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La Fibrosis Quistica (FQ) es la enfermedad hereditaria rara mas frecuentemente
causante de disminucién de la esperanza de vida en poblaciones de origen eu-
ropeo. A lo largo de las Gltimas décadas se ha incrementado notablemente su
supervivencia, pasando de ser una enfermedad propia “de nifios y mortal” a con-
vertirse en una enfermedad “crénica multisistémica” de personas que, en la ma-
yoria de los casos, alcanzan la edad adulta. La afectacion respiratoria, endocrino-
metabdlica y digestiva, junto con los tratamientos empleados para su control,
condicionan su calidad de vida.

En la Fibrosis Quistica FQ, existe un defecto genético que altera una proteina de
membrana denominada CFTR (regulador de la conductancia transmembrana de
la FQ), encargada de regular el intercambio de cloro (Cl) y sodio (Na) en las célu-
las. Esta proteina se expresa en las células epiteliales del aparato respiratorio,
pancreas, vias biliares, glandulas sudoriparas y sistema genitourinario. Como re-
sultado, se producen secreciones espesas y viscosas, principalmente en las vias
respiratorias y digestivas. También existe un incremento de la cantidad de sal en
el sudor.

La FQ se caracteriza por la alteracion de un dnico gen y es mas frecuente en las
personas de origen caucdasico. La prevalencia de la enfermedad varia en los dis-
tintos paises, siendo la media en Europa de 1/3.500 individuos. Se estima, asi-
mismo, una frecuencia de portadores sanos de 1/20-37 individuos. En Espafa,
gracias a la progresiva implantacién de los programas de cribado neonatal en
distintas comunidades, se esta reconociendo una incidencia inferior a la estima-
da con anterioridad.
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La Fibrosis Quistica se hereda de for-
ma autosomica recesiva, es decir, se
necesita la presencia de dos genes,
uno heredado del padre y otro here-
dado de la madre para padecer los
sintomas de la enfermedad (se deno-
mina herencia autosémica porque el
gen se encuentra en un cromosoma
no sexual). Cada gen tiene dos par-
tes que se denominan alelos. El nifio,
para resultar afectado por la enfer-
medad, necesita heredar dos copias
del gen que estén alterados (los dos
alelos), del padre y de la madre. Si
el nifio hereda el gen alterado de un
solo progenitor no desarrolla la en-
fermedad, pero sera portador de ella
y puede trasmitirsela a sus hijos.
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En el caso de que dos progenitores sean portadores de la enfermedad, la proba-
bilidad de tener un hijo afectado son:

1. 25% que el nifio padezca la enfermedad.
2. 50% que el nifio sea portador de la enfermedad y se encuentre sano.
3. 25% que el nifio ni padezca la enfermedad ni sea portador de ella.

Por todo lo expuesto, podemos decir que la FQ es una enfermedad genética, he-
reditaria, evolutiva y crénica que afecta a maltiples érganos y origina una gran
variedad de manifestaciones clinicas.



Aunque los sintomas suelen mani-
festarse en la infancia, su amplia
variabilidad clinica puede demorar el
diagnéstico hasta la edad adulta.

El 90% de los problemas graves son
debidos a la afectacién pulmonar.
El desarrollo de nuevos farmacos ha
permitido que esta patologia pasara
a ser una enfermedad crénica.

Los efectos de la FQ sobre el sistema
respiratorio se traducen en la produc-
cién de moco mas espeso y viscoso,
que obstruye las vias aéreas y favo-
rece las infecciones bacterianas, con
lo cual se produce un circulo vicioso
de infeccién, inflamacién y obstruc-
cién. La FQ tipica también afecta al
pancreasy provoca la disminucién de
la absorcién de nutrientes esenciales




AFECTACION RESPIRATORIA:

Los cambios pulmonares mas preco-
ces son la hipertrofia de las glandulas
bronquiales, seguida de taponamiento
mucoso y obstruccién de las pequefias
vias aéreas. Desarrollan infecciones
de repeticion (fundamentalmente por
Haemophilus influenzae, Staphylococ-
cus aureus, y Pseudomonas aerugino-
sa) y bronquiectasias secundarias a
colonizacién-infecciéon bronquial cré-
nica y neumopatia crénica progresiva.

Afectacion de via superior con sinusitis
y poliposis nasosinusal.

MANIFESTACIONES
CLINICAS DE LA
FIBROSIS QUISTICA

AFECTACION DIGESTIVA:

La insuficiencia pancreatica que pro-
duce malabsorcion esta presente en la
mayoria de los casos (85%), por lo tan-
to cursa con deficiencias de vitaminas
liposolubles, disminucién del aporte
calérico, retraso del desarrollo y del
crecimiento y en ocasiones prolapso
rectal.

Otras: ileo meconial, sindrome de obs-
truccién intestinal distal, hepatopatia
y pancreatitis crénica.

