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Introducción

La mucoviscidosis es la enfermedad genética más extendida
de la raza blanca, con un caso cada 3 000 nacimientos.
Transmitida de modo autosómico recesivo, afecta a nume-
rosos órganos (páncreas, intestino, espacio ORL, hígado,
corazón, órganos genitales y pulmones). Esta alteración
broncopulmonar es responsable del 90 % de la morbilidad
y de la mortalidad. Numerosos mecanismos, mejor conoci-
dos en la actualidad, contribuyen a la degradación respira-
toria. Sin embargo, la asistencia terapéutica sólo es sinto-
mática, girando esencialmente en torno al tratamiento
antiinfeccioso y a la kinesiterapia respiratoria, la cual tiene
por objeto mejorar el drenaje de las secreciones que, al acu-
mularse en las vías respiratorias, son fuente de superinfec-
ción y de trastornos de ventilación. Se indica desde el diag-
nóstico, adaptándola a la edad del niño, a la evolución de la
enfermedad y a las complicaciones que lleguen a producir-
se. El carácter cotidiano y esclavizante de este tratamiento
orienta cada vez más hacia métodos activos de autodrenaje,
lo que hace necesaria una educación de la familia, además
de la del niño, en la que el kinesiterapeuta desempeña un
papel fundamental. Grandes avances como la antibioticote-
rapia intensiva, los extractos pancreáticos gastroprotegidos,
el tratamiento de los factores del deterioro pulmonar y la
readaptación respiratoria, han hecho posible aumentar la
duración de la vida, desde los 6 años en 1 960 a los 28 en la
actualidad y mejorar su calidad. Se esperan muchos resulta-
dos de la terapia génica.

Mecanismos fisiopatológicos 
de la afección broncopulmonar [10]

El tracto respiratorio se manifiesta normal al nacer pero,
rápidamente, se instala una supuración bronquial crónica.
El descubrimiento del gen de la mucoviscidosis en 1 989
precedió al de una proteína anormal, la CFTR (cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator), asimilada al canal
cloro. Normalmente regula la salida del cloro en el polo
apical de las células respiratorias. La impermeabilidad al
cloro, asociada a una hiperabsorción de sodio, contribuye a
una deshidratación del moco.
Las modificaciones reológicas de las secreciones bronquia-
les conllevan una reducción de la función del par mucoci-
liar y, por lo tanto, una estasis bronquial y una enfermedad
bronquiectasiante. El moco anormal y la estasis bronquial
favorecen la colonización bacteriana (Staphylococcus aureus,
Haemophilus, Pseudomonas aeruginosa, Burkolderia cepacia,
Xanthomonas maltophilia), así como las infecciones virales y
micóticas. Los agentes bacterianos y virales provocan una
inflamación de la mucosa e inducen la producción de inter-
leuquina 8, que moviliza y activa los polimorfonucleares
neutrófilos. Estas células alteradas liberan el ADN respon-
sable de la hiperviscosidad, así como proteasas (neutrófilo
elastasa, inhibidora de secreciones de las leucoproteínas) y
oxidantes (superoxidismutasa, catalasa, glutatión). Estos
radicales y proteasas destruyen el pulmón.
La inflamación deja al descubierto los receptores de la muco-
sa bronquial y aumenta su permeabilidad ante los irritantes y
los alergenos. La concentración de estas sustancias es más
importante a nivel de los bronquios, por la disminución de la
actividad ciliar. De esta manera, el riesgo de alergia (además
de la alergia broncopulmonar aspergilar) es más importante
y la hiperactividad bronquial se añade a la hiperactividad
geométrica establecida1 de la bronquitis crónica.
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En la fase de insuficiencia respiratoria, aparece la repercu-
sión cardíaca de hipertensión arterial y cor pulmonale.
Hay otras anomalías que son factores agravantes, como el
desarrollo de una poliposis nasal, que obstaculiza la ventila-
ción y mantiene una superinfección. Algunas anomalías
digestivas repercuten en la función respiratoria, como el
reflujo gastroesofágico primitivo, frecuente en la mucovisci-
dosis o secundario a la distensión pulmonar, que puede cau-
sar un síndrome obstructivo o una cirrosis, que puede, a su
vez agravar una hipoxia debido a la presencia de shunts
intrapulmonares. Vinculada a una insuficiencia pancreática
insuficientemente corregida, a una aportación calórica muy
baja o a una lesión respiratoria, la hipotrofia disminuye la
eficacia de los músculos respiratorios.

Diagnóstico y evolución

Las infecciones bronquiales recidivantes o crónicas suelen
ser reveladoras de la enfermedad. El diagnóstico se basa en
la positividad del test del sudor y en la elevación de la trip-
sina inmunorreactiva (en los primeros meses de vida), en el
aumento de la diferencia del potencial transepitelial nasal o
en el descubrimiento de mutaciones genéticas específicas.
La evolución es imprevisible y en la actualidad no se ha esta-
blecido correlación alguna entre el fenotipo respiratorio y
el genotipo. Los aspectos clínicos, el control y el interés de
los exámenes complementarios se describen dejando el
espacio necesario a la rehabilitación.

