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CONTEXTUALIZACION

Conceptos tedricos.

La Fibrosis Quistica (FQ) es la enfermedad hereditaria rara mas frecuente que causa disminucién de la
esperanza de vida en poblaciones de origen europeo. En la FQ, existe un defecto genético que altera una
proteina de membrana denominada CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator), encargada
de regular el intercambio de cloro (Cl) y sodio (Na) en las células. Esta proteina se expresa en las células
epiteliales del aparato respiratorio, pancreas, vias biliares, glandulas sudoriparas y sistema genitourinario.
Como resultado, 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 (Sanchez, 2012.).

Hay 4 hipdtesis sobre como la disfuncién de la CFTR conlleva a la enfermedad fenotipica conocida como FQ.
La primera denominada la hipétesis de bajo volumen, dice que la pérdida de inhibicidon de los canales
epiteliales de sodio conlleva a un exceso de reabsorcién de sodio y agua produciendo una deshidratacién de
los materiales de la superficie de las vias aéreas respiratorias. De acuerdo con esta hipdtesis, el moco en el
epitelio forma placas con nichos hipdxicos que pueden albergar bacterias. La segunda, hipétesis de la sal alta,
es muy parecida a la anterior y argumenta que en ausencia de la CFTR funcional, el exceso de sodio y cloruro
se retiene en el liquido de la superficie de la via aérea lo que permite que las bacterias eliminadas por las vias
respiratorias normales persistan en los pulmones (O'Sullivan, 2009).

Las siguientes dos hipdtesis hablan de la respuesta inmunitaria. La hipdtesis denominada desregulacion de la
respuesta inflamatoria del huésped se ha postulado como el defecto basico aparente en la FQ. El soporte de
esta hipdtesis radica en el hecho de que se observan concentraciones anormalmente altas de mediadores
inflamatorios en cultivos de células de FQ y muestras de tejido ex vivo no infectadas. Por ultimo, la cuarta
hipétesis sugiere que la predisposicidn primaria a la infeccién es un mecanismo por el cual la disfuncién de la
CFTR conduce a la FQ. En los huéspedes normales, P aeruginosa se une a la CFTR funcional e inicia una
respuesta inmune innata, que es rapida y autolimitada. En pacientes con FQ, un aumento de un anticuerpo
(asialo-GM1) en las membranas celulares apicales permite una mayor unién de P aeruginosa y
Staphylococcusaureus al epitelio de las vias respiratorias, sin iniciar la respuesta inmune mediada por la CFTR
(O'Sullivan, 2009).

Epidemiologia.

En Espafia se estima en 1 afectado por cada 5.000 recién nacidos vivos. La frecuencia de individuos portadores
en la poblacién general oscila entre 1/25 — 1/30. Segun el registro de pacientes los hispanos con FQ tienden a
ser mas jévenes que el resto de la poblaciéon con una media de edad de 12.9 afios (Barley, 2016).

En Espafia los costes medios para los pacientes con FQ ascendieron a 37.343 €/afio en el afio 2011. Las
categorias mads importantes de costes fueron cuidados informales, medicamentos y visitas. El coste-
efectividad de estos tratamientos ha mejorado de forma significativa para los pacientes con FQ: la vida media
actual excede los 35 afios de edad y la esperanza de vida es de 40 afios (Lopez Bastida, 2012).

Signos y sintomas.

Las manifestaciones clinicas de la FQ son diferentes en pacientes adultos o pediatricos. Los signos y sintomas
de la FQ durante la infancia se caracterizan por ser una enfermedad pulmonar crénica manifestada por una
infeccidn bronquial por persistentes gérmenes, presencia de tos y expectoracion crénica, anormalidad en la
radiografia del térax, obstruccidn de las vias aéreas con sibilancias y atrapamiento aéreo, pélipos nasales y
acropaquias. También se observan alteraciones gastrointestinales y nutricionales y sindromes por perdida de
sal. En cambio, las caracteristicas clinicas de la FQ en el adulto se caracterizan por bronquiectasias de etiologia
no filiada, infecciones bronquiales crdnicas, neumonias de repeticion de etiologia no filiada, aspergilosis
broncopulmonar alérgica, pancreatitis recurrente... (Maiz, 2001).



La FQ es una enfermedad que cursa con periodos de exacerbacién, durante las cuales el paciente manifestara
un empeoramiento de los sintomas y signos, asi como algunos nuevos (Maiz, 2001).

Tabla 1. Sintomas y signos asociados con la exacerbacion pulmonar en la FQ.

Sintomas Signos

Aumento de la frecuencia y duracidon de la Aumento de la frecuencia respiratoria
tos

Aumento de la produccidn de esputo Nuevos hallazgos auscultatorios en el torax
Uso de la musculatura accesoria Disminucién de la tolerancia al ejercicio

Cambios en la consistencia y el color del Descenso de los pardmetros funcionales respiratorios (FVC,
esputo FRV31)

Aumento de la disnea Disminucién de la saturacion de O,
Hemoptosis Fiebre
Astenia, anorexia

FQ: fibrosis quistica, FVC: capacidad vital forzada (Forced Vital Capacity), FEV1: volumen espiratorio
forzado en el primer segundo (Forced Expiratory Volume in first second), 02: Oxigeno

Tabla adaptada del articulo Normativa del diagndstico y el tratamiento de la afeccion respiratoria en la FQ
(Maiz, 2001).

Tolerancia al ejercicio.

