/2022 15/12/2022 6/3/2023 28/7/2023
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10. CONCLUSION

Hasta hace algunos afios, la FQ era una patologia con incidencia casi exclusiva de la
poblacion pediatrica. La sobrevida de los pacientes con FQ, estaba pronosticada como
maximo a la edad de la adolescencia, presentando un deterioro pulmonar y multiorganico
grave. Consecuentemente, la mayor parte de la bibliografia disponible esta basada en
poblaciones pediatricas, donde se abordan diferentes aspectos de la enfermedad.
Teniendo en cuenta las diferencias entre la infancia y la adultez, queda claro que no
pueden transpolarse los datos obtenidos, sobre todo en el aspecto social, calidad de vida,
actividades de la vida diaria, aspecto emocional, etc. Por lo tanto, la busqueda
bibliografica respecto a la evidencia cientifica, enfocada en la poblacién adulta, es escasa
y con muestras poblacionales insuficientes.

La poblacion adulta con FQ ha aumentado en la actualidad, debido principalmente a los
avances tecnolégicos, con los cuales se han desarrollado diferentes farmacos para el
tratamiento de la misma, la incorporaciéon de la rehabilitacién respiratoria reglada, la
conformacion de equipos multidisciplinarios, etc de esta forma se ha logrado modificar la
evolucion de esta enfermedad con resultados positivos de jerarquia. Esta nueva realidad,
despierta un gran interés, que a su vez genera un gran desafio en la comunidad médica y
equipos de salud, considerando que la FQ y su tratamiento, hasta el momento, eran
desconocidos para los profesionales especializados en pacientes adultos. Esta situacion,
donde existe déficit de informacion, suele ser mas notoria en las zonas rurales, o con
poblaciones pequenas, por falta de experiencia y complejidad sanitaria para el tratamiento
de estos pacientes, que obligan el traslado hacia centros especializados; un ejemplo de
dicha realidad es el caso del paciente descripto en este trabajo, se puede observar
deficiencias en su tratamiento desde la infancia hasta la adultez, por la escasez de
profesionales formados en rehabilitacion respiratoria, farmacos, manejo de la patologia,
etc. Aunque asiste a sus controles trimestrales en otra ciudad, no poseia en un plan de
tratamiento semanal y un seguimiento de la evolucibn mas exhaustiva, que le permita
preveer el inicio de las intercurrencias, el deterioro funcional y adquirir constancia en su
tratamiento, motivo por el cual, el paciente decide consultar.

En este caso clinico, se describié la evaluacion kinésica, plan de tratamiento, objetivos
kinésicos y personales del paciente y los resultados de las mediciones realizadas durante

la rehabilitacion respiratoria en el transcurso de un afio en un paciente masculino adulto.
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La medicion que se obtuvo en el transcurso del tratamiento mediante los test y estudios
realizados, permite objetivar la evolucién del paciente a través de las variables
cuantitativas. Cabe destacar, que los valores espirométricos comparados con las
mediciones de test de marcha de 6 minutos y cuestionario S-F36 no son congruentes, se
observa que la funcién pulmonar (VEF1, CVF y VEF1/CVF) varia entre obstruccion severa
y obstruccion ligeramente severa, en contraste con el aumento en la distancia recorrida en
el test de 6 minutos y le mejoria en los valores del cuestionario de calidad de vida S-F36.
No obstante el cumplimiento de los objetivos planteados por el paciente, su perspectiva
respecto a la calidad de vida, su funcion laboral, etc con la incorporaciéon de la
rehabilitacién respiratoria y lo moduladores, resulta ser informacion de relevancia en la
poblacion adulta que presenta dicha enfermedad. El paciente manifiesta una disminucion
en la cantidad de secreciones, y modificacion de la calidad de las mismas, facilitando asi
la higiene bronquial, disminuyendo la frecuencia y gravedad de las intercurrencias
respiratorias respecto a las ocurridas hace un afno atras, con una evolucién mas breve y
una precoz reincorporacion a las actividades laborales y de la vida diaria. Con el habito
del ejercicio semanal, el paciente percibe mayor facilidad para realizar las actividades
laborales en el campo con disminucién de la disnea y aumento de la fuerza muscular; otro
aspecto marcado es la disminucidn de los dolores corporales previos, que se traduce en
motivacion para la adherencia al tratamiento y una mejoria franca de la vida social, el
aspecto emocional y la calidad de vida en general.