Pulmonar

Digestiva



Endocrino-metabdlica

ALTERACIONES ENDOCRINO-
METABOLICAS:

La alteracion de la funcién endocrina
del pancreas (diabetes mellitus rela-
cionada con la FQ) es una manifesta-
cion tardia en el proceso de la enfer-
medad. Retraso Puberal.

AFECTACION GENITOURINARIA:

El 95% de los varones no son fértiles
debido a la azoospermia por atresia u
obstruccién bilateral de los conductos
deferentes.

Glandulas sudoriparas

AFECTACION DE LAS GLANDULAS
SUDORIPARAS:

En el sudor de los pacientes estan ele-
vados el sodio, el potasio y los cloru-
ros. Sabor salado de la piel.

Alcalosis hipoclorémica crénica, des-
hidratacion hiponatrémica.

OTRAS:

Alteraciones en la mineralizacién del
hueso, tales como la osteopenia y la
osteoporosis, son hallazgos frecuen-
tes en los pacientes adultos con FQ.

Otras



La importancia de la organizacion y funcionamiento de los grupos de trabajo mul-
tidisciplinares en el control, educacién y seguimiento de los pacientes con enfer-
medades crénicas en generaly con FQ en particular ha sido claramente demostra-
day ampliamente aceptada. El papel de la enfermeria es fundamental.

La FQ es una de las enfermedades raras para las que existe la posibilidad de rea-
lizar un cribado neonatal con el que poder detectarla precozmente e iniciar un
seguimiento estrecho del nifio, con el objetivo de retrasar o disminuir el impacto
negativo que supone un diagnéstico clinico tardio en la evolucion de la misma. En
los pacientes con FQ, en general, deben realizarse estudios de funcion pulmonar
y cultivos de secreciones respiratorias periédicamente, asi como antropometria
(peso, talla, IMC) y control nutricional.



En las dltimas cuatro décadas se ha incrementado notablemente la supervivencia
de las personas con FQ. Este cambio se debe a miltiples factores entre los que
destacan

1. Mejora del diagnéstico tanto en poblacién
pediatrica como adulta.
Tratamiento integral en Unidades de FQ.
Avances recientes en la terapia antibiética
(oral, inhalada e intravenosa).

4. Incorporacion de las enzimas pancreaticas
(acido-resistentes).

5. Correcto seguimiento nutricional.

El tratamiento debe ser programado por un equipo multidisciplinar por la multi-
plicidad de 6rganos implicados (médicos, enfermeras, fisioterapeutas, nutricio-
nistas, psicélogos, etc...).

La terapia genética serfa el tratamiento idoneo de la FQ pero en la actualidad esta
en fase de desarrollo.

Actualmente el tratamiento se fundamenta en aliviar los sintomas e intentar que
la enfermedad enlentezca su evolucion.



Es fundamental la monitorizacién nutricional; comprobar si se cumplen las re-
comendaciones dietéticas prescritas, si hay cambios recientes en el apetito o
hay problemas digestivos; tratar la insuficiencia pancreatica exocrina (enzimas
pancredticas y suplementos vitaminicos) y otras patologias asociadas.

El objetivo principal del abordaje de la afeccion respiratoria sera intentar frenar
el deterioro de la funcion respiratoria, controlar la clinica y facilitar el drenaje de
secreciones. La fisioterapia y el ejercicio junto a la profilaxis y tratamiento de la
colonizacién/infeccién bronquial con antibi6ticos (inhalados, orales o intrave-
nosos) son la base del tratamiento. El trasplante pulmonar sera la alternativa
terapéutica en los pacientes con enfermedad respiratoria terminal. Otros trata-
mientos utilizados son: mucoliticos (solucion salina hiperténica, combinacion
de hipertonico/hialurénico, DNasa), azitromicina, antinflamatorios (ibuprofe-
no), broncodilatadores, oxigenoterapia, ventilacién no invasiva...

a. Profilaxis y tratamiento de la colonizacién/infeccion bronquial

Los antibidticos son la base del tratamiento tanto de la infeccion aguda
como de la infeccion bronquial crénica. Habitualmente se emplean dosis
elevadas. La deteccién precoz de Pseudomonas es muy importante para
intentar su erradicacion/aclaramiento, ya que una vez cronificada la in-
feccion, es muy dificil de eliminar. Deben realizarse recomendaciones so-
bre utilizacion de antibioterapia inhalada, oral, o intravenosa, en funcién
del estado de colonizacién/infeccion bacteriana de las vias aéreas y su
repercusion clinica-funcional. La eleccién del
antibidtico y su pauta de administracion debe
individualizarse. Hay consenso generalizado
en la necesidad de antibioterapia prolongada
(generalmente por via inhalada) ante la primo-
colonizacién por Pseudomonas aeruginosa.

b. Fisioterapia respiratoria y ejercicio.