Las pruebas de ejercicio cardiopulmonar (PECP) permiten el analisis integrado de la respuesta al ejercicio y
evaltuan la reserva funcional de los sistemas implicados en la misma. Asimismo, determinan el grado de
limitacion de la tolerancia al ejercicio (Torrent, 2001). Las pruebas de ejercicio, para determinar la tolerancia
al ejercicio y capacidad funcional, esta ganando importancia como herramienta para evaluar el pronéstico, la
morbilidad respiratoria, idoneidad para el trasplante y cuantificar el impacto de la enfermedad en la calidad
de vida (Cox, 2006).

Los test clinicos de tolerancia al ejercicio se dividen en dos categorias, ejercicios basados en laboratorio y
ejercicio clinico basado en pruebas. Las pruebas que se pueden realizar son; la prueba de marcha de 6 minutos
(el 6 minute walking test 6MWT); el test de lanzadera modificado (modified shuttle test MST), step test...
(Rogers, 2003).

En los pacientes con FQ uno de los test que mas se usa es el 6MWT. Esta prueba mide la distancia que un
paciente puede caminar rapidamente sobre una superficie plana y dura en un periodo de 6 minutos. La
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distancia del pasillo es de 30 metros y cada 3 metros tiene que haber una marca que indique la distancia. El
punto de giro se marca con un cono. Se recomienda no utilizar pasillos que obliguen a realizar cambios de
sentido o giros adicionales durante el recorrido. Si no se dispone de un corredor de la longitud de 30 metros
es recomendable que la distancia no sea inferior a 20 metros, debido a que si el recorrido es mas corto requiere
qgue los pacientes cambien de direcciéon mas a menudo reduciendo la distancia recorrida. (Gonzalez, 2016;
Holland, 2014; ATS Statement, 2001).

Evalla la respuesta global de todos los sistemas involucrados durante el ejercicio, incluyendo el sistema
pulmonar y cardiovascular, unidades neuromusculares y metabolismo muscular. Por lo general las personas
sanas pueden caminar entre 400 y 700 metros en 6 minutos, dependiendo de la edad, estatura y sexo
(Gonzélez, 2016; ATS Statement, 2001).

El MST es una herramienta de medida valida para medir la capacidad de ejercicio tanto en adultos como en
nifios con FQ. Se puede realizar ya sea como la caminata original de 12 niveles o como test de lanzadera de 15
niveles modificada. Ambos han sido estudiados en poblaciones adultas y pedidtricas de FQ, pero es la MST la
gue se ha demostrado que es una medida valida de la tolerancia al ejercicio. La prueba consiste en que el
individuo se mueva entre dos marcas en una distancia de 10 metros dentro del tiempo que se marca con unos
pitidos de una cinta pregrabada. Cada nivel dura 1 minuto y la velocidad de la prueba aumenta 0.61km/h cada
minuto. La prueba se da por finalizada cuando el individuo afirma subjetivamente que no puede continuar o
no hacen el recorrido al ritmo de los pitidos. (Cox, 2006; Rogers, 2003).

Calidad de vida.

La calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) es otra medida que se estudia en los pacientes con FQ que
permite valorar la enfermedad desde la perspectiva del paciente aportando informacidn valiosa tanto para la
clinica como para la investigacion, sobre todo en las ultimas décadas debido a la mejora de la esperanza de
vida de estos pacientes. La CVRS se mide mediante cuestionarios. Los cuestionarios genéricos (por ejemplo, el
SF-36) no son lo suficientemente sensibles como para discriminar aspectos especificos de la FQ (Olveira, 2010;
Marques, 2015).

El Cystic Fibrosis Questionnaire (CFQ) fue desarrollado para evaluar la calidad de vida relacionada con la salud
de los pacientes con FQ y abarca los dominios generales de la calidad de vida relacionada con la salud, asi
como los dominios especificos de la FQ.

Se han desarrollado tres versiones del instrumento: una para adolescentes y adultos (mayores de 14) con FQ
(CFQ14+), y dos para evaluar a niflos de 6 a 13 afios, una de ellas para ser completado por el nifio (CFQ-Child)
y la otra por los padres (CFQ-Parent). Cada version tarda alrededor de 15 minutos en completarse (Marques,
2015).

El CFQR14+ es una version espafiola del test CFQ 14+ que consiste en 50 items estructurados en 12 dominios
qgue se dividen, a su vez, en 6 que valoran aspectos generales de la CVRS —capacidad fisica (8 items),
limitaciones de rol (4 items), vitalidad (4 items), percepcién de la salud (3 items), estado emocional (5 items)
y aislamiento social (6 items)— y 6 dominios que valoran aspectos especificos de la FQ —imagen corporal (3
items), problemas con la alimentacién (3 items), carga del tratamiento (3 items), problemas de peso (1 item),
sintomas respiratorios (7 items) y sintomas digestivos (3 items). Las puntuaciones varian de 0—100 siendo las
puntuaciones mayores las que corresponden a una mejor CVRS (Olveira, 2010).

Herramienta de tratamiento.

La rehabilitacién respiratoria (RR) es una herramienta multidisciplinar y global para los pacientes con
enfermedades respiratorias cronicas y su objetivo es reducir los sintomas, optimizar la capacidad funcional,
incrementar la participacion y reducir los costes sanitarios. Dentro del programa de RR se contempla la
evaluacidn del paciente, el entrenamiento al ejercicio, la educacion que incluye la fisioterapia, la intervencion



nutricional y el apoyo psicosocial, por lo tanto, la fisioterapia respiratoria (FR) es un componente de la RR
(Guell Rous, 2008).

