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Cystic Fibrosis Worldwide y la Gulf Respiratory Society
(Sociedad Respiratoria del Golfo) seran anfitriones de la CF

Conference (Conferencia de FC) en Muscat, Oman
Christine Noke, Directora Ejecutiva CFW

Dr. Harry Heijerman, Neumologo, Asesor Médico CFW

Louise Lannefors, Fisioterapeuta, IPG-CF

Alison Morton, Especialista en Nutricion, ECFNG

Cystic Fibrosis Worldwide (CFW por sus siglas en inglés) lanzé un nuevo
programa educativo en Muscat, Oman participando en la 32 Reunion Anual de la
Gulf Respiratory Society (Sociedad Respiratoria del Golfo) el 28 de febrero de
2007. El Dr. Harry Heijerman, Asesor Medico de CFW, Louise Lannefors,
Fisioterapeuta y miembro del International Physiotherapist Group (Grupo
Internacional de Fisioterapeutas) para FC (IPG/CF por sus siglas en inglés) y
Alison Morton, Especialista en Nutricién en la Leeds Regional Adult CF Unit
(Unidad Adulta