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Resumen

La Fibrosis Quistica (FQ) es una enfermedad genética caracterizada por
afectacion pulmonar cronica, malabsorcién de los alimentos y sudor salado. Se
produce como consecuencia de la mutacion del gen que controla el ingreso y escape
de cloro y sodio (sal) a través de las paredes de las células y tejidos del cuerpo.

Se trata de una exocrinosis, es decir que todas las glandulas exocrinas pueden
estar afectadas, con produccion de moco anormal, viscoso y adherente, que obstruye
los conductos de las mismas y de esta manera interfiere con funciones vitales como la
respiracion y la absorcion de nutrientes. El grado de afectacion del aparato respiratorio
define en gran parte el pronéstico. La afectacion puede ser leve en algunos pacientes,
y severa en otros.

Pese a esto, con un tratamiento adecuado es posible obtener una expectativa de
vida que cada dia se acerca mas a la de la poblacién no afectada.

La importancia de la kinesioterapia (KNT) en la FQ radica en evitar que se
acumulen las secreciones espesas en las vias aéreas y ayudar a reducir la posibilidad
de infeccion y sus consecuencias.

A mayor cantidad de sesiones, mayor probabilidad de mantener los pulmones sin
secreciones. En consecuencia, la falta de adherencia puede producir alteraciones
irreversibles con menor sobrevida

Lograr adherencia al tratamiento; lo cual implica comprender, aceptar, aprender
y actuar coherentemente, es especialmente importante respecto a la kinesioterapia.

En este trabajo, se utilizaron como método de estudio 12 encuestas; de las
cuales participaron pacientes adolescentes y adultos y padres de pacientes
pediatricos, en un rango de edad que va desde los 3 afios hasta los 30 afios de edad.
También se realizaron entrevistas a profesionales pertenecientes al Centro Provincial
de Fibrosis Quistica del Hospital Pediatrico “Sor Maria Ludovica” de la ciudad de La
Plata, con amplia experiencia en la atencién de estos pacientes y a tres pacientes
adultos. A partir de estos datos se analizaron y describieron detalladamente los
posibles factores identificados que influirian en la adherencia al tratamiento kinésico en

los pacientes con esta patologia cronica.

II




;

|ndice
indice
INErOAUCCION. . . 1
ANTECEABNTES. ... 4
Capitulo I: Anatomia y Fisiologia del Aparato Respiratorio............. ............. 7
Capitulo IlI: Fisiopatologia de la Fibrosis Quistica........................on 18
Capitulo IlI: Kinesiologia en la Fibrosis Quistica...............c.oooiiviiiiiinnn, 44
Capitulo IV: Adherencia al tratamiento Kinésico..............cccccoeves e, 62
Diseo MetodolOgiCO. ... . ... 66
CONCIUSIONES. .. ..t e 105
Anexo
ENtrevistas. ... ... 110
ENCUESTAS. ... 132
Consentimiento informado. ... 156
Informacion al paciente. ..o 157
Bibliografia...... ..o 158

I







Introduccion







Introducciéon

En el pulmdn normal, las secreciones se mueven naturalmente hacia arriba y son
eliminadas con la tos y expectoracion o su deglucion. Esta forma natural de
mantenerse libre de secreciones es menos eficiente en los pacientes con Fibrosis
Quistica (F.Q) porque producen secreciones anormales.

Como consecuencia, se puede decir que a grandes rasgos, las bacterias se
multiplican en el moco, las paredes de las vias aéreas se inflaman, las vias aéreas
generan mayor cantidad de moco y las infecciones repetidas lesionan progresivamente
el pulmon.

El propésito de la kinesioterapia respiratoria (KNT); a través del uso de medios
fisicos, es reducir, postergar y tratar secuelas mecanicas, infecciosas y bioquimicas
ocasionadas por secreciones acumuladas en las vias respiratorias. Algunas de las
técnicas utilizadas para este tipo de terapia son el drenaje postural, las percusiones,
las vibro movilizaciones y el drenaje autogénico’.

La kinesioterapia deberia parte del tratamiento desde el diagnéstico.

La no adherencia al tratamiento es uno de los mayores problemas en el
tratamiento de los pacientes con F.Q. Hay muchos factores que pueden influir en la
misma, tales como la falta de informacién y los factores psicosociales®. Es probable
que la falta de adherencia al tratamiento sea un mediador del efecto de los factores
psicosociales sobre el curso de la enfermedad. Diferentes estudios estiman que nifios
con FQ pueden tener entre 1,5 a 3 veces mayor riesgo de presentar complicaciones
psicosociales durante la infancia como asi también alta posibilidad de padecer
alteraciones psiquiatricas como depresion, ansiedad, trastorno oposicionista y
desérdenes alimentarios. Los adolescentes, en general, presentan menor adherencia
que los nifios mas pequefos.

En un estudio realizado, la mitad de los pacientes eran adherentes al menos al
50% de las terapias prescritas y un 30% sefialé la no-adherencia al tratamiento®. Otros
estudios encontraron como barreras de adherencia, la falla en la relacion profesional-

paciente y la falta de informacidn con respecto al tratamiento en padres y nifios.

' S. Ammani, E. Tannenbaum, C. Mikelsons. <<Physiotherapy in Cystic Fibrosis>>, en: Journal

of the Royal Society of Medicine; Londres, Inglaterra; suplemento n°® 38, volumen 93, 2000,
.27

5)B. Lask. <<Non-adherence to treatment in Cystic Fibrosis>> Journal of the Royal Society of

Medicine; Londres, Inglaterra; suplemento n° 21, volumen 87, 1994, p. 25

® Smith B, Wood B. Adherence in chronic disease << Current Opinion in Pediatrics>>.

University of Pittsburg. U.S.A. afio V, n° 34, 2005, p.42




[ntroduccion

El tratamiento 6ptimo es un acercamiento comprensivo teniendo en cuenta los
factores psicologicos, sociales y fisicos a través de la evaluacion por parte de un grupo
multidisciplinario que pueda detectar dificultades y adecuar el régimen del tratamiento
al estilo de vida del paciente como asi también, realizar la intervencién temprana para
mejorar la adherencia y reducir la patologia psiquiatrica/psicolégica que afecta a la
misma.

A pesar de la evidencia existente, de eficacia de la KNT, la adherencia al
tratamiento es un aspecto muy importante y se ha demostrado su pobreza en la

mayoria de los estudios realizados.




La mejor adherencia a la Kinesioterapia es parte fundamental en un mejor

prondstico de la calidad de vida de estos pacientes; es por esto que nos preguntamos:

¢ ¢ Cudles son los principales factores que influyen en la adherencia al
tratamiento kinésico en pacientes, entre tres y treinta afos, con Fibrosis

Quistica de la ciudad de Mar del Plata?

Como objetivo general:
¢ ldentificar cuales son los principales factores que influyen en la adherencia al

tratamiento kinésico en pacientes con Fibrosis Quistica.

Como objetivos especificos:

¢ Determinar la relacién entre la adherencia al tratamiento y el conocimiento que
la familia y el paciente tienen sobre a la enfermedad.

¢ Determinar la importancia de la relacidén kinesiélogo-paciente en la adherencia
al tratamiento kinésico.

¢ Determinar la importancia de la alianza kinesi6logo-paciente-familia para la
favorable evolucién del tratamiento kinésico.

¢ Determinar si los factores propuestos en la bibliografia tienen relacion con los

concluidos en este trabajo.
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Antecedentes

En 1979 Maxwell y Redmond * realizaron un estudio comparativo entre la técnica
de percusion manual y un dispositivo mecanico, combinados con drenaje postural, en
pacientes con Fibrosis Quistica. Convencidos de que un dispositivo mecanico que
permitiera al paciente con fibrosis quistica hacer su propia fisioterapia toracica seria
de gran beneficio si fuera efectivo como la percusion manual. Catorce pacientes con
fibrosis quistica fueron sometidos a la fisioterapia de percusién mecanica y manual.
Los resultados fueron evaluados mediante la medicion de volumenes de esputo, y el
FEVylaFVC.

Los resultados del uso del percusor mecanico fueron tan buenos como los del
percusor manual y, por tanto, seria razonable para el paciente de edad avanzada usar
la nueva forma por su cuenta.

Afos después, en 1986, Blomquist M. y cols.® aplicaron un programa de mayor
actividad fisica y el auto tratamiento basado en la técnica de espiracion forzada a 14
pacientes adolescentes con fibrosis quistica, diagnosticada en la infancia o la primera
infancia, que tenian sintomas gastrointestinales y pulmonares. Doce pacientes que
cumplieron el programa de un afio cambiaron las condiciones clinicas, las pruebas de
funcion pulmonar, y las radiografias toraxicas. Hubo una mejoria significativa de la
presién de oxigeno correlacionado con el periodo de mayor actividad fisica. Otras
variables de gases en sangre, incluyendo pH, y el exceso de base, también indicaron
cambios significativos, sobre todo durante el ejercicio. El estudio muestra que la
actividad fisica diaria mejora el intercambio pulmonar de gases y que el tratamiento
combinado con la libre actividad fisica es tan eficaz como la fisioterapia convencional.

Las variables clinicas y demograficas son pobres predictores de la adherencia al
tratamiento.

En el estudio que realizaron Abott y cols® se examiné la relacion entre la
percepcion de los pacientes sobre su enfermedad y el reporte sobre la adherencia al
tratamiento que incluye la fisioterapia, el ejercicio, las enzimas pancreéticas y de las

terapias de vitaminas. La muestra constaba de sesenta adultos con fibrosis quistica

* Maxwell M. y Redmond A. <<Comparative trial of manual and mechanical percussion
technique with gravity-assisted bronchial drainage in patients with cystic fibrosis>>. Archives of
Disease in Childhood. Londres, Inglaterra. Suplemento N° 54, volumen 7, 1979, p 542-544

S Blomquist M, Freyschuss U, Wiman L, and Strandvik B. <<Physical activity and self
treatment in cystic fibrosis>>. Archives of Disease in Childhood. Londres, Inglaterra.
Suplemento N°61, volumen 4, 1986, p. 362-367

6J. Abbott, M. Dodd, and A. K. Webb.<< Health perceptions and treatment adherence in
adults with cystic fibrosis>>. Thorax. Preston, UK. Suplemento N° 51, Volumen 12, 1996, p
1233-1238
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Antecentes

que completaron Health Perception Scale, Health Locus of Control Scale, and the
Manchester Adult Cystic Fibrosis Compliance Questionnaire. Como resultado se llego
a la conclusién de que la adherencia a la fisioterapia, el ejercicio, las enzimas
pancreaticas y las terapias de vitamina se ven afectadas por la percepcion de los
pacientes sobre la gravedad de la enfermedad pasada, presente y futura, o su
percepcion sobre la susceptibilidad a las infecciones recurrentes.

Se puede decir que la preocupacién sobre la Fibrosis Quistica y la percepcién
de tener mas control personal de la enfermedad facilitan la adherencia al tratamiento y
es evidente que los pacientes perciben el gjercicio en el tratamiento de manera
diferente a otras formas de tratamiento.

Posteriormente en el 2006 Myers, y cols’ manifestaban que la fisioterapia
respiratoria (FR) se ve como piedra angular del tratamiento en la Fibrosis Quistica
(F.Q), pero que sin embargo, anteriores estudios han sugerido que la adhesién a la
fisioterapia respiratoria es baja. En este estudio sobre la adherencia a la fisioterapia
respiratoria y los factores asociados, fueron investigados 563 adultos con fibrosis
Quistica. Solo el 29,5 por ciento informaron que realizaban a diario la F.R; los
predictores de la adherencia incluyeron problemas con la instalaciéon F.R en el estilo
de vida, la percepcion de que la F.R no ayuda, consecuencias fisicas de la F.R y hacer
la F.R cuando se debe en lugar de cuando sea necesario. Estos variables
representaron el 45 por ciento de la varianza en la adherencia.

El contenido de este analisis revela un niumero alto de temas relacionados la
adhesion a la F.R.

Continuando con la problematica de la adherencia, investigaciones a largo plazo
sugieren que la no adherencia puede verse exacerbada a medida que el nifio crece y
sus responsabilidades de auto cuidado se transfieren a la persona joven.

En el 2007 Brian Williams y cols  exploraron en su estudio la naturaleza y la
variacion en los roles de los miembros de la familia. Como se transfirio la
responsabilidad de los padres / familia para el nifo, y qué factores ayudaron u
obstaculizaron este proceso.

Se llevaron a cabo entrevistas en profundidad, con 32 nifios con diagnéstico de

fibrosis quistica de entre 7-17 afios, y 31 a los padres que asisten a clinicas de la

"Myers, Lynn B (LB); Horn, Sandra A (SA); << Adherence to Chest Physiotherapy in
Adults with Cystic Fibrosis>> Journal of health psychology. Southampton, Inglaterra
Suplemento N°6, Volumen 11, 2006, p 915-926.

® Williams B, Mukhopadhyay S, Dowell J, Coyle J <<From child to adult: An exploration
of shifting family roles and responsibilities in managing physiotherapy for cystic fibrosis>>.
Social Science and Medicine. Scotland, UK. Suplemento N° 65, Volumen 10, 2007.p 2135-
2146
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fibrosis quistica en dos regiones de Escocia. Las responsabilidades familiares se
centran principalmente en las madres.

El nivel y la naturaleza de la participacion varian a lo largo de una continuidad
que se separa en el rol de seis de los padres y sus nifios y va
cambiando con el tiempo. Sin embargo, este movimiento fue revertido con frecuencia
durante los periodos de enfermedad o de inseguridad.

En el dia a dia la experiencia de dicha transferencia no era sencilla, lineal o sin
problemas para ninguno de los miembros de la familia. Tres factores fueron
identificados como utiles a la transferencia de la responsabilidad: las percepciones de
los padres de los beneficios de la transferencia de responsabilidad, las percepciones
de los nifios de los beneficios, y los recursos disponibles fisicos, sociales y
psicolégicos al apoyo de dicha transferencia.

Los principios y las ensefianzas de “concordancia™(una alianza terapéutica sobre
la base de una negociacion entre iguales y que puede conducir a un acuerdo sobre la
gestion o el acuerdo para diferir) pueden proporcionar una base para el desarrollo de
las nuevas relaciones entre padres e hijos que empiezan la edad adulta.

Se requiere una investigacion adicional para desarrollar mas especificamente el
contenido y la estructura de apoyo necesario, su eficacia en el logro de relaciones mas
concordantes, y el efecto resultante sobre la adherencia, la salud percibida y el

bienestar desde la perspectiva de los jévenes y los padres.
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(;apitulo |: « Anatomia y Fisio]ogl'a del Aparato Rcspiratorio”

El Sistema respiratorio funciona como un distribuidor e intercambiador de aire,
proporcionando oxigeno a las células y eliminando de ellas el diéxido de carbono,
también calienta, filtra y humidifica el aire.

El intercambio de gases tiene lugar en los alvéolos. Las restantes estructuras
del sist. Respiratorio funcionan como distribuidores de aire. Los 6rganos de la
respiracion intervienen asi mismo en el lenguaje, en la homeostasia del PH y en el
olfato.

El Sist. respiratorio se divide en dos partes, la primera de estas partes es el
Tracto respiratorio superior, los érganos se localizan fuera del térax e incluyen la nariz,
nasofaringe, orofaringe, laringofaringe y laringe.

La nariz es un conducto por donde discurre el aire que se dirige a los pulmones.
Filtra y humidifica el aire, ademas de ser un érgano olfatorio. El aire introducido por la
misma sigue la siguiente secuencia; narinas, vestibulo, los tres meatos
simultaneamente (superior, medio, inferior) y las coanas.

La faringe es una estructura con forma de tubo de unos 12,5 cm de longitud. Es
un tracto comun entre los tractos respiratorio y digestivo, que se extiende desde las
base del craneo hasta el eséfago, esta formada por musculos y se divide en tres
partes; la nasofaringe, la orofaringe, y la laringofaringe.

La laringe esta situada entre la raiz de la lengua y la parte superior de la traquea
justo debajo y en frente de la parte mas baja de la faringe. Forma parte de los
conductos aéreos y produce sonidos. Esta formada por cartilagos unidos entre si
mediante musculos y tapizada por una membrana mucosa ciliada que forma dos pares
de relieves, las cuerdas vocales verdaderas y las cuerdas vocales vestibulares.

La estructura de la laringe esta formada por nueve cartilagos; los cartilagos
laringeos unicos, de los cuales los tres mas grandes son el cartilago tiroides, la
epiglotis, y el cartilago cricoides y los cartilagos laringeos pares, compuestos por tres
pares de pequefios cartilagos; los aritenoides, los corniculados y los cuneiformes.

La segunda parte corresponde al tracto respiratorio inferior, los érganos se
localizan dentro del térax e incluyen la traquea, el arbol bronquial y los pulmones.

La traquea es un tubo de unos 11 cm. de longitud que se extiende desde la
laringe, en el cuello, hasta los bronquios primarios de la cavidad toracica. Tiene un
diametro de unos 2,5 cm. en su pared se encuentran anillos de cartilago con forma de
C incluidos dentro de tejido muscular liso a intervalos regulares. Estos cartilagos no
son circulares sino que estan incompletos en su parte posterior y proporcionan firmeza

la pared, impidiendo el colapso de la misma y el cierre de la via aérea’. La traquea se

® H.Rouvieré, A.Delmas, Anatomia Humana.Descriptiva, topografica y funcional; Francia,
Masson editorial, 10° Edicion, 1999, tomo II, Pag. 681
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divide en dos bronquios principales, estructuralmente muy similares a la traquea y con
anillos incompletos hasta la entrada a los pulmones dentro de los cuales se completan
y estan tapizados por mucosa ciliada. Cada bronquio principal entra en el pulmén y se
divide inmediatamente en bronquios secundarios los cuales son mas pequefios. Estos
siguen ramificandose dando lugar a los bronquios terciarios y a los bronquiolos. Este
conjunto de estructuras es denominado, arbol bronquial. La membrana del arbol
bronquial esta recubierta por una capa de moco protector, que actia como mecanismo
de purificacion de primer orden. Se producen unos 125 ml de moco diariamente. Las
células epiteliales de la mucosa respiratoria esta cubierta de cilios microscépicos que
se baten o mueven en una sola direccion, desde las porciones mas bajas de los

bronquios hasta la faringe.

Figura N°1 : Anatomia Aparato Respiratorio

Covidad nosal F-:uln-;-
I‘-I-nmhr'ulge
O
Lanngaharngs
Trocko Lanrge
nr:p-lmnfin—' an-;r.,qu

P Bronguios principales

-r.q-.u-nr:h v darecho

Fuente: G. Thibodeau, K. Patton, Anatomia y Fisiologia, Ed. Harcourt. Cuarta Edicion,
2000,Pag. 681.

Los bronquiolos se subdividen en tubos cada vez mas pequefios, terminando en
ramas microscopicas que se dividen en los conductos alveolares, que terminan en
varios sacos alveolares, en cuyas paredes se encuentran los alvéolos.

Se calcula que el numero de alvéolos que existen en los pulmones de un adulto

llega a la cantidad de 300 millones. Las paredes de estas estructuras microscopicas
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estan formadas por una Unica capa de epitelio escamoso simple el cual permite la
funcion de estas estructuras.

Los alvéolos son estructuras primarias involucradas en el intercambio gaseoso
del tracto respiratorio la membrana entre la cual se intercambian tanto el oxigeno como
el dioxido de carbono se denomina membrana respiratoria. Esta membrana esta
compuesta por el epitelio alveolar el endotelio capilar y sus membranas basales
unidas. La superficie de la membrana respiratoria dentro de cada alveolo esta
recubierta con un liquido que contiene surfactante , este ayuda a reducir la tensién
superficial del liquido colaborando en evitar que cada alveolo se colapse cuando entra
y sale el aire en cada respiracion.

Finalmente, los pulmones que son estructuras conicas que se extienden desde
el diafragma hasta un punto por encima de las claviculas, yaciendo entre las costillas,
tanto en su cara anterior como posterior. Su cara medial tiene forma concava para
alojar a las estructuras situadas en el mediastino, como el corazoén, siendo por ello la
concavidad mayor del lado izquierdo. Los bronquios principales y los vasos
pulmonares penetran en ellos por su cara medial en una zona determinada llamada

hilio. Las estructuras accesorias son la cavidad oral, la caja toraxico y el diafragma.

Figura N° 2: Vista medial de los pulmones

Fuente: G. Thibodeau, K. Patton, Anatomia y Fisiologia, Ed. Harcourt. Cuarta Edicion,
2000, Pag. 693
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Figura N° 3: Vista anterior de los pulmones, traquea y bronquios

AT

Fuente: G. Thibodeau, K. Patton, Anatomia y Fisiologia, Ed. Harcourt. Cuarta
Edicion,2000, Pag. 693

A continuacion se desarrollara brevemente la fisiologia respiratoria.

La fisiologia respiratoria es una compleja serie de procesos integrados y
coordinados entre si que desempeian un papel fundamental en el mantenimiento de la
de estabilidad o continuidad de nuestro medio interno. El correcto funcionamiento del
sistema respiratorio asegura a los diferentes tejidos un adecuado aporte de oxigeno,
eliminando rapidamente el didxido de carbono que se produce. La adecuada y
eficiente regulacion del intercambio gaseoso entre las células del organismo y la
sangre circulante bajo condiciones variables es la clave del |a fisiologia respiratoria.

Ventilacion pulmonar es el término que se aplica a lo que comunmente se llama
respiracion. La misma se compone de dos fases, la de inspiracién y la de espiracion.

El mecanismo que produce la ventilacion pulmonar es el que establece la
existencia de un gradiente de presion entre la atmoésfera y el aire alveolar.

Cuando la presion atmosférica es mayor que la presion que existe en el pulmoén,
el aire tiende a disminuir este gradiente. Ello implica que el aire se va a mover desde la
atmosfera a los pulmones. Se lleva a cabo una inspiracion. Cuando la presion del
pulmon es mayor que la atmosférica, el aire intenta disminuir el gradiente, por lo que
se mueve hacia fuera, desde los pulmones hacia la atmosfera. Se lleva a cabo una
espiracion.

El mecanismo de ventilacién debe establecer dos gradientes, uno en el que la
presion intraalveolar sea menos que la atmosférica para inspirar y otro, en el que sea

mayor para espirar.




Capitulo |: « Anatomia y Fisio]ogfa del Aparato Rcspiratorio”

Estos gradientes de presion se establecen mediante cambios en el tamafio de la
cavidad toracica, que se deben a su vez a la contraccion y relajacion muscular. Como
dice la conocida Ley de Boyle, “el volumen de un gas, es a temperatura constante,
inversamente proporcional a su presion”. Aplicandolo a lo que nos ocupa, la expansién
del térax va acompafiada de una disminucion de la presion intrapleural. Ello implica
una disminucion de la presién intraalveolar que da lugar a que el aire tienda a entrar
en los pulmones.

La contraccion del diafragma de forma aislada o del diafragma junto con los
musculos intercostales externos, es la responsable de la inspiracién en reposo. A
medida que se contrae, el diafragma desciende, lo que se traduce en un aumento de
la cavidad toracica. La contracciéon de los musculos intercostales externos tira de los
entramos de las costillas hacia arriba y hacia fuera. Ello también hace q el esternén
suba, lo que produce un aumento del térax en su eje antero posterior y lateral. En la
inspiracion forzada se suman los musculos accesorios para ayudar en la elevacion del
esternén y la caja toracica. A medida que el tamafio del térax aumenta, la presién
intrapleural y la presion intraalveolar disminuyen, lo que da lugar a la inspiracion. A
medida que el térax aumenta, atrae a los pulmones hacia sus paredes, debido a la
cohesién que existe entre la pleura pulmonar vy la toracica, ambas lubricadas. Por ello,
los pulmones se expanden y la presidén en sus conductos y en los alvéolos

disminuye™.

Figura N° 4: Mecanica de la ventilacion (Inspiracion)
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Fuente: G. Thibodeau, K. Patton, Anatomia y Fisiologia, Ed. Harcourt. Cuarta Edicion,
2000, Pag. 704

La presion intraalveolar desciende desde un nivel atmosférico a un nivel

subatmosférico de unos -3 mm Hg. creando el ya nombrado gradiente de presion.

10 Guyton, Hall. Tratado de Fisiologia Médica, Ed. Mc Graw-Hill. Décima Edicioén. Pag. 526
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La tendencia del térax y los pulmones a recuperar su volumen previo a la

inspiracion es un fenémeno fisico denominado retraccion elastica

Cuadro N° 1: Descripcion de la Inspiracion
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Fuente: Fuente: G. Thibodeau, K. Patton, Anatomia y Fisiologia, Ed. Harcourt. Cuarta
Edicion,2000, Pag. 706

La espiracion en reposo suele ser un proceso pasivo que comienza cuando los
gradientes, o presiones, que se han alcanzado en la inspiracién comienzan a revertir.
Los musculos inspiratorios se relajan, dando lugar a una disminucién del tamafio del
térax y un aumento de la presion intratoracica desde los -6 mm Hg. Hasta el nivel
preinspiratorio de -4 mm Hg. La presion que existe entre la pleura parietal y la visceral
siempre es negativa, es decir, menos q la atmosférica. Esta presion intratoracica
negativa es necesaria para evitar la tendencia de los pulmones a colapsarse, debido a
la tension superficial del liquido surfactante y al estiramiento de las fibras elasticas que
estan en un constante intento de retroceso.

Dado que la presién alveolar se incrementa desde unos -3 mm Hg. Hasta +3 o
+4 mm Hg., se establece un gradiente de presion positiva desde el alveolo a la




Capitulo |: « Anatomia Yy Fisio|ogfa del AParato Rcspiratorio”

atmosfera, produciéndose la espiracion cuando el aire fluye al exterior a través de las

vias respiratorias.

Figura N° 5: Mecanica de la ventilacion (Espiracion)
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Fuente: G. Thibodeau, K. Patton, Anatomia y Fisiologia, Ed. Harcourt. Cuarta Edicion,
2000,Pag. 704

Cuadro N°2: Descripcion de la Inspiracion
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Fuente: Fuente: G. Thibodeau, K. Patton, Anatomia y Fisiologia, Ed. Harcourt. Cuarta
Edicién, 2000, Pag. 707

La distensibilidad o capacidad de los pulmones y el torax de distenderse, resulta
fundamental para la respiracién normal. Si se reduce la distensibilidad de estas
estructuras como consecuencia de una lesién o de un proceso patologico, la

inspiracion se dificulta e incluso se vuelve imposible.
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Conceptos importantes a tener en cuenta son los de los volimenes y
capacidades pulmonares. Las capacidades pulmonares se refieren a los distintos
volumenes de aire caracteristicos en la respiracion humana. Un pulmén humano
puede contener alrededor de 6 litros de aire en su interior, pero una cantidad
significativamente menor es la que se inhala y exhala durante la respiracion.

La capacidad pulmonar total (CPT) es el volumen de aire que hay en el aparato
respiratorio, después de una inhalacion maxima voluntaria. Corresponde a
aproximadamente 6 litros de aire.

La capacidad vital es la cantidad de aire que es posible expulsar de los
pulmones después de haber inspirado completamente. Son alrededor de 4.6 litros.

La capacidad inspiratoria (Cl) es la cantidad de aire que entra en los pulmones
tras una inspiracion normal.

La capacidad funcional residual (CFR) es la cantidad aire que queda en los

pulmones tras una respiracion normal’".

Tabla N°1: Volumenes y Capacidades Respiratorias
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Fuente: G. Thibodeau, K. Patton, Anatomia y Fisiologia, Ed. Harcourt. Cuarta Edicion,
2000, Pag. 709

Antes de comenzar con el desarrollo del intercambio de gases en los pulmones
es importante recordar la ley de Dalton. De acuerdo con esta ley, la presion parcial de
un gas en una mezcla de gases es directamente proporcional a la concentracién del
gas en dicha mezcla y a la presién total de esta ultima.

La presion parcial de un gas en un liquido es directamente proporcional a la

cantidad de gas disuelto en dicho liquido, que a su vez esta determinada por la presién

" Guyton, Hall. Tratado de Fisiologia Medica, Ed. Mc Graw-Hill. Décima Edicion. Pag. 531




(;apitulo |: « Anatomia y Fisio]ogl'a del Aparato Rcspiratorio”

parcial del gas en el entorno liquido. Las moléculas de gas difunden en un liquido
desde su entorno, disolviéndose hasta que la presion parcial del gas en el liquido es
igual a la del gas en el entorno de aquel. El aire alveolar constituiria el entorno del
liquido, la sangre, que se mueve por los capilares. Entre el aire alveolar y la sangre
capilar tan solo se interponen las membranas de ambos, y tanto una como otra son
muy permeables al oxigeno y al didxido de carbono. Al mismo tiempo que la sangre
abandona los capilares pulmonares como sangre arterial, tiene lugar la difusién y el
equilibrio entre el oxigeno y el diéxido de carbono a ambos lados de la membrana. La
presion de oxigeno de la sangre arterial y el presion de dioxido de carbono son por
tanto iguales, o muy parecidas, a las presién de oxigeno y las presion de dioxido de
carbono alveolares.

El intercambio de gases en los pulmones tiene lugar entre el aire alveolar y la
sangre que fluye por los capilares. Los gases se mueven en ambas direcciones a
través de la membrana respiratoria. El oxigeno entra en la sangre gracias a que la
presién de oxigeno alveolar es mayor que la de la sangre que llega, otra manera de
expresarlo seria diciendo que lo que hace realmente el oxigeno es difundirse para
disminuir el gradiente de presion. Simultaneamente, las moléculas de didxido de
carbono salen de la sangre, intentando disminuir el gradiente de didxido de carbono
que poseen con el alveolo. La presion de didxido de carbono de la sangre venosa es
mucho mayor que la de la sangre alveolar. Este transporte de gas bidireccional entre
el aire alveolar y la sangre capilar pulmonar convierte la sangre desoxigenada en
oxigenada'.

La cantidad de oxigeno que difunde, a la sangre en cada minuto depende de
numerosos factores, pero sobre todo de los cuatro siguientes: del gradiente de presion
de oxigeno entre el aire alveolar y la sangre que llega, en segundo lugar de la
superficie total de la membrana respiratoria, en tercero del volumen respiratorio por
minuto y por ultimo de la ventilacién alveolar.

A su vez nos encontramos con factores estructurales que facilitan la difusion de
oxigeno desde el aire alveolar a la sangre de los capilares. Dentro de estos factores
esta el hecho de que las paredes de los alvéolos y de los capilares juntas forman una
capa muy fina para el intercambio de gases, que las superficies alveolar y capilar son
extremadamente grandes, que los capilares de los pulmones acumulan gran cantidad
de sangre y que la sangre se distribuye a través de los capilares en capas tan finas

que cada globulo rojo esta al lado del aire alveolar.

"2 G. Thibodeau, K. Patton, Anatomia y Fisiologia, Ed. Harcourt. Cuarta Edicion, 2000,
Pag. 712
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Figura N° 6: Intercambio de Gases en los pulmones
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Fuente: G. Thibodeau, K. Patton, Anatomia y Fisiologia, Ed. Harcourt. Cuarta Edicion,
2000, Pag. 712

La sangre transporta el oxigeno y el diéxido de carbono como solutos y como
parte de las moléculas de determinados compuestos quimicos. Inmediatamente
después de entraren la sangre, ambos gases se disuelven en el plasma, pero
rapidamente casi todo el oxigeno y el diéxido de carbono forman una unién quimica
con otros constituyentes de la sangre, como la hemoglobina (Hb), las proteinas
plasmaticas o el agua. Una vez producida esta union, se reduce su concentracion
plasmatica y se produce la difusién, de una cantidad mayor de gas hacia el plasma,
de forma que se puedan transportar mayores volimenes de gases.

Para finalmente introducirnos en el transporte de los diferentes gases vamos a
hacer una breve resefia sobre algunos datos de la hemoglobina (Hb).

La hemoglobina es una proteina cuaternaria compuesta por cuatro cadenas
polipéptidas distintas, dos cadenas alfa y dos beta, cada una de las cuales se asocia
con un grupo hemo que contiene hierro. La molécula de O2 se puede combinar con
un atomo de hierro (Fe) en cada grupo hemo. Por tanto, la hemoglobina se puede

comportar como una especie de esponja de 02, absorbiendo moléculas de O2 de la
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solucién circundante por mecanismos quimicos. Las moléculas de CO2 se pueden
combinar con aminoacidos de las cadenas polipeptidicas alfa y beta, de forma que la
Hb puede comportarse como una esponja para el Co2, absorbiendo las moléculas del
mismo de una solucién. Por tanto, la Hb presenta las caracteristicas quimicas
necesarias para recoger y transportar los gases que entran en la sangre. La Hb
también presenta las caracteristicas quimicas necesarias para poder soltar estos
gases.

Para combinarse con la Hb, el oxigeno debe difundirse desde el plasma hasta
los hematies, donde existen millones de moléculas de Hb. La saturacion media de O2
de la hemoglobina en la sangre oxigenada es de alrededor del 97%.

Podemos afirmar que el oxigeno viaja de dos formas: como O2 asociado con la
Hb.(oxihemoglobina) y disuelto en plasma. De estas dos formas de transporte, la
oxihemoglobina lleva casi todo el O2 total que se transporta en la sangre.

En cuanto al CO2, este, se disuelve en el plasma, una parte penetra en los
hematies y se combina con la Hb para formar carbaminohemoglobina. Otra parte del
CO2 que entra en los hematies se unen al agua para formar acido carbonico, proceso
facilitado por una enzima, la anhidrasa carbdnica, presente en cada célula. El acido
carbodnico se disocia y da lugar a hidrégeno y bicarbonato. Mas de las dos terceras
partes del dibxido de carbono se transporta en el plasma como iones bicarbonato
(70%9.EI hidrogeno se combina con la Hb, mientras que el bicarbonato, difunde al
plasma por el gradiente de presion, a medida que el bicarbonato, abandona la célula,
entra el cloro para impedir un desequilibrio de cargas.

El intercambio de gases en los tejidos tiene lugar entre la sangre arterial que
circula por los capilares sistémicos y las células.

El oxigeno difunde fuera de la sangre arterial, ya que el gradiente de presion del
oxigeno favorece esta difusion hacia fuera, como el oxigeno difunde fuera de la sangre
arterial, la PO2 en sangre disminuye, lo que acelera la disociacion de oxihemoglobina
para librar mas oxigeno al plasma y que luego difunda a las células.

El intercambio de diéxido de carbono con los tejidos y la sangre tiene lugar en

sentido opuesto al oxigeno.
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La Fibrosis Quistica es la enfermedad autondémica recesiva severa mas
frecuente en la poblacion caucasica. Su incidencia se estima en 1 afectado por cada
2500 a 3500 recién nacidos vivos. Refleja las mutaciones de un unico gen llamado
“gen regulador de la conductancia transmembrana de la Fibrosis Quistica”, cuya sigla
en inglés es CFTR (Cystic Fibrosis Conductance Transmembrane Regulator).

Este gen fue clonado y secuenciado en 1989 y hasta el momento se han
descripto mas de 1.000 mutaciones responsables de las manifestaciones de la
enfermedad.

La ubicacion del gen de la Fibrosis Quistica (F.Q) es en el brazo largo del
cromosoma 7(7q 3.1). Los heterocigotos presentan un alelo normal y un alelo mutado;
ellos son portadores de la alteracion pero como la enfermedad es recesiva, son
asintomaticos.

El patron de herencia que se observa no depende del par sexual, por eso se
llama autosémica: ademas, ambas copias del gen deben estar alteradas para que se
manifieste la enfermedad. Por lo tanto, los portadores tienen una chance de 1 en 2 de
transmitir la copia alterada a su descendencia, cuando se unen dos portadores, la
probabilidad de tener un hijo afectado es de 1 en 4.

La realizacion de una pesquisa neonatal en forma sistematica, segun lo
establecido por la ley 24.378, permitié a Borrajo y cols' establecer una incidencia
entre Julio de 1995 y julio de 2001 de 1 en 5.715 nacimientos, con una cobertura del
22% sobre los 250.000 nacimientos anuales en la Provincia de Buenos Aires.

Desde que se identifico y se clono el gen CFTR, el estudio de la relacion entre el
tipo de mutacién presente (genotipo) y la expresién clinica (fenotipo) ha sido de gran
interés para los investigadores. Sin embargo, en muchos aspectos hasta hoy la
relacion entre genotipo-fenotipo sigue siendo confusa. Existe una cantidad de
variables que parecen influir en la expresién clinica de la enfermedad, en lo referente a
la enfermedad pulmonar; parece ser muy fuerte la influencia de otros factores
genéticos, asi como las diferenciasen el medio ambiente, en la exposicién a agentes
patdgenos respiratorios y también en el tratamiento de la enfermedad.

Sin lugar a dudas, la mutacién mas frecuente es la delecion del codén que
produce la pérdida de un residuo de fenilalanina en la posicion 508, denominada
mutacion AF508. Cerca del 70% de pacientes con FQ exhiben esta variedad, aunque
existen grandes variaciones geograficas que oscilan entre 32 y 82%. Generalmente,

los pacientes homocigotos para AF508 expresan enfermedad pulmonar, insuficiencia

13 Borrajo GJC, Pistaccio LG, Gomez FR, et al. <<Newborn screening for cystic fibrosis in
Buenos Aires province-Argentina using the two stages IRT7IRT strategy>>, en: Actas del 25°
Congress European Cystic Fibrosis Society; Génova, Italia 20-23 June 2002
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pancreatica, azoospermia obstructiva y universalmente tienen test de sudor elevado.
Sin embargo, la funciéon pulmonar es variable, lo cual sugiere la presencia de otros
factores genéticos y ambientales.

En la actualidad se han descrito seis clases de mutaciones. La mutacion Clase |
(G542X, R1162X) es resultante de un defecto de inestabilidad del acido ribonucleico
mensajero o de una proteina anormal, la cual es rapidamente degradada. La mutacién
Clase Il resulta de una falla en el proceso de sintesis de la proteina o del transporte
de la misma a través de la membrana celular; esta clase incluye a la mutacion ?F508.
La mutacion Clase Il (G551D) resulta de una proteina correctamente localizada pero
defectuosa en la actividad del canal. En la mutacién Clase IV (R117H), la proteina esta
correctamente localizada y regulada pero tiene un defecto en la conductancia del
cloro. La mutacion Clase V (A455E) resulta en una reducida sintesis de CFTR.
Finalmente, en la mutacion Clase VI existe un defecto en la regulacion de otros
canales (principalmente Na, Cl). Las mutaciones Clases I-lll son las mas comunes y
estan asociadas usualmente con insuficiencia pancreatica.

La proteina responsable del defecto se denomino CFTR (regulador de la
conductancia transmembrana de la F.Q) es una glucoproteina compuesta por 1480
aminoacidos, con un peso molecular de 168138 Da, que es semejante
estructuralmente a las proteinas transportadoras dependientes de ATP. La proteina
CFTR consta de; dos dominios hidrofébicos, denominados TM1 y TM2(dominios
transmembrana), cada uno compuesto por seis fragmentos, que funcionan como
canales de transporte iénico; dos dominios citoplasmaticos de unién al nucleétido ATP,
llamados NBF1 y NBF2 (nucleotide binding fold) y un dominio regulatorio
citoplasmatico R, localizado en el centro de la proteina y ubicado en la region
hidrofilica, que funciona como blanco de fosforilacion al aumentar la concentracién
intracelular de AMP ciclico.

La proteina se halla anclada en la bicapa lipidica de las membranas celulares de
los epitelios donde se expresa.

Los pasos para la sintesis de la proteina CFTR incluyen la trascripcion del gen
en el ndcleo de las células epiteliales de secrecion exocrina, la maduracion del
transcripto primario, el pasaje del RNA mensajero al citoplasma, la traduccién en el
reticulo endoplasmatico rugoso, la glucosilacion en el aparato de Golgi y el anclaje de
la proteina madura en la membrana plasmatica.