El objetivo principal de abordaje de la afeccién respiratoria sera intentar frenar el deterioro de la funcién
respiratoria, controlar la clinica y facilitar el drenaje de secreciones. La rehabilitacion respiratoria, es decir las
medidas no farmacolégicas, para el tratamiento en este caso incluyen: técnicas que facilitan la eliminacién de
las secreciones, ayudas mecanicas para eliminar las secreciones y el ejercicio (Maiz, 2001).

Es importante explicar la diferencia entre ejercicio y actividad fisica. La actividad fisica consiste en cualquier
movimiento del cuerpo producido por la musculatura y que requiere un gasto energético. Por otro lado, el
ejercicio es un subconjunto de la actividad fisica que es planeado, estructurado, repetitivo y con un fin
concreto. El ejercicio fisico muchas veces se considera el pilar de la rehabilitacion respiratoria. La evidencia
indica que el ejercicio, por si mismo o como parte de un programa de rehabilitacién, es positivo para mejorar
los aspectos negativos relacionados con las enfermedades respiratorias cronicas como disnea, fatiga, poca
tolerancia al ejercicio, debilidad muscular y mala calidad de vida relacionada con la salud (Garcia-Aymerich,
2014).

En el caso de los pacientes con FQ se ha visto que el ejercicio fisico es beneficioso disminuyendo el
empeoramiento de la funcion pulmonar y mejorando la limpieza de la via aérea. De manera mds importante,
también se asocia con un aumento de supervivencia (Paranjape, 2012).

Los principios generales del ejercicio fisico en individuos con enfermedades respiratorias obstructivas son las
mismas que para los individuos sanos o incluso atletas. Para que el entrenamiento fisico sea eficaz, la carga de
entrenamiento total debe reflejar los requisitos especificos del individuo, debe superar las cargas encontradas
durante la vida diaria para mejorar la capacidad aerdbica y la fuerza muscular (es decir, el umbral de
entrenamiento) y debe progresar a medida que se produce una mejora. Se requieren distintos tipos de
entrenamiento para mejorar la resistencia cardiorrespiratoria, fuerza y flexibilidad, como entrenamiento de
resistencia, entrenamiento intervdlico, entrenamiento de fuerza, estimulacion neuromuscular vy
entrenamiento de la musculatura respiratoria. También hay distintos tipos de ejercicio fisico segin la manera
que tiene el organismo de obtener la energia: el ejercicio aerdbico, que seria mediante el consumo de oxigeno
o el ejercicio anaerdbico que seria sin consumir oxigeno (McArdle, 2004; Spruit, 2013).

Los objetivos del entrenamiento de resistencia son condicionar los musculos de la deambulaciéon y mejorar la
capacidad cardio-respiratoria para permitir un aumento en la actividad fisica que se asocia con una reduccidn
de la disnea y la fatiga. Mediante ejercicios fisicos en cinta, bicicleta estatica o eliptica trabajamos la mejora
de la resistencia o capacidad aerdbica. La prescripcion del entrenamiento de resistencia es de 3-5 dias a la
semana, una intensidad alta de ejercicio continuo (60% del indice maximo de trabajo) y entre 20-60 minutos
por sesidn. El entrenamiento intervalico es una manera de trabajo alternativa al entrenamiento de resistencia
para individuos con enfermedades obstructivas crdénicas que tengan dificultad en hacer un trabajo continto
debido a la disnea, fatiga u otros sintomas. Es un entrenamiento de alta intensidad que se interfiere
regularmente con periodos de descanso o ejercicios de menor intensidad (Spruit, 2013; Mayans, 2013).

El ejercicio aerdbico incluye aquellas actividades de media o baja intensidad y larga duracién (correr, nadar,
caminar, etc.). En ellas, la energia se obtiene del consumo de hidratos de carbono y grasas en presencia de
oxigeno. Los ejercicios anaerdbicos son de alta intensidad y corta duracidn (levantamiento de peso, carrera
de velocidad, etc.). También se consideran anaerdbicos los ejercicios de flexibilidad como estiramientos o
Pilates. La energia en estas actividades se obtiene del glucdgeno intramuscular y se produce lactato, en
ausencia de oxigeno (McArdle, 2004).

El entrenamiento de fuerza es una modalidad en la que se entrenan grupos de musculatura a través de series
de levantamiento de pesos. Las actividades de fuerza y de resistencia muscular se pueden practicar: Con el
propio peso de la persona (saltar a la comba, escalada, fondos de brazos, etc.); con el peso de un compaiiero
(carreras de carretillas, juego de la cuerda, lucha con un amigo, etc.); o con actividades como lanzar la pelota,



palear en canoa, remar, levantar pesas en un gimnasio, transportar objetos, etc. El Colegio Americano de
Medicina Deportiva recomienda que para mejorar la fuerza muscular en adultos se hagan de 1 a 3 series de 8-
12 repeticiones 2-3 dias por semana. Las cargas iniciales deben ser equivalentes a 60 o 70% del maximo de
una repeticion. La estimulacidn neuromuscular transcutanea de la musculatura esquelética es una técnica
alternativa de la rehabilitacién donde se genera una contraccién muscular entrenando asi grupos musculares.
La estimulacidén se genera de acuerdo a un protocolo especifico donde la intensidad, frecuencia, duracién y el
tipo de onda para generar la respuesta deseada de musculo (Spruit, 2013; Pérez Ruiz, 2015).