Tratamiento terapéutico respiratorio, 
fuera de la kinesiterapia [15]

La hidratación es capital. Mejora la fase sol del moco y se
obtiene a través de una aportación suficiente de bebidas y
una humidificación por medio de nebulizadores. La correc-
ción de las anomalías iónicas de las células respiratorias
mediante la nebulización de amiloride, ya sea aislada o aso-
ciada con nucleótidos, ofrece resultados insuficientes. La
mejora de la reología del moco puede justificar el empleo
de fluidificantes, cuya utilización sigue siendo controvertida.
Los fluidificantes clásicos se dividen en mucorreguladores y
mucolíticos. Su elección depende de la acumulación, de la
viscosidad y de la infección. Al lisar el ADN liberado de los
neutrófilos activos, la rhDNasa puede permitir una acción
más específica y más eficaz. El modo de administración es
oral o intravenoso, pero lo más frecuente es la nebulización
(forma exclusiva para la rhDNasa). La elección del aparato
depende de la molécula. Los aplicadores nebulizadores o a
presión son más robustos y más baratos pero menos rápi-
dos, más ruidosos y vaporizan gotitas de un diámetro mayor
que las producidas por los ultrasónicos. Sin embargo, el
calor que desprenden estos últimos, puede degradar ciertas
moléculas. Se recomienda la nebulización bucal.
La lucha antiinfecciosa ha contribuido a mejorar el pronóstico
evolutivo. En cuanto a los virus, sólo la ribavirina es activa con-
tra el virus respiratorio sincitial. Cuando se trata de infeccio-
nes bacterianas, se prescribe una antibioticoterapia adaptada
a los gérmenes y al antibiograma, en dosis elevadas y durante
15 días como mínimo, en cuanto se advierte el más leve agra-
vamiento clínico, radiológico o funcional, sin esperar jamás a
que haya fiebre. La fase evolutiva y el tipo de bacteria orien-
tan hacia una administración oral, inhalada o parenteral. El
resultado de este tratamiento se juzga a través de los criterios
de indicación de la antibioticoterapia y nunca por la erradi-
cación bacteriana del moco, que es muy excepcional.

Los broncodilatadores son complementos terapéuticos muy
útiles, tras la prueba de su eficacia en tests funcionales de
broncodilatación. Se administran a menudo por aerosoles,
es decir nebulizadores, aerosoles-dosificadores o aerosoles
de polvo seco, dando preferencia a las formas de liberación
prolongada.
La lucha contra la inflamación se ha convertido recientemente
en uno de los objetivos centrales de la terapéutica. El ibu-
profeno aporta resultados esperanzadores. En cuanto a los
corticoides orales o inhalados, se encuentran en proceso de
evaluación.
La cirugía convencional sigue teniendo interés en indica-
ciones determinadas, como son los trastornos de ventila-
ción localizados, persistentes y resistentes a los tratamientos
clásicos. Los neumotórax justifican un drenaje pleural, una
sínfisis pleural y una pleurectomía. La embolización es la
técnica predilecta para las hemoptisis graves. En caso de
poliposis nasal importante, se indica una polipectomía o
etmoidectomía.
La asistencia respiratoria se adapta al grado de insuficiencia
respiratoria y está indicada en las situaciones agudas o en la
fase crónica. La oxigenoterapia se recomienda de modo per-
manente, en caso de saturación inferior al 90 % o de PaO2
inferior a 50 mm Hg en reposo y, de noche, para períodos
de desaturación inferior al 90 %, durante más del 30 % del
tiempo de sueño. La ventilación con mascarilla nasal es útil
en situaciones de hipoxia, hipercapnia, astenia y prepara-
ción para un trasplante. Ayuda al paciente reduciendo la
fatigabilidad de los músculos respiratorios y mejorando la
evacuación de las secreciones bronquiales. En cuanto a la
ventilación convencional, suscita controversias en la fase ter-
minal y responde a las convicciones de cada uno.
La indicación del trasplante bipulmonar, corazón y pulmón o
incluso de corazón, pulmón e hígado se basa en criterios de
indicación estricta, tal como síndrome obstructivo y restric-
tivo grave, hipoxia, necesidad de una antibioticoterapia
intensiva, clasificación de Schwachman [26] inferior a 50 y
supervivencia compatible con una duración media de espe-
ra de un injerto. El problema que plantean los trasplantes
es el riesgo de bronquiolitis obliterante, con rechazo cróni-
co de pronóstico inquietante y carente de tratamiento cura-
tivo. Los retrasplantes plantean problemas éticos. En los
pulmones trasplantados no hay recidiva de muscoviscidosis. 
Todas las esperanzas están centradas en la terapia génica,
cuyo objetivo es corregir la anomalía genética, utilizando
un vector. Con este objeto, los ensayos terapéuticos en el
animal y en el hombre han utilizado adenovirus y liposo-
mas, con resultados de tolerancia y de eficacia variables.

Kinesiterapia. Técnicas e indicaciones

Se trata de un elemento indispensable de prevención y de
tratamiento de las manifestaciones respiratorias, que actúa
como complemento y en asociación con las terapéuticas
anteriormente citadas, adaptadas a los diferentes proble-
mas que surgen durante la evolución.

