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PALABRAS CLAVE Resumen

Fibrosis quistica; Introduccion y objetivo: La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad autosdémica recesiva carac-
Ejercicio fisico; terizada por la formacion y la acumulacion de moco espeso, afectando fundamentalmente al
Capacidad funcional; aparato respiratorio y originando una disminucion de la reserva funcional pulmonar y, como
Fuerza muscular; resultado, una reduccion de la capacidad de esfuerzo. En este sentido, se ha desarrollado un
Funcion pulmonar programa de ejercicio fisico supervisado (EFS) intentando determinar su efecto sobre diferentes

parametros de la fuerza, la aptitud cardiorrespiratoria y la composicion corporal, en pacientes
adultos con FQ.

Material y métodos: Participaron 12 sujetos: 8 hombres y 4 mujeres (edad media: 23 + 6,28
anos). Se recogieron datos referentes al consumo de oxigeno maximo (VO,max), flujo espi-
ratorio maximo (FEM), fuerza muscular y composicion corporal. La intervencion tuvo una
duracion de 8 semanas, con un volumen de carga aerobica de 460 min/semana incremental
hasta los +£ 90 min/semana a una intensidad del 45-60% de la FC de reserva. En cuanto al tra-
bajo especifico de fuerza muscular, éste tuvo un volumen de 10 min/semana incremental hasta
los 30 min/semana, combinando método dinamico, reactivo e isométrico.

Resultados: Los datos preliminares obtenidos muestran una mejora significativa de la fuerza
estatica, cercana al 10% en el miembro superior y del 20% en la fuerza resistencia del tren
inferior. Respecto al VO,max y al FEM, se observa un incremento moderado. No se hallaron
cambios significativos en el porcentaje de masa grasa.

Conclusion: Los resultados obtenidos sugeririan que un programa de EFS domiciliario en pacien-
tes adultos con FQ podria mejorar su capacidad funcional en términos de incremento de fuerza
muscular, funcion pulmonar y aptitud cardiorrespiratoria.
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Introduccion

Epidemiologia

Effects of a domiciliary physical exercise program on functional capacity in adult
cystic fibrosis patients. Preliminary study

Abstract

Introduction and objective: Cystic fibrosis (CF) is an autosomal recessive disease mainly cha-
racterised by the production and accumulation of viscous mucus, which generally affects the
respiratory system, resulting in a decrease in the lung function reserve and effort capacity. To
this effect, a supervised physical exercise (SPE) programme was developed, with the aim of
determining its effect on the different effort parameters, cardiorespiratory fitness and body
composition, in adult CF patients.

Materials and methods: Twelve subjects took part: 8 men and 4 women (mean age:
23 +6.28years). Information was recorded for the maximum oxygen consumption (VO;max),
peak expiratory flow (PEF), muscular strength and body composition. The programme lasted
8 weeks, with an aerobic capacity volume of + 60 min/week, building it up to & 90 min/week
and an intensity of 45%-60% of the heart rate reserve (HRR). As for the muscular strength trai-
ning, this started at 10 min/week increasing to the 30 min/week, combining dynamic, reactive
and isometric methods.

Results: The preliminary information obtained showed a significant improvement in the static
strength, about 10% in the upper limbs and 20% in the strength resistance in the lower limbs. A
moderate increase was observed in the VO,max and the PEF. There were no significant changes
in the percentage fat mass.

Conclusion: The results obtained would suggest that a domiciliary SPE programme might
improve the functional capacity by increasing muscular strength, lung function and cardio-
respiratory fitness in adult CF patients.

© 2010 Consell Catala de UEsport. Generalitat de Catalunya. Published by Elsevier Espafa, S.L.
All rights reserved.

cia (1/4.000) e Italia (1/2.730). La frecuencia de individuos
portadores en la poblacion general oscila entre 1/25y 1/30'.

En la actualidad sigue sin existir cura, pero los avances
en los tratamientos ha permitido que la supervivencia de los

La fibrosis quistica (FQ) es una de las enfermedades mas fre-
cuentes en la poblacion caucasica. Su incidencia se estima
en 1 afectado por cada 2.000-4.000 nacimientos, depen-
diendo de la poblacion. Los datos en Europa se basan en
los estudios epidemioldgicos y/o en la deteccion precoz de
la enfermedad (tabla 1).

