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1. RESUMEN

Presentacion del Caso: Mujer de 20 afios diagnosticada con Candidiasis Mucocutanea
Cronica, Hipogammaglobulinemia y Bronquiectasias asociadas que es derivada por el servicio
de neumologia del Hospital Universitario de A Corufia tras la agudizacion de la sintomatologia
respiratoria y desadaptacion al esfuerzo.

Objetivo: Revertir la agudizacion de su sintomatologia respiratoria, favorecer la permeabilidad
de la via aérea, mejorar su tolerancia al esfuerzo, evitar exacerbaciones, prevenir
complicaciones derivadas de su pluripatologia, educar en el control de la enfermedad y
mejorar su calidad de vida relacionada con la salud, a través, de un programa de rehabilitacién

pulmonar individualizado.

Intervencién: Se dividioé en dos fases condicionadas por la situacién nutricional de la paciente
(desnutricion) que llevé a la toma multidisciplinar de esta decision. La primera fase constd de
2 sesiones de evaluacion inicial, 9 sesiones de 1hora (2 sesiones semanales) y una sesion de
reevaluacion. En ellas se realizé fisioterapia respiratoria y educacién en el control y manejo
de la enfermedad.

La segunda fase const6 de 15 sesiones de 1h y 30min (2 sesiones semanales) en las que se
continu6 con la intervencion de la primera fase a la que se le sumé ejercicio terapéutico:
trabajo de fortalecimiento muscular de miembros superiores y miembros inferiores y ejercicio

aerdbico en tapiz rodante y dos sesiones de evaluacion final.

Resultados: Tras la intervencidon se evidencia objetiva mejoria en la sintomatologia, las
constantes vitales, la fuerza muscular respiratoria, la fuerza muscular periférica, la tolerancia

al esfuerzo y la calidad de vida relacionada con la salud.

Conclusiones: El programa de rehabilitacion pulmonar individualizado que se aplicé a la
paciente demostré ser eficaz para un diagnostico de bronquiectasias asociadas a
Inmunodeficiencia Primaria, obteniéndose mejoria en todos los pardmetros evaluados y

alcanzando en lineas generales los objetivos propuestos.

Palabras clave: Hipogammaglobulinemia; Bronquiectasias; Fisioterapia respiratoria;

Rehabilitacion pulmonar; Candidiasis mucocutédnea cronica.
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1. ABSTRACT

Case presentation: A 20-year-old woman diagnosed with Chronic Mucocutaneus
Candidiaisis, Hypogammaglobulinemia and associated Bronchiectasis who is referred by the
Hospital Universitario de A Corufia pulmonology service after worsening of respiratory
symptoms maladaptation to effort.

Objective: Reverse the exacerbation of their respiratory symptoms, improve airway clearance,
improve exercise tolerance avoid exacerbations, prevent complications derived from their
multiple pathologies, educate on disease control, and improve their health-related quality of

life, through a program of individualized pulmonary rehabilitation.

Intervention: It was divided into two phases conditioned by the nutritional situation of the
patient (malnutrition) that led to the multidisciplinary decision making. The first phase consisted
of 2 initial evaluation sessions, 9 sessions of 1 hour (2 weekly sessions) and a re-evaluation
session. Respiratory physiotherapy and education in the control and management of the
disease were performed in them.

The second phase consisted of 15 sessions of 1h and 30min (2 weekly sessions) in which the
intervention of the first phase was continued, to which therapeutic exercise was added: muscle
strengthening work of upper limbs and lower limbs and aerobic exercise on a treadmill and two

final evaluation sessions.

Results: After the intervention, there was objective evidence of improvement in symptoms,
vital signs, respiratory muscle strength, peripheral muscle strength, tolerance to exertion, and

health related quality of life.

Conclusions: The individualized pulmonar rehabilitation program that was applied to the
patient proved to be effective for a diagnosis of bronchiectasis associated with Primary
Immunodeficiency, obtaining improvement in all the parameters evaluated and achieving the

proposed objectives in general terms.

Keywords: Hypogammaglobulinemia; Bronchiectasis; Respiratory Physiotherapy; Pulmonary

rehabilitation; Chronic mucocutaneus candidiaisis.
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1. RESUMO

Presentacion do caso: Muller de 20 anos diagnosticada con Candidiasis Mucocutédnea
Cronica, Hipogammaglobulinemia e Bronquiectasias asociadas que é derivada polo servizo
de pneumoloxia do Hospital Universitario A Corufia tralo empeoramento do seu proceso
respiratorio e inadaptacion ao esforzo.

Obxectivo: Mellorar e/ou reverter o empeoramento da sUa sintomatoloxia respiratoria,
favorecer a permeabilidade da via aérea, mellorar a tolerancia ao esforzo, evitar
exacerbacions, previr complicacions derivadas das stas multiples patoloxias, educar no
control da enfermidade e mellorar a slia calidade de vida relacionada coa salde, mediante un

programa de rehabilitacién pulmonar individualizado.

Intervencién: Dividiuse en duas fases condicionadas polo estado nutricional da paciente, o
que levou a toma desta decision multidisciplinar. A primeira fase consistiu en 2 sesions de
avaliacion inicial, 9 sesiéns de 1 hora (2 sesidns semanais) e unha sesién de re-avaliacion.
Nelas realizouse fisioterapia respiratoria e educacién no control e manexo da enfermidade.

A segunda fase consistiu en 15 sesidns de 1h e 30min (2 sesiéns semanais) nelas continuouse
coa intervencion da primeira fase a que se lle sumou exercicio terapéutico: traballo de
fortalecemento muscular dos membros superiores e membros inferiores e exercicio aerobio

en cinta rodante e dlas sesiéns de avaliacion final.

Resultados: Trala intervencién evidenciase obxectiva melloria na sintomatoloxia, as
constantes vitais, a forza muscular respiratoria, a forza muscular periférica, a tolerancia ao

esforzo e a CVRS.

Conclusiéns: O programa de rehabilitacion pulmonar individualizado que se lle aplicou a
paciente demostrou ser efectivo para un diagnoéstico de bronquiectasias asociadas a
Inmunodeficiencia Primaria (IDP), obténdose melloria en todos os parametros avaliados e

acadando en lifias xerais os obxectivos propostos.

Palabras chave: Hipogammaglobulinemia; bronquiectasias; fisioterapia respiratoria;

rehabilitacion pulmonar; Candidiase Mucocutanea Cronica.
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2. INTRODUCCION

2.1 TIPO DE TRABAJO

El trabajo de fin de grado que se presenta a continuacion es un caso clinico real de una
paciente de 20 afios diagnosticada con candidiasis mucocutanea crénica (CMC),
hipogammaglobulinemia (HG) y bronquiectasias (BQ) asociadas, a la que se le realiza una
intervencion fisioterapéutica basada fundamentalmente en un programa de rehabilitacién

pulmonar (RP).

2.2 MOTIVACION PERSONAL

La motivacién nace de nuestras experiencias, de lo que fuimos, de lo que somos y de lo que
anhelamos ser, es la expresion de nuestra historia y esta es la mia:

Cuando elegi en su dia este grado no tenia muy claro si de verdad era a lo que queria
dedicarme el resto de mi vida. Lo Unico que si sabia era que queria ayudar a mejorar la vida
de las personas en términos de salud.

Durante estos afios he tenido muchas dudas sobre si de verdad este era mi sitio, estas, se
han ido disipando conforme me acercaba a la Fisioterapia Respiratoria. Fue en las Estancias
Clinicas | de tercer curso donde comenzé mi interés, que se ha ido forjando a lo largo de las
Estancias Clinicas Il en esta area de conocimiento. Considero que, al seleccionar la modalidad
de caso clinico, se me presenta una oportunidad formidable para continuar formandome no
solo a nivel teérico, si no, también practico desde un punto de vista mas enfocado al manejo
y trato con el paciente.

Es por todo ello, por lo que decidi culminar mi proceso de aprendizaje en la universidad
eligiendo un caso clinico de un paciente respiratorio con cuyo contexto me siento identificada

y el cual me parece un homenaje a lo que verdaderamente me motiva en la vida, mi madre.

3. PRESENTACION DEL CASO CLINICO

3.1 CONTEXTUALIZACION

3.1.1 Candidiasis Mucocutanea Cronica

La candidiasis mucocutdnea crénica (CMC) es una inmunodeficiencia primaria (IDP)
caracterizada por infecciones candididsicas persistentes o recurrentes en piel, ufias o

membranas mucosas (1).

10
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3.1.1.1. Etiologia

Las IDP’s se expresan fenotipicamente de manera habitual a través de patologias
mucocutineas de origen infeccioso y no infeccioso. Un ejemplo es la CMC, un sindrome raro
y heterogéneo que se caracteriza por una respuesta inmunolégica ineficaz ante la infeccion
por microorganismos del género Candida sp y especialmente por Candida albicans, debido a
un error congénito en la inmunidad antimicotica, que se presenta con un déficit especifico de
linfocitos T y células natural killer ,en la cual no solo la produccion de Interleuquiina-17, sino
cualquier defecto en la diferenciacion de los linfocitos T hacia su perfil TH17, juegan un papel

significativamente relevante (1-4).

3.1.1.2. Epidemiologia

Tradicionalmente las IDP’s se consideraban enfermedades raras, con una prevalencia de
1/10.000 a 1/50.000 nacimientos. Sin embargo, el descubrimiento en curso de nuevos errores
innatos de la inmunidad y la mejora en la definicion de los fenotipos clinicos, hace creer que
la prevalencia colectiva de estas afecciones es probablemente de al menos 1/1000-1/5000
nacimientos (5). Hay que tener en cuenta que esta es variable entre los diferentes grupos
humanos debido a sus caracteristicas genéticas y al desigual acceso a recursos diagnosticos
(6).

Segun los datos aportados por el Registro Espafiol de IDP’s los defectos de predominio de

linfocitos T constituian la tercera IDP mas comun en el territorio espanol (7).

3.1.1.3. Signos y sintomas

Los signos y sintomas dependen de la zona infectada pudiendo existir candidiasis cutanea,
oral o genital (2).

Ademas ,dependiendo de la mutacion genética que se asocie a esta inmunodeficiencia, se
puede asociar a otros trastornos autoinmunes, infecciones no candididsicas u otras

endocrinopatias lo que dara lugar a signos y sintomas caracteristicos de las mismas (3).

3.1.1.4. Medidas Terapéuticas:

El tratamiento de esta patologia se basa en fa&rmacos antifingicos y en algunos casos

inoculacion de Inmunoglobulinas (Igs) (8).

11
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3.1.2. Hipogammaglobulinemia

La Asociacion Espafiola de Déficits Inmunitarios Primarios (AEDIP) define la HG como una
"Enfermedad derivada de la ausencia o disminucion notable de la sintesis de Igs o
anticuerpos, lo que da lugar a una mala respuesta a las infecciones”(9). Esta mala respuesta
a las infecciones se debe a que las Igs son los principales componentes del sistema
inmunitario (SI) capaces de reconocer antigenos para desencadenar una respuesta biologica

capaz de enfrentar y erradicar el foco infeccioso (6,9-11).

3.1.2.1. Etiologia

La HG puede ser de origen primario (congénita) o secundario (adquirida). La HG de origen
primario es una IDP como es el caso de la CMC perteneciendo por tanto a un grupo de
heterogéneos trastornos congénitos y en muchos casos hereditarios, provocados por
anomalias cromosOmicas y/o defectos en genes implicados en el desarrollo, mantenimiento y
regulacion del SI, con gravedad variable y manifestaciones diversas, segun el tipo de defecto
molecular responsable (6,9—11). Las causas secundarias suelen ser inducidas por un factor
externo o adquirido como farmacos, enfermedades que cursan con pérdidas de anticuerpos
o linfocitos (condicién caracteristica de la CMC), o condiciones ambientales peligrosas, entre
otros (10,11).

3.1.2.2. Epidemiologia

De los mas de 300 tipos diferentes de IDP las mas frecuentes son los defectos en la
produccién de anticuerpos o HG, ya que en su conjunto constituyen mas del 50% del total. De
los diferentes tipos de HG las mas frecuentes en la poblacion espafiola fueron la deficiencia

de inmunoglobulina A y la Inmunodeficiencia Comun Variable (7,9).

3.1.2.3. Signos y Sintomas

Los signos clinicos de HG primaria pueden ocurrir a cualquier edad, sin embargo, se
manifiestan mas frecuentemente durante la infancia, concretamente en el 55% de los casos
(6,10).

En la siguiente tabla se presentan algunas de las manifestaciones clinicas mas frecuentes
(20):
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e Infecciones del sistema respiratorio (neumonias, bronquitis...) y del sistema digestivo
(diarrea, desnutricion, malabsorcion...) entre otros.

Manifestacion Autoinmune

Hepatomegalia, esplenomegalia y linfadenopatia periférica

Sintomas alérgicos

Retraso del crecimiento o anomalias del desarrollo

Anomalias oreja-nariz-garganta y anomalias cardiovasculares como los sindromes de
Digeorge o CHARGE en pacientes pediatricos

e Neoplasias malignas en la poblacién de edad avanzada

Tabla 1. Manifestaciones Clinicas HG.

3.1.2.4. Medidas terapéuticas:

Actualmente, no existe un tratamiento capaz de subsanar el defecto molecular causante de
las HG, sin embargo, existen tratamientos que aumentan considerablemente la calidad de
vida de los pacientes (9-11).

El tratamiento esencial en este caso y de eleccibn es el tratamiento sustitutivo con
gammaglobulina (GG) administrado por via endovenosa, subcutanea o intramuscular.

En el caso de BQ o pobre control de las infecciones se aumentara la dosis y acortaran los
periodos de administracion de las GG (15-21 dias).

Otras medidas terapéuticas son las vacunas, los antibiéticos para infecciones activas o
profilaxis antibidtica en caso de problemas pulmonares crénicos por neumonias recurrentes.
En los pacientes con BQ es aconsejable fisioterapia respiratoria regular para disminuir el
riesgo de sobreinfecciones.

En cuanto a medidas generales destacan el soporte nutricional y el soporte emocional y

psicoldgico (9-11).

3.1.3. Bronquiectasias (BQ) asociadas a Inmunodeficiencia Primaria (IDP)

Las BQ constituyen una enfermedad pulmonar crénica (EPC) caracterizada por un
ensanchamiento persistente y crénico de las vias respiratorias bronquiales y por el
debilitamiento de la funcién del mecanismo de transporte mucociliar debido a infecciones
repetidas que contribuyen a la invasion bacteriana y acumulacion de moco en todo el arbol
bronquial (12).

En los ultimos afios se ha descubierto que la patogenia subyacente a las BQ es mas compleja
gue el circulo vicioso de Cole tradicionalmente aceptado. Aunque los eventos circulares de
infecciones repetidas que incitan a la inflamacion que lesiona y altera la integridad de las vias
respiratorias, lo que a su vez favorece nuevas infecciones siguen siendo relevantes, se ha

propuesto una nueva version, denominada vértice vicioso. Este, describe mas
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adecuadamente la complejidad de la inflamacién subyacente manifestando la necesidad de
realizar un enfoque personalizado en el manejo de cada paciente (13).