Por ultimo, cabe describir los ejercicios de flexibilidad y coordinacidn. La flexibilidad es una de las cualidades
fisicas olvidadas. Se trabaja normalmente incluida en la vuelta a la calma de cada sesién o bien mediante
sesiones de estiramientos especificos que incluyen ejercicios para prevenir lesiones y de relajacion. Algunas
actividades que mejoran la flexibilidad son: el estiramiento suave de los musculos, los deportes como la
gimnasia, las artes marciales como el karate, las actividades cuerpo-mente como el yoga y el método Pilates,
y cualquier actividad de fuerza o resistencia muscular que trabaje el musculo en toda su gama completa de
movimientos. Un enfoque en la rehabilitacion pulmonar es hacer que los pacientes realicen ejercicios de
flexibilidad tanto de la extremidad superior como de la inferior al menos 2-3 dias/semana. En cuanto al
entrenamiento de propiocepcidn, se lleva a cabo mediante circuitos, ya sean de coordinacién, propiocepcion
o ambos. El trabajo propioceptivo se realiza creando desequilibrios para que el cuerpo reestructure los
cambios que sufre. Generalmente, se utiliza una cama elastica, un fitball y una tira elastica. También puede
emplearse un bosu (Spruit, 2013; Pérez Ruiz, 2015; Mayans, 2013).

PROCEDIMIENTO DE REVISION
Objetivo general: Determinar la efectividad del ejercicio fisico en pacientes con FQ entre 13 y 40 aiios.

Objetivos especificos:

e Analizar la efectividad del ejercicio fisico respecto la funcién pulmonar del paciente con FQ entre 13y
40 afios observando el FEV1, FVCy FEV1/FVC.

e Analizar la efectividad del ejercicio fisico respecto a la calidad de vida del paciente con FQ entre 13 y
40 aios.

e Analizar la efectividad del ejercicio fisico sobre la tolerancia al ejercicio del paciente con FQ.

e Analizar la efectividad del ejercicio fisico sobre la cantidad de esputo en las vias aéreas en los pacientes
con FQ entre 13 y 40 afios.

METODOLOGIA

En la base de datos PubMed se realizaron dos busquedas diferentes, una introduciendo las palabras cable
Cystic fibrosis AND physical activity y la otra busqueda fue Cystic fibrosis AND exercise AND respiratory muscle.

Palabras clave: Cystic fibrosis (MeSH term) — Physical activity — Exercise (MeSH term) —respiratory muscle.
Siguiendo las pautas de la busqueda se aplican los siguientes criterios de inclusién y exclusion:

Criterios de inclusion:

- Ensayos clinicos.

- Articulos donde una de las herramientas de medida sea la funcion pulmonar.
- La edad de los sujetos sea entre 13 y 40 aiios y tengan FQ.

- Que realicen ejercicio en el estudio.



Criterios de exclusidn:
- Articulos publicados hace mas de 10 afos.

- Articulos que comparen los tipos de ejercicios mencionados con otras técnicas.
- Articulos que sélo hablen de sujetos que no presentan sintomatologia o exacerbaciones.

Diagrama de flujo nimero 1. Busqueda bibliografica.

PubMed PubMed
Physical activity AND cystic Cystic fibrosis AND exercise AND
fibrosis (n=1178) respiratory muscle (n=100)

' !

Aplicacidn filtros: ensayos clinicos y data de publicacion hace 10 afos (n=72)

Eliminacion de duplicados (n=8)

}

_ — : ‘ -
Resultados (n =64) Excluidos al leer titulo/resumen (n=48)
Escogidos para leer Excluidos por no cumplir criterios de
texto completo (n =16) inclusién/cumplir criterios de exclusion (n=8):

- 3 por no cumplir el rango de edad

- 1 por tener menos de 3 en la escala de PEDro

- 2 por no tener funcién pulmonar como variable
- 2 por comparar con otras técnicas.

Total de estudios (n=8)

REVISION BIBLIOGRAFICA
Tabla resultados
En la siguiente tabla se expresan los datos mas significativos de los articulos seleccionados tras la busqueda,

como autor afo y nivel de evidencia (ver anexo 2), poblacién de estudio y tamafio de la muestra, finalidad y
variables de estudio, herramientas de evaluacién y resultados mas significativos.



Resumen de los articulos.

Autor, afio y nivel

Poblacion de
estudio y tamaio

Finalidad y variables de estudio

Herramientas de

Resultados mas significativos o

Radtke T. et al.
(2016)

Rovedder P.
Flores J et al.
(2014)

Gruber W.
Orenstein D. et
al. (2014)

-2: cama el3stica +
fisioterapia (n=12)
-3 control: Billar +
fisioterapia(n=12)

N= 41 pacientes
(65.9% mujeres) > 16
afos

-Grupo 1:
entrenamiento
aerdbico y de fuerza
(n=19)

-Grupo 2: control
(n=22)

N= 43 pacientes 26
afios (no se describe
género)

-Grupo IT (n=20)
-Grupo SEP (n=23)

pacientes con FQ.
Variables: peso del esputo, funcién pulmonar
(FVCy FEV1) y sat 02.