En Espafa no se han realizado estudios epidemioldgicos,
por lo que se asume una incidencia de 1/2.500, aunque pro-
bablemente esta cifra sea menor si tenemos en cuenta las
estimaciones realizadas en los paises vecinos, como Fran-

Tabla 1 Incidencia de la fibrosis quistica en Europa

Pais Incidencia
Noruega 1/6.500
Suecia 1/4.000
Dinamarca 1/4.700
Finlandia 1/25.000
Francia 1/4.000
Italia 1/2.730
Suiza 1/2.000
Holanda 1/3.600
Irlanda 1/1.461
Reino Unido 1/2.500

Fuente: Welsh et al'.

pacientes con FQ haya aumentado mucho en las Ultimas 3
décadas. Cuarenta afos atras era una enfermedad letal en
la infancia, mientras que hoy la expectativa de vida media
de los pacientes con FQ se encuentra en torno a los 33 afios?.

Patogénesis

La FQ es una enfermedad autosémica recesiva, causada por
la mutacion de un gen que codifica una proteina reguladora
de la conductancia transmembrana: cystic fibrosis trans-
membrane conductance regulador (CFTR)3, responsable de
una de las vias de transporte de iones cloro en las células
epiteliales. La mutacion mas frecuente se debe a la pérdida
del aminoacido fenilalanina en el codén 508 (F508del). Esta
mutacion representa alrededor del 70% de los cromosomas
FQ en las poblaciones de origen europeo. En Espana se han
identificado un centenar de mutaciones, de las cuales solo
10 presentan una frecuencia superior al 1% (tabla 2)*.

La alteracion de la proteina CFTR impide que pueda rea-
lizar su accion de transporte, y el resultado final de todas las
mutaciones detectadas que alteran la funcion de esta pro-
teina es el mismo: la imposibilidad de transportar cloruro.
Como resultado de ello, se acumula cloruro de sodio en las
células que tapizan los tejidos pulmonares y digestivos, lo
que hace que la mucosidad que la rodea se vuelva anormal-
mente espesa y pegajosa®. Estas secreciones obstruyen los
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Tabla 2 Mutaciones mas frecuentes en la poblacion
espanola

Mutacion %

F508del 53,2
G542X 8,4
N1303K 2,6
1811+1.6kbA>G 1,9
711+1G>T 1,7
R1162X 1,6
R334W 1,6
R1066C 1,0
1609delCA 1,0
Q890X 1,0

Fuente: Casals et al®.

conductos del pancreas, del higado y de los pulmones pre-
disponiendo al sujeto a padecer infecciones que acaban por
destruir el tejido pulmonar.

En los afectados de FQ esta mucosidad, que es irregular-
mente densa, obtura las vias respiratorias, produciendo una
merma de la capacidad respiratoria® que origina una impor-
tante reduccion de la capacidad de esfuerzo. De hecho,
uno de los efectos mas destacados esta involucrado direc-
tamente con la calidad de vida del paciente, siendo ésta la
incapacidad de realizacion de una actividad fisica normal.

El grado de deterioro se relaciona con la severi-
dad de la enfermedad y se correlaciona con la funcion
pulmonar’, estado nutricional® y la fuerza de la musculatura
periférica®'°.

El ejercicio fisico ha sido estudiado como un medio
para mejorar el rendimiento en pacientes afectados con
FQ.Varios estudios han observado que tras un programa
de ejercicio fisico aerdbico los pacientes obtuvieron: un
aumento de la capacidad de ejercicio maximo'', un aumento
de la fuerza muscular'?, un aumento en la expectoracidn
del esputo’®, una disminucién de la sensacién de fatiga y
una mejor capacidad para realizar actividades de la vida
diaria™.

Si el ejercicio a largo plazo se demuestra como un
medio de preservar la funcion pulmonar, tendria importan-
tes implicaciones para la supervivencia y su utilizacion daria
prioridad en la lista de modalidades de tratamiento para
ninos y adultos con FQ. Es por ello necesario un programa
sostenible para llevarlo a cabo fuera del complejo hospita-
lario. Hemos de elaborar un programa individualizado que
incluya las preferencias del paciente, lo que le daria una
mejor oportunidad para la incorporacion regular de ejerci-
cio fisico en su vida diaria y la obtencion de una rutina de
tratamiento.