Las formas primarias y secundarias de inmunodeficiencia contribuyen de manera importante
al desarrollo de las bronquiectasias (14).

Las IDP representan del 1 al 17% de las etiologias de los pacientes con BQ (15).

De hecho, son la complicacién pulmonar principal no infecciosa mas habitual en las IDP vistas
en aproximadamente el 20% de los pacientes con historia de infecciones recurrentes;
Pseudomonas aeruginosa y Staphylococcus aureus son los microorganismos que
frecuentemente colonizan y conducen a la infeccién (10,15,16). Esto puede causar un
empeoramiento de los sintomas respiratorios (disnea, tos, fiebre, sibilancias y crujidos...) con
un aumento de los broncoespasmos (10).

Nuevas investigaciones evidencian que el curso las BQ relacionadas con las IDP fue similar
al de las BQ por otras causas (15). Recomendandose una tomografia computarizada (TC) de
alta resolucién periédicamente para monitorear el estado pulmonar (10).

En un estudio realizado por Pérez Ruiz. E y col. para conocer las manifestaciones pulmonares

de los pacientes con IDP se ha encontrado especificamente relacion entre presentar CMC y

BQ (17).

3.1.4. Rehabilitacion Pulmonar (RP) Y Fisioterapia Respiratoria (FR)

La American Thoracic Society (ATS) y la European Respiratory Society (ERS) han definido la
RP como “una intervencién integral basada en una minuciosa evaluacion del paciente seguida
de terapias disefladas a medida, que incluyen, pero no se limitan, al entrenamiento muscular,
la educacion y los cambios en los habitos de vida, con el fin de mejorar la condicién fisica y
psicolégica de las personas con enfermedad respiratoria crénica y promover la adherencia a
conductas para mejorar la salud a largo plazo” (18,19)

Las guias internacionales sefialan que “La RP deberia ser asequible a todo paciente con
enfermedad pulmonar cronica (EPC), como es el caso de las BQ, independientemente de la
edad o el grado de enfermedad, siendo fundamental adaptar el programa a cada paciente de
forma individualizada basado en evaluaciones iniciales y en el curso, incluida la gravedad de
la enfermedad, la complejidad y las comorbilidades” (18,19) .

Los programas de RP deben incluir fundamentalmente el entrenamiento muscular (evidencia
1A), la educacion (evidencia 1 B) y la Fisioterapia Respiratoria (evidencia 1 B), siendo
aconsejable también contemplar la terapia ocupacional (evidencia 2 D), el soporte psicosocial

(evidencia 2C) y la intervencién nutricional (evidencia 2C) (19).
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Se recomienda una duracion minima de los programas de 8 semanas o 20 sesiones, con una
frecuencia de 2 a 5 sesiones por semana (evidencia 1A), aunque pueden realizarse
programas mas cortos, estos deben ser implementados por un equipo interdisciplinar
incluyendo a fisioterapeutas y otros profesionales sanitarios.(19)

La RP ha demostrado mejorar la disnea, la capacidad de esfuerzo y la calidad de vida
relacionada con la salud (CVRS) (19). Diferentes estudios han demostrado también una
reduccion de los sintomas de ansiedad y depresion a corto plazo caracteristicos de pacientes
con EPC. Sin embargo, los beneficios alcanzados se pierden progresivamente a lo largo de
12-18 meses, y es ahi donde radica la importancia de la adhesién al tratamiento y el fomento
de la capacidad de autogestion. Cada vez hay mas interés en disefiar modelos que permitan
mantener los resultados después de la fase intensiva de un programa de RP (18,19).

Esta adhesion al tratamiento a través de ejercicio fisico habitual es especialmente importante
en los pacientes con BQ asociadas a IDP debido a la cronicidad de su patologia y por
consiguiente de los sintomas respiratorios que acarrean. Ademas, como hemas mencionado
con anterioridad, presentar una HG es un factor de riesgo para el desarrollo de neoplasias
malignas a largo plazo. Cabe resaltar por tanto, la relacién inversa entre ejercicio fisico y

cancer evidenciado en la mayoria de los estudios epidemioldgicos realizados al respecto (20).

3.2 EXAMEN

Paciente derivada el 20/09/21 por el servicio de neumologia del HUAC a través de una hoja
de interconsulta para comenzar con Fisioterapia Respiratoria en el Hospital Maritimo de Oza.
Entra en lista de espera y se convierte en paciente de este caso clinico el 21/02/22.

Cabe mencionar que el 18/02/22, 3 dias antes, acude a urgencias por aumento de la disnea
de 24h de evolucion, asi como aumento de la tos y expectoracion verdosa. No fiebre ni otra
clinica.

El examen y evaluacion de la paciente tuvo lugar entre los dias 21/02/22 y el 24/02/22.

3.2.1 Historia clinica del paciente y Anamnesis:
Diagnostico médico de CMC, HG y BQ.

Sexo: Mujer

Fecha de nacimiento: 20 afos
Peso: 42 kg. Altura: 1,53 m IMC: 17,94 kg/m2 (desnutricion)
Ocupacion/empleo: actualmente estudia un ciclo medio de farmacia y trabaja como

profesora de baile dos dias a la semana.
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Problema Principal: el empeoramiento de su sintomatologia respiratoria en los dltimos
meses le dificulta la practica normal de su deporte que es ademas su trabajo, alcanzando
disneas momentaneas de 10/10 Escala de Borg modificada que le obligan a parar en
numerosas ocasiones. Ademas, presenta asiduos episodios de tos productiva durante las
horas que acude a clase. Esta situacion afecta de forma significativa a su estado de animo y
a su CVRS.

Antecedentes personales: Se muestran en la siguiente tabla los antecedentes personales
de la paciente, donde se puede observar gran cantidad de procesos infecciosos, déficits

nutricionales y hematopoyéticos.

No fumadora.

Candidiasis mucocutanea crénica.

Bronquiectasias.

Hipogammaglobulinemia.

Esofagitis.

Faringitis.

Aftas orales.

Diarrea crénica.

Frecuentes infecciones del tracto urinario.

Absceso cutaneo axilar con necesidad de cirugia (2019) y abscesos genitales (2019).

Neumonias recurrentes— Ingreso en 2012 por neumonia en |6bulo medio. Cultivo de

esputo positivo por Candida Albicans, Pseudomona aeruginosa y S maltophilia.

e Nutricion: Déficit de vitamina D, déficit de folato y ferropenia. Desnutricion cal6rica
asociada a IDP. Marcada pérdida de apetito.

Tabla 2. Antecedentes personales.

Vacunaciones: SARS-COV2 (dos dosis en junio y julio), Haemophilus influenzae tipo B en
2013, Neumococo 13V en 2013 y 23V en noviembre de 2019. Gripe estacional (no vacunada
esta campafa).

Nivel de Actividad Fisica: La paciente realiza baile moderno dos veces a la semana
lhora/dia. Es decir, unos 120 minutos de actividad fisica semanal. El empeoramiento de su
situacion hace que algunos dias no acuda a entrenar ni a dar clases.

Antecedentes familiares: Madre fallecida a los 33 afios en planta de neumologia por
Inmunodeficiencia Comun Variable y BQ, mientras esperaba por trasplante pulmonar (2007).

La paciente tenia 5 afios.
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Tratamientos:
- ACFOL 5 mg: un comprimido cada 24h
- HYANEB: solucién hipertdnica. Inhalacién-5 ml cada 24h
- SUERO FISIOLOGICO 0°9% ampolla 10 ml cada 12h
- VORICONAZOL: 200 mg cada 12h
-  TOBRAMICINA 100 mg cada 12h

- Inoculacién de GG cada 4 semanas.

Pruebas complementarias:

Espirometria: 01/07/19

Resultados de la exploracion:
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llustracion 1. Espirometria del 01/07/19

En la tabla 3 podemos observar los valores obtenidos en dicha espirometria. Nos se evidencia
patologia obstructiva. Debemos tener en cuenta que esta fue tomada hace méas de dos afios

por lo que la situacion clinica puede haber cambiado.

Espirometria Pre Post %(MUT)
CVF 2,82 2,94 96,0
FEV1 2,18 2,50 87,1

FEV1 % CVF 77,31 84,19 91,8

Tabla 3. Resultados Espriometria 01/07/19

RX de térax, proyeccién Postero-Anterior: 24/09/19

llustracion 2. RX de térax 24/09/19.
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Hallazgos: Estudio limitado a una Unica proyeccion. Aumento de densidad en I6bulo inferior

izquierdo, compatible con sobreinfeccion.

TC toracoabdominal con contraste: 30/12/20

llustracion 3. TC toracoabdominal 30/12/20.

Hallazgos: Bronquiectasias cilindricas en segmentos basales del |6bulo inferior izquierdo,

asociadas con engrosamiento de paredes bronquiales e impactaciones mucosas. Aisladas

bronquiectasias en segmento medial basal del I6bulo pulmonar inferior derecho.

3.2.2 . Revisién por sistemas-Tests y medidas

PRIMERA FASE

Inspeccion Visual

Paciente consciente, orientada y colaboradora.

Normocoloreada. Ausencia de acropaquias.

Respirando aire ambiente.

Se observa dificultad respiratoria evidenciada por taquipnea y sinergias respiratorias
(tirajes: actividad de la musculatura accesoria supraclavicular).

Morfologia y dinamica toracica normales, si bien, presenta un térax reducido, aunque
concordante con su altura y peso.

Mecénica ventilatoria: Ritmo Respiratorio 1:2, Modo Respiratorio: Naso-nasal,

Patron Respiratorio: Costal-superior. Coordinacion toraco-abdominal: dentro de la
normalidad.

Durante la inspeccion visual la paciente presenta una tos himeda productiva que le
dificulta la comunicacion fluida.
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Estudio semioldgico

Disnea: Sensacion de falta de aire en reposo sin oxigeno suplementario 2/10 segun la Escala
de Borg modificada. (Anexo 1)

En cuanto a cémo afecta su disnea a la actividad, refiere una puntuacion de “Grado 1- Me
falta el aliento cuando me apresuro en terreno en llano o cuando camino cuesta arriba” segun
la Escala modificada de disnea del Medical Research Council (nMRC). (Anexo 2). Esta
aumenta significativamente durante la practica de su deporte/trabajo alcanzando disneas de
10/10 Escala de Borg modificada que le obligan a parar en numerosas ocasiones.

Dolor: En reposo su dolor es un 0/10 segun la Escala Visual Analégica (EVA). (Anexo 3).
Tos: Refiere unatos himeda diaria que aumenta al despertarse por las mafianas, al acostarse
por las noches, al posicionarse en decubito supino y tras el uso prolongado de mascarilla
especialmente durante su estancia lectiva. Patrén de tos adecuado.

Expectoracion: Esputo abundante y mucopurulento.

Auscultacion- Estudio de los ruidos respiratorios

A la auscultacion se escuchan ruidos respiratorios adventicios, concretamente, roncus en
I6bulo superior derecho e izquierdo. Crujidos de media y baja frecuencia en ambas bases

pulmonares, mas marcados en el I6bulo inferior izquierdo.

Palpacién

Ausencia de zonas edematosas o dolorosas.

Revision por Sistemas
e Sistema Cardiovascular
Constantes vitales:

FR: 23 rpm FC: 109 Ipm TA: 100/60 mmHg

Sp02: 96% en reposo respirando aire ambiente Temperatura corporal: 36”3 °C, afebril.

Capacidad vital (CV): Medida con incentivador de volumen, modelo: espirometro incentivador
Coach 2®. Los valores obtenidos fueron:

- Sedestacion: 1000ml.
- Decubito lateral derecho: 750ml.
- Decubito lateral izquierdo: 750ml.
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En la espirometria de 2019 la paciente alcanza una CVF de 2820ml, en consecuencia, los

valores obtenidos en esta evaluacion inicial son muy inferiores a estos valores de referencia.

Evaluacion de la tos- Medicion del PEF-Peak Flow: la evaluacion de la tos se realiza
mediante un dispositivo de medicién del flujo espiratorio maximo (FEM) (21). En este caso
utilizamos el modelo (Sibelmed ® Datospir Peak-10) obteniendo un resultado de 300L/min.
Para que la tos se considere eficaz, el FEM debe ser como minimo de 270 L/min, por lo que

se puede decir que la paciente presenta una tos eficaz (22).

e Sistema musculoesquelético:
Rangos articulares: Conservados y no dolorosos en miembros inferiores (MMII) y miembros
superiores (MMSS).
Fuerza muscular:

Musculatura Periférica

Se utilizé la Escala Daniel's en los masculos principales tanto a nivel de MMSS como de MMI|I

donde se obtuvieron los valores de la tabla 4 (23).

Valoracion Inicial Puntuacién Escala Daniel's
Biceps 5
Deltoides 4+
Triceps 5
Cuadriceps 5
Gluteo medio 4+
Isquiotibiales 4

Tabla 4.Valoracion fuerza muscular Daniel’s.
Dinamometria: La dinamometria es un método funcional de valoracién reproducible, barato

y sencillo. Este mide la fuerza muscular isométrica en Kg de un grupo muscular. Se realizaron
3 mediciones de 5 segundos de duracion y 30 segundos de descanso entre ellas en ambos

hemicuerpos, seleccionando el mejor resultado reflejado en la tabla 6.

Ecuacion de prediccion Garcia Lépez, M. y col Valores para la Paciente
DM=0,258*peso + 0,394*talla — 43,967 DM=0,258*42+0,394*153-43,967=27,15
Kg

Tabla 5. Ecuacion de referencia para la dinamometria de mano.

Valor alcanzado por la paciente
Prensién Manual 17,7 kg
Tabla 6. Valor dinamometria de mano.

El valor obtenido se sitia muy inferior al valor de referencia pudiendo correlacionarse con
desnutricién (24,25).
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1 Minute Sit to Stand Test (1-MSTST): La prueba de 1-MSTST, es una prueba sencilla en la
gue se necesita una silla sin reposabrazos y se le pide al paciente que se siente y se levante
tantas veces como le sea posible durante 1 minuto sin apoyar los MMSS. Se utiliza para
valorar el nivel de tolerancia al ejercicio en pacientes con EPC, la fuerza de los MMII, el nivel
de actividad fisica y la independencia. EI cambio en el nimero de repeticiones también se
correlacioné con el cambio en la distancia de la 6MWT, asi como con el cambio en el
cuestionario de contraccion voluntaria maxima del cuadriceps (26,27).

Resultados: 30 repeticiones. Ligeramente por debajo de la media que se sitian para su
edad entre 39-55 repeticiones (28).