Los pacientes deben entrar en programas de

fisioterapia respiratoria con el objetivo de facilitar la eliminacién de se-
creciones y mejorar la tolerancia al ejercicio y la calidad de vida. Tanto
en el nivel ambulatorio como en el hospitalario hay que aplicar medidas
efectivas para evitar las infecciones cruzadas, ademas de mantener una



oxigenacién adecuada en pacientes con enfermedad moderada-grave. El
tratamiento fisioterapico se aplicara de una a dos veces al dia seg(n la
situacion clinica, y durante las exacerbaciones se aumentara hasta tres
veces al dia. Hay que intentar que la fisioterapia o las ayudas mecanicas
no resulten incémodas, ni provoquen disnea o fatiga muscular. Seran de
eleccidn las técnicas autoadministradas. Debe evaluarse tanto el aprendi-
zaje de las técnicas recomendadas como su grado de cumplimiento.

En el domicilio y en aquellos pacientes que precisan tratamiento, se utilizan anti-
biéticos intravenosos, ya sea por presentar una exacerbacion respiratoria grave,
para tratar la primoinfeccion por Pseudomonas aeruginosa o para reducir la carga
bacteriana en pacientes con infeccion bronquial crénica.

Se define la exacerbacién por la combinacion de sintomas y signos clinicos reco-
gidos en la siguiente tabla:

SINTOMAS SIGNOS
e Aumento de la frecuenciay e Aumento de la frecuencia respiratoria.
duracién de la tos. e Uso de la musculatura respiratoria
¢ Aumento de la produccién del accesoria.
esputo. ¢ Nuevos hallazgos auscultatorios en el
e Cambios en la consistenciay térax.
color del esputo. e Descenso de los parametros funcionales
e Aumento de la disnea. respiratorios (FVC, FEV1).
e Disminucion de la tolerancia e Disminucion de la saturacion arterial de
al ejercicio. oxigeno.
e Astenia, anorexia. e Pérdida de peso.
e Fiebre, leucocitosis, elevacién de PCRy
VSG.
e Hemoptisis.




Se recomienda emplear vias centrales de inserci6n periférica en los tratamientos
intravenosos prolongados. Para tratamientos cortos y poco agresivos es reco-
mendable utilizar accesos venosos periféricos.

Se establece un protocolo en cuanto a cuidados y mantenimiento del acceso ve-
noso, que incluye curas periédicas de la zona de insercién con técnica aséptica
(cada 72 horas y siempre que el apésito esté sucio o deteriorado) y el sellado y he-
parinizacion de las luces del catéter venoso con heparina de bajo peso molecular
siempre que éste fuese utilizado. Esta técnica la realizara el paciente o su familiar
una vez haya recibido la formacion necesaria.

La decisién de comenzar el tratamiento en el hospital o en domicilio varia segln
dos criterios importantes:

e Laexperiencia previa del enfermo y su entrenamiento.

e Lanecesidad de observar la respuesta a los antibiéticos prescritos duran-
te unos dias de ingreso hasta su estabilizacién (disminucion de la tos, de
la expectoracion, de la disnea y la recuperacion del apetito).




La duracion de los
ciclos de tratamiento
antibiotico varia entre
14 a 21 dias, en funcién
de la gravedad de la
exacerbacion, de la
respuesta clinica

al tratamiento

y de la situacion

previa del enfermo.

La instruccion del paciente y su familia para el tratamiento i.v. domiciliario es realizada
por la enfermera/o. Inicialmente esta instruccion se realiza durante el primer ingreso
hospitalario o en la consulta de enfermeria, gestionandole el alta a domicilio una vez
que se considera que el enfermo y/o su familia estan preparados. Los enfermos que
han recibido mas de un ciclo de tratamiento i.v. domiciliario se remiten a su domicilio
una vez canalizada la via venosa y suministrado todo el material necesario para iniciar
el tratamiento en casa. La primera dosis de cada antibiético debe ponerse siempre en
el hospital.



Aerosolterapia es la administracion
de sustancias en forma de aerosol
por via inhalatoria. Aerosol es una
suspension estable de particulas s6-
lidas o liquidas en aire u otro gas. Su
ventaja principal es que el aerosol se
deposita directamente en el tracto
Medicina respiratorio, con lo que pueden al-
canzarse mayores concentraciones
USO DE de la sustancia aerosolizada en el
zg‘;ul;-(')zé‘gﬁ& arbol bronquial con menores efectos

secundarios que si se utilizase otra
via (sistémica, general). Los nebu-
lizadores son dispositivos que con-
vierten un liquido en particulas de ae-
rosol susceptibles de ser inhaladas.

Boquilla

Indicaciones

Las indicaciones principales de la nebulizacién son para aquellas sustancias que
s6lo pueden administrarse por via inhalada (DNasa, suero salino hipert6nico),
cuando el paciente no puede o no sabe utilizar otros dispositivos de inhalacién o
cuando se requiere nebulizar antibiéticos.



Tipos:

Los equipos de nebulizacion se componen de una camara (compartimento) de
nebulizacién donde se introduce el liquido a nebulizar y una fuente de energia
necesaria para hacer funcionar el nebulizador y que genera el aerosol. Existen
tres tipos de sistemas o equipos de nebulizacion:

1. Nebulizadores ultrasonicos.

2. Nebulizadores jet (también llamados neumaéticos o de chorro de aire).
Hay varios tipos:

e Nebulizadores jet convencionales con débito constante.
e Nebulizadores jet con efecto Venturi activo durante la inspiracién.
* Nebulizadores jet dosimétricos.