Determinar la efectividad de un programa de
ejercicios para casa, basado en entrenamiento
aerdbico y de fuerza, en pacientes adultos con
FQ.

Variables: capacidad de esfuerzo, fuerza
muscular, funcion pulmonar (FVC, FEV1y
FEV1/FVC) y calidad de vida.

Investigar los efectos del IT en la funcién
pulmonar, en el VO2, VAT en pacientes que no
son capaces de practicar en un SEP y comparar
los efectos del IT y SEP.

Variables: sat 02, FEV1, VC, datos
antropomeétricos y capacidad de esfuerzo.

-6MWT
-Espirémetro
-1RM

-Test CFQ y SF-36

-Pulsioximetro

- Espirémetro
-Andlisis de
impedancia
bioeléctrica.
-Cicloergémetro

de evidencia evaluacion conclusién
de la muestra
N=12 (7 mujeres) entre Determinar el efecto de diferentes modalidades  -Escala electrénica Expectoracion del esputo:
16-29 aios de ejercicio y sesiones combinadas de ejercicioy  (Mettler Toledo) - Cama elastica vs. control
3 intervenciones: fisioterapia para incrementar la ventilacion y -Espirémetro (p=0.021)
-1: cicloergémetro + mejorar la expectoracion del esputo, la -Pulsioximetro de - No hay diferencia bicicleta vs.
Kriemler S. fisioterapia(n=12): saturacion de oxigeno y la funcidon pulmonar en dedo control (p=0.074)

- No hay diferencia entre las
combinaciones
ejercicio/fisioterapia (p> 0.05)

Funcién pulmonar:

- No resultados significativos en
FVCy FEV1 (p>0.05)

- 6BMWT entre grupos no hay
diferencia (p=0.947)

- FEV1 grupo 1 vs grupo 2 no hay
diferencia (p=0.306)

-FVC grupo 1 vs grupo 2 (p=0.445)
- Calidad de vida no hay diferencia
(p>0.05)

- FEV1 y VC mas bajos en el IT que
el SEP (p<0.01)

-Capacidad maxima de ejercicio
aumento en el grupo SEP
-VO2peak (p<0.001)

-Ppeak (p<0.001)

-VE (p<0.001)

HR (p=0.072)




Hebestreit.H.
Schimd K. et al.
(2014)

Vivodtzev I.
Decorte N. et al.
(2013)

Kriemler S. Kieser
S. etal. (2013)

N= 70 pacientes (37
mujeres). 212 afios
Grupos de 2 paises:
-Alemania:

-Deporte libre (n=23)
-Control (n=15)
-Suiza:

-Fuerza (n=12)
-Entrenamiento
aerdbico (n=17)
-Control (n=10)
N=14 pacientes
(Smujeres)

Edad media 30 afios
-Grupo NMES +
cicloergémetro (n=7)
- Grupo control +
cicloergémetro (n=7)

N=39 (23 mujeres)
pacientes> 12 afios
3 grupos:

-Grupo 1:
entrenamiento
aerdébico (n=17)
-Grupo 2:
entrenamiento de
fuerza (n=12)
-Grupo control:

Determinar la relacion entre la calidad de vida 'y
la actividad fisica y condicidn fisica en pacientes
con FQ.

Variables: calidad de vida relacionada con la
salud, composicidn corporal, funcidn pulmonar,
actividad fisica, fuerza muscular.

Investigar el efecto de la NMES antes del
entrenamiento de fuerza en un cicloergémetro
en pacientes con FQ.

Variables: funcidon pulmonar, circunferencia del
muslo, fuerza del cuddriceps, capacidad de
ejercicio, calidad de vida.

Determinar los efectos de un entrenamiento
aerodbico y de fuerza supervisados parcialmente
durante seis meses en la funcion pulmonar
(FEV1) en pacientes con FQ.

Variables: FEV1 y funcién pulmonar, datos
antropomeétricos composicién corporal, fuerza
muscular, fuerza aerdbica, y ejercicio fisico.

- CFQ-R versién
alemana

- Espirémetro
-Cicloergémetro
Wingate test
-Pliegues cutaneos y
peso y masa corporal

-Espirémetro
-Metro
-Bascula
-6MWT
-Test de incremento
maximo de ejercicio
en cicloergémetro
-CFQ14+
-Espirémetro.
- Wingate protocol
-Acelerémetro
-Pliegues cutaneos.

-Capacidad submaxima de ejercicio
aumento en el grupo IT

-VO2 (p<0.001)

-P (p=0.004)

-VE (p=0.001)

-HR (p=0.317)

-Calidad de vida, descenso de
vitalidad en el grupo de fuerza vs.
grupo de entrenamiento
supervisado (p<0.05)

-FEV1 > asociado con:
“funcionamiento fisico”,
“percepcién de la salud” y
“sintomas respiratorios

-No se observan resultados
significativos en la funcidn
pulmonar (p>0.05)

-6MWT no hay diferencia (p>0.79)
-Calidad de vida: NMES+
cicloergédmetro vs. Control +
cicloergémetro (p<0.02)

-Grupo 1 vs control suizo de FEV1
alos 3 (p=0.001), 6 (p=0.01) y 12
(p<0.05) meses

-Grupo 2 vs. control suizo de FEV1
alos 3 (p=0.01), 6

(p<0.05) y 24 (p<0.05) meses
-Grupo 1 vs. control suizo de FVC a
los 3 (p=0.01), 6 (p=0.001), 12
(p=0.01) meses
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Dwyer J. et al.
(2011)

Hebestreit H.
Kieser S. et al.
(2009)

-grupo control suizo
(n=10)

-grupo control aleman
(n=15)

N=14 pacientes (4
mujeres) entre 18-44
anos.