6MWT -Test de 6 minutos marcha: EI 6MWT es una prueba de esfuerzo submaximo a carga
constante, autoimpuesta, de facil realizacion y ampliamente utilizada. Esta prueba bien
estandarizada y altamente reproducible mide la distancia que un paciente puede caminar
rapidamente, sin correr, sobre una superficie plana y dura en un periodo de 6 minutos. Permite
conocer la tolerancia al esfuerzo que presenta el paciente ya que evalla las respuestas
globales e integradas de todos los sistemas involucrados durante el ejercicio especialmente
los sistemas cardiovascular y respiratorio.

Es un importante facilitador de la evaluacion clinica del paciente, predictor de morbi-mortalidad
y sensible a los cambios pre y post tratamiento. Se han correlacionado cambios en el 6MWT
tras las intervenciones terapéuticas con una mejoria subjetiva en la disnea o la calidad de vida
(29-31).

Tras comprobar que la paciente no presentaba ninguna contraindicacion para la realizacién
de la prueba se le dieron las recomendaciones previas estipuladas por la Sociedad Espafiola
de Neumologia y Cirugia Toracica (SEPAR) y en la siguiente sesién se le explico la prueba
previamente a su realizacion. Se realizaron dos repeticiones de esta por el factor aprendizaje.
Se monitoriza a la paciente (Anexo 4) obteniendo durante la segunda unos valores
ligeramente inferiores a los que le corresponden segun los modelos de prediccion que estipula
la literatura, si bien, es importante recordar que existe una gran variabilidad entre ecuaciones
de prediccion expuestas en la Tabla 7, unas tienden a sobrestimar los resultados y otras a

subestimarlos (32).

Gimeno et Mujeres: 1.107- (5,78 x edad) -(1,48 x pesokg) - (1,27 x FC basal) | 874,81m
al.; 2015 +84.

Enright & Mujeres: (2,11 x talla cm) -(2,29 X peso kg)- (5,78 x edad) + 667m | 778,05m
Sherrill,
1998

Tabla 7. Ecuaciones de prediccion 6MWT.
Resultado: 600m
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Musculatura Respiratoria

No se puede determinar directamente la fuerza de los musculos respiratorios por lo que se
hara indirectamente a través de la presion inspiratoria méxima (PIM) y Presién Espiratoria
Maxima (PEM) que son capaces de generar. Se determinan a través de un mandmetro
(MicroRpm, Vyaire Medical, serie: 064-08051) los cambios de presion bucal, con glotis abierta
y boca cerrada durante un esfuerzo inspiratorio o espiratorio maximo (23,29)

siguiendo el protocolo estipulado por SEPAR ya que ha demostrado obtener resultados mas
altos (33).

La normativa SEPAR (2015) “Establece como sospecha de debilidad de la musculatura
respiratoria cuando el valor del PIM/PEM se sitle por debajo de 80 cmH20, o cuando sea
menor del 65% del valor de referencia “ (34).

Existen ecuaciones de prediccion de las presiones respiratorias maximas inspiratoria y
espiratoria (Morales 1997) reflejadas en la tabla 8 (31).

Hay gue tener en cuenta que estas sobreestiman considerablemente los resultados(35)

PIM PEM
Mujeres 125,18-(0,64 x edad) 116,23-(0,57 x edad) + (0,65
X peso)
Valores esperados para la -112,38 cmH20 77,53 cmH20
paciente
Valores obtenidos en la -40 cmH20 45 cmH20
medicién

Tabla 8. Valores PIM/PEM.

e Sistema integumentario:
- Coloracion y aspecto de la piel normales.
- Se evidencia lesion en dos lechos ungueales en la mano derecha coincidentes con los

procesos infecciosos recurrentes en la misma (candidiasis mucocutanea crénica).
e Sistema neuromuscular:
- Integridad sensorial y motriz conservada.

- No existen alteraciones ni en la coordinacion ni en el equilibrio.

e Comunicacion, cognicién, Lenguaje

- Consciente, orientada y colaboradora. Sin alteraciones en estas areas.
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Cuestionarios:

La calidad de vida en los pacientes con una Inmunodeficiencia Primaria debe determinarse,
como parte del protocolo de estudio integral del mismo (36).

En un intento por abordar la problematica desde una perspectiva mas general y especifica
se seleccionaron dos cuestionarios de CVRS, el SF-36 y el QOL-B-V3.

Cuestionario SF-36

La version espariola del SF-36, junto con las nuevas versiones desarrolladas, han demostrado
ser un utensilio muy adecuado para su uso en investigacion y en la practica clinica debido a
su validez, fiabilidad y sensibilidad. Es una escala genérica muy util para evaluar la CVRS.
Esta compuesto por 36 preguntas organizadas en 8 escalas que valoran los aspectos
positivos y negativos de la salud. La puntuacion de cada escala se extiende desde 0 (“peor”
puntuacion) a 100 (“mejor” puntuacién). La eleccion de la version 2 (Anexo) es debido a que
en ella se han mejorado las caracteristicas métricas de las escalas Rol fisico y Rol emocional

(37). Nuestra paciente alcanza los valores que se presentan en la ilustracion 4.

SF-36
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llustracion 4. Valores iniciales SF-36.

Quality of Life Questionnaire for Bronchiectasis (QOL-B-V3)
Este es un cuestionario especifico de bronquiectasias validado en versién espafiola (Anexo

6). Consiste en 37 preguntas organizadas en 8 dominios con una puntuacion total de cada
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dominio que se extiende desde los valores 0-100. Mayores puntuaciones indican mejor CVRS

(38,39). Nuestra paciente alcanza los valores que se presentan en la ilustracién 5.
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llustracion 5. Valores iniciales QOL-B-V3.

SEGUNDA FASE

Al inicio de esta fase se evalla la situacién respiratoria de la paciente abordada de manera

terapéutica en la fase anterior y se le suma a esta evaluacion la realizacion de 2 pruebas de

esfuerzo submaximas y el célculo de 1 RM con la intencion de pautar de manera eficaz y

actualizada el entrenamiento de fuerza muscular y el ejercicio aerdbico.

Inspeccion Visual:

Ausencia de signos de dificultad respiratoria, eupneica y sin sinergias respiratorias.
Mecanica ventilatoria: Ritmo Respiratorio 1:2, Modo Respiratorio: Naso-nasal,

Patron Respiratorio: Costal-superior. Coordinacién toraco-abdominal: dentro de la
normalidad.

La tos no le dificulta mantener una conversacion fluida.

Problema Principal: La paciente ya no falta en ninguna ocasion al entrenamiento ni a la

imparticion de clases, si bien, sigue refiiendo momentaneamente sensacién de disnea de

8/10 Escala de Borg modificada que le obligan a parar, aunque en muchas menos ocasiones.

Razén por la cual, decidimos continuar con 8 semanas a mayores en las que tras la

administracion del suplemento nutricional se afiade ejercicio terapéutico de tipo aerébico y de

fuerza muscular.
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Nos comunica ademéas que desde hace 3 semanas puede reirse sin notar que le cuesta

respirar o toser situacion que echaba terriblemente de menos.

Estudio Semioldgico:

o Disnea: 0/10 en reposo en la Escala de Borg Modificada. Nos refiere significativa
disminucion de la disnea 5/10 Escala de Borg Modificada durante la practica de
su deporte/trabajo que se traduce en reduccion de las paradas. En relacién con la
actividad alcanza un Grado 0 en la Escala mMRC.

e Dolor: Ausencia de dolor 0/10 EVA.

e Tos: Persiste la tos humeda diaria especialmente por la mafana. Patron de tos
efectivo.

e Expectoracion: menos abundante y mucosa

Auscultacion Pulmonar-Estudio de los ruidos respiratorios:

Minimos crujidos de baja y media frecuencia en la base del I6bulo inferior derecho.
Revision por Sistemas
e Sistema Cardiovascular

Constantes vitales:
FR: 16 rpm FC: 78 Ipm TA: 100/70 mmHg
Sp02: 99% en reposo respirando aire ambiente
Capacidad vital (CV): medida con incentivador de volumen, modelo: espirémetro incentivador
Coach 2®. Los valores obtenidos fueron:
- Sedestacion: 2000ml.
- Decubito lateral derecho: 2000ml.

- Decubito lateral izquierdo: 1500ml.

Evaluacion de la tos- Medicion del PEF-Peak Flow: Se realiza mediante un dispositivo de
medicion del FEM. En este caso utilizamos el modelo (Sibelmed ® Datospir Peak-10).
Resultado: 350L/min.

Reevaluacion de la fuerza de los musculos respiratorios a través de un manémetro
(MicroRpm, Vyaire Medical, serie: 064-08051):

PIM PEM

-66cmH?20 62 cmH20
Tabla 9. Reevaluacién de los valores de PIM/PEM.
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Prueba de repeticién maxima (1RM): La 1RM es el peso maximo que podemos levantar una
vez en un ejercicio especifico con la técnica adecuada. Se mide en Kg. Los valores obtenidos
serviran de guia para pautar el entrenamiento de fuerza muscular. Se muestran en la tabla 6

los valores obtenidos:

1RM MSI MID 1RM Ml MID

Flexién de 4 kg 4 kg Extension 6 kg 6kg
Codo de rodilla

Flexion de 3 kg 3 kg Flexion de 6 kg 6kg

Hombro cadera

Abducién 3 kg 3 kg Abduccion 6 kg 6kg
de hombro de cadera

Tabla 10. Valores 1RM. Extension 6 kg 6kg
de cadera

6MWT -Test de 6 minutos marcha: Se monitoriza a la paciente durante la realizacién de la
prueba y 5minutos posteriores a la finalizacién de esta. (Anexo 7)
Resultado: 620m

Prueba de esfuerzo subméxima en Tapiz Rodante: Se realiz6 una prueba de esfuerzo
submaxima directa a carga incremental en tapiz rodante. Consiste en una cinta sin fin movida
por un motor eléctrico sobre la que el paciente debe caminar aumentando secuencialmente la
velocidad y la pendiente segun el protocolo usado, que en este caso fue el de Bruce
Maodificado. Se monitoriza a la paciente en todo momento y durante los 5 minutos siguientes
a la parada de la prueba (Anexo 8)

El objetivo fue conocer su tolerancia al esfuerzo de cara a pautar el entrenamiento aerébico.
La eleccion del tapiz rodante se debid a sus multiples ventajas entre las que se encuentran:
caminar es una actividad mas familiar que el ciclismo, es mas fisioldgico, no requiere de
aprendizaje previo y permite movilizar una mayor masa muscular. El consumo pico de oxigeno
(VO- pico) suele ser 5-10% mas alto en comparacion con el obtenido en un cicloergbmetro.
Ademas, la paciente era joven, preferia esta modalidad (importante de cara a la adherencia)
y gozaba de buen equilibrio (40,41).
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En reposo: previo ala prueba Finalizacién de la prueba
Disnea y fatiga de MMII: 0/10 Escala Borg Disnea y fatiga MMII: 8/10 Escala de Borg
madificada modificada
Sp02: 99% Sp02: 96%
FC: 80 Ipm FC: 160 Ipm
Motivo Disnea y fatiga MMII:
finalizacion 8/10 Escala de Borg modificada
de la prueba
METS 6,7
Méaxima 16
pendiente
Maxima 6,7
velocidad
Minuto 17
alcanzado

Tabla 11. Resultados prueba de esfuerzo subméximo en tapiz rodante

e Sistemas intertegumentario, neuromuscular, comunicacion, cognicién y
lenguaje: sin cambios respecto al inicio de la primera fase.

3.2.3 Clasificacion Internacional del Funcionamiento de la discapacidad y

de la salud (CIF); describir y codificar:

La CIF pertenece a la “familia “de una serie de clasificaciones internacionales desarrolladas
por la OMS. Esta proporciona por primera vez un marco conceptual comun para clasificar
informacién relacionada con la salud a través de un lenguaje estandarizado y unificado que
posibilita la comunicacién y la atencién en aspectos de salud entre diferentes disciplinas
cientificas de todo el mundo. Se basa en la evaluacion del funcionamiento, la salud y la
discapacidad y que ademas recoge la perspectiva del paciente.

La CIF tiene dos partes, cada una con dos componentes (42):

Parte |. Funcionamiento v Discapacidad

Parte 2. Factores Contextuales

(a) Funciones y Estructuras Corporales (e) Factores Ambientales

(b) Actividades y Participacion (d) Factores personales

Se clasifican en la siguiente tabla las deficiencias mas significativas de la paciente:
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Capitulo Apartado Cddigo Categoria Justificacion
Capitulo 1 Funciones mentales b 1302 Apetito Caquexia en los ultimos meses. Pérdida de peso relacionada
globales con pérdida del apetito.
Capitulo 4 Funciones del sistema b 4350 Respuesta inmune Hipogammaglobulinemia y candidiasis mucocutanea crénica.
inmunolégico
Capitulo 4 Funciones del sistema b 4400 Frecuencia respiratoria Frecuencia Respiratoria Aumentada : FR:23 rpm
respiratorio.
Capitulo 4 Funciones del sistema b 4450 Funciones de los musculos toracicos Valores de PIM/PEM disminuidos
respiratorio. respiratorios
Capitulo 4 | Funciones relacionadas b 4551 Capacidad aerdbica 6MWT: valores disminuidos
con la tolerancia al
ejercicio Durante la practica de su deporte se fatiga en numerosas
ocasiones obligandola a detenerse.
Capitulo 4 | Funciones relacionadas b4552 Fatigabilidad Durante la practica de su deporte se fatiga en numerosas
con la tolerancia al ocasiones obligandola a detenerse.
ejercicio
Capitulo 4 | Sensaciones asociadas b460 Sensaciones asociadas con las Disnea en reposo: 2/10
con las funciones funciones cardiovasculares y
cardiovasculares y Disneas alcanzadas durante la préactica de su deporte: 10/10
respiratorias
respiratorias
Capitulo 5 | Funciones relacionadas b 5251 Consistencia fecal Diarrea cronica

con la defecacion
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Capitulo 7 | Funciones relacionadas b 7300 Fuerza de musculos aislados o de Leve disminucion de la fuerza muscular evidenciada en 1M-
con la fuerza muscular grupos de musculos STST, Dinamometria, 1RM y Escala Daniel’s
Capitulo 4 Estructura del Sistema s43010 Arbol bronquial Bronquiectasias
respiratorio
Capitulo 8 | Estructuras de las uias s 8300 Ufias de los dedos de las manos Lesién ungueal en mano derecha
Capitulo 9 Tiempo libre y ocio do201 Deportes Su situacion de salud le impide practicar de manera habitual y
efectiva su deporte
Capitulo 1 Productos y sustancias el101 Medicamentos Acceso al tratamiento con gammaglobulinas y a todos los
para el consumo medicamentos necesarios para mejorar su estado de salud.
personal
Capitulo 2 Apoyos y relaciones E310 Familiares cercanos Goza de apoyo familiar por parte de su padre y de sus abuelos
y tios
Capitulo 2 Apoyos y relaciones E350 Profesionales de la salud Tiene acceso al Sistema Nacional de Salud
Tabla 12. CIF.
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3.3 EVALUACION

PRIMERA FASE

La evaluacion es un proceso fisioterapico que implica el andlisis e interpretacion de
datos relevantes obtenidos durante el examen con el objetivo de emitir hipétesis que
sustenten el diagndstico y la toma de decisiones.