3. Nebulizadores de malla (también denominados electrénicos): En este caso
el aerosol se genera al pasar el liquido a nebulizar por los agujeros de una
malla. No necesitan compresor. En comparacién con los jet, son menos
voluminosos, mas silenciosos y mas rapidos. Ademas de funcionar con
electricidad, pueden funcionar con pilas y con la bateria del coche. Son de
dos tipos: de malla estatica y de malla vibratoria. Los més eficaces son los
de malla vibradora, que hacen vibrar el liquido para que pase a través de
los agujeros de la malla microperforada.

Los nebulizadores de malla deben suministrarse siempre que asi lo indi-
que el médico suscriptor a los pacientes con FQ o a aquellos pacientes
con bronquiectasias de cualquier etiologfa, que precisen un tratamiento
crénico con antibiéticos inhalados.

En cualquiera de los tres nebulizadores para inhalar el aerosol de la camara de
nebulizacién se precisa una pieza bucal o una mascarilla nasobucal.

La eficacia de la nebulizacién depende de un gran nlimero de factores:

e Sistema compresor-nebulizador utilizado.
e Mantenimiento del mismo.

e Las caracteristicas del farmaco a nebulizar.
e Técnica deinhalacién del paciente.



En la prescripcién de un farmaco nebulizado en el domicilio debe estar referido
expresamente:

Tipo de fuente de aire (bombona de oxigeno o compresor).
Tipo de nebulizador (ultrasénico, jet o de malla).

Pieza bucal o mascarilla naso bucal.

Farmaco, dosis y frecuencia de administracion.

Tipo de solucién en que debe prepararse

(suero fisiologico y/o agua destilada).

Volumen de solucién en que debe disolverse.

Este sistema de nebulizacidn electrénica combina dos principios claves de la ne-
bulizacién: un porcentaje alto de dosis administrada dentro del rango de dosis
respirable y una razén de flujo alta. Eso permite reducir de manera considerable
eltiempo de inhalacién desde los 10-15 minutos con los nebulizadores convencio-
nales hasta los 3-5 minutos, dependiendo de la formulacion y de los volimenes
cubiertos, con la consecuente mejora del cumplimiento, de la eficacia terapéutica

y de la calidad de vida de estos pacientes.

La inhalacién via oral puede utilizar boquilla
(la mas eficaz) o mascarilla (ante contrain-
dicaciones de la boquilla). Para obtener la
medida de las particulas del farmaco se de-
ben respetar unas condiciones de funciona-
miento (15-352 C de temperatura ambiente,
30-95% de humedad relativa del aire, inha-
lador en posicién horizontal, etc.) y evitar su
uso cerca de aparatos que emiten radiacio-
nes como los teléfonos méviles.

La desinfeccion y la esterilizacion depende-
ran del uso:

e Enelhospital o consulta médica: lim-

piar, desinfectar y esterilizar el nebulizador después de cada uso. La lim-
piezay desinfeccion puede ser térmica o manual. La esterilizacién a vapor
(autoclave) a 1212C durante 30 minutos.



e Grupos de alto riesgo (pacientes con FQ: hacen falta requisitos adicionales
relativos a las medidas higiénicas necesarias como lavado de manos, ma-
nipulacion de los farmacos o de las soluciones para inhalar).

Desinfeccion, uso domiciliario:

Inmediatamente después de cada uso, limpiar (sumergir todos los componentes
del nebulizador y generador de aerosol durante cinco minutos en agua corriente
caliente) y desinfectar (con vaporizador o desinfectar durante 15 minutos); des-
pués, dejar secar. Se recomienda leer las instrucciones que se facilitan con el
equipo y ante cualquier duda preguntar a su enfermera.

Es un nuevo sistema de nebulizacién portatil. Este aparato transforma el medica-
mento liquido en aerosol. Combina dos modernas tecnologias:

e Malla de vibracién ultrasénica.

e Elsistema AAD: administra a cada paciente la dosis de farmaco correctay
precisa, independientemente de la profundidad o ritmo de su respiracién.
La AAD analiza, mediante un sensor, el ritmo de respiracion del pacien-
te durante el tratamiento y sélo administra el farmaco cuando el paciente
inspira.

Instrucciones de uso:

1. Encender el sistema con el bot6n
de encendido asegurandose pre-
viamente de que la boquilla esta
en su posicion.

2. Esperarhasta que aparezca la pan-
talla de inicio, aparecera un nime-
ro que es la dosis que tomara.

3. Colocar el I-neb en posicion hori-
zontal con la pantalla de visualiza-
cién hacia abajo. Puede taparse la
nariz para que sea mas facil.




Cerrar los labios alrededor de la boquilla, inspirar y espirar por la boca, sin
respirar por la nariz, después respirar normalmente.