Es decir que, evaluar al paciente adulto con una vision integral, resulta de suma
importancia para avanzar en el conocimiento de las particularidades de esta poblacion
con FQ. Esto nos permite cambiar en enfoque del abordaje, para abarcar las esferas que
conforman una realidad actual diferente a la que se conocia hasta el momento.

Aunque se evidencian avances importantes en el tratamiento esta enfermedad, es
importante dar voz a los adultos que viven con FQ y producir evidencias que busquen una
atencion individualizada y calificada, enfocada en las necesidades reales de esta

poblacion.
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12. ANEXOS
ANEXO 1: Cuestionario S-F36, calidad de vida

% SecoT

SOCIEDAD ESPANOLA DE CRUGHA
ORTOPEDICA Y TRAUMATOLOGIA

CUESTIONARIO DE SALUD SF-36

Marque una sola respuesta:

1. En general, usted diria que su salud es:
Excelente
Muy buena
Buena
Regular
Mala

2. 3Cémo diria que es su salud actual, comparada con la de hace un afio?
Mucho mejor ahora que hace un aiio
Algo mejor ahora que hace un aiio
Mas o menos igual que hace un afio
Algo peor ahora que hace un aio
Mucho peor ahora que hace un aio

Las siguientes pregunias se refieren a actividades o cosas que usted podria hacer en
un dia normal

3. Su salud actual, 3le limita para hacer esfuerzos intensos, tales como correr,
levantar objetos pesados, o participar en deportes agotadores?

Si , me limita mucho
Si, me limita un poco
Mo, no me limita nada

4. Su salud actual, gle limita para hacer esfuerzos moderados, como mover una mesa,
2
pasar la aspiradora, jugar a los bolos o caminar mas de una hora?

Si , me limita mucho
Si, me limita un poco
Ne, no me limita nada
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“SecoT o{UETIS S

SOCIEDAD ESPANCLA DE CRUGLA
CRTOPEDICA ¥ TRAUMATOLOGEA

5. 5u salud actual, gle limita para coger o llevar la bolsa de la compra?
Si , me limita mucho
Si, me limita un poco
No, no me limita nada

6. Su salud actual, le limita para subir varios pisos por la escalera?
Si , me limita mucho
Si, me limita un poco
No, no me limita nada

7. Su salud actual, gle limita para subir un solo piso por la escalera?
Si , me limita mucho
Si, me limita un poco
No, no me limita nada

8. Su salud actual, sle limita para agacharse o arrodillarse?
Si , me limita mucho
Si, me limita un poco
No, no me limita nada

9. 5u salud actual, 3le limita para caminar un kilémetro o mas?
Si , me limita mucho
Si, me limita un poco
Neo, no me limita nada

10. Su salud actual, gle limita para caminar varias manzanas (varios centenares de metros)?
Si , me limita mucho
Si, me limita un poco
No, no me limita nada

11. Su salud actual, le limita para caminar una sola manzana (unos 100 metros)?
Si , me limita mucho
Si, me limita un poco
Ne, no me limita nada
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' SeCOT DL

SOCIEDAD ESPANCOUL DE CIRUGA
CRTOPEDICA ¥ TRALMATOLOGIA

12. Su salud actual, gle limita para bafarse o vestirse por si mismo?

Si , me limita mucho
Si, me limita un poco
No, no me limita nada

Las siguientes preguntas se refieren a problemas en su trabajo o en sus actividades diarias

13. Durante las dltimas 4 semanas, stuvo que reducir el tiempo dedicado al trabajo 0 @
sus actividades cotidianas a causa de su solud fisica?

Si
No

14. Durante las Gltimas 4 semanas, shizo menos de lo que hubiera querido hacer,
a causa de su salud fisica?

5i
No

15, Durante las Oltimas 4 semanas, stuvo que dejar de hacer algunas fareas en su trabajo
o en sus actividades cotidianas, a causa de su salud fisica?

5i
No

14, Durante las Oltimas 4 semanas, stuvo dificultad para hacer su frabajo o sus actividades
cotidianas [por ejemplo, le costé mas de lo normal), a causa de su salud fisica?