Nos encontramos con una paciente con pluripatologia de base (CMC, HG Y BQ) en un
periodo de agudizaciéon de su sintomatologia respiratoria evidenciada en: disnea en
reposo 2/10 Escala de Borg modificada, disnea 10/10 durante la practica de ejercicio
gue la obliga a detenerse en numerosas ocasiones, aumento de la tos que le dificulta
mantener una conversacion fluida y la expectoracién, esputo mucopurulento, dificultad
respiratoria con presencia de tirajes y taquipnea. También destacamos una FC elevada
probablemente debido a esa dificultad respiratoria y al trabajo de la musculatura
accesoria.

En los Ultimos meses presenta caquexia (peso habitual 50 kg, peso actual 42 kg, IMC:
17,9 kg/m2. Este estado de desnutricibn coincide con el empeoramiento de su
sintomatologia respiratoria.

Debido a las BQ presenta una_alteracion de la mecénica ventilatoria, concretamente un

trastorno obstructivo, si bien, no se evidencia obstruccion en la espirometria de 2019.
Esta mecanica ventilatoria esta condicionada por su patrén respiratorio toracico superior
su modo naso-nasal y su debilidad muscular respiratoria evidenciada en los bajos
niveles de PIM y PEM. También detectamos una disminucién considerable en su CV
medida con incentivador volumétrico seguramente influenciada por la debilidad
muscular respiratoria.

Presenta alteraciones en la permeabilidad de la via aérea evidenciadas en la

auscultacion pulmonar: roncus y crujidos de media y baja frecuencia. Tos humeda
productiva. Su capacidad tusigena esta conservada, es decir presenta una tos efectiva.

Podemos sospechar de leve alteracion en el intercambio gaseoso: Sp02:96%, aunque

es un valor dentro de los limites de normalidad es un valor bajo para su edad.
A pesar de que es una paciente que realiza actividad fisica semanal, nos refiere la
necesidad de hacer paradas debido a la disnea 10/10 Escala de Borg modificada y

dificultad para mantener el ritmo de hace unos meses. Se sospecha de disminucién de

la tolerancia al ejercicio debido a su sintomatologia respiratoria, a su problema principal

y a su puntuacion valor: 1 en la mMRC. Confirmada con niveles del 1-MSTST y 6MWT
por debajo de los valores tedricos predictivos para ella. Leve disminucion de la fuerza

muscular evidenciada por la Escala Daniel's y la dinamometria.
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A nivel psicoemocional y social es una paciente condicionada por la cronicidad de sus
patologias y su situacion contextual.
Lo anteriormente citado se ve reflejado en su mermada CVRS evidenciado en los dos

cuestionarios de calidad de vida administrados.

SEGUNDA FASE

Seguimos encontrdndonos a una paciente con pluripatologia: CMC, HG y BQ que tras
6 semanas de intervencion terapéutica se ha revertido su situacion de agudizacién de
Su proceso respiratorio evidenciado en: Ausencia de signos de dificultad respiratoria,
eupneica y sin sinergias respiratorias. La tos no le dificulta mantener una conversacion
fluida. Disnea en reposo 0/10 Escala de Borg modificada, disminucion de la frecuencia
tusigena y la expectoracion con esputo mucoso.

Mantiene la mecanica ventilatoria anterior: patron respiratorio toracico superior, modo
naso-nasal y ritmo 1:2.

En cuanto a la fuerza de la musculatura respiratoria los valores aumentan
considerablemente, aunque el valor del PIM sigue sin ser superior al 65% del valor de
referencia. Su CV aumenta de manera significativa, aunque se sitlia ligeramente inferior
a los valores de referencia de la espirometria de 2019.

A nivel de intercambio gaseoso la paciente alcanza una Sp02:99% mejora considerable
con respecto a la valoracion inicial. Si bien esta disminuye durante la realizacion de las
pruebas de esfuerzo submaximo. Mejora el valor del FEM: 350L/min.

Con respecto al transporte mucociliar mejora de manera significativa la auscultacion
pulmonar: Minimos crujidos de baja y media frecuencia en la base del LID. Hay que
tener en cuenta que las bronquiectasias son una patologia de caracter cronico.

En cuanto a la tolerancia al esfuerzo la paciente sigue refiriendo, aunque en muchas
menos ocasiones paradas durante la practica deportiva que es también su trabajo.
Mejora la puntuaciéon obtenida en la Escala mMRC alcanzando ahora un valor 0. En
cuanto al 6BMWT alcanza un valor alto si bien se sitia por debajo de los valores de
referencia para su edad.

Es por todo ello que seguimos adelante con una 22 FASE tras inicio de nutricién
suplementaria en la que se incluye ejercicio terapéutico con el objetivo de que se
solucione por completo su problema principal: desadaptacién al esfuerzo derivada de la

agudizacién de su sintomatologia.
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3.4 DIAGNOSTICO DE FISIOTERAPIA

Es el resultado del examen y la evaluacién y se centra en las deficiencias y limitaciones
funcionales:
e Deficiencia de la mecénica ventilatoria e intercambio de gases asociada con
disfunciones de la via aérea.
o Deficiencia de la mecanica ventilatoria e intercambio de gases asociado con
disfuncion o falla en el bombeo ventilatorio por proceso obstructivo pulmonar.
o Deficiencia en la capacidad aerdbica y resistencia asociado con

desacondicionamiento fisico.

3.5 PRONOSTICO

El pronéstico de la paciente atendiendo a la evaluacion y diagnéstico fisioterapéuticos,
a su corta edad y a la intervencion de un equipo multidisciplinar (fisioterapeuta,
neumologa y nutricionista) se espera que, a corto plazo, sea favorable. Tras méas de 8
semanas (2 sesiones/semana) y atendiendo a los beneficios derivados de un programa
de RP se espera revertir en este lapso de tiempo la agudizacion de su patologia
respiratoria.

En cuanto a su prondstico a largo plazo, hay que tener en cuenta que presenta una
pluripatologia de caracter crénico por lo que este dependera de los avances médicos y
terapéuticos relacionados con la mismay su adherencia terapéutica tras el cese de este

programa.

3.6 CONSIDERACIONES ETICAS

Previamente a cualquier intervencién se le entrega y explica detalladamente a la
paciente el consentimiento informado (Anexo 9) En virtud del cual y a través de su firma,
la paciente acepta el uso y publicacion de los datos personales presentes en su historial
clinico y la toma de fotografias, ambos necesarios, para la elaboracion de este caso
clinico con finalidad educativa y cientifica. El documento avala que la obtencion,
tratamiento, conservacion, comunicacion y cesion de esta informacion se hara conforme
a la normativa espafiola sobre proteccion de datos de caracter personal vigente.

Ademas, se le informa de las ventajas e inconvenientes de un programa de RP con el

fin de que la paciente se encuentre totalmente informada para poder tomar una decision.
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4. OBJETIVOS

4.1 OBJETIVOS

4.1.1 Generales

- Revertir la agudizacién de la sintomatologia respiratoria.
- Favorecer la permeabilidad de la via aérea.

- Mejorar su tolerancia al esfuerzo.

- Evitar exacerbaciones.

- Prevenir complicaciones derivadas de su pluripatologia.
- Educar en el control de la enfermedad.

- Mejorar la CVRS.

4.1.2 Especificos

- Mejorar la disnea y la tos.

- Facilitar el drenaje de las secreciones.

- Aumentar volimenes y capacidades pulmonares.

- Reeducar el patrén respiratorio y disminuir la FR.

- Aumentar la fuerza de la musculatura respiratoria y periférica.

- Aumentar su acondicionamiento aerébico.

- Evitar complicaciones como atelectasias y sobreinfecciones respiratorias.

- Educar en el autocuidado y en el manejo de sus patologias crénicas.

- Educar en la identificacion de signos/sintomas de agudizacion de su
enfermedad.

- Favorecer la practica deportiva y social asintomatica.

- Incrementar su percepcidn de bienestar.

5. INTERVENCION

5.1 CRONOGRAMA DE INTERVENCION

La intervencion que tuvo lugar en el Hospital Maritimo de Oza se dividié en dos fases
derivadas de la decision multidisciplinar de retrasar el ejercicio terapéutico hasta revisiéon
de nutricion debido a un importante déficit calérico y nutricional que presentaba nuestra
paciente y a que ya realizaba unos 120 min/semana de actividad fisica, baile, (martes y
miércoles). La paciente recibe suplemento alimentario desde el 04/04/22.

Ambas fases fueron distribuidas en dos dias semanales (lunes y jueves) recibiendo un
total de 27 sesiones. Se le pauta ademas un plan domiciliario (PD) para el resto de los

dias.
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La primera fase se extendié desde el 21/02/22 hasta el 31/03/22 donde se realizo
exclusivamente fisioterapia respiratoria y educacion en el autocuidado y control de la
enfermedad. La duracion de cada sesion fue de 1h.

Al finalizar esta 1° fase se le realiza el 1RM, 6MWT y la prueba de esfuerzo subméaxima
en tapiz rodante con el objetivo de pautar de manera eficaz el entrenamiento de fuerza

y ejercicio aerdbico en la siguiente fase.

La segunda fase 4/04/22 - 30/05/22 incluy6 ademas de educacion y fisioterapia
respiratoria, ejercicio de fuerza muscular, ejercicio aerébico y estiramientos musculares
activos. Su duracion fue de 8 semanas, tiempo minimo estipulado por los protocolos
clinicos para un programa de RP. La duracion de las sesiones fue de 1h y 30 min.

Tabla 13. Cronograma de intervencion.

5.2 DESCRIPCION DE LA INTERVENCION

La intervencion realizada se fundamentd en fisioterapia basada en la evidencia,
adaptandose a las caracteristicas de la paciente, a los recursos y centrdndose en

conseguir alcanzar los objetivos detallados con anterioridad.
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Lunes Martes | Miércoles Jueves Viernes Sabado | Domingo
Evaluacioén Evaluacion
Inicial PD PD Inicial PD PD PD
21/02/22 24/02/22
28/02/22 PD PD 03/03/22 PD PD PD
07/03/22 PD PD 10/03/22 PD PD PD
14/03/22 PD PD 17/03/22 PD PD PD
21/03/22 PD PD 24/03/22 PD PD PD
Reevaluacion
PD PD PE PD PD PD
28/03/22 1RM
31/03/22
04/04/22 PD PD 07/04/22 PD PD PD
PD PD PD PD PD PD PD
18/04/22 PD PD 21/04/22 PD PD PD
25/04/22 PD PD 28/04/22 PD PD PD
02/05/22 PD PD 05/05/22 PD PD PD
09/05/22 PD PD 12/05/22 PD PD PD
16(05/22 PD PD 19/05/22 PD PD PD
23/05/22 PD PD Descanso Evaluacién
Final
26/05/22
Evaluacién
Final
30/05/22
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PRIMERA FASE

EDUCACION EN EL CONTROL Y MANEJO DE LA ENFERMEDAD

= Se le explicé el orden y la aplicacion de los recursos terapéuticos (43):

1° | Nebulizacién con Hyaneb/
Suero fisiolégico

2° | Ejercicios Respiratorios
3° | Nebulizacién Antibiético:
Tobramicina

Tabla 14. Orden de aplicacion terapéutica.

= Se le educa en la importancia de la realizacion del plan domiciliario (Anexo 10)

y se le ensefia la realizacion de manera correcta del mismo.

= Se le entregan 2 documentos informativos para pacientes de la AEDIP.

e |DP y las enfermedades respiratorias (44).
e Mantenerse Saludable. Una guia para el paciente y sus familias (45)

FISIOTERAPIA RESPIRATORIA

Durante las exacerbaciones de las BQ debe intensificarse la expulsion de moco
mediante fisioterapia y la fluidificacion de las secreciones. Ninguna técnica de
permeabilizacion de la via aérea ha demostrado ser mas eficaz que el resto. Estas se
seleccionaran de acuerdo a las preferencias y caracteristicas del paciente priorizando

las autoadministradas que favorezcan su utilizacion a largo plazo (19,23,46).

Dispositivo EzPAP ®: es un dispositivo de presién positiva continua en las vias
respiratorias que ademas puede combinarse con nebulizacién simultanea. Su modo de
actuacion se basa en aumentar la capacidad residual funcional (CRF) pulmonar
recuperando la superficie de intercambio gaseoso, con el objetivo de prevenir la
atelectasia, posible complicacion de las BQ (47).

En este caso, el EzPAP se administrd previamente a las técnicas de limpieza de la via
aérea, a un flujo de 6L/min. El tiempo de aplicacion fue de 10 minutos, combinandose
con nebulizacion de suero salino hiperténico 3% con el fin de fluidificar las secreciones

y facilitar su drenaje a través de un mecanismo osmatico (23,43).
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llustracion 6. EzPAP.

Técnicas manuales de permeabilizacién de la via aérea

Al entrar en contacto el flujo aéreo con las secreciones se produce la interaccion gas-
liquido. Las moléculas de aire (flujo) interaccionan con las moléculas de liquido
(secreciones) ejerciendo sobre estas fuerzas de cizallamiento, desprendiéndolas y
arrastrandolas. Conociendo su mecanismo de actuacién las elegidas en este caso
atendiendo al examen de la paciente fueron (23):
Ciclo Activo de la Respiracion (CAR): surge de la combinacion de la técnica de
espiracion forzada (TEF) con el control respiratorio y la expansién toracica. Entre sus
objetivos se encuentran la disminucion de la FR, evitar la desaturacion y el
broncoespasmo, favorecer la reeducacion del patron diafragmatico, el aumento de los
volumenes y capacidades pulmonares y el drenaje de secreciones (46).

e Fisioterapeuta: Lateralmente al paciente. Variara sus tomas en funcion de la fase

el ciclo en la que se encuentre.

e Paciente: en decubito supino parcialmente incorporado con MMII flexionados
(34).