El mecanismo de accién en condiciones normales, de la proteina CFTR, es
permitir el flujo de iones a través de los epitelios desde el interior de la célula hacia el
espacio luminal. La salida del anion cloruro (CI-), provoca el arrastre del catién sodio
(Na+) y como consecuencia, sale agua al espacio extracelular.
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Figura N°7: Representacion grafica de la proteina CFTR en la membrana celular.
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Para que exista actividad del canal de Cl-, debe aumentar la concentracion de
AMP ciclico citoplasmatico que activa la proteincinasa A. esta incorpora residuos
fosfato a nivel del dominio R. Se han descrito hasta ahora por lo menos 11 sitios
potenciales de fosforilacion por la proteincinasa C. A continuacion, una molécula de
ATP se une al dominio NBF1 y se hidroliza; de este modo se obtiene energia
suficiente para abrir los canales entre TM1 y TM2; una segunda molécula de ATP en el
dominio NBF2 estabiliza esta apertura. Otro modelo experimental sugiere que la
adiciéon de ATP y la hidrélisis en el dominio NBF1 produce la apertura del canal de CI-
mientas que el dominio NBF2 provoca su cierre.

Sin embargo, la actividad de la proteina no se limita a esta unica funcién, sino
que también actua como reguladora de otro canales iénicos. El ejemplo mejor
documento es la interaccion de la proteina CFTR y el canal rectificador de cloro
externo, que es regulado por la concentracion de calcio intracelular. La activacion de
este canal por la CFTR aumenta la liberacién de Cl- al espacio extracelular al reclutar

canales de CI- adicionales.
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Cuando existe una alteracion de la CFTR, estos movimientos de iones no se
producen, lo cual ocasiona las manifestaciones clinicas multisistémicas caracteristicas
de la FQ.

En la membrana apical de toda célula epitelial, de un sujeto normal, el sodio es
absorbido por los canales de sodio y después es captado por la célula en la membrana
basal mediante la activacion de un grupo Na/K-ATPasa. El gradiente eléctrico creado
por este desplazamiento activo del sodio favorece la absorcién pasiva del cloro,
probablemente por una via intercelular. En lo que concierne al idn cloro, existen
también canales especificos en la membrana apical. Los mecanismos reguladores que
afectan a la permeabilidad del canal cloro son el AMP ciclico y el calcio intracelular,
cuando aumenta su concentracion, el canal del cloro se abre. Los sistemas de
mensajeros intracelulares dependen de diversos factores extracelulares,
especialmente de hormonas, neurotransmisores y diversos medicamentos.

En la Fibrosis Quistica la membrana apical es relativamente impermeable al i6n
cloro, pero ademas esta aumentada la reabsorcién de sodio por el epitelio de las vias
respiratorias, estas anomalias de transporte ibnico explican la diferencia de potencial
transepitelial en la mucosa respiratoria de estos pacientes. Esta impermeabilidad de
cloro no se debe a una ausencia de canales, puesto que estan presentes en forma
idéntica a los de las células normales. La anomalia de regulacién de los canales del
cloro esta ligada sin duda alguna a la proteina CFTR. En el caso de la F.Q la secrecion
de cloro esta pues disminuida. Normalmente la secrecion del mismo provoca una
difusion pasiva de agua entre las células epiteliales, hacia la luz bronquial. Si la
secrecidn de iones cloro esta alterada, la difusidn de agua entre las células epiteliales
esta disminuida, de manera que la secrecion contiene menos agua. Ademas en la FQ,
el epitelio absorbe una mayor cantidad de sodio, lo que agrava todavia mas la

hiperviscocidad del producto de secrecion.

Fisiopatologia de la enfermedad pulmonar

A pesar de los avances alcanzados en el conocimiento de las bases moleculares
y celulares de la F.Q, la secuencia de los eventos que conducen al dafio pulmonar
irreversible son hasta el momento parcialmente conocidos.

El esquema fisiopatologico tradicionalmente aceptado es el siguiente: el defecto
genético primario produce deficiencia, ausencia o alteracion de la proteina reguladora
de la conductancia de transmembrana de la F.Q (CFTR), determinando una
disminucion en la secrecidn de cloro y el incremento de la reabsorcion celular de
sodio. Como consecuencia, las secreciones respiratorias son viscosas y la depuracion

mucociliar es alterada. La infeccién con microorganismos caracteristicos,
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especialmente Pseudomonas aeruginosa induce un proceso inflamatorio persistente y
no controlado, produciendo un circulo vicioso que conduce a la triada caracteristica de
la enfermedad-inflamacion, infeccién y obstruccion-, dafio pulmonar irreversible con

bronquiectasias, insuficiencia respiratoria y muerte.

Cuadro N° 1: Fisiopatologia de la enfermedad pulmonar
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Fuente: Segal E., Fernandez A., Renteria F.. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal.
2004. pag 80

La infeccion pulmonar en la F.Q tiene caracteristicas particulares y Unicas. En
primer lugar, es producida por bacterias circunscriptas a una localizacion bronquial
intraluminal; la infeccion alveolar ocurre raramente, en general hacia el final de la
enfermedad. Aunque la carga bacteriana es extraordinariamente alta, las infecciones
sistémicas ocurren escasamente sugiriendo que los mecanismos inmunologicos de
contencién estan indemnes. En tercer lugar, la infeccion por la cepa mucoide de P.
aeruginosa es casi exclusiva de los pacientes con F.Q y raramente se observa en
otras enfermedades ™. Por ultimo una vez producida la infeccién crénica por P.
aeruginosa, es casi imposible su erradicacion a pesar del uso agresivo de antibi6ticos

(Atb) sistémicos o inhalados.

'Y E. Segal, A. Fernandez, F. Renteria. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004. pag 79
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Aparato secretor de la via aérea

El moco es uno de los componentes principales del sistema de defensa del
aparato respiratorio, las estructuras secretoras en la via aérea son las células
caliciformes y las glandulas submucosas. El sitio de mayor expresion del CFTR en las
vias aéreas normales se encuentra en los tubulos serosos de estos ultimos, sugiriendo
una posible relacion entre el defecto basico y la patologia glandular respiratoria.

Las células caliciformes se localizan en el epitelio respiratorio y secretan
mucinas; la secrecion es estimulada por la enzima elastasa del neutréfilo (EN), la
catepsina G, proteasas bacterianas, el factor activador de plaquetas y el humo del
tabaco entre otros.

Las glandulas submucosas se encuentran en los bronquios y estan compuestas
por multiples acinos; estos se abren en tubulos que drenan a un ducto colector
comunicado con la via aérea. Sus células secretoras son: las mucosas que producen
mucinas u las serosas que secretan lisozima, lactoferrinam inhibidor de proteasa
leucocitaria secretora (SLPI) y proteoglicanos. El ducto colector controlaria el
contenido iénico e hidrico de las secreciones de la glandula. La regulacién de la
secrecion involucra mecanismos neurales colinérgicos y fibras no colinérgicas
adrenérgicas y no adrenérgicas (NANC) por otro lado el epitelio de la via aérea secreta
factores inhibitorios de la secrecion glandular, por lo que la pérdida del epitelio debido
a distintas noxas, resultaria en un incremento de la producciéon de moco.

Las estructuras secretoras de las vias aéreas se encuentran aumentadas de
tamanio en la F.Q. La hipertrofia de la glandula submucosa es uno de los primeros
hallazgos observados en necropsias, a pesar de que en los recién nacidos, el tamafio
no difiere de los sujetos controles. Aun antes de la hipertrofia, se puede evidenciar una
dilatacion de la luz glandular, consecuencia de un aumento en la tasa de secrecion u
obstruccién por las secreciones viscosas.

Los estudios realizados por Engelhardt y cols'® . demuestran que el sitio
predominante de expresion del CFTR en los sujetos sanos es la glandula submucosa,
mas precisamente la superficie apical de las células de los ductos y tubulos serosos,
no detectandose lo mismo en los pacientes con F.Q.

El trastorno en la secrecioén celular de cloro produce secreciones deshidratadas,
viscosas, que obstruyen los ductos glandulares dilatando los mismos, y limitando mas

la secrecion.

18 Engelhardt J, Yankaskas J, Ernst S,Yang Y, Marino C, et al. <<Submucosal Glands are the
predominant site of CFTR expression in the human bronchus>>, en: Nature Genet; Michigan,
E.E.U.U; Aio Il, N° 3, 1992. p 240-248
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En muestras de tejido pulmonar de pacientes con F.Q. se demostré hiperplasia y
metaplasma (extension hacia bronquiolos) de las células caliciformes, contribuyendo a
incrementar la secrecion basal de moco. .

Una de las principales caracteristicas clinicas de la enfermedad pulmonar es la
tos cronica con produccion de secreciones respiratorias altamente viscosas, por lo que
durante mucho tiempo se la denomino “mucoviscidosis”.

Los estudios sobre la composicién de las secreciones se hallan dificultados por
la presencia de cambios secundarios, debidos a la inflamacion e infeccién, que
impiden evaluar la conformacién primaria de las mismas.

La alteraciéon de las propiedades visco elasticas de las secreciones respiratorias,
puede deberse a una serie de factores tales como la deshidratacion de las mismas, la
secrecion alterada de las mucinas asi como su composicion anormal y la presencia de
otros componentes. Las mucinas son glicoproteinas mucosas y son ademas el
determinante principal de las propiedades visco elasticas del moco.

La alteracién en el CFTR y los trastornos iénicos que produce en el liquido que
bafa la via aérea, modificaria la hidratacion de las secreciones respiratorias,
volviéndolas viscosas y dificultando la depuracion mucociliar.

Un determinante importante de la visco elasticidad del moco pareceria ser la
interaccion de las moléculas de mucina entre si. Normalmente, se encuentran en alto
grado de condensacion, se almacenan en los granulos secretorios y se liberan
asumiendo una estructura en solucion. Si como se ha sugerido, el transportador de la
membrana del granulo que las almacena es un CFTR, este mecanismo puede no ser
realizado adecuadamente en la F.Q. y el producto de secrecidén asumiria una
conformacion anormal, alterando las caracteristicas del moco. Otra hipotesis indica
que el bajo contenido hidrico relativo de las secreciones puede deberse a la
disminuciéon del contenido de agua o a un aumento de los sélidos. La deshidratacion,
ademas, produce concentracidén de las mucinas. Recientemente se ha sugerido que el
contenido de sodio, mas que el de agua, es un determinante muy importante de la
depuracién mucociliar; asi se podria relacionar la depuracion alterada de las
secreciones con el defecto idnico basico de la F.Q.

Todas las hipétesis enunciadas previamente tratan de explicar como la alteraciéon
en la composicion del moco o la interaccidn con otros componentes de las secreciones
respiratorias, afectarian la depuracién mucociliar y predispondrian asi a la infeccion
bacteriana.

Una de las defensas innatas mas importante del sistema respiratorio es la acciéon
mucociliar del epitelio de la via area. Este mecanismo de depuracion consisten la

accion coordinada de dos caracteristicas anatomicas: la superficie apical ciliada del
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epitelio y la capa de moco que tapiza la luz bronquial, esta ultima es una bicapa con la
parte superior viscosa que sirve para atrapar particulas y microorganismos, y con la
parte inferior mas fluida en la que las cilias se mueven en forma sincronica, se crea asi
una corriente que mueve continuamente la capa de moco en forma ascendente hacia
la nasofaringe, donde es expectorada o deglutida.

La alteracién de la depuracion se deberia a las propiedades fisicoquimicas
anormales de las secreciones y a su excesivo volumen, ya que las cilias son normales
(como lo demuestran estudios realizados mediante microscopia electronica que
evidencian ultra estructura '® y frecuencia de batido ciliar normal'’). Sin embargo, la
inflamacién crénica puede inducir a metaplasma escamoso y pérdida de células
ciliadas, que deteriora aun mas la depuracién mucosa.

El rol del proceso inflamatorio en el dafio pulmonar es una pieza fundamental, la
respuesta inflamatoria es mas intensa ante cualquier estimulo en paciente con F.Q.
qgue en sujetos sanos. Sin duda la persistencia de la respuesta inflamatoria en la via
aérea juega un rol central en la progresion del dafio pulmonar en la F.Q. No solo falla
en la eliminacion de los microorganismos que inducen a la misma, sino que también
contribuye en la alteraciéon de los mecanismos de defensa local, creando un circulo
vicioso de infeccion-inflamacion que conduce al dafio estructural del pulmon.

La infeccion cronica de la via aérea asi como los altos niveles de sustancias
quimiotacticas y mediadores inflamatorios, determina que los neutrofilos activados
continuen acumulandose en la via aérea. Colaborando a la mayor liberacion de los
mismos estimulos que amplifican y perpetldan el proceso. Ademas, los neutrofilos
liberan diversas enzimas que dafan el tejido circundante; la elastasa del neutréfilo es
uno de los mediadores que juega un rol importante en la fisiopatologia de la
inflamacién crénica. Contribuye directamente al dafio del tejido pulmonar; degradando
proteinas estructurales como elastina, colageno y proteoglicanos. Promueve también
la hipertrofia e hiperplasia del aparato secretor de moco e inhibe el batido ciliar. Todos
estos efectos producen una alteracién de la depuracion mucociliar; incrementando la
obstruccién bronquial.

Diversos factores interactian favoreciendo la colonizacién e infeccién bacteriana,
inicialmente intermitente y luego crénica, entre los que se destacan la alteracién del

fluido de la via aérea, el aumento en la afinidad de las bacterias al epitelio respiratorio,

' Katz S, Holsclaw D. <<Ultraestructural features of respiratory cilia in cystic fibrosis>> en;
American Journal of clinical pathology Chicago E.E.U.U Afio V, N° 73, 1980. p 682-685
' Rutand J, Cole P. <<Nasal mucociliary clearance in patients with cystic fibrosis compared
with sinusitis and bronchiectasis>> en: Thorax; Londres, Inglaterra Afio IX, N° 36. 1981.p 654-
658
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la disminucion de la internalizacion epitelial-fagocitosis y el biofilm; estos mecanismos
favorecen la infeccion cronica por P. aeruginosa en la via aérea.

Por otro lado, la inflamacién es un proceso temprano y persistente, incluso en los
asintomaticos o con sintomas leves.

Hasta que la terapia génica alcance el desarrollo necesario para lograr la
curacion, el control de la colonizacion bacteriana y del proceso infeccién-inflamacién
sera un logro importante para evitar el dafio pulmonar y mejorar la sobrevida.

Por otra parte, el cuadro clasico de un paciente con F.Q esta caracterizado por la
enfermedad pulmonar progresiva, insuficiencia pancreatica exdcrina, elevadas
concentraciones de electrolitos en sudor e infertilidad masculina.

La gama de manifestaciones clinicas es amplia, con distintos modos de
presentacion en el momento del diagnéstico- desde el nacimiento hasta la adultez- y
con diferentes grados de compromiso de los 6rganos involucrados. Aunque la mayoria
de los pacientes son diagnosticados durante los primeros afos de vida debido a las
manifestaciones del aparato respiratorio y/o insuficiencia pancreatica, un nimero
importante se presenta en la vida adulta con manifestaciones atipicas. Asimismo el
compromiso del pancreas no es uniforme; mientras la mayoria de los afectados tiene
insuficiencia pancreatica exocrina, el 15% presentan suficiencia pancreatica,
permitiendo una adecuada digestion de los alimentos.

La afectacion del aparato respiratorio y sus complicaciones asociadas son los
determinantes mas importantes en la morbimortalidad de la enfermedad.

El fallo respiratorio progresivo es la causa de muerte en el 95% de los pacientes
que sobreviven al periodo neonatal; se relaciona con el genotipo, el dafio precoz
secundario a las infecciones virales, las agresiones ambientales, otras infecciones, y
diferencias individuales en la respuesta inmunoloégica e inflamatoria. Las diferencias en
el tratamiento y la adherencia a las indicaciones médicas contribuyen

significativamente a la variabilidad de la enfermedad pulmonar.

Manifestaciones clinicas caracteristicas de la patologia.

El ileo meconial es la manifestacién mas frecuente en la etapa neonatal. Se
produce por la obstruccion del intestino delgado distal, afectando entre el 10 y el 20%
de los nifios con F.Q. El ileo meconial puede ser la primera manifestacion de la
enfermedad y esta casi siempre asociada a F.Q. Puede reconocerse antes del parto
por ecografia a partir de la semana 18 de gestacion o presentarse luego de éste con

distensién abdominal, deposiciones mucosas escasas o sin ellas o vémitos biliosos.
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En la Rx de abdomen suele observarse distension del intestino, con areas de
aire mezcladas con meconio deshidratado, habitualmente en el cuadrante inferior
derecho. También pueden verse imagenes de calcificacion.

En pacientes con ileo meconial, los niveles de tripsina inmunorreactiva suelen
ser bajos y la obtencion de sudor puede resultar dificultosa a esta edad. La
determinacion del genotipo confirma el diagnéstico®.

Ictericia prolongada

La ictericia colestatica neonatal prolongada puede presentarse en los pacientes
con ileo meconial (50%) pero también en los recién nacidos sin esta manifestacion.
Malabsorcién intestinal

Entre el 85 y el 90% de los pacientes con FQ tienen insuficiencia pancreética
exocrina (IP), que se manifiesta con deposiciones abundantes, fétidas, con
caracteristicas grasas (hipocoloreadas, brillantes, aceitosas).

Solo 10 a 15% tienen suficiencia pancreatica, aunque en la mayoria de ellos hay
alteraciones hidroelectroliticas no detectables por los métodos habituales de
diagnostico, s6lo manifestadas por disminucion de la secrecion de bicarbonato. En
estos pacientes sin malabsorcion, el diagnéstico es mas dificil y, por lo general, tardio.
Algunos pueden desarrollar IP con la evolucién de la enfermedad, por lo que en ellos
debe controlarse la excrecion de grasas anualmente.

La presencia de malabsorcién sugiere FQ pero su ausencia no descarta la
enfermedad.

El prolapso rectal aparece en cerca del 20% de los pacientes con FQ menores
de 5 afios de vida no tratados. Es un signo muy importante, en general expresion de
malnutriciéon grave.

El equivalente de ileo meconial que también se conoce como sindrome de
obstruccion intestinal distal, puede ser una complicaciéon de importancia. Se
caracteriza por: constipacion, vomitos, dolores abdominales, célicos recurrentes y
masa fecal palpable en fosa iliaca o en flanco derechos.

Alrededor del 5% de los pacientes con FQ desarrollan enfermedad hepatica.
Este porcentaje es mayor si se considera la elevacion de las transaminasas en forma
aislada. El proceso se caracteriza por cirrosis biliar focal o difusa, expresado en
ocasiones por esplenomegalia, varices esofagicas y sangrado.

La enfermedad hepatica es responsable de aproximadamente 1 a 2% de la
mortalidad total de la FQ.

18 Consenso Nacional de Fibrosis Quistica. Abram L, Adot F, Aguerre V, Aglero L y Otros.
2008.pag 5
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El estado nutricional y crecimiento, forman parte integral del aparato respiratorio.
Las dificultades progresivas en el crecimiento pueden obedecer a la malabsorcion y a
la afectacion respiratoria. El rol relativo de ambos aspectos debe ser evaluado
reiteradamente. El paciente con infeccion respiratoria cronica y trabajo respiratorio
aumentado requiere un mayor aporte calorico y su revision debe ser frecuente. Por
otra parte, si la infeccion crénica no es controlada, las dificultades en el crecimiento
continuaran y ambos mecanismos se retroalimentaran

Es frecuente y se produce por una combinacion de factores; incremento de la
demanda calérica, enfermedad pulmonar crénica, mala digestion con malabsorcion
intestinal y disminucion del apetito por inflamacion pulmonar activa.

La detencion o falta de progreso en la curva ponderal deben alertar al médico a
sospechar FQ y realizar una prueba del sudor para descartarla.

El aumento de las pérdidas de cloruro de sodio por el sudor es el sello de la
enfermedad. Los afectados presentan sabor salado en el sudor, tipico de la
enfermedad; la pérdida es tan importante que pueden notarse cristales de sal en la
linea de implantacion del cuero cabelludo de los pacientes.

Esta anormalidad en la concentracién de electrélitos en el sudor es la base para
la principal prueba diagnostica.

La pérdida crénica de sal por sudor y otros fluidos puede producir una deplecién
electrolitica grave y un sindrome pseudo-Bartter. Esta presentacion inusual suele
hallarse en pacientes menores de dos afios.

En épocas de calor puede causar deshidratacion hiponatrémica y alcalosis
hipoclorémica grave, que requieren intervencién inmediata. En ocasiones puede ser la
forma de debut de la enfermedad.

La enfermedad respiratoria es la responsable de la mayor proporcion de
morbimortalidad en FQ y, junto con la malabsorcién, el modo mas frecuente de
presentacion. La padecen mas del 95% de los pacientes, aunque los grados de
afectacién son variables.

En los nifios menores de un afo, es habitual la tos seca y repetitiva y en el
examen fisico, taquipnea persistente, aumento leve del diametro anteroposterior del
térax, disminucién de la expansion de éste en su parte superior, persistencia de
retraccion intercostal y obstruccion bronquial. Es relativamente frecuente el diagnéstico
de bronquiolitis u obstruccidén bronquial recurrente con pobre respuesta al tratamiento.

Los nifios mas grandes pueden presentarse con obstrucciéon bronquial, pero la
tos es el sintoma mas constante, con secreciones que varian de mucosas a
purulentas, de acuerdo al grado de compromiso infeccioso. La tos se acompana de
grados variables de deformidad toracica, con aumento del diametro anteroposterior. La
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auscultacion del térax es variable, en general sin ruidos agregados en los periodos
intercriticos y con rales en las exacerbaciones infecciosas o en nifios con severa
afectacion.

En la enfermedad avanzada pueden demostrarse bronquiectasias, con
hemoptisis o sin ella, ufias en vidrio de reloj y dedos en palillo de tambor. La cianosis
es un signo tardio.

La persistencia en las secreciones bronquiales de cultivos con Haemophilus
influenzae no tipificable o Staphylococcus aureus debe alertar al médico hacia el
diagnostico de la enfermedad. El hallazgo de Pseudomonas aeruginosa en los cultivos
requiere en forma absoluta descartar FQ.

En la Rx de térax de pacientes con afectacion leve soélo hay hiperinsuflacion. Con
la afectacidon progresiva aparecen imagenes de bronquitis con areas de consolidacion
en parches y luego tipicas bronquiectasias en las variedades cilindricas, varicosas y,
finalmente, saculares. Estos cambios aumentan con la progresion de la enfermedad.

En la casi totalidad de los pacientes con FQ es posible demostrar opacificacion
de los senos paranasales en las radiografias y algunos tienen sintomas de sinusitis
cronica. Esta puede desencadenar exacerbaciones infecciosas en las vias aéreas
inferiores, asi como anosmia, cefaleas y complicaciones como el mucocele.

En todo paciente con poliposis nasal sin una causa clara debe descartarse FQ.

A cerca del aparato reproductor, el 95% de los varones no son fértiles debido a
la azoospermia por la ausencia congénita bilateral de los conductos deferentes. La
esterilidad masculina puede ser una forma de presentacién en adultos jévenes como
manifestaciéon unica de la enfermedad, aun con prueba de sudor negativa. La
evaluaciéon de varones pospuberales deberia incluir una evaluacion cuidadosa del
tracto urogenital, con analisis de semen y ecografia urogenital.

Las mujeres en general tienen retraso puberal y disminucién de la fertilidad
debido a la menor hidratacién del moco cervical o al deficiente estado nutricional.

La incidencia de Diabetes mellitus en nuestro medio es del 20% (REGLAFQ). En
general no se presenta en los primeros afios de la vida y es mas frecuente su
aparicion en la adolescencia. A pesar de ello, es conveniente la investigacion rutinaria
a partir de los 10 afios de edad.

En nifios menores de 6 meses, el 5% de los afectados con FQ puede presentar
edema, anemia e hipoproteinemia, por lo que, ante un paciente con estas
caracteristicas y sin diagnéstico etiologico claro, se debe descartar FQ. Antes de
realizar la prueba del sudor debe resolverse el edema por el riesgo de falsos

negativos.
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El deterioro suele ser lento y progresivo. Los cambios clinicos en las
evaluaciones sucesivas son minimos, por lo que es importante la continuidad del
observador en su seguimiento.

Se debe evaluar el aparato respiratorio, el sistema cardiovascular, el estado
nutricional y las manifestaciones gastrointestinales. El examen fisico debe ser
realizado en un ambiente confortable, tranquilo con buena iluminaciéon y térax
desnudo.

Se debe evaluar la tos, la mayoria de los pacientes comienzan con tos durante
la lactancia; en algunos de ellos, puede estar presente las dos o tres semanas de
vida. Es el sintoma mas frecuente y persistente t puede aparecer junto con una
infeccion viral, inicialmente seca y ocasional, predominantemente nocturna y matinal,
paroxistica y en ocasiones, emetizante.

Es relativamente usual el diagnéstico de bronquiolitos prolongada. Luego, con el
progreso de la afectacion, la tos es continua y productiva, aunque no es posible
expectorar en los primeros afos de la vida.

Con frecuencia es subestimada en la evaluacion, aceptandola como parte de la
normalidad.

Su instalacion de forma diaria, habitual, con movilizacién de secreciones con o
sin expectoracion, dependiendo de la edad y la habilidad, debe ser interpretada como
indicador de infeccién cronica.

También se deben evaluar las secreciones bronquiales. Las secreciones son
viscosas, muy adherentes, de cantidad y color variable. Dependiendo del grado de
afectacion, el 50% de los pacientes tienen expectoraciones diarias y el 85%
intermitente®.

Si la afectacion es leve, la presencia de tos productiva debe hacer sospechar
una exacerbacion respiratoria infecciosa. Si la afectacion es moderada o grave, la
Unica, manifestacion puede ser el aumento en la cantidad de secreciones y el cambio
de sus caracteristicas: son purulentas, amarillas, verdes o grises. En ocasiones
pueden ser hemoptoicas o con hemoptisis franca, especialmente en pacientes con
bronquiectasias importantes.

Los nifios con incremento en el esfuerzo respiratorio presentan disnea, referida
como sensacion de falta de aire especialmente en los de mayor edad. En los lactantes,
generalmente, la disnea, es expresion de obstruccidon de la via aérea y, aunque no

puede ser expresada, el observador experimentado podra evaluarla. En los

Y Penketh AR, Wise A, Mearns MB, Hodson ME, Batten JC. <<Cystic fibrosis in adolescent an
adults>> en: Thorax; Brompton, Londres. Afio VII, N° 42, 1987. p 526-532
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preescolares es posible cuantificarla registrando el nUmero de palabras o silabas que
el nifio puede decir o la cantidad de niumeros capaz de contar.

La disnea se clasifica en aguda o crénica; la aguda requiere hospitalizacién para
su evaluacion y tratamiento, mientras que la crénica dependiendo de su etiopatogenia
puede ser manejada de forma ambulatoria.

En ocasiones, los nifios y los adultos manifiestan dolor toraxico relacionado, en
general, con accesos de tos o con maniobras de kinesioterapia respiratoria, pero
siempre se debe tener presente su asociacién con complicaciones, tales como
neumotorax (manifestado en oportunidades como omalgia), pleuresia, y aspergilosis
broncopulmonar alérgica. El dolor toraxico siempre debe ser investigado. El
diagnostico diferencial debe ser realizado con adecuado interrogatorio u radiografia de
térax.

La fiebre no es frecuente, suele estar presente en el comienzo de una infecciéon
viral que desencadena una exacerbacion, en presencia de una neumonia, en el
sindrome de cepacia, micobacteriosis o asociada con infecciones no relacionadas con
la F.Q.

En cuanto a la taquipnea, la cual se define como el aumento de la frecuencia
respiratoria, y su persistencia en el periodo inter critico entre los episodios agudos de
obstruccion bronquial, nos indica precozmente una disfuncion respiratoria, muchas
veces precediendo a la presencia de otras manifestaciones. Si bien disminuye con la
edad y el tratamiento adecuado, generalmente, se mantiene por encima de los valores
normales. Es importante el conocimiento de la frecuencia basal, ya que se aumento es
un criterio de exacerbacion respiratoria y un parametro de facil monitoreo familiar.

La presencia de sibilancias, es debida a obstruccion de la via aérea secundaria,
a una inflamacién de mucosa, aumento del tono del musculo liso bronquial o
compresion dinamica de las vias aéreas. Pueden ser expresion de infeccion viral o una
exacerbacion pulmonar bacteriana.

En el caso de los lactantes con severa obstruccion bronquial puede ser una
manifestacién relacionada con mal pronéstico.

Si bien la infeccidn viral en lactantes y nifios pequefios se caracteriza por
obstruccién bronquial, en los nifios con diagnostico de F.Q. debe orientar
inmediatamente al diagnostico de exacerbacion infecciosa pulmonar.

La tolerancia al ejercicio es variable y depende del grado de afectacion. Los
pacientes con afectacién leve pueden tener excelente tolerancia, mientras que
aquellos con compromiso mayor, pueden estar muy limitados. En nifios y adultos
estables que repetidamente tienen limitaciones con el ejercicio debe sospecharse el

comienzo de una exacerbacion respiratoria.
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El grado de insuflacion debe ser cuantificado con la medicion de los diametros
toraxicos a nivel de la linea mamaria y comparados con parametros normales. La
medicion del cociente entre el diametro antero-posterior y transversa es el indice
toraxico. Un indice superior a 1 es indicador de insuflacion. Por ser amplio el rango de
medidas de normalidad, es importante comparar los resultados de la medicion seriada.
Es comun el abombamiento del esternon (pectus carinatum), la cifosis dorsal y el
surco de Harrison.

La frecuencia respiratoria en reposo es el pardmetro objetivo mas importante en
la evaluacion funcional de nifios pequefios. Como se ha mencionado, la taquipnea es
un signo precoz y util para el monitoreo del grado de afectacion. La misma se
determina durante el suefo tranquilo.

Con la presencia de tiraje se observa la utilizacion de la musculatura accesoria;
musculo subcostales, intercostales, supraclaviculares. El aleteo nasal es un signo de
severa incapacidad ventilatoria axial como el tiraje subcostal.

La presencia de hipocratismo digital se debe al engrosamiento de las falanges
terminales de los dedos de las manos y pies. Los dedos aparecen ensanchados por
hiperplasia e hipertrofia del tejido conectivo y aumento de la vascularidad en las
falanges distales.

El grado de hipocratismo digital puede relacionarse con hipoxemia, obstrucciéon
de las vias aéreas, hiperinsuflacion y ventilacion inadecuada.

La cianosis es la expresion clinica de la presencia de hemoglobina reducida en
una concentracion mayor a 5 g %. Se manifiesta por la coloracién azulada de la piel y
mucosas; es un signo tardio de gravedad.

En la evaluacion la auscultacion suele ser normal en los periodos iniciales de la
enfermedad, pero con el progreso del deterioro es posible hallar rales y signos de
obstruccién bronquial, como espiracién prolongada y sibilancias, especialmente en las
exacerbaciones infecciosas. Muchas veces es necesaria la realizacion de una
maniobra de espiracion forzada para detectarla; en lactantes es posible encontrarla
con maniobras de compresiéon de térax. El murmullo vesicular puede ser asimétrico,
dependiendo de las areas de obstruccién bronquial y las atelectasias.

La movilizacién de las secreciones cambia significativamente los hallazgos
auscultatorios, por lo que es importante en los nifios mayores y adultos recurrir a la tos
voluntaria y evaluarlos en relacién al tiempo transcurrido de la kinesioterapia.

Debe considerarse que en los periodos avanzados con severo dafio pulmonar,

es frecuente la ausencia de ruidos agregados.

-32-




L

Luego de realizado el diagnéstico en un paciente, se debe investigar en los
hermanos aunque carezcan de manifestaciones clinicas e independientemente de la
edad.

Cuadro N°2: Indicadores de importancia para el diagnostico de Fibrosis Quistica

Respiratorios

Via aérea superior | Pélipos nasales.
Enfermedad de senos paranasales-opacificacion pansinusal

Via aérea inferior Taquipnea y tiraje persistente.
Bronquiolitis recurrente.
Asma atipica. Sibilancias con hiperinsuflacion persistente.

Tos crénica.
Cultivo de sec. bronquiales con Haem influenzae, staphyl aereus y
Pseud aeruginosa

Neumonia recurrente.
Bronquiectasias.
Hemoptisis.

Atrapamiento aéreo bilateral.
Atelectasia persistente.

Gastrointestinales | ileo meconial.

Ictericia neonatal prolongada.
Malabsorcion-esteatorrea.
Prolapso rectal.

Cirrosis e hipertensién portal.
Pancreatitis.

Otros Fallo de crecimiento.

Historia familiar positiva.

Sabor salado en el sudor. Cristales de sal en el cuero cabelludo y frente.
Edema e hipoproteinemia.

Hipocratismo digital.

Azoospermia y ausencia de conductos deferentes.

Alcalosis metabdlica.

Fuente: Elaboracién propia en base al Consenso Nacional de Fibrosis Quistica. 1999

El Laboratorio en el diagnostico

La prueba del sudor es la determinacion cuantitativa de electrolitos en secrecion
sudoral continua siendo la prueba de laboratorio mas importante para confirmar o
descartar la sospecha clinica de la enfermedad.

Para su correcta realizacion y resultados validos, se deben tomar precauciones.
Todo el procedimiento debe ser realizado por el mismo profesional, entrenado al
efecto; a él le corresponde la responsabilidad de la obtencion, analisis de la muestra,
el control de calidad y la interpretacién bioquimica de los resultados.

Sélo dos métodos cuantitativos para coleccion del sudor han sido aprobados: el
de Gibson y Cooke y el de conductividad que emplea el dispositivo Macroduct.

En ambos, la estimulacion de la sudoracion se realiza por iontoforesis con
pilocarpina.
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El Método de Gibson y Cooke continta siendo el unico aceptado como definitivo.
El peso minimo de sudor aceptado es de 75 mg aunque, para mayor confiabilidad, se
prefiere extender esa cantidad a 100 mg; por lo general es superada ampliamente sin
dificultad; no se deben sumar muestras (pool) de distintas zonas para alcanzar lo
requerido®.

Se valoran luego las concentraciones de cloruro, sodio 0 ambos electrolitos. En
caso de cuantificar sélo un i6n, el de eleccion es el cloruro ya que permite una mejor
diferenciacién entre pacientes con FQ e individuos no afectados.

En algunos casos, especialmente en aquellos con prueba de sudor con valores
dudosos, la determinacion simultanea de sodio y cloro puede ser util. En pacientes con
FQ, ambos electrolitos deberian estar proporcionadamente elevados (con una
diferencia no mayor a 15 mEg/l y un cociente cloro/sodio frecuentemente mayor de 1,

segun el genotipo).

Cuadro N°3: Valores utilizados en el Método de Gibson y Cooke

Valores Normales inferiores a 40 mmol/l para Cl o Na
Valores Dudosos de 40 a 60 mmol/l

Valores Patolégicos superiores a 60 mmol/I

Valores que sugieren error superiores a 160 mmol/l

Fuente:E. Segal, A. Fernandez, F. Renteria. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004. pag
406

El método que emplea el dispositivo descartable Macroduct para la recoleccidn
de la muestra y posterior medicion de la conductividad es un método de pesquisa, no
selectivo; mide la conductividad eléctrica de los iones del sudor. Para ello, la muestra
contenida en el Macroduct se transfiere a un tubo capilar que se inserta a un
analizador (Wescor Sweat-Chek) que dara, por lectura directa, los mmol/l
correspondientes.

Las medias de los valores de referencia en sujetos normales y en pacientes con
FQ son mas elevadas que con el método estandar de Gibson y Cooke.

Los pacientes con valores aproximados a 50 mmol/l deben ser derivados a
centros de diagndstico reconocidos para realizar analisis cuantitativo de electrélitos por
el método de Gibson y Cooke.

Advertencia: toda otra aparatologia de lectura directa, ya sea por conductividad o
por el sistema que emplea el electrodo i6n especifico o selectivo, no es aconsejable ya
que la cantidad de sudor obtenida no es cuantificada y no previene los riesgos de

evaporacion y condensacion de la muestra.

? Segal E., Fernandez A., Renteria F. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004. pag 409
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Las principales fuentes de error que originan resultados falsos positivos o falsos
negativos son generalmente debidas a metodologia no estandarizada y a errores
técnicos (esporadica realizacion de la prueba, personal inexperto, inadecuada
estimulacion y toma de muestra, contaminacion, evaporacion, condensacion,
transporte, errores en el peso, en la dilucion y elusion, en el analisis de electrélitos, en
los calculos de los resultados y en la interpretacién equivocada de éstos).

Se debe repetir la prueba de sudor, siempre que sea positivo, cuando el
resultado es dudoso, cuando la evolucién clinica no es la esperada. En los pacientes
en seguimiento, los hallazgos clinicos, radiograficos y de laboratorio deben ser

concordantes con el diagnéstico de FQ.

Figura N°8: Test de sudor

Fuente: Segal E., Fernandez A., Renteria F. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004.pag
408

La FQ es una enfermedad autosémica recesiva producida por mutaciones del
gen que codifica para una proteina denominada reguladora de conductancia
transmembrana de la FQ (CFTR). Esta proteina esta presente normalmente en las
membranas de diferentes tejidos, regulando el transporte de cloro y sodio a través de
las células epiteliales. Desde el descubrimiento del gen se han descripto mas de 700
mutaciones que causan FQ, produciendo una reduccién cualitativa, cuantitativa o
mixta de la funcién de este canal de cloruros.

La variabilidad de las caracteristicas clinicas y del grado de afectacion puede
explicarse, en parte, por la presencia de diferentes mutaciones en el gen CFTR. Las
que determinan una reduccion severa en la funcién del canal (menor al 1% de la
actividad normal) conducen a un cuadro clinico severo que incluye insuficiencia
pancreatica. Aquellas que determinan una actividad del 1 al 4% determinan afectacion
pulmonar sin compromiso del pancreas. Cuando la actividad del canal es superior al
4,5%, la unica manifestacion clinica de la enfermedad es la ausencia congénita de
conductos deferentes (CBAVD).
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Las mutaciones se presentan con frecuencias variables segun el origen étnico
de la poblacion

La deteccion de los dos alelos mutados en el gen CFTR confirma el diagnéstico
de FQ. La confirmacién del diagnostico de FQ basada en la presencia de dos
mutaciones en el gen CFTR es altamente especifica pero no muy sensible debido al
gran numero de alelos posibles. Los paneles disponibles en el comercio para pesquisa
de mutacion detectan sélo 80-85% de los alelos.

Se debe tratar de realizar siempre luego de tener una prueba del sudor positiva.
Si no es posible, se recomienda obtener una muestra de sangre del paciente en una
tarjeta de Guthrie o sangre entera (5 cm3) en tubo de plastico anticoagulada (EDTA
0,25 M) y congelada a -20 C°.

El conocimiento del genotipo es de utilidad en la confirmacién del diagnéstico,
particularmente en casos dudosos, la deteccion de los portadores asintomaticos y
definicion genotipica de la familia, para su adecuado asesoramiento genético, la
prediccion de ciertas caracteristicas fenotipicas, tales como funcidén pancreatica, la
categorizacion de pacientes y el disefo de futuras estrategias terapéuticas.

Permite ademas, el diagnéstico prenatal a través de métodos invasivos (biopsia
de vellosidades coridnicas, amniocentesis).

Las pruebas de malabsorcion son pruebas que sirven para demostrar pérdida de
grasas por materia fecal o déficit de quimotripsina en duodeno. Pueden variar desde
muy simples hasta muy complejas.