5i
No

17. Durante las Gltimas 4 semanas, Fluvo que reducir el tiempo dedicado al frabajo o a sus
actividades cotidianas a causa de algin problema emocional (como estar friste, deprimido,
o nervioso|?

Si
No

18. Durante las tltimas 4 semanas, shizo menos de lo que hubiera querido hacer a causa
de algin problema emocional [como estar triste, deprimido, o nervioso)?

5i
No
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“ SeCOT NS

SOCIEDAD ESPAROUA DE CHRUGLA
ORTOPEDICA ¥ THAUMATOLOGEA

19. Durante las Gltimas 4 semanas, ano hizo su trabajo o sus actividades cotidianas tan
cuidadosamente como de costumbre, a causa de algin problema emocional
[como estar triste, deprimido, o nervioso)?

Si
No

20. Durante las Gltimas 4 semanas, ghasta qué punte su salud fisica o los problemas
emocionales han dificultado sus actividades sociales habituales con lo familia, los amigos,
los vecinos u ofras personas?

Nada
Un poco
Regular
Bastante
Mucho

21. 3Tuvo dolor en alguna parte del cuerpo durante las 4 Gltimas semanas?
No, ninguno
5i, muy poco

Si, un poco
5i, moderade

Si, mucho

Si, muchisimo

22. Durante las dltimas 4 semanas, ghasta qué punte el dolor le ha dificultade su trabajo habitual
(incluido el trabajo fuera de casa y las tareas domésticas?

Nada
Un poco
Regular
Bastante
Mucho

Las siguientes preguntas se refieren a cémo se ha sentido y como le han ido las cosas durante
las 4 dltimas semanas. En cada pregunta, responda lo que se parezca mas a cémo se ha
sentido usted.

73| Pagina



Rehabilitacion respiratoria domiciliaria, los beneficios en la calidad de vida y el impacto social de la fibrosis quistica en la
adultez.

i secoT R

SOCIEDAD ESPARIOUA DE CHRILGLA
CRTCPEDICA ¥ TRALMATOLOGIA

23. Durante las 4 Gltimas semanas, 3Cudnto tiempo se sintié lleno de vitalidad?

Siempre

Casi siempre
Muchas veces
Algunas veces
Sélo alguna vez
Nunca

24. Durante las 4 Gltimas semanas, 3Cudnto tiempo estuve muy nervioso?

Siempre

Casi siempre
Muchas veces
Algunas veces
Sélo alguna vez

Nunca

25. Durante las 4 (ltimas semanas, 3Cudnto tiempo se sintié tan bajo de moral que
nada podia animarle?

Siempre

Casi siempre

Muchas veces

Algunas veces

Solo alguna vez

Nunca

26. Durante las 4 (ltimas semanas, 3Cudnto tiempo se sintid calmado y tranquilo?
Siempre
Casi siempre
Muchas veces
Algunas veces
Sélo alguna vez

Nunca
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SOCIEDAD ESPAROUA DE CRUGLA
ORTOPEDICA Y TRAUMATOLOGIA

27. Durante las 4 dltimas semanas, 3Cuénto tiempe tuvo mucha energia?

Siempre

Casi siempre
Muchas veces
Algunas veces
Solo alguna vez
Nunca

28. Durante las 4 Gltimas semanas, 3Cudnto tiempo se sintié desanimado y triste?

Siempre

Casi siempre
Muchas veces
Algunas veces
S¢lo dlguna vez

Nunca

29. Durante las 4 Gltimas semanas, 3Cudnto tiempo se sintié agotado?

Siempre

Casi siempre
Muchas veces
Algunas veces
S6lo alguna vez

Nunca

30. Durante las 4 dltimas semanas, 3Cuénto tiempo se sintié feliz?

Siempre

Casi siempre
Muchas veces
Algunas veces
Solo dlguna vez

MNunca
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CUESTIONAR
E

10
DE SALUD S5F-36

SOCIEDAD ESPAMOLA DE CRUGIA
CRTOPEDICA ¥ TRAUMATOLOGIA

31. Durante las 4 dltimas semanas, 3Cuénto fiempo se sintié cansado?

Siempre

Casi siempre
Muchas veces
Algunas veces
Solo dlguna vez
Nunca

32. Durante las 4 Gltimas semanas, scon qué recurrencia la salud fisica o los problemas
emocionales le han dificultado sus actividades sociales (come visitar a amiges o familiares)?
Siempre
Casi siempre
Muchas veces
Algunas veces
Solo dlguna vez