Seguir respirando, varias veces, al comenzar a administrarse el tratamiento,
se sentird una vibracién con cada respiracion, esta vibracién cesara; conti-
nuar inspirando aunque cese la vibracion, el dispositivo avisara con un pitido
agudo el final del tratamiento y se apagara.

Tan importante como el uso correcto es que el dispositivo tenga un manteni-
miento y limpieza adecuada, siguiendo las instrucciones del fabricante.



La prevalencia de desnutricion en la FQ es elevada, si bien presenta unos rangos
muy variables.

La causa de la malnutricion esta motivada por una falta de equilibrio entre el con-
sumo energético y el gasto calérico, determinado por tres factores:

e Aumento de los requerimientos.
* Descenso de la ingesta.
e Aumento de las pérdidas.

Las personas con FQ tienen un riesgo importante de desarrollar malnutricion
como consecuencia de balances energéticos negativos. Los trastornos pulmona-
res y digestivos provocan un aumento de los requerimientos energéticos y nutri-
cionales, por lo que la ingesta habitual debe aportar entre el 120 % y 150 % de
las calorias recomendadas para las personas sanas de la misma edad, sexo y
composicion corporal. La distribucion de los diferentes principios inmediatos en
la dieta respecto al valor caldrico total debe ser: proteinas 15%-20%, hidratos de
carbono 40%-50%, lipidos 35%-40%. Debe recomendarse un patrén de dieta me-
diterranea, la ingesta de pescado como fuente de omega 3, el consumo de aceite
de oliva (crudo y/o cocinado) y de frutos secos (excepto en nifios menores de 3
anos por riesgo de aspiracion de los mismos).

Nuestro objetivo inicial debe ser educar en lo que es una dieta saludable. En
aquellos pacientes que presenten insuficiencia pancreatica es de suma importan-
cia para su correcta nutricion la toma de enzimas pancreaticas (lipasa) en todas
las comidas, para ayudar a absorber las grasas.



LA PIRAMIDE ALIMENTICIA

GRASA, ACEITES
Y ZUCAR: USAR
CON MODERACION

CARNE, POLLO,

LECHE, YOGUR PESCADO HUEVOS
Y LEGUMBRES
Y QUESO 2-3
RACIONES Y NUECES 2-3
RACIONES

FRUTAS 2-4

VERDURAS
RACIONES

3-5 RACIONES

PAN, CEREALES, ARROZ Y PASTA, 6-11 RACIONES



Es aconsejable la utilizacién de alimentos muy energéticos, por ejemplo:

Afnadir mantequilla, margarina o aceite vegetal a: panes, tostadas, galle-
tas saladas o bocadillos. Patatas, cereales calientes, arroz, fideos, sopas
0 guisos.

Afnadir mayonesa a: bocadillos o galletas saladas. Salsas o aderezo para
ensaladas. Carne, pescado, huevos o ensaladas de vegetales.

Anadir queso en crema a: rebanadas de fruta, vegetales crudos, pan, tos-
tadas o galletas saladas.

Utilizar nata en: sopas, salsas, mezclas pasteleras, natillas, budines, ba-
tidos, puré de patata o cereales cocidos.

Utilizar crema batida en: fruta, helado, budin, chocolate caliente u otros
postres. En sopas en crema, cereales calientes, puré de patata, budinesy
natillas, mezclandola en sus preparaciones.

Anadir azlcar a: cereales calientes, cereales frios, frutas, helados o budi-
nes, carnes o vegetales, utilizdndola para glasearlos.

Anadir leche en polvo a: cereales, sopas en crema, huevos, budines, sal-
sas y guisos, o una taza de leche entera (de dos a cuatro cucharadas).

Afadir queso a: bocadillos, hamburguesas, tostadas,
galletas saladas, huevos, patatas y pastas.

Consumir siempre leche entera, y anadirla a ensa-
ladas y sopas, frutos secos, picatostes, datiles,
higos y pasas.

Carnes y pescados
empanados.



Suplementacion oral

Si los pacientes no consiguen alcanzar o mantener los objetivos nutricionales
previstos con las modificaciones de la dieta, se pueden adicionar suplementos
nutricionales artificiales por via oral.

e La suplencia nutricional oral parece
incrementar la energia total consumi-
da sin reducir la ingesta calérica de
alimentos naturales.

e lasuplenciaoral consigue en la mayo-
ria de los trabajos mejorar parametros
antropométricos y auxolégicos (talla,
velocidad de crecimiento) y puede
mejorar ciertos aspectos funcionales
como parametros espirométricos.

e Las tomas deben realizarse fuera de
las comidas principales.

Suplementacion enteral o parenteral:

Es la nutricién proporcionada a un paciente cuando éste es incapaz de ingerir
alimentos por via oral o su ingesta es insuficiente. Debe reservarse para casos
individuales cuando los métodos orales han fallado y se objetiva una desviacion
importante del peso o una detencién grave del crecimiento.