Sugieren malabsorcion signos como determinadas caracteristicas de la materia
fecal, es de suma importancia y se deben valorar el olor, color, consistencia, cantidad,
presencia de grasa y la pérdida de "chorro de aceite". Los globulos de grasa en
preparados de materia fecal observados en el microscopio es un método poco exacto
y su valor depende de muchos factores. Puede ser de utilidad como prueba preliminar,
pero si es negativo no descarta malabsorcion. Puede ser positiva en otras entidades
que cursan con pérdida de grasa en materia fecal. El Esteatdcrito acido es una prueba
semicuantitativa. Mediante ultracentrifugacion de materia fecal en un tubo capilar se
logra la separacion de una capa de particulas de grasa en la porcidn superior; con un
calibre se efectua la lectura. Es de utilidad por su rapidez y simplicidad. Los valores
normales van del 0 al 2% vy los patologicos son superiores al 4%. Los valores entre el
2% y el 4% requieren determinacion cuantitativa de grasas. La Actividad triptica de la
materia fecal es un método cualitativo que consiste en determinar si la materia fecal
erosiona una pelicula radiografica.

Dentro de los métodos que confirman la malabsorcion reencuentra la Prueba de

Van de Kamer, la cual es un método cuantitativo que consiste en la determinaciéon de
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acidos grasos en la cantidad total de materia fecal de 3 dias de recoleccion, sin
sobrecarga de grasa, pero asegurando una dieta normal para la edad, con un aporte
de 35-40% de calorias como lipidos o un equivalente a no menos de 2 g/kg/dia de
grasas.

El porcentaje de absorcion de grasa es un indice de mayor confiabilidad que el
valor absoluto de excrecidén pero exige un conocimiento real de la cantidad de lipidos
ingerida. Normalmente, la excrecién fecal de grasas es menor que el 7% de la ingesta
(coeficiente de absorcion mayor del 93%).

Las muestras deben ser procesadas individualmente. Los valores normales son
menores de 2,5 gramos de grasa por dia en nifios e inferiores a 5 g/dia en adultos. Es
el método de eleccion para investigar esteatorrea.

La Quimotripsina en materia fecal es una prueba colorimétrica, cuantitativa. La
ausencia de esta enzima en materia fecal orienta hacia la existencia de insuficiencia
pancreatica exocrina. Se requiere suspender el tratamiento enzimatico cinco dias
antes de la toma de la muestra.

La Elastasa pancreatica en materia fecal es una proteasa especifica sintetizada
por las células acinares del pancreas que no se altera durante el transito intestinal. A
las dos semanas de vida alcanza los valores del adulto. Su concentracion en materia
fecal es 5 a 6 veces mayor que en el liquido pancreatico. La determinacion se hace
con el método de enzimoinmunoensayo (ELISA) y no es necesario suspender el
tratamiento enzimatico.

La caracterizacion de la flora bacteriana del tracto respiratorio es siempre util,
especialmente en pacientes con caracteristicas atipicas de FQ. La predileccién de
Pseudomonas aeruginosa para colonizar el tracto respiratorio es bien conocida. La
persistencia de la cepa mucoide es altamente sugestiva de FQ.

Consideracion similar debe hacerse con el Staphylococcus aureus, Haemophilus
influenzae y Burkholderia cepacea.

En el espermograma la azoospermia obstructiva constituye una evidencia fuerte
de FQ, por lo cual el analisis de semen puede ser importante para el diagnéstico. Se la
encuentra en el 95-99% de los afectados.

A los individuos con azoospermia obstructiva se les asignara el diagnostico de
FQ sélo si hay evidencia de disfuncion del CFTR documentada por concentraciones
elevadas de cloruros en sudor, demostracién in vivo de transporte ibnico anormal a
través del epitelio nasal o si ha sido posible la determinacion de dos mutaciones de
FQ.

-37 -




Capitulo JJ: “Fisiopatologia de la Fibrosis quistica”

A través de los afios han sido empleadas numerosas pruebas para la pesquisa
neonatal en FQ. Muchas de ellas dependen de la presencia de albumina incompleta
en meconio o los niveles de tripsina catidnica inmunorreactiva (TIR) en suero.

Esta prueba se basa en la observacion de que los recién nacidos con FQ tienen
concentraciones elevadas de TIR en sangre. La Pesquisa Neonatal es la busqueda, a
través de una gota de sangre extraida del talon del neonato al igual que para el FEI
(hipotiroidismo congénito y fenilcetonuria) de la sustancia que en la FQ se encuentra
elevada en sangre, llamada tripsina. En nuestro pais la ley 24.438 la incorpora en los
programas de pesquisa. La TIR debe ser dosada entre las 24 hs y el séptimo dia de
vida.?" Desde diciembre de 2.002 se comenz6 con un esquema de tripsina
inmunorreactiva de dos etapas: se realiza una segunda TIR dentro de los 25 dias de
vida cuando la primera resulta elevada para confirmar el diagnostico de F.Q

Figura N°9: Pesquisa Neonatal

Fuente: http://embarazo.cuidadoinfantil.net/tag/despues-del-parto

El método de TIR tiene un porcentaje de falsos positivos (0 a 5%) y falsos negativos (0
a 20%). Recientemente, el estudio de las mutaciones ha sido aplicado junto al TIR en
las tarjetas de pesquisa de Guthrie, para lograr mayor sensibilidad y especificidad.

Sila TIR es positiva requiere una segunda muestra y si ésta es positiva, se debe
realizar prueba del sudor para confirmar la presencia de la enfermedad. Si es negativa,
no descarta la enfermedad.

La incorporacién de la pesquisa neonatal podria ser de utilidad para disminuir el

subdiagnostico de la enfermedad en nuestro pais y mejorar su prondstico.

Diagnostico prenatal

I Segal E., Fernandez A., Renteria F.. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004. pag 67
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Es posible realizarlo a través de una punciéon abdominal y obteniendo
vellosidades coridnicas o liquido amniético entre las semanas décima y decimosexta.

Ante la sospecha clinica de la enfermedad o cuando se ha detectado un RN con
prueba de TIR positiva, el médico debe comunicar a los padres o al paciente (cuando
se trate de un adolescente o adulto) la necesidad de realizar examenes
complementarios para su confirmacion.

Con la confirmacién del diagnostico en el centro de atencién se asesorara a los
padres y al paciente (cuando se trate de un adulto) con informacién actualizada acerca
de las caracteristicas de la enfermedad, su prondstico y tratamiento.

Las explicaciones deben ser adecuadas a las posibilidades de comprension de
la familia, insistiendo en que se trata de una mutacion frecuente, con una frecuencia
de portadores en nuestra poblacion de 1:30.

Se explicara que cuando, por azar o por parentesco entre la pareja
(consanguinidad), dos portadores tienen hijos, puede ocurrir que cada uno de ellos
transmita su mutacion y en ese caso, con los dos genes mutados, el nifio resultara
afectado. La probabilidad de que esto ocurra es del 25% en cada embarazo.

Los hijos sanos de la pareja de portadores pueden haber recibido de alguno de
sus padres un solo gen mutado, en cuyo caso seran portadores sanos o no haber
recibido ningun gen mutado, en cuyo caso seran sanos no portadores.

La importancia de conocer que los hermanos sanos de un nifio con FQ pueden
ser portadores de la mutacion radica en advertir a la familia de la no conveniencia de
realizar matrimonios consanguineos, dado que en ese caso aumentaria la probabilidad
de tener hijos afectados. Por ejemplo, si un portador sano se uniera con un primo/a-
hermano/a, la probabilidad de tener un hijo afectado es aproximadamente del 6%
(1:16) pero si se uniera con alguien sin parentesco dicha probabilidad descenderia a
0,8% (1:120).

Con el analisis molecular a los familiares sanos de un afectado se puede
identificar a los portadores sanos con alta probabilidad.

Si una persona que conoce su condicion de portador sano quisiera conocer mas
exactamente su riesgo de tener hijos afectados, puede recurrir a los examenes
moleculares para descartar en su pareja la presencia de las mutaciones mas
frecuentes.

Una pareja de portadores sanos de FQ requiere toda la informacion enunciada
previamente para tomar decisiones reproductivas auténomas: evitar el riesgo no
teniendo hijos, utilizar la donacién de gametas o correr el riesgo. En este ultimo caso,
la pareja debe ser informada acerca de la posibilidad de realizar diagnéstico prenatal

de la enfermedad.
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La informacién referente a las opciones reproductivas debe respetar los
siguientes principios éticos fundamentales del asesoramiento genético:

En primer lugar no directividad es decir; respeto por las decisiones autonomas
de la pareja sin juzgar las mismas. En segundo; beneficio exclusivo de la familia sin
tener en cuenta aspectos poblacionales o epidemiolégicos y por ultimo

confidencialidad y privacidad.

Evaluacién Clinica

Los pacientes y su familia suelen tener dificultades en la percepciéon de cambios
en el estado clinico basal por lo cual es importante la evaluacion clinica periddica. La
FQ es una enfermedad en la que el deterioro del aparato respiratorio es lento pero
progresivo e irreversible. Los episodios de infeccidn (exacerbacién) suelen ser con
cambios minimos en los sintomas o signos instalados sobre el cuadro clinico basal.
Pocas veces dichos cambios son muy importantes y de instalacién brusca. La ventaja
de los centros especializados en FQ es la posibilidad de contar con datos
longitudinales del interrogatorio, el examen fisico y el laboratorio, los que permiten la
deteccidon de cambios sutiles y la intervencidn precoz, antes de la progresion de la
enfermedad®. Muchas veces estos cambios no son percibidos por el paciente o la
familia.

En cada control clinico se debera realizar un detallado interrogatorio y un
examen clinico exhaustivo dirigidos a detectar por una parte los cambios minimos en
los sintomas o signos ya que estos pueden ser indicadores de exacerbacion pulmonar,
trastornos de malabsorcion y/o déficit nutricional y por otra posibles alteraciones en el
area psicosocial y en el grado de cumplimiento del tratamiento.

La periodicidad sugerida para estos controles es de una vez por mes en el
primer afo de vida, luego cada 2 meses y en los pacientes mayores de 6 afios
estables, cada 3 meses.

Los controles deberan ser mas frecuentes cuando el paciente curse una
exacerbacion pulmonar, se halle por debajo del tercer percentilo de la curva peso-
edad, el peso para talla sea inferior al 90%, si no ha aumentado de peso en los ultimos
6 meses, riesgo psicologico, condiciones socio-econdmicas no adecuadas 6 no
adherencia al tratamiento.

En la evaluacion del aparato respiratorio se debe definir si el paciente se
encuentra estable o si cursa una exacerbacion infecciosa pulmonar.

El interrogatorio debe incluir una descripcion de la tos (tanto frecuencia como

severidad), como de las secreciones bronquiales: cantidad, color, presencia de sangre.

*?Segal E., Fernandez A., Renteria F. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004. pag 104
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Oftros parametros importantes son la evidencia de dolor toracico, la disnea, la
exposicion a contaminantes. Otro marcador Util es la tolerancia al ejercicio. Ademas se
deben investigar sintomas que sugieran complicaciones como el asma, la aspergilosis,
neumotoérax, hemoptisis.

Es importante evaluar el cumplimiento de las terapéuticas, incluyendo la
kinesioterapia, su técnica, frecuencia y duracion, asi como la efectividad de las
sesiones.

En cada consulta se deben documentar los signos vitales en reposo incluyendo
frecuencia respiratoria, pulso, presion sanguinea y temperatura. Se debe medir la
saturacion arterial de oxigeno (Sa0O2) en reposo y, si es necesario, durante el ejercicio.
El examen de la via aérea superior debe incluir la visualizacién de las narinas,
determinar si hay obstruccion nasal, secreciones purulentas o evidencia de pdlipos y el
aspecto de las mucosas. Rara vez hay sensibilidad en senos, a pesar de sinusitis
cronica.

Evaluar diametro anteroposterior y lateral del torax, uso de musculos accesorios
y retracciones o movimientos asimétricos de la pared toracica. Los hallazgos mas
comunes en la auscultacion: sibilancias, espiracion prolongada, disminucion del
murmullo vesicular y rales. Incluir la busqueda de cianosis, hipocratismo digital y
desnutricion.

La Rx de torax se indicara cada 6 meses a 1 afio o ante la sospecha de una

exacerbacion infecciosa, la misma debe ser evaluada con el puntaje de Brasfield.

Cuadro N° 6: Examenes complementarios en pacientes estables

Oximetria de pulso.

Bacteriologia de secreciones bronquiales.

En cada control | Espirometria en mayores de 6 afios.

Hemograma-eritrosedimentacion o proteina C
reactiva.

Glucemia basal

Funcion hepatica Bilirrubina
fosfatasa alcalina
Cada 6 meses a transaminasas
1 afio Funcion renal tiemp y conc de protrombina

analisis de orina

uremia

creatinina sérica

Rx torax frente y perfil

Fuente: Elaboracién propia en base al Consenso Nacional de Fibrosis Quistica. 2008
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Dos examenes complementarios relevantes en la evaluacién respiratoria en el
paciente estable son por un lado el estudio funcional respiratorio (EFR) o espirometria.
Este debe realizarse en cada consulta en los pacientes mayores de 6 afios. Existe una
clara asociacion entre evolucién clinica, sobrevida y el VEF1 (volumen espiratorio
forzado en el primer segundo). El VEF1 es ademas un excelente parametro a tener en
cuenta para el diagnostico de exacerbacion y evaluar la eficacia de tratamiento con
antibiéticos. Para estos procedimientos se recomienda seguir la normativa de la
American Thoracic Society. Por otro lado la evaluacion microbiolégica de las
secreciones bronquiales en busca de agentes patdgenos bacterianos. Esta deberia
realizarse también en cada consulta. Pese a que el cultivo orofaringeo muchas veces
no coincide con la flora de la via aérea baja, se considera de utilidad cuando no es
posible obtener un cultivo de esputo espontaneo.

Los examenes complementarios que se deberian realizar en pacientes estables
se describen a continuacion en el cuadro N° 6.

La exacerbacion respiratoria puede definirse como la presencia de cambios en
los sintomas o signos con respecto al estado basal del paciente, como por ejemplo, el
incremento de la tos y la secrecion mucosa, etc.

No existen criterios uniformes para definir o juzgar la severidad de una
exacerbacion. Para su diagnéstico se requiere la presencia de dos de los siguientes
sintomas o signos 0 mas descriptos en el cuadro N°, de cambios en la radiografia de
térax y/o caida en la oximetria de pulso del 10% respecto de los valores anteriores o

menor de 91% respirando aire ambiente.

Cuadro N° 7: Sintomas y/o signos de exacerbacion pulmonar

Incremento de la tos, frecuencia y duracion.

Secreciones bronquiales: aumento de cantidad, viscosidad, cambios de color, a veces hemoptisis.

Disminucion de la tolerancia al ejercicio, fatiga facil.

Astenia.

Disnea.

Fiebre.

Taquicardia en ausencia de fiebre.

Incremento de la frecuencia respiratoria.

Uso de musculos accesorios, tiraje.

Anorexia.

Pérdida de peso.

Malestar general.

Cambios auscultatorios: rales nuevos o aumento de éstos.

Fuente: Elaboracion propia en base al Consenso Nacional de Fibrosis Quistica. 2008
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Por ultimo, con respecto a la adolescencia, dada la mejoria en la expectativa
de vida y las nuevas perspectivas para los individuos con F.Q mas alla de los veinte
afios, nos encontramos con un grupo de pacientes que se ha ido incrementando
notablemente en los ultimos afios.

Durante la nifiez la responsabilidad de los tratamientos recae sobre los
padres, a medida que el nifio va creciendo esta responsabilidad debe ir hacia el
paciente partiendo de un periodo en el que los dos se ven envueltos hasta finalmente
la independencia total. En este proceso la adherencia se convierte en punto complejo
que depende del comportamiento y conviccidon del paciente y el resto de los miembros
de la familia. Muchas veces esta conviccion y comportamiento debe ser reforzado
desde el profesional, sobretodo en esta parte del tratamiento en la que el descenso en
la adherencia se manifiesta notoriamente. Puede aparecer rechazo a los tratamientos,
rebeldia con los horarios, medicaciones y abandono de la kinesioterapia Aqui sera
primordial fortalecer o promover la alianza kinesiélogo-paciente para facilitar y brindar
contencion al paciente y familia en esta transicion®.

Los cambios en la conducta y en la adaptacién social durante la adolescencia
son normales y guardan continuidad con el desarrollo psicolégico anterior.
Generalmente la conducta se torna desorganizada, colmada de reacciones imprevistas
que perturban la convivencia familiar®.

Muchos jovenes pueden manifestar una mayor dependencia de sus padres en
relacion con la necesidad de atenciones y cuidados permanentes.

Es importante trabajar con la familia, alentar a los adolescentes a tomar una
postura activa e independiente de los padres en las consultas, incrementando la

comunicacion y el vinculo con el equipo profesional.

B Williams, B, Somnath M, Dowell J, Coyle J.<< From child to adult: An exploration of shifting
family roles and responsibilities in managing physiotherapy for cystic fibrosis>> en: Social
Science & Medicine; Escocia, Reino Unido. AfoX, N° 65, 2007. pag 213-225

* Segal E., Fernandez A., Renteria F. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004.pag 481
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El tratamiento kinésico es uno de los pilares del tratamiento. Debe ser iniciado
inmediatamente de confirmado el diagnostico. Todo centro de atencién a pacientes
con FQ debe contar con profesionales iddneos entrenados en kinesioterapia
respiratoria.

Recientemente se han desarrollado nuevos métodos que ofrecen una amplia
gama de eleccion y cuya eficacia ha sido comprobada.

La técnica dependera de la edad, de la distensibilidad y la adherencia del
paciente y la familia. Si bien la frecuencia depende del grado de afectacion, en general
deberia ser de dos veces por dia e intensificarse durante las exacerbaciones®%.

En todos los pacientes, el equipo profesional discutira las estrategias individuales
periédicamente.

Uno de los aspectos menos controvertidos de esta enfermedad es la necesidad
de una modalidad terapéutica que facilite la eliminacion de las secreciones
bronquiales. El proposito de la kinesioterapia respiratoria (KNT) a través del uso de
medios fisicos es reducir, postergar y tratar las secuelas mecanicas infecciosas y
bioquimicas ocasionadas por las secreciones acumuladas en las vias respiratorias.
Las secreciones incrementan la resistencia al flujo aéreo con la necesidad de mayor
trabajo respiratorio u causan atropamiento aéreo, atelectasias, mala distribucion de la
ventilaciéon y desigualdad de la relacion ventilacién/perfusion. Se desencadena un
proceso de inflamacion, infeccidn y obstruccion que se retroalimenta y esencialmente,
define la progresion de la enfermedad pulmonar. La KNT tendria efectos inmediatos
disminuyendo la obstruccién y, a largo plazo, reduciria el dafio tisular. Otro beneficio
terapéutico de la KNT es el acceso a las medicaciones inhaladas a la superficie de la
mucosa bronquial, luego de haberse eliminado las secreciones, permitiendo que estas
alcancen el epitelio de la via aérea. Se ha demostrado que la ausencia de tratamiento
de KNT durante 3 semanas, se asocia con deterioro de la funcion pulmonar27.

A pesar de la evidencia existente con respecto a la eficacia de la kinesioterapia
respiratoria, la adherencia al tratamiento es un aspecto muy importante; se ha
demostrado que es pobre en la mayoria de los estudios realizados.

La KNT debe realizarse independientemente de la sintomatologia pulmonar, ya
que se han estudiado pacientes menores de un afio que no evidenciaban signos de

infeccion e inflamacion, pero que tenian cultivos positivos para Staphylococcus aereus.

2 Myers, L. Horn, S. <<Adherence to Chest Physiotherapy in Adults with CysticFibrosis >> en:
Journal of Health Psychology; Londres, Inglaterra. Afio XI, N° 6. 2006. pag 915-926

26 Segal E., Fernandez A., Renteria F. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004. pag 213

" Desmond K.<< Immediate and long term effects of chest physioterapy in patiens with cysitic
fibrosis>> en: The journal of pediatrics; Londres, Inglaterra. Afio IV, N° 103, 1983. p 538-542
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Ademas, el paciente y los padres se familiarizan con el tratamiento y se entrenan
adecuadamente para los periodos de exacerbacion de la enfermedad.

La kinesioterapia convencional consiste en maniobras de drenaje postural,
percusion y vibracion (DPPV), puede también incluir tos asistida, ejercicios de
expansion toracica y en determinadas condiciones, puede utilizarse aspiracion

nasofaringea.

Tabla 1: Técnicas y métodos que aumentan la depuracién mucociliar

Kinesioterapia convencional. | Drenaje postural
Percusion
Vibracion
Tos asistida

Ciclo activo de la respiracion.

Drenaje autogénico.

Dispositivos mecanicos de PEP

presion positiva espiratoria Flutter
Acapella

Dispositivo eléctrico Thairapy.

System o chaleco vibrador

Ejercicios fisicos y deportes.

Fuente: Elaboracién propia en base al texto Fisioterapia en Fibrosis Quistica del Grupo

internacional de Fisioterapia en Fibrosis Quistica

El drenaje postural facilita el drenaje gravitacional con la adopcién de diversas
posturas que verticalicen las vias aéreas de cada segmento o I6bulo pulmonar. En
lactantes los cambios posturales se realizan en el regazo del adulto y en los nifios
mayores se empleaban mesas oscilantes o almohadas. Actualmente se utiliza en
ambos la posicion decubito lateral y en sedestacion, dado que la postura en
Trendelenburg incrementa el trabajo respiratorio y aumenta la desaturacion.

La percusion toracica es el golpeteo repetido con la punta de los dedos en
lactantes, la mano hueca en nifios mayores o una mascarilla hinchable sobre las
distintas zonas del térax. Se combina con el drenaje postural. El principio te6rico de la
percusion se basa en las fuerzas transmitidas a través de la pared toracica hacia las
vias aéreas donde las secreciones son movilizadas. Se ha comprobado que la presion
intratoracica aumenta durante esta maniobra pero no se ha evaluado su relacién con
el clearance mucociliar. Se han propuesto algunos dispositivos mecanicos para
realizar la percusion con el propésito de mejorar la adherencia al tratamiento. Hasta
hoy no se ha demostrado que una u otra modalidad sea superior; la eleccion esta dada

por las preferencias del paciente. La percusion se ha asociado con un aumento de la
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obstruccion al flujo aéreo y episodios de desaturacion con mayor intensidad en los
pacientes graves; esto se puede evitar si las maniobras no superan los 30 segundos
de duracién y si se incluyen ejercicios de expansién toracica junto con la respiracion
diafragmatica®.

La compresion toracica facilita la espiracion comprimiendo la caja toracica
mediante un abrazo, aplicando presion sobre el esterndn y las porciones inferiores y
laterales del térax. En los lactantes se aplica presion con las palmas de las manos
apoyadas sobre la region inferior, anterior y lateral de la caja toracica.

Las posturas de DPPV corresponden a los distintos segmentos de los |6bulos
pulmonares, en las siguientes imagenes se presentan ejemplos de las posturas
indicadas para algunos de los I6bulos pulmonares. Las mismas varian de acuerdo a la
edad del paciente.

Figura N°10: Segmento anterior del Lébulo superior

Fuente: www.fibrosisquistica.org.ar

Figura N°11: Segmento posterior del Lobulo superior

Fuente: www.fibrosisquistica.org.ar

% Segal E., Fernandez A., Renteria F.. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004. pag 207.
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Figura N°12: Lobulo medio

Fuente: www.fibrosisquistica.org.ar

Figura N°13: Lébulos inferiores

Fuente: www.fibrosisquistica.org.ar

Figura N°14: En Lactantes, I6bulos inferiores

Fuente: www.fibrosisquistica.org.ar

Figura N°15: En Lactantes, I6bulos superiores

Fuente: www.fibrosisquistica.org.ar
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Cada maniobra debe adoptarse durante 3-5 minutos, realizando las maniobras
de percusion, vibracion en la fase espiratoria del ciclo respiratorio, ejercicios de
expansion toracica y tos asistida. Se consideran necesarias dos sesiones diarias y
durante las exacerbaciones se puede aumentar la frecuencia y reducir el nUmero de
posiciones por tratamiento para no provocar efectos indeseables.

La KNT convencional debe considerarse el Gold Standard con el cual comparar
otras modalidades terapéuticas. En un metaanalisis de las diversas publicaciones que
compararon la produccion de esputo en pacientes sin tratamiento con la de aquellos
que fueron tratados con KNT convencional, Thomas y cols. demostraron que con esta
técnica se producia una cantidad significativamente mayor®.

Los estudios han demostrado que el drenaje postural y la percusion son medios
efectivos para depurar las secreciones bronquiales excesivas en los pacientes con la
Fibrosis Quistica. Sin embargo, llevan tiempo, y a menudo requieren la ayuda de una
segunda persona y son incomodos para el paciente. Como resultado la adhesion a
este tratamiento es muy baja. Ademas, algunos pacientes pueden experimentar
efectos adversos. Los pacientes con enfermedad pulmonar moderada o grave a
menudo experimentan desaturacion de oxigeno mientras realizan el drenaje postural
con percusion. En pacientes con reflujo de gastroesofagico (RGE), el reflujo a menudo
empeora al colocarlos en una posicién de drenaje postural con la cabeza hacia abajo,
lo que puede llevar a la aspiracion.

Debido a los mayores conocimientos acerca del RGE en la Fibrosis Quistica,
ahora muchos centros de FQ son partidarios del uso de posiciones de drenaje postural
modificadas ya sea para todos sus pacientes o para aquéllos con RGE. Las
modificaciones pueden incluir la supresion de las posiciones cabeza abajo drenando
los l6bulos inferiores en un plano horizontal o utilizando una ligera inclinacion. Las
investigaciones de Button y otros sugieren que el uso de posiciones de drenaje
postural modificadas en el bebé no tiene efectos perjudiciales a largo plazo para el
paciente e inclusive pueden mejorar los resultados a largo plazo.

Debido a los efectos adversos y la escasa adhesion al drenaje postural y la
percusion, en varios paises han sido reemplazado por otras modalidades de
fisioterapia que se describen a lo largo de este capitulo. Hoy en dia, se usa
principalmente en el tratamiento de bebés con Fibrosis Quistica que no son capaces
de cooperar lo suficiente como para realizar otros tipos de fisioterapia. Algunos paises

prefieren usar el drenaje postural modificado o la mascara de PEP con los bebés. Sin

% Thomas J, Cook D y Brooks D. <<Chest physical therapy management of patients with cystic
fibrosis. A meta-analysis>> en:. Respiratory and Critical Care Medicine; Notario, Canada.
Ano [ll, N° 151. 1995. p 846-850
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embargo, a menudo se pasa al nifio a alguna de las otras modalidades cuando
aprende a realizar la espiracion eficazmente.

Una de las técnicas que posteriormente se ensefia a los nifios es el ciclo activo
de técnicas respiratorias.

El ciclo activo de técnicas respiratorias (ACBT, Active Cycle of Breathing
Techniques) se utiliza para movilizar y erradicar el exceso de secreciones bronquiales
(Pryor y otros, 1979). Los componentes del ACBT son: el control de la respiracion,
ejercicios de expansion toracica y la técnica de espiracion forzada.

El régimen es flexible, adaptado a las necesidades del individuo y puede ser
utilizado en ancianos y en jévenes, enfermos y sanos. Fue documentada por primera
vez en 1968 por Thompson y Thompson. EI ACBT puede ser utilizado con o sin un
asistente, y en cualquier posicion.

El control de la respiracion consiste en una respiracion suave y relajada en torno
al volumen corriente, que alienta el uso de la parte baja del térax y la relajaciéon de la
parte alta del térax y los hombros (Webber y Prior 1998). Una parte esencial del ciclo
es el permitir pausas para descansar y prevenir cualquier incremento de la obstruccion
al flujo aéreo. La extension de la pausa depende de los signos de obstruccion al flujo
aéreo de cada paciente.

Los ejercicios de expansion toracica son respiraciones profundas dando énfasis
a la inspiracion, y con una espiracion suave y sin esfuerzo. Por lo general se alienta la
expansion de la parte baja del torax. Con el aumento del volumen pulmonar se reduce
la resistencia al flujo aéreo por canales colaterales (Menkes y Traystman, 1977). La
movilizacién de las secreciones puede ser facilitada por el paso del aire a lo largo de
estos canales y por detras de las secreciones. En algunos pacientes retener el aire por
tres segundos al final de la inspiracion puede aumentar este efecto. Se pueden
combinar tres a cuatro ejercicios de expansién toracica con sacudidas o palmadas del
térax, seguidas por el control de la respiracion. Las palmadas y sacudidas del torax
parecen ayudar en algunos pacientes, pero son innecesarias en otros.

La técnica de espiracion forzada es una combinacién de una o mas espiraciones
forzadas (huffs o soplos) y periodos de control de la respiracion. La espiracion forzada
para reducir el volumen pulmonar ayuda a movilizar las secreciones ubicadas en
zonas periféricas. Cuando las secreciones alcanzan las vias aéreas superiores de
mayor calibre y mas proximales, puede utilizarse una espiracion forzada o un golpe de
tos a partir de un volumen pulmonar elevado para eliminarlas. La duracién de la
espiracion forzada y la fuerza de la contraccion de los musculos de la espiracion

deben ser modificadas para maximizar la depuracion de las secreciones.
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Durante una maniobra de espiracién forzada existe una compresion de las vias
aéreas que desplaza el punto de igual presidn en direccidn proximal, hacia la boca
(West, 1997). Esta accion compresiva, que se desplaza periféricamente con la
disminucion del volumen pulmonar, facilita el desplazamiento de las secreciones.

El ACBT puede ser introducido en forma de juegos respiratorios desde alrededor
de los dos afios de edad y, a partir de los ocho o nueve afios, el nifio puede comenzar
a tomar cierta responsabilidad en su tratamiento volviéndose independiente en forma
gradual.*

El ACBT nunca debe ser incomodo o extenuante y la espiracion forzada nunca
debe ser violenta. Pude utilizarse en cualquier posicion segun los requerimientos del
individuo. La posicion sentado con frecuencia es efectiva y la adherencia al tratamiento
resulta ser mejor que en otras posiciones. En algunas personas se ha identificado que
pueden indicarse otras posiciones que aprovechan los efectos de la fuerza de
gravedad. Se ha demostrado que la posicion horizontal, en decubito lateral, es tan
efectiva como el decubito prono y es preferida por los pacientes (Cecins y otros,
1999).El régimen puede variar de un dia a otro para un mismo individuo y entre
distintos individuos. EI ACBT se repite hasta que la espiracién forzada adquiere un
sonido seco y se vuelve no productiva o hasta cuando sea el momento de descansar.
Se recomienda un minimo de diez minutos en una posicién productiva. Si se requiere
mas de una posicion, probablemente dos posiciones sean suficientes para una sesion
de tratamiento. La duracion de todo el ciclo varia entre 15 y 20 minutos o hasta que el
pacientes no moviliza mas secreciones®'. El fisioterapeuta y/o el paciente evaltan y
determinan el régimen mas apropiado, la o las posiciones requeridas para el
tratamiento, la duracién y el numero de tratamientos por dia.

Otra técnica es el drenaje autogénico, es una técnica basada en los principios
de fisiologia de la respiracion evocados recientemente. El flujo espiratorio es la fuerza
activa que se utiliza para movilizar el moco. El drenaje autogénico es la suma de
principios individuales importantes que permite a los pacientes desarrollar la mejor
técnica de drenaje posible que se adapta a su patologia y su funcién pulmonar.

Las pruebas de funcion pulmonar han demostrado que movimientos espiratorios
correctamente realizados mejoran el flujo y los volimenes, en contraste con
espiraciones realizadas en forma forzada. Estos flujos mejorados duran mas, y asi
desplazan el moco a una mayor distancia durante cada espiracion. Ajustando el
volumen corriente respiratorio a un volumen de nivel bajo, medio o alto, dependiendo

ubicacion periférica, media, alta o central del moco, se obtiene una tasa de flujo aun

*® Pryor Jennifer A. <<Ciclo activo de técnicas respiratorias>> Fisioterapia en el tratamiento de
la Fibrosis Quistica, en: Cystic Fibrosis Worldwide. Inglaterra 2002. pag 7
’! Segal E., Fernandez A., Renteria F.. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004. pag 208.
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mejor en las generaciones bronquiales implicadas sin causar aumentos considerables
de la resistencia en otras vias aéreas. La correcta aplicacion de la fuerza espiratoria
sélo incrementa levemente la resistencia bronquial, mantiene muy baja la compresién
del gas alveolar y no colapsa las vias aéreas en una etapa temprana. Ademas alivia
los esfuerzos espiratorios y disminuye la aparicién de movimientos respiratorios
paraddjicos. Por alguna razon el estimulo para toser es menos intenso por lo que la
tos puede ser inhibida con mayor facilidad.

Primero se debe elegir una posicién que estimule la respiracion, como sentado
erguido o recostado, limpiar las vias aéreas superiores (nariz y garganta) y proceder a
inspirar lentamente por la nariz el volumen necesario de aire, mantener las vias aéreas
superiores abiertas para evitar un asincronismo importante de la ventilacion. Si es
posible utilizar el diafragma y/o la parte baja del térax para respirar. El siguiente paso
es retener el aire por aproximadamente 3 o 4 segundos durante los cuales todas las
vias aéreas superiores se mantienen abiertas, mejorando asi el llenado parejo de
todas las partes de los pulmones. Durante esta fase en particular, ingresa suficiente
aire por detras de las obstrucciones. Dependiendo de la localizaciéon del moco, en las
vias aéreas periféricas, medias o de gran calibre, el volumen corriente necesario se
ventila a un volumen pulmonar bajo, medio o alto.

Espirar preferentemente por la nariz si el flujo no se reduce por esta via. Si
ocurre una disminucién de la velocidad o si se quieren escuchar mejor los sonidos
bronquiales, espirar por la boca. En este caso siempre mantener abiertas las vias
aéreas superiores (glotis, garganta, boca).La fuerza espiratoria se encuentra tan
balanceadas que el flujo espiratorio alcanza la tasa mas alta posible sin causar
compresiones de las vias aéreas. Al espirar de la manera correcta, el moco puede ser
escuchado claramente. Colocando una mano en la parte superior del térax, también se
puede sentir la vibracion del moco. La frecuencia de estas vibraciones da una idea de
la ubicacion del moco. Esta retroalimentacion hace posible y facil ajustar la técnica a
continuacion se debe repetir el ciclo inhalando. Se Inhala lentamente para evitar que
el moco retroceda. Y se contintda respirando hasta que el moco comience a
acumularse desplazandose hacia arriba. Si esto ocurre, el nivel de volumen corriente
ventilado se eleva gradualmente. Asi, la ventilacién pasa de un volumen pulmonar bajo
a uno alto. Por ultimo, el moco acumulado llega a la traquea desde donde puede ser
evacuado por medio de una espiracion forzada o un soplo a partir de un gran volumen
pulmonar. Debe evitarse la tos tanto como sea posible.

La duraciéon y el numero de sesiones de drenaje autogénico dependen de la

cantidad total y de la viscosidad de las secreciones. Los pacientes experimentados
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“drenan” sus pulmones mas rapido que otros. El drenaje siempre debe ser realizado
minuciosamente.

El drenaje autogénico es una técnica de autocuidado disefiada para quitar el
exceso de moco de las vias aéreas. Existe una variante llamada Drenaje autogénico
modificado (M. AD) desarrollado por un grupo de trabajo de Bélgica. Fue adaptado en
1984 por un grupo de trabajo aleman y desarrollado en mayor profundidad y
modificado resultando el M.AD, en cooperacién con el profesor Lindemann del Hospital
de nifios de la Universidad de Giessen.

Este método se basa en Inspiracion por la nariz, pausa, espiracion por la nariz o
la boca. En la Fase Pasiva, primero el flujo aéreo es rapido sin el uso activo de los
musculos respiratorios. Y en la Fase Activa flujo espiratorio lento al final con el apoyo
de los musculos respiratorios.

La duraciéon de la espiracion esta determinada por la cantidad y posicion del
moco en las vias aéreas, o sea cuanto menos moco en las vias aéreas de mayor
calibre, mas prolongada la espiracién, cuanto mas moco en las vias aéreas de mayor
calibre, mas corta la espiracion. La espiracion contra una resistencia evita el colapso
bronquial o el espasmo en los casos en que el sistema bronquial es inestable y/o
hiperactivo.

La respiracion profunda conlleva un diametro bronquial variable en las vias
aéreas y de ese modo desplaza el moco. El efecto de retroceso de los pulmones y
bronquios durante la espiracion pasiva transporta al moco hacia la boca en contra de
la fuerza de gravedad. La espiracion activa empuja al moco desde las vias aéreas
menores hacia las de gran calibre.

Durante el procedimiento las maniobras de respiracion se llevan a cabo tanto
sentado como recostado, respirando con movimientos controlados del torax y del
diafragma (las manos se colocan sobre el térax y en la regién epigastrica para
monitorear la respiracion y el progreso del moco como indica la vibracién en las vias
aéreas de gran calibre y la traquea. Tan pronto como el moco alcanza la laringe,
puede ser expulsado por medio de la tos. Cuando esté indicado, el moco debera ser
expulsado tosiendo contra una resistencia. Se recomienda una sesion de 30 a 45
minutos, dos veces por dia, para que sea efectiva®.

A continuacioén se procedera a describir los dispositivos mecanicos que también se
utilizan para la depuracién mucociliar.

El sistema de Presion espiratoria positiva (PEP) consiste en una mascara y una
valvula unidireccional sobre la que se pueden insertar resistencias en los orificios.

Entre la valvula y la resistencia se puede insertar un manémetro que determina el nivel

32 Segal E., Fernandez A., Renteria F.. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004. pag 208.
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de PEP apropiado. El didmetro de la resistencia utilizada para el tratamiento es
determinado para cada paciente en particular para obtener una PEP regular de 10-20
cm. H20 durante la parte media de la espiracion. Debe mantenerse esta presion
durante la respiracion del volumen corriente, y con espiraciones solo ligeramente
activas.

El tratamiento se lleva a cabo sentado en posicion erguida (los bebés se toman
en brazos durante el tratamiento).Una sesion de tratamiento consiste en periodos de
respiracion con PEP seguido de la técnica de espiracion forzada o tos.

La frecuencia y duracion de cada tratamiento se adapta a las necesidades de
cada paciente en particular. Se recomiendan aproximadamente 10 a 15 minutos dos
veces por dia durante la enfermedad pulmonar estable.

PEP de alta presion

La técnica de PEP de alta presion emplea maniobras de espiracion forzada
contra la resistencia de una mascara de PEP para movilizar y transportar las
secreciones intrabronquiales. El instrumento utilizado para esta técnica es el mismo
que el descrito en el uso de PEP anterior, aunque equipado con otro manémetro para
monitorear presiones mas elevadas. La terapia se realiza con el paciente sentado, con
los codos reposando sobre la mesa, y los hombros préximos al cuello para cubrir y
alzar los vértices pulmonares. La respiracion con PEP por ocho a diez ciclos se lleva a
cabo respirando un volumen corriente aumentado, y luego el paciente inhala hasta la
capacidad pulmonar total y realiza una maniobra de espiracion forzada contra la
estenosis. La movilizacion de secreciones efectuada de esta manera por lo general
produce tos a un volumen pulmonar bajo. Luego de expectorar el esputo, se repite la
misma secuencia de maniobras respiratorias hasta que no se produzca mas esputo.
Se debe tener cuidado de no interrumpir estas espiraciones forzadas antes de
alcanzar el volumen residual; las presiones espiratorias ininterrumpidas que se
alcanzan generalmente se encuentran en el rango de 40 a 100 cm. H20. Las
dimensiones de la resistencia de la espiracion y la presiéon desarrollada en su contra
son determinadas individualmente por medio de un método asistido por espirometria.
Con este proposito la salida de la mascara se conecta al espirébmetro, y el paciente
realiza maniobras de capacidad vital forzada por medio de una serie de resistencias
con diferentes diametros internos. La resistencia para la terapia diaria es seleccionada
en base a la homogeneidad en el funcionamiento de las diferentes unidades
pulmonares, como es determinado por la forma de la curva de flujo-volumen.