MNunca

Por favar, diga si le parece cierta o falsa cada una de las siguientes frases

33. Creo que me pongo enfermo mds fécilmente que ofras personas

Totalmente cierta
Bastante cierta
No lo sé
Bastante falsa
Totalmente falsa

34. Estoy tan sano como cualguiera

Totalmente cierta
Bastante cierta
No lo sé
Bastante falsa
Totalmente falsa
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% SeCoT Rl

SOCIEDAD ESPANOLA DE CIRUGIA
ORTOPEDICA ¥ TRAUMATOLOGIA

35. Creo que mi salud va a empeorar

Totalmente cierta
Bastante cierta
No lo sé
Bastante falsa
Totalmente falsa

36. Mi salud es excelente

Totalmente cierta
Bastante cierta
No lo sé
Bastante falsa
Totalmente falsa

El cuestionario de salud SF-36 estd compuesto por 36 items que pretenden recoger todos los
aspectos relevantes para caracterizar la salud de un individuo. Con estas preguntas se trata
de cubrir, al menos, 8 aspectos o dimensiones: Funcién Fisica, Rol Fisico; Dolor Corporal;
Salud General; Vitalidad; Funcién Social; Rol Emocional y Salud Mental. Para cada una de
estas dimensiones se pueden computar escalas de puntuacién, facilmente interpretables,
caracterizadas todas ellas por encontrarse ordenadas, de tal suerte que cuanto mayor es

el valor obtenido mejor es el estado de salud.
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ANEXO 2: Test de marcha de 6 minutos fecha: 31/10/2022

Prueba de seis minutos marcha - SMWT Hoja 1
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18] 540 &' “debera detenerse cuando se lo indique”
1] s7o[s’ ™ Al minuto 6: “pare, la prueba
20 e00/4'2)"| Ro[| \WT ha finalizado™
%202 ot [ ] et = 22 weellay
rc \SF | ppm)
2 | {Borg) |
T =
Distancia total caminada | (CO | (m)
N - -
Tiempo total paradas - {min)
Obesrvacionss
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Rehabilitacion respiratoria domiciliaria, los beneficios en la calidad de vida y el impacto social de la fibrosis quistica en la
adultez.

ANEXO 3: Test de marcha de 6 minutos fecha: 7/12/2022

Prueba de seis minutos marcha - SBMWT  Hoja 1

[Mombre | [Feena + [12 [21 |
[sex0 rwn 4 | |Edad anos) 2T | [Pesoika) (X | [Taa (my ]
[Dtagnostice ¢ | [examnsoor (Do Noe oo |
|Medicacion inciuir dosis y horario) |
EMWT N1 30  metros [$a02 (sentado. en repoeo aire ambients(%)) C{s"la |
8302 .1 ¢ suplemt_(ipm) — |
g gr [oxigeno
Disnea () |8a02 (con oxigeno suplemt.(%)) — |
F EEN =
T | T ]
1 ol \2“
2l  eol 2¢% | R\ | RS |min 1] “Lo esta haciendo muy bien,
3 oo <o falzan § minutos”
4 120 ST
| 150 \ oﬁa: |min 2| “Perfecto, continde asi,
ol ol | %2l | o faltan 4 minutos™
71 2100 \* 32
gl 240 |'WS |min 3| “Esta en la mitad del tiempo
ol 2700 'S de la prueba, lo esta
10 2000 20V QY| S haciendo muy bien”
1] 230 224 4| “Perfecto, continde asi,
12| 2e0] 23" fakan dos minutos”
13 200 2V
14| 42013 o "] BRI LS | [mim 5| “Lo esta haciendo muy bien,
15 4s0f 3 WO falta un minuto”
18] 4a0 32
17 =10] B'IRE |min 6] Quince segundos antes de finalizar:
18| =40 3' 53| o\/| \o “debera detenerse cuando se lo indique”
19|  s70[ ' OV Al minuto 6: “pare, la prueba
20| e00 M8 ha finalizado ™
C
FC s ® \ & | Rer|- | W
Disnea A T
Fatiga EEN = '
Distancia total caminada | R4 ©
N ~ -
|T~mowm - (min)
Ooesrvacionss oo 220 WIS MAY R er Xet K\
3wl
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Rehabilitacion respiratoria domiciliaria, los beneficios en la calidad de vida y el impacto social de la fibrosis quistica en la
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ANEXO 4: Test de marcha de 6 minutos fecha: 01/06/2023