Evaluación de los problemas planteados. 
Objetivos del tratamiento

Obstrucción y consecuencias 
sobre la función respiratoria

La sintomatología clínica se encuentra dominada por la tos,
que es constante, la broncorrea y la disnea. Inicialmente es
matinal o está desencadenada por el esfuerzo, pero se
puede hacer más permanente, en particular cuando apare-
cen superinfecciones. La broncorrea, difícil de apreciar en
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el niño pequeño, que deglute las secreciones, puede ser
exteriorizada con las maniobras de kinesiterapia (antepul-
sión faringobucal) o la aspiración faríngea. Esto permite el
análisis microbiológico del moco (examen citobacteriológi-
co de los esputos), indispensable para la adaptación tera-
péutica antiinfecciosa. En el niño de mayor edad, las modi-
ficaciones de volumen y de calidad de las secreciones (fase
mucopurulenta/fase serosa) reflejan la evolución de la
enfermedad y la aparición de superinfecciones. En el lac-
tante, puede aparecer una disnea cuando sufre una super-
infección viral que, con frecuencia, sólo es percibida tardía-
mente por el paciente de más edad, que se adapta a esta
situación [10]. Aparece durante el esfuerzo y más tarde tam-
bién en reposo. Habitualmente no hay fiebre, los dedos en
palillo de tambor aparecen precozmente, la auscultación
pulmonar es rica, la disminución del murmullo vesicular
denota el aprisionamiento gaseoso, los estertores crepitan-
tes hacen pensar en una hipersecreción de los bronquiolos,
los murmullos manifiestan una acumulación en los grandes
troncos, fácil de movilizar y las sibilancias, una obstrucción.
La ausencia de expectoración y una auscultación normal no
significan que no haya acumulación, la cual a menudo sólo
se manifiesta con la kinesiterapia [4]. La evolución puede
agravarse con algunas complicaciones como atelectasia,
neumotórax y hemoptisis. Las rinopatías se manifiestan a
través de la obstrucción nasal, una rinitis recurrente y una
rinorrea purulenta.
La radiografía pulmonar es siempre anormal (fig. 1). La hori-
zontalización de las costillas, el descenso y la horizontaliza-
ción de las bóvedas diafragmáticas y la claridad parenqui-
matosa exagerada son los testimonios precoces del apresa-
miento gaseoso. Las dilataciones bronquiales dan imágenes
en «raíles» o «rosetones» y algunas veces de broncoceles
con impacciones mucoides. Las atelectasias y enfisemas
reflejan trastornos de ventilación más graves. Las imágenes
finas reticuladas, la densidades lineales y las imágenes en
«panal de miel», evocadoras de fibrosis, son difícilmente
identificables.
Las exploraciones funcionales respiratorias precisan la reper-
cusión. El primer signo es un síndrome obstructivo en las
vías periféricas, con aumento de las resistencias pulmonares
y del volumen gaseoso retenidos (aumento del volumen
residual y de la capacidad residual funcional [CRF]). Las
pruebas de reversibilidad con los ß2simpatomiméticos y
atropínicos permiten ajustar el tratamiento broncodilata-
dor. Una disminución de los flujos espiratorios y una reduc-
ción de todos los volúmenes (síndrome mixto) marcan el
agravamiento. La utilización cotidiana de un flujómetro
permite un control objetivo a domicilio. La vigilancia de los
intercambios gaseosos se basa en las determinaciones de
PaO2 y PaCO2 en sangre capilar arterializada o en sangre
arterial. La oximetría del pulso permite hacer un estudio
más sistemático, preciso y no agresivo de la saturación de
O2 tanto en reposo como durante el sueño y el esfuerzo
(incluso durante las sesiones de kinesiterapia).
En presencia de ciertas complicaciones se imponen una
fibroscopia, una escintigrafía pulmonar de ventilación-per-
fusión y una angiografía.

Consecuencias musculares

El diafragma está en posición inspiratoria (fig. 1). La modi-
ficación de su radio de curvatura le sitúa en una parte des-
favorable de su curva de tensión-longitud y hace que pierda
eficacia. Los inspiradores accesorios están contraídos. Las
tensiones no se limitan a los músculos respiratorios sino que
a menudo afectan a la vez a la cabeza, al cuello, al tórax y al

complejo escapular. Los abdominales se distienden, a veces
con dehiscencia de los rectos mayores.

Consecuencias morfológicas

La distensión torácica con protrusión esternal (fig. 1) es la
consecuencia de una distensión pulmonar y del desequili-
brio entre los inspiradores (trabajando en trayectoria inter-
na) y los espiradores (trabajando en trayectoria externa).
Esta deformación consolidada es incompatible con una ven-
tilación eficaz. La cifosis [13] tiene una incidencia elevada,
sobre todo en el período de la pubertad, pudiendo ser de
origen postural, vinculado a la debilidad muscular y a las
retracciones de los pectorales. Puede aparecer acompañada
por deformaciones vertebrales. La postura, la distensión
torácica y la osteoporosis participan en las anomalías del
crecimiento vertebral anterior.