La base fisiolégica tiene fundamento en que a medida que aumenta la
resistencia espiratoria se produce una progresiva homogenizaciéon del comportamiento

espiratorio de las diferentes unidades pulmonares. Esto es importante sobre todo para
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pacientes con FQ y bronquiectasias generalizadas. La inestabilidad de sus lesiones
bronquiales diseminadas tendera a ocluir las vias aéreas bronquiales tan pronto como
sean sometidas a cualquier presién espiratoria (tos, algunas técnicas de fisioterapia
toracica, hiperventilacion durante el ejercicio). Esto interrumpe el flujo aéreo en las
unidades pulmonares dependientes, que se mantendran insufladas por el gas
atrapado mientras las regiones alveolares por detras de vias aéreas menos dafiadas
contribuiran al volumen y flujos espiratorios.

Desde un punto de vista fisiolégico, el punto de igual presidn se ubicara, en la
mayor parte de una espiracion forzada, en la lesion inestable de la via aérea, mientras
se desplaza apropiadamente en sentido distal en otros sitios. Por consiguiente, las
vias aéreas mas lesionadas se incorporan al segmento comprimido (con sentido
proximal), perdiendo asi el efectivo mecanismo de depuracién de las vias aéreas
intratoracicas centrales. Este obstaculo mecanico, que es tipico en la enfermedad
avanzada de la via aérea de pacientes con Fibrosis Quistica, es compensado
exhalando contra una resistencia de dimensiones apropiadas. En la primera parte de
una espiracion forzada, la contrapresion de la estenosis produce una evacuacion lenta
y homogénea de todas las unidades pulmonares.

Cuando se monitorea por medio del registro de la curva de flujo/volumen, este
efecto se expresa en forma de meseta en el trazo espiratorio. Las unidades
pulmonares distales a las lesiones bronquiectasicas evacuan del mismo modo que
aquellas distales a vias aéreas menos lesionadas.

Finalmente la pérdida de volumen pulmonar produce una disminucion de la
presién de retroceso estatico-elastico suficiente como para que la meseta no se pueda
mantenerse; el punto de igual presion, anteriormente bloqueado a nivel de la
resistencia, comienza a desplazarse distalmente desde la traquea hacia los bronquios
periféricos. Esta importante fase terminal de la maniobra de depuracién con mascara
de PEP a alta presion efectua una compresion dinamica de todas las vias aéreas
bronquiales. Sin embargo, en contraste con una espiracion sin resistencia, la onda de
compresion se desplaza por la via aérea lesionada a un volumen pulmonar local
menor. Esto significa menor distension en el parénquima dilatado; el sutil balance
necesario entre la onda de compresién y el calibre bronquial se reestablece
efectivamente, y se hace posible la depuracion del moco de las unidades pulmonares
mas danadas.

La maniobra consiste en dos partes importantes, primero la fase de movilizacion
donde los efectos de terapia de PEP con mascara a alta presion se explican por el
aumento del flujo de aire colateral a regiones hipoventiladas; el aire espirado a partir

de esas regiones movilizara las secreciones que estén obstruyendo. Ademas, una
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espiracion forzada contra una importante sobrecarga de la resistencia desplazara el
aire atrapado de unidades pulmonares hiperinsufladas a otras no obstruidas y
atelectasicas. La movilizacion de los tapones de moco es respaldada por la dilatacién
producida por la contrapresion de las vias aéreas y la segunda es la fase de transporte
donde la incorporacion progresiva de las vias aéreas periféricas en el segmento
comprimido con desplazamiento proximal del PIP es un requisito previo para la
eficacia. Se deben evitar las maniobras incompletas, ya sea por la elecciéon de una
resistencia inapropiada o por una técnica realizada incorrectamente.

Los efectos positivos de la terapia con PEP de alta presion, sin embargo, no se
obtienen gratuitamente. Un precio a pagar es la velocidad reducida del flujo aéreo.
Incluso en una espiracion forzada sin sobrecarga, la velocidad del flujo aéreo
disminuye rapidamente hacia la periferia bronquial, debido al rapido incremento del
area de seccion total. La reduccién de la velocidad del flujo aéreo que es afectada por
la resistencia, se vuelve menos importante hacia la periferia. El resultado neto es que
las fuerzas que disminuyen el flujo espiratorio son contrarestadas por los efectos
dinamicos de la compresion bronquial durante la espiracion. Con toda probabilidad, el
ultimo mecanismo es mas eficaz que el primero para la depuracién de los bronquios
periféricos.

El otro precio a pagar en la PEP de alta presion es el desarrollo de presiones
espiratorias elevadas y sostenidas. Esto exige un esfuerzo muscular importante por
parte del paciente con alto consumo de energia. Por consiguiente esta técnica no es
recomendada para autotratamiento de pacientes agotados, a quienes les resulta dificil
desarrollar tales presiones espiratorias. La técnica se ofrece para pacientes
correctamente entrenados con buen estado nutricional, que apuntan a depurar
efectivamente la via aérea en un tiempo reducido y que estén dispuestos a dedicarse
con maximo esfuerzo para lograr ese efecto. Desde un punto de vista de cuidados
mas generales, la PEP de alta presion es un componente importante en el manejo
moderno de la FQ que se caracteriza por importante actividad psicolégica y
dedicacion. El entrenamiento de los musculos respiratorios, es uno de los efectos de
esta técnica, que contribuye a la imagen corporal de los pacientes.

Otro dispositivo es el Flutter VRP1 este tiene dos caracteristicas principales. En
primer lugar, genera una presién positiva oscilante controlada en forma automatica. El
paciente es asi protegido contra un colapso de las vias aéreas, asi como contra
cualquier exceso de presidon que podria ocurrir si no se siguieran las instrucciones de
uso y las exhalaciones fueran forzadas en forma repetida y en segundo, permite una
modulacion de la presion y frecuencia de oscilacion del flujo aéreo. Ajustando esta

frecuencia a la frecuencia de resonancia pulmonar del paciente (por lo general entre 6
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y 26Hz) el paciente induce vibraciones maximas en las paredes bronquiales que
fomentan la depuracion de las vias aéreas de pequeino tamafo en donde pueden
ocurrir infecciones y dafnos.

La modulacion de las oscilaciones de flujo y presion se obtiene como sigue a
continuacion, utilizando el mismo enfoque que para el drenaje autogénico:

El paciente debe sentarse comodamente, sostener el Flutter VRP1
horizontalmente),luego respirar profundamente tanto como sea posible, colocar la
boquilla del dispositivo en su boca, retener su respiracion por 2 a 3 segundos
(permitiendo que el aire inhalado se distribuya mas uniformemente en sus pulmones y
por detras del moco en las vias aéreas muy pequefas), cerrar los labios
herméticamente alrededor de la boquilla y espirar normalmente y profundamente,
manteniendo sus mejillas planas y rigidas, usando el método de exhalacién abdominal
sin esfuerzo mientras se relajan los musculos de la parte superior del térax. Repetir la
inspiracién por la nariz y exhalar nuevamente en el Flutter.

En los sucesivos intentos, el paciente puede sentir la necesidad de inclinar el
Flutter VRP1 unos grados ligeramente hacia arriba (presion y frecuencia mas altas) o
hacia abajo (presion y frecuencia mas bajas) hasta sentir plenamente los efectos de
las vibraciones a nivel abdominal durante la primera fase de la exhalacion (ajustada a
la frecuencia de resonancia de los pulmones). No es necesario realizar una exhalacion
completa cada vez que se espire a través del FlutterVRP1.La siguiente sesion de
tratamiento también puede ser realizada en decubito, luego de unos pocos
ejercicios en posicion sentada, siempre que se respete el angulo con la horizontal (30
grados).

Una sesion de Flutter VRP1 generalmente consiste de 10 a 15 respiraciones
seguidas de expectoracidon mucosa, repitiéndose hasta que el paciente sienta que ha
expectorado todo el moco (alrededor de 10 a 15 minutos).Durante cada ciclo de 10 a
15 respiraciones debe evitarse la tos hasta la ultima exhalacion, que debe realizarse a
una velocidad dos veces superior a una exhalacién normal. Esto debe provocar
automaticamente la tos seguida de expectoracion mucosa. La frecuencia y duracion de
cada sesion debe adaptarse a las necesidades de cada paciente. El Flutter VRP1 es
un dispositivo de bolsillo portatil que el paciente puede utilizar en cualquier momento

Actualmente uno de los dispositivos mas utilizados es el Acapella Vibratory Pep
Therapy System, el aparato “"Acapella” combina el PEP y la vibracién producida por
una resistencia intermitente. Las vibraciones (realizadas por la intermitencia en la
salida de aire) agitan y desprenden el moco de las paredes de la via aérea y la suben

a las vias aéreas mayores desde donde se expectoran.
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Otra opcion es el Chaleco Vibrador introducido por RespirTech en 2005,
InCourage es una serie de maquinas que tienen una forma establecida de (TRVR)
llamado terapia de compresiones de alta frecuencia del pecho (CAFP). El equipo
consiste en un chaleco inflable, dos tubos unibles y un equipo de terapia que pulsa. La
terapia trabaja administrando una rapida pero gentil fuerza que comprime con el
chaleco al pecho, para producir fluctuaciones dentro de las vias de respiracién. Todos
los l6bulos de los pulmones son tratados al mismo tiempo y no requiere habilidades
especiales.

Desde que es conocido el diagnostico de F.Q, los pacientes deben realizar
diariamente alguna forma de KNR para favorecer la eliminacion de las secreciones del
pulmoén. En general se recomienda 2 sesiones diarias, incrementando a 3 o 4 veces
por dia si las secreciones aumentan, como ocurre durante las exacerbaciones.
Cuando se ha indicado nebulizaciones, la KNR se realiza después de los
broncodilatadores y antes de los antibi6ticos inhalados.

Los padres deben ser entrenados en el manejo de las posiciones de drenaje
postural y masoterapia.

A partir de los 2 afios de vida, los nifios pueden ser estimulados a soplar por
medio del juego como una forma de introducir el huff. Desde los 4 afios se pueden
inducir dispositivos y ensefiar el Ciclo activo de la respiracion.

Alrededor de los 12 afios se ensefia el Drenaje autogénico.*

Otra parte importante con respecto a la Kinesioterapia es la de mantener un
buen estado fisico, este punto es importante por varias razones en los pacientes con
FQ. Una buena resistencia, buena fuerza muscular y movilidad, asi como la conciencia
del propio cuerpo, influencian la calidad de vida, la sensibilidad a las infecciones, la
capacidad de hacer frente a las infecciones, el nivel de actividad en el tiempo libre y el
parecido con las demas personas.

Manteniendo una buena postura se puede prevenir el dolor de columna causado
por la sobrecarga no fisiolégica. El ejercicio fisico no siempre influye en una funcién
pulmonar disminuida, pero estar en forma significa que el nivel de capacidad laboral
puede mantenerse alto aunque los valores de funcion pulmonar sean bajos. Incluso los
pacientes muy enfermos pueden trabajar media jornada y llevar a cabo sus actividades
diarias. Se deben incluir diferentes tipos de ejercicio fisico en el régimen de fisioterapia
toracica desde el comienzo para mantener una buena funcion mas bien que para
rehabilitar la funcién que ha sido perdida. Mantener el estado fisico con frecuencia es
divertido o al menos agradable. Por supuesto que el programa fisico y los tipos de

ejercicios utilizados deben ser adaptados individualmente, tomando en cuenta factores

3 Segal E., Fernandez A., Renteria F.. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004. pag 213.
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como la edad, la personalidad, los intereses, el entorno, la capacidad fisica y estado
actual. Un buen programa fisico debe incluir ejercicios para el entrenamiento de la
resistencia, la fuerza muscular y la movilidad. Los ejercicios de movilidad deben dar
énfasis al torax, espalda, cuello y hombros, pero también incluir articulaciones de otras
partes del cuerpo®.

El ejercicio fisico puede llevarse a cabo ya sea como un agregado a la terapia de
depuracién de la via aérea o como una parte de la terapia de depuracién de la via
aérea.

Dentro de los ejercicios fisicos incorporados a la terapia depuracion de la via
aérea debe contarse con entrenamiento en resistencia, ejercicios de fortalecimiento
muscular y ejercicios de movilidad de acuerdo con sus objetivos. El entrenamiento en
resistencia y los ejercicios de fortalecimiento muscular deben realizarse al menos 3-4
veces por semana, los ejercicios de movilidad todos los dias. El contenido de cada
sesion puede variar de vez en cuando, o ser el mismo dependiendo de lo que
convenga al individuo. La intensidad del programa fisico debe ser adaptada
individualmente. Los ejercicios de entrenamiento en resistencia y fortalecimiento
muscular no se deben realizar durante exacerbaciones.

En cuanto al ejercicio fisico como parte de la terapia de depuracién de la via
aérea, puede ser una combinacion de entrenamiento en resistencia, fortalecimiento
muscular y ejercicios de movilidad. Es esencial adaptar la intensidad del programa de
ejercicios individualmente. El ejercicio fisico aumenta la ventilacion y puede abrir vias
aéreas obstruidas o colapsadas. Si el ejercicio elegido se realiza en distintas
posiciones (como parado o sentado, en decubito lateral, supino o prono) la gravedad
afecta de distinta forma a la ventilacion regional en las diferentes partes de los
pulmones dependiendo de la postura. Cuando el moco haya sido aflojado debe ser
transportado y evacuado. El ejercicio fisico utilizado con este propoésito debe
intercalarse con el drenaje autogénico, la técnica de espiracion forzada o la tos
controlada. Algunos pacientes prefieren llevar a cabo actividad fisica antes de la
terapia de depuracion de la via aérea. La depuracion de la via aérea les resulta mas
eficiente de esa manera. Otros prefieren intercalar el ejercicio fisico con pausas cortas
para enlentecer la respiracion y luego utilizar el drenaje autogénico (AD) o la técnica
de espiracion forzada (FET) para movilizar las secreciones.

Las ventajas de usar el ejercicio fisico combinado con el AD o la FET como
terapia de depuracion de la via aérea son que esta es otra técnica alternativa y una

manera eficaz de aflojar las secreciones pulmonares para algunos individuos, ahorra

* David M. Orenstein , Linda W. Higgins, <<Update on the role of exercise in cystic
fibrosis>>en: Current Opinion in Pulmonary Medicine, Pittsburgh, Pennsylvania, EEUU 2005,
11:519-523
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tiempo a los pacientes ya que de otro modo necesitarian realizar todo el entrenamiento
fisico luego de la parte de la terapia en que se depura la via aérea, para infantes,
nifios pequenos, y algunos jovenes esta es una forma mas agradable de aflojar las
secreciones. También pueden incluir hermanas, hermanos, y amigos. En algunos
individuos puede resultar menos eficaz.

En algunos pacientes (generalmente los que tienen obstrucciones mas
complejas) el ejercicio fisico parece “trabar” la respiracion a un nivel elevado de la
CRF por bastante tiempo luego de haber finalizado el esfuerzo fisico. Los tratamientos
con broncodilatadores previos al ejercicio no siempre mejora la situacion. Se necesitan
pausas prolongadas antes de que la respiracion y el torax se relajen y las secreciones
puedan ser transportadas con la ayuda del AD y la FET. Para estos pacientes el
ejercicio fisico como terapia de depuracion de la via aérea se comienza a exigir mas
tiempo y se vuelve menos eficiente. Un método alternativo o una combinacién de
métodos por lo general funcionan mejor y a veces el ejercicio se incorpora luego.

En cuanto al ejercicio fisico general, la desnutricion puede producir pérdida de
masa muscular. Los pacientes desnutridos o los que tienen tendencia a perder peso
no deben ser sobrecargados con ejercicio fisico. No se beneficiaran con el
entrenamiento en resistencia ni los ejercicios de fortalecimiento muscular hasta que
sea mejorado el estado nutricional.

Se deberia comenzar un programa de apoyo nutricional paralelo al programa de
ejercicio fisico. Sin embargo, deben llevarse a cabo los ejercicios de movilidad, no
dependen tanto del estado nutricional y cuando se pierde movilidad es muy dificil
recuperarla.

Algunos pacientes pueden desarrollar broncoespasmo inducido por el ejercicio.
Esto puede variar de vez en cuando ya que, hasta cierto punto, depende de la
condicion general. Aquellos que se beneficien con los broncodilatadores inhalatorios o
con el cromoglicato de sodio deberian utilizarlos antes del ejercicio fisico.

Los pacientes con saturacion por debajo del 90% durante el ejercicio fisico
deberian recibir oxigeno suplementario, fuera de esto el entrenamiento recomendado
no acarrea efectos negativos.

El entrenamiento en resistencia durante estas circunstancias generalmente esta
basado en el entrenamiento funcional y es adaptado especificamente a la habilidad de
los pacientes para no llevar la saturacion por debajo del 90%.

Otro punto a tener en cuenta es el de la terapia inhalatoria, esta es considerada
ahora un componente importante en tratamiento de la FQ, y con frecuencia el

fisioterapeuta administra las inhalaciones junto con las técnicas de depuracién de la
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via aérea. Cuando se considera el uso de inhalaciones se deben considerar tres
cosas.

En primer lugar, el proposito de la inhalacion. Los Broncodilatadores se utilizan
antes de la fisioterapia se utilizan varios agonistas beta 2 para aliviar la bronco
constriccion, disminuyendo asi la resistencia de la via aérea, y fomentar la depuracion
de las secreciones. Los esteroides inhalatorios se usan para disminuir la hinchazén e
inflamacién mucosa en general. El efecto no es inmediato, se necesita un tratamiento
diario y consistente para alcanzar el maximo beneficio. Por lo general los esteroides se
dan luego de la fisioterapia ya que se cree que una vez depuradas las secreciones, el
esteroide se distribuira mas efectivamente dentro del tracto respiratorio. Los
antibiodticos: Se administran en aerosol en lugar de sistematicamente para atacar
directamente a las bacterias adheridas a la mucina. Generalmente se administran
luego de la fisioterapia para incrementar la distribucion periférica en las partes de los
pulmones obstruidas por moco, que no se despejen con las técnicas de depuracién de
la via aéreas y los agentes para disminuir la viscosidad del moco, estos incluyen la
solucion salina hipertonica e isotonica, DNasa, amilorida y UTP. La solucion salina
hipertonica ha demostrado incrementar la depuracién de la via aérea pero puede
inducir bronco constriccién en pacientes con vias aéreas reactivas. La administracion
de DNasa sélo se recomienda con ciertos nebulizadores. Aln no hay consenso con
respecto a si la DNasa deberia administrarse antes o después de la fisioterapia.

En segundo lugar se debe tener en cuenta el modo de aplicacién, es importante
que el tamano de las particulas sea menor a 5 ym para depositarse en los lugares de
accion. Las particulas de 10um solo se distribuyen por las vias aéreas superiores.

Los Inhaladores pueden ser de polvo seco y de dosis media (IMD). Existen
diferentes presentaciones de inhaladores. Algunos se cargan con una capsula que se
perfora antes de administrar cada dosis. Otros se cargan previamente con hasta 200
dosis, preparando cada dosis de antemano. Con inhaladores de polvo se requiere un
flujo inspiratorio 6ptimo para aspirar el polvo desde el inhalador y permitir que se
deposite en los pulmones. Los inhaladores de dosis media (IDM) tienen una velocidad
de 70 m/h, y la mayoria del aerosol se deposita en la faringe. Para utilizar los
inhaladores efectivamente, se requiere buena coordinacion y una buena técnica
respiratoria. Es por esto que el fisioterapeuta debe dedicar tiempo en instruir al
paciente acerca de la técnica correcta.

La efectividad aumenta cuando se combinan con un espaciador. El espaciador
incrementa el depdsito del aerosol y actia como reservorio. En el caso de nifios

pequefios se puede agregar una mascara al espaciador.

- 60 -




En cuanto a los nebulizadores, los dos grupos de nebulizadores son el tipo jet y
el ultrasoénico. Los nebulizadores tipo jet son muy populares, pero deben ser utilizados
con el compresor apropiado ya que el tamafio de las particulas depende de la tasa de
flujo del gas que las transporta y del volumen de la solucion. Por regla general el flujo
de gas se encuentra entre 4-8 L/min con una presion de 0,7 a 0,2 bar. Si se cambia un
componente del sistema del nebulizador, también cambia el rendimiento y la eficacia
general de la liberacion de la droga. No se recomiendan los nebulizadores
desechables para el uso domiciliario ya que a menudo no funcionan correctamente.
Mas recientemente, el Diametro Aerodinamico de Masa Media (MMAD, MassMedian
Aerodynamic Diameter) nos da el mejor indicador de qué tipo de nebulizador puede
ser el mas indicado para administrar una droga en particular. En los nebulizadores
ultrasénicos, el tamafo de la particula es influenciado por la frecuencia de oscilacion
del cristal, por lo que es imprescindible su uso apropiado.

En tercer lugar el posicionamiento del paciente y patron respiratorio. Cuando se
utilizan inhaladores, el paciente debe estar sentado erguido con una buena postura y
realizar una respiracion abdominal relajada. Los IDM exigen una inspiracion profunda,
reteniendo por 5 a 10 segundos. Los nebulizadores pueden utilizarse mientras se
realiza una respiracién abdominal relajada. Si no, el paciente puede realizar maniobras
de drenaje autogénico mientras utiliza el nebulizador. Cuando el problema se
encuentra en una parte del pulmon, el fisioterapeuta puede elegir una posicién
alternativa para fomentar el aumento de la ventilacién hacia la porcién afectada del
pulmoén.

En dltimo lugar, los estudios han indicado que las bacterias pueden alojarse en
el equipo del nebulizador constituyendo asi una fuente potencial de contaminacién de
las vias aéreas. Se deben seguir estrictas pautas de limpieza, incluyendo la
esterilizaciéon frecuente del nebulizador en casa. Un método de limpieza recomendado
es remojar el equipo del nebulizador en una parte de vinagre y tres de agua por 30

minutos y luego dejarlos secar al aire.

-61 -




Capitulo \Y,

« Adherencia al tratamiento Kinésico

en IE Fibrosis Quistica”







(:aPitu!o |V: «Adherencia al tratamiento Kinésico”

La Fibrosis Quistica ha dejado de ser una enfermedad que afecta solo a la
infancia. Los logros terapéuticos, asi como el diagnostico precoz y el acceso oportuno
al tratamiento han favorecido notablemente la expectativa de vida.

El conocimiento de nuevas terapéuticas mas la aplicacion y seguimiento de las
mismas a lo largo de la vida, asi como la complejidad, los costos y el tiempo que
insume la rutina del tratamiento, son temas esenciales de investigacion.

Los avances cientificos-técnicos ofrecen mayor capacidad de respuesta a la
enfermedad organica y nos exponen a problemas entrafiablemente humanos. Por ello,
es cada vez mas importante percibir la vivencia de los afectados acerca de las
medidas terapéuticas, y que sus opiniones influyan en una ponderacién del costo y
beneficio de todas las decisiones terapéuticas.

La adherencia a los tratamientos médicos ha sido descrita como “el mediador
entre la habilidad de los profesionales para la asistencia y la actitud que incorporan los
pacientes para sus cuidados personales”.

El término adherencia con frecuencia se usa intercambiablemente con el de
compilanse; sin embargo hay una diferencia importante entre ellos: compilanse es “el
grado hasta el cual los pacientes son obedientes siguen las instrucciones,
proscripciones, y prescripciones de los profesionales del cuidado de la salud”. Mientras
que la adherencia es definida como un

“compromiso activo, voluntario y colaborativo del paciente en
un curso de conducta mutuamente aceptable para producir un
resu/thdo presuntivo o terapéutico deseado”

La adherencia nos expresa los modos de proceder de los pacientes ante la
enfermedad en una sociedad particular: el como estan y el como viven. Esto se
observa desde una dimension cuantitativa referida a “cuanto hace” de lo prescrito
(cantidad de veces que realiza las nebulizaciones, cantidad de medicacion que toma,
por ejemplo), y otra cualitativa respecto a “como hace” (comprension, aceptacion y
calidad de la accion de acuerdo a los procedimientos indicados). La conducta de
adherencia redefine no solo por la condicién organica del paciente y su evolucion
clinica, sino también por los aspectos socioculturales, el sistema de creencias y
valores, los aspectos emocionales y cognitivos, y la condicién de accesibilidad al
tratamiento. Desde esta perspectiva, aun con fuertes condicionantes biologicos, ante
la FQ se encuentran directamente involucrados como protagonistas: los pacientes
afectados, su familia, los seres mas proximos y el equipo de salud tratante; en forma
subyacente, pero no por ello menos importantes, también los distintos ambitos

institucionales en los que habitualmente transcurre la vida, tales como la escuela, las

** Hospital de Pediatria Sor Maria Ludovica. Centro Provincial de Fibrosis Quistica
http://www.fibrosisquistica.org.ar/adherencia.htm
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instituciones de salud y de seguridad social, los lugares de esparcimiento t recreacion,
los grupos de pares, o sea la sociedad misma.

El concepto de adherencia connota intencionalidad, remite a una postura de
hacer o no hacer algo, de hacerlo parcialmente y de variar ademas la calidad y
modalidad. Esa intencionalidad se materializa en acciones: tomar conocimiento y
aceptar hacer un acuerdo a la incitacion o sugerencia de otro. Convenir un dictamen o
una idea.

La no adherencia puede producir cambios inadecuados en los regimenes de
tratamiento, retrasos en la recuperacion e incremento en el rendimiento del servicio de
salud n su conjunto.

La adherencia no puede pensarse en términos absolutos, no es posible que sea
completa. No obstante, su definicion es fundamental como punto de referencia al cual
aspirar. Luego, en la accién asistencial se deben considerar diversos matices y el
alcance optimo singular, que va a ser cambiante en si mismo segun el momento o
etapa del ciclo vital particular de cada individuo.

Para resumir diremos que la adherencia es un proceso dindmico en el que
intervienen muchos actores desde diferentes posiciones. Es la puesta en acto de
pautas de cuidado, habitos y conductas que, a partir del diagnostico, irrumpen en el
ciclo de vida natural del sujeto afectado y su familia. Se redefinen sus condiciones de
vida, con exigencias particulares y novedosas, en un contexto sociohistérico y
ecolégico determinado. Todo ellos para el manejo adecuado de la enfermedad y con el
proposito de mejorar localidad y el pronéstico de vida.

La no adherencia se encuentra entre los factores principales que afectan el
pronostico y la calidad de vida, como lo son el genotipo, la edad de diagnostico, el
tratamiento fisiopatologico oportuno, la nutricién, la asistencia interdisciplinaria, la
prevencién de infecciones virales, la contaminacién ambienta, el estrés, la situacién
socioecondmica y la accesibilidad.

Mejorar la calidad de vida suele ser muy dificultoso en ocasiones, porque esta se
define de acuerdo a los deseos, sentimientos y creencias de cada paciente, mas alla
de los datos clinicos objetivos.

Dentro de los factores que condicionan la adherencia, los condicionantes son
aquellos que comprenden la enfermedad y su fisiopatologia, la composicion y
dinamica familiar, los condicionamientos propios del tratamiento de las concepciones
de salud, del lugar particular del nifio, y de su necesidad de ser asistido.

La amplia variabilidad del grado de afectacion, de la duracion y el curso de los
sintomas, determinan que la percepcion sea diversa y cambiante, aun para cada
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persona en las distintas etapas de se evolucion. Al paciente y su familia los afectan
factores como: edad, sexo, nivel socio-econdmico, grado de conocimiento, la
personalidad, los estilos de relacién y funcionamiento y la organizacion familiar.

Es frecuente un incremento en la adherencia cuando progresa el grado de
afectacion. El tratamiento adecuado condiciona el bienestar en el mediano y largo
plazo por lo que la percepcion del beneficio es pobre o imperceptible en forma
inmediata, ante la magnitud de los esfuerzos de realizacion del mismo. Los efectos
colaterales de su aplicacion y las dificultades de accesibilidad y costos que significa,
son factores que no promueven la voluntad de hacer.

Se sostiene que la adherencia sera parcial, pero, no obstante, no deja de ser
una apuesta fuerte de parte del equipo de salud para una aspiracién elevada como lo
es la calidad de vida. Se entiende a esta misma como una cualidad multidimensional
de la vida de la persona. Es la objetacion del bienestar fisico, psicolégico, social y
ocupacional. Es dificilmente mensurable por otros; significa el respeto a la dignidad de
la persona, a la calidad o estado de ser valorado, honrado y respetado. Tiene su
fundamento en la propuesta moral de que cada vida humana tiene significado y valor
intrinseco. Desde que nacemos merecemos ser cuidados y en este aspecto los nifios
en las primeras etapas de la vida dependen absolutamente de sus padres o de los
adultos responsables. Recién gradualmente con el crecimiento y el aprendizaje,
podran ir asumiendo y valorando conductas que beneficien el cuidado de su salud.
Que el nifio sepa, no significa que ya se encuentre en condiciones de ser él solo
responsable de su tratamiento.

También es importante considerar la l6gica, comprensiva-explicativa de las
personas para enfrentar, asumir y ocuparse del cuidado de un nifio con una
enfermedad cronica. Cuales son sus supuestos basicos, sus conocimientos previos,
sus explicaciones acerca de la salud y de la enfermedad, cual es su capacidad y
modalidad de resolucion de problemas, cuales son sus creencias, cual es su
compromiso ético con la vida, y cual es el lugar que ocupa el nifo.

En el caso de las razones para no adherir, particularmente en la F.Q. la
tendencia a no adherir tiene que ver predominantemente con la falta de sensaciéon de
un efecto inmediato. No hay dolor, los sintomas como tos, catarro y limitacion fisica
suelen ser subestimados y se naturalizan gradualmente. La familia se va
acostumbrando a un modo de ser y de estar del afectado; suelen expresar: “es
irritable”, “corre y se agita”, “nunca tose”. Estos son aspectos a observar y atender

diariamente con técnicas especificas, kinesiologia y aerosolterapia, para detectarlos y
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evitar el dafio irreversible. Debemos cuidar lo que no se ve y atender tempranamente

lo que no duele, para evitar el avance silencioso y progresivo de la enfermedad™.

36 Segal E., Fernandez A., Renteria F.. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004. pag 487
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Disefio Metodologico

El presente estudio es de tipo cualitativo, ya que pretende comprender en
profundidad, desde la perspectiva de los actores sociales involucrados, como es la
adherencia al tratamiento kinésico en los pacientes con Fibrosis Quistica y cuales son
los factores que influyen sobre el mismo.

El tipo de disefio es descriptivo transversal y flexible ya que no existe continuidad
en el eje del tiempo sino que se estudia un unico momento temporal que pretende
lograr una interpretacién minuciosa de un determinado factor, en este caso, la
adherencia al tratamiento kinésico en los pacientes con Fibrosis Quistica. Un disefio
de estudio flexible brinda la posibilidad de percibir informacion nueva que tenga
relacién con el tema de trabajo.

Grupo se estudio: la muestra es no aleatoria por conveniencia, conformada por
1un Licenciado en Kinesiologia, 1 Médica Pediatra Neumonéloga, y 12 pacientes con
F.Q con un rango de edad de 3 a 30 afios:

Técnicas de recoleccion de datos:

Las técnicas de recoleccion de datos utilizadas en esta investigacion son
entrevista y encuesta.

Las entrevistas son administradas a profesionales y pacientes y las encuestas a
los pacientes.

Entrevista a profesionales: el objetivo de la entrevista a los profesionales
consiste en conocer la opinién de los mismos, sobre aspectos relacionados a la
problematica que se estudia. Informacién basada en su formacion profesional y su
amplia experiencia con pacientes fibroquisticos.

Las preguntas que se les realizaran, se relacionan con el tratamiento
convencional, la percepcion de ellos sobre determinadas cuestiones e informacion
sobre la atenciéon que brindan. La informacion que nos proporcionara, servira para
comparar con las entrevistas a los pacientes, y también una con otra. Sera util para
determinar las similitudes y diferencias, entre la opinion de cada profesional y los
pacientes, sobre una misma problematica desde diferentes puntos de vista. También
nos permitira obtener fundamentos y material, con el fin de responder a los objetivos
planteados y nuevos interrogantes que surjan a lo largo del estudio.

Entrevista a pacientes: el objetivo de la entrevista a los pacientes adultos
consiste en conocer la opiniéon de los mismos, sobre aspectos relacionados a la
problematica que se estudia. Las preguntas seran en relacion a la percepcion y
conocimiento que tienen sobre su enfermedad y cuidados correspondientes. También

se preguntara sobre las dificultades que se les presentan para llevar a cabo el
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tratamiento y se buscara, mediante este instrumento, conocer la postura del paciente
frente al mismo. Estos datos nos brindaran informacion detallada sobre el punto de
vista del paciente. Nos permitira profundizar sobre los factores concernientes a la
adherencia del mismo al tratamiento y los impedimentos para poder realizarlo en caso
de presentarse. El contenido de las respuestas se comparara con las de los
profesionales con el fin de determinar si tiene relacién y en caso contrario, cuales son
las diferencias.

Encuesta a pacientes: El objetivo de la encuesta radica en tener un parametro
sobre determinadas variables, que podrian influir en adherencia al tratamiento
kinésico, en los pacientes con Fibrosis Quistica. Consiste en reunir informacién de la
mayor cantidad de pacientes posibles, sin limite de edad. Los datos que nos permitira
obtener este instrumento, seran utiles para conocer el tipo de técnicas kinésicas que la
mayoria de estos pacientes prefiere, la cantidad de veces que lo realiza, si estan en
tratamiento kinésico, que tipo de atencién de salud reciben y a que edad fueron
diagnosticados, entre otras. El fin sera analizar, relacionar y comparar la informacién
de esta muestra y formular conclusiones sobre las respuestas de los mismos. También
se comparara con las respuestas y conclusiones obtenidas de las entrevistas a los

profesionales.
Variables:

l. Adherencia al tratamiento kinésico

Definicion conceptual: Compromiso activo, voluntario y colaborativo del paciente
en un curso de conducta mutuamente aceptable para producir un resultado presuntivo
o terapéutico deseado. Esto se observa desde una dimension cuantitativa referida a
“cuanto hace” de lo prescrito (cantidad de veces que realiza las nebulizaciones,
cantidad de medicacion que toma, por ejemplo), y otra cualitativa respecto a “como
hace” (comprensién, aceptacion y calidad de la accién de acuerdo a los
procedimientos indicados). La conducta de adherencia redefine no solo por la
condicion organica del paciente y su evolucion clinica, sino también por los aspectos
socioculturales, el sistema de creencias y valores, los aspectos emocionales y
cognitivos, y la condicion de accesibilidad al tratamiento

Definicion operacional: se establecieron 3 niveles. La clasificacion y ubicacion de
los pacientes en los mismos, se determinara de acuerdo a una grilla presente en el
anexo, constituida por un conjunto de subvariables relacionados directamente con la

adherencia al tratamiento kinésico. Estas subvariables son las siguientes:
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la. Entrenamiento familiar
Definicion conceptual: Adquisicion de conocimiento, habilidades, y capacidades
con respecto a la patologia, como resultado de la ensefianza del profesional y/o
centros relacionados con la patologia.
Definicion operacional: Se establecera a partir de la encuesta directa al adulto
responsable o pacientes
la.a.: Si
la.b: No

Ib. Asistencia a Charla y/o Curso
Definicién conceptual: Asistencia a lugares donde se proporcionan datos sobre
determinado suceso o tema.
Definicion operacional: Se establecera a partir de la encuesta directa al adulto
responsable o pacientes.
Ib.a: Si
Ib.b: No

Ic. Pertenencia a Asociacion de Fibrosis Quistica
Definicion conceptual: Formar parte o ser parte de una Asociacion de Fibrosis
Quistica.
Definicion operacional: Se establecera a partir de la encuesta directa al adulto
responsable o pacientes
Ic.a: Si
lc.b: No

Id. Tratamiento kinésico
Definicion conceptual: Forma en la que recibe tratamiento kinésico entre
episodios de exacerbacion.
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
paciente o adulto responsable
Id.a: Va el kinesi6logo a su casa
Id.b: Concurre al consultorio
Id.c: No tiene kinesidlogo
Id.d: Lo kinesian los padres
Id.e: Se kinesia solo

Id.f: No se kinesia
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le. Técnicas de kinesiologia respiratoria utilizadas.
Definicion conceptual: Técnica kinésica elegida al momento de realizar el
tratamiento kinesiolégico.
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
paciente o adulto responsable
le.a: Ciclo activo
le.b: Drenaje autogénico
le.c: Drenaje postural
le.d: Percusion

le.e: Vibraciones

If. Frecuencia de Kinesiologia diaria
Definicion conceptual: Cantidad de veces en el dia en que el paciente realiza

tratamiento kinésico.
Definiciéon operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el

paciente o adulto responsable

If.a: 1
If.b: 2
If.c: 3
If:d: Mas de 3
Ig. Terapia inhalatoria

Definicion conceptual: Si el paciente utiliza medicacién inhalatoria como parte del
tratamiento médico
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
paciente o adulto responsable
Ig.a: Si
lg.b: No

Ih. Dispone de aerocamara?
Definicion conceptual: Si el paciente utiliza aerocdmara para la administracion de
la medicacion inhalatoria como parte del tratamiento médico
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
paciente o adulto responsable
Ih.a: Si
Ih.b: No
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li. Acapella
Definicion conceptual: Si el paciente utiliza Acapella como dispositivo para
complementar o realizar la kinesiologia respiratoria
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
paciente o adulto responsable
li.a: Si
li.b: No

lj Flutter
Definicion conceptual: Si el paciente utiliza Flutter como dispositivo para
complementar o realizar la kinesiologia respiratoria
Definicién operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
paciente o adulto responsable
lj.a: Si
lj.b: No

Ik Mascara PEP
Definicion conceptual: Si el paciente posee mascara PEP como dispositivo para
complementar la kinesiologia respiratoria.
Definiciéon operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
paciente o adulto responsable
Ik.a: Si
Ik.b: No

I Nebulizador
Definicion conceptual: Si el paciente posee nebulizador para la administracion de
la medicacion como parte del tratamiento médico.
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
paciente o adulto responsable
Il.a: Si
ll.b: No

Im Frecuencia de nebulizaciones
Definicion conceptual: Si el paciente posee mascara PEP como dispositivo para
complementar la kinesiologia respiratoria.
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el

paciente o adulto responsable
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Im.a: Menos de 1 vez por dia
Im.b: 1 vez por dia

Im.c: 2 veces por dia

Im.d: Mas de 2 veces por dia

El analisis de estos datos permitira caracterizar la adherencia al tratamiento de

acuerdo a tres categorias: Buena Adherencia, Regular Adherencia, Mala Adherencia

Il. Edad
Definicion conceptual: Tiempo que una persona ha vivido desde que nacio.
Definicién operacional: Se establecera a partir de la encuesta directa al adulto

responsable o pacientes

Il. Fecha de confirmacion del diagnéstico

Definicion conceptual: Fecha a partir de la cual se tiene conocimiento real y
confirmado de la patologia.

Definiciéon operacional: Se establecera a partir de la encuesta directa al adulto

responsable o pacientes

V. Tratamientos que realiza el paciente

Definicion conceptual: Terapéutica especializada, utilizada para tratar
determinada patologia.

Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
adulto responsable o paciente.

IV.a: Neumonoldgico

IV.b: Nutricional

IV.c: Gastroenterolégico

IV.d: Kinésico

IV.e: Psicolégico

IV.f: Psiquiatrico

IV.g: Otros

V. Frecuencia de controles:

Definicion conceptual: Numero de controles en X periodo de tiempo en el que
el/los profesionales asisten al paciente.

Definicion operacional: Se establecera en base a la historia clinicay a la

encuesta directa con el adulto responsable.
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V.a: 1 por mes
V.b: cada 3 meses
V.c: cada 6 meses
V.d: 1 por afio

V.e: mas de uno afo

VI. Patologias Asociadas

Definicion conceptual: Aparicion de una patologia como consecuencia directa del
padecimiento de otra de base.

Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
adulto responsable

Vl.a. Si

Vl.aa.: ;Cuales?

