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Mejora de la funcion pulmonar
en fibrosis quistica mediante
insuflacion-exuflacion mecanica

-
@ CrossMark

Improved lung function in cystic fibrosis using
mechanical insufflation-exsufflation

Sra. Editora:

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad multisistémica,
de caracter progresivo, que afecta la calidad de vida del
paciente. Las manifestaciones clinicas respiratorias se rela-
cionan principalmente con su morbimortalidad, siendo la
fisioterapia respiratoria (FTR) un pilar importante para
la mejora del aclaramiento mucociliar’. Los dispositivos de
insuflacion-exuflacion mecanica (IEM) generan un flujo sufi-
cientemente alto como para proporcionar un cizallamiento
en las vias aéreas que desprende y moviliza las secrecio-
nes hacia el exterior. La IEM ha demostrado su eficacia
en la mejora del aclaramiento de las vias respiratorias en
pacientes con enfermedades neuromusculares?, y aunque
existen evidencias sobre su uso en bronquiectasias sin FQ?,
su aplicacion en ninos con FQ precisa de estudios que asi la
avalen'.

Con el objetivo de evaluar el efecto de IEM sobre la
funcion pulmonar en nifos diagnosticados de FQ, nos plan-
teamos un estudio prospectivo de 24 meses que compara
la combinacion FTR, incluida en el abordaje terapéutico
habitual, mas IEM (grupo tratado, n=9) frente a la FTR
(grupo control, n=11); cumpliendo en cada caso todos los
criterios de inclusion y ninguno de exclusion (tabla 1).
Los procedimientos utilizados se realizaron tras obtencion
del consentimiento informado de los padres. La intervencion
se efectud cada 21 dias, durante 45 min. Se desarrollaron 3
ciclos de 6-8 respiraciones por declbito (tiempo de insu-
flacion 55, tiempo de exhalacion 5s, tiempo de pausa 2s;
presiones utilizadas +30/—35 cmH,0; aparato CoughAssist®,
Philips). Para mejorar la eliminacién de la obstruccién bron-
quial se aplicaron presiones abdominales. Antes y después
de cada sesion se monitorizé la pulsioximetria. Para la
valoracion de la funcion pulmonar se llevo a cabo espiro-
metria basal forzada seglin normativa SEPAR a los 6, 12,
18 y 24 meses tras el inicio de la intervencion, consideran-
dose mejora el incremento de al menos un 5% en FVC (%) y
FEV1 (%); y deterioro, una reduccion > 5% (tabla 1). De los
9 pacientes tratados, se excluyeron 2, por miedo al disposi-
tivo y por no asistencia, respectivamente. Aun partiendo de
una funcion pulmonar mas deteriorada que el grupo control,
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Figura 1  Evolucion de la funcion pulmonar (expresada como

FEV1%) desde el inicio del estudio, hasta el final de la interven-
cion.

FEV1 (%): volumen espiratorio forzado en el primer segundo
expresado en porcentaje. Los valores se expresaron como por-
centaje del valor teodrico para sujetos de la misma edad, peso
y altura segln la poblacion espanola de referencia.

tras la intervencion, se observd una tendencia a la eleva-
cion de FEV1 (%) mantenida en el tiempo (fig. 1), siendo
dicho incremento estadisticamente significativo para FVC
(%); de hecho, la mejora de FEV1 (%), correlaciond de forma
positiva y significativa con recibir FTR (r=0,47 y p<0,05) y
con la mejora de FVC (%), (r=0,72 y p<0,05). En el grupo
control, FEV1 (%) y FVC (%) disminuyeron de manera esta-
disticamente significativa. Las caracteristicas clinicas de los
pacientes se presentan en la tabla 1. Los resultados obte-
nidos con el estimador de Kaplan-Meier para comprobar las
variaciones en el parametro FEV1 (%) entre grupos estan en
concordancia con la mejoria que presentan los pacientes
que reciben el tratamiento a estudio, ya que se estima una
diferencia de 6 meses entre ambos grupos a favor del grupo
tratado (p <0,05). Con respecto al estado nutricional, no se
observan diferencias significativas en IMC entre ambos gru-
pos, evolucion presentada en la poblacion pediatrica de FQ
en los Ultimos afnos”.