Existen dos vias principales con tres procedimientos: via enteral, colocando una
sonda en la via digestiva; via percutanea, a través de gastrostomia con una sonda
colocada en la abertura, o via parenteral, a través del torrente sanguineo.

Mediante estas técnicas de alimentacion artificial puede instaurarse la alimenta-
cién en hospitalizacion o en domicilio.



Sonda nasogastrica

Alimentacion
por boca

Alimentacion
Intravenosa Gastrostomia

Yeyunostomia

nasoyeyunal

En la nutricién enteral el paciente debe tener su aparato digestivo con minima
capacidad motora y funcional. Se introduce una sonda por la nariz hasta que al-
canza el estémago y se fija esta sonda mediante un apdsito en la nariz. De uso
inmediato, se pueden administrar alimentos liquidos y semisélidos con la (nica
recomendacion de que una vez pasen los alimentos debe hacerse una limpieza de
la sonda con 100 cc de agua utilizando una jeringa de lavado.

Si el paciente previsiblemente va a requerir nutricion enteral por sonda por un
tiempo superior a 6 semanas, es conveniente realizar una gastrostomia.

La gastrostomia puede realizarse con anestesia local. Es un procedimiento
seguro y corto, cuenta como ventajas la posibilidad de mantener el tubo
de gastrostomia por largo tiempo, la gran aceptacion por el paciente y el
facil manejo del personal al cuidado de los pacientes. El tubo puede ser
reemplazado por un boton de gastrostomia, dispositivo que sobresale le-
vemente de la superficie de piel. Finalmente, si el paciente se recuperara

de la condicion que le llevé a la nutricion enteral la gastrostomia podria ser
retirada y la fistula gastro-cutanea cicatriza en poco tiempo.




En la nutricién parenteral, la via de administracién de los alimentos es endoveno-
sa mediante la colocacion de un catéter (PICC) en una vena periférica por donde
se avanza hasta llegar a la vena subclavia o vena cava superior, venas de gran
calibre. La dieta sera planificada por la Unidad de Nutricién.

No es necesario que estos tipos de nutricion se sigan solo en hospital, se pueden
instaurar en el medio hospitalario y una vez admitida por el paciente y controlada
por el paciente o cuidador principal se puede seguir en su domicilio.




La FQ es una enfermedad crénica cuyo manejo puede ser complejoy se recomien-
da que los pacientes sean controlados en unidades especializadas por equipos
multidisciplinarios que cuenten con profesionales entrenados en su diagnéstico
y seguimiento. El objetivo fundamental de todas las unidades de FQ es el trata-
miento comprensivo, individualizado y multidisciplinar de la enfermedad con la
participacion de un gran abanico de expertos (pediatra, neumélogo, endocrino-
nutricion, rehabilitador, digestivo, psicélogo, trabajador social, enfermeria, fisio-
terapeuta, dietista, ...). Son importantes la educacién y supervision en:

e Elreconocimiento de la agudizacién y su automanejo inicial.

e Laadministracion de antibi6ticos inhalados e intravenosos en el domicilio.
e Mantenimiento y limpieza de los equipos.

e Laadministracion de otros tratamientos: oxigeno, vacunas, etc.

e  Cumplimiento del tratamiento.

e Conocimientos nutricionales.

e Técnicas de fisioterapia respiratoria y ejercicio.

La familia a la que se comunica que su hijo tiene FQ recibe un importante im-
pacto emocional en el que se mezclan emociones encontradas, que van desde la
preocupacién por el bienestar de su hijo y la angustia por su futuro a un senti-
miento de culpabilidad por haberle transmitido la enfermedad, miedo ante lo que
sera su vida a partir de ese momento y en ocasiones incluso rabia y rencor por lo
que afectard a su vida habitual. También la tristeza por la amenaza de perder a un
ser querido que supone el diagndstico de FQ va a estar presente desde el primer
momento.



Tanto el paciente como su familia deberan adaptarse a la sobrecarga que supone
el cuidado de esta enfermedad ya que desde el momento del diagnéstico de
FQ requerird un seguimiento continuado y la correcta implementacién numerosas
medidas terapedticas que afectaran a su calidad de vida. Luego vendran las difi-
cultades de los momentos de hospitalizacion ante la existencia de otras obliga-
ciones familiares o laborales, el absentismo escolar, etc.

Por todo ello, los pacientes y sus familias deben contar con apoyo tanto de la
unidad de salud mental como de los trabajadores sociales.

Los pacientes con FQ deben entrar en programas de rehabilitacion respiratoria
(dirigidos por profesionales especializados) que incluyan técnicas de fisioterapia
respiratoriay programas de ejercicio que mejoren la tolerancia a la actividad fi-
sicay la calidad de vida. Tienen como objetivo, por un lado, ayudar a la expulsién
de secreciones para evitar la obstruccion bronquial y por otro, mejorar el estado
fisico y la disnea mediante ejercicio controlado, fortalecimiento muscular y téc-
nicas de relajacién y respiraciéon controlada.