Estado general y de nutrición

La calidad de la atención nutricional contribuye a una
mayor eficacia de la ventilación. Los períodos de superin-
fección ocasionan un hipercatabolismo y agravan la desnu-
trición, la cual provoca adelgazamiento, astenia, disminu-
ción de la eficacia de la ventilación y, por lo tanto, aumen-
to del riesgo de superinfección [10].

Consecuencias psicológicas

La afección y sus tratamientos modifican el comportamien-
to del niño y de su entorno. El comportamiento familiar
puede ser de rechazo de la enfermedad, lo que se traduce
en la inaceptabilidad o en la incomprensión de la misma y
de los cuidados; en un rechazo hacia el niño (ocurre rara
vez) y, sobre todo, en una actitud superprotectora. La edad,
la fase evolutiva de la enfermedad y la calidad de la relación
familiar y de la integración social, influyen en el comporta-
miento del niño. Siempre y cuando la familia ofrezca un
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1 Placa pulmonar de frente.
1. Broncoceles
2. Reservorio subcutáneo unido a un catéter introducido en la
vena cava
3. Rosetones
4. Horizontalización de las costillas
5. Densidades lineales
6. Imágenes de «raíl»
7. Descenso y horizontalización de la bóveda diafragmática
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buen equilibrio, el niño aprende a vivir su enfermedad
como una obligación social suplementaria. El agravamiento
de la infección, la intensificación de los tratamientos y las
hospitalizaciones exigen una adaptación. Las mayores difi-
cultades surgen en la adolescencia: ansiedad, emotividad y
tendencia a la depresión, que se pueden manifestar en el
comportamiento como una cierta pasividad o, por el con-
trario, una agresividad hacia los padres y los tratamientos
(en especial la kinesiterapia respiratoria).

Entorno

Las condiciones de vida, la exposición a neumoalergenos y
al tabaquismo pasivo se han de considerar como factores de
riesgo de agravamiento de la afección broncopulmonar. La
escolarización, la orientación profesional y más tarde la acti-
vidad profesional influyen en la organización del trata-
miento. Finalmente, el conocimiento de las actividades físi-
cas que practica o desea practicar el paciente, así como los
resultados de las pruebas de esfuerzo, permiten aconsejar y
situar en su nivel óptimo esta actividad.

Determinación de los objetivos de tratamiento

Al hacer el balance, es posible determinar los objetivos del
tratamiento de rehabilitación. La desobstrucción de las vías
respiratorias es una prioridad absoluta, con sus dos etapas
de verificación de la permeabilidad de las vías respiratorias
superiores y de desobstrucción bronquial. Hay que coordi-
nar la aerosolterapia con la desobstrucción y la educación
para administrar correctamente el aerosol, hecho indispen-
sable para su eficacia. La educación sobre la ventilación y la
mejora de la eficiencia muscular contribuyen a la preven-
ción de la deformación toracovertebral. En la práctica no se
disocian de las técnicas precedentes.
Cuando se han instalado las deformaciones, lo máximo que
consiguen las técnicas de flexibilización parietal activas o
pasivas es evitar el agravamiento.
Los masajes y las técnicas de relajamiento son elementos
coadyuvantes útiles frente a las tensiones musculares (respi-

ratorias o a distancia). Finalmente, el kinesiterapeuta de-
sempeña un papel esencial con respecto a la calidad y al
acatamiento del tratamiento, por medio del diálogo que
establece con el niño y su familia y de la aportación de
informaciones, motivación, adaptaciones y consejos de
organización [32].

Técnicas

Desobstrucción de las vías respiratorias superiores

El lavado de nariz del niño pequeño se hace con suero fisio-
lógico, seguido por una desobstrucción por espiración nasal
provocada, tapando la boca del niño al gritar [2]. De los 2 a
los 3 años, se debe enseñar al niño a que se suene la nariz de
modo correcto, ventana por ventana, con la boca cerrada.

Aerosolterapia

La prescripción del aerosol es médica (especialidad, dosis,
modo de administración). Su eficacia se debe, en parte, a la
calidad de la inhalación y el papel del kinesiterapeuta es
determinante para el aprendizaje y el control de una admi-
nistración correcta. La espirometría inductora puede resul-
tar útil en esta indicación, para ayudar en el control de los
tiempos inspiratorio y de apnea.
Los fluidificantes y broncodilatadores (estas dos clases se
pueden mezclar) se administran antes de la sesión de kine-
siterapia con el objeto de obtener una respiración abdomi-
nodiafragmática de mayor volumen, poco flujo y un tiempo
de apnea. Después de la sesión se administran antibióticos
en aerosol. Las precauciones de uso de los aparatos para la
aplicación del aerosol se indican en el cuadro I.
Los aerosoles de rhDNasa [5] exigen precauciones particu-
lares, tales como drenaje anterior a la sesión, para conse-
guir la desobstrucción de los grandes troncos, nebulización,
con preferencia por la mañana (nunca antes de acostarle),
de 5 a 15 minutos de duración, inspiración lenta y profun-
da, tiempo de apnea de 4 a 6 s, espiración lenta y sesión de
drenaje de 30 minutos como mínimo, después de la nebuli-
zación.