Aumento del flujo espiratorio lento (AFEL): a través de volumenes bajos y
espiraciones lentas, el objetivo de la técnica es drenar las secreciones situadas en las
vias respiratorias medias/distales.
o Fisioterapeuta: Posterior o lateral al paciente. Tomas en cara anterior del
térax y abdomen que realizaran presiones en sentido postero-caudal y
postero-craneal respectivamente en tiempo espiratorio.

e Paciente: preferiblemente en sedestacion.

e Procedimiento: Se le solicita al paciente una espiracion lenta a CRF seguida
de una espiracion lenta y progresiva con glotis abierta (boquilla de

espirometria) (34,46).
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Aumento del flujo espiratorio rapido (AFER): a través de volimenes altos y
espiraciones rapidas, el objetivo de la técnica es drenar las secreciones situadas en las
vias respiratorias proximales.

e Paciente y Fisioterapeuta igual que en AFEL

e Procedimiento: se solicita una inspiracion maxima seguida de una espiracion

forzada con la glotis abierta (boquilla de espirometria) (34,46)

Técnica de espiracion lenta a glotis abierta en decubito lateral (ELTGOL): su
objetivo es facilitar el transporte mucociliar desde las zonas medias y/o distales del arbol
bronquial hasta las mas proximales, actuando de forma selectiva sobre el pulmén
infralateral en el cual aumenta la ventilacién y el estrechamiento de la via aérea factores
que favorecen la interaccién gas-liquido. Esta especialmente indicada en pacientes con
BQ(46).

o Fisioterapeuta: Bipedestacion posterior con respecto al paciente.

e Paciente: Decubito lateral, con el pulmén a tratar en posicion infralateral.
Miembro inferior en triple flexion. Miembro superior en flexion de hombro
inferior a 90°.

e Procedimiento: Se le solicita al paciente una espiracién partiendo de CRF
hasta aproximarse al volumen residual (VR) acompafiada de la asistencia del
fisioterapeuta con la toma craneal en costillas y caudal en zona infraumbilical
y cresta iliaca auxiliando el vaciado de los pulmones. Se le coloca una

boquilla de espirometria para favorecer la apertura glética (34)

Técnicas instrumentales de permeabilizacion de la via

Acapella®: es un dispositivo de vibracion endégena con presidn espiratoria oscilante
(PEP). Este crea una oscilacion y presion bucal que se transmite a la via aérea
sumandose los efectos de ambos mecanismos. La oscilacibn actida sobre las
propiedades reoldgicas y tixotrOpicas de las secreciones y a través del efecto de
resonancia (23,34,46).
e Fisioterapeuta: Bipedestacion o sedestacion junto al paciente.
e Paciente: sedestacion
e Procedimiento: se le solicita al paciente una inspiracion a volumen medio,
seguido de una pausa teleinspiratoria de 2-3 s y espiracion prolongada a través
del dispositivo. Se le colocé nuestra mano en sus mejillas para evitar que la

vibracién se pierda (34).
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Entrenamiento de la musculatura respiratoria:

Los valores alcanzados por nuestra paciente tanto en PIM como en PEM nos indican
presencia de debilidad muscular respiratoria y recomendacién de entrenamiento de la
misma. La debilidad de la musculatura espiratoria resulta de vital importancia en la
permeabilizacion de la via aérea. Se debe realizar 2 veces al dia con una frecuencia de
3-5 dias por semana, a una intensidad de cémo minimo el 30% y no por encima del 70%
de la PIM /PEM y en sesiones de unos 15-30 min. El entrenamiento debe tener una
duracion de al menos 6 semanas y se proponen ciclos de 2 min a maxima intensidad
tolerada seguidos de 1 min de descanso. Para ello se han utilizado los siguientes
dispositivos umbral sumados a control del patron respiratorio, aumentando

progresivamente la intensidad de trabajo (19,43):

Threshold IMT: dispositivo umbral conformado por una valvula que se abre cuando el
paciente genera una presion determinada (previo ajuste en el equipo) durante la
inspiracion buscando el entrenamiento de la musculatura inspiratoria. También forma
parte de las técnicas RIM (Maniobras de Resistencia a la inspiracion), su efecto se suma
al anterior produciendo un aumento de la presién negativa pleural que se traduce en

una traccion del parénquima pulmonar favoreciendo la distensibilidad pulmonar (23).

Threshold PEP: dispositivo umbral conformado por una valvula que se abre cuando el
paciente genera una presién determinada (previo ajuste en el equipo) durante la

espiracién buscando el entrenamiento de la musculatura espiratoria. Ademas favorece

la permeabilizacion de la via aérea gracias a la PEP que genera sobre la misma (23).
il s B Bzl SR B

llustraciéon 7. Uso del dispositivo llustracion 8. Uso del
Threshold IMT. dispositivo Threshold PEP.
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SEGUNDA FASE

Esta fase comienza tras consulta con nutricidbn e inicio de toma de suplemento
alimenticio. Sumado a la Educacién y a la Fisioterapia respiratoria se incluye ejercicio

terapéutico: entrenamiento de fuerza muscular periférica y ejercicio aerébico.

EJERCICIO TERAPEUTICO

Entrenamiento de fuerza de la musculatura periférica:

La evidencia disponible apoya el uso del entrenamiento de fuerza sumado a
entrenamiento aerobico, ya que provoca adicionales aumentos en la fuerza muscular
periférica. Normalmente se recurre a ejercicios de levantamiento de pesas para MMIl y
MMSS con cargas entre 70-85% de 1 RM, y pocas repeticiones. (19).

Se realizaron 2 series de 10 repeticiones a una intensidad del 80% 1RM, paradmetros

gue sugiere la literatura:

80% 1RM MSI MID 80% 1RM Mil MID

Flexién de 3,2 kg 3,2 kg extensién 4,8kg 4,8kg
Codo de rodilla

Flexién de 2,4 kg 2,4 kg flexion de 4,8kg 4,8kg

Hombro cadera

Abducién 2,4 kg 2,4 kg abduccion 4,8kg 4,8kg
de hombro de cadera

Tabla 15. Calculo del 80% de 1RM. Extension 4,8kg 4,8kg
de cadera

Ejercicio aerdbico:

El ejercicio aer6bico es un esfuerzo submaximo que implica a grandes masas
musculares y se mantiene durante un tiempo prolongado, se recomiendan entre 20-30
min unas 3 veces a la semana. Este mejora la tolerancia fisicay la CVRS (19,29).
En cuanto a la intensidad se recomiendan altas intensidades, entre un 60-80% de la
capacidad de esfuerzo maxima alcanzada en una prueba de esfuerzo previa con el
objetivo de mejorar la resistencia muscular y conseguir una mejor adaptaciéon a nivel
cardiovascular (19).
En la primera sesion se siguid la recomendacion de la Lung Foundation Australia de
caminar 30 minutos a una intensidad del 80% de la maxima velocidad alcanzada en el
6MWT, que en este caso, al haber alcanzado 6,62km/h el 80% se corresponderia con
5,3km/h (34).
Sin embargo, nuestra paciente no notaba apenas el esfuerzo por lo que decidimos
incorporar el pardmetro de la inclinacion manteniendo dicha velocidad constante. Para
ello convertimos el ejercicio aerébico continuo en uno intervélico. Trabajamos 1 min al
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60% de la maxima pendiente alcanzada en el protocolo de Bruce modificado que se
corresponde con aproximadamente el valor 10 de pendiente y 2 min al 30% de la misma
cuyo valor aproximado seria 5, en un intento por adaptarse a las condiciones fisicas de
nuestra paciente.

En sucesivas sesiones en un intento por aumentar en progresion la carga se trabajo
durante 1 minuto al 100% de la maxima pendiente y 4minutos al 10%.

En todas las sesiones y en todo momento la paciente mantuvo las constantes vitales

dentro de los rangos de seguridad.
-

| 2
sl

llustracion 9. Entrenamiento de Fuerza
Muscular.

llustracion 10. Ejercicio Aerdbico en
Tapiz Rodante.

Estiramientos:

Se realizan tras el entrenamiento de fuerza muscular y ejercicio aerébico los
estiramientos activos especificados en el (Anexo 11). Son seleccionaos dichos
estiramientos porque se corresponden en lineas generales con los que realiza la
paciente tras las sesiones de baile moderno. Se mantienen un total de 30s con el
objetivo de aumentar la tension sobre el tendén, que activa los érganos tendinosos de
Golgi desencadenando el reflejo miotatico inverso que posibilita el estiramiento muscular
(48).

5.3 RECOMENDACIONES

e Se le recomendd que cuando se acostase y le costase respirar o tosiese con
asiduidad que elevara ligeramente el cabecero para colocar al diafragma en
ventaja mecanica.

e Se le recomendd que siguiese realizando ejercicio aerébico una vez finalizada la
intervencion de manera domiciliaria y se le calculé a través de la Férmula de

Karvonen su FC de ejercicio a una intensidad moderada que podré utilizar como
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método de dosificacion a partir de la FC maxima alcanzada en su Ultima prueba

de esfuerzo subméaxima (49).

FCE: FCB+(FCM-FCB)x Intensidad Ejercicio= 70lpm +(165lpm-70lpm)x 60%=
127 Ipm

Tabla 16.FCE calculada para la paciente a través de la férmula de Karvonen.

e Se le recomendo tras la finalizacion del programa continuar haciendo ejercicios
de fuerza muscular con una dosificacién de entre 4-5 de la escala de Borg

modifcada.

5.4 OTRAS INTERVENCIONES DENTRO DEL EQUIPO MULTIDISCIPLINAR
Teniendo en cuenta que la literatura avala la multidisciplinariedad profesional durante
los programas de RP quisimos que asi fuese en esta intervencion. Contamos con la
ayuda de una neumoéloga, una hematologa y una nutricionista con las que trabajamos
conjuntamente con el objetivo de realizar la mejor intervencién posible.

De entre sus mdltiples aportaciones destacamos el consenso sobre el retraso de la
realizacion de ejercicio terapéutico hasta que se resolvié el importante déficit calérico
detectado en la paciente con un aporte nutricional recetado por nutricion, este consistié
en 1 brick al dia de Fontactiv que debia tomarse 1h después de la realizacion de ejercicio
fisico. La decision de contactar con nutricion se debié a que la paciente presentaba un

IMC inferior a 20 kg/m2 criterio para solicitar nutricién suplementaria (50).

6. RESULTADOS
Valoracion Final

Inspeccion:

e Se mantiene sin cambios desde la reevaluacion de la primera fase. Paciente
estable.

Problema Principal.: La paciente ya no falta en ninguna ocasién al entrenamiento ni

a la imparticiéon de clases y durante las mismas ya no tiene que realizar paradas.

Peso: 45 kg
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Estudio Semioldgico:
o Disnea: 0/10 en reposo en la Escala de Borg Modificada. En relacion con la
actividad alcanza un Grado 0 en la Escala mMRC.
e Dolor: Ausencia de dolor 0/10 EVA.
e Tos: Disminuye la presencia de tos al levantarse y durante las clases que

recibe del Ciclo de Formacion Profesional de Farmacia. Patron de tos
efectivo.

e Expectoracion: menos abundante y mucosa.

Auscultacion Pulmonar-Estudio de los ruidos respiratorios:

Minimos crujidos de media frecuencia en la base del I6bulo inferior derecho.

Revision por sistemas

e Sistema cardiovascular —pulmonar:
FR:15rpm FC: 70lpm  TA:100/60 Sp02:100%

CV medida con incentivador volumétrico, modelo: espirdmetro incentivador Coach 2®
- Sedestacion: 2500 ml
- Decubito lateral izquierdo: 2500 ml

- Decubito lateral derecho:2250 ml

Valoracién final de la fuerza de los musculos respiratorios a través de un
mandmetro (MicroRpm, Vyaire Medical, serie: 064-08051):

Valoracion Inicial: Reevaluacion: Valoraciéon Final:
21/02/22 31/03/22 26/05/22

PIM PEM PIM PEM PIM PEM

-40 cmH20 | 45 cmH20 -66 cmH20 | 62 cmH20 -74 cmH20 | 70 cmH20

Tabla 17. Valoracién

Valoracion final de la tos- Medicion del PEF-Peak Flow: Se realiza mediante un
dispositivo de medicion del FEM. En este caso utilizamos el modelo (Sibelmed ®
Datospir Peak-10). Resultado: 375 L/min.
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Valoracion final de la fuerza muscular Escala de Daniel’s:

Puntuaciéon Escala Daniel's Valoracion Inicial Valoracioén Final
Biceps 5 5
Deltoides 4+ 5
Triceps 5 5
Cuédriceps 5 5
Gluteo medio 4+ 5
Isquiotibiales 5 5

Tabla 18. Valoracion final de la fuerza muscular Escala Daniel’s.

Dinamometria:;

Dinamometria Valores Valores

iniciales finales

Prension 17,7 Kg 20,6 Kg
Manual

Tabla 19. Valoracion final dinamometria.

1-MSTST:

El nimero de repeticiones alcanzado por la paciente fue de 51 repeticiones.
Valoracion inicial Valoracién final
30 repeticiones 51 repeticiones

Tabla 20. Valoracion Final IMSTST.

6MWT-Prueba de 6 minutos marcha:
Se monitoriza a la paciente durante la realizacion de la prueba y 5 minutos después de
la finalizacién la misma (Anexo 12).

La distancia alcanzada fue de 720m.

Valoracion inicial Reevaluacion Valoracion final
21/02/22 31/03/22 30/05/22
600m 620m 720m

Tabla 21. Valoracion final 6BMWT.

Prueba de esfuerzo submaxima en tapiz rodante (Protocolo de Bruce Modificado):
Se monitoriza al paciente durante toda la realizacion de la prueba y 5 minutos después
de la finalizacion de esta (Anexo 13). Los valores alcanzados fueron los reflejados en
la tabla 22:
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En reposo: previo ala prueba

Finalizacién de la prueba

Disnea y fatiga de MMII: 0/10 Escala Borg

Disnea y fatiga MMII: 8/10 Escala de Borg

modificada modificada
Sp02: 100% Sp02: 98%
FC: 72 Ipm FC: 165 Ipm
Motivo Disnea y fatiga MMII:
finalizacion 8/10 Escala de Borg modificada
de la prueba
METS 6,7
Maxima Pe 20
pendiente
Maxima 8,9 km/h
velocidad
Minuto 22 min
alcanzado
Tabla 22. Resultados de la prueba de esfuerzo submaximo en tapiz rodante
Valoracion final de la 1RM:
1RM MSI MSI | MSD | MS 1RM Ml Ml MID | MID
D

Flexién de | 4 kg 6kg 4kg | 6kg
Codo

extensién de | 6kg | 13kg | 6kg | 12kg
rodilla

Flexion de | 3 kg 5kg 3 kg | 5kg
Hombro

flexion de 6kg | 11kg | 6kg | 11kg
cadera

Abducién | 3 kg 5kg 3 kg | 5kg
de hombro

abduccion de | 6kg | 12kg | 6kg | 12kg
cadera

Tabla 23. Valoracion final 1RM.
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Valoracién final del Cuestionario QOL-B-V3:

QOL-B-V3

90% 83,30%

88,90%

80% 77,30%
70% 66,70% 66,70% 66,70% 66,70%
60% 509
50%
40%
30% 2,20
20%

10% 0% 0%

0%

&

M Pre-tratamiento W Post Tratamiento

llustracion 11. Valoracién Final QOL-B-V3.

Valoracién final del Cuestionario SF-36:

SF-36
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llustracion 12. Valoracion Final SF-36

44



Abordaje fisioterapéutico de una paciente con bronquiectasias asociadas a inmunodeficiencia primaria.
Caso clinico.