La Fisioterapia Respiratoria (FR) es uno de los tratamientos fundamentales y obli-
gados en estos pacientes. Debido a la cronicidad de los sintomas, la FR se debe
practicar ininterrumpidamente desde el diagndstico de la enfermedad. Por esta
razon, el fisioterapeuta especializado enseiia las técnicas en un principio a la fa-
milia, y mas tarde al propio paciente. La fisioterapia deberia instaurarse de forma
preventiva, desde que se establece el diagnéstico, incluso si el nifio esta asinto-
matico.

En la primera infancia, son los padres los responsables de realizar la fisioterapia
a su hijo, con la supervision periddica del fisioterapeuta.



¢Como hacer que
la fisioterapia resulte
mas facil?




El nifio debe asociar el tratamiento fisioterapico a algo rutinario, habitualy bene-
ficioso para él. Es labor de la familia incorporarlo como parte de su vida. Por ello,
es importante el juego asociado al tratamiento (juegos de soplar: hacer pompas,
soplar con pajita, flautas....) y nunca emplear el tratamiento como algo obligatorio
o castigo. Conforme el nifio va creciendo, iremos ensefiandole nuevas técnicas
para que pueda realizarlas posteriormente de forma auténoma.

El profesional especializado supervisara periédicamente la practica de la fisiote-
rapia, revisando las técnicas, motivando al paciente y familiares e implicando a
éstos, pues una fisioterapia inadecuadamente practicada no obtiene los resulta-
dos deseados.

Los objetivos que pretende obtener la Fisioterapia Respiratoria con esta enferme-
dad son:

Objetivos generales:

1. Estabilizar y enlentecer en lo posible el progresivo deterioro de la
funcién respiratoria.

2. Disminuir las agudizaciones y hospitalizacion.

3. Mejorar la calidad de vida el paciente.

Objetivos especificos:

Luchar contra la obstruccién bronquial.

Prevenir la infeccion e inflamacién.

Mejorar la ventilacion pulmonar.

Controlar la tos.

Prevenir las alteraciones masculo-esqueléticas de la caja toracica.
Entrenamiento a la actividad fisica y adaptacion al deporte deseado.

oV r W e

Para poder cubrir estos objetivos el paciente, familiar o persona de apoyo apren-
de bajo supervision del fisioterapeuta un estilo de vida que incluye: el aprendiza-
je de FRy la practica de ejercicio fisico que debera realizarlo durante toda la vida,
dado el caracter crénico de la enfermedad.



El ejercicio mejora la disnea, la tolerancia a la actividad fisica y la calidad de vida.
Incluye ejercicios de entrenamiento muscular y de reeducacién respiratoria. La
prescripcion de ejercicio debe individualizarse, segiin la capacidad del paciente e
idealmente tras la realizacion de una prueba de esfuerzo (marcha de 6 minutos).
Se tendra en cuenta la motivacion del individuo y la severidad de la enfermedad.
Es importante mantener una adecuada oxigenacion en aquellos pacientes con en-
fermedad moderada-grave. El programa debe ser progresivo y continuado. Una
combinacion de ejercicio aerdbico y de resistencia parece ser la mejor forma de
abordar el programa de ejercicios en la FQ.

La fisioterapia respiratoria ayuda a eliminar las secreciones de la via aérea. Inclu-
ye varias técnicas que pueden combinarse, sin que exista evidencia de cual es la
mas efectiva. Actualmente se aplica una terapia individualizada a cada paciente
teniendo en cuenta, entre otros factores, la edad, el grado de afectacion y su ca-
pacidad para realizar la técnica.

Las técnicas asistidas requieren ayuda de otra persona (fisioterapeuta o cuida-
dor) pero existen alternativas que puede realizar el paciente por si mismo y que
le proporcionan mas independencia en el manejo y control de su enfermedad. Se
recomienda utilizar técnicas autoadministradas para facilitar el cumplimiento a
largo plazo.

Es aconsejable efectuarla antes de la ingesta de alimento o bien 2 horas tras ha-
ber comido y evitar posturas que provoquen reflujo gastroesofagico. Tanto a nivel
ambulatorio como hospitalario, es importante aplicar medidas efectivas para evi-
tar las infecciones cruzadas, y mantener una adecuada oxigenacion en aquellos
pacientes con enfermedad moderada-grave.

Las técnicas de FR pueden ser:
Manuales:

1. Técnicas espiratorias lentas: La espiracion lenta prolongada (ELPr), el dre-
naje autégeno (DA), la espiracion lenta con glotis abierta en infralateral
(ELTGOL) son algunas de ellas.



2. Técnicas espiratorias forzadas. Entre otras tenemos: tos dirigida y la tos
provocada.

3. Técnicas inspiratorias forzadas. Por ej: la ducha nasal que la podemos uti-
lizar para limpiar las fosas nasales.

Instrumentales:

Son técnicas complementarias de limpieza bronquial cuya eficacia es limitada
y en ningln caso pueden sustituir a las manuales de limpieza bronquial. Entre
estas técnicas podemos encontrar, la ventilacién con presidn positiva espiratoria
(Flutter-VRP1, ventilacion de alta frecuencia) y las vibraciones.