El objetivo subyacente en el presente estudio es determi-
nar los efectos de un programa domiciliario supervisado de
ejercicio fisico, sobre diferentes parametros de la fuerza, de

la aptitud cardiorrespiratoria y de la composicion corporal,
en pacientes adultos con FQ.

Material y métodos

En el estudio aceptaron participar 12 sujetos (8 hombres y 4
mujeres) que dieron su consentimiento informado, garanti-
zandose la confidencialidad de los datos y cumpliéndose los
principios de la declaracion de Helsinki. Las caracteristicas
iniciales se recogen en la tabla 3.

Todos los sujetos habian documentado FQ sobre la base
de la historia clinica, a través de la prueba del sudor, donde
se observaba un aumento de cloruro en el mismo o de las
pruebas genéticas anormales.

Para su inclusion en el estudio los sujetos debian presen-
tar una funcion pulmonar del 30 al 79% predicho del volumen
espiratorio forzado en el primer segundo (FEV{) y no padecer
ninguna afeccion secundaria a la enfermedad incompatible
con la realizacion de las pruebas de evaluacion (siguiendo
las recomendaciones del ACSM sobre patologia cardiorrespi-
ratoria).

Se procedid a la valoracion de 6 parametros: indice de
masa corporal (IMC), porcentaje de masa grasa, flujo espira-
torio maximo (FEM), volumen de oxigeno maximo (VO,max),
saturacion de oxigeno (Sat0O,) y fuerza muscular. La estima-
cion del VO,max se obtuvo de manera indirecta a través de
una prueba de campo, el test de Rockport de una milla'’;
el FEM se determind mediante una prueba espirométrica;
para la medicion de la fuerza muscular del miembro supe-
rior e inferior se utilizaron tres test: Chair Stand Test (CST)
305 (fuerza resistencia), modificado por Rich et al®, Standing
Long Jump (SLJ) (fuerza explosiva), modificado por Jones et
al'®, y dinamometria prensora (fuerza estatica); la Gltima
variable observada fue el porcentaje de masa grasa, obte-
nido mediante técnica de bioimpedancia. Para ello se utilizd
el siguiente material: balanza Omron BF-400®, dinamome-
tro de mano modelo Smedley®, pulsioximetro MD300D-PR®,
espirometro Piko-1®, pulsometros Polar F4® y aparato de
bioimpedancia Omron BF-306°.

Las pruebas fisicas anteriormente empleadas fueron
seleccionadas entre una amplia bateria de test, recurriendo
a su bajo nivel de exigencia fisica, a su utilizacion en diversos
estudios donde se evaluaba la aptitud fisica en jovenes con
patologia respiratoria cronica y siguiendo en todo momento
las recomendaciones del Canadian Cystic Fibrosis Founda-
tion y el American College of Sports Medicine (ACSM).

La duracion del programa de intervencion ha sido de 8
semanas, comenzando con un volumen de 60 min, dividién-
dolo por igual en 3 dias no consecutivos de ejercicio fisico
aerobico a la intensidad del 45% de su frecuencia cardiaca
de reserva (FCr), segun ecuacion de Karvonen'’, controlan-
dola por telemetria a tiempo real mediante la utilizacién de
un pulsémetro por parte del paciente. Tanto el tiempo de
la sesion como la intensidad de trabajo fueron aumentando
secuencialmente, hasta finalizar con un volumen de ejerci-

Tabla 3 Caracteristicas iniciales de la muestra
Grupo Edad (anos) Altura (cm) Peso (kg) FEV: (%pred)
FQ (n=12) 23+6,28 166,42 11,77 60,06 +-13,16 60,014+16,310
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Tabla 4 Medidas antropométricas

Inicial Final
Peso (kg) 60,06 + 13,16 60,63 + 13,07
IMC (m?) 21,41 &+ 2,57 21,62 + 2,55*
%Graso 20,25 4+ 9,23 19,92 + 8,91
*p<0,05.

cio aerébico de 90 min/semana con una intensidad del 60%
de la FCr. Con respecto al trabajo de fuerza especifico, éste
paso de 10 a 30 min/semana, comenzando exclusivamente
con método dinamico para posteriormente ir introduciendo
isométrico y pliométrico.

Los datos extraidos son almacenados con el paquete esta-
distico SPSS para Windows, version 15.0. En el analisis de los
datos se desarrolla un estudio estadistico de modelo lineal
general de medidas repetidas con el ajuste del intervalo de
confianza de Bonferroni. Los datos son expresados como la
media 4 desviacion estandar. Se aceptaron como estadisti-
camente significativas las diferencias con una probabilidad
de ser debidas al azar menor al 5% (p <0,05).