Las caracteristicas clinicas de los pacientes son con-
cordantes con las descritas?, aunque los parametros
espirométricos en el grupo tratado estan por debajo de lo
registrado en la literatura*?®, situacion que posiblemente
influyé en la decision de participar en el estudio. Como
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Tabla 1 Caracteristicas clinicas de los pacientes
Paciente  Edad/sexo Genotipo Suficiencia Afectacion IMC IMC 24 A FEV1/ Progresion
numero? GenA/GenB pancredtica predominante al  inicio meses A FVC (%) de la
(Si/No) diagnostico enfermedad
Pacientes sometidos al tratamiento con IEM
1 6,7/M F508 No Neumonia 15,6 17,6 -20,3/-10,2 Deterioro
2 6,1/M F508 No Retraso ponderal 16,1 17,3 26,8/27,7 Mejora
3 6,6/V F508/G542V No ileo meconial 16,1 16,4 4,5/10,9 Estable
4 14,3/M R334W/R347P Si Tos persistente 18,8 19,5 5,4/5,9 Mejora
5 7,5/M 2183AA-G/Q850X No Retraso ponderal 16,3 17,6 18,9/20,2 Mejora
6 8,7/V F508 No Retraso ponderal 14,2 18,5 4,9/19,7 Mejora
7 11,5/M 2183AA-GF508 No Tos persistente 16,1 19,6 11,7/9,9 Mejora
Pacientes no sometidos al tratamiento con IEM
8 6,8/M F508 No ileo meconial 14,6 16,6 —8,7/—6,2 Deterioro
9 6,3/M F508/1507 No Tos persistente 15,4 16,8 -5,8/-8 Deterioro
10 11,1/M F508 No ileo meconial 15,8 19,11 -10,8/-9,2 Deterioro
11 10,2/V F508 No Retraso ponderal 16,2 19,2 —27,7/-27,4 Deterioro
12 10,8/V F508 No ileo meconial 15,8 17,9 -22,8/-5 Deterioro
13 7,2/V F508 No Retraso ponderal 15,9 17,7 —4,2/-6,9 Estable
14 9,4/M F508/2184 Si Pancreatitis 14,7 17,9 —5,4/—4,1 Estable
15 11,7/V W1282X-R334W Si Tos persistente 16,1 19,6 —4,6/-0,8 Estable
16 9,1/V W1282X-R334W Si Tos persistente 16,4 18,8 —-16,1/—16,7 Deterioro
17 14,5/M F508/3272-16AG  Si Tos persistente 17,9 20,4 —-19,7/-26 Deterioro
18 14,3/M F508/1507 No Retraso ponderal 18,2 18,9 —15,2/—11,1 Deterioro

FEV1 (%): volumen espiratorio forzado en el primer segundo expresado en porcentaje; FVC (%): capacidad vital forzada expresado en
porcentaje; IEM: insuflacion-exuflacion mecanica; IMC: indice de masa corporal (kg/m?); M: mujer; V: varén; A: incremento en los

parametros de funcion pulmonar.

Los valores de FEV1 (%) y FVC (%) se expresaron como porcentaje del valor teorico para sujetos de la misma edad, peso y altura, segln

la poblacion espaiola de referencia.

a Los pacientes incluidos en la tabla cumplieron los siguientes criterios de inclusion y ninguno de los de exclusion. Criterios de inclusion:
diagnostico de FQ segun los criterios diagnosticos internacionalmente aceptados; seguir controles periodicos en las consultas de la unidad
de FQ; edad comprendida entre 6-14 anos; capacidad para realizacion de prueba de funcion respiratoria; entender el objetivo del
estudio y firmar el consentimiento informado. Criterios de exclusion: pacientes con riesgo radioldgico o clinico para sufrir neumotérax o
neumomediastino; pacientes con barotrauma en el mes previo al ingreso en el estudio; antecedentes de hemoptisis masiva o amenazante;

pacientes trasplantados o en lista de espera para trasplante.

indica la tabla 1, mientras que ningin paciente del grupo
control mostré6 mejoria en su funcion pulmonar después de
24 meses, de los 7 pacientes tratados, 5 mejoraron su fun-
cion pulmonar tras la intervencion, uno la mantuvo estable y
solo en un paciente empeor6. ELFEV1 (%) en el grupo tratado
tiende a mejorar durante la intervencion (fig. 1), mientras
que en el grupo control se observa la evolucion natural de
la FQ, es decir, una disminucion progresiva de la funcién
pulmonar®. Seglin estos resultados, la FTR planteada podria
enlentecer la evolucion de la enfermedad. En este estudio,
no observamos efectos secundarios relacionados con la uti-
lizacion del dispositivo, siendo la técnica utilizada segura
y bien tolerada. Solo se registro en alguna ocasion irrita-
cién de la faringe y dolor de cabeza debido a la tos, efectos
no relacionados con los 2 abandonos producidos. Conclui-
mos que, esta es la primera serie de casos pediatricos que
describe el uso de la combinacion de FTR convencional y
la técnica instrumental de IEM en pacientes con FQ, demos-
trando una mejora en la funcion pulmonar de al menos 2 anos
de evolucion. En consecuencia, podria ser una buena herra-
mienta preventiva del deterioro de la funcion respiratoria
en esta poblacion, siendo necesario el desarrollo de estudios

multicéntricos que permitan establecer conclusiones basa-
das en la evidencia.
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Amaurosis unilateral como
sintoma inicial de artritis
idiopatica juvenil