Las técnicas de fisioterapia en su mayoria, trataran de desplazar las secreciones
desde zonas bronquiales mas bajas a las vias respiratorias altas mas cercanas a
la boca para poder facilitar su expulsién. Hoy en dia, cada vez mas se tiende al
empleo de técnicas espiratorias lentas, mejor adaptadas y mejor toleradas,dando
preferencia al DA (drenaje autégeno), la ELTGOL (espiracion lenta total con glotis
abierta en infralateral) y la ELPr.

Las técnicas espiratorias forzadas, como la tos, se emplean lo méas tardiamen-
te posible en el proceso de limpieza bronquial, cuando las secreciones casi han
alcanzado la traquea superior. La mejor técnica para cada paciente es la que le
permite expulsar la mayor cantidad de secreciones y conservar un buen estado
general, de modo que pueda asumir la evolucién de su enfermedad. No existe una
formula universal.

Los ejercicios siguientes los puede realizar 2 veces al dia, preferentemente al
levantarse debido al incremento de secreciones acumuladas durante la noche,
antes de dormir y en caso de crisis cada vez que lo necesite.

I. Coléquese de lado, en la cama con el cuerpo muy relajado ponga la mano
del lado de abajo sobre el hombro de arriba y la otra debajo del vientre.




Inspire por la nariz, hinchando el balén abdominal, mantenga el aire den-
tro 16 2 segundos, eche el aire lentamente por la boca para finalizar expul-
sandolo con la garganta bien abierta. Este ejercicio se repetira acostado
hacia la derechay hacia la izquierda.

Il. Sentado con el cuerpo relajado pon-
ga una mano en el pecho y otra en el
abdomen. Inspire por la nariz, hin-
chando el balén abdominal, mantenga
el aire dentro 1 6 2 segundos y a con-
tinuacién eche el aire lentamente por
la boca.

lll. Flexibilizacion de térax.

1. Inspiracion: Coja aire por la 2. Espiracion: Suelte el aire por la
nariz hinchando el balén abdo- boca deshinchando el balén ab-
minal y desplazando hombros, dominal y desplazando hombros,
codos y manos hacia atras. codos y manos hacia delante.




IV. Técnica de la tos. Antes de toser coja bastante aire y cuente hasta tres,
después péngase un paiiuelo junto a la boca y tosa fuerte con la boca
abierta y empujando con el vientre hacia adentro, por cada vez que realice
este ejercicio puede toser una o dos veces. Este ejercicio debe realizarlo si
siente que las secreciones estan en vias aéreas altas.

Recuerde que también es importante que:

Beba un litro y medio de agua al dia para fluidificar el moco.

Camine o realice algiin ejercicio fisico diario durante 40 minutos
dos o tres dias a la semana y, cuando tenga crisis camine 6 dias a
la semana durante 10 minutos. Elija un deporte adaptado a su ca-
pacidad funcional y respiratoria. La practica del ejercicio fisico va a
contribuir a su bienestar fisico y psiquico.

Es aconsejable efectuar la FR antes de la ingesta de alimentos o
bien, 2 horas después de las comidas.
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*  Federacion Espaiiola contra la Fibrosis Quistica
Duque de Gaeta, 56, 52, pta. 14 - 46022 Valencia
Teléfono: 96 331 82 00 Fax: 96 331 82 08

Contacto: fgfederacion@fibrosis.org
Web: www.fibrosis.org

*  Asociacion Andaluza de Fibrosis Quistica
Teléfono: 954 705 705
Contacto: info@fgandalucia.org
Web: www.fgandalucia.org

®  Asociacion Aragonesa contra la Fibrosis Quistica
C/ Julio Garcia Condoy,1, local 2 - 50018 Zaragoza
Teléfono: 976 52 27 42
Contacto: fqaragon@hotmail.com

®  Asociacion Balear contra la Fibrosis Quistica
C/Dinamarca n29
07015 Palma de Mallorca
Teléfono: 971 733 771 Fax: 971 283 267
Contacto: fgbalear@respiralia.org
Web: www.respiralia.org

*  Asociacion Catalana contra la Fibrosis Quistica
Passeig Vall d"Hebron, 208, 19, 22
08035 Barcelona
Teléfonoy Fax: 93 427 22 28
Contacto: fqcatalana@fibrosiquistica.org
Web: www.fibrosiquistica.org

*  Asociacion Madrileiia contra la Fibrosis Quistica
C/ Pedrofieras, 41F, local ext. 4D - 28043 Madrid
Teléfono: 91 301 54 95 Fax: 91 388 62 83
Contacto: info@fgmadrid.org
Web: www.fgmadrid.org

*  Asociacion Valenciana contra la Fibrosis Quistica
C/ Explorador Andrés, n24, 59 piso, pta. 10 - 46022 Valencia
Teléfono: 96 356 76 16 Fax: 96 356 04 07
Contacto: administracion@fqvalencia.org
Web: www.fgvalencia.org
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