Desobstrucción del árbol traqueobronquial

Los efectos inmediatos y a largo plazo de la kinesiterapia de
desobstrucción [6, 24], son indudables. Sin embargo, las téc-
nicas de utilización son controvertidas, lo cual ha conduci-
do a numerosos estudios, difíciles de interpretar [27, 30, 34], en
los que se trata de comparar la eficacia de unas técnicas con
relación a otras. La primera conferencia de consenso sobre
la kinesiterapia respiratoria ha analizado el conjunto de
estos estudios y ha definido recomendaciones sobre las téc-
nicas a las que se debe dar preferencia [1].
Las técnicas básicas giran en torno a las modificaciones del
flujo espiratorio.
La tos es un mecanismo de eliminación de las secreciones,
complemento indispensable de las técnicas de desobstruc-
ción. La tos espontánea, provocada por la llegada de las
secreciones a los grandes troncos, debe ser respetada. En
cambio, hay que evitar los golpes de tos no productivos y
fatigantes, lo que se consigue con el aprendizaje de la ven-
tilación controlada y con medios sencillos, tales como
deglutir o beber.
A veces, en el niño pequeño, hay que provocar la tos por
medio de una presión breve sobre un anillo traqueal, por
encima de la escotadura yugular del esternón, al finalizar el
tiempo inspiratorio.
El aumento del flujo espiratorio es la técnica que más se utiliza
en Francia [3] y consiste en la repetición de varias secuen-
cias, guiada por la percepción manual o auditiva del ascen-
so de las secreciones. La espiración aumentada de forma

2 Placa pulmonar de perfil
1. Hiperclaridad pulmonar
2. «Rosetones»
3. Distensión torácica con protrusión esternal
4. Descenso de la bóveda diafragmática
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lenta y prolongada, permite la movilización de las secrecio-
nes distales. La espiración rápida y breve, realizada con alto
volumen pulmonar, hace avanzar las secreciones de los
bronquios medios hacia los grandes troncos y la tráquea,
donde son eliminadas por la tos. Los ejercicios de ventila-
ción realizados entre cada sesión de drenaje permiten que
el paciente se recupere.
— La técnica puede adaptarse a la edad y a la cooperación
del niño, siendo pasiva en el lactante y en el niño pequeño.
La mano colocada sobre el tórax del niño ejerce una presión
moderada y amplia, destinada a prolongar el tiempo expira-
torio, o bien se utiliza una presión más fuerte y rápida, de
gran volumen, para aumentar el flujo. La mano en el abdo-
men comprimiendo el diafragma a través de las vísceras
abdominales, aumenta el volumen espiratorio movilizado.
— En cuanto es posible, la técnica pasa a ser activa ayudada.
El niño participa realizando una espiración con contrac-
ción de los músculos abdominales. Siempre y cuando se
practiquen con un ritmo muy lento, hay juegos que facilitan
la espiración, como, por ejemplo, soplar una vela sin apa-
garla, echar el aliento sobre un cristal, soplar sobre copos
de algodón, etc.
— El aumento activo del flujo espiratorio consiste en una suce-
sión de espiraciones prolongadas con la glotis abierta e ins-
piración por vía nasal, que se entrecorta, según la progre-
sión de las secreciones, con el aumento rápido del flujo ini-
ciado con un alto volumen pulmonar. La expectoración se
puede producir sin tos o con algunas sacudidas de tos bien
controladas.
Esta técnica, que se puede aplicar al niño pequeño, facilita
la obtención, con mayor o menor rapidez, de una cierta
autonomía del paciente. La duración de la sesión es de trein-
ta minutos en promedio (algunas veces más, debido a la vis-
cosidad de las secreciones). Su eficacia puede verse limitada
debido a la gravedad de la lesión (descenso súbito del cau-
dal espiratorio máximo,  impidiendo un aumento rápido del
flujo espiratorio), la alteración del estado general, la fatiga
muscular y el rechazo de la cooperación.
El drenaje bronquial autónomo [19, 25] se efectúa mediante una
ventilación abdominodiafragmática realizada inicialmente
con un bajo volumen pulmonar e inspiración lenta, tiempo
de apnea de 3 segundos y espiración prolongada del volu-
men de reserva espiratoria con la glotis abierta (moviliza-
ción de las secreciones distales). Según se va percibiendo el
ascenso de las secreciones, la ventilación se realiza del