PN
@ CrossMark

Unilateral amaurosis as an initial symptom of
juvenile idiopathic arthritis

Sra. Editora:

La artritis idiopatica juvenil (AlJ) es la artropatia inflamato-
ria crénica mas frecuente en la edad pediatrica, y afecta a
1:2.000 menores de 16 afos. Es un diagndstico de exclusion
que engloba todas las artritis de causa desconocida, de al
menos 6 semanas de evolucion y de inicio antes de los 16
anos. Existen 7 formas clinicas, siendo la mas frecuente la
AlJ oligoarticular.

La enfermedad puede asociar diferentes manifestaciones
extraarticulares, destacando por su prevalencia la uveitis
asociada a AlJ (UALJ), que afecta al 12-20%' de los pacientes.

Presentamos, por su excepcionalidad, el caso de una nina
de 7 anos con AlJ oligoarticular y uveitis anterior crénica
silentes, que presentd, como sintoma inicial de la enferme-
dad, una amaurosis unilateral.

La paciente consulté en agosto de 2015, en el servicio
de urgencias de nuestro centro, por endotropia y 0jo rojo
derecho. La nifa referia hiperemia conjuntival, lagrimeo
y fotofobia en el ojo derecho (OD), de 6 meses de evolu-
cion, por lo que habia consultado en otros centros, siendo
diagnosticada de conjuntivitis alérgica.

A la exploracion oftalmoldgica presentaba amaurosis en
el OD, no percibia la luz, que no habia sido advertida por la
paciente ni por su familia, con una agudeza visual normal
en el Ol. La biomicroscopia mostré queratopatia en banda,
con multiples precipitados queraticos gruesos en la zona
central y tercio medio inferior corneal, Tyndall+++ y flare.
Ademas, presentaba catarata blanca con sinequias en 360
grados (fig. 1). La presion intraocular fue de 3 mmHg (rango
normal: 11-21 mmHg). Dada la imposibilidad de explorar el
fondo de ojo por la catarata, se realizo ecografia oftalmica,
no presentando alteraciones en vitreo ni polo posterior.

Con el diagnoéstico de catarata y uveitis activa, se ini-
cié tratamiento con corticoides topicos y fue derivada a
reumatologia pediatrica, para valoracion. En la anamnesis,

la paciente no referia artralgias ni ninguna sintomatolo-
gia sistémica, no presentando antecedentes personales ni
familiares de interés. El examen fisico reveld un discreto
derrame sinovial en la rodilla derecha, sin dolor ni limitacion
de la movilidad, que se confirmé mediante ecografia (fig. 2).
La determinacion de anticuerpos antinucleares (ANA) fue
negativa, siendo diagnosticada de AlJ oligoarticular ANA
negativo.

Se procedio a infiltrar esteroides intraarticulares en la
rodilla afecta, y asociar metotrexato (15mg/m?/semana)
via subcutanea a su tratamiento ocular tdpico. Siete meses
después de alcanzar la remision ocular y articular se pro-
gramo cirugia con liberacion de sinequias irido-cristalinianas
y extraccion de catarata mediante facoaspiracion —por la
dureza del nucleo cristaliniano— presentando a los 10 dias
de la intervencion una agudeza visual en el OD de 0,05.

La forma mas frecuente de UAIJ es la uveitis anterior
cronica (UAC), caracterizada por la presencia de células
(Tyndall) y proteinas (flare) en camara anterior, y por la for-
macion de goniosinequias. A diferencia de la uveitis anterior
aguda asociada al antigeno HLA-B27 que cursa con ojo rojo,
dolor y fotofobia, la UAC no suele producir sintomatologia
ocular, como sucedi6 en nuestra paciente.

Figura 1  Biomicroscopia del OD. Se observan precipitados
blanquecinos retroqueraticos, Tyndall+ sinequia completa hacia
capsula anterior y catarata blanca madura.
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