Resultados

En la tabla 4 se muestran los valores de las variables antro-
pométricas (peso, IMC, porcentaje graso) analizadas antes
del comienzo del programa de intervencion y una vez éste
ha finalizado.

En la valoracion del peso y del IMC, los resultados
muestran valores significativamente mayores al final de la
intervencion, en relacion con los datos iniciales (tabla 4).

En referencia al porcentaje en masa grasa se observa
la inexistencia de cambios significativos en relacion con los
datos obtenidos en el inicio (tabla 4).

En la tabla 5, las tres primeras variables muestran los
valores descriptivos (media y desviacion tipica) de las varia-
bles correspondiente al test de Rockport (1 milla) para el
calculo de la tolerancia aerébica (FC, VO,max y tiempo).
Ademas, valoramos el grado de oxigenacion mediante la
observacion de SatO, y la funcion pulmonar a través de la
toma del FEM, analizada al inicio y al final del periodo de
intervencion.

Los datos estadisticos muestran un aumento significativo
en el VO,max en la prueba de Rockport, mientras que la FC
final y el tiempo de la prueba disminuyen, pero sin llegar a
ser estadisticamente significativos. En el FEM y en la SatO,
observamos un incremento entre la evaluacion inicial y final,
con un indicador de p <0,05.

Tabla 5 Resultados cardiorrespiratorio y de funcion
pulmonar

Inicial Final
FC final (lpm) 138,33 + 18,48 133,25 + 14,94

Tiempo (min) 15 + 2,42 14,46 + 2,01
VO;max (mL/kg/min) 43,91 + 10,66 46,45 + 9,26*
FEM (L/min) 332,58 + 265,83 365 + 285,80*
SatO; (%) 96 +2,04 96,75 + 1,48*
*p<0,05.

Tabla 6 Resultados de fuerza muscular

Inicial Final
CST (n.°) 25,92 4+ 9,53 31,25 &+ 7,59*
SLJ (cm) 116 £ 39,50 126 + 31,85
Din. drch. (kg) 36,66 £+ 17,45 40,66 + 15,85*
Din. izq. (kg) 34,04 + 16,71 37,5 4+ 15,59*

CST: Chair Stand Test; Din. drch.: dinamometria brazo derecho;
Din. izq.: dinamometria brazo izquierdo; SLJ: Standing Long
Jump.

p<0,05.

Como podemos observar en la tabla 6, correspondiente a
los datos recogidos acerca de los diferentes parametros de
la fuerza estudiados, en todas las variables se observa un
incremento estadisticamente significativo, siendo especial-
mente llamativas la mejoras correspondientes a la fuerza
estatica p=0,002 y a la fuerza resistencia p =0,005.

Discusién

Resulta muy interesante observar el incremento de peso
obtenido tras la intervencion, que, unido al mantenimiento
del porcentaje graso y al aumento significativo de cada uno
de los parametros de la fuerza, nos indica un importante
incremento de peso vinculado directamente a la ganancia
de masa muscular. Del mismo modo observamos en el pre-
sente estudio una disminucion del porcentaje de masa grasa,
pero sin llegar a ser significativa. Estudios como los realiza-
dos por Selvadurai et al'® en nifios hospitalizados muestran
una modificacion del porcentaje graso tras 6 semanas de
intervencion, pero ésta estaba constituida por 5 sesiones
semanales y Unicamente con componente aeroébico. Otro
estudio llevado a cabo por De Meer et al'® muestra del mismo
modo cambios en el porcentaje de masa grasa tras un ano
de intervencion.

Tras lo expuesto, podemos entender que la pérdida de
porcentaje graso en nuestro estudio no fuera tan apreciable,
en gran parte debido a que el volumen se observa clara-
mente insuficiente con una media de 98 min/semana, en
contraposicion a los 150 min/semana de Selvadurai et al'®.

Klijn et al® realizaron un estudio longitudinal de 2
anos de duracion relacionando el VO, pico, la funcion pul-
monar y la composicion corporal en 65 nifios con FQ y
grado de severidad leve (10,5+2,9 anos de edad, FEV;
de 92,6 +20,5% previsto). Los autores encontraron que los
cambios longitudinales en la funcion pulmonar se asociaron
con modificaciones funcionales en el VO, pico y, en menor
medida, con la masa magra.