7. DISCUSION

El caso clinico expuesto anteriormente es el de una paciente de 20 afios diagnosticada
con candidiasis mucocutanea crénica (CMC), hipogammglobulinemia (HG) vy
bronquiectasias (BQ) asociadas.

El objetivo fundamental del caso fue mejorar su estado de salud revirtiendo la
agudizacién de su sintomatologia respiratoria, mejorando la tolerancia al esfuerzo que
favoreciese la practica deportiva asintomatica, evitando exacerbaciones, educando en
el control de la enfermedad y mejorando su calidad de vida relacionada con la salud
(CVRS).

Al final de la 1° fase se evallan los parametros de tipo respiratorio sobre los que se ha
actuado a través de ejercicios de permeabilizacion de la via aérea y educacion en el
control de la enfermedad.

Los resultados obtenidos muestran remision de la agudizacion de la sintomatologia
respiratoria: desaparecen los signos de dificultad respiratoria, mejoran las constantes
vitales como la Sp02 (99%), la FR (eupneica) y la FC. Disminuyen considerablemente
los ruidos respiratorios adventicios en la auscultacion pulmonar, disminuye la disnea
tanto en reposo como en relacion con la actividad fisica y disminuye significativamente
la tos.

Aumenta el valor del FEM. También lo hace el de la CV tanto en sedestacibn como en
los decubitos, aunque sigue estando por debajo del valor de referencia de la
espirometria de 2019. Sin embargo, este valor de referencia puede no ser fiable debido
a la evolucién de su enfermedad ya que han pasado mas de 2 afios desde la realizacion
de la misma. También se incrementa la fuerza de los musculos respiratorios aunque el
PIM no alcanza aun valores superiores al 65% del valor de referencia como lo hace el
PEM(34). Esto, puede ser debido a que esta primera fase dura menos de 6 semanas,
tiempo minimo estipulado por la bibliografia para ver cambios significativos en estos
valores y a que la paciente estaba comenzando a utilizar los dispositivos por primera
vez (23).

Las recomendaciones y la evidencia para respaldar el uso de las técnicas de
permeabilizacion de la via aérea se basan en un numero limitado de ensayos clinicos,
muchos de los cuales son estudios de tratamiento Unico. Dos revisiones Cochrane
resumieron los datos de 16 ensayos controlados aleatorios (13 de los cuales tenian un
disefio cruzado) y concluyeron que la limpieza de las vias respiratorias es segura y
puede explicar las mejoras en la expectoracién de esputo, algunas medidas de la

funcién pulmonar, los sintomas y la CVRS. Una de las revisiones concluyé que la
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presion espiratoria positiva (PEP) era tan efectiva como otras técnicas de limpieza de la
via aérea (51).

En cuanto al 6BMWT realizado como control tras esta fase para pautar la siguiente, se
obtiene una mejora en las constantes vitales durante la realizacién de la prueba vy el
esfuerzo percibido. La distancia recorrida aumenta en 20m, distancia no considerada
clinicamente significativa al ser inferior a 30m (19). Ademas, el valor alcanzado se sitla
por debajo de los valores de referencia. Este resultado podria justificarse ya que en
esta fase no se realiza ejercicio terapéutico debido a la condicion nutricional. En un
ensayo aleatorizado controlado con placebo en el que se buscaba conocer los
beneficios a largo plazo de la limpieza de las vias respiratorias, Gerard Mufioz y col.
evaluaron la eficacia de la técnica ELTGOL durante un periodo de 1 afio en pacientes
con bronquiectasias y expectoracion cronica no encontrando mejoria significativa en el
6MWT como en el caso de otros estudios concluyendo que probablemente seria
necesario combinar técnicas de limpieza de la via aérea con un programa especifico de
entrenamiento muscular para mejorar la capacidad de ejercicio, dado que el principal
efecto de las técnicas de limpieza de la via aérea es facilitar la eliminaciéon de
secreciones (52).

En cuanto a la valoracién final realizada tras la segunda fase, coincidente con la
conclusion del programa, donde se incluye ademas de técnicas de limpieza de la via
aérea y educacion en el control de la enfermedad la realizaciéon de ejercicio aerébico y
entrenamiento de la fuerza muscular, se obtienen resultados de mejoria significativa en
todas las dimensiones evaluadas.

A nivel de la sintomatologia respiratoria se mantienen los resultados alcanzados en la
primera fase. Los cambios mas significativos son que alcanza una Sp02 del 100%,
refiere practica deportiva asintomatica en términos de disnea, su peso se ve
incrementado en 3kg y su CV aumenta de manera significativa.

En cuanto a la fuerza muscular respiratoria los valores de PIM y PEM se sitian ambos
por encima del 65% del valor de referencia (34). Sin embargo no alcanzan los 80 cmH20
valor con el que se puede excluir debilidad de la musculatura (53). Hay que tener en
cuenta que partiamos de unos valores muy bajos.

En cuanto a la fuerza de la musculatura periférica se obtiene mejoria en la valoracién
de la fuerza muscular siguiendo la Escala Daniel’s obteniendo 5 puntos en todos los
grupos musculares evaluados, resultados que se correlacionan con los valores
alcanzados en la 1RM donde se incrementan en 2kg los valores de los MMSS y 6kg de
medio en el caso de los MMII. Este aumento més significativo en los MMII con respecto
a los MMSS puede deberse al entrenamiento en tapiz rodante a mayores de los

ejercicios de fuerza donde se trabaja fundamentalmente los MMII.
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En la dinamometria aumenta 3kg en la presion manual correlacionandose con los 3kg
de peso corporal aumentados.

También es evidente la mejoria en el 1-MSTST donde se alcanzan 52 repeticiones. Los
valores de referencia para el 1-MSTST que sefiala la literatura para mujeres jovenes
entre 20-24 afios son entre 39-55 repeticiones/min con una mediana de 47
repeticiones/min (28). Se sitda por tanto por encima de la media.

Una mejora de al menos tres repeticiones es consistente con los beneficios fisicos
después de la rehabilitacion pulmonar. Ella mejora en un total de 21.

En cuanto a las pruebas de esfuerzo submaximo alcanza el valor de 720m en el 6MWT,
con aumento de 100m con respecto a la primera fase y 120m con respecto a la
valoracion inicial, distancia clinicamente significativa mejorando ademas las constantes
vitales.

En una revision sistemética de Cochrane del afio 2021 por Annemarie L. Lee. y col.
sobre la eficacia del entrenamiento con ejercicios en la mejora la tolerancia al ejercicio,
la calidad de vida o los sintomas y la reduccion de las exacerbaciones en pacientes con
BQ. Los resultados obtenidos fueron una mejoria en las medidas de la capacidad de
ejercicio funcional, segin lo medido por la prueba incremental de caminata de ida y
vuelta (ISWT) y el BMWT en pacientes con bronquiectasias estables. No se observaron
efectos beneficiosos, en un solo estudio de los 6 que conformaban la revisién, en las
personas que realizaron el entrenamiento con ejercicios poco después de un brote
agudo de bronquiectasia (54).

También mejora en la prueba de esfuerzo submaximo en tapiz rodante alcanzando el
minuto 22 y mejorando las constantes vitales.

En cuanto a su CVRS evaluada a través del SF-36 y el QOL-B-V3 se observa mejoria
significativa en todos los items.

Estos resultados coinciden con las conclusiones de una revision sistematica del afio
2016 por Annemarie L. Lee y col sobre la RP en individuos con BQ no debidas a fibrosis
guistica que afirma que se lograron mejoras a corto plazo en la capacidad de ejercicio
y la CVRS con programas supervisados de rehabilitacion pulmonar y ejercicio
terapéutico, aunque mantener estos beneficios es un desafio en personas con

bronquiectasias (55) .
LIMITACIONES:

Durante la intervencion surgieron diferentes limitaciones que han podido influir de
manera indirecta en el transcurso del programa de RP y por consiguiente en los

resultados obtenidos del mismo.
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Entre ellas destacamos la situacion de desnutricion caldrica asociada a la IDP que obligd
a dividir este programa en 2 fases no existiendo estudios donde se haya analizado la
influencia de esta biparticion en el tratamiento.

También cabe mencionar la obligatoriedad en el uso de la mascarilla en los centros de
indole sanitaria debido a la pandemia por SARS-Cov-2. La utilizacién de la misma
aumentaba la sensacion de agobio, la tos y la disnea.

Ademas, la paciente sufrio un episodio de fiebre sin empeoramiento de sintomatologia
respiratoria asociado el dia 24/05/22 debido un herpes cutaneo con PCR-SARS-Cov-2
negativa. El dia 25/05/22 ya no presenta fiebre. Se retrasa un dia la evaluacion final con
el objetivo de que la paciente se encontrase totalmente recuperada para obtener los
mejores resultados posibles.

También podemos mencionar que a la paciente le cuesta ser constante con el plan
domiciliario ya que la carga de trabajo domiciliario aumenta considerablemente como se
evidencia en el SF-36 al ser la primera vez que acudia a consulta de Fisioterapia.

PLANTEAMIENTO DE UNA INTERVENCION FUTURA:

La paciente presenta patologias de tipo crénico que condicionan de manera significativa
la evolucion de la paciente a largo plazo. Actualmente tras la finalizacion de esta
intervencion la paciente ha mejorado significativamente, sin embargo, sera de vital
importancia sucesivas revisiones que monitoricen su sintomatologia, su estado
pulmonar y su CVRS.

Es importante que continde realizando ejercicio aerdébico y los ejercicios de
permeabilizaciéon de la via aérea pautados de manera constante con el fin de evitar
exacerbaciones y complicaciones.

En caso de sufrir una agudizacion de su patologia deberia acudir a urgencias y se

valoraria de nuevo el ingreso de nuevo en nuevos programas de RP.

8. CONCLUSIONES

La literatura abala la efectividad de los programas de RP en pacientes con ERC entre
los que se incluyen las BQ derivadas de una IDP. Esta, queda evidenciada en los
resultados obtenidos en este caso clinico que han demostrado revertir la agudizacion
de su sintomatologia, mejorar significativamente la disnea, la capacidad de esfuerzo y

la CVRS objetivados en test, pruebas y cuestionarios especificos.

Durante el abordaje de este caso clinico se hizo hincapié en buscar el mayor

autocuidado y autogestion posibles, ya que su patologia es de tipo crénico, en un intento
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por llegar a cumplir en lineas futuras otros de los dos objetivos generales de este caso
clinico: prevenir complicaciones derivadas de su pluripatologia y evitar exacerbaciones
por sobreinfecciones respiratorias.

Esto se consiguié a través de la educacion de la paciente en su enfermedad, en la
importancia de realizar un programa domiciliario de técnicas de higienizacion bronquial,
la instruccién en el orden de aplicacion de las medidas terapéuticas y la recomendacion
de préactica domiciliaria de ejercicio aerobico a una FCE calculada a partir de su Ultima

prueba de esfuerzo subméxima.

Se debe de seguir investigando en la creacion de formulas de prediccion que estimen
de manera mas exacta los valores de referencia para la poblacién sana, como en el
caso del 6MWT o los valores del PIM y el PEM, para poder guiar de la manera mas
eficaz posible la intervencion y la estipulacién de los objetivos terapéuticos.

Otro campo de investigacion interesante seria la creacién de protocolos especificos para
las pruebas de esfuerzo submaxima para pacientes respiratorios en el tapiz rodante ya
que los mas utilizados son especificos de pacientes cardiacos como es el caso del
Protocolo de Bruce.

En cuanto a la informacion existente sobre el al tratamiento de inoculacion con GG es
aun reciente por lo que seguramente en afos venideros las investigaciones arrojaran

informacién mas extensa sobre sus resultados a largo plazo.
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10. ANEXOS

ANEXO 1: ESCALA DE BORG MODIFICADA

10 Maximo I

9 Muy, muy fuerte

5 Fuerte

4 Un poco fuerte

3 Reguilar
2 Poco
1 Muy poco
—
0 Nada
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ANEXO 2: ESCALA DE DISNEA MODIFIED MEDICAL RESEARCH COUNCIL

GRADO ACTIVIDAD

Grado 0 Ausencia de disnea salvo al realizar ejercicio
intenso.

Grado 1 Disnea al andar deprisa en llano, o al andar

subiendo una pendiente poco pronunciada.
Grado 2 La disnea le produce incapacidad para
mantener el paso de otras personas de la
misma edad caminando en llano o tener que
parar a descansar al andar en llano al propio
paso.

Grado 3 La disnea hace que tenga que parar a
descansar al andar unos 100 metros o pocos

minutos después de andar en llano.

Grado 4 La disnea le impide al paciente salir de casa
0 aparece con actividades como vestirse o

desvestirse.
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ANEXO 3: ESCALA VISUAL ANALOGICA (EVA)

«—— Escala visual analdgica

01 2 3 4 5 6 7 8 9 10

No El peor
dolor dolor
imaginable
i
1cm
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ANEXO 4. MONITORIZACION DE LA PACIENTE DURANTE EL 6MWT

FECHA Y HORA
Valoracion Inicial
24/02/22
Oxigeno Aire ambiente
0 0 Sp02 % 97%
(DD: :tl FR 22 rpm
)
< FC 88 Ipm
Disnea 1
Fatiga MMII 0
Tramo m Sp02 % FC Ipm
1 30 97 90
2 60 97 92
3 90 97 94
4 120 98 92
5 150 96 96
6 180 97 110
7 210 96 120
8 240 98 125
9 270 98 126
10 300 98 130
11 330 96 136
12 360 96 140
13 390 96 142
14 420 95 145
15 450 96 140
16 480 97 148
17 510 98 142
18 540 97 140
19 570 97 145
20 600 96 150
SatO2 96%
& & FR 25 rpm
% 3 FC 150 Ipm
<_>.:' % Disnea 5
Fatiga MMII
Distancia adicional oOm
Distancia total 600m
Valor de referencia 778,05
N° de paradas 0
Tiempo total de paradas 0

Tabla 24. Monitorizacién de la paciente durante el 6BMWT-Valoracion Inicial
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ANEXO 5: CUESTIONARIO DE CALIDAD DE VIDA SF-36

. ey B

11549035

Su Salud y Bienestar

Por favor conteste las siguientes preguntas. Algunas preguntas
pueden parecerse a otras pero cada una es diferente.

Tomese el tiempo necesario para leer cada pregunta, y marque

con una [ la casilla que mejor describa su respuesta.

jGracias por contestar a estas preguntas!

1. En general, usted diria que su salud es:

u 0 uf ul 0

Excelente Muy buena Buena Regular Mala

2. ;Como diria usted que es su salud actual, comparada con la de hace un

ano?:
Mucho mejor Algo mejor Mas o menos Algo peor Mucho peor
ahora que ahora que igual que ahora que ahora que
hace un afo hace un ano hace un afno hace un afo hace un afio

u u] 0 u ul

SF-36v2™ Health Survey © 1993, 2003 Health Assessment Lab, Medical Outcomes Trust, and QualityMetric Incorporated SF-36 v2.0
. SF-360 i a registered trademark of Medical Outcomes Teust. (SF-36v2 Estindar, Espaiia (Espaiiol) Version 2.0)
2/7

61



Abordaje fisioterapéutico de una paciente con bronquiectasias asociadas a inmunodeficiencia primaria.
Caso clinico.