3 intervenciones:

-1: control (n=14)

-2: tapiz rodante
(n=14)

-3: cicloergémetro
(n=14)

N=38 pacientes (19
mujeres) media 19
afios.

-Grupo 1: deporte libre
(n=23)

-Grupo 2: control
(n=15)

Evaluar si el tapiz rodante o el ejercicio en
cicloergdmetro aumentan la expectoraciéon de
esputo en personas con FQ.

Variables: facilidad de expectoracién, ventilacidon
y funcién pulmonar, propiedades del esputo y la
tos.

Determinar la efectividad de un programa
dirigido, individualizado y supervisado respecto
al vo2.

Variables: VO2, capacidad de trabajo, fuerza
muscular, actividad fisica, antropometria,
funcién pulmonar y calidad de vida.

-Escala analdgica
visual
-Espirémetro
-Redmetro.
-Contado
manualmente

-Test de Cooper en
cicloergémetro
-Wingate test
Actividad fisica:
acelerometro.
-Espirémetro

-CFQ

-Grupo 2 vs. control suizo de FVC a
los 3 (p<0.05), 6 (p=0.001), 12
(p=0.01) y 24 (p<0.05) meses
-Grupo 1y 2 vs. control alemdn a
los 6 meses

FVC (p=0.001)

-RVyTLC grupo 1 alos 6 (p<0.05)
meses, y en el grupo 2 a los 3
(p<0.05), 6(p=0.001) y 12 (p<0.05)
meses.

- rendimiento aerdbico 6 meses en
el grupo 1 (p=0.001) y 2 (p=0.01), a
los 3y 12 meses en el grupo 2
(p<0.05).

-Facilidad expectoracion grupo 2
vs. grupo 1

en pre y recuperacion(p=0.096)

- Facilidad expectoracion grupo 3
vs. grupo 1 en pre y recuperacion
(p=0.034)

-VE grupo 2 vs. control (p<0.001)
-VE grupo 3 vs. control (p<0.001)
-PEF grupo 2 vs. control (p<0.001)
- PEF grupo 3 vs. control (p<0.001)
-Impedancia mecanica del esputo
grupo 2 vs. control (p<0.03

-FVC entre grupo 1 vs grupo 2 a los
12 (p=0.0453) y 18-24 meses
(p=0.035)

-CFQ: mejora en la escala
“percepcién subjetiva de la salud”
a los 3-6 meses (p=0.031) y 18-24
meses

(p=0.036)
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-Capacidad fisica grupo 1 durante
los 3-6 meses (p=0.033) y 18-24
meses (p=0.001)

FQ: fibrosis quistica, FVC: capacidad vital forzada (Forced Vital Capacity), FEV1: volumen espiratorio forzado en el primer segundo (Forced Expiratory Volume
in first second), satO2: saturacion de oxigeno, CFQ-R: Cuestionario de fibrosis quistica (Cystic Fibrosis Questionnaire), SF-36: Cuestionario de salud general,
HR: frecuencia cardiaca, P: fuerza (power) (heart rate) 6MWT: la prueba de marcha de 6 minutos (6 Minute Walking Test),RM: resistencia maxima, IT:
entrenamiento intervalico (interval training), SEP: programa estandar de ejercicio (standard exercise program), VO2peak: maximo consumo de oxigeno, VO2:
consumo de oxigeno, VAT: umbral anaerdbico ventilatorio (ventilatory anaerobic treshold), VC: capacidad vital (vital capacity), NMES: estimulacion
neuromuscular eléctrica (neuromuscular electrical stimulation), VE: ventilaciones por minuto (minute ventilation), PIF: flujo inspiratorio maximo (peak

inspiratory flow), PEF: flujo espiratorio maximo (peak expiratory flow).
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DISCUSION

Tras el andlisis de los articulos incluidos en el trabajo existe cierta discrepancia entre los resultados para
obtener una conclusion final sobre cual es el mejor protocolo de ejercicio fisico en este tipo de pacientes.

Las investigaciones citadas en este trabajo incluyen 8 ensayos clinicos relacionados con la efectividad del
ejercicio fisico, como herramienta terapéutica para mostrar cambios respecto a la funcién pulmonar, la calidad
de vida, la tolerancia al ejercicio y la expectoracion del esputo en pacientes entre 12 y 40 afios con FQ.

La media de edad de los sujetos marcada en los ensayos es de 23.71 afios lo que supone un dato relevante ya
gue es una poblacién muy joven debido a que la esperanza de vida es de 40 anos. Respecto a los valores de
mujeres y hombres del estudio, no encontramos una gran diferencia siendo un 49.45% mujeres y un 50.54%
hombres. Al contrario que en otras enfermedades respiratorias, como puede ser en la enfermedad pulmonar
obstructiva (EPOC) donde los varones tienen mayor incidencia de presentar EPOC (De Gesepoc, 2012), en este
caso no vemos una predisposicion mayor en uno de los sexos. Todos los articulos analizados, excepto uno
(Hebestreit, 2009), describen los resultados independientemente del género. Aun asi, al encontrar mejoras en
los articulos que presentan muestras mixtas, podemos afirmar que el ejercicio fisico es efectivo tanto para
hombres como mujeres. Ademas, un estudio del afio 2011 analizé el efecto del ejercicio fisico en pacientes
con FQ y evalud la diferencia entre sexos, concluyendo que un programa de ejercicio fisico tiene mejoras
similares en ambos géneros (Gruber, 2011).