Se conoce que la masa libre de grasa es un determinante
critico en la capacidad de ejercicio maximo, por lo que este
factor puede ser crucial en el mantenimiento de la capa-
cidad funcional global y para la mejora de los resultados a
largo plazo en la FQ?'.

En lo que se refiere a la mejora de la funcion pulmonar
y a la tolerancia aerdbica al ejercicio, nos encontramos con
un gran nimero de estudios que apoyan los resultados obte-
nidos en la presente investigacion, como los de Moorcroft
et al?>2, Ziegler et al*, Bradley y Moran?®, Gruber et al?®,
Sahlberg et al?’, donde se obtuvieron mejoras significativas
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en el FEV,, en al VO,max, en el VO, pico y en la tolerancia
aerodbica al ejercicio, tanto en muestra de nifos como en
adultos con intervenciones muy diversas tanto en volumen
como en intensidad.

Datos recogidos en diversas investigaciones tras un pro-
tocolo de actuacidon con un programa de ejercicio fisico
aerobico recalcan la importancia de la intervencion en el
fortalecimiento de los musculos ventilatorios y en el vacia-
miento del esputo de las vias respiratorias, este ultimo
debido probablemente a una mejora de la ventilacion y a
un aumento de las vibraciones toracicas durante el ejerci-
cio, lo que se traduce en un superior aclaramiento de las vias
respiratorias de forma mecéanica?®-3'. Ademas, se vislumbra
que el ejercicio de intensidad moderada bloquea los canales
amilorida-sensibles de sodio del epitelio respiratorio, dando
como resultando una menor viscosidad mucolitica®?.

En cuanto a los datos recogidos de los diferentes parame-
tros de la fuerza, es de resaltar el importante incremento
obtenido en cada una de las variables investigadas, des-
tacandose de manera notoria el alcanzado en la fuerza
resistencia del miembro inferior, donde se logra una mejora
cercana al 20%. Los datos obtenidos en el presente estudio
concuerdan con la investigacion realizada por Dona et al®,
donde se muestra de igual modo una mejora muy signifi-
cativa de la fuerza resistencia del tren inferior en sujetos
adultos. En estudios anteriores, como los de Orenstein et
al'? y Moorcroft et al? se observa asimismo un aumento de
la fuerza, relacionada en esta ocasion con su componente
estatico. En oposicion a lo anteriormente citado, nos encon-
tramos con el estudio llevado a cabo por Sahlberg et al?,
en el que no obtiene ninglin tipo de mejora en la fuerza
isocinética desarrollada por el cuadriceps. Es ostensible el
bajo numero de investigaciones donde se intervenga direc-
tamente sobre la fuerza muscular, tanto en poblacion adulta
como en ninos, siendo las existentes poco esclarecedoras a
nivel metodologico.

Es interesante observar que los efectos del entrena-
miento son independientes de la gravedad de la enfermedad
de los pacientes. Por lo tanto, incluso los pacientes con
afeccion grave mejoran su funcion pulmonar y capacidad
de desarrollo de fuerza®.

Ademas, como parte de la gestion paliativa de la FQ,
seria conveniente informar a pacientes y padres acerca de
los efectos beneficiosos del ejercicio fisico, pero también
de sus riesgos potenciales, y asimismo proporcionar a los
pacientes informacion y recomendaciones sobre estilos de
vida saludable. Es necesario instruir a los médicos, al perso-
nal sanitario de apoyo, a los padres y a los propios pacientes
sobre las practicas adecuadas de ejercicio fisico, asi como
sobre las actividades deportivas aconsejadas en cada uno de
los casos, proponiendo la posible implantacion de este tipo
de enfoque terapéutico como tratamiento coadyuvante en
los actuales programas de rehabilitacion respiratoria.

Conclusion

Tras el presente estudio podriamos concluir que un pro-
grama de ejercicio fisico supervisado domiciliario destinado
a pacientes adultos afectados de FQ mejoraria su capaci-
dad funcional, relacionada ésta con un incremento en la
fuerza muscular, la funcién pulmonary la aptitud cardiorres-

piratoria; del mismo modo que se observa una invariacion
significativa del tejido graso. Esto nos lleva a plantear la
posibilidad y la necesidad de proponer nuevos estudios que
complementarian los resultados y conclusiones expuestos.
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