VI.b.: No

VII. Caracteristicas de la Alimentacion
Definicién conceptual: método mediante el cual el paciente consume o recibe
alimento
Definicidn operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
adulto responsable
Vll.a: Via oral
VIl.b: Sonda nasogastrica

VIl.c: Botén gastrico

VIII. Internaciones relacionadas con la patologia de base

Definicion conceptual: se preguntara sobre la cantidad de internacion por las que
el paciente paso relacionadas con la patologia de base exclusivamente

Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
adulto responsable

Vlill.a: Si

Vlll.aa: Numero

VIIl.b: No

IX. Modalidad de internaciéon

Definicion conceptual: Lugar en el que el paciente se interna como consecuencia

de un episodio relacionado con la patologia de base
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Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el

adulto responsable
IX.a: Domiciliaria
IX.aa: Numero
IX.b: En el centro de Salud
IX.bb: Ndmero

X. Ultima internacién
Definicion conceptual: se tomara registro de la ultima internacién que tuvo el

paciente.

Definicidn operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
adulto responsabile.

X.a.: Entre 0y 3 meses

X.b:3y6

X.c:6y9

X.d:masde 9

XI. Tos
Definicion conceptual: Presencia de tos como sintoma habitual.

Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
paciente o adulto responsable

Xl.a: Si

XI.b: No

XIlI. Manera en la que tose
Definicion conceptual: forma en la que logra toser.
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
paciente o adulto responsable
Xll.a: Sin ayuda
XIl.b: Con Ayuda

XIILI. Expectora cuando tose.
Definicion conceptual: Movilizacion y expulsion de secreciones a partir de la tos.

Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
paciente o adulto responsable
Xlll.a: Si
Xllib: No
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XIV. Estudios Cursados por padre
Definicion conceptual: Nivel de instruccion alcanzado por el progenitor
Definiciéon operacional: Se establecera en base a la historia clinicay a la
encuesta directa con el adulto responsable.
XIV.a: Primarios
XIV.b: Secundarios

XIV.c: Terciarios

XV. Estudios Cursados por madre
Definicién conceptual: Nivel de instruccion alcanzado por la progenitora
Definicién operacional: Se establecera en base a la historia clinicay a la
encuesta directa con el adulto responsable
XV.a: Primarios
XV.b: Secundarios

XV.c: Terciarios

XVI. Trabajan los padres
Definicion conceptual: condiciones laborales en las que se encuentran los
padres del paciente
Definicion operacional: Se establecera en base a la historia clinicay a la
encuesta directa con el adulto responsable
XVl.a: Si
XVl.aa: Uno
XVl.ab: Ambos
XVL.b: No

XVIL. Filiacién a Obra social
Definicion conceptual: proteccion cobertura médica y sanitaria proporcionada por
aportes del salario, patronales o de caracter voluntario.
Definicion operacional: Se establecera en base a la historia clinica y a la
encuesta directa con el adulto responsable
XVIll.a: Si
XVIl.b: No

XVIIIL. Tramitacion de Certificado de Discapacidad
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Definicion conceptual: Realizacion del tramite correspondiente para la
adquisicion del Certificado de Discapacidad otorgado por el estado a las personas que
dentro de la experiencia de la salud, presentan cualquier tipo de restriccidn o ausencia
(debida a una deficiencia) de la capacidad de realizar una actividad en la forma o
dentro del margen que se considera normal para un ser humano.

Definicidn operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el

adulto responsable

XVlll.a: Si
XVIIl.b: No
XIX. Tipo de Atencién de Salud

Definicion conceptual: Modalidad de atencion de la salud bajo la cual el paciente
recibe asistencia sanitaria.

Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
adulto responsable

XIX.a: Privada

XIX.b: HIEMI

XIX.c: Otros

XX. Habitacion
Definicion conceptual: lugar de la casa en que duerme el paciente y si lo
comparte.
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el

adulto responsable

XX.a: Duerme solo

XX.b: Acompafiado

XXI. Calefaccion
Definicion conceptual: Sistema mediante el cual se proporciona calor a un lugar
determinado
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
adulto responsable
XXl.a: Si
XXl.b: No

XXII. Construccién de la vivienda
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Definicion conceptual: Recurso utilizado para la construccién del lugar donde
vive el paciente

Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
adulto responsable

XXll.a: Material

XXIl.b: Madera

XXIll.c: Chapas

XXIl.d: Otros materiales

XXIII. Grupo familiar con el que vive
Definicién conceptual: Personas de la familia con las que comparte el lugar en
donde vive.
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el

paciente o adulto responsable

XXIlll.a: Madre
XXIIl.b: Padre
XXIll.c: Otro familiar
XXIll.d: Solo

XXIIl.e: Grupo familiar completo
XXIILf: En pareja

XXIV. Hermanos
Definicion conceptual: Numero de hermanos que el paciente posee.
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el

paciente o adulto responsable

XXV. Padecimiento de Fibrosis Quistica
Definicion conceptual: Si los hermanos del paciente padecen Fibrosis Quistica
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el

paciente o adulto responsable

XXVI. Antecedentes de Fibrosis Quistica
Definicion conceptual: Si se conocen antecedentes de otros familiares que
padezcan o hayan padecido F.Q.
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el

paciente o adulto responsable
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XXVII. Estudia
Definicion conceptual: Si el paciente concurre a centros educativos.
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
paciente o adulto responsable
XXVIl.a: Si
XXVII.b: No

XXVIIL. Actividad fisica

Definicion conceptual: Tipo de ejercicio fisico realizado por el paciente

Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
paciente o adulto responsable

XXVIil.a: Deporte

XXVIII.b: En el colegio

XXVIil.c: Con el kinesidlogo

XXVIII.d: No realiza actividad fisica

XXIX. Frecuencia semanal

Definicion conceptual: Cantidad de veces semanales en las que el paciente
realiza actividad fisica.

Definiciéon operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
paciente o adulto responsable

XXIX.a: Menos de 1 vez

XXIX.b: 1 vez por semana

XXIX.c: 2 veces por semana

XXIX.d: Mas de 2 veces por semana

XXX. Actividad recreativa.
Definicion conceptual: Actividad de caracter recreativo que el paciente realiza.
Definicion operacional: Se establecera en base a la encuesta directa con el
paciente o adulto responsable
XXX.a: Si
XXX.b: No
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Analisis de los datos

Analisis de las entrevistas a los profesionales

El siguiente analisis se basa en los datos tomados en 2 entrevistas realizadas a
una Médica Pediatra Neumondloga y a un Lic. en Kinesiologia, ambos profesionales
tienen experiencia en el trabajo con pacientes con Fibrosis Quistica (F.Q) desde el afio
2002. Pertenecen al equipo del Centro Provincial de Fibrosis Quistica (CPFQ) del
Hospital de Pediatria Sor Maria Ludovica de la ciudad de La Plata, en el cual se
atienden alrededor de 250 pacientes de toda la provincia de Buenos Aires y por lo
manifestado por la Neumondloga, 60 de estos se encuentran en seguimiento. El CPFQ
participa activamente en congresos nacionales e internacionales presentando trabajos
de investigacion y publicando parte de los mismos en los archivos argentinos de
pediatria, también ha sido nominado a nivel internacional en varios premios como
reconocimiento al trabajo que desarrollan.

El intervalo de edad de los pacientes que se atienden en el centro va desde el
paciente recién nacido hasta los 16 o 18 afios. El Lic. manifestdé que una vez cumplida
esa edad se orienta a los pacientes a la transicién a centros para adultos , en el caso
de la Médica, esta manifiesta que se esta armando un programa de transicion para
pacientes adultos pero que se encuentran con pacientes que prefieren seguir
concurriendo al centro, y manifiesta lo siguiente con respecto a los lugares de
transicion y la continuidad de los controles: M*': “ Depende el lugar, porque hay
lugares donde lo derivan que tienen pediatras neumonoélogos, que saben de la
enfermedad entonces capaz que pueden controlarse en el lugar de derivacién y una o
2 veces por afo vienen aca por si hay que hacer ajustes....”. Todas estas dificultades
surgen a partir del hecho de que la sobrevida de los pacientes en la edad adulta es
algo que esta ocurriendo hace pocos afios, por lo cual en el pais no hay practicamente
profesionales especializados en adultos con Fibrosis Quistica por lo cual estos
pacientes siguen concurriendo o manteniendo comunicacién con los profesionales
pediatricos que siempre los trataron.

La frecuencia de control de los pacientes se relaciona con la gravedad o
severidad del cuadro que presenten, esto es algo en lo que ambos profesionales
coinciden, en el caso de la atencion del area de neumonologia tratandose de
pacientes recién nacidos o con diagnéstico reciente, se los controla 1 vez por mes

durante los primeros 12 meses y posteriormente y de acuerdo a la severidad se sigue

37 M: Médica Pediatra Neumonologa
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con el control de 2 o 3 veces anuales en el caso de pacientes que tienen menos
compromiso y mas frecuente en pacientes mas severos. La frecuencia de control que
refirid el Kinesidlogo es la misma.

Un punto importante a tener en cuenta es el que se relaciona con la manera que
tienen los padres de concurrir a las consultas: si estos se presentan en forma conjunta,
si va la madre sola o el padre solo, o si concurren con algun familiar y la importancia
tiene esto con respecto al tratamiento.

Al preguntarle al Kinesiologo por este punto en particular, manifesté que la que
concurre a la consulta de kinesiologia en general es la madre, que hay grupos de
padres que concurren juntos pero que generalmente los cuidados del nifio estan a
cargo de esta. Por el contrario al hacerle la misma pregunta a la neumonoéloga esta
contesté que ambos padres concurren, que muchas veces la madre sola pero que en
general se presentan los dos. Esto se podria relacionar con el hecho de que el
profesional que ingresa al paciente es el Neumonologo y es el que confirma y
comunica el diagnéstico, con la posterior derivacion al resto de los profesionales y en
esta situacion en la que se esta comenzando con las indicaciones e introduccion a la
patologia, generalmente las madres concurren acompafiadas, por lo que implica la
confirmacion diagnéstico en si. En cambio en el caso de la concurrencia a la consulta
kinesiolégica, la misma ya forma parte de un tratamiento del cual, como decia el
kinesiélogo, generalmente se encarga la madre, que es la que pasa mayor tiempo con
el nifio, salvo casos puntuales.

Al hablar de la importancia de que ambos padres o familiares directos concurran
a la consulta los dos profesionales coincidieron en que la asistencia del paciente por
mas de una persona es fundamental, como explica el kinesiélogo de la siguiente
manera L.K*: “En los pacientes cronicos, que un paciente sea asistido sélo por una
persona tiene un impacto emocional y en el esfuerzo cotidiano de la responsabilidad
diferente si es compartido. Incluso nosotros tenemos el caso en que hay mamas,
sobretodo nos pasa con algunas madres, en que ni siquiera los abuelos, padres de
esas madres, entienden la enfermedad, y se resisten a que el chico llore, que a través
de la kinesiologia se le haga el tratamiento, minimizando la situacion. Entonces en
entender la enfermedad y acompafar a esas madres o padres, el grupo familiar tiene
obviamente un impacto sobre la adherencia.”

Con respecto al entrenamiento familiar sobre el tratamiento la neumondloga
explica que una vez confirmado el diagnoéstico el paciente ve a todo el equipo para

explicar el tratamiento y el mismo comienza, desde kinesiologia se entrena también a

¥ LK: Licenciado en Kinesiologia
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la familia para continuar con el tratamiento en el hogar. El tratamiento tanto de
kinesiologia como de neumonologia tiene una linea comun para todos los pacientes
intimamente relacionada con los cuidados o tratamientos propios de la patologia, las
variacién de neumonologia radican basicamente en la edad del paciente ya que la
medicacién varia en este sentido, y por supuesto de acuerdo a si presenta o0 no un
cuadro infeccioso. En el caso de la kinesiologia hay una guia de seguimiento comun,
se utilizan técnicas pasivas que se le ensefian a la familia. A partir de que el chico
puede hacer maniobras espiratorias se incorporan dispositivos. Es todo un proceso
hasta la independencia absoluta®®.

Los dos profesionales contestaron que la edad o etapa en la que se ve una
disminucion en la adherencia al tratamiento es en la adolescencia. Las causas que
ellos relacionan con este descenso en la adherencia son, en el caso del kinesidlogo, a
una lucha por la independencia y a que muchas veces trasladar la responsabilidad de
los padres al paciente es todo un trabajo y hay que acompafiarlos hasta determinada
etapa®®. La Médica lo relaciona también con lo que manifiestan los mismos pacientes
M: “a veces los mismos chicos te dicen, ya estoy cansado, no me lo estoy haciendo o
el flutter me lo hago solo una vez por dia no dos...M: " y esto se lo adjudican al hecho
de “no tener ganas, falta de tiempo, estar cansados de hacer siempre eso, todos los
dias...”. Con respecto a si hay alguna diferencia en la adherencia al tratamiento entre
mujeres y varones, no encontraron diferencia notorias.

En cuanto a la relacion de la adherencia respecto a la clase social y formacién
de los padres, el kinesiologo lo relacioné totalmente con que las personas con mayor
nivel de instruccién tienden a adherir mas al concejo profesional y que la gente con
carencia econémica tiene mas dificultades para llevar un tratamiento diario. La
Neumondloga también manifestd que se relaciona con que aquellos que tienen mas
accesibilidad a todos los recursos pueden ser un poco mas adherentes, y agrego que
una forma de también evaluar la adherencia es con la concurrencia, pero que a veces
los pacientes no pueden viajar por cuestiones econdmicas. También afirma que el
entendimiento de la patologia es fundamental.

Al preguntar si a lo largo de estos afios hay algun método, al que el considere,
que los pacientes tienen mejor adherencia la respuesta fue la siguiente: L.K: “Creo que
el secreto, no puedo decir que determinado método es el mejor para la generalidad

pero si creo que el trabajo del kinesiologo respiratorio en F.Q es determinar a que

¥ Segal E., Fernandez A, Renteria F. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004. pag 213.
' Williams, B, Somnath M, Dowell J, Coyle J. << From child to adult: An exploration of shifting
family roles and responsibilities in managing physiotherapy for cystic fibrosis>> en: Social
Science & Medicine; Escocia, Reino Unido. Afio X, N° 65, 2007. pag 213-225

-80 -




Disefio Metoc{olégico: Ana’!isis de Datos

pacientes beneficia que método, encontrar el método con el que se sienta mas
comodos. Uno tiene que tratar de pautar, sobre todo a nivel de adolescentes, que ya
tienen mas decision propia, de pautar un método que les sea conveniente”.

Otra pregunta relacionada con la adherencia y la problematica con respecto al
abordaje kinesioloégico fue sobre la actitud en general de los padres ante el
tratamiento, si estos tienden a seguirlo pese a que los nifios lloren o no les guste. La
respuesta fue que a su parecer tiene mas que ver con la educacion, de como se educo
a los hijos, porque el tratamiento de kinesiologia es parte de cualquier método de
educacion. Y que si uno educa a partir de los cinco afios de edad va a tener mayores
dificultades en cuanto a incorporarle una metodologia de trabajo que si lo hace de
meses, pero que cree que el secreto radica en la constancia de trabajo e ir sabiendo
sobrellevar los cambios que va a atravesar el nifio desde el nacimiento hacia la
adolescencia que no es el mismo chico que a temprana edad.

Otro punto importante que surgi6 en la entrevista fue el valor que tiene la
informacion de los padres, el centro cuenta con una pagina que promueve la difusién
de la patologia y conocimiento de los tratamientos y también se han dado cursos para
el entrenamiento de todos los aspectos, no solo de la kinesiologia. El fundamento de
esto es que, como bien dijo el Licenciado, “el conocimiento tiene como base el
fortalecimiento de la adherencia, lo que no se conoce no se tiende a cuidar”.

En la entrevista a la Neumonodloga ademas de lo anteriormente desarrollado
surgié preguntarle en que partes del tratamiento global ella observa menor adherencia
y la respuesta fue M:”Generalmente y por las reuniones que tenemos, siempre
tenemos falencias en la kinesiologia, es un tratamiento de una enfermedad crénica y
es todos los dias” y al preguntar sobre el tratamiento en el que mayor adherencia se
observa la respuesta fue, en las nebulizaciones y en la toma de las enzimas. En
cuanto a su opinion sobre la influencia de la adherencia de los padres al tratamiento,
contesto que es variable, que se encuentra con gente que hace todo y tiene buen
resultado y otra que hace todo y no tiene la mismo resultado, pero su concejo es
siempre que teniendo una buena adherencia al tratamiento les tiene que ir mejor.

Cabe mencionar que ambos profesionales participaron en la autoria del libro
Fibrosis Quistica de editorial Journal afio 2004 y participaran en el 1° Congreso

nacional de Fibrosis Quistica de Abril del corriente afio.
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El siguiente cuadro se realiz a partir de la organizacién y comparacion de los

datos obtenidos de la detalla lectura, transcripcion y analisis de la entrevistas

realizadas a dos profesionales del Centro Provincial de Fibrosis Quistica de la ciudad
de La Plata.

_ Nelmonsioga

Antigiiedad en la profesion

Kinesiologo

11 afios

20 afios

Experiencia en F.Q

Desde el afio 2002

Desde el afio 2002

Numero de pacientes tratados

El centro cuenta con mas de 250 pacientes

Mas de 60 en seguimiento

Alrededor de 250 pacientes

Intervalo de edad que se atiende

De recien nacidos a adultos.Estamos trabajando en un

centro de transicion para adultos

16 a 18 afnos. Despues se hace una transicion al centro

de adultos

Frecuencia de control

Pacientes de primera vez y recien nacidos 1 vez por mes

durante el primer afio. Segun afectacion, pacientes que

andan bien 2 o 3 por afio, mas afectados, mas frecuencia

Segun la gravedad del cuadro. Minimo 2 veces al afo.

Pacientes de mas compromiso posiblemente todos

los meses

Forma en la que los padres

concurren a control

Los dos papas. Mamas solas tambien. Muchas veces un

familiar directo

Lo mas frecuente es la madre sola

Impotancia de concurrencia de

ambos padres

Es importante que esten los dos papas, que trabajen los
dos y tambien si puede venir otro familiar directo, porque
a veces se quedan a cargo de los nenes, se encargan

del tratamiento y es bueno que esten al tanto de que se

trata

En las enfermedades cronicas la asistencia del paciente
no solo una persona tiene un impacto emocional y
cotidiano de responsabilidad diferente si es compartido.

Entender la enfermedad y acompanar a madres, padres

, grupo familiar tiene un impacto sobre la adherencia

Entrenamiento a partir del

diagnostico

Una vez confirmado ve a todo el equipo para explicarles

el tratamiento. Una vez hecho el diagnostico, empieza el

tratamiento

Se la entrena para continuar el tratamiento en el hogar

Medicacién o Tratamiento

kinesiologico general

En general tienen comun para todos, acorde a la edad

Hay una guia de seguimiento, utilizamos tecnicas pasivas
que se le ensefian a la familia. A partir de que el chico
puede hacer maniobras espiratorias se incorporan
dispositivos. Es todo un proceso hasta la independencia

absoluta

Edad de disminucion de la

adherencia

En la adolescencia si no hay supervision ahi siempre hay

un poco de dejadez en cuanto al tratamiento.

La adolescencia

Posibles causas de descenso

de la adherencia en la

adolescencia

A veces los mismos chicos te dicen; estoy cansado, no

me lo estoy haciendo. No tener ganas, falta de tiempo,

cansados de hacer lo mismo todos los dias

Una lucha mas por la independencia. Muchas veces
trasladar la responsabilidad de os padres a los hijos es
todo un trabajo y hay que acompanarlo hasta

determinada etapa

Relacion de la adherencia con

respecto al género

En eso nunca encontramos diferencia

No hay nada notorio

Relacion de la adherencia con

respecto a la clase social y

formacion de los padres

Aquellos que tienen mas accesibilidad a todos los
recursos pueden ser un poco mas adherentes, una forma
de evaluar la adherencia es tambien si concurren, algunos
no pueden viajar. El entendimiento de la patologia es

importante.

Totalmente, la gente con mayor nivel de instruccion
tiende a adherir mas al concejo medico. La gente con
carencia economica tiene difiultades para llevar a cabo un

tratamiento diario.
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Analisis de las entrevistas a los pacientes adultos

El siguiente analisis corresponde a las entrevistas realizadas a tres pacientes
adultos con Fibrosis Quistica (F.Q). Como introduccién a las mismas se puede decir
que, en cuanto al origen de la enfermedad los tres pacientes entrevistados
coincidieron al decir que el mismo es genético. Al preguntar sobre la etiologia de la
misma los pacientes 1y 3 no pudieron dar una respuesta clara y completa, sin
embargo si hicieron referencia al desbalance de iones y tenian claro que el mismo es
el que en parte genera las consecuencias sistémicas, 1o que no nombraron en ningun
momento fue la participacion de la proteina CFTR en la patologia. La paciente 2 por el
contrario manifesté no conocer la respuesta.

Con respecto al registro personal de los sintomas, importante desde el hecho de
que es comun que los pacientes crénicos tiendan a normalizar y darle minima
importancia a los sintomas mas frecuentes*', mostré que el mas conciente sobre la
sintomatologia caracteristica es el paciente 3. El mismo detall6: el exceso de
secreciones respiratorias, las molestias digestivas al no tomar las enzimas, la piel
salada y la dificultad para aumentar de peso.

Los pacientes 1 y 2 también se refirieron a las secreciones bronquiales, pero con
respecto a la dificultad en el aumento de peso, la paciente 2 manifesté no percibir
anormalidad en ese aspecto, y el paciente 1 si, comentando el seguimiento quincenal
con nutricion. A su vez al determinar los valores del IMC de cada uno de los tres, la
paciente 2 presentd un indice de masa corporal (IMC) de 19.65 mientras que los otros
dos presentaron paciente 1: 24.38 y paciente 3: 23.66 a pesar de estar los tres dentro
de los parametros de peso Normal, la paciente 2 es la que presenta menor indice.

Al momento de preguntar sobre el tratamiento kinésico, la mejor adherencia fue

4243 con la

la del paciente 1, quien realiza el tratamiento kinésico dos veces por dia
correspondiente nebulizacién y Acapella. El mismo no recordaba el nombre del
ejercicio que practica como parte del tratamiento kinésico ya que lo realiza de manera
“inconciente” pero al describirlo se concluyd conjuntamente que se referia al ciclo
activo, también resulté ser el que mas en claro tenia los pasos del mismo y la funcién
de cada una de las etapas. No asi los pacientes 2 y 3 que realizaban el ejercicio una

vez por dia en el caso del paciente 3 y menos de una vez por dia en el caso de la

*I E. Segal, A. Fernandez, F. Rentaria. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004. pag 487

42 Myers, L. Horn, S. <<Adherence to Chest Physiotherapy in Adults with Cystic Fibrosis >> en:

Journal of Health Psychology; Londres, Inglaterra. Afio XI, N° 6. 2006. pag 915-926

BE, Segal, A. Fernandez, F. Rentaria. Fibrosis Quistica. Ediciones Journal. 2004. pag 213
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paciente 2. A su vez el unico que no utiliza como parte de la Kinesio habitual algun tipo
de dispositivo es el paciente nimero 3. Los otros dos pacientes utilizan la Acapella.

El momento en el que realizan la Kinesiologia y se hacen la nebulizacion los tres
pacientes, es por la mafiana, antes de comenzar con las actividades del dia ya sea por
consejo médico o kinésico. El paciente 1 repite el tratamiento también por la tarde-
noche.

Los tres expusieron que el tratamiento les lleva mucho tiempo y que implica una
organizacion previa para poder realizarlo antes de comenzar con las obligaciones
como trabajo o facultad. En el caso del paciente 1 (cuando no esta exacerbado) entre
el tiempo de la nebulizacion y de la Acapella necesita cerca de 2 hs, mientras que al
paciente 2 le lleva 1 hora y al paciente 3, 1 hora y media. Algo a tener en cuenta es
que los tres pacientes realizan tratamientos diferentes, el paciente 1 realiza el
siguiente: puff de Salbutamol, a continuacién 25 minutos de nebulizacién con solucién
hipertonica, como siguiente paso Acapella, por 45 minutos como parte de la
kinesiologia respiratoria variando las resistencias para la espiracion y por ultimo 10
minutos de nebulizacién con Pulmozyme, para expectorar utiliza el Huff. Todos estos
tiempos se incrementan en los momentos de exacerbacion y en el caso de este
paciente hay que tener en cuenta que cada 28 dias utiliza 28 dias Tobramicina lo cual
implica sumar otra nebulizacion de media hora de duracién aproximadamente por
cada tratamiento, y en el caso de estar exacerbado realiza tres tratamientos por dia.

La paciente 2 se nebuliza con Pulmozyme unos 10 minutos, a continuacion el
puff y 20 minutos de ejercicios respiratorios o Acapella, en el caso de esta paciente al
relatar los tiempos o pasos del tratamiento no fue muy precisa, deteniéndose varias
veces para pensar si realmente era de esta forma la manera en la que realizaba la
rutina de tratamiento, por lo cual también se deduce que no es una rutina tan habitual
como deberia serlo. En el caso del paciente 3 realiza solo una vez por dia el
tratamiento realizando 15 minutos de nebulizacion con Pulmozyme, a continuacion un
puff luego del cual debe permanecer 30 minutos sin seguir con el siguiente paso que
son los ejercicios respiratorios, los mismos le llevan 20 minutos. Lo que si realiza este
paciente es actividad fisica, 2 veces por semana. La paciente 2 también realiza
actividad fisica pero con un minimo de 2 veces por semana, y el paciente 1 no realiza.

Los tres pacientes coincidieron en la percepcion del decaimiento y acumulacion
de secreciones, falta de apetito y malestar general es por no realizar la kinesiologia. El
paciente 3 manifestdé que no deja de realizarla pero si ocurre, que circunstancialmente,

la realiza solo una vez por dia, pero que el cambio lo percibe rapidamente.

-84 -




Disefio Metoc{olégico: Ana’!isis de Datos

Un factor comun a lo largo de toda la entrevista fue la manifestacion de la falta
de tiempo, o mejor dicho del tiempo que les toma a los pacientes realizar el
tratamiento. Los pacientes 2 y 3 sobretodo, manifestando que el trabajo les demanda
gran cantidad de horas y que se les dificulta acomodar en el dia el tratamiento; que al
momento de realizarlo se encuentran cansados, con falta de ganas, que lo van
dejando pasar hasta que lo dejan de hacer y cuando se sienten mal , lo retoman o
también cuando van al control con neumonologia y en la espirometria se manifiesta el
descenso en el rendimiento.

El paciente 1 no trabaja pero cursa en la universidad, con una frecuencia de 3
veces por semana y tiene multiples actividades relacionadas con la misma, pero estas
no implican que deba estar necesariamente fuera de su hogar y que puede a veces
realizarlas mientras se hace las nebulizaciones o utiliza la Acapella, esto facilita a mi
parecer, la posibilidad de tener mas continuidad y frecuencia en el tratamiento.

La paciente 2 manifest6 claramente haber tenido “muchas veces” ganas de
abandonar el tratamiento global, no solo la kinesiologia, sino por el hecho de sentirse
cansada de hacer siempre lo mismo, de que siempre sea igual. El paciente 1
manifesto que le ha pasado pero que finalmente lo ve como un medio para una mejor
calidad de vida y para poder seguir realizando todo lo que hace, y el paciente 3
manifiesta que lo que le pasa es que lo “pone en un tercer plano” y dia a dia va
dejando de realizarlo hasta que finalmente vuelve a empezar pero este sentimiento
generalmente se relaciona con demanda laboral y estrés.

Al realizar estas tres entrevistas, a personas sumamente diferentes, con
realidades diversas me encontré con que los tres viven su tratamiento global de
distinta manera, y que eso se refleja claramente en la adherencia que tienen hacia el
mismo, no solo en el aspecto kinésico. A mi parecer, luego de analizar las entrevistas
considero que esto se relaciona con la contencién familiar de cada uno y la vivencia y
conciencia sobre la patologia que padecen. En el caso del paciente 1 la confirmacion
de su diagnostico fue a los 3 afos, su familia en ese momento vivia en Pringles y por
consejo del pediatra lo llevaron a La Plata. Con la presuncién de que el paciente era
celiaco, consultaron a un gastroenterélogo reconocido quien lo derivé inmediatamente
con el Dr. Segal, neumondlogo, y finalmente se le diagnosticd Fibrosis Quistica. A
partir de ese momento la familia comenzo con el tratamiento completo y hasta el dia
de hoy los padres son quienes se encargan de realizar los tramites de la medicacion,
nebulizador, etc. viajando una vez por mes a la ciudad. A su vez el paciente estudia en
La Plata y sigue atendiéndose con el equipo del hospital de nifios Sor Ludovica pero

de manera privada, tiene controles quincenales con nutricion y con Neumonologia
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mensualmente. De los tres pacientes es el que toma mas medicacion y en gran
medida como método preventivo. A su vez es el unico que porta una bacteria llamada
Nocardia, la cual es muy poco habitual en pacientes con Fibrosis Quistica, para la cual
toma otro tipo de medicacion que no toman el resto de los pacientes y se realiza
cultivo de esputo mas frecuentemente. Cuando relata su actividad diaria pone de
manifiesto los cuidados que tiene para evitar contagio de infecciones como podria ser
gripe, etc. teniendo una frecuencia de cursada menor al resto, evitando lugares con
mucha cantidad de gente y poca ventilacién, lavandose las manos continuamente,
esterilizando los dispositivos necesarios para el tratamiento, y evitando el contacto con
personas que presenten sintomas de infeccidén, ademas de no ir al hospital o clinica,
por concejo médico. Este paciente tiene contacto constante con su equipo de salud y
recibe atencion desde el area de psicologia. Pese a los controles tan frecuentes este
paciente realiza actividades recreativas, tiene grupo de estudio, vida social muy activa,
pero con las precauciones que requiere su condicion. Después de analizar todos los
datos y compararlos, concluyo que este es el paciente que mejor adherencia tiene al
tratamiento kinésico, pese a no ser el que mejor estado general de salud presenta.

En la paciente 2, a diferencia de los otros dos pacientes, la confirmacién de su
diagnéstico fue a los 14 afios, y la Unica sintomatologia que presentaba para la
presuncion de la Fibrosis Quistica era la respiratoria, pasando por muchas infecciones
e internaciones hasta que finalmente se la diagnosticé y se abordé la patologia. A lo
largo de la entrevista, reiteradas veces la paciente manifiesta la carga que le
representa la rutina del tratamiento y el hecho de tener que realizar las nebulizacion y
concurrir a las consultas. Las consultas con neumonologia las realiza cada 15 dias por
presentar una infeccion crénica con estreptococos y su tratamiento y seguimiento
desde kinesiologia es muy pobre, manifiesta practicamente no realizar los ejercicios
correspondientes, manteniendo si la nebulizaciones y la terapia inhalatoria. El contacto
con su kinesiélogo no es muy frecuente y las condiciones en las que lo consulta es por
estar pasando por un periodo de exacerbacion o por indicacion médica, a pesar de
eso tiene buena relacién y manifiesta que cuando comienza las sesiones y con la
motivacién de realizar los ejercicios desde el kinesidlogo los continta en el hogar y
siente la mejoria, pero al abandonar las sesiones vuelve a dejar de realizar el
tratamiento correctamente. A su vez trabaja en un supermercado en el cual esta
constantemente en contacto con muchas personas durante varias horas lo cual implica
una exposicion constante a las infecciones, sin tomar ninguna medida de proteccion
para evitarlas; esta paciente vive con sus padres y no realiza ningun tipo de actividad

recreativa, refiriendo que finaliza la jornada laborar muy cansada y sin ganas, su vida
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social no es muy amplia y en su discurso se denota la falta de interés general en todos
los aspectos, el caso de esta paciente es el que a mi parecer presenta menor grado de
adherencia al tratamiento y lo relaciono con el estado emocional que puede percibirse
en ella y su discurso. Algo a tener en cuenta es que esta paciente fue diagnosticada
en la edad en la que menor adherencia kinésica se percibe y la contencién de sus
padres de acuerdo a lo hablado en la entrevista, es bastante pobre.

Por ultimo el paciente 3 es el Unico que vive en pareja y a su vez es el mayor de
los tres.

Al igual que en el caso del paciente 1, este fue diagnosticado a las 3 afos por el
Dr. Segal y con la previa consulta a un gastroenterdlogo por la sospecha de celiaquia.
Desde la familia la contencién y mayor participacion en los tratamientos fue desde la
mama y el paciente la nombra varias veces a lo largo de la entrevista haciendo
referencia a situaciones de su infancia frente al tratamiento. La adherencia de este
paciente podria entrar en el rango de regular ya que realiza solo una vez por dia los
ejercicios respiratorios y no tiene muy en claro el tipo de ejercicios que debe realizar
entre otras. Manifestando tener periodos en los que abandona el tratamiento para
después retomarlos en general a posteriori de una consulta con el neumonodlogo en la
que la espirometria muestra un descenso en el rendimiento. Es el paciente que mejor
estado de salud general presenta y el Unico que realiza actividad fisica. Este paciente
también trabaja y no manifesto6 en la entrevista tener cuidados particulares
relacionados con su patologia. Su contacto con kinesiélogos es solo al ir al control
trimestral en La Plata, y es paciente del Hospital Rossi lugar al que fue derivado al
cumplir la edad adulta.

A lo largo de la recoleccion de datos tuve la oportunidad de hablar tanto con la
mama del paciente 1 como con la mama del paciente 3, ambas tenian amplio
conocimiento de la patologia de sus hijos y manifestaban la importancia de la
kinesiologia y lo que represento en la vida familiar de cada uno el hecho de estimular
el habito de realizar el tratamiento. La diferencia que observé, qué se puede reflejar en
la adherencia actual de los chicos, fue que en el caso del paciente 1 la contencién
familiar existio siempre y es de ambos padres, y en el caso de la mama sabe cada uno
de los pasos del tratamiento que realiza el hijo aun hoy y que medicaciones esta
utilizando asi como todo lo referente a su estado de salud , ambos estan en
permanente contacto con él, viajan mensualmente para encargarse de los tramites de
la obra social y mantienen todos los gastos del paciente en La Plata. Esto, en parte,
también implica que el paciente no se haga cargo de determinados responsabilidades,

a pesar de tener 23 anos, relacionadas a la enfermedad, pero por otro lado es el mas
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conciente de su patologia y los cuidados correspondientes y también hay que sefalar
que al informarle sobre el certificado de discapacidad y lo beneficios del mismo
inmediatamente hizo las averiguaciones correspondientes para tramitarlo. A pesar de
vivir en diferentes ciudades la presencia de los padres es sumamente activa.

Por otro lado la mama del paciente 3 también estaba muy informada sobre la
patologia de su hijo y estaba al tanto de la importancia de seguir los tratamientos
indicados pero a diferencia del caso anterior, este paciente tiene mas hermanos, no es
el mas grande y algo a tener en cuenta es que los padres a partir del diagnéstico
dejaron de convivir asumiendo el tratamiento solamente la mama. Esta mama
trabajaba gran parte del dia, no como en el caso del paciente 1 en que la mama es
ama de casa y el otro hermano del paciente es 7 afios menor que él. Por lo cual el
tiempo que podia dedicarle al tratamiento de su hijo no era probablemente el mismo
que en el primer caso.

La postura de los pacientes frente al tratamiento, la participacion de la familia a
partir del diagnéstico y el seguimiento desde los centros de atencién se reflejan en la
adherencia que los pacientes resultan tener. Lo que los pacientes manifiestan con
respecto a los aspectos negativos del tratamiento kinésico coincide con lo que pueden
percibir los profesionales entrevistados y con lo resultante de estudios relacionados

con esta problematica. ** 4

4 Myers, L. Horn, S. <<Adherence to Chest Physiotherapy in Adults with Cystic Fibrosis >> en:
Journal of Health Psychology; Londres, Inglaterra. Afio XI, N° 6. 2006. pag 915-926
4 Williams, B, Mukhopadhyay, S, Dowell J, << Problems and solutions: Accounts by parents
and children of adhering to chest physiotherapy for cystic fibrosis>>en: Disability and
Rehabilitation, Dundee, Reino Unido. Afio XXIX, N° 14. 2007. pag 1097 — 1105
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El siguiente cuadro es el resultado de la organizacion y comparacion de los

datos, que surgieron de la detallada lectura, transcripcion y analisis de cada una de las

entrevistas que se realizo a tres pacientes adultos.

T acente

Conocimiento sobre el origen

de la patologia

Es de nacimiento.Hay un gen que esta mutado

Causa de la enfermedad

Que las secreciones, como hay mal balance entre Nay
"no sé que otra cosa", se hacen mas espesas y eso

lleva a que el moco se estanque y se infecte.

Registro personal de

los sintomas

Primero aparte de las secreciones el tema del peso.
Todo lo que va de la mano con eso, los mocos con la

nutricion.

Tipo de ejercicios y dispositivos
utilizados para la kinesiologia

respiratoria(K.R)

Hago la Acapella,Espiracion forzada cuando quiero toser,

huff cuando toso.Ciclo activo (por deduccion conjunta)

Momento en el que realiza

Cuando me levanto a la mafiana y despues a la tardecita.

Hago los dos

Percepcion de los cambios al

no realizar la K.R

Yo lo hago 2 veces por dia, todos lo dias, si no la hago
me siento mal, se me acumula el moco y me siento mal

A veces se me acumula el moco y expectoro con sangre

Factores que dificultan

la realizacion del tratamiento

El tiempo es todo, para mi.

Participacion y seguimiento

del kinesiologo

Y si, son re importantes. Lo que pasa que cada vez que
lo veo, vengo haciendo viendo lo que me dijo que haga

entonces era como que estaba bien.

Sentimiento de deseo de

abandono de tratamiento

Apoyo ante deseo de

abandono de tratamiento
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Paciente 2

Paciente 3

Es genetica, los dos papas portadores

Enfermedad genética

No sabe responder

Hay un problema, deformacion en el Cl y Na, que hace el
moco mas espeso, se obstruyen las vias digestivas,pan
creas y en los pulmones, hace que se adhiera el moco al

pulmoén y cause problemas

Cuando me agarra la bacteria no tengo ganas de hacer

nada.
Solo en los pulmones, o por la tos con respecto a las

enzimas no noté diferencia

El tema del moco, de la sal, la piel mas salada, dolores
de panza si no tomo la medicacion de la parte digestiva,

no soy de subir mucho de peso.

Ciclo activo y uso la Acapella tambien y espiracion

forzada lo tengo

Ahora respiracion abdominal y drenaje autogénico.

Tambien deporte, salgo a correr.

A la mafiana antes de ir a trabajar

El kinesiologo me aconceja hacerlo a la mafiana.

Cuando no lo hago ando con el pecho cerrado, tengo tos

Me siento mas cansado, dormis mal, influye en todo.

El tiempo. Me lleva un motén la nebulizacion y las ganas

también, eso es lo mas importante.

El tema del trabajo,el tema de entrar temprano y todo eso

influye

Si, tenés a alguien atras diciendote, hacelo. El me retaba
y me lo hacia hacer igual . Yo sola no lo hago, yo se que

lo tengo que hacer sino él me va a retar

Es importante, hay veces que uno no lleva el tratamiento
al pie de la letra y enseguida salta. El kinesiologo tiene
que estar ahi para retarnos si no hacemos algo o

explicarnos un ejercicio o que tenemos que hacer

Si, un montén de veces, todo, no solo la kinesio.

Por que te cansa, siempre lo mismo

No, es que te dan ganas de dejarlo, va pasando el dia a
dia tenes mucho trabajo y lo ponés en tercer plano y de

golpe un dia dice bueno me pongo las pilas y retomas

Del médico, que me explicaba

De la familia o cuando voy a La Plata cada 3 meses,

salta y la espirometria empieza a bajar
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Analisis de las encuestas

Las encuestas fueron administras a pacientes con Fibrosis Quistica. Con la
ayuda de de dos profesionales que trabajan con esta patologia, con el fin de poder
guiar las mismas y aclarar las dudas que pudieran surgir.