mismo modo hasta el volumen de reserva inspiratorio (mo-
vilización proximal).
La ventilación dirigida [11] consiste en una ventilación abdo-
minodiafragmática lenta (inspiración nasal - espiración por
la boca entreabierta, para producir una espiración sonora),
realizada en diferentes posiciones (decúbito dorsal, lateral
derecho e izquierdo, sentado). Se entrecorta con cuatro o
cinco espiraciones rápidas, efectuadas con la glotis abierta,
con aumento de la velocidad del flujo espiratorio. Estas dos
técnicas, completadas por medio de la tos controlada, exi-
gen un tiempo de aprendizaje largo, atención por parte del
paciente y un tiempo de ventilación suficiente (30 a 40 mi-
nutos). Reducen el riesgo de colapso bronquial.
La espiración forzada se utiliza algunas veces de forma aislada
pero, la mayoría de las veces, se completa con otras técnicas
[6, 33]. El paciente efectúa una o dos espiraciones forzadas
con la glotis abierta, iniciadas según el punto de acumula-
ción de medio o bajo volumen pulmonar, seguidas por res-
piración lenta. Esta técnica está limitada por la irritación
bronquial que comporta (con accesos de tos ineficaz) y,
sobre todo, por el riesgo de cierre de los bronquios.
En la espiración contra resistencia se utiliza una mascarilla
facial provista de una válvula unidireccional y de una resis-
tencia espiratoria. El nivel óptimo de presión tiene que ser
determinado para cada paciente [20, 21]. Se mantiene la pre-
sión durante 5 a 6 segundos, a la que le sigue una inspira-
ción nasal lenta. La presión espiratoria positiva evita el
colapso bronquial. El tiempo de aplicación parece ligera-
mente más corto que en las técnicas precedentes. El flúter
asocia vibraciones internas espiratorias generadas al poner
bolas en oscilación en un cono. Los resultados de estas dos
técnicas sobre la movilización de las secreciones son todavía
muy contradictorios y necesitan una evaluación a más largo
plazo [35].
Existen otras técnicas, que se utilizan como complemento de
las precedentes o de manera más ocasional. El drenaje pos-
tural consiste en la utilización de tres a cinco posiciones en
declive, mantenidas durante 10 a 15 minutos. Clásicamente
asociada a las percusiones, tiende a ser abandonada [23] en
beneficio de métodos más activos. Además, el efecto de la
gravedad sobre el desplazamiento de las secreciones es muy
discutido [4, 17], salvo en los grandes troncos. Hay que hacer
una distinción con relación al drenaje postural, puesto que
las variaciones de postura hacen posible la ventilación de
diferentes zonas pulmonares, lo cual resulta útil para el
paciente en cama o durante las técnicas activas de drenaje.
El ejercicio físico puede constituir una ayuda para la desobs-
trucción, gracias al aumento de ventilación que supone. Sin
embargo, su eficacia en este campo es modesta [17, 22].
Las percusiones y vibraciones manuales ya no tienen ningu-
na indicación, aun cuando sean un complemento de otros
métodos [1, 19].
Hay diferentes aparatos con los que se trata de conseguir una
modificación de las características reológicas de las secrecio-
nes, para favorecer su transporte. Las vibraciones externas
proporcionadas por aparatos de baja frecuencia [29] parecen
tener una utilidad práctica en ciertas situaciones (enfermos
fatigados), pero no se ha demostrado su eficacia real [28]. Las
vibraciones internas se generan por medio de un aparato que
permite una respiración intermitente con presión positiva, a
la que se sobreañaden oscilaciones y permite aplicar simultá-
neamente un aerosol, pero su eficacia aún no ha sido eva-
luada [14]. La compresión de alta frecuencia, aplicada por
medio de una camisola que cubre el tronco del paciente se
ha estudiado en pequeñas series [31]. Se puede anotar en su
favor su compliancia, la ausencia de efectos nocivos y los pri-
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Cuadro I.– Desinfección de los aparatos para aplicación de aerosol [8].

Después de cada utilización

— límpiese el nebulizador (máscara, tapa, etc.), los tubos, la unión en
T y la boquilla, con agua y jabón;

— enjuáguese con agua del grifo;

— séquese muy cuidadosamente con un paño limpio o un secador de
pelo.

A diario

— límpiese el aparato como se ha indicado;

— manténgase durante una hora en una solución clorada a 0,5° Cl
(viértase un envase pequeño de lejía y complétese con 1 litro de
agua (12° Cl), tómense 2 vasos de esta mezcla y complétese hasta
5 litros). Esta solución debe ser renovada cada dos días;

— enjuáguese con agua corriente;

— séquese muy cuidadosamente con un paño limpio o un secador de
pelo;

— guárdese en un lugar seco, envuelto en un paño limpio, diferente
del usado para el secado. 



página 6

meros resultados positivos sobre el aclaramiento, a pesar de
su elevado coste.

Rehabilitación del control de la ventilación

Se trata de situar el diafragma en una posición más favora-
ble para su eficacia, disminuyendo así la fatiga. Hay que
enseñar al niño a que realice una contracción activa de los
abdominales durante el tiempo espiratorio, para que se
produzca una relajación del diafragma [12]. Esta enseñanza
se hace en reposo. La automatización de esta forma respi-
ratoria durante el curso de un esfuerzo (marcha, subida de
escaleras, carrera, etc.) exige un verdadero entrenamiento,
difícil de conseguir. Los abdominales pueden ser reforza-
dos en sentido concéntrico durante el tiempo espiratorio.
Los masajes, con presiones fuertes de la palma de la mano o
las puntas de los dedos sobre los planos musculares de la nuca
y los hombros, y presiones deslizadas con los dedos en peine
sobre el tórax, consiguen relajar los músculos contracturados.