Prueba de seis minutos marcha - SMWT  Hoja 1
[Nombre [ Fene AlG]ZS ]
[Edad anos) 22\ | [Peso (ke | [Tana jm) |
[Diagnostice £, | [Examinador |
| Medicacion (nciuir doeis y horario) |
SMWT N1 30 metros [sa02 [sentado. en repoeo aire amblents()) |
$a02 %) [Oxigeno suplemt (pm) = |
FC a9\
Dignea (=) (8302 (con oxigeno suplemt (%)) |
Vs [Wotios | Tianggs | $800 | FC—
[ Incaniivo ]
IIEZ
2l eo 2. [min 1] “Lo esti haciendo muy bien.
3l eof 3y falzan § minutos”
o 20 \3©
s| 150 ° (-] 1. | |min2|“Perfecto, continde asi.
o] 180 \' \2 falzan 4 minutos”
HEEE D
8| 240 \' [min 3| “Esza en fa mitad de! tiempo
ol 270 \ AR de la prueba, lo esta
10] 200 2' | Ryl o0 haciendo muy bien”
11 230 2" (N |min 4| “Perfecto, continde asi,
12|  2e0| 9* 13V faltan dos minuros”
13| 200] 2 3"
14| 420] 2* 0" [min 5| “Lo esté haciendo muy bien.
15 450[3' 3% | Qul |\D\ falta un minuto”
18] 430{3' \e
17 ‘-10’3' 2\“ |min 8| Quince segundos antes de finalizar:
18| 540 '_5‘ “e “debera detenerse cuando se lo indigue”
19| 570 S'EW_ Al minuto 6: “pare, la prueba
200 &oof M 4" R |\ ha finalizado™
Valoree finaee SMWT
2z el PR vodta | Tienas | ot | &
Dignea A 3 /. 2
Fatga € = o] =% (st s l Sel |
Distancia total caminada | R 1O
¢ paradas -
Tiempo total paradas - {min) n
Ooeervacionss | 1o pete)  [P02 o\ T el % [TZ[ 2= 2T
Ho_)m 3'\3@ u'\‘x&.\e) (&5\01 ~ & L)

80|Pagina



Rehabilitacion respiratoria domiciliaria, los beneficios en la calidad de vida y el impacto social de la fibrosis quistica en la

adultez.

ANEXO 5: Espirometria del dia 11/8/2022

CENTRO FQ ADULTO HOSPITAL R ROSS LA PLATA

1:
Mambra:
Edad-
Altura:
Sewo;
Fumador;

28 afos B mases Fecha de nacimi... 22/11/1993 Facha del exam... 11/08/2022 08:30
180 cm Peso: &7 kg BMI: ‘:"gg

Hombre dtinico: Factor:

No sa espacifica m: E&muﬁ

Teva en cocnla gue: Lok daos v grificos de espromenis ve hassn e loy megones valore indrathiabis o an uni Qv COMDUEStD

T
i
Banal+

|
| Posti+

inddice
FEWD

Pyl

PF

FEVL P
FET I%
FLF30
FEFTS
FEFIS-7%

Erta-d malamsonar

Resumen de mejores prusbas forzadas

- ey = oy

FUC  PEF  FEVI/FVC  Calided |
344 61E  5T% - -

VAR Hora Fecha

Crrerras e A T ERS (005 Criferios qungsias

349 6,62 S8%: -

Criterios de ATHERS [2005] Crifertos cunpides,

[ndices selaccionados de los meljores soplidos

Bosal WePrev ZScr  Postl SePrev oo M Zsor  [Min Prev  Max)
195 1 A% 57 FX 5 T w6 el 4mil 5490
da4] Ei% -18 1491 L 1% -8 apal  S&H0 8551
LR LY % -28 6,82 ¥s LT TS <15 BAOTWE 10,79Ms 13,52Ws
5 BB 4,9 W b L. ) 7% MW %
2,85 Vs 3,00 s 4%
1,80 s 1,13 e 107
035 W 01T e I
o84 b e & 08T Ve 1% A% 38 L7 S0aVs 6800
58 s

Intarpretacion: (ATS)
Jasal: Obstr soddn severe
Bgsl ]l Obstrecodn evera

origen previste: EE. UL, - Xisobin wWang (1993) 6-7 afies, John L Hankinson {1999) 6-80 afos
Resultados a BTPS.