Si analizamos la funcién pulmonar, vemos que los autores Rovedder (2014), Gruber (2014), Kriemler (2016) y
Hebestreit (2014) observaron mejoras significativas. En los cuatro articulos se realiza un entrenamiento
aerdébico junto con, en el caso de Rovedder (2014), Kriemler (2016), y Hebestreit (2014), un entrenamiento de
fuerza. En cambio, Gruber (2014) lo compara con el entrenamiento intervalico.

En el caso de Gruber (2014) se observé que el grupo de IT los sujetos presentaban un FEV1 mas bajo tanto al
inicio como al final del estudio en comparacién con el grupo SEP. Como en otras muchas enfermedades
pulmonares, en la FQ la disminucidn de la capacidad de ejercicio puede ser explicada por la reducida funcién
pulmonar (especialmente FEV1). Muchas veces una de las barreras de practicar ejercicio fisico es la falta de
tiempo, por eso otras de las ventajas del IT es la eficiencia del tiempo. La percepcidn del paciente en cuanto a
la experiencia del entrenamiento, el IT es mas motivador y menos extenuante en comparacidon a un
entrenamiento con menor intensidad y de mayor duracién. Por eso, el grupo IT puede tener un mayor
potencial de efectos de entrenamiento ayudando a hacer frente mejor a las demandas fisicas de las actividades
de la vida diaria.

Cabe destacar que la seguridad y efectividad del IT es especialmente interesante en pacientes que presentan
un nivel mas severo de la condicién de salud, ya que presentan una capacidad de ejercicio mas baja y limitacion
pulmonar que sélo les permite hacer esfuerzos intermitentes y de menor duracion. Este resultado también se
puede observar en el estudio de Hulzebos (2011) donde concluye que el IT es un programa de entrenamiento
efectivo en paciente con FQ, sobre todo en los que presentan una limitacion severa (Hulzebos, 2010).

En el estudio de Kriemler (2016) se observa una mejora significativa tanto en el FEV1 como en el FVC, en ambos
grupos que realizaban un entrenamiento aerdbico y de fuerza. Es importante esta mejora, ya que la funcién
pulmonar es un indicador importante del estado de salud en personas con FQ. En un estudio de Nixon A. se
vio que el valor del FEV1 estaba relacionado con la tasa de mortalidad. Un 70% de pacientes con FEV1 <50%
murid, en comparacion al 26% de los pacientes con un FEV1 265%. (Belkin, 2006) (Nixon, 1992) Es por esto,
que es importante tener unos valores altos del FEV1 y mediante el ejercicio fisico se puede aumentar.

Hay controversia en cuanto a cdmo ayuda el ejercicio fisico a mejorar estos valores. En el caso del grupo que

entrena la fuerza, la mejora del FVC se relaciona con la reduccion de la hiperinflacion gracias al entrenamiento
de la musculatura respiratoria que ayuda a una apertura del espacio aéreo funcional. En los cuatro articulos,
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aparte del entrenamiento aerdbico se realiza un entrenamiento de fuerza, por la tanto seria interesante
investigar sobre una combinacién de estos dos entrenamientos.

Un aspecto importante para conseguir estas mejoras en la funcion pulmonar fue el tipo de supervisioén, ya que
con mantener contacto entre el sujeto y el supervisor al menos durante una vez a la semana, fue suficiente
para no perder la motivacidon y cumplir con el entrenamiento. Esto nos sugiere que el entrenamiento en vez
de ser efectivo es mds importante que sea supervisado continuamente para conseguir que las mejoras
obtenidas se mantengan a largo plazo, ya que solo un ensayo clinico (Hebestreit, 2009) consigue mantener
este efecto a largo plazo de los seis estudios que se hicieron (Schneiderman-Walker, 2000) (Selvadurai, 2002).
Este hecho, se confirma ya que, en el caso de este estudio, los efectos a largo plazo se pierden una vez que la
supervisién se para.

PROPUESTA DE INTERVENCION

El objetivo del programa es que al finalizarlo la persona con FQ haya podido mejorar su estado de salud a
través del aumento de la funcién pulmonar y capacidad de esfuerzo. Este objetivo se medird a través de las
distintas pruebas funcionales antes, durante y después del programa.

Que la persona con FQ pueda continuar realizando ejercicio fisico de forma auténoma, conociendo su
capacidad de esfuerzo y con una bateria de ejercicios a realizar en distintas situaciones. Este objetivo se medira
a través de visitas de seguimiento a los 6 meses y al afio de finalizar.

Las sesiones las desarrollara un entrenador personal especializado en salud. Realizard las valoraciones y
pruebas funcionales (antes, durante y después del programa), y establecerd objetivos adaptados a cada caso.

El entrenador disefiara el tipo de entrenamiento teniendo en cuenta los distintos valores fisicos, aspectos
motivacionales y el tipo de recursos de cada usuario. Acompafiard y supervisara los entrenamientos
progresivamente hasta que la persona pueda funcionar sin la ayuda del entrenador.

El programa se desarrollara en tres fases, la primera de ellas sera la evaluacion inicial a través de una bateria
de pruebas.

