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LA CONFERENCIA EUROPEA DE FQ:
UNA VISION DE LOS FISIOTERAPEUTAS

Los fondos del CF Trust seleccionaron a los cientificos y a los miembros del equipo de cuidado
clinico de la FQ para asistir a las importantes conferencias internacionales de FQ. En este sentido
los cientificos del CF Trust son capaces de presentar sus datos a una audiencia internacional y
ensefiar el progreso por otra parte. De manera similar, los miembros de los equipos de FQ son
capaces de presentar sus experiencias en el tratamiento de pacientes con FQ y ensefiar los nuevos
procedimientos en los tratamientos. En Junio, Diane Rogers, fisioterapeuta en el equipo de FQ en el
Centro de FQ de Cardiff, Universidad de Gales, asistid la conferencia europea de FQ en La Haya,
Holanda. Ahora viene lo que paso...

Jueves, 10 de junio
Se dedico el dia entero a sesiones de fisioterapia en FQ. Comenzo con una sesion informal
de presentacion, que llevd a una discusion mas formal.
La presentacion de la mafiana incluyo:
e Repeticion del test de tolerancia al ejercicio de caminar 10 metros y el cuestionario de de
ejercicio de Cardiff con los pacientes pediatricos de FQ (Reino Unido).
e Una prueba propuesta en multiples centros del nebulizador Halolite, (Reino Unido)
e Guias standard de cuidado para la gestion fisioterapéutica de la FQ (Noruega).
o Alternativas a las pruebas convencionales de la funcién pulmonar para controlar las infecciones
pectorales en la FQ (Holanda).
« Fisioterapia de estimulacion del contacto en los nifios con FQ (Checoslovaquia).
e Los efectos de las terapias fuertes en los nifios con FQ (Bélgica).
Estas presentaciones provocaron discusiones considerables pero estaban limitadas,
desafortunadamente, por el tiempo disponible.

Las presentaciones de la sesion de la tarde incluyeron:

'Latraduccion ha sido realizada por colaboradores voluntarios, por lo cual rogamos disculpen los
posibles giros idioméaticos de traduccién que puedan existir en las mismas.



e Lanecesidad de unas guias de tratamiento de fisioterapia en la FQ (Holanda).

e Las técnicas de fisioterapia pectoral en nifios con FQ (Australia).

o El ejercicio en la FQ (Holanda).

e Las técnicas de fisioterapia pectoral en pacientes con una severa enfermedad pectoral
(Holanda).

e La Nebulizaciébn como parte de un tratamiento de fisioterapia (Holanda).

o Pautas para las terapias de nebulizacion (Suecia).

e Limpiezay esterilizacion de los equipos de nebulizacién (Holanda).

Viernes, 11 de junio

Durante la sesion Fisioterapia y Ejercicio, el Dr. Zach dio una vision excelente de las técnicas
de aclarado de las mucosas de las vias respiratorias que fue seguido por Ken Chathan (Landough,
Reino Unido) presentando un trabajo sobre el sistema TIRE (Test de resistencias respiratoria
incremental) que el desarroll6 en Cardiff. A continuacion, Sara Pike (Brompton, Reino Unido)
presentd una comparacion a corto plazo de los efectos de usar el VRP1 combinado con el FET,
comparado con el uso de las técnicas de respiracion en ciclo activo. Esta investigacion puede influir
en mi practica clinica actual en el uso de flutter, pero me gustaria ver también los resultados de
pruebas a largo plazo. Finalmente hubo una presentacién de un grupo sueco que habia utilizado un
cuestionario a pacientes para observar la ocurrencia y motivacion del tratamiento de fisioterapia
pectoral en el centro de FQ de Estocolmo. Mostraron que tanto los padres como los hijos estaban
mas motivados hacia el tratamiento de fisioterapia cuando se encontraban mal en comparacion que
cuando se encontraban bien.

La tarde comenzd con una excelente sesion presidida por el Dr. O’Callaghan (reino Unido) y
el Dr Tiddens (Holanda), que comentaron algunos de los aspectos mas dificiles y controvertidos de
las terapias de nebulizacién tales como:

e Llevar a cabo una buena distribucién del farmaco hacia las areas afectadas de los pulmones
(Holanda).

e Administrar de mejor manera los tratamientos de nebulizacién a los nifios de menos de dos afios
(Reino Unido).

e« Como dar a conocer las diferentes terapias de nebulizacién disponibles para los adolescentes y
adultos (Reino Unido).

e Algunos de los aspectos mas técnicos de la nebulizacion de antibiéticos (Holanda) y

e Como los antibidticos nebulizados efectivamente tienen trato con las infecciones de
Pseudomona. (Estados Unidos).