Técnico

Velumen (1) =6 Hora (s)
g8 i
Rﬁ‘_ti Midico:
U ":’?‘.:-.ﬂ‘“"'
P LT i
: i U ol |'|'||:I‘g|'
e e

= »
o+ } CareFusion
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Rehabilitacion respiratoria domiciliaria, los beneficios en la calidad de vida y el impacto social de la fibrosis quistica en la
adultez.

ANEXO 6: Espirometria del dia 15/12/2022

CENTRO FQ ADULTO HOSPITAL R ROSS LA PLATA

e

Hldh" 19 afios 0 meses Fecha de naciml... 22/11/1993 w del axam... E.f:z,rmz: 00:04
Altura: 180 Basa: BE kg : \

sm:- Hm:rlnn Origan #tnico: Hispang Factor: 100

Fumador: Mo 58 espacifica Disnaa: o

Tarsga en csents quer Los dates v grificos de sicrometria s2 basen en 105 mejnre valores ndividuales o B0 une furva compuiLe

Resuman da las mejores prunbas forzadas

FEVI  evi PEF “FEVL/FVC  Calidad VAR Hora  Fecha

Basal+ 1,55 284 515 55
Critanios e ATHERS [X0I5] Crileras 1 cra e
Atimero insulcteniy ok prushas foraadias buenas; se eceaitan J o mis.

ki iy ol i II.|.r|l..|' i priee e
selecclonados da los mejores soplidos

Indice Basal Whrew ZSo  Postl Wvew oby D8 [Min.  Prev  sae]
1881 4880 54

FEV1 1,551 1% 85

e 28l 1% A9 4671 5801 &531

PEF ERTTT I N ] 606 Vs 10.M¥s 13510

FEWL/FYC 5% 68 S50 TeW B BT

FEF1S L2 Vs

FEFS0 0,81 Vs

FEFTS 9,04 e

FEFRS-75 a4V 15% 40 332ls A9Bls GTSVs

Eddadl sl momar 30 afes

ﬂ:m*ﬂ:h.mmmumwmu hmmmpm.whm-mﬂhmm”mﬂlﬂu}.
Drigen previsto: EE. UL, - Xioobin Wang (1993) 6-7 afes, John L Hankingon (1959) 8-80 sfics

Resultadas & BTPS,
Mejor grifice de volumen de fluje ; Prevetn - |
Aol = {em=o e

=2
-4 J
& o -
-B & g

::g Valumen (1) i Hera (s)

-14 8-

L
Téenico: - o Mddcoc
&) CareFusion s
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Rehabilitacion respiratoria domiciliaria, los beneficios en la calidad de vida y el impacto social de la fibrosis quistica en la

adultez.

ANEXO 7: Espirometria del dia 6/3/2023

CENTRO FQ ADULTO HOSPITAL R ROSS LA PLATA

1D: b TR o T

e ! ... 06/03/2023 10:11
Edad: 29 anos 3 meses Fech? de nacimi... 22/11/1993 Fﬁct!a del exam g?ls

g::! : :IZ?“?N'L ::I?e'n étnico: rs-ﬂgs:gno E:Mclt-nr: 100

Fumador: No se especifica Disnea: 0

lenga en cuenta que: Los datos y grdficos de esprometria se basan en l0s injores valores idnaiLANS O Gf UnA CUIVA (oM LeSEE
Resumen de las mejores pruebas forzadas.