La muestra estuvo constituida por 12 pacientes. Las edades fueron las
siguientes: Paciente 1,dieciséis afos; Paciente 2, treinta afios; Paciente 3, cinco afios,
Paciente 4, veintiocho afios; Paciente 5, diez afios; Paciente 6, veintidés afnos,
Paciente 7, nueve anos; Paciente 8, veintitrés anos, Paciente 9, cinco anos; Paciente
10, veintidds afios; Paciente 11, nueve afos; Paciente 12, tres afios.

La variable de estudio es la Adherencia al tratamiento para definir esta variable
se tuvieron en cuenta quince preguntas y en base a la respuesta de cada una se
establecié una grilla dentro de la cual se clasifico el tipo de adherencia. Esta podia ser
Buena, Regular o Mala. Dentro de las preguntas se incluia tipo de tratamiento,
frecuencia diaria, formacion de los padres en cuanto a la patologia, conocimiento de
las técnicas empleadas para la kinesiologia y forma de administrarla.

Los medios mediante los cuales generalmente se mide la adherencia al
tratamiento son los estudios clinicos, abordaje psicologico y asistencia a los controles

por la dificultad en su definicion y medicion®® #

. Debido a las dificultades para obtener
este gran volumen de informacién en este estudio la medicion se realizé6 mediante una
encuesta donde se preguntd sobre la frecuencia de tratamiento y también se
incluyeron preguntas que implicaban conocimiento por parte del paciente o
responsable a cargo de informacion relacionada a su tratamiento y patologia, ambos
puntos importantes para la estimacion de la misma. El resultado fue que de los doce
pacientes siete entraban en el rango de Buena adherencia, siendo estos los numeros
2,3,5,7,8, 10, 11. Regular adherencia los pacientes 4y 12 y Mala los numeros 1, 6
y 9. Los pacientes que resultaron tener Mala adherencia son pacientes que dentro de
otras respuestas manifestaron por ejemplo que no realizan la kinesiologia o que la
realizan pero con uno o menos de un tratamiento diario. Dos de estos pacientes tienen
edad de realizar el tratamiento por sus propios medios, por lo cual, se deduce que la
transicion de la responsabilidad sobre el mismo ya no le corresponde a los padres. En
el caso de los de Regular adherencia, esto radica basicamente en el hecho de que no

realizan la cantidad de tratamientos diarios recomendados.

6 Kettler L, Sawyer S, Winefield M, Greville H. << Determinants of adherence in adults with
cystic fibrosis>> en: Thorax, Adelaide, Australia. Afio LVII, N°5, 2002. pag 459-464

*"Lask, B. << Non-adherence to treatment in cystic fibrosis>> en: Journal Of The Royal
Society In Medicine, Londres, Inglaterra. Afio XXI, N° 87.1994. pag 25-27

-90 -




Disefio Metoc{olégico: Ana’!isis de Datos

Al preguntar sobre el tipo de técnica respiratoria empleada a la hora de realizar
la kinesiologia, se obtuvieron los siguientes resultados: la elegida por la mayoria de los
pacientes fue el drenaje postural; los pacientes que no utilizan esta técnica puede
relacionarse con el hecho de que parte no tienen la edad suficiente para realizarlo y
que uno de los pacientes no realiza directamente ninguna de las técnicas, por si
misma, salvo en caso de internacion.

Otra de las respuestas en la que la mayoria coincidio fue en el uso de las
posturas de drenaje postural a la hora de realizar la kinesiologia y de las técnicas
manuales pasivas siete respondieron que utilizan las vibraciones y ocho también la
percusion, se debe tener en cuenta que esta pregunta podia tener mas de una
respuesta ya que las técnicas las elije el paciente o responsable a cargo en conjunto
con el kinesiélogo segun la etapa en la que se encuentre el paciente y la aceptacion
del mismo a la técnica, algunas pueden también realizarse en forma conjunta.

Con respecto a la edad de confirmacion de diagnostico de los pacientes de la
muestra, los pacientes 1, 3, 5, 9, 11 y 12 fueron diagnosticados dentro del primer afio
de vida, factor relacionado posiblemente a que los pacientes nacieron con sintomas
como, ileomeconial o insuficiencia pancreatica exocrina, 6 a que se les realizo la
pesquisa dentro de la 24 hs de nacidos con la posterior toma a los 25 dias.

En el caso de los adultos, el principal motivo podria ser que no habia tanto
conocimiento sobre la patologia. Los pacientes 4 y 8 fueron diagnosticados a los tres
afios, el paciente 10 a los dos afios, el 6 a los catorce afos y el 3 a los seis afos. Ala
mitad de ellos se los diagnosticé inicialmente como celiacos por lo cual se deduce que
presentaban sintomatologia nutricional y/o episodios respiratorios.

El diagndstico del resto de los pacientes se realizé mediante el test de sudor
0 por examen genético de lo cual también se deduce que las manifestaciones que
tuvieron se relacionaron con la parte respiratoria y/o nutricional.

En cuanto a la nutricién de los pacientes Los pacientes 5, 9y 12 reciben
alimentacion via sonda o botén, ademas de via oral. El déficit nutricional y de
crecimiento es frecuente y se produce por una combinacion de varios factores: el
incremento de la demanda calérica por las infecciones respiratorias crénicas, el
trabajo respiratorio, la enfermedad pulmonar crénica, la mala digestion con mala
absorcién intestinal y la falta de apetito por inflamacion pulmonar activa®.

Las modalidades de internacion se dividen entre centro y domicilio. Lo cual

esta principal e intimamente relacionado con el modo de administracion de los

8 Castarios C, Renteria F y Col. <<Consenso Nacional de Fibrosis Quistica>> en: Archivo
Argentino de Pediatria, 2008. pag 01-52
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antibidticos, de hecho los que mas internaciones domiciliarias presentan son los
pacientes adultos. La mayor parte de las internaciones son por causa de
exacerbaciones y otro de los motivos por los cuales se decide muchas veces hacer la
internacidn domiciliaria es para evitar el contagio de bacterias caracteristicas de esta
patologia.

Otro factor que influye es el de los recursos del paciente ya que en el centro
de atencion recibe toda la medicacion y esta monitoreado por el equipo de salud, lo
cual es mas dificil del lograr en la modalidad domiciliaria si no se tienen los recursos
economicos necesarios o la cobertura de estos servicios. Solo un paciente no ha sido
internado desde su nacimiento.

La frecuencia de controles esta dividida en un control mensual, al cual
concurren la mitad de los pacientes. Este grupo esta compuesto por pacientes que
tienen exacerbaciones con frecuencia y/o mas déficit nutricional u otro tipo de
complicacion. El otro grupo esta formado por pacientes que concurren cada 3 meses y
esto se relaciona con el hecho de que presentan un estado de salud general bueno o
estable. En el caso de los pacientes 1 y 9 que se relaciona con que presentan una
mala adherencia al tratamiento global y el control o atencidén coincide generalmente
con una exacerbacion.

En cuanto a la ultima internacion, relacionada con la patologia que estos
pacientes tuvieron, se dividié en 3 periodos. El primer periodo de 0 a 3 meses, dentro
del cual se encuentran los pacientes 1, 7, 9 y 12. Un segundo periodo de 4 a 9 meses
dentro del cual se encontraron los pacientes 5, 6 y 11. Por ultimo un tercer periodo de
mas de 10 meses encontrando en el mismo a los pacientes 2, 4, 8 y 10
coincidentemente este ultimo grupo esta conformado por adultos. El paciente 3 acorde
a la encuesta nunca estuvo internado.

El unico paciente que presenta una patologia asociada a la enfermedad de
base es el paciente 1 que padece de Diabetes.

Con respecto a la actividad fisica ocho de los pacientes realizan. Tres de ellos
mas de dos veces semanales dentro de las cuales estan incluidas las clases de
educacion fisica de los colegios y el resto 2 veces por semana. Para el resto de las
actividades, siete de estos pacientes estudian, cinco estan en edad escolar y dos
concurren a la Facultad, tres de los adultos trabajan, y de los otros dos pacientes, uno
no concurre a ningun establecimiento, pese a encontrarse en edad escolar y el otro no
tiene la edad obligatoria para comenzar. Este es un punto importante a tener en
cuenta debido al tiempo que demanda realizar el tratamiento kinésico y como se debe

adaptar el mismo el resto de las actividades y ritmo familiar. Muchas veces si nos
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encontramos con pacientes con multiples actividades extracurriculares o muchas
horas de trabajo lo mas probable es que ese paciente tienda a disminuir su adherencia
al tratamiento kinésico a menos que dentro de su rutina ya se haya establecido un
tiempo predeterminado para poder llevarla a cabo, factor en el que el profesional debe
hacer hincapié al aconsejar a la familia o adulto.

Al indagar sobre los estudios cursados por los padres, solo los del paciente 9
tenian cursados Unicamente estudios primarios, y asi también la madre del paciente 7.
El resto del grupo de padres, cursaron, una parte estudios secundarios y la otra
terciarios. Relacionandolo con el nivel de adherencia al tratamiento kinésico nos
encontramos con que, el nivel de estudios de los padres, de este grupo, no influye de
manera significativa en el grado de adherencia.

Nos encontramos con el hecho de que, en los casos en los que solo un padre
trabaja, el porcentaje de buena adherencia es mayo, que en los casos en que ambos
lo hacen. Esto se puede relacionar con que el padre que no trabaja puede dedicarle
mas tiempo al paciente y su tratamiento.

Del grupo encuestado once pertenecen a una Obra Social. Diez tienen
tramitado el Certificado de Discapacidad. Coincide que el paciente nimero 9 no tiene
ninguna de las dos cosas y el otro que no posee Certificado es el numero 8, que no
estaba informado sobre los beneficios del mismo.

Siete de los pacientes de este grupo reciben atencién de salud privada,
seguramente, esto se relaciona con que todos ellos pertenecen a una Obra Social.
Solo el paciente 9 recibe atencion en el HIEMI y el resto de la muestra recibe otro tipo
de atencion.

En relacion al grupo familiar, los tres pacientes con un nivel malo de adherencia
cuentan con dos o mas hermanos cada uno. En el grupo de buena adherencia solo
dos pacientes cuentan con dos o mas hermanos, el resto del grupo solo tiene uno.
Esto favoreceria a que el paciente cuente con la atencion necesaria para realizar su
rutina de tratamiento kinesiologico. En el caso de los de regular adherencia, uno de los
pacientes cuenta con mas de dos y el otro no tiene hermanos.

Solo el paciente 1 tiene un hermano que padece Fibrosis Quistica. En cuanto a
la presencia de antecedentes familiares de esta patologia, los pacientes 5y 9
respondieron afirmativamente.

Otra variable que en principio se pensoé tener en cuenta fue la de las
condiciones basicas de vida, para lo cual se debe contar con informacion relacionada
con los ingresos, de acuerdo a la metodologia utilizada en este trabajo eso no se pudo

obtener. Luego de realizar las entrevistas a los profesionales y preguntar sobre la
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influencia del nivel econémico en la adherencia y sobre el acceso a la medicacion e
insumos, concluimos que para poder acceder a los tratamientos, medicaciones e
insumos no es necesario tener un ingreso econémico determinado, dado que estos
recursos son brindados a nivel estatal mediante el certificado de discapacidad y/o por
los centros de servicio de salud especializados*. Lo que si se debe tener en cuenta es
que ambos profesionales coincidieron en que lo fundamental en este aspecto es la
formacion y educacioén de los padres para facilitar un mayor entendimiento de la

patologia y las necesidades que implica la misma.

¥ www fibrosisquistica.org.ar/ley-11095.htm
-94 -




Grilla

Disefio Metoc{olégico: Anélisis de Datos

La siguiente grilla esta organizada de acuerdo a las respuestas proporcionadas

por los participantes. La misma esta conformada por las subvariables desarrolladas

para la evaluacién de la adherencia.

Pcte Pcte
Pcte 1 Pcte2 | Pcte3 | Pcte4 | Pcte5 | Pcte6 | Pcte7 | Pcte 8 | Pcte 9 10 11 Pcte 12
Entrenamiento
Fliar Si Si Si Si Si No Si No Si Si Si Si
Charla/Curso No Si Si Si Si No No Si No Si Si Si
Asociacion Si Si Si Si No Si No No No Si Si No
Tratamiento
Kine Si Si Si Si Si Si Si Si Si Si Si Si
Kinesio Solo No Si No Si No Si Si Si No Si No No
Kine a
domicilio No Si No No Si No No Si No No Si Si
Kine en
consul No No Si No No No Si No No Si No No
Kine los
papas No No Si No Si No Si No Si No Si Si
No se kinesia No Si Si Si Si Si Si Si Si Si Si Si
Kine con
tecnicas No Si Si Si Si Si Si Si Si Si Si Si
Frec. de Kine 0 2 2 2 2 1 2 2 1 2 2 2
Terapia inha Si Si Si Si Si Si Si Si Si Si Si Si
Dispositivos Si Si No No Si Si No Si No Si Si No
Nebulizacion Si Si Si Si Si Si Si Si Si Si Si Si
Frec. Nebu 1 3 2 2 2 1 2 3 1 2 2 2
Total Si 6 13 12 11 12 8 11 11 7 13 13 11
Total No 9 2 8] 4 8] 7 4 4 8 2 2 4
Buena | Buena | Regular | Buena Buena | Buena Buena | Buena | Regular
Resultado Adh Adh Adh Adh Adh Adh Adh Adh Adh
Referencias
frecuencia
kine Si No
2-3 veces 0-1
frecuencia
nebu Si No
2-3 veces 0-1
Resultados
Buena
12 o méas "Si" | adherencia
entre 10y 11 Regular
"Si" adherencia

-95-




Diseno Me’codo!/\na’lisis de Datos

La siguiente tabla muestra en forma simplificada y comparativa los resultados de las

encuestas realizadas para el presente trabajo. A partir de la organizacion, estudio,

evaluacion y relacion entre los datos se realiz6 el analisis correspondiente a esta

informacion.
Enc. N. Edad Peso Talla Edad Diagnostico Pat asociadas Pat 1 Alimentaciéon | Internacién
1 16 52 1.6 Nacimiento Si Diabetes Via oral Si
2 30 67 1.65 6 afios No Via oral Si
3 5 19 1.1 4 meses No Via oral No
4 28 70 172 3 afios No Via oral Si
5 10 27.900 1.36 13 dias No Sonda-oral Si
6 22 46 1.53 14 afios No Via oral Si
7 9 40 1.4 9 afios No Via oral Si
8 23 68 1.67 3 afios No Via oral Si
9 5 13.300 1 1 mes No Boton-oral Si
10 22 65 1.68 2 afios No Via oral Si
11 9 35 1.32 4 meses No Via oral Si
12 3 15 0.87 10 meses No Sonda-oral Si
Cant internac_| Domiciliaria | Centro Ultima inter Hermanos | Cant | Padecen F.Q | Cant
0 10 23 0 a 3 meses Si 3 Si 1
10 6 4 mas de 9 meses Si 2 No
0 Si 1 No
1 1 mas de 9 meses Si 3 No
32 25 7 3 a 6 meses Si 1 No
5 4 1 3 a 6 meses Si 2 No
9 9 0 a 3 meses Si 4 No
5 5 mas de 9 meses Si 1 No
6 6 0 a 3 meses Si 7 No
5 4 1 mas de 9 meses Si 1 No
7 5 2 3 a 6 meses Si 1 No
5 5 0 a 3 meses No No
Antecedent FQ Trabajan los Estudios Estudios Tiene Cert de Atencion de la
fliares Con quien vive padres Padre Madre 0os Discapacidad salud
Grupo fliar
No completo Uno Secundarios | Secundarios Si Si Otros
No En pareja Ambos Secundarios | Secundarios Si Si Privada
Grupo fliar
No completo Uno Terciarios Terciarios Si Si Privada
No En pareja Ambos Terciarios Terciarios Si Si Otros
Grupo fliar
Si completo Ambos Secundarios | Secundarios Si Si Privada
Grupo fliar
No completo Ambos Terciarios Terciarios Si Si Privada
Grupo fliar
No completo Uno Secundarios Primarios Si Si Privada
No Solo Uno Secundarios | Secundarios Si No Otros
Grupo fliar
Si completo Ninguno Primarios Primarios No No HIEMI
Grupo fliar
No completo Ambos Secundarios Terciarios Si Si Privada
Grupo fliar
No completo Uno Terciarios Secundarios Si Si Privada
Grupo fliar
No completo Ambos Secundarios | Secundarios Si Si Otros

-96 -







Diseno Me’codo!/\na’lisis de Datos

Habitacion Dispone calefaccion | Material | Madera | Chapa | Otro | Entrenam Familiar | Charla/curso
Duerme solo Si 1 Si No
Duerme Acompariado Si 1 Si Si
Duerme solo Si 1 Si Si
Duerme Acompariado Si 1 Si Si
Duerme solo Si 1 Si Si
Duerme Acomparfiado Si 1 No No
Duerme solo Si 1 Si No
Duerme solo Si 1 No Si
Duerme Acompariado Si 1 1 Si No
Duerme solo Si 1 Si Si
Duerme solo Si 1 Si Si
Duerme solo Si 1 Si Si
Pert a Asociacion FQ | Neumonologico | Nutricional | Gastroent | Kinesico | Psicologico | Psiquiatrico | Otros | Frec de control
Si 1 1 1 1 1 Cada 3 meses
Si 1 1 1 1 Cada 3 meses
Si 1 1 1 Cada 3 meses
Si 1 1 1 Cada 6 meses
No 1 1 1 1 por mes
Si 1 1 1 1 por mes
No 1 1 1 1 1 1 por mes
No 1 1 1 1 1 1 por mes
No 1 1 1 1 1 Cada 3 meses
Si 1 1 1 1 1 Cada 3 meses
Si 1 1 1 1 1 por mes
No 1 1 1 1 1 por mes
Klogo a casa | Consultorio | Kinesian padres | No tiene Klogo | Se kinesia solo | No se kinesia | Cuantas veces pordia | Tose | Como tose
1 Ninguna Si Sin Ayuda
1 2 Si Sin Ayuda
1 1 2 Si Sin Ayuda
1 2 Si Sin Ayuda
1 2 Si Sin Ayuda
1 1 1 Si Sin Ayuda
1 1 1 2 No Sin Ayuda
1 2 Si Sin Ayuda
1 1 1 Si Sin Ayuda
1 1 2 Si Sin Ayuda
1 1 2 Si Sin Ayuda
1 2 Si Sin Ayuda
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Si 1 1 Si Si Si Si
Si 1 1 1 Si Si Si No
Si 1 1 Si No No Si
Si 1 Si Si Si No
Si 1 1 Si No Si Si
Si 1 1 Si Si No No
No 1 1 1 Si No No Si
Si 1 Si Si No Si
No 1 Si No No Si
Si 1 Si Si No Si
Si 1 1 1 Si No Si Si
No 1 1 Si No No Si
Estudia | Deporte | Colegio | Klogo | hace Frecuencia semanal recreativa
Mas de 2 veces por
Si No 2 Si 1 1 semana No
Si No 3 No 1 2 veces por semana No
Mas de 2 veces por
Si No 2 Si 1 1 semana No
Si Si 2 No 1 2 veces por semana No
Si Si 2 Si 1 2 veces por semana No
Mas de 2 veces por
Si No 1 No 1 semana No
Si No 1 Si 1 No
Si No 3 Si Menos de 1 vez Si
Si No 1 No 1 No
Si Si 2 Si 1 2 veces por semana Si
Si No 2 Si 1 2 veces por semana Si
Si No 2 No 1 No
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Instrumentos

Las siguientes son las preguntas realizadas en las entrevistas realizadas a lo

profesionales

Preguntas entrevista a la Médica Pediatra Neumondloga:

o ; Cuantos afos hace que ejerces la medicina?

e ;Cual es tu especialidad?

e ;Cuantos afios hace que te dedicas a trabajar con Fibrosis Quistica?

e ;Tenés un numero aproximado de pacientes que hayas visto en estos afios?

o ;Cual es el origen de la enfermedad?

e ;Desde cuando se conoce la enfermedad?

¢ Laincidencia en Argentina, ¢ cual es?

e En qué tipo de poblaciéon es mas frecuente?

o ; Se sabe por qué afecta a este tipo de poblacion?

e Cual es la frecuencia de control de los pacientes que vos ves?

e ;Qué intervalo se atiende aca?

e ;Y donde es el centro?

e Una vez derivado por la edad, ¢,continian el seguimiento o comunicados con el
lugar al que lo derivan?

o Enlas consultas, en general, 4 los pacientes concurren con los dos papas, con
uno? ¢ Qué es mas frecuente?

e ;Consideras que es importante la presencia de los dos o de mas de un
familiar?

o ;A partir del diagnéstico a los papas se les da un entrenamiento?

¢ En cuanto a la medicacion para las nebulizaciones, etc. ¢ Tienen medicacion en
comun todos los pacientes?

e El Pulmozyme se usa siempre?

o ; Es facil el acceso de los papas para este tipo de medicacion?

e Por el certificado de discapacidad también pueden acceder, no?

e Ante estos problemas ¢ Cudl es la actitud de los papas? ;De perseverar, insistir
de resignarse?

e Y eso, ¢se podria relacionar a la clase social o formacion de los papas?
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¢ En que partes del tratamiento global se ve menor adherencia?

¢ En la que mas adherencia se ve?

¢ Dentro de todas las partes del tratamiento?

¢ En qué medida influye la adherencia de los papas al tratamiento?, tanto si son
sobre protectores como lo contrario.

¢ La sobrevida tiene relacion con la clase de mutacion del gen y con la
adherencia o son variables independientes?

En cuanto a las actividades diarias del paciente ¢ se les recomienda que se
escolarice? 4, Cuales son los aspectos positivos y negativos de esto?

¢ Se hicieron trabajos de investigacion en el pais sobre Fibrosis Quistica?

¢ Ese trabajo lo hizo el equipo de este hospital?

¢ En qué tratamientos notan mas rapidamente la falla en la adherencia?

¢ Eso se nota en los controles?

¢ Mediante la espirometria lo controlan?

De todos los tratamientos ¢ hay alguno que consideren mas relevante que otro
para seguir al pie de la letra?

¢ Hay una edad determinada en que descienda la adherencia en los pacientes?
¢(Enlo que es el traspaso de la asistencia de los papas a la independencia en
ese sentido?

¢ Seria importante entonces la formacién de los papas sobre la patologia?

¢ Notas que varia la adherencia en si son chicos o chicas?

&Y en relacion a la clase social y formacion de los padres?

¢, Eso a que lo adjudican?
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Preguntas realizadas en |a entrevista al Licenciado en Kinesiologia

o ;Cuantos afos hace que ejerces la kinesiologia?

e ;Hiciste alguna especialidad dentro de respiratorio?

e ;Tenés el numero aproximado de pacientes que hayas tratado ya sea
tratamiento o controles?

e En general 4 cual es la frecuencia de atencion que tiene que tener el
paciente?

e ;Ustedes les dan un entrenamiento, una vez que tienen el diagnostico; a los
papas, familia?

e Una vez que los papas ya tienen el diagnostico, y vienen a sesion, ¢ viene la
mama, el papa, juntos? ;Cémo se acercan?

e ;Y aesamama se la entrena para continuar el tratamiento en el hogar?

e ;Y vos, notas que influye el hecho que venga esa mama sola o vengan
ambos padres, después en el tratamiento?

o ; Cual es la actitud en general de los papas ante el tratamiento?, ¢ Tienden
pese a que el chico llore o no le guste, seguirlo?

e En cuanto al tratamiento.; Vos lo vas variando de acuerdo al paciente o tienen
un protocolo para ensefiarles los ejercicios e indicarlos?

e Son acorde a la edad,¢,no?

e Vos en estos afios, ¢hay algun tratamiento, al que consideres, que los
chicos tengan mejor adherencia, que la familia se adapte mejor?

e El abandono o disminucién de tratamiento ¢ se refleja rapido en el paciente?

e Y notas que hay una edad en que la adherencia del paciente disminuye?

o Eso aqué se atribuiria?

¢ En relacién al sexo, ¢notas diferencia entre varones y mujeres, o es
indiferente?

e Y la adherencia ¢,notas que varia con respecto a la clase social, formacién de
los papas?

¢ En cuanto a la informacién ¢ qué pasa con el hecho de que los papas, tengan
completo acceso informacion?, i buscan que estén informados?;Qué aspectos
negativos tendria ese acceso y cuales positivos?

e Hasta que edad se hace el seguimiento de los pacientes en este hospital?

e ;Se continta el seguimiento?
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Las preguntas que se presentan a continuacién corresponden a las 3 entrevistas

realizadas a los pacientes

Preguntas realizadas en la entrevista al Paciente 1

¢, Sabes cémo se adquiere la enfermedad?

.Y sabes qué es lo que causa la patologia?

¢ En vos qué sintomas notas propios de la enfermedad?
¢,Cuanto pesas y cuanto medis?

¢ Estas tomando algun medicamento ahora?

¢ Y para la Nebulizacion qué usas?

.Y las enzimas y vitaminas también, no?

¢, Qué ejercicios y tratamientos haces de kinesio?

¢ Ningun ejercicio respiratorio?

¢La acapella te la pones y haces respiracion normal por la acapella?
¢, Cuantas veces por dia?

¢ Estas exacerbado ahora?

¢ Espiracion forzada?

¢ No haces ciclo activo, etc.?

&Y huff?

¢ En qué momentos del dia haces la kinesio?

¢ Cuanto te lleva en total?

¢ Notas algun cambio cuando no haces la kinesio?

¢, Qué factores consideras que influyen en poder hacer bien el tratamiento,

con la frecuencia que se debe?
¢ Consideras que la participacion del kinesiélogo y el seguimiento son
importantes?

¢, De quiénes recibis apoyo para el tratamiento?
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Preguntas realizadas en la entrevista a la Paciente 2

¢ Sabés como se adquiere la enfermedad?

&Y qué causa la enfermedad?

Y a nivel celular, ;sabes que es lo que pasa para que se tengan todas esas
consecuencias?

En vos, ¢qué sintomas notas?

¢ Con el peso estas bien?

¢ Cuanto pesas y cuanto medis?

¢Y cuanto te dura una infeccion?

¢ Ya si estas con una infeccion haces la internacion?

&Y el cultivo te lo hacen seguido?

¢Y también la espirometria?

¢Vas cada dos semanas al medico?

¢ Qué ejercicios haces de kinesiologia?

¢Y haces espiracion forzada para toser?

¢Y en qué momentos los haces?

¢ Notas algun cambio cuando lo dejas de hacer?

¢ Qué factores crees vos que influyen en no poderlo hacer?
¢ Consideras que la participacion del kinesiélogo y el seguimiento es
importante?

¢ En algun momento sentiste ganas de dejar el tratamiento?
¢Y de quién recibiste apoyo?

&Y tu familia te ayuda con el tratamiento?
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Preguntas realizadas en la entrevista al Paciente 3

¢ Sabes como se adquiere la enfermedad?

¢Y sabes qué es lo que causa la patologia?

En vos ¢, qué sintomas notas propios de la enfermedad?

¢ Cuanto pesas y cuanto medis?

¢ Qué ejercicios y tratamientos haces de kinesio?

Ahora no usas Acapella, ¢ nebulizaciones?

&Y en qué momentos del dia lo haces?

¢Una vez por dia?

Entonces si notas cambios cuando no haces la kinesio.

¢ Qué factores vos consideras que te influyen a la hora de poder hacer el
tratamiento, esa cantidad de veces por dia?

¢ Cuanto tiempo te lleva mas o menos la sesion, el tratamiento?

Y esa cuando estas exacerbado, ¢ la usas o siempre?

Y mientras te haces la nebulizacién ¢podés hacer otras cosas?

¢ Conseguiste el nebulizador y la medicacion por la Obra social?

¢ Mediante el Certificado de discapacidad lo tramitaste?

¢La medicacion te la dan por IOMA también?

¢ Vos tenés kinesiologo en este momento?

Asi que toda tu atencion es alla, saca no?

¢ Consideras que la participacion del kinesiélogo y el seguimiento es
importante?

¢ En algun momento sentiste ganas de dejar el tratamiento de kinesio?
¢La espirometria?

Y en general en esos momentos, ¢tu familia te insiste para que vuelvas a hacer

el tratamiento?
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La siguiente encuesta es la realizada a los doce pacientes que participaron de

este estudio.

Informacion General

Fecha de Nacimiento

Edad

Peso

Talla

Edad de Diagnostico

Patologias Asociadas Si Cuales?
No
Como se alimenta? Via oral
Sonda nasogastrica
Botdn gastrico
Internaciones relacionadas con la Si Cuantas?
patologia de base No
Modalidad de internacion? Domiciliaria Cuantas?
En el centro de Salud Cuantas?
Ultima internacién Entre 0 y 3 meses
3y6
6y9
mas de 9
Composicion Familiar
Hermanos Si Cuantos?
No
Padecen Fibrosis Quistica Si Cuantos?
No
Antecedentes familiar de Si Que familiar?
Fibrosis Quistica? No
Con quien vive? Madre
Padre
Otro familiar
Solo
Trabajan los padres? Si Uno Ambos
No
Estudios Cursados por padre Primarios
Secundarios
Terciarios
Estudios Cursados por madre Primarios
Secundarios
Terciarios
Tiene Obra social? Si
No
Tiene Certificado de Disc? Si
No
Atencion de la Salud Privada
HIEMI
Otros
Habitacion Duerme solo
Acomparado
Dispone de calefaccion Si
No
De que esta construida su vivienda? Material
Madera
Chapas
Otros materiales
Recibieron los padres entrenamiento Si
sobre la patologia? No
Concurrieron a algun curso o charla Si
informativa? No
Son parte de alguna asociacion Si
relacionada con la Fibrosis Quistica? No

Tratamiento Medico

Que tratamientos hace?

Neumonologico
Nutricional
Gastroenterologico
Kinesico
Psicologico
Psiquiatrico

Otros
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Controles

Con que Frecuencia va a control?

1 por mes
cada 3 meses
cada 6 meses
1 por afio

Mas de uno afio

Tratamiento Kinésico

(Exceptuando exacerbaciones)

De que manera
recibe tratamiento kinesico?

Va el kinesiologo a su casa
Concurre al consultorio

No tiene kinesiologo

Lo kinesian los padres

Se kinesia solo

No se kinesia

Cuantas veces por dia? 1
2
3
Mas de 3
Tose? Si
No
De que manera tose? Sin ayuda
Con Ayuda
Expectora cuando tose? Si
No
Que tecnicas emplea al momento Ciclo activo

de la kinesiologia respiratoria?

Drenaje autogénico
Drenaje postural
Percusion
Vibraciones

Realiza terapia inhalatoria?

Si
No

Dispone de Acapella?

Si
No

Dispone de flutter?

Si
No

Dispone de aerocamara?

Si
No

Dispone de nebulizador?

Si
No

Dispone de mascara PEP?

Si
No

Con que frecuencia se nebuliza?

Menos de 1 vez por dia
1 vez por dia

2 veces por dia

mas de 2 veces por dia

Actividades
Estudia? Si
No
Que actividad fisica realiza? Deporte
En el colegio

Con el Kinesiologo
No realiza actividad fisica

Cuantas veces por semana?

Menos de 1 vez

1 vez por semana

2 veces por semana

Mas de 2 veces por semana

Realiza alguna actividad recreativa?

Si
No
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Conclusiones

A partir de lo analizado, estudiado y escuchado, en las entrevistas a tres
pacientes adultos, dos profesionales y en las doce encuestas a pacientes y padres, se
pudieron identificar dos factores principales que influyen significativamente en la
adherencia al tratamiento kinésico.

El primero es la formacion y compromiso de los padres, paciente y el resto del
grupo familiar a partir de la confirmacion del diagnéstico.

El segundo de los factores es el tiempo que les lleva realizar el tratamiento
kinésico y como incluir el mismo dentro de la rutina. Ya sea en la etapa de
dependencia de los padres para realizarlo en relaciéon a la rutina familiar o como bien
se describid en las entrevistas a los pacientes adultos en relacién a la actividad laboral
y/o universitaria.

Cabe destacar que ambos factores se relacionan, ya que si el paciente
adolescente o adulto tiene el habito del tratamiento incluido en su vida desde temprana
edad, seguirlo siendo mayor seria mas facil.

Es fundamental la concientizacion y entrenamiento de la familia y el paciente
sobre la importancia de seguir cada una de las etapas del tratamiento e inculcar el
habito de realizar los ejercicios y técnicas respiratorias, ya sea con dispositivos o sin
ellos. El compromiso del nucleo familiar y de los familiares directos, que muchas veces
estan a cargo de los niflos durante gran parte del dia, es sumamente importante para
que al crecer e independizarse la constancia permanezca. Por lo tanto también
consideramos muy importante el trabajo desde el equipo de salud, en este caso desde
el servicio de kinesiologia, que debe fortalecer esta metodologia de trabajo brindando
herramientas para la situacién individual de cada familia y mantener una comunicacion
fluida con el resto de los profesionales para que el tratamiento integral tenga buenos
resultados.

Con respecto a la relacion entre la adherencia y la condicion socio-economica
del paciente podemos decir que pese a que los tratamientos en las patologias
crénicas suelen ser costosos, en esta enfermedad, si los padres estan bien informados
y orientados sobre los derechos del paciente, es posible acceder a todo lo necesario
para poder llevar a cabo el tratamiento correctamente pese a tener dificultades
econémicas™. Incluso en la ciudad funciona una sede de FIPAN (Asociacion Argentina
de Lucha contra la enfermedad Fibroquistica del Pancreas), que también brinda
informacion, charlas y asistencia social para las familias y pacientes. Pero para lograr

ey 26.279
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todo esto, repetimos, que es fundamental la formacién y entrenamiento de los
padres y del paciente, tanto sobre la patologia como de los multiples cuidados que
requiere para que comprendan la importancia del tratamiento y del resultado positivo
que este tiene si se realiza adecuadamente.

En relacion a otro de los objetivos especificos corroboramos que el trabajo de
contencién desde el kinesiélogo es continuo y la relacién que se debe establecer entre
familia-kinesiologo-paciente es pilar fundamental para el éxito de la adherencia. El
estado emocional del paciente juega un papel importante en la adherencia, por lo cual
no es de menor importancia el lazo de confianza y respeto que se establezca con el
paciente para poder acompafiarlo, orientarlo y ensefiarle, en las diferentes etapas de
su crecimiento, un habito que lo ayudara a tener una mejor calidad de vida por delante,
a la cual es posible acceder si se logra un equilibrio entre la rutina y los tratamientos.

Se pone en manifiesto la dificultad de incluir en la rutina diaria el tiempo de la
kinesiologia respiratoria y establecer el habito de la misma dentro de la rutina del
paciente.

A partir de lo expuesto nuestra propuesta es la de un plan de atencion
domiciliaria con una frecuencia minima de tres veces por semana para entrenar a la
familia y al paciente sobre la forma adecuada de realizar los ejercicios. Empezar con el
habito de repetirlo como minimo las veces que el kinesiélogo se presenta y fomentar
que se repitan los dias que no concurre y la segunda vez diaria recomendada por el
meédico y kinesidlogo, acordando por otro, lado que en cada sesién, se monitoreara la
evolucion acorde a lo trabajado. El hecho de concurrir al domicilio permite también
conocer el entorno social y el funcionamiento familiar para poder adaptar lo mejor
posible el tratamiento al tipo de paciente, su rutina y familia.

Es valido hacer referencia a que los resultados de este trabajo coincidieron con
trabajos anteriores relacionados con la adherencia al tratamiento kinésico, sobre todo
en el hecho de la dificultad que encuentran los pacientes en poder incluir en la rutina el
tiempo para el tratamiento y la importancia de la informacién para la comprension de la
necesidad del mismo °' %2,

Siendo el presente un estudio flexible y que comprendio una gran cantidad de

variables durante el trabajo de campo, algunas de ellas no fueron tenidas en cuenta al

31 Myers, L. Horn, S. <<Adherence to Chest Physiotherapy in Adults with Cystic Fibrosis >> en:
Journal of Health Psychology; Londres, Inglaterra. Afio XI, N° 6. 2006. pag 915-926
2 Williams, B, Mukhopadhyay, S, Dowell J, << Problems and solutions: Accounts by parents
and children of adhering to chest physiotherapy for cystic fibrosis>>en: Disability and
Rehabilitation, Dundee, Reino Unido. Afio XXIX, N° 14. 2007. pag 1097 — 1105
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momento del analisis de datos, ya que su informacion no era lo suficientemente
detallada. Las variables descartadas fueron:

Tos

Manera en la que tose

Expectora cuando tose

Habitacién

Calefaccién

Construccion de la vivienda

Grupo familiar con el que vive

A continuacion se enunciaran propuestas que se han puesto en practica y que
han permitido una gradual construccion de condiciones favorecedoras en el Servicio
de Neumonologia Hospital de Nifios “Superiora Sor Maria Ludovica” de La Plata, el
cual es a su vez el Centro Provincial de Fibrosis Quistica de la Provincia de Buenos
Aires.

Estas propuestas deben llevarse a cabo por la totalidad del equipo
interdisciplinario.

Es necesaria una alianza entre la familia y el equipo tratante fundada en la
confianza, para trabajar en actitud cooperativa.

Se requiere comunicacioén frecuente en condiciones favorables entre la familia y
el equipo, para asegurar fluidez, veracidad y contencion.

Brindar informacién adecuada es un aporte fundamental por parte de los
profesionales. La misma se debe adaptar y seleccionar en forma individual de acuerdo
con los momentos y situaciones de cada familia.

Conocer los beneficios de la buena adherencia ayuda a valorarla, aprender la
razén y el efecto de las indicaciones.

El paciente y la familia deben constituirse en protagonistas para la accion.
Debemos aspirar al mejor tratamiento definido cientificamente, el que debe
conjugarse, mediante planes viables, con las posibilidades de cada paciente, que
pueden cambiar y que son determinantes a la vez.

Reconocer y estimular esfuerzos es muy importante. Aun cuando no se logran
los niveles 6ptimos de cumplimiento, los afectados y sus padres se fortalecen y
recuperan energias para las acciones diarias cuando sienten una valoracion de sus

intentos
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La necesidad de integracion de la familia es una obviedad sobre la cual nadie se
atreveria a discutir. Hay un motivo una enfermedad, y se supone que todos los
miembros deben cooperar para apoyar al paciente. Es necesario revisar el
entrenamiento y la reacomodacién de cada uno. La permeabilidad, la tolerancia, las
limitaciones previas de cualquiera de los miembros pueden impedir el aporte favorable.
Incorporar un tratamiento significa un sobreesfuerzo a la organizacion familiar, que no
estaba previsto ni planeado, ante lo cual deben resguardarse también los miembros
sanos, que en ocasiones quedan postergados y suelen padecer sintomas y patologias
importantes.

Cuidar a los padres es fundamental. En el momento del diagnéstico, deben ser
bien informados en contenido y forma, incluyendo lo que se les dice y como se les
dice. La posibilidad de reiterar el mensaje las veces que sea necesario debe estar
siempre abierta.

Favorecer que la accién adquiera significado para quien la realizada en costos y
beneficios, fortalece la decision.

Brindar asesoramiento genético, acceso a la planificacion familiar y resguardo de
la sexualidad.

Estimular que ambos padres compartan la dedicacién al tratamiento.

Promover el aprendizaje a partir del error. Debe ser evidente la tolerancia al error
y debe existir permiso para explicitarlo. El error es un camino rico para el aprendizaje,
pero se debe garantizar un marco de contencion para que se exprese. La tolerancia es
la posibilidad mas directa de corregirlo; este proceso se debe dar a través de una
actitud reflexiva entre el equipo de salud y la familia. La sancién, como la informacién,
por si sola, no garantizan un cambio de conducta; se deben conjugar otras cuestiones
que a veces exceden al equipo de salud, como el interés personal, el campo de las
creencias, los valores, los mitos en torno a como transitar la vida. La actitud de
escucha permanente y el hecho de transmitir una informacion oportuna, minimiza las
posibilidades de error.