Dos presentaciones de Holanda estuvieron dirigidas primeramente a la aplicacion practica y
la interpretacion de los tests simples de funcién pulmonar disponibles en las clinicas de FQ, y
posteriormente en la necesidad de una mayor comprension de los test de funcion pulmonar en los
nifios con FQ. La unidad de FQ en Leeds (Reino Unido) presento el valor de la monitorizacion RINT
(resistencia de las vias respiratorias) en el transcurso de un tratamiento de antibidticos por via
intravenosa en nifios con FQ. Siendo el encargado de la espirometria de nuestra clinica pediatrica,
encontré estas presentaciones muy Utiles y senti que la monitorizacién RINT es equivalente a una
exploracion mas profunda.

Sabado, 12 de junio

Asisti a una sesion sobre la inflamacion de los pulmones y sobre los tratamientos
antiinflamatorios. Las cuatro primeras ponencias eran sobre la inflamacién de los pulmones, la
estructura de las vias respiratorias y de su funcion; el papel de las proteasas en la inflamacion
pulmonar; y el receptor de los niveles de orina TNF como un indicador de la inflamacién.
Desafortunadamente comencé a estar un poco perdido en las ultimas presentaciones que describian
la activacion de las defensas inmunolégicas en ratas con una neumonia cronica con Pseudomona
aeroginosa.



La conferencia finalizé con una lectura final del Dr. Littlewood (Reino Unido) titulada La
Fibrosis Quistica: un buen cuidado para todos. Después volvié a Cardiff con algunas buenas ideas
para mejorar el servicio de fisioterapia que proporciono a nuestros pacientes con FQ y a sus familias.

Mi asistencia a esta conferencia sélo fue posible gracias a la ayuda y soporte de la Fundacion
de FQ de el Reino Unido, y quisiera expresar mi sincera gratitud y agradecimientos.

I LAS OVEJAS VUELVEN A LAS NOTICIAS DE NUEVO I

¢,Cuantos afos tiene la oveja Dolly?

Solo hace tres afios que la oveja Dolly fue creada, o clonada — el primer mamifero clonado a
partir del ADN de una simple célula adulta. La madre de Dolly, o mejor dicho la donante de la célula,
era una oveja de seis afios de edad. Los cientificos entonces se interesaron en ver como envejecia
la oveja Dolly de acuerdo con su ADN. Examinaron la longitud de los cromosomas de Dolly (las
cintas con forma de hilo que llevan el ADN/genes) y encontraron que eran de seis afios de edad.
Esto, sin embargo, no parece afectar al bienestar o a la capacidad de reproducirse de Dolly. Dolly
esta sana y tuvo dos embarazos satisfactorios, produciendo un cordero (Bonnie) en 1998 vy trillizos
este afio. Es interesante que la longitud de los cromosomas de Bonnie era la misma que si hubiera
nacido de una madre normal.
¢Qué le paso6 ala oveja Tracey?

Tracey (que es mas vieja 0 mas joven que Dolly dependiendo si se cuenta que Dolly tiene 3 0
6 afios) fue la primera oveja modificada genéticamente para producir una sustancia humana, alfa-1-
antiripsina (AAT) en su leche. La AAT humana es un agente antinflamatorio muy util para tratar la
FQ pero no esta disponible en cantidades suficientes para hacer pruebas. Reproduciendo a Tracey
se ha conseguido un rebafio completo de ovejas que producen AAT en su leche y esto ha permitido
gue el AAT sea usado en pruebas clinicas con pacientes con FQ. La ultima prueba, que era sobre
131 pacientes con FQ en 18 centros de FQ, acaba de completarse. PPL, la compafia
biofarmacéutica que produce el AAT y que organiza las pruebas, recientemente anuncié que en la
prueba se habia observado una fuerte tendencia a la reduccion de las exacerbaciones en el grupo
receptor de las dosis diarias mas altas de AAT nebulizado. También habia una tendencia hacia un
beneficio en la funcion pulmonar con la misma dosis, pero el estudio no fue disefiado para ser tan
amplio sino para demostrar una diferencia estadistica significativa en la funciéon pulmonar. La prueba
también mostré que el AAT era bien tolerado.

LAS ESTIMACIONES RESULTARON CORRECTAS:

LA SUPERVIVENCIA HA MEJORADO EN DOCE MESES POR
CADA ANO QUE HA PASADO

Cuando el Dr. Stuart Elborn predijo un incremento significativo en la esperanza de vida para las
personas con FQ al comienzo de la década, algunos de sus colegas pensaron que estaba siendo
demasiado optimista. Pero los hechos han probado que las estimaciones fueron correctas. Aqui él
describe sus experiencias dirigiendo una clinica de FQ y discute los puntos practicos en relacién con
la B. Cepacia.