Rehabilitación de la caja torácica y del tronco

La prevención de las deformaciones se logra esencialmente
por medio de la aplicación regular de las técnicas que se
acaban de mencionar (desobstrucción, control ventilato-
rio). La corrección de la postura, realizada en el curso de la
sesión de desobstrucción (sentado, extensión axial del tron-
co y brazo a lo largo del cuerpo con la mano en supinación)
previene el encorvamiento de los hombros y del conjunto
toracovertebral.
Las técnicas de control de la ventilación se acompañan con
ejercicios de flexibilización del tórax y de la columna verte-
bral. Una vez que se han instalado la rigidez torácica y
raquidiana, la rehabilitación torácica pierde su eficacia.

Entrenamiento físico

Se destina a los niños cuya tolerancia al ejercicio físico está
disminuida, lo cual repercute, a veces, sobre la vida cotidia-
na y difiere, por lo tanto, de la actividad física orientada al
aumento de la ventilación o de la práctica de una actividad
física o deportiva. Se pueden proponer diferentes progra-
mas de entrenamiento después de la realización de una
prueba de esfuerzo. La elección de la actividad (bicicleta
ergométrica, marcha, carrera, etc.), el nivel de trabajo, la
duración y la frecuencia de las sesiones son imprecisas [22].
Si se efectúan con regularidad, los ejercicios físicos parecen
mejorar la tolerancia al ejercicio, la resistencia muscular y,
de este modo, a las ocupaciones cotidianas, sin modificar
realmente la función respiratoria [9].
La dificultad reside en la necesidad de un entrenamiento regu-
lar que, por lo demás, no puede dispensar de las técnicas de
drenaje. La aparición de una desaturación durante el esfuerzo
indica un suplemento de O2 (en particular durante el curso
del programa de preparación para el trasplante pulmonar).

Parámetros de control. Indicaciones

La evaluación de los efectos de la sesión y del comporta-
miento del niño permiten al kinesiterapeuta adaptar la
duración, la frecuencia y la técnica para obtener la mayor
eficacia al menor coste (fatiga, tiempo).

Parámetros de control

La eficacia de una sesión se juzga por el volumen de las secre-
ciones recogidas en la jornada o por el recuento de los espu-
tos. La regularidad de la producción es el criterio principal
de eficacia. La disminución de la disnea y la mejora obser-
vada mediante auscultación son los factores clínicos más
difíciles de medir.
El control del enfermo durante el transcurso de la sesión se cen-
tra en la medición de la frecuencia respiratoria y cardíaca. La

medición de la SpO2 mediante oxímetro de pulso resulta
necesaria cuando la función pulmonar se degrada, porque la
sesión de kinesiterapia puede dar origen a una hipoxia, sobre
todo cuando se producen los esfuerzos de tos [4].
El reconocimiento de los signos de agravamiento (superinfec-
ción) conduce a la intensificación de la kinesiterapia y a
solicitar la opinión del médico. El aumento de la viscosidad
de las secreciones, su carácter mucopurulento, el agrava-
miento de la disnea y de la cianosis, la fatiga y la pérdida del
apetito son síntomas de esta superinfección.

Indicaciones

La elección de las técnicas depende de la edad del pacien-
te y, sobre todo, de sus posibilidades de cooperación.
— El aumento pasivo del flujo espiratorio es la única técni-
ca eficaz en el lactante y en el niño pequeño. Se efectúa distan-
ciada de los biberones y las comidas. La tos provocada y la
antepulsión faringobucal hacen posible la evacuación de las
secreciones. La aspiración, necesaria algunas veces, se reali-
za por vía nasal y bucal hasta la cavidad orofaríngea. Una
técnica correcta evita las complicaciones tales como lesio-
nes en la mucosa y reflujo.
— A partir de los 18 meses, se puede lograr una participación
activa del niño. El aumento activo ayudado por el flujo espi-
ratorio, el control de la tos y la exteriorización de los espu-
tos se pueden conseguir desde los 3 años. Se recomienda
una actividad física que provoque un aumento de la venti-
lación, antes de la sesión.
— Después de los 5 ó 6 años, el niño es capaz de realizar una
técnica activa de drenaje. El aumento activo del flujo espi-
ratorio tiene continuidad con las técnicas precedentes.
Eventualmente se sustituye, se completa o se efectúa alter-
nándola con las otras técnicas. El control de la eficacia
según los criterios descritos anteriormente permite elegir
para cada paciente la que mejor le convenga. El aprendiza-
je del control de la ventilación y la prevención de las defor-
maciones empiezan a esta edad.
— El adolescente y el adulto que haya sido bien preparado
puede llegar a conseguir una autonomía total. El control y
la ayuda kinesiterapéutica siguen siendo necesarios en un
gran número de casos y se refuerzan en período de super-
infección.
La evolución del estado pulmonar guía el ritmo, la intensi-
dad y los métodos de drenaje (prescripción: kinesiterapia
de las manifestaciones de la mucoviscidosis, sesiones de
desobstrucción y reeducación del control ventilatorio).
La kinesiterapia de desobstrucción es indispensable desde el
diagnóstico y tiene que proseguir incluso en ausencia de
todo signo evidente de acumulación puesto que, a veces, la
acumulación periférica sólo se advierte al final de la sesión de
kinesiterapia. En fase estable, el mínimo indispensable es una
sesión por día (incluidos los domingos y las vacaciones). En
período de exacerbación, son necesarias dos o tres sesiones.
— Al elegir la técnica de drenaje se debe tener en cuenta el
aspecto de la curva flujo-volumen. La agravación del sín-
drome obstructivo hace que se dé preferencia a las técnicas
lentas con freno espiratorio (para conservar un flujo en las
pequeñas vías aéreas) y limitar las espiraciones forzadas. La
fatiga del enfermo (alteración del estado general, malnutri-
ción) implica sesiones más cortas, más numerosas y, en cier-
tos casos, el recurso a técnicas pasivas (posturales, vibracio-
nes, presiones torácicas).
— Algunas complicaciones modifican el tratamiento. Una
atelectasia se trata reforzando el tratamiento médico y la
kinesiterapia en el territorio mal ventilado. Las hemoptisis de
poca abundancia no contraindican la desobstrucción. Si está
indicada una oxigenoterapia, es necesario aumentar la FiO2
al comienzo de la sesión, con control de la saturación.
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— La kinesiterapia de los pacientes en espera de trasplante
pulmonar es difícil, debido a la fatiga muscular respiratoria
y general, a la disnea y a las perturbaciones de la hematosis.
Sus objetivos son la prosecución de la desobstrucción y la
conservación del potencial muscular. La rehabilitación pos-
toperatoria inmediata es similar a la de toda intervención
torácica y, en ausencia de acumulación, el objetivo a largo
plazo consiste en la restauración de las aptitudes físicas y
deportivas [35].