Evitar imposiciones ya que la rigidez en este aspecto genera distancia y favorece
la tendencia a las respuestas desde el “deber ser aprendido”. Lo que el equipo
considera que es lo mejor, no siempre lo es en su aplicacion practica.

Considerar la amplia gama de estrategias que se pueden estimular y poner en
marcha, evitando la tendencia a observar grados de cumplimiento absolutos.

Favorecer la realizacion de aquellos procedimientos que se deben iniciar

precozmente, aun en momentos en que la familia todavia no asumié el diagnostico.
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Debemos evitar que el estado de shock y estrés familiar provoque
postergaciones que incrementen la velocidad de deterioro.

Simplificar el tratamiento para que sea viable y minimizar, en lo posible, los
efectos colaterales.

Realizar un monitoreo de los sucesos y acontecimientos que impactan en el
paciente permite asegurarle la percepcion de ser cuidado e identificar otros factores no
relacionados con la F.Q., que interfieren y son parte constitutiva y determinante de su

vida.>®

> http://www.fibrosisquistica.com.ar/adherencia.htm
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A continuacion se presentan las entrevistas transcriptas, que se realizaron a lo

largo de este trabajo.

Entrevista a la Médica Pediatra Neumondloga

¢ Cuantos anos hace que ejerces la medicina?

Mira justamente mafiana cumplo 11 afios de recibida

¢Cual es tu especialidad?

Pediatra Neumondloga

éCuantos anos hace que te dedicas a trabajar con Fibrosis Quistica?
Desde el afio 2002

¢Tenés un numero aproximado de pacientes que hayas visto en estos
anos?

El centro consta con mas de 250 pacientes y mas de 60 estan en seguimiento,
algunos mas seguido otros mas aislados porque vienen de otros lugares y capaz que

tienen un solo control al afio y obviamente otros han dejado de venir.

¢ Cual es el origen de la enfermedad?

Es una enfermedad genética.

¢Desde cuando se conoce la enfermedad?

En el afio 89 se descubrio el gen de la Fibrosis Quistica,

La incidencia en Argentina, jcual es?

Es 1 cada 5.600 recién nacidos

¢En qué tipo de poblacion es mas frecuente?

Eso depende de la raza, es la enfermedad genética letal de la raza blanca

¢ Se sabe por qué afecta a este tipo de poblacion?

No, no se sabe

¢ Cual es la frecuencia de control de los pacientes que vos ves?

- 110 -




Anexo

Mira, si son pacientes de primera vez y recién nacidos, generalmente hacen un
control durante el primer afo de vida una vez por mes después son mas espaciados
los controles seran 3 o0 4 veces al afio. También depende de la afectacién., si son
pacientes g andan muy bien, con 2 o 3 controles al afio. Si vemos que tienen buena
adherencia y van bien. Ahora, si son pacientes mas afectados por mas que tengan

buena adherencia los vemos mas.

¢ Qué intervalo se atiende aca?
Mira, aca tenemos de recién nacidos hasta también gente adulta. Estamos
armando un programa de transicidon para adultos, pero hay gente que prefiere seguir

viniendo aca

¢Y donde es el centro?

Eso lo estamos viendo

Una vez derivado por la edad, ¢ contintian el seguimiento o comunicados
con el lugar al que lo derivan?

Depende el lugar, porque hay lugares donde los derivan que tienen pediatras
neumonologos, que saben de la enfermedad, entonces capaz que pueden controlarse
en el lugar de derivacion, y una o 2 veces por afio vienen aca, por si hay que hacer
ajustes. En otros casos no se derivan y se siguen viendo aca. Asi que también

tenemos pacientes adultos en seguimiento.

En las consultas, en general, ¢los pacientes concurren con los dos papas,
con uno? ;Qué es mas frecuente?

Lo mas frecuente si, es que vengan los dos papas. A veces vienen las mamas
solas también, y sino también nos ha pasado muchas veces que vienen con algun
familiar, la mama con una tia o algun otro familiar directo. Tenemos el caso de una
familia que viene una prima porque la mama no puede venir, o tenemos algunos
pacientes que son institucionalizados y vienen con gente del instituto, la asistente

social por ejemplo. Pero si generalmente en la consulta estan los dos.

éConsideras que es importante la presencia de los dos o de mas de un
familiar?

Si, es importante que estén los dos papas. En cuanto al tratamiento
basicamente, porque hay papas que se encarga la mama y no el papa o se encargan
los dos. Siempre es bueno que trabajen los dos, en lo posible, y también es bueno si
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puede venir otro familiar directo como una abuela porque capaz, se quedan los nenes
al cuidado de la abuela y se encargan del tratamiento y también es bueno que estén al

tanto de que se trata. Es mucho mejor.

¢A partir del diagnéstico a los papas se les da un entrenamiento?

Siempre que se hace el diagnéstico y una vez confirmado, en la primera consulta
ve a todo el equipo; nutricionista, kinesiélogo y neumondlogo, para explicarles el
tratamiento. Desde los neumondlogos; la nebulizacién, desde nutricidn; si tiene que
tomar enzimas, vitaminas, la alimentacién que tiene que recibir y después del
kinesiologo. De acuerdo a la edad, que el kinesidlogo le ensefie el tratamiento y
después supervise a los padres, pero una vez hecho el diagnostico se inicia el

tratamiento.

En cuanto a la medicacién para las nebulizaciones, etc. ; Tienen
medicacién en comun todos los pacientes?

Si, en general tienen en comun para todos. Porque desde el punto de vista
respiratorio, tienen nebulizaciones dos veces por dia con solucién y salbutamol, eso es
para todos. Igual, después si llegaran a tener infecciones por bacterias, como es la
pseudomona, si son chiquitos generalmente usamos colistin, si son mas grandes
tobramicina. Después la parte nutricional, enzimas que se pueden diferenciar segun la

marca, si también tienen obra social, pero enzimas y vitaminas.

¢El pulmozyme se usa siempre?
El pulmozyme es un mucolitico que oralmente usamos en chicos mas grandes, 5
0 6 afos, que sabemos que se nebulizan y son de familias adherentes eso ayuda a la

depuracién mucociliar.

¢Es facil el acceso de los papas para este tipo de medicacion?

Y mira, nosotros tenemos 2 grupos de pacientes; un grupo que no tiene O.S que
se maneja aca con el Ministerio de Salud la Provincia, donde funciona el banco de
drogas, ahi por ley tienen que recibir medicamentos gratuitos y los que tiene O.S se
tramita por O.S. Si pueden tener problemas en cuanto a tiempos de llegada de la

medicacién, eso igual es una lucha afo a afo.

¢ Por el certificado de discapacidad también pueden acceder, no?
El tema del certificado siempre lo manejan desde Servicio Social, y estan con el
tema de Certificado o de pension y de acuerdo a eso, pueden acceder a O.S.
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Ante estos problemas ¢ Cual es la actitud de los papas? ¢De perseverar,
insistir o de resignarse?

Y hay de dos tipos; hay padres que nos llaman continuamente o que se plantan
en los lugares de donde tienen que retirar la medicacién y no se mueven hasta que
les den. Hay otros que llaman y te dicen que hace 15 dias que se quedaron sin

enzimas.

Y eso, ¢se podria relacionar a la clase social o formacion de los papas?
Y...mas a la formacion de los papas, hay padres que son mas luchadores y otros

que son mas sumisos

¢En que partes del tratamiento global se ve menor adherencia?
Y generalmente y por las reuniones que tenemos, siempre vemos falencias en
la kinesiologia, es un tratamiento de una enfermedad crénica y bueno, es todos los

dias.

¢En la que mas adherencia se ve?

Generalmente las nebulizaciones

éDentro de todas las partes del tratamiento?
Me parece que la nebulizaciones y también las enzimas. Porque hay madres que
son mas concientes y con el tema de la digestion, de la distension abdominal y los

dolores abdominales, lo siguen mas.

¢En qué medida influye la adherencia de los papas al tratamiento?, tanto si
son sobreprotectores como lo contrario.

Yo veo que con la enfermedad es muy variable, hay gente que hace todo y le va
bien y hay otra que hace y todo y no le va tan bien, pero nosotros siempre apoyamos

que teniendo una buena adherencia al tratamiento les tiene que ir mejor.

¢La sobrevida tiene relacion con la clase de mutacion del geny con la
adherencia o son variables independientes?

Y, eso es discutido porque inclusive ahora no se esta hablando de mutaciones
severas o leves. Porque aunque si bien uno las puede clasificar, intervienen diferentes
factores que pueden influir en la evoluciéon de la enfermedad; factores sociales,
infecciones cronicas por pseudomonas, estan el sexo y otra variantes como la

diabetes, adherencia.




Anexo

En cuanto a las actividades diarias del paciente ;se les recomienda que se
escolarice? ;Cuales son los aspectos positivos y negativos de esto?

Nosotros generalmente recomendamos que si son chicos de reciente
diagnéstico, bebés, les recomendamos retrasar el ingreso escolar, al jardin. No hacer
la parte que no es obligatoria. Si la que es obligatoria de jardin. Si se puede. Porque a
veces hay padres que trabajan y no tiene con quien dejarlos y necesitan mandarlos al
jardin o a la guarderia. Mas que nada para evitar que esos pacientes tengan
infecciones virales, porque cuando ingresan todos sus comparfieritos van a estar con
infeccidén y se van a contagiar. Eso produce dafio y no les conviene. Pero después por

lo demas apoyamos totalmente la escolaridad, actividades recreativas, deportes.

¢ Se hicieron trabajos de investigacion en el pais sobre Fibrosis Quistica?

Si, bueno nosotros siempre en los congresos presentamos trabajos, y
recientemente hay un trabajo. Osea dentro del pais y fuera en los congresos de
Fibrosis Quistica. Hay un trabajo que se aprob6 para presentar, para publicar en los
Archivos Argentinos de Pediatria de este afio, y fue la comparacion del estado clinico y
nutricional de nifios con Fibrosis Quistica detectados por pesquisa vs. por
sintomatologia. Después el trabajo se continu6 por 4 afios y se evaluaron ciertas
variables afio a afio y se presento en el congreso de pediatria de este afio en Rosario.

Gano el premio a mejor trabajo cientifico.

¢Ese trabajo lo hizo el equipo de este hospital?

Si ese trabajo se hizo con todos pacientes de nuestro centro.

¢En qué tratamientos notan mas rapidamente la falla en la adherencia?
Con la kinesiologia, lo que se ve también con la kinesio es que a veces se

administran dispositivos que no se usan.

¢Eso se nota en los controles?

Si, mas que nada también en los adolescentes que lo dejan de hacer.

¢éMediante la espirometria lo controlan?
Si, la espirometria es un método de evaluacion que hacemos siempre en las
consultas y bueno, evaluamos principalmente la funcién pulmonar, el F1.

Generalmente siempre lo hacemos.
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De todos los tratamientos ¢ hay alguno que consideren mas relevante que
otro para seguir al pie de la letra?

Y todo, el tratamiento en conjunto es importante.

¢Hay una edad determinada en que descienda la adherencia en los
pacientes?

No se si definirla como una edad, lo que te puedo decir es que en la
adolescencia, si no hay supervision de los padres, ahi siempre hay un poco de

dejadez en cuanto al tratamiento.

SEn lo que es el traspaso de la asistencia de los papas a la independencia
en ese sentido?

No, nosotros en la adolescencia los vemos solos a los pacientes, pero hay veces
qgue los mismos chicos te dicen; ya estoy cansado no me lo estoy haciendo, o el flutter

me lo hago una sola vez por dia y no 2.

¢Eso a que lo adjudican?
Y; no tener ganas, falta de tiempo, estar cansados de hacer siempre eso, todos

los dias.

¢Notas que varia la adherencia en si son chicos o chicas?

No, en eso nunca encontramos diferencia

¢Y en relacion a la clase social y formacion de los padres?

Podriamos decir que aquellos que tienen accesibilidad a todos los recursos
pueden llegar a ser un poco mas adherentes. Capaz que hay padres de bajos recursos
que también son adherentes, pero tienen problemas con la llegada, una forma de
evaluar la adherencia también es la consulta, si concurren, pero a veces no pueden

viajar, viven en el medio del campo y no pudieron salir.

¢Seria importante entonces la formacion de los papas sobre la patologia?

El entendimiento mas que nada

iMuchas Gracias!
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Entrevista al Licenciado en Kinesiologia

¢ Cuantos anos hace que ejerces la kinesiologia?

20 afios

¢Hiciste alguna especialidad dentro de respiratorio?

Ninguna especialidad formal, mis primeros afios fueron de entrenamiento en
neurodesarrollo, Bobbat, con cursos en el exterior y aca, en Argentina. Posteriormente
a partir del ano 1999, empecé a trabajar aca en el hospital con guardias para terapia
intensiva y fundamentalmente orientado a lo respiratorio y a partir de ahi en el afio

2002, estoy trabajando aca en el centro, perfeccionandome en FQ.

.Tenés el numero aproximado de pacientes que hayas tratado ya sea
tratamiento o controles?

En el centro tenemos alrededor de 250 pacientes de la provincia.

En general ;cual es la frecuencia de atencion que tiene que tener el
paciente?

Eso varia de acuerdo a la severidad o gravedad del cuadro. Si es un paciente
que tiene una severidad, un cuadro leve, que no se exacerba frecuentemente, el
minimo requerido es de dos veces al afo, tres veces al afilo como mucho, pero si el
paciente esta con un cuadro de mas compromiso es posible que venga todos los

meses a control. Es de acuerdo a la severidad del cuadro.

¢Ustedes les dan un entrenamiento, una vez que tienen el diagnostico; a
los papas, familia?

Bueno el diagnostico ultimamente, en los ultimos afios se ha desarrollado mas a
través del screening. Cada vez hay mas pacientes diagnosticados por screening, y no
por sintomatologia, porque el diagnostico por sintomas puede ser inicialmente por
trastornos gastrointestinales, al nacimiento ileomeconial, esteatorrea y hay algunos
pacientes que estan diagnosticados por bronquiectasias, afecciones respiratorias
cronicas y que posteriormente se les hace el test de sudor y han confirmado la fibrosis
quistica. Pero en los ultimos afios nosotros tenemos un grupo de pacientes, incluso
hay trabajos hechos sobre eso, pacientes diagnosticados por screening y comparada
la evolucion con el grupo control que serian los diagnosticados por sintomatologia vy al

grupo por screeening le va un poco mejor.
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Una vez que los papas ya tienen el diagndstico, y vienen a sesion, ¢viene
la mama, el pap3, juntos? ;Como se acercan?

Lo mas frecuente es g vengan con la madre, supongo yo que debe tener q ver
una cuestiéon social, pero hay grupos de padres que vienen juntos pero la mayoria, los

cuidados del nifio estan a cargo de la madre

¢Y a esa mama se la entrena para continuar el tratamiento en el hogar?

Exacto

.Y vos notas que influye el hecho que venga esa mama sola o vengan
ambos padres, después en el tratamiento?

Si influye, porque en las enfermedades cronicas que un paciente sea asistido
solo por una persona tiene un impacto emocional y en el esfuerzo cotidiano de la
responsabilidad, diferente si es compartido, incluso nosotros tenemos el caso en que
hay mamas sobre todo nos pasa con algunas madres que ni siquiera los abuelos,
padres de esas madres, entienden la enfermedad y se resisten a que el chico llore, a
través de la kinesiologia se le haga el tratamiento minimizando la situacién entonces
entender la enfermedad y acompafar a esas madres o padres, el grupo familiar tiene

obviamente un impacto sobre la adherencia

¢Cual es la actitud en general de los papas antes el tratamiento? ¢ Tienden
pese a que el chico llore o no le guste, seguirlo?

Me parece que tiene q ver mas con el tema de educacién, de como educaron a
los hijos porque el tratamiento de kinesiologia es parte de cualquier método de
educacion, si uno educa a partir de los 5 afios va a tener mayores dificultad en cuanto
a incorporarle una metodologia de trabajo que si lo hace de meses pero creo q el
secreto de la cuestion es la constancia del trabajo y sabiendo sobrellevar los cambios
g va a atravesar el nifio desde el nacimiento hacia la adolescencia porque no es el

mismo chico

En cuanto al tratamiento. ;Vos lo vas variando de acuerdo al paciente o
tienen un protocolo para ensenarles los ejercicios e indicarlos?

Hay una guia de seguimiento digamos, lo que nosotros utilizamos son técnicas
convencionales como drenaje postural, percusién, vibracion, que son todas técnicas
pasivas, que se les ensefian a los familiares, madres padres y a partir q el chico
puede hacer maniobras espiratorias como soplar, inflar globos, usar instrumentos

musicales se empiezan a incorporar dispositivos respiratorios como mascara PEP,
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Flutter, Acapella, que son mas independientes pero es todo un proceso hasta que el

chico logra la independencia absoluta

Son acorde ala edad, {no?

Si acorde a la edad.

Vos en estos afnos, ¢hay algun tratamiento, al que consideres, que los
chicos tengan mejor adherencia, que la familia se adapte mejor?

Creo que el secreto, no puedo decir que determinado método es el mejor para la
generalidad pero si creo que el trabajo del kinesidlogo respiratorio en fibrosis quistica
es determinar a que pacientes los beneficia que método, encontrar el método con el
que se sienta mas cémodo uno tiene q tratar que pautar, sobre todo a nivel de
adolescentes, que ya tienen mas decision propia, de pautar un método que les sea

conveniente

El abandono o disminucion de tratamiento ¢se refleja rapido en el
paciente?

Generalmente a las 3 semanas

&Y notas que hay una edad en que la adherencia del paciente disminuye?

Si con la adolescencia

¢Eso a qué se atribuiria?

A una situacién de una lucha mas por la independencia porque en la situaciéon
de adolescente, el chico esta con una lucha con los padres en cuanto a la
independencia y muchas veces trasladar la responsabilidad de los padres al paciente

es todo un trabajo y hay g acompanarlo hasta determinada etapa

En relacion al sexo, ¢notas diferencia entre varones y mujeres, o es
indiferente?

No...no lo tengo...no lo podria decir...no hay nada notorio

Y la adherencia ¢ notas que varia con respecto a la clase social, formacion
de los papas?

Si totalmente los papas que estan instruidos, con formacioén universitaria...no es
la generalidad, pero si la gente q esta con mayor nivel de instruccion tiende a adherir

mas el concejo medico. La gente con carencia de tipo econémica tiene dificultades en
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llevar a cabo este tratamiento que ya de por si es muy dificil de sobrellevar porque es

un tratamiento diario

En cuanto a la informacion ;qué pasa con el hecho de que los papas,
tengan completo acceso informacion?, ;buscan que estén informados? ;Qué
aspectos negativos tendria ese acceso y cuales positivos?

Negativos no creo que haya en cuanto a la busqueda de informacion. Es mas el
centro tiene una pagina, que favorece o promueve la difusién de la enfermedad y
conocimiento de los tratamientos y hasta el afio pasado nosotros dabamos cursos de
forma continua para el entrenamiento de todos los aspectos, no solo de kinesiologia, a
los padres. Buscando siempre, fundamentando que el conocimiento tiene como base

el fortalecimiento de la adherencia, lo que no se conoce no se tiende a cuidar.

¢Hasta que edad se hace el seguimiento de los pacientes en este hospital?
En general hasta los 16, 18 después hay una transicion hacia un centro de

adultos.

¢Se continua el seguimiento?

No, no se continla.

iMuchas, Gracias!
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Entrevista Paciente 1

¢ Sabes como se adquiere la enfermedad?
Si, por parte de los padres, es de nacimiento. No se bien que pasa con...hay un

gen...Un cromosoma que esta mutado, digamos.

¢Y sabes qué es lo que causa la patologia?

Y...causa que segun se, que las secreciones, como hay un mal balance entre el
sodio y no se que otra cosa mas, las secreciones del cuerpo es como que se hacen
mas espesas Yy eso conlleva a que el moco es como que se estanca y se hacen

infecciones, después...si, basicamente eso. Después puede haber otras cosas que

¢En vos que sintomas notas propios de la enfermedad?

¢, Sintomas mas cuando sos chico?

No, propios de la enfermedad, que vos sientas.

Y primero el tema de la, bueno aparte de las secreciones y todo eso, el tema del
peso, que va.... yo cuando era chico, por lo menos, que estaba mal nutrido, no
desnutrido pero si mal nutrido porque todavia no tomaba las encimas, eh y nada me
acuerdo que tenia la panza asi (hace mimica de panza grande) era todo flaco, ¢ esta

bien?, ¢ esos son los sintomas?

Si, si.
Y bueno todo lo que va de la mano con eso, los mocos, el tema de la nutricién,

como sintomas esos.

Ahora que ya estas bien nutrido, etc. ; que sintomas notas? ¢ Tenés
infecciones seguido? ;Tenés mas tos?

Infecciones estoy teniendo cada 2 meses, mas 0 menos o cada ...cuando estoy
bien por ahi cada 3, 4 .Igual medicacion endovenosa por ejemplo, no necesito hace 3
afios y pico que no tengo, bastante. Me estoy manejando con oral

éCuanto pesas y cuanto medis?

68 kg y mido 1.67 metros

¢Estas tomando algin medicamento ahora?
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No, terminé medicacion digamos por boca de pastillas, termine de tomar
Minociclina el miércoles pasado y ya venia tomando Bactrim Forte y Levofloxacina

que esa la empecé a tomar hace poco porque nunca habia tomado de esa.

&Y para que son?

El Bactrim es para...nunca me va a salir el nombre de esa maldita bacteria.

¢Pseudomona?
No, no yo pseudomona no tengo y si tengo, tengo muy poquita que ni sale casi,

por suerte desde chiquito.

¢ Burkodelia?

No ¢como se llamaba?, es muy rara, aca en el pais creo que soy el Unico o hay
pocos, no me sale el nombre. No me sale nada en los cultivos ultimamente. La ultima
vez me lo hice, porque estaba con moco, pero no me salio nada. Nocardia se llama, el
bactrim para esa es. Y la minociclina me hace re bien, 6sea, no se porque pero

siempre me hace bien, no se si sera por eso o porque.

&Y para la Nebulizaciéon qué usas?

El Tobi que me lo hago, se que es cada 28 dias después se para 28 dias,
después arranca de vuelta. El pulmozyme que no me sale la droga, actia diferente a
la solucion, lo que hace es que lo rompe, ¢n0?, y nada eso, después estoy haciendo la

solucién también.

¢Y las enzimas y vitaminas también, no?
Si, refuerzo de vitamina E y supradyn. Porque antes tomaba otras que creo que

eran la misma empresa que estas pero no vienen mas porque son importadas, etc.

¢ Estas también son por IOMA?

Si por suerte estas ahora las estamos consiguiendo porque antes no.

¢ Qué ejercicios y tratamientos haces de kinesio?

Y, hago Acapella, eh...y hago eso de kinesio.

¢Ningun ejercicio respiratorio?

Hago espiracién forzada cuando quiero toser que estoy asi medio.




Anexo

éLa Acapella te la pones y haces respiracion normal por la Acapella?

Hago esfuerzo, tiene diferentes puntos de resistencia, empiezo con el uno y
después al tres y después al cinco. Lo hago por cuarenta y cinco minutos, cuando
estoy mal lo hago por ahi un poco mas.

¢ Cuantas veces por dia?
Lo hago dos veces por dia y lo tendria que hacer tres cuando estoy asi

exacerbado

¢ Estas exacerbado ahora?
Si porque me resfrié y ahi estoy luchando APRA g se me vayan los mocos

porque termine el antibiético.

¢No haces ciclo activo, etc.?
No me acuerdo como era. Hay uno que te llenas un poquito y después largas y
después mas fuerte y después lo mas profundo. En realidad creo que...hay no se, que

lo hacia antes, pero ahora no creo que hago todo profundo.

¢ Espiracion forzada?
No se en realidad, porque lo hago tan inconciente que, me parece que lo que

hago es eso, es el ciclo activo me parece.

¢ Tratas de llevar todo el aire a la panza?

Es que lo hago con la panza en realidad

Empezas con respiracion normal, después llevas el aire a la panza largando
normal y en la ultima etapa tomas todo el aire que puedas y lo largas fuerte. Ese es el
ciclo activo

Ese hago. ;Y no se mezclan? ;No se hace el ciclo activo con la panza?

Es que si, se hace con la panza, porque la expansidn toracica hace que se
vaya el aire a la panza. Expandis el térax, con respiracion diafragmatica y llevas
el aire a la panza.

Bueno ese hago.

&Y huff?
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Si, ese es el que hago cuando toso. Me pongo una servilleta enfrente para ver si
soplo bien. Igual eso lo hago, eso era cuando no sabia hacerlo bien, pero ya me quedo6

lo hago casi siempre.

¢En qué momentos del dia haces la kinesio?
Lo hago cuando me levanto a la mafiana, no siempre me levanto a la misma

hora, y después a la tardecita, hago los dos

¢Cuanto te lleva en total?
Y en total con las nebulizaciones y eso calculale 2 horas y con el Tobi por ahi se

me va un poquito mas.

Osea que tenés que ordenarte bastante la rutina para poder hacerlo.
¢Minimo te levantas dos horas antes?

Y...hago como puedo, hay veces que estoy muy cansado y necesito dormir mas,
por ejemplo ahora como estoy con mas moco, estoy mas cansado. Igual por noche
duermo ocho horas, a veces seis a veces 7, a veces 9. No es que duermo 12 horas

porque aparte no me alcanza el tiempo.

¢Notas algun cambio cuando no haces la kinesio?
Es que yo la hago dos veces al dia todos los dias. Hay si por ahi un dia, no lo

hago una vez.

Sos constante

Y si sino me siento mal...Bueno ahi esta, se me acumula el moco y me siento
mal. A veces cuando se me acumula el moco expectoro con sangre, pero siempre esta
ligado a eso y hay otras veces que expectoro con sangre porque es como que me

lastimo y me quedd algun resto digamos.

¢ Qué factores consideras que influyen en poder hacer bien el tratamiento,
con la frecuencia que se debe?

El tiempo es todo, para mi...no se para otros puede ser problemas familiares o
problemas .para mi el tiempo o problemas q la persona este mal emocionalmente y
que no tenga la capacidad para poder hacerlo, no tenga ganas.

Yo cuando estoy mal lo hago mas todavia, o lo hago bien. Porque es peor como
que imaginate, alguien esta deprimido y si te sentis mal fisicamente es peor, porque

no ayudas en nada, asi que en los momentos que yo he estado asi te diria que hasta
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le pongo mas ganas. Pero yo creo q son esos dos factores, para mi, no se me ocurren

otros.

éConsideras que la participacion del kinesiélogo y el seguimiento son
importantes?

Y si...son re importantes. Y si, jes fundamental! Yo a veces es como que paso
un tiempo largo sin verlo, por ahi no sé, no sé si he llegado a pasar mas de un afio sin
verlo. Lo que pasa que cada vez q lo veo, la ultima vez es como que venia bastante

bien haciendo lo que me habia dicho entonces era como que estaba bien

Era control

Claro era mas que nada eso. Después creo que la ultima vez que lo vi que era
que me habia agarrado, cuando fue lo de la gripe A, al final no supe si me agarro la
gripe A 0 que me agarro, peor me agarro una gripe re fuerte y me acuerdo que de
tanto toser tenia como un dolor en como se llama...la pleura. Me acuerdo que me

ayudo un poco, me acostd, me estuvo haciendo un poco de masajes.

¢De quiénes recibis apoyo para el tratamiento?

Mis viejos mas que nada pero, lo que pasa es que...es medio raro pero yo he
hablado, por ejemplo, ultimamente bastante con mi nutricionista en cuestiones en las
que tengo alguna duda. O por ejemplo si tengo bronca y justo voy y hablo con ella.

Pero bueno en el dia a dia siempre que estuve en mi casa fue de mis viejos y si
estoy solo, ya estoy acostumbrado entonces, no pasa nada. Por ahi también con mi

novia, que es inevitable porque hay una cotidianeidad. Basicamente con ellos.

Muchas Gracias
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Entrevista al Paciente 2

. Sabés como se adquiere la enfermedad?

Si, es genética, que los dos papas sean portadores.

&Y qué causa la enfermedad?

¢, Cuales son las consecuencias? Y...el deterioro de los pulmones, eso hace que
no salga bien el moco y te agarran infecciones, igual segun, porque si tenés Fibrosis
Quistica pero que no es pulmonar, me dijo el medico que puede ser que los hombres,
sean estériles y si son chicas les agarra por otro lado también. En el pancreas que no

se absorban las grasas.

Y a nivel celular, ¢sabes qué es lo que pasa para que se tengan todas esas
consecuencias?

Mm, no, no sé.

En vos, ¢ qué sintomas notas?

Que tengo tos, que cuando me agarra la bacteria me doy cuenta porque no
tengo ganas de hacer nada. Me agarra fiebre y ya se que tengo una infeccion seguro.
Solo en los pulmones, eso si, 0 por la tos, antes tenia mas tos, ahora si tomando
remedios pero estoy bien.

Eso nada mas porque después con respecto a las enzimas antes no tomaba y
no noté la diferencia. Cuando me diagnosticaron la enfermedad las empecé a tomar y

no note la diferencia.

¢Con el peso estas bien?
Si, a no ser que me agarre una infeccién que ahi si bajo de peso porque no
tengo hambre no como nada y ahi bajo de peso. Pero tiene que ser una infeccion muy

grave.

éCuanto pesas y cuanto medis?
46 kilos y 1.53 mido.

&Y cuanto te dura una infeccion?
Y cuando estoy muy mal que me agarra la pseudomona, ahi me internany a la

semana ya estoy bien.
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2 Ya si estas con una infeccién haces la internacion?
Si, probamos primero con remedios, ya de ultima si estoy muy mal, me hacen la

espirometria y da muy baja, vamos a la internaciéon. Generalmente es una vez por afio.

&Y el cultivo te lo hacen seguido?
Si, el cultivo me lo hago seguido, mas ahora que estoy con estreptococo me lo

hago cada dos semanas.

¢Y también la espirometria?

Si me hacen la espirometria y controlan eso.

¢Vas cada dos semanas al medico?
Si

¢ Qué ejercicios haces de kinesiologia?

Ciclo activo y uso la Acapella también

&Y haces espiracion forzada para toser?

Si, eso también.

¢Y en qué momentos los haces?

A la mafiana cuando me levanto, antes de ir a trabajar

¢Notas algun cambio cuando lo dejas de hacer?
Si, se siente la diferencia, puedo respirar mejor, como que me entra mas aire,

cuando no lo hago ando con el pecho cerrado, tengo tos.

¢ Qué factores crees vos que influyen en no poderlo hacer?
Y el tiempo, que no tengo tiempo. Me lleva un montén la nebulizacién hacer los

ejercicios que minimo son 20 minutos, y las ganas también, eso es lo mas importante

éConsideras que la participacion del kinesiélogo y el seguimiento es
importante?

Si, tenés a alguien atras tuyo diciéndote, hacelo, hacelo. Porque el me retaba y
me lo hacia hacer igual asi que si. En cambio yo sola no lo hago, peor se que si el me
dice, mafiana veni y veo como estas, yo se que tengo que hacerlo porque sino el me

va retar
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¢En algin momento sentiste ganas de dejar el tratamiento?
iSil, jun montén de veces, todo!, no solo la kinesio. La nebulizacién, todo,
porque te cansa.

&Y de quién recibiste apoyo?
Del medico, que me explicaba, porque yo una vez habia visto en Internet que
todos se morian y me agarro un ataque y queria dejar todo y ahi el medico me hablo,

me dio unas paginas de Internet para que no leyera cualquier cosa.
&Y tu familia te ayuda con el tratamiento?
Si, ahora ya no tanto porque ya soy grande. Antes si, cuando era mas chica si.

Ahora ya me manejo sola.

iMuchas gracias!
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Entrevista al Paciente 3

¢ Sabes como se adquiere la enfermedad?
Si, la enfermedad...por lo que estoy leyendo... Es una enfermedad genética,
6sea no es un virus que esta en el aire, que uno adquiere, sino en base a los genes.

En el caso de mis papas los dos son fibroquisticos, los dos tienen los genes.

Y sabes qué es lo que causa la patologia?

Si, también...en base a todo lo que lei, no? lo que produce es que hay un
problema, una deformacion en el cloruro y en el sodio que hace que el moco sea mas
espeso y eso, al moco ser mas espeso, obstruye vias, entre ellas, la parte digestiva,
en el pancreas y en la parte de los pulmones hace el moco mas espeso, hace que se
adhiera el moco al pulmén y cause problemas en los pulmones, no?, basicamente

€S0.

En vos ¢ qué sintomas notas propios de la enfermedad?

Y... sintomas... el tema del moco lo siento cuando dejo de hacer kinesio siento
que tengo mas moco, este el tema de la parte de la sal, la piel mas salada, o cuando
hago deportes pierdo mas sal de lo normal, dolores de panza si no tomo la medicacion
de la parte digestiva, como mucho y por ejemplo no soy de subir mucho de peso, a

pesar que tomo bien la medicacion, como un montén y soy flaco.

¢Cuanto pesas y cuanto medis?
70 kilos y mido 1.72

¢ Qué ejercicios y tratamientos haces de kinesio?

De kinesio ahora estoy haciendo abdominal, respiracién abdominal y drenaje
autogénico. Después cuando era chico en una época también hacia flutter ...y
no...basicamente eso...Después también deporte, desde chico siempre nos
aconsejaron hacer deportes , no se cualquiera, salir a correr, cuando era chico
también mucha pileta y eso complementa un poco el otro ejercicios. Por ejemplo ahora

en un ratito estoy por salir a correr.

¢Salis todos los dias?

No todos los dias no (se rie), cuando puedo.
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Ahora no usas Acapella, ¢nebulizaciones?

Nebulizacion si, me hago una medicacion que se llama Pulmozyme® que no se
bien como es pero creo q el Pulmozyme® lo que hace es romper determinadas
cadenas de ADN que hace que el moco sea mas, como mas liquido, entonces yo
después del flutter con un salbutamol y kinesio puedo largarlo mas facilmente, eso es

lo que hace el Pulmozyme®.

&Y en qué momentos del dia lo haces?

A mi el kinesiélogo me lo aconseja hacer a la mafiana

Una vez por dia?

El Pulmozyme® una vez por dia y la kinesio lo mas que pueda obviamente, pero
hay limites, ¢no? El me dice...bueno a la manana trata de hacerla si o si y después si
podes una a la tarde y otra a la noche. En realidad yo hoy por hoy estoy haciendo la
de la manana. También depende la cantidad de moco, si no tengo tanto, conviene

siempre hacer por las dudas pero no voy a estar haciendo tres kinesio.

Entonces si notas cambios cuando no haces la kinesio.
Si, si, si, lo siento, me siento mas cansado, incluso cuando uno tiene moco
descansas... no descansas bien, dormis mal, estas mas cansado, influye en el trabajo,

en todo.

¢ Qué factores vos consideras que te influyen a la hora de poder hacer el
tratamiento, esa cantidad de veces por dia?
Y bueno ahora, a esta edad, afecta el tema del trabajo. El trabajo, el tema de

entrar temprano y todo eso influye.

¢ Cuanto tiempo te lleva mas o menos la sesion, el tratamiento?

Tengo de mafana el tema, el caso de este Pulmozyme® que tarda 15 minutos
de nebulizacion, después tendrian que pasar media hora sin hacer nada, y a la media
hora...perdon, después de la nebulizacion se hace el salbutamol y después del
salbultamol esperar media hora y hacer kinesio. Yo estoy haciendo unos 25 minutos

de kinesio.

Asi que una hora te lleva.
Si una hora se va, y después hay una medicacion que se llama Tobi o
Tobramicina que esa es mucho mas larga.
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Y esa cuando estas exacerbado, ¢la usas o siempre?
En realidad esa yo la usé hasta hace 6, 7 meses. Esa generalmente te la da el
medico cuando tuviste algun brote de pseudomona. Yo tuve uno hace un par de afios

y ahi me la recetaron.

&Y la usaste preventiva hasta ahora?

La usé hasta hace 6 meses y hace como dos afios y pico que no me salia
pseudomona en los analisis. Me la suspendieron. Y esa nebulizacién es larga, porque
esa tenés a la mafana una que dura media hora, el Puimozyme® también y a la noche

otro Tobi de media hora y esa para acomodarla en la rutina es bastante dificil.

Y mientras te haces la nebulizacion ¢ podés hacer otras cosas?
Si si, miro television, hasta a veces estoy en la computadora, quiza mas dificil es
la parte de kinesio, si estas tirado en la cama y podes mirar tele, pasa que a veces a la

mafiana es temprano y no me da para prender la tele (se rie)

¢ Conseguiste el nebulizador y la medicacion por la Obra social?
El nebulizador, si, lo tengo por IOMA, tuve que llenar unas planillas, bastante

largo.

¢Mediante el Certificado de discapacidad lo tramitaste?
Si, con el certificado y tuve que pedir unos presupuestos pero bueno al final si

me lo dieron.

¢La medicacion te la dan por IOMA también?

Si si, medicacién, todo

¢Vos tenés kinesidlogo en este momento?

Si, tengo el de La Plata, yo me atiendo 4 veces al afio mas o menos en La Plata.
Es un equipo de adultos en el hospital Rossi y hay un medico cabecera, 2 médicos
cabecera, kinesidlogo, nutricionista, psicologo, asistente social, todo el equipo y ahi

esta la kinesibloga.

Asi que toda tu atencion es alla, ;aca no?

Aca casi nada, salvo algo de urgencia. Pero siempre me atiendo alla
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éConsideras que la participacion del kinesiélogo y el seguimiento es
importante?

Si, es importante porque hay veces que uno no lleva todo el tratamiento al pie de
la letra, ¢no? Medio como que afloja y enseguida salta en los analisis, y el kinesi6logo,
bueno, tiene que estar ahi para retarnos si no hacemos algo o para explicarnos un
ejercicio si no esta bien hecho, o que ejercicio tenemos que hacer. Por ejemplo hay
ejercicios que yo no se bien como se llaman, pero hay uno que es mas agresivo que el
otro y a veces ese ejercicio cuando uno tiene moco, o0 mas pegado o mas dificil de
sacar capaz que es mas efectivo que el otro. Eso también nos explica.

Segun la etapa en la que te encuentres.
Claro segun la etapa y por ejemplo ahora ultimamente el kinesiélogo también me
aconsejaba de hacer algo de pesas o gimnasio para reformar los musculos

respiratorios, asi que me compre dos pesas...Pero...estan ahi.

¢éMancuernas?
Si, las tengo aca...de dos kilos pero bueno...mucho uso no le doy, muy aburridas

las pesas.

¢En algin momento sentiste ganas de dejar el tratamiento de kinesio?

Eh...6sea no es que te da ganas de dejarlo, es como que va pasando dia a dia,
tenés mucho trabajo, decis uh hoy no...6sea no es que uno tiene ganas de dejarlo es
como que lo pone en tercer plano, lo va dejando y de golpe un dia dice bueno hoy me

pongo las pilas, y ahi arrancas otra vez.
Y en general en esos momentos, ¢ tu familia te insiste para que vuelvas a
hacer el tratamiento?

Si, si 0 el mismo. Después cuando voy cada 3 meses a La Plata, salta.

¢La espirometria?

Si...empieza a bajar (se rie).

¢El rendimiento?

Si el FV1, no se cual (se rie) y ahi salta.