“La media de supervivencia ha mejorado en alrededor de 12 meses por cada afio que ha
pasado”, dice el Dr. Stuart Elborn, especialista en medicina respiratoria en el hospital de Belfast, y un
miembro del grupo de trabajo internacional Burkholderia cepacia. “La mejora se ha estabilizado un
poco en los ultimos afos pero el efecto total ha sido muy gratificante”.

Indica que gran parte del éxito puede ser atribuido a la vida con los padres, a los equipos de
pacientes con FQ en centros especializados alrededor de todo el mundo y al tratamiento agresivo de
las infecciones y una atencion cuidadosa a la dieta y la nutricion.



El Dr. Elborn, ha “crecido”, en efecto, con sus pacientes. Como Dr. Junior, desarroll6 un
interés por la FQ cuando todavia estaba considerada una enfermedad de los nifios, y lleg6é a poner
unidades de adultos en Cardiff y después en Belfast cuando se vio claro lo necesarias que eran.

“Hay ahora muchos pacientes adultos que estan aportando recursos y necesitamos una
expansion mayor en las facilidades y en el hecho de velar por nuestros pacientes. Hacia el final de la
proxima década, habra mas personas mayores de 16 afios con FQ que menores de 16", dice el Dr
Elborn.

Nuevos puntos fisicos y fisiologicos necesitan ser tratados, desde la fertilidad hasta la
autonomia personal, desde la diabetes hasta la orientacion del cuidado. Para el Dr. Elborn, la
infeccion con Burkholderia cepacia ha confirmado un reto particular, y la reciente publicacion del
Informe del grupo de control de infecciones de la Asociacion de FQ de U.K. sobre la prevencion de la
propagacion de las bacterias ha demostrado un mayor avance.

“Aqui en Belfast no hemos tenido nuevos casos de cepacia en los tres afios y medio
posteriores a la introduccion de una politica de segregacién en nuestras clinicas y salas para
pacientes externos, y otras unidades han encontrado que puede ser una forma efectiva de reducir el
numero de pacientes que pueden ser infectados” ,explica.

La mayoria de unidades de FQ han establecido politicas similares para separar los pacientes
con B. cepacia de aquellos que no estan infectados. Pero los individuos no infectados a veces sin
darse cuenta se encuentran en compafia de pacientes con la B. cepacia. Esto es por lo que las
nuevas directrices del monopolio explican claramente la necesidad de la segregacion, tanto en el
hospital como en la vida diaria y acentuar la importancia de que la gente con FQ se haga tests
regularmente.

La asociacién de FQ de U.K. ha proporcionado recientemente fondos al equipo de laboratorio
del profesor John Govan en Edimburgo para proporcionar un centro de referencia nacional para la
B. cepacia y otras bacterias inusuales o dificiles de diagnosticar.

“Todos los pacientes de FQ deben hacerse un test cada pocos meses y una vez al afio una
muestra de esputo debe ser enviada al laboratorio especializado de pruebas en Edimburgo para
verificar el resultado”, apunta el Dr. Elborn. Explica que uno de los problemas que hay con la B.
cepacia, - que actualmente afecta a un 2 % de los nifios con FQ y, en algunas unidades, al 20 o 25
por ciento de los adultos- son sus efectos impredecibles.

Alrededor de uno de cada cinco infectados se ponen enfermos de forma acentuada y seria 'y
mueren en pocos meses. En un segundo grupo, el impacto es menos severo, aunque hay un
deterioro de la funcion pulmonar. En un tercer grupo, la B. cepacia tiene unos pequefos efectos
inmediatos pero un subsiguiente gripe u otra infeccibn puede causar un deterioro.
Desafortunadamente, la B. cepacia es a menudo resistente a un amplio rango de antibiéticos, lo cual
hace aun méas importante la prevencion.

“Los especialistas mas radicales dicen que los pacientes de FQ con B. cepacia no deben
nunca mezclarse con otros con FQ y un médico en Detroit ha disuelto su unidad de FQ y ve a sus
pacientes yendo por el hospital para reducir el riesgo de propagacion de la infeccidén”, dice el Dr.
Elborn.

Es poco probable que los especialistas del Reino Unido lleguen hasta tal extremo, pero no
hay duda de la importancia del control de la infeccién para que la esperanza de vida de la gente con
FQ continte estable, con un creciente progreso. Para el Dr. Elborn, estos son tiempos desafiantes y
frustrantes, a veces tragicos, pero siempre fascinantes.