Organización del tratamiento

Función que desempeña la familia

El carácter cotidiano del tratamiento implica una participa-
ción de la familia y, por consiguiente, su educación (con
preferencia, padre y madre). Consiste en la comprensión de
la afección, el aprendizaje de las técnicas de cuidado y el
reconocimiento de los criterios de eficacia y de agravamien-
to. Aun si la familia es capaz de hacerse cargo de una parte
del tratamiento, las técnicas son aplicadas de forma diferen-
te [18] y necesitan controles frecuentes. El papel del kinesi-
terapeuta en el tratamiento directo del niño depende de la
autonomía familiar y de la evolución de la enfermedad.

Organización de la vida cotidiana

El objetivo es encontrar para cada niño los medios de inte-
grar la kinesiterapia a las actividades cotidianas (mañana,
recreo, después de una actividad física, etc.).
Algunas veces, el desarrollo normal de la escolaridad se ve
obstaculizado por la importancia de la tos (factor de per-
turbación en clase), la limitación de la capacidad respirato-
ria, los problemas psicológicos, los impedimentos derivados
de la terapéutica y el absentismo. Estas dificultades se pue-
den reducir si se proporciona información al personal
docente y se establece un diálogo con éste. 
Se debe pensar precozmente en una orientación profesio-
nal compatible con el estado respiratorio, si es posible recu-
rriendo a organizaciones especializadas. Salvo en caso de
desaturación durante el esfuerzo, por lo general es reco-

mendable practicar una actividad física o un deporte ya
que, siendo beneficiosos en el aspecto psicológico y físico,
también parecen facilitar el drenaje de las secreciones [16].
Son preferibles los deportes de resistencia. Una aportación
de agua y sales minerales compensa el aumento de las pér-
didas, sobre todo en ambiente cálido. También se enseñan
las medidas de prevención de los factores de riesgo suple-
mentarios, tales como la absorción de bebidas en cantidad
suficiente, prohibición del tabaco y de los alergenos, des-
contaminación cuidadosa del material y consignas de higie-
ne (cuadro II).

* 
* *

A la espera de la llegada de nuevos tratamientos, se deben retra-
sar al máximo las afecciones respiratorias. En el marco de este
objetivo, el papel de la kinesiterapia es esencial, pero los trata-
mientos propuestos se suelen considerar esclavizantes, fatigantes
y repetitivos, de ahí la necesidad de  una adaptación a la madu-
rez y a la tolerancia del niño [7]. La comprensión y la colaboración
por parte de todos (médico, kinesiterapeuta, familia y enfermo)
permiten establecer y respetar lo mejor posible las líneas directri-
ces del tratamiento y, así, mejorar el pronóstico funcional y vital.
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Cuadro II.– Reglas de higiene durante las sesiones de kinesiterapia.

— lavado de las manos;

— utilización de material descartable;

— protección de las superficies con sábanas limpias;

— desinfección de las superficies y de los instrumentos (lejía);

— utilización de batas o delantales;

— recoger la saliva en pañuelos de papel y colocarlos en recipientes
descartables;

— sesión de kinesiterapia individual.

Cualquier referencia a este artículo debe incluir la mención: BELTRAMO
F. et DERELLE J. – Mucoviscidose. – Encycl. Méd. Chir. (Elsevier, Paris-
France), Kinésithérapie. Médecine physique. Réadaptation, 26-502-A-10,
1996, 8 p.