Bueno muchas gracias,




Encuestas completadas por los pacientes

Paciente 1

Informacion General

Fecha de Nacimiento 31/03/1993
Edad 16
Peso 52
Talla 1.6
Edad de Diagnostico Nacimiento
Patologias Asociadas Si Cuales? Diabetes
No
Como se alimenta? Via oral
Sonda nasogastrica
Botén gastrico
Internaciones relacionadas con la Si Cuantas? 33
patologia de base No
Modalidad de internaciéon? Domiciliaria Cuantas? 10
En el centro de Salud Cuantas? 23
Ultima internacion Entre 0 y 3 meses
3y6
6y9
mas de 9
Composicion Familiar
Hermanos Si Cuantos? 3
No
Padecen Fibrosis Quistica Si Cuantos? 1
No
Antecedentes familiar de Si Que familiar?
Fibrosis Quistica? No
Con quien vive? Madre
Padre
Otro familiar
Solo
Grupo familiar completo
En pareja
Trabajan los padres? Si Uno Ambos
No
Estudios Cursados por padre Primarios
Secundarios
Terciarios
Estudios Cursados por madre Primarios
Secundarios
Terciarios
Tiene Obra social? Si
No
Tiene Certificado de Disc? Si
No
Atencion de la Salud Privada
HIEMI
Otros
Habitacion Duerme solo
Acompanado
Dispone de calefaccion Si
No
De que esta construida su vivienda? Material
Madera
Chapas
Otros
Recibieron los padres entrenamiento | Si
sobre la patologia? No
Concurrieron a algun curso o charla Si
informativa? No
Son parte de alguna asociaciéon Si
relacionada con la Fibrosis Quistica? | No
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Tratamiento Medico

Que tratamientos hace?

Neumonologico
Nutricional
Gastroenterologico
Kinésico
Psicolégico
Psiquiatrico

Otros

Controles

Con que Frecuencia va a control?

1 por mes

cada 3 meses
cada 6 meses

1 por afio

Mas de uno afo

Tratamiento Kinésico

(Exceptuando exacerbaciones)

De que manera
recibe tratamiento kinésico?

Va el kinesidlogo a su casa
Concurre al consultorio

No tiene kinesiologo

Lo kinesian los padres

Se kinesia solo

No se kinesia
Cuantas veces por dia? 1

2

3

Mas de 3
Tose? Si

No
De que manera tose? Sin ayuda

Con Ayuda
Expectora cuando tose? Si

No
Que técnicas emplea al momento Ciclo activo

de la kinesiologia respiratoria?

Drenaje autogénico
Drenaje postural
Percusion
Vibraciones

Realiza terapia inhalatoria?

Si
No

Dispone de Acapella?

Si
No

Dispone de flutter?

Si
No

Dispone de aerocamara?

Si
No

Dispone de nebulizador?

Si
No

Dispone de mascara PEP?

Si
No

Con que frecuencia se nebuliza?

Menos de 1 vez por dia
1 vez por dia

2 veces por dia

mas de 2 veces por dia

Actividades
Estudia Si
No
Que actividad fisica realiza? Deporte
En el colegio

Con el kinesiélogo
No realiza actividad fisica

Cuantas veces por semana?

Menos de 1 vez

1 vez por semana

2 veces por semana

Mas de 2 veces por semana

Realiza alguna actividad recreativa?

Si
No
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Paciente 2
Informacion General
Fecha de Nacimiento 23/06/1970
Edad 30
Peso 67
Talla 1.65
Edad de Diagnostico 16 afios
Patologias Asociadas Si Cuales?
No
Como se alimenta? Via oral
Sonda nasogastrica
Botoén gastrico
Internaciones relacionadas con la Si Cuantas? 10
patologia de base No
Modalidad de internacién? Domiciliaria Cuantas? 6
En el centro de Salud Cuantas? 4
Ultima internacion Entre 0 y 3 meses
3y6
6y9
mas de 9
Composicion Familiar
Hermanos Si Cuantos? 2
No
Padecen Fibrosis Quistica Si Cuantos?
No
Que
Antecedentes familiar de Si familiar?
Fibrosis Quistica? No
Con quien vive? Madre
Padre
Otro familiar
Solo
Grupo familiar completo
En pareja
Trabajan los padres? Si Uno Ambos
No
Estudios Cursados por padre Primarios
Secundarios
Terciarios
Estudios Cursados por madre Primarios
Secundarios
Terciarios
Tiene Obra social? Si
No
Tiene Certificado de Disc? Si
No
Atencion de la Salud Privada
HIEMI
Otros
Habitacion Duerme solo
Acompafnado
Dispone de calefaccion Si
No
De que esta construida su vivienda? Material
Madera
Chapas
Otros
Recibieron los padres entrenamiento | Si
sobre la patologia? No
Concurrieron a algun curso o charla Si
informativa? No
Son parte de alguna asociacion Si
relacionada con la Fibrosis Quistica? | No
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Tratamiento Medico

Que tratamientos hace?

Neumonologico
Nutricional
Gastroenterologico
Kinésico
Psicolégico
Psiquiatrico

Otros

Controles

Con que Frecuencia va a control?

1 por mes

cada 3 meses
cada 6 meses

1 por afio

Mas de uno afo

Tratamiento Kinésico

(Exceptuando exacerbaciones)

De que manera
recibe tratamiento kinésico?

Va el kinesiologo a su casa
Concurre al consultorio

No tiene kinesiélogo

Lo kinesian los padres

Se kinesia solo

No se kinesia

Cuantas veces por dia?

1
2
3
Mas de 3

Tose?

Si
No

De que manera tose?

Sin ayuda
Con Ayuda

Expectora cuando tose?

Si
No

Que técnicas emplea al momento
de la kinesiologia respiratoria?

Ciclo activo
Drenaje autogénico
Drenaje postural
Percusion
Vibraciones

Realiza terapia inhalatoria?

Si
No

Dispone de Acapella?

Si
No

Dispone de flutter?

Si
No

Dispone de aerocamara?

Si
No

Dispone de nebulizador?

Si
No

Dispone de mascara PEP?

Si
No

Con que frecuencia se nebuliza?

Menos de 1 vez por dia
1 vez por dia

2 veces por dia

mas de 2 veces por dia

Actividades
Estudia Si
No
Que actividad fisica realiza? Deporte
En el colegio

Con el kinesiélogo
No realiza actividad fisica

Cuantas veces por semana?

Menos de 1 vez

1 vez por semana

2 veces por semana

Mas de 2 veces por semana

Realiza alguna actividad recreativa?

Si
No
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Paciente 3

Informacién General

Fecha de Nacimiento

Edad

Peso

Talla

Edad de Diagnostico

25/06/2004
5

19

1.1

4 meses

Patologias Asociadas Si Cuales?
No
Como se alimenta? Via oral
Sonda nasogastrica
Botén gastrico
Internaciones relacionadas con la Si Cuantas?
patologia de base No
Modalidad de internacion? Domiciliaria Cuantas?
En el centro de Salud Cuantas?
Ultima internacion Entre 0 y 3 meses
3y6
6y9
mas de 9
Composicion Familiar
Hermanos Si Cuantos?
No
Padecen Fibrosis Quistica Si Cuantos?
No
Antecedentes familiar de Si
Fibrosis Quistica? No
Con quien vive? Madre
Padre
Otro familiar
Solo
Grupo familiar completo
En pareja
Trabajan los padres? Si Uno Ambos
No
Estudios Cursados por padre Primarios
Secundarios
Terciarios
Estudios Cursados por madre Primarios
Secundarios
Terciarios
Tiene Obra social? Si
No
Tiene Certificado de Disc? Si
No
Atencion de la Salud Privada
HIEMI
Otros
Habitacion Duerme solo
Acompafado
Dispone de calefaccion Si
No
De que esta construida su vivienda? Material
Madera
Chapas
Otros
Recibieron los padres entrenamiento | Si
sobre la patologia? No
Concurrieron a algun curso o charla Si
informativa? No
Son parte de alguna asociacion Si
relacionada con la Fibrosis Quistica? | No
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Tratamiento Medico

Que tratamientos hace?

Neumonologico
Nutricional
Gastroenterologico
Kinésico
Psicolégico
Psiquiatrico

Otros

Controles

Con que Frecuencia va a control?

1 por mes

cada 3 meses
cada 6 meses

1 por afio

Mas de uno afo

Tratamiento Kinésico

(Exceptuando exacerbaciones)

De que manera
recibe tratamiento kinésico?

Va el kinesiélogo a su casa
Concurre al consultorio

No tiene kinesiologo

Lo kinesian los padres

Se kinesia solo

No se kinesia

Cuantas veces por dia?

1
2
3
Mas de 3

Tose?

Si
No

De que manera tose?

Sin ayuda
Con Ayuda

Expectora cuando tose?

Si
No

Que técnicas emplea al momento
de la kinesiologia respiratoria?

Ciclo activo
Drenaje autogénico
Drenaje postural
Percusion
Vibraciones

Realiza terapia inhalatoria?

Si
No

Dispone de Acapella?

Si
No

Dispone de flutter?

Si
No

Dispone de aerocamara?

Si
No

Dispone de nebulizador?

Si
No

Dispone de mascara PEP?

Si
No

Con que frecuencia se nebuliza?

Menos de 1 vez por dia
1 vez por dia

2 veces por dia

mas de 2 veces por dia

Actividades
Estudia Si
No
Que actividad fisica realiza? Deporte
En el colegio

Con el kinesiélogo
No realiza actividad fisica

Cuantas veces por semana?

Menos de 1 vez

1 vez por semana

2 veces por semana

Mas de 2 veces por semana

Realiza alguna actividad recreativa?

Si
No
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Paciente 4

Informacién General

Fecha de Nacimiento 11/11/1976
Edad 28
Peso 70
Talla 1.72
Edad de Diagnostico 3 afios
Patologias Asociadas Si Cuales?
No
Como se alimenta? Via oral
Sonda nasogastrica
Botén gastrico
Internaciones relacionadas con la Si Cuantas?
patologia de base No
Modalidad de internacion? Domiciliaria Cuantas?
En el centro de Salud Cuantas?
Ultima internacion Entre 0 y 3 meses
3y6
6y9
mas de 9
Composicion Familiar
Hermanos Si Cuantos?
No
Padecen Fibrosis Quistica Si Cuantos?
No
Que
Antecedentes familiar de Si familiar?
Fibrosis Quistica? No
Con quien vive? Madre
Padre
Otro familiar
Solo
Grupo familiar completo
En pareja
Trabajan los padres? Si Uno Ambos
No
Estudios Cursados por padre Primarios
Secundarios
Terciarios
Estudios Cursados por madre Primarios
Secundarios
Terciarios
Tiene Obra social? Si
No
Tiene Certificado de Disc? Si
No
Atencion de la Salud Privada
HIEMI
Otros
Habitacion Duerme solo
Acompanado
Dispone de calefaccion Si
No
De que esta construida su vivienda? Material
Madera
Chapas
Otros
Recibieron los padres entrenamiento | Si
sobre la patologia? No
Concurrieron a algun curso o charla Si
informativa? No
Son parte de alguna asociacion Si
relacionada con la Fibrosis Quistica? | No
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Tratamiento Medico

Que tratamientos hace?

Neumonologico
Nutricional
Gastroenterologico
Kinésico
Psicolégico
Psiquiatrico

Otros

Controles

Con que Frecuencia va a control?

1 por mes

cada 3 meses
cada 6 meses

1 por afio

Mas de uno afio

Tratamiento Kinésico

(Exceptuando exacerbaciones)

De que manera
recibe tratamiento kinésico?

Va el kinesidlogo a su casa
Concurre al consultorio

No tiene kinesiologo

Lo kinesian los padres

Se kinesia solo

No se kinesia

Cuantas veces por dia?

1
2
3
Mas de 3

Tose?

Si
No

De que manera tose?

Sin ayuda
Con Ayuda

Expectora cuando tose?

Si
No

Que técnicas emplea al momento
de la kinesiologia respiratoria?

Ciclo activo
Drenaje autogénico
Drenaje postural
Percusion
Vibraciones

Realiza terapia inhalatoria?

Si
No

Dispone de Acapella?

Si
No

Dispone de flutter?

Si
No

Dispone de aerocamara?

Si
No

Dispone de nebulizador?

Si
No

Dispone de mascara PEP?

Si
No

Con que frecuencia se nebuliza?

Menos de 1 vez por dia
1 vez por dia

2 veces por dia

mas de 2 veces por dia

Actividades
Estudia Si
No
Que actividad fisica realiza? Deporte
En el colegio

Con el kinesidlogo
No realiza actividad fisica

Cuantas veces por semana?

Menos de 1 vez

1 vez por semana

2 veces por semana

Mas de 2 veces por semana

Realiza alguna actividad recreativa?

Si
No
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Paciente 5
Informacién General
Fecha de Nacimiento 12/02/1999
Edad 10
Peso 27.900
Talla 1.35
Edad de Diagnostico 13 dias
Patologias Asociadas Si Cuales?
No
Como se alimenta? Via oral
Sonda nasogastrica
Botén gastrico
Internaciones relacionadas con la Si Cuantas? 32
patologia de base No
Modalidad de internacién? Domiciliaria Cuantas? 25
En el centro de Salud Cuantas? 7
Ultima internacion Entre 0 y 3 meses
3y6
6y9
mas de 9
Composicion Familiar
Hermanos Si Cuantos? 1
No
Padecen Fibrosis Quistica Si Cuantos?
No
Antecedentes familiar de Si
Fibrosis Quistica? No
Con quien vive? Madre
Padre
Otro familiar
Solo
Grupo familiar completo
En pareja
Trabajan los padres? Si Uno Ambos
No
Estudios Cursados por padre Primarios
Secundarios
Terciarios
Estudios Cursados por madre Primarios
Secundarios
Terciarios
Tiene Obra social? Si
No
Tiene Certificado de Disc? Si
No
Atencion de la Salud Privada
HIEMI
Otros
Habitacion Duerme solo
Acompafiado
Dispone de calefaccion Si
No
De que esta construida su vivienda? | Material
Madera
Chapas
Otros
Recibieron los padres entrenamiento | Si
sobre la patologia? No
Concurrieron a algun curso o charla Si
informativa? No
Son parte de alguna asociacion Si
relacionada con la Fibrosis Quistica? | No
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Tratamiento Medico

Que tratamientos hace?

Neumonologico
Nutricional
Gastroenterologico
Kinésico
Psicolégico
Psiquiatrico

Otros

Controles

Con que Frecuencia va a control?

1 por mes

cada 3 meses
cada 6 meses

1 por afio

Mas de uno afio

Tratamiento Kinésico

(Exceptuando exacerbaciones)

De que manera
recibe tratamiento kinésico?

Va el kinesiologo a su casa
Concurre al consultorio

No tiene kinesiélogo

Lo kinesian los padres

Se kinesia solo

No se kinesia

Cuantas veces por dia?

1
2
3
Mas de 3

Tose?

Si
No

De que manera tose?

Sin ayuda
Con Ayuda

Expectora cuando tose?

Si
No

Que técnicas emplea al momento
de la kinesiologia respiratoria?

Ciclo activo
Drenaje autogénico
Drenaje postural
Percusion
Vibraciones

Realiza terapia inhalatoria?

Si
No

Dispone de Acapella?

Si
No

Dispone de flutter?

Si
No

Dispone de aerocamara?

Si
No

Dispone de nebulizador?

Si
No

Dispone de mascara PEP?

Si
No

Con que frecuencia se nebuliza?

Menos de 1 vez por dia
1 vez por dia

2 veces por dia

mas de 2 veces por dia

Actividades
Estudia Si
No
Que actividad fisica realiza? Deporte
En el colegio

Con el kinesiélogo
No realiza actividad fisica

Cuantas veces por semana?

Menos de 1 vez

1 vez por semana

2 veces por semana

Mas de 2 veces por semana

Realiza alguna actividad recreativa?

Si
No
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Paciente 6
Informacién General
Fecha de Nacimiento 08/01/1987
Edad 22
Peso 46
Talla 1.53
Edad de Diagnostico 14 afios
Patologias Asociadas Si Cuales?
No
Como se alimenta? Via oral
Sonda nasogastrica
Boton gastrico
Internaciones relacionadas con la Si Cuantas? 5
patologia de base No
Modalidad de internaciéon? Domiciliaria Cuantas? 4
En el centro de Salud Cuantas?
Ultima internacion Entre 0 y 3 meses
3y6
6y9
mas de 9
Composicion Familiar
Hermanos Si Cuantos? 2
No
Padecen Fibrosis Quistica Si Cuantos?
No
Antecedentes familiar de Si
Fibrosis Quistica? No
Con quien vive? Madre
Padre
Otro familiar
Solo
Grupo familiar completo
En pareja
Trabajan los padres? Si Uno Ambos
No
Estudios Cursados por padre Primarios
Secundarios
Terciarios
Estudios Cursados por madre Primarios
Secundarios
Terciarios
Tiene Obra social? Si
No
Tiene Certificado de Disc? Si
No
Atencion de la Salud Privada
HIEMI
Otros
Habitacion Duerme solo
Acompafado
Dispone de calefaccion Si
No
De que esta construida su vivienda? | Material
Madera
Chapas
Otros
Recibieron los padres entrenamiento | Si
sobre la patologia? No
Concurrieron a algun curso o charla Si
informativa? No
Son parte de alguna asociacion Si
relacionada con la Fibrosis Quistica? | No
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Tratamiento Medico

Que tratamientos hace?

Neumonologico
Nutricional
Gastroenterologico
Kinésico
Psicolégico
Psiquiatrico

Otros

Controles

Con que Frecuencia va a control?

1 por mes

cada 3 meses
cada 6 meses

1 por afio

Mas de uno afo

Tratamiento Kinésico

(Exceptuando exacerbaciones)

De que manera
recibe tratamiento kinésico?

Va el kinesidlogo a su casa
Concurre al consultorio

No tiene kinesiélogo

Lo kinesian los padres

Se kinesia solo

No se kinesia

Cuantas veces por dia?

1
2
3
Mas de 3

Tose?

Si
No

De que manera tose?

Sin ayuda
Con Ayuda

Expectora cuando tose?

Si
No

Que técnicas emplea al momento
de la kinesiologia respiratoria?

Ciclo activo
Drenaje autogénico
Drenaje postural
Percusion
Vibraciones

Realiza terapia inhalatoria?

Si
No

Dispone de Acapella?

Si
No

Dispone de flutter?

Si
No

Dispone de aerocamara?

Si
No

Dispone de nebulizador?

Si
No

Dispone de mascara PEP?

Si
No

Con que frecuencia se nebuliza?

Menos de 1 vez por dia
1 vez por dia

2 veces por dia

mas de 2 veces por dia

Actividades
Estudia Si
No
Que actividad fisica realiza? Deporte
En el colegio

Con el kinesidlogo
No realiza actividad fisica

Cuantas veces por semana?

Menos de 1 vez

1 vez por semana

2 veces por semana

Mas de 2 veces por semana

Realiza alguna actividad recreativa?

Si
No
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Paciente 7
Informacién General

Fecha de Nacimiento

Edad

Peso

Talla

Edad de Diagnostico

23/03/2000

9

40

1.4

9 afios

Patologias Asociadas Si Cuales?
No
Como se alimenta? Via oral
Sonda nasogastrica
Botén gastrico
Internaciones relacionadas con la Si Cuantas? 9
patologia de base No
Modalidad de internacion? Domiciliaria Cuantas?
En el centro de Salud Cuantas? 9
Ultima internacion Entre 0 y 3 meses
3y6
6y9
mas de 9
Composicion Familiar
Hermanos Si Cuantos? 4
No
Padecen Fibrosis Quistica Si Cuantos?
No
Antecedentes familiar de Si
Fibrosis Quistica? No
Con quien vive? Madre
Padre
Otro familiar
Solo
Grupo familiar completo
En pareja
Trabajan los padres? Si Uno Ambos
No
Estudios Cursados por padre Primarios
Secundarios
Terciarios
Estudios Cursados por madre Primarios
Secundarios
Terciarios
Tiene Obra social? Si
No
Tiene Certificado de Disc? Si
No
Atencion de la Salud Privada
HIEMI
Otros
Habitacion Duerme solo
Acompafiado
Dispone de calefaccion Si
No
De que esta construida su vivienda? Material
Madera
Chapas
Otros
Recibieron los padres entrenamiento Si
sobre la patologia? No
Concurrieron a algun curso o charla Si
informativa? No
Son parte de alguna asociacion Si
relacionada con la Fibrosis Quistica? No
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Tratamiento Medico

Que tratamientos hace?

Neumonologico
Nutricional
Gastroenterologico
Kinésico
Psicolégico
Psiquiatrico

Otros

Controles

Con que Frecuencia va a control?

1 por mes

cada 3 meses
cada 6 meses

1 por afio

Mas de uno afo

Tratamiento Kinésico

(Exceptuando exacerbaciones)

De que manera
recibe tratamiento kinésico?

Va el kinesiologo a su casa
Concurre al consultorio

No tiene kinesiologo

Lo kinesian los padres

Se kinesia solo

No se kinesia

Cuantas veces por dia?

1
2
3
Mas de 3

Tose?

Si
No

De que manera tose?

Sin ayuda
Con Ayuda

Expectora cuando tose?

Si
No

Que técnicas emplea al momento
de la kinesiologia respiratoria?

Ciclo activo
Drenaje autogénico
Drenaje postural
Percusion
Vibraciones

Realiza terapia inhalatoria?

Si
No

Dispone de Acapella?

Si
No

Dispone de flutter?

Si
No

Dispone de aerocamara?

Si
No

Dispone de nebulizador?

Si
No

Dispone de mascara PEP?

Si
No

Con que frecuencia se nebuliza?

Menos de 1 vez por dia
1 vez por dia

2 veces por dia

mas de 2 veces por dia

Actividades
Estudia Si
No
Que actividad fisica realiza? Deporte
En el colegio

Con el kinesi6logo
No realiza actividad fisica

Cuantas veces por semana?

Menos de 1 vez

1 vez por semana

2 veces por semana

Mas de 2 veces por semana

Realiza alguna actividad recreativa?

Si
No
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Paciente 8
Informacién General
Fecha de Nacimiento 09/08/1986
Edad 23
Peso 68
Talla 1.67
Edad de Diagnostico 3 afios
Patologias Asociadas Si Cuales?
No
Como se alimenta? Via oral
Sonda nasogastrica
Boton gastrico
Internaciones relacionadas con la Si Cuantas?
patologia de base No
Modalidad de internacién? Domiciliaria Cuantas?
En el centro de Salud Cuantas?
Ultima internacion Entre 0 y 3 meses
3y6
6y9
mas de 9
Composicion Familiar
Hermanos Si Cuantos?
No
Padecen Fibrosis Quistica Si Cuantos?
No
Antecedentes familiar de Si
Fibrosis Quistica? No
Con quien vive? Madre
Padre
Otro familiar
Solo
Grupo familiar completo
En pareja
Trabajan los padres? Si Uno Ambos
No
Estudios Cursados por padre Primarios
Secundarios
Terciarios
Estudios Cursados por madre Primarios
Secundarios
Terciarios
Tiene Obra social? Si
No
Tiene Certificado de Disc? Si
No
Atencion de la Salud Privada
HIEMI
Otros
Habitacion Duerme solo
Acompafiado
Dispone de calefaccion Si
No
De que esta construida su vivienda? Material
Madera
Chapas
Otros
Recibieron los padres entrenamiento Si
sobre la patologia? No
Concurrieron a algun curso o charla Si
informativa? No
Son parte de alguna asociacion Si
relacionada con la Fibrosis Quistica? No
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Tratamiento Medico

Que tratamientos hace?

Neumonologico
Nutricional
Gastroenterologico
Kinésico
Psicolégico
Psiquiatrico

Otros

Controles

Con que Frecuencia va a control?

1 por mes

cada 3 meses
cada 6 meses

1 por afio

Mas de uno afo

Tratamiento Kinésico

(Exceptuando exacerbaciones)

De que manera
recibe tratamiento kinésico?

Va el kinesiologo a su casa
Concurre al consultorio

No tiene kinesiologo

Lo kinesian los padres

Se kinesia solo

No se kinesia

Cuantas veces por dia?

1
2
3
Mas de 3

Tose?

Si
No

De que manera tose?

Sin ayuda
Con Ayuda

Expectora cuando tose?

Si
No

Que técnicas emplea al momento
de la kinesiologia respiratoria?

Ciclo activo
Drenaje autogénico
Drenaje postural
Percusion
Vibraciones

Realiza terapia inhalatoria?

Si
No

Dispone de Acapella?

Si
No

Dispone de flutter?

Si
No

Dispone de aerocamara?

Si
No

Dispone de nebulizador?

Si
No

Dispone de mascara PEP?

Si
No

Con que frecuencia se nebuliza?

Menos de 1 vez por dia
1 vez por dia

2 veces por dia

mas de 2 veces por dia

Actividades
Estudia Si
No
Que actividad fisica realiza? Deporte
En el colegio

Con el kinesidlogo
No realiza actividad fisica

Cuantas veces por semana?

Menos de 1 vez

1 vez por semana

2 veces por semana

Mas de 2 veces por semana

Realiza alguna actividad recreativa?

Si
No
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Paciente 9

Informacion General

Fecha de Nacimiento

Edad

Peso

Talla

Edad de Diagnostico

13/04/2004
5

13.300

1

1 mes

Patologias Asociadas Si Cuales?
No
Como se alimenta? Via oral
Sonda nasogastrica
Botoén gastrico
Internaciones relacionadas con la Si Cuantas? 6
patologia de base No
Modalidad de internaciéon? Domiciliaria Cuantas?
En el centro de Salud Cuantas? 6
Ultima internacion Entre 0 y 3 meses
3y6
6y9
mas de 9
Composicion Familiar
Hermanos Si Cuantos? 7
No
Padecen Fibrosis Quistica Si Cuantos?
No
Antecedentes familiar de Si
Fibrosis Quistica? No
Con quien vive? Madre
Padre
Otro familiar
Solo
Grupo familiar completo
En pareja
Trabajan los padres? Si Uno Ambos
No
Estudios Cursados por padre Primarios
Secundarios
Terciarios
Estudios Cursados por madre Primarios
Secundarios
Terciarios
Tiene Obra social? Si
No
Tiene Certificado de Disc? Si
No
Atencion de la Salud Privada
HIEMI
Otros
Habitacion Duerme solo
Acompariado
Dispone de calefaccion Si
No
De que esta construida su vivienda? | Material
Madera
Chapas
Otros
Recibieron los padres entrenamiento | Si
sobre la patologia? No
Concurrieron a algun curso o charla Si
informativa? No
Son parte de alguna asociacion Si
relacionada con la Fibrosis Quistica? | No
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Tratamiento Medico

Que tratamientos hace?

Neumonologico
Nutricional
Gastroenterologico
Kinésico
Psicolégico
Psiquiatrico

Otros

Controles

Con que Frecuencia va a control?

1 por mes

cada 3 meses
cada 6 meses

1 por afio

Mas de uno afo

Tratamiento Kinésico

(Exceptuando exacerbaciones)

De que manera
recibe tratamiento kinésico?

Va el kinesiodlogo a su casa
Concurre al consultorio

No tiene kinesiologo

Lo kinesian los padres

Se kinesia solo

No se kinesia

Cuantas veces por dia?

1
2
3
Mas de 3

Tose?

Si
No

De que manera tose?

Sin ayuda
Con Ayuda

Expectora cuando tose?

Si
No

Que técnicas emplea al momento
de la kinesiologia respiratoria?

Ciclo activo
Drenaje autogénico
Drenaje postural
Percusion
Vibraciones

Realiza terapia inhalatoria?

Si
No

Dispone de Acapella?

Si
No

Dispone de flutter?

Si
No

Dispone de aerocamara?

Si
No

Dispone de nebulizador?

Si
No

Dispone de mascara PEP?

Si
No

Con que frecuencia se nebuliza?

Menos de 1 vez por dia
1 vez por dia

2 veces por dia

mas de 2 veces por dia

Actividades
Estudia Si
No
Que actividad fisica realiza? Deporte
En el colegio

Con el kinesiélogo
No realiza actividad fisica

Cuantas veces por semana?

Menos de 1 vez

1 vez por semana

2 veces por semana

Mas de 2 veces por semana

Realiza alguna actividad recreativa?

Si
No
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Paciente 10
Informacién General
Fecha de Nacimiento 05/01/1987
Edad 22
Peso 65
Talla 1.68
Edad de Diagnostico 2 afios
Patologias Asociadas Si Cuales?
No
Como se alimenta? Via oral
Sonda nasogastrica
Boton gastrico
Internaciones relacionadas con la Si Cuantas? 5
patologia de base No
Modalidad de internaciéon? Domiciliaria Cuantas? 4
En el centro de Salud Cuantas?
Ultima internacion Entre 0 y 3 meses
3y6
6y9
mas de 9
Composicion Familiar
Hermanos Si Cuantos?
No
Padecen Fibrosis Quistica Si Cuantos?
No
Antecedentes familiar de Si
Fibrosis Quistica? No
Con quien vive? Madre
Padre
Otro familiar
Solo
Grupo familiar completo
En pareja
Trabajan los padres? Si Uno Ambos
No
Estudios Cursados por padre Primarios
Secundarios
Terciarios
Estudios Cursados por madre Primarios
Secundarios
Terciarios
Tiene Obra social? Si
No
Tiene Certificado de Disc? Si
No
Atencion de la Salud Privada
HIEMI
Otros
Habitacion Duerme solo
Acompafado
Dispone de calefaccion Si
No
De que esta construida su vivienda? Material
Madera
Chapas
Otros
Recibieron los padres entrenamiento | Si
sobre la patologia? No
Concurrieron a algun curso o charla Si
informativa? No
Son parte de alguna asociacion Si
relacionada con la Fibrosis Quistica? | No
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Tratamiento Medico

Que tratamientos hace?

Neumonologico
Nutricional
Gastroenterologico
Kinésico
Psicolégico
Psiquiatrico

Otros

Controles

Con que Frecuencia va a control?

1 por mes

cada 3 meses
cada 6 meses

1 por afio

Mas de uno afo

Tratamiento Kinésico

(Exceptuando exacerbaciones)

De que manera
recibe tratamiento kinésico?

Va el kinesiologo a su casa
Concurre al consultorio

No tiene kinesiélogo

Lo kinesian los padres

Se kinesia solo

No se kinesia

Cuantas veces por dia?

1
2
3
Mas de 3

Tose?

Si
No

De que manera tose?

Sin ayuda
Con Ayuda

Expectora cuando tose?

Si
No

Que técnicas emplea al momento
de la kinesiologia respiratoria?

Ciclo activo
Drenaje autogénico
Drenaje postural
Percusion
Vibraciones

Realiza terapia inhalatoria?

Si
No

Dispone de Acapella?

Si
No

Dispone de flutter?

Si
No

Dispone de aerocamara?

Si
No

Dispone de nebulizador?

Si
No

Dispone de mascara PEP?

Si
No

Con que frecuencia se nebuliza?

Menos de 1 vez por dia
1 vez por dia

2 veces por dia

mas de 2 veces por dia

Actividades
Estudia Si
No
Que actividad fisica realiza? Deporte
En el colegio

Con el kinesiélogo
No realiza actividad fisica

Cuantas veces por semana?

Menos de 1 vez

1 vez por semana

2 veces por semana

Mas de 2 veces por semana

Realiza alguna actividad recreativa?

Si
No
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Paciente 11
Informacién General
Fecha de Nacimiento 15/12/2000
Edad 9
Peso 35
Talla 1.32
Edad de Diagnostico 4 meses
Patologias Asociadas Si Cuales?
No
Como se alimenta? Via oral
Sonda nasogastrica
Botén gastrico
Internaciones relacionadas con la Si Cuantas? 7
patologia de base No
Modalidad de internaciéon? Domiciliaria Cuantas? 5
En el centro de Salud Cuantas? 2
Ultima internacion Entre 0 y 3 meses
3y6
6y9
mas de 9
Composicion Familiar
Hermanos Si Cuantos?
No
Padecen Fibrosis Quistica Si Cuantos?
No
Antecedentes familiar de Si
Fibrosis Quistica? No
Con quien vive? Madre
Padre
Otro familiar
Solo
Grupo familiar completo
En pareja
Trabajan los padres? Si Uno Ambos
No
Estudios Cursados por padre Primarios
Secundarios
Terciarios
Estudios Cursados por madre Primarios
Secundarios
Terciarios
Tiene Obra social? Si
No
Tiene Certificado de Disc? Si
No
Atencion de la Salud Privada
HIEMI
Otros
Habitacion Duerme solo
Acompafnado
Dispone de calefaccion Si
No
De que esta construida su vivienda? Material
Madera
Chapas
Otros
Recibieron los padres entrenamiento | Si
sobre la patologia? No
Concurrieron a algun curso o charla Si
informativa? No
Son parte de alguna asociacion Si
relacionada con la Fibrosis Quistica? | No
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Tratamiento Medico

Que tratamientos hace?

Neumonologico
Nutricional
Gastroenterologico
Kinésico
Psicolégico
Psiquiatrico

Otros

Controles

Con que Frecuencia va a control?

1 por mes

cada 3 meses
cada 6 meses

1 por afio

Mas de uno afo

Tratamiento Kinésico

(Exceptuando exacerbaciones)

De que manera
recibe tratamiento kinésico?

Va el kinesiologo a su casa
Concurre al consultorio

No tiene kinesi6élogo

Lo kinesian los padres

Se kinesia solo

No se kinesia

Cuantas veces por dia?

1
2
3
Mas de 3

Tose?

Si
No

De que manera tose?

Sin ayuda
Con Ayuda

Expectora cuando tose?

Si
No

Que técnicas emplea al momento
de la kinesiologia respiratoria?

Ciclo activo
Drenaje autogénico
Drenaje postural
Percusion
Vibraciones

Realiza terapia inhalatoria?

Si
No

Dispone de Acapella?

Si
No

Dispone de flutter?

Si
No

Dispone de aerocamara?

Si
No

Dispone de nebulizador?

Si
No

Dispone de mascara PEP?

Si
No

Con que frecuencia se nebuliza?

Menos de 1 vez por dia
1 vez por dia

2 veces por dia

mas de 2 veces por dia

Actividades
Estudia Si
No
Que actividad fisica realiza? Deporte
En el colegio

Con el kinesiélogo
No realiza actividad fisica

Cuantas veces por semana?

Menos de 1 vez

1 vez por semana

2 veces por semana

Mas de 2 veces por semana

Realiza alguna actividad recreativa?

Si
No
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Paciente 12

Informacién General

Fecha de Nacimiento

Edad

Peso

Talla

Edad de Diagnostico

24/11/2006
3

15

0.87

10 meses

Patologias Asociadas Si Cuales?
No
Como se alimenta? Via oral
Sonda nasogastrica
Boton gastrico
Internaciones relacionadas con la Si Cuantas?
patologia de base No
Modalidad de internacién? Domiciliaria Cuantas?
En el centro de Salud Cuantas?
Ultima internacion Entre 0 y 3 meses
3y6
6y9
mas de 9
Composicion Familiar
Hermanos Si Cuantos?
No
Padecen Fibrosis Quistica Si Cuantos?
No
Antecedentes familiar de Si
Fibrosis Quistica? No
Con quien vive? Madre
Padre
Otro familiar
Solo
Grupo familiar completo
En pareja
Trabajan los padres? Si Uno Ambos
No
Estudios Cursados por padre Primarios
Secundarios
Terciarios
Estudios Cursados por madre Primarios
Secundarios
Terciarios
Tiene Obra social? Si
No
Tiene Certificado de Disc? Si
No
Atencion de la Salud Privada
HIEMI
Otros
Habitacion Duerme solo
Acompafado
Dispone de calefaccion Si
No
De que esta construida su vivienda? Material
Madera
Chapas
Otros
Recibieron los padres entrenamiento Si
sobre la patologia? No
Concurrieron a algun curso o charla Si
informativa? No
Son parte de alguna asociaciéon Si
relacionada con la Fibrosis Quistica? No

Anexo
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Tratamiento Medico

Que tratamientos hace?

Neumonologico
Nutricional
Gastroenterologico
Kinésico
Psicolégico
Psiquiatrico

Otros

Controles

Con que Frecuencia va a control?

1 por mes

cada 3 meses
cada 6 meses

1 por afio

Mas de uno afo

Tratamiento Kinésico

(Exceptuando exacerbaciones)

De que manera
recibe tratamiento kinésico?

Va el kinesiologo a su casa
Concurre al consultorio

No tiene kinesidlogo

Lo kinesian los padres

Se kinesia solo

No se kinesia

Cuantas veces por dia?

1
2
3
Mas de 3

Tose?

Si
No

De que manera tose?

Sin ayuda
Con Ayuda

Expectora cuando tose?

Si
No

Que técnicas emplea al momento
de la kinesiologia respiratoria?

Ciclo activo
Drenaje autogénico
Drenaje postural
Percusion
Vibraciones

Realiza terapia inhalatoria?

Si
No

Dispone de Acapella?

Si
No

Dispone de flutter?

Si
No

Dispone de aerocamara?

Si
No

Dispone de nebulizador?

Si
No

Dispone de mascara PEP?

Si
No

Con que frecuencia se nebuliza?

Menos de 1 vez por dia
1 vez por dia

2 veces por dia

mas de 2 veces por dia

Actividades
Estudia Si
No
Que actividad fisica realiza? Deporte
En el colegio

Con el kinesidlogo
No realiza actividad fisica

Cuantas veces por semana?

Menos de 1 vez

1 vez por semana

2 veces por semana

Mas de 2 veces por semana

Realiza alguna actividad recreativa?

Si
No

Anexo
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Consentimiento informado

Iniciales del paciente...............

Nombre de la evaluacion: “Adherencia al tratamiento kinésico en pacientes con

Fibrosis Quistica”

Se me ha invitado a participar de la siguiente evaluacién, explicandome que consiste
en la realizacion de una encuesta kinesiologica, estos datos serviran de base a la
presentacion de la tesis de grado sobre el tema arriba anunciado, que sera presentado
por la Srta. Marion Daiana Diaz, estudiante de la carrera Lic.en kinesiologia de la

Facultad de Ciencia de la Salud de Universidad Fasta.

La encuesta no provocara ningun efecto adverso hacia mi persona, ni implicara algun
gasto economico, pero contribuira en el conocimiento de la adherencia al tratamiento
kinésico en F. Q, ya que el fin de este estudio es comprobar que factores influyen en
poder realizarlo adecuadamente. Los resultados que se obtengan seran manejados en
forma an6nima.

La firma de este consentimiento no significa la perdida de ninguno de mis derechos
que legalmente me correspondan como sujeto de la investigacion, de acuerdo a las

leyes vigentes en la Argentina.

He recibido de la estudiante Marion Daiana Diaz informacién clara 'y en mi plena
satisfaccion sobre esta evaluacion, en el que voluntariamente quiero participar. Puedo
abandonar la encuesta en cualquier momento sin que ello repercuta en mi tratamiento

y atencion médica.

Firma del paciente Aclaracion
Firma del estudiante Aclaracion
Fecha:
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Informacioén al paciente

e ;Cuales son los propositos de esta evaluacion?

Determinar los factores que influyen en la adherencia al tratamiento kinésicos en
los pacientes con Fibrosis Quistica.

e ;Deberia Ud. Participar?

Solo Ud. decidira si desea participar o no de esta evaluacion. Si usted decide
tomar parte se le dara un formulario de consentimiento informado por escrito para
que lo firme.

e ;Qué sucede si me niego a participar?

Usted puede negarse a participar y/o a abandonar la evaluacion en cualquier
momento sin que ello repercuta en su tratamiento y atencién medica.

e ;Qué es lo que necesito hacer yo?

Usted debera estar dispuesto a realizar la evaluacion.

e Existen posibles riesgos por participar?

No existen riesgos al realizar la investigacion.

e ; Cuales son los posibles beneficios de participar?

La informacién que obtenga de esta evaluacion pretende. De esta manera se
podra dar a conocer cuales son los factores que influyen en la adherencia al
tratamiento kinésicos en los pacientes con Fibrosis Quistica, gracias a su
colaboracion, se conocera mas acerca de esta enfermedad.

e ;lLainformacion recogida sera confidencial?

La informacién recogida sera confidencial. Los resultados de la evaluacién pueden
ser publicados en la literatura médica, pero su identidad no sera revelada.

e La participacion tiene algun costo?

Usted no tendra ningun costo por participar, ni tampoco se le pagara por intervenir.
e ;Tengo acceso a los resultados de la evaluacién?

La informacién recogida le sera proporcionada si usted lo deseara.
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