FEVL FvC  PEF FEV1/FVC  Calidad

2,28 3,54 6,86 64%0 - -
Criterios de ATS/ERS [2005]. Criterios no curnplicdos.
Nimeco mnsficiente de pruebas [orzadas buenas, se necesitan 7 o mas

VAR Hora Fecha

Basal+

Indices seleccionados de los mejores soplidos

fndice Basal %Prev ZScr  Postl %Prev o, ¥ ZScr  [Min.  Prev  Max]
FEVI 2,281 49% 5,0 3891 4681 5461
Fve 3541 63% 3,6 4671 5601 6531
PEF 686Ys  64% 2,4 806Us 10,791s 13,51Vs
FEV1/FVC 6% 7% 3,5 75%  B4%  93%
FEF25 4,28Vs

FEF50 149 Us

FEF75 2,48 s

FEF25-75 L3 25% 35 322Us 4,98Us 6.75Vs
Edad pulmonar 59 ahos

Interpretacion: (ATS) .
Basal: Obstruccion severa (Los criterios de reproducibilidad no se han cumplido, por lo que puede que la interpretacién no sea valida).
Origen previsto: EE. UU. - Xiaobin Wang (1993) 6-7 afios, John L Hankinson (1999) 8-80 afos

Resultados a BTPS.

Mejor gra rafico lumen
Flujo (I/s) s ey icto olymen (I — et
ig] a Valor inicial ﬂ- o Valor inicial |
1 ‘j il |
TH N S
8l - 4:] B = ﬁ!!.ﬂm.. e ;
3 N 1 - |
A Y A — s
27 . d ¥
b L S ‘.
31 2 4 6 10 2 4 6 8 10
-4 1 ' -2 |
-6+ J ! ! :
8 49 |
-10 E !
-12 i Volumen () 6 Hora (s) |
-14 -8
J
Técnico: . EZEOU“:_L@ARAN ~Médico:

Espociaist? Universitd
Neumonoicgr®
M.P 114.800

.2 CareFusion et sl i S
Pagina 1/ 1
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Rehabilitacion respiratoria domiciliaria, los beneficios en la calidad de vida y el impacto social de la fibrosis quistica en la
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ANEXO 8: Espirometria del dia 28/7/23

CENTRO FQ ADULTO HOSPITAL R ROSS LA PLATA

10: 28023
oo . OO 200R-0006
Edad: 29 an0s | meses Focha de naciml... 22/11/199) htlfldm -+
Altura: 180 cm Paso; 0% :l‘l“r vy
Sexo: rombre Origen étnico: ;ﬁvﬁ ‘
Fumador: No se especifica Disnea.
ln-uu--h.muuhmuhn‘rm-bnnmbompnvhnm‘dnommlw-wn
Resumen de las me|ores prusbas forzadas
FEVI  FVC  PEF FEVL/FVC  Calidad VAR Hora  Fecha
Basale 2106 420 7186 6% .
Lritenn o ATSERS [ANIS] Criteein o cumpdadon
Nt sl denite o (vimtas A st husas, se reesilol o mis
Postle 236 399 699 5% .
k Crilernss dv ATSERS [XN8) Criterns curmpbifos
Indices seleccionados de los mejores soplidos o
Indsce Basal SeProy IS Post] Whrev L IS [Min,  Prev  Max]
FivL 2061 % )4 231 $% ™ 34 3zl ami 4wl
e a1 ww 08 AW BS% % L2 A8 Asel 561
" Tels A% 06 WU % M 07 Sl a0V 10930
VLIV %% W% 59 W% 6N 5D N MR 9T
FEFS 3,60 Uy 17 ™
FLEse Lisbs 1,19 Vs "~
ners 0,13 Vs 0,37 ¥s ™
s s 080U % 0 A%k D% M 30 24U 4171 S
1 el gual mnas 24 ahon
Interpretacion: (ATS
L.W(Lw).mhmo(mmmuerMuMMwbummhwmmvﬂl
Postl: Obstrucoon Ligeramente Severo
Origen previsto: EE. UU. - Xisobin Wang (1993) 6-7 aiios, John L Hankinsan (1999) 8-80 afos
Resulados @ BTPS.
Mejor grafico de volumen de flujo Mejor grafico de tiempo y volumen
Fw £ — L0 w (I, — Pre,
Ws) = Valor micial ' Valor inicial
61
4
24
ol 3 L 3¢ LR
3
-4 4
-10 Volumen (1) %7 Hora (s)
-12 8-
Técnico: Baran Ezequiel Médico:

dico Neumonoioga—
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