11549035
3. Las siguientes preguntas se refieren a actividades o cosas que usted podria

hacer en un dia normal. Su salud actual, ;le limita para hacer esas actividades
o cosas? Si es asi, ;cuanto?

Si, me limita  Si, me limita  No, no me

mucho un poco limita nada

a Esfuerzos_ intensos, tales como correr,
it on i el v o O 1 L O
b Esfuerzos mgderad'os. como mover una

D108 0/08 87 8 0.1 MO omiesocsns O O ... O
¢ Coger o llevar la bolsa de la compra. Ll eee e 0
d Subir varios pisos por la escalera. ------------- [:]‘ ----- D LR D3
e Subir un s6lo piso por la escalera. - - oo | S EB s E
t Agacharse o arrodillarse. ---------------—---- Bl Bl WL
o Caminar un kilometro 0 mas —----------—------ I - Ll g
h Caminar varios centenares de metros. --------- D‘ ----- D R D3
i Caminar unos 100 metros, ------—---—————————- Y I [ S g
i Bafiarse o vestirse por si mismo. --------------- i e o -

4. Durante las 4 ultimas semanas, ;con qué frecuencia ha tenido alguno de
los siguientes problemas en su trabajo o en sus actividades cotidianas, a
causa de su salud fisica?

Sdlo
Casi Algunas alguna
Siempre siempre  veces vez Nunca

a ¢Tuvo que reducir el tiempo dedicado al trabajo

0 a sus actividades cotidianas? — - - — .- — .- — .. _D‘_ e _El’. Saem D’ e .D‘. i D 3
b ¢Hizo menos de lo que hubiera querido hacer? ___ J:]_' _____ 2 e D’ ..... D.‘ ..... D 2
¢ ¢Tuvo que dejar de hacer algunas tareas en su

trabajo o en sus actividades cotidianas? — - — - — EL‘ S El.’ = D = _|:|! =g D5
d ¢Tuvo dificultad para hacer su trabajo o sus

actividades cotidianas (por ejemplo, le costé mas

dedanomal)? aucseitinaleiiii ol iiissg s | — 2 P L. L)8

. SE-36v21 Health Survey © 1993, 2003 Health Assessment Lab, Medical Outcomes Trust, and QualityMetric Incorporated SF-36 v2.0 -
SE-36% is a registered trademark of Medscal Outcomes Trust, (SF-36v2 Estindar, Espadia (Espadiol) Versaon 2.0) 3/7
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5. Durante las 4 Gltimas semanas, ;con qué frecuencia ha tenido alguno de los

siguientes problemas en su trabajo o en sus actividades cotidianas, a causa de
algan problema emocional (como estar triste, deprimido o nervioso)?

Solo
& Casi  Algunas alguna
empre
a ¢Tuvo que reducir el tiempo dedicado al trabajo pré. slempro: veces vel Nunca
0 a sus actividades cotidianas por algan
problema emocional? . ____ 1 R ) OO | R 1 {1 |

por algtn problema emocional? - .. ____ 0 O I X I AN I CO i

¢ ¢Hizo su trabajo o sus actividades cotidianas
menos cuidadosamente que de costumbre, por
alglin problema emocional? - .- _________ D‘ [:]2 Sres l:l’ D‘ B‘

6. Durante las 4 altimas semanas, ;hasta qué punto su salud fisica o los
problemas emocionales han dificultado sus actividades sociales habituales con
la familia, los amigos, los vecinos u otras personas?

‘ Nada Un poco Regular Bastante Mucho

u 0 0 uf 0

7. ¢Tuvo dolor en alguna parte del cuerpo durante las 4 ultimas semanas?

‘ No, ninguno Si, muy poco  Si, un poco Si, moderado Si, mucho Si, muchisimo

ul 0 uf 0. 0 ul

8. Durante las 4 altimas semanas, ;hasta qué punto el dolor le ha dificultado su
trabajo habitual (incluido el trabajo fuera de casa y las tareas domésticas)?

Nada Un poco Regular Bastante Mucho

O (WE WL - O

. SF-36v21 Health Survey ©0 1993, 2003 Health Assessment Lsb, Medical Outcomes Trust, and QualityMetric Incomorated SF-36 v2.0 .

SE-36% bx o registered trademark of Medical Outcomes Trust. (SF-36v2 Estindar, Espaa (Espafiol) Versidn 2,0) 417
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9. Las preguntas que siguen se refieren a como se ha sentido y cémo le han
ido las cosas durante las 4 ultimas semanas. En cada pregunta responda lo que
se parezca mas a como se ha sentido usted. Durante las ultimas 4 semanas
icon qué frecuencia...

Casi  Algunas Sdlo
Siempre siempre veces alguna vez Nunca

a se sintio lleno de vitalidad? I I I E I Vv o]

_________________ I N | |

¢ se sintié tan bajo de moral que nada

podia animarle? _____________________ Cloase: T sow s

d se sintio calmado y tranquilo? ___________ | [ i T [ |

b estuvo muy nervioso?

e tuvo mucha energia? ________________ O

t se sinti6 desanimado y deprimido? -_____ D - -

g se sinti6 agotado? oo D' Dz D’
N N I O I -
s L® e Mo

n se sintio feliz? _______________________

i se sintié cansado? - ____

10. Durante las 4 altimas semanas, ;con qué frecuencia la salud fisica o los
problemas emocionales le han dificultado sus actividades sociales (como visitar
a los amigos o familiares)?

Siempre Casi siempre Algunas veces Sélo alguna vez Nunca

O - E 0- O

11. Por favor diga si le parece CIERTA o FALSA cada una de las siguientes frases:

Totalmente Bastante Bastante Totalmente
cierta cierta Nolosé falsa falsa

a Creo que me pongo enfermo mas

facilmente que otras personas -------- D' e D* I D’ - D" D5

b Estoy tan sano como cualquiera _______ D1 2EyE D? 22 E]J s D" R DS
¢ Creo que mi salud va a empeorar ______ E]' D? DJ S D‘ DS
d¢ Misalud es excelente _______________ D' —_— D’ D’ — D

Gracias por contestar a estas preguntas

F-
- SF-26v2™ Health Survey © 1993, 2003 Health Assessiment Lab, Medical Outeomes Trust, and QualityMetric Incorporated SF-36 v2.0 .

SEA6% is a registered trademark of Medical Outcomes Trust, (SF-36v2 Estdndar, Espafia (Espafiol) Version 2.0) 517
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ANEXO 6: CUESTIONARIO QOL-B-V3

m CUESTIONARIO SOBRE CALIDAD DE VIDA — BRONQUIECTASIAS

Comprender los efectos de su enfermedad y su tratamiento en su vida diaria, puede ayudar a su médico a
controlar su salud y ajustar sus tratamientos.

Por este motivo, hemos desarrollado un cuestionario sobre calidad de vida especifico para las personas que
tienen bronguiectasias. Gracias por acceder a rellenar este cuestionario,
Instrucciones: Las siguientes preguntas se refieren a como percibe usted su estado actual de salud.

Esta informacion nos permitind comprender mejor cdmo se siente en su vida diaria,

Le rogumos que responda a todas Ias preguntas. No hay respuestas correctas o incorrectas.

Si no estd seguro de como responder, eliju la respuesta que mds se adecte a su situacion,

Apartado L. Calidad de vida Margque la casilla que corresponda a su respuest

Muchs  Dificultad Poca Ninguna
dificultad  moderadn  dificullad  dificultad

Durante los wltimos 7 dias, en que medida ha tenido dificultad para:

L Realizar actividades q‘:ng requicren esfuerzo como, por eemplo, trabajos de (] 0 (] (]
Jurdineria o ¢j SIC0,
2, Caminar al mismo ritmo que olras personas (familires, amigos. e ) ... O 0 (] (]
3. Transportar objetos pesados como, par ejemplo. libros o bolsas de la compra. | 0o O 0
A, Subir Un (1AM A8 ESCHIEIAK. 1vvuiuiiuirersianinismarsssesssanissessisssssassssssissess sssssesss O 0O O O
Durante los ultunos 7 dias, indigue con qué frecuencia: ot AR A:::- _—
5. Se hu sentido bien O O O O
6. Se ha 3entido CANSAAOM. <vvierrvimrnrsrerssiararmisssssmsesararisssssssrissarasassessassesseraresss () ) (] 0
7. Se ha sentida inguieto/ (] (m] (m| (m]
8. Se ha Sentido COW ENBIRIA. ......ooueriverensmrmarinsaransamsisarisssasassmsasastserapssssssnsivansars (| 0 (] 0
9. Se hu sentido agotado; (] 0 Cl (m]
100786 hn sentidn WISIE. siiicisirmioinsinuiimmimisrishobioissbiasmersmsmskobaibmiis s bsppisssnsvens (| 0 (] O
11, Se ha sentido deprimido/ (] 0 0 (]

cEstd actualmente bajo algiin tratamiento para las bronquiectasias (por ejemplo, utiliza medicacion oral o
inhalada , nebulizadores como Pari® I-neb® o E-flow rapid®, fisioterapia respiratoria, dispositivos PEP o
Flutter®, o bien el sistema The Vest®o ventilacién mecdnica no invasiva) ?

O s O No (vaya u lu pregunta 18, al final de la pigina)

Marque con un circulo el mimero que corresponda a su respuesta. Elija sélo una respuesta para cada
pregunia,

12, [En gué medida los tratamientos para lus bronquiectasias hacen su vida diaria més dificil?
I, Nada en absoluto
2. Un poco
3. Moderadamente
4. Mucho

13, En la actualidad, ;cudnto tiempo dedica diar te a los tratamientos para las bronguiectasias”?
Mucho

Una cantidad moderada

Un poco

Casi no le dedico tiempo

T
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14, ;Cudnto le cuesta conciliar los tratamientos para las bronquiectasias con su vida diaria?
1. Nome cuesta en absoluto

2. Un poco
3. Moderadamente
4. Mucho

Marque con un circulo el niimero que corresponda a su respuesta. Elija sélo una respuesta.

15, ;Cudl cree que es su estado de sulud actual?
I. Excelente

2. Bueno
3. Regular
4. Malo

Marque la casilla que corresponda a su respuest

Teniendo en cuenta su estado de salud durante los iltimos 7 dias, Cierta en
indique en qué medida es cierta para usted cada afirmacion. Totalmente sumayor  Unpoco  Nuda
derta parte cierta cierta

16. Debo himitar las actividades que req fuerza come, por ejempl (m] m] O (]

o practicar ejercicio fisico.
17. Debo quedarme en casi mils de Jo Que me SUSIAHL oo 0 ] [m} [m}
18. Me preocupa verme ex 1 olras p que estén O O O O
19. Me resulta dificil intimar con L pareju (besos, abrazos, e0e.). o, O O O O
20. Llevo una vada noemal. O o (m} ()
21. Me preocupa que mi salud O O O m)
22. Creo que mi 1os molesta a los demds. O O O O
23, A menudo me SEnL0 SOIVAL 11w O O O O
24, Me siento sanofa, O |m} O m]
25. Resulta difical realizas planes para el futiro (vacaciones, asistir a

acontectmientos FamIliares, BIC.). i a O O m]
26. Me da vergiienza cuando toso O o O m}
Marque con un circulo el niimero o bien marque la casilla que corresponda a su respuest
Durante los dltimos 7 dias:
27. |En qué medsda tuvo problemas para seguir el ritmo de su trabajo, tareas del hogar v otras sctividades cotidianas?

1. No tuvo problemas pars seguir e ritmo.

2. Se las arreght para seguir el ritmo pero con alguna dificuliad

3. Realizé las actividades con retraso

4. No pudo realizar estas activadades.

Algunas
Siempre A menudo veces Nunca

28, , Con qué frecuencia interfiere el hecho de tener bronquiectasias con realizar sus O O O O

metas de trabajo, del hogar, de la familia o g les?

Apartado II. Sintomas respiratorios Marque la casilla que corresponda a su respuest
Una

. . . s tidad d;
Indique como se ha sentido durante los ltimos 7 dias: Mucho :::'n 4k Unposs N‘l ::l:
29, ;Hanotado congestidn en el pecho? O a (m] O
30, (Hatositho POF &1 AIA%5.0sicieeresistonisesssestosterssstostesosisoissapisbessasensentseressespos a a O O
31, ;Ha expulsad idadt al woser? O a O o
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14. [ Cudnto le cuesta conciliar los tratamientos para las bronguiectasias con su vida diaria?
1. No me cuesta en absoluto
2. Un poco
3. Moderadamente
4. Mucho

Marque con un circulo el niimero que corresponda a su respuesta. Elija sélo una respuesta.

15, ;Cudl cree que es su estado de salud actual?

1. Excelente

2. Bueno

3. Regular

4. Malo
Marque la casilla que corresponda a su respuest
Teniendo en cuenta su estado de salud durante los ultimos 7 dias, Cierta en
indigue en qué medida es cierta para usted cada afirmacion. Totalmente sumayor  Unpoco  Nada

derta parte cierta cierta

16. Debo limitar las actividades que o coma, por ejempl O (m ] 0 O

o practicar ejercicio fisico.
17. Debo quedarme en casa mis de Jo gue me SUSIATL oo O () O (m)
18. Me preocupa verme exy 4 olras p Yue estén enf O (] O (]
19. Me resulta dificil intimar con ba pareja (besos, abrazos, e66.). o O m) O m)
20. Llevo una vida noemal. O O O O
21, Me preocupa que mi salud empeore. ..o s O O O O
22. Creo que mi tos molesta 2 los demds. O O O O
23, A menudo Me SIEAt0 SO, 1rivrrrerssisrmrsisrersimsssrssisisis st rs O O O O
24. Me siento sanofa, 0 |m} 0 m)
25, Resulta dificil realizar planes para el futuro (viacaciones, asisiis a

ACONIECIMIENTON FAMINANES, @C. ). 1ouiimiiiarnimarniaiisaisisssrirarisib b btsbb bbb benebsbeiis D D D D
26. Me &a cuando Loso. =] (W) O O
Marque con un circulo el miimero o bien marque la casilla que corresponda a su respuest
Durante los tltimos 7 dias:
27. | En qué medida tuvo problemas para seguir el riimo de su trabajo, tareas del hogar u otras actividades cotidianas?

1. Notuvo problemas para seguir e ritmo.

2. Se las arreglt para seguir el ritmo pero con alguna difsculiad.

3. Realizd las actividades con retraso.

4. No pudo realizar estas activadades.

Algunas
Siempre A menudo veces Nunca

28. |, Con qué frecuencia interfiere el hecho de tener bronquiectasias con realizar sus O O O O

metas de trabajo, del bogar. de la familia o p Jes?