BATERIA DE PRUEBAS:

e Prueba de esfuerzo.

e Espirometria.

e Pulsaciones en reposo.

e Calcular FCM vy FCR.

e Analitica.

e Didmetro brazoy pierna.

e Porcentaje de grasa e indice de masa muscular.
e Valoracién subjetiva de esfuerzo.

e Test de fuerza.

e Test cardiovascular.

e Valoracién de aspectos psicolégicos y motivacionales.

Durante el programa y al finalizar se realizaran estas mismas pruebas para valorar resultados y ajustar
objetivos.

La segunda fase constara de un programa de entrenamiento, el cual durara cuatro meses con tres sesiones

semanales de entrenamiento. Los primeros meses el entrenador supervisara directamente cada sesion.
Progresivamente ira reduciendo las sesiones con acompafiamiento directo y aumentando las sesiones
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programadas para realizar los entrenamientos de forma auténoma. Periddicamente se realizardn mediciones
fisioldgicas para ajustar el tipo de entrenamiento.

En la tercera fase se realizard una evaluacién de los resultados, finalizando asi los cuatro meses del programa
de entrenamiento, donde se realizara la misma bateria de pruebas psicofisicas que se hicieron al principio.

Los modelos de entrenamiento desarrollan en sesiones tipo que constan de las siguientes partes:

1. Calentamiento o activacién de unos 10 min, para entrar en calor y preparar el cuerpo para la sesion.
2. Parte principal, de unos 20-30 min, a una intensidad media-alta.
3. Vuelta a la calma o estiramientos, de unos 10 min, para devolver al cuerpo a su estado normal de activacion.

En las sesiones de entrenamiento se incluirdn ejercicios de resistencia y fuerza, especialmente en el
calentamiento y en la parte principal, y de propiocepcién y flexibilidad, especialmente en las vueltas a la calma.

Ejercicios de resistencia mediante ejercicios fisicos en cinta, bicicleta estatica o eliptica trabajamos la mejora
de la resistencia o capacidad aerdbica. Fuera del gimnasio, también puede trabajarse la capacidad aerdbica
(correr a ritmo constante) y la anaerdbica (subir y bajar rampas y escaleras). Buscamos, y creamos, ejercicios
qgue puedan trabajarse de forma continua, con progresiones ascendentes o descendentes o bien a intervalos.

Ejercicios de fuerza utilizaremos bandas elasticas y las mancuernas, podemos trabajar tanto el tren inferior
como el superior. También pueden realizarse circuitos de fuerza mediante la “autocarga” o el peso del propio
cuerpo y con la ayuda de material complementario como puede ser un baldn gigante o fitball. Aunque el
objetivo principal de estos ejercicios es conseguir trabajar la musculatura esquelética en general, no debemos
olvidar la correccidn postural a la hora de realizarlos, asi como trabajar la musculatura respiratoria para
reentrenar los musculos respiratorios, mejorar la ventilacidn y ayudar a expandir el térax.

Ejercicios de propiocepcion y coordinacion los llevamos a cabo mediante circuitos, ya sean de coordinaciodn,
propiocepciéon o ambos. El trabajo propioceptivo se realiza creando desequilibrios para que el cuerpo
reestructure los cambios que sufre. Generalmente, un fitball y una tira eldstica. También puede emplearse un
bosu.

En cuanto a la coordinacion, lo trabajamos mediante circuitos con conos, aros, picas y vallas, con el objetivo
de incrementar la frecuencia y los apoyos monoy bi-podales. Hay que tener en cuenta que el trabajo de
coordinacion y propiocepcion parte desde la postura inicial y los desequilibrios que se creen. Es por lo que
puede trabajarse a través de ejercicios con pelotas de diferentes tamafios o texturas y hacerlo en distintas
posturas, con apoyo bi- o monopodal o realizando circuitos de marcha simplemente mediante marcas en el
suelo e introduciendo cambios de ritmo y posicidon y motivando siempre al individuo a coordinar el ejercicio
de movilidad con el desequilibrio del elemento desestabilizador.

Ejercicios de flexibilidad se trabaja normalmente incluida en la vuelta a calma de cada sesidn o bien mediante
sesiones de estiramientos especificos que incluyen ejercicios para prevenir lesiones y de relajacién. En funcion
del objetivo a conseguir, se pueden trabajar de manera estatica o dindmica. Trabajaremos de manera dindmica
cuando nos estemos preparando para realizar otro ejercicio, entre series o en tiempos de descanso activo. Los
estiramientos estaticos los realizamos al finalizar la sesidn. Son pasivos y consisten en mantener distintas
posturas que producen la elongacién de los musculos trabajados para estirarlos después del esfuerzo al que
los hemos sometido.
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Entrenamiento tipo.

CALENTAMIENTO

10 min de carrera en cinta a intensidad media/baja + 10 min de series de repeticién de coordinacidn

PARTE PRINCIPAL

Ejercicios resistencia:

Progresion ascendente en bici estatica:
3 min a resistencia 4/10

3 min a resistencia 5/10

3 min a resistencia 6/10

3 min a resistencia 7/10

3 min a resistencia 6/10

Ejercicios fuerza:

Utilizando bandas elasticas realizar 2 series de 10
repeticiones de cada musculo: biceps, dorsal,
hombros/triceps, cuadriceps, etc.

VUELTA A LA CALMA

Estiramientos de la musculatura implicada en el ejercicio realizado, durante 10 min.
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