Apartado II. Sintomas respiratorios Marque la casilla que corresponda a su respuesta.
Una

. ‘ . P lidad Nad;
Indique como se ha sentido durante los diltimos 7 dias: Mucho ;:;“_. g  Unpoce M::I:
29. ;Hanotado congestidn en el pecho? O | O a
30, {HE 10RU0 POT €1 BI0Turcereressesrostoisnissssisprssassiossassrassassespoiassivesiansieboatosiote O O O a

31, ;Ha expulsadi dad al toser? 0o O O |
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32. Sus esputos han sido mayoritari O Transparentes [ Entre transparentes y amarillos
[ Entre amarillentos y verdes 0 Entre parduzeos ¥ marrenes oscuros
[ Verdes con trazas de sangre O Nolo sé.

Cantidad de esputo total en un dia estando agudizado (MAL): cc

Con gué frecuencia durante los dltimos 7 dias: Algunas
Siempre A menudo yeces

33, Le ha faltado la respiracion al realizar una mayor actividad como, por O O O
ejemplo, tareas del hogar o de Jardinerfa? ..o

3. Ha expennmentado silbidos (PIROSI? i

35, (Hu experimentado dolor en el pecho?

36. ;Le ha faltado 1a respiracién mientras hablaba? oo,

oooo
oooo
oooo
oooo of

37, La ws le ha despertado durante La noche? s

Le rogamos que compruebe que ha respondido a todas las preguntas.
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ANEXO 7: MONITORIZACION DE LA PACIENTE DURANTE EL 6MWT

FECHA Y HORA

Reevaluacion

31/03/22
Oxigeno Aire ambiente
0 a Sp02% 99%
x O
9 (</E) FR 17 rpm
<<
> o FC 77 Ipm
Disnea 0
Fatiga MMII 0
Tramo m Sp02 % FC Ipm
1 30 99 79
2 60 99 83
3 90 99 84
4 120 98 86
5 150 98 84
6 180 98 90
7 210 99 110
8 240 97 120
9 270 97 125
10 300 98 120
11 330 99 135
12 360 97 130
13 390 96 135
14 420 96 138
15 450 96 140
16 480 97 145
17 510 98 148
18 540 97 145
19 570 97 145
20 600 97 147
21 620
SatO2 97%
ﬂ & FR 22 rpm
% = FC 147 lpm
?;:' z Disnea 3
Fatiga MMII
Distancia adicional 20m
Distancia total 620m
Valor de referencia 778,05
N° de paradas 0
Tiempo total de paradas 0

Tabla 25. Monitorizacion de la paciente durante el 6BMWT-Reevaluacion
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ANEXO 8. MONITORIZACION DE LA PACIENTE DURANTE LA PRUEBA DE

ESFUERZO SUBMAXIMO EN TAPIZ RODANTE (VALORACION INICIAL)

ETAPA TIEMPO | VELOCIDAD | PENDIENTE | METS Sp02 FC
(minutos) (Km/h) (%) (%) (Ipm)
I 1 2,7 0 1,7 99 92
2 100 94
3 99 92
Il 4 2,7 5 2,8 99 105
5 98 95
6 99 106
1] 7 2,7 10 54 100 105
8 98 105
9 99 105
v 10 4 12 7 98 110
11 99 122
12 99 129
Vv 13 54 14 10 98 130
14 99 130
15 98 132
VI 16 6,7 16 13 96 150
17 96 160
18
Vil 19 8,0 18 17
20
21
VI 22 8,9 20 20
23
24

Tabla 26. Monitorizaiéon de la paciente durante la prueba de esfuerzo subméaxima en tapiz rodante-

Valoracion inicial

Minuto Sp02 % FC lpm
Minluto 98 140
Mir|2uto 99 120
Mir?uto 97 106
MirZuto 100 98

Tabla 27. Monitorizacién de la paciente 5 minutos posteriores a la finalizacion de la prueba
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ANEXO 9: CONSENTIMIENTO INFORMADO.

SOUICITUD DE AUTORIZACION PARA ACCESO Y PUBLICACION DE DATOS DE SALUD COMO CASO
CLINICO/SERIES DE CASOS

HOJA DE INFORMACION AL PACIENTE
PROFESIONAL nvnive y ssteioss MARTA . ROGENOE  GONZALE 2

CENTRO SANITARIO. HOSAUTAL HARTTLNO 0 02RA

Este documanto tiens por cbjeto ofreceria Info 4n con fa finakdad de pediv su avtorizacion para recoger
dalos sobre el prodlema de salud. MG + BR . por o que fue o estd slendo tratado en este

CONMPD. [imnscibe ol pvomiamm e S0l v o Qi S0l Sence Wwadidy ¢ b PO BLIDNTaUm el By bl i

Si decide autonzar, deba recibe informacion personalizada del profesional gue solicta su consentimiento, leer
antes este documento y hacer todas fas pregunias que precse para comprender kos delalles sobre ol
mismo. Si asl lo desea, puede llevarse el documenio, consultaro con olras personas y lomarse el tempo
necesano para deckir si aulorza o no.

Su decisiin es completaments voluntarka. Ud. puede decidir no autonzar el uso de sus datos de salud. Le
aseguramos que esta decisn no afectard a la refacian con of profesional que se lo solicta ni a la asistencia
samtana a la qua Ud. tiena deracho.

LCuél es el propdsito de esta peticidn?

Nuestro inlerés es exponer su problema de salud como “caso clinlco™ 3 la comuridad cientifica, con ia
finalidad de dar a conocer a otros profesionales cdmo ha sido tratado y cémo ha evoluckonado. Esta
Informacidn podria ser de uifidad en el fulro para otras personas con un problema de salud como el suyo.

2Qué me estan solicitando? R 3
Ud. fue o est4 siendo alendido an este centra por... H G, A ABUD IBQ.O%gf Neor( A ToloE A

(HoNrmtyr o roOMeae A AN SG7 & U 30 AN DUAOSZACKN SANP K SOATACON)

S| firma este documento, nos autoriza para recoger datos de su historia clinica y realizar una
publicacion cientifica sobre el probloma de salud que se describe.

Entre la ink i6n que qu ger, es necesario FOTOGRALIAS | .DATON. ANSTORLA CLINCA
(ospecdcay “material senslie” owe rooda Dokar atScociv g paoenty Rfogratius. Pradoacives B Wileo 0 medo U e

Mpore 8 dE0s Iedicw COMO SO v 0 haler este e para parastzar le cosfdonciatdas S o s puede g b
ronlenctdod y euisse Haspo /el ¢ Alenifrackin Ol pecware comuty e WSTHUCCIONES PARA FIL PROFESIONAL AUTOS
DOF LA PUBLICACAON o0 #f gocuments anasn S 0o So v & ushad Moy sanstio ey exfe gusn)
Lapubﬁcadonmnlﬁup\m“ruumn‘po‘.wmm: una conferencia, una comunicacikin a un
congreso, un articulo en una revista clentifica o incluso una actividad docente.

2 Obtendré algin beneficio o inconveniente?

Noseesporuqumumﬁwmumanmm.w:umma
aumentar el conocimiento clentifico.

4Se publicarin los datos del caso clinico?

Si, en publicacknas cientificas dirigidas a profosionales de la salud. Ha de sabor que algunas de cstas
publica pueden ser de libre en intemet, por 1o que también pueden ser leidas por muchas olras
m#msalnwﬂomih:b.ﬂoumﬁivﬁﬂndob&wﬁﬂumﬂ.wmnm
en el punto siguiente. S| es de su interds. se le podra fachitar 13 publicacion realizada.
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4C0mo & protegeri ls configencisbdad ds mis dwios?

L

Tatamienlo  cormervecasn COTLINCRCIC Y Coniin do sus deton 3o hard confonme 4 o
?“““?‘:‘-M-‘bgg:uunmanmwwm«num
uopeo Cossno, Worl de 2016) y \a nomatva espefcls sobra protecciin de Sats de

~ a, .‘WQMMNTMuwun
mmmma:ﬂmnbmbwm!m )
Vancs o ar. TOTOGRAETAS. , 0108 miSToReA CLmnieh (VMg

L T R S ]

» il At R
Mt e dua Cormattn: fos S PALICCOMES AAMS L1 PO BIOMAL ALTOR A 0 : g
o pragdh - ’ -t OV LA AU ACKON ae o sty avame 2

Bos prolesionales atovos dela

putbcacion contiica
b - NS Secttin MESUGSN pepecihcr por b dedcackie

POF DU of uso do sus dakos de sakid.

MMNMmWUmmhm dingo
mmmmuMmmm«m.m‘f‘m““m

Si rws wizures duda posce conlactar con.. WARTR  RosEN0E GoveRvE2
tusins. 636124535 _comoniannce. Mot Memde L D wdc o5
Muchas graclas por su colabaracion.

CONSENTIMENTO INFORMADD

comankda decumento, y autarizo ‘ NSO
e e A e S N i T o)

M Cwatane) seandie” v poeds Wi s eSO Sel Merend s $hANes e e ¥ A & e

Nrote g fese Corsutar lon WSTRUCOIOVES PARA Z1 PROFESOMAL AUTON DE LA PUSKICACIOM w o Sorwserts svwas &
A0 0% v 3 VMAEA W Seedse” alrwr i paeey

[ Seme ha facitndo var y heer o varsin fros del dacuments y auberzo su e ¥ 02 s e

“aleral seesitie” rov Seal i M SRy B petiete. Sl bz METOUOCOMES FURS 11 IMIOVESONN AU ROw
OF LA PUSLICAC/ON oo ¢ Gutommsde ateey

E Duseo conocer of do0UmEns una vez gee su hiys putbcads

Fdo.: EV bs pocaniie Fdo.. EVu profendonal que 538012 of consenimient
Wym;'-\;ﬁ(w%w Nomire y spelldos. HARTA  ROSEROE Gosiide
aupw, TSR NGO nre2i22

| A

5o 0abecw rmar S04 COEOT S ) TG o paricpands 030 sied 000N 207 & pURORN G whcls of comrtmeto
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ANEXO 10: PLAN DOMICILIARIO

-Realice los siguientes ejercicios 2 veces al dia por ejemplo por la mafana y por la
noche los dias que no acude a la unidad:

« Coloéquese sentada con los pies apoyados
en el suelo

« Inspire a volumen medio

« Pausa teleinsipiratoria de 2-3s

« Espire de manera prolongada a través del
dispositivo

+ Coloquese sentada con los pies apoyados
en el suelo
« Coloquese las pinzas
— ' U* « Inspire todo el aire que pueda
« Espire de manera prolongada a través del
dispositivo

« Coloquese sentada con los pies apoyados

en el suelo
£ i + Coloquese las pinzas
., e Vacie el aire por completo de sus
o, pulmones
1 « Pausa teleinsipiratoria de 3-5s
/ « Inspire de manera prolongada a través del
dispositivo

« Coléquese sentada con los pies apoyados
en el suelo

& « Coléquese el tubo de espirometria en la

| boca
- e |Inspire a volumen medio y espire
— lentamente el aire como si empafiase un

/ cristal

T
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Abordaje fisioterapéutico de una paciente con bronquiectasias asociadas a inmunodeficiencia primaria.

Caso clinico.

ANEXO 11: ESTIRAMIENTOS

Inclinacién lateral de cabeza

Trapecio y esternocleido

Flexion de cabeza y cuello

Trapecio espinales y erectores

Hipereflexion de brazo triceps

Aduccion horizontal Deltoides
Rotacion de tronco con brazo | Pectoral mayor
fijo
Flexion de tronco sobre | Pectoral ydorsal
soporte
Cruce de brazos por detras Rotadores y triceps
Suspension en barra Dorsal ancho y redondo mayor
Extension en cuadrupedia Pectoral y dorsal ancho
Abducion de cadera sentado | Aductores
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Abordaje fisioterapéutico de una paciente con bronquiectasias asociadas a inmunodeficiencia primaria.
Caso clinico.

Flexion de cadera sentados | Isquiotibiales, gemelos y sdleo
con rodillas extendidas

Rotacion de cadera Glateo

Flexion de cadera con rodilla | Isquiotibiales
en extension

Flexion de rodilla Cuadriceps
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Abordaje fisioterapéutico de una paciente con bronquiectasias asociadas a inmunodeficiencia primaria.

Caso clinico.

ANEXO 12: MONITORIZACION DE LA PACIENTE DURANTE EL 6MWT

FECHA Y HORA

Valoracién Final

30/05/22
Oxigeno Aire ambiente
08 Sp02 % 100%
oF
) FR 16 rpm
<>( g FC 70 Ipm
Disnea 0
Fatiga MMII 0
Tramo m Sp02 9% FC Ipm
1 30 100 72
2 60 100 73
3 90 100 77
4 120 99 80
5 150 99 82
6 180 98 88
7 210 99 95
8 240 99 92
9 270 100 100
10 300 99 98
11 330 98 99
12 360 97 110
13 390 99 130
14 420 98 138
15 450 99 145
16 480 98 140
17 510 98 148
18 540 99 148
19 570 98 150
20 600 98 145
21 630 99 150
22 660 99 155
23 690 98 160
24 720 98 165
SatO2 98%
E @ FR 23 rpm
O FC 145 Ipm
§ E Disnea 1
Fatiga MMII 1
Distancia adicional oOm
Distancia total 720m
Valor de referencia 778,05
N° de paradas 0
Tiempo total de paradas 0

Tabla 28. Monitorizacién de la paciente durante el 6BMWT- Valoracion final

76




Abordaje fisioterapéutico de una paciente con bronquiectasias asociadas a inmunodeficiencia primaria.
Caso clinico.

ANEXO 13: MONITORIZACION DE LA PACIENTE DURANTE LA REALIZACION

DE LA PRUEBA DE ESFUERZO SUBMAXIMO EN TAPIZ RODANTE:

Tabla 30. Monitorizacién de la paciente 5 minutos posteriores a la finalizacion de la prueba
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ETAPA TIEMPO VELOCIDAD | PENDIENTE | METS Sp02 FC
(minutos) (Km/h) (%) (%) (Ipm)
| 1 2,7 0 1,7 100 72
2 100 77
3 100 78
Il 4 2,7 5 2,8 99 80
5 100 85
6 99 90
1 7 2,7 10 54 100 105
8 99 110
9 99 105
\Y 10 4 12 7 99 115
11 99 126
12 99 125
\Y 13 5,4 14 10 100 130
14 99 136
15 98 132
VI 16 6,7 16 13 98 135
17 98 135
18 99 140
VII 19 8,0 18 17 99 145
20 98 150
21 98 160
VIII 22 8,9 20 20 98 165
23
24
Tabla 29. Monitorizaiéon de la paciente durante la prueba de esfuerzo subméxima en tapiz rodante-
Valoracion final.
Minuto Sp02 % FC lpm
1
Minuto 98 130
2
Minuto 99 115
3
Minuto 100 99
4
Minuto 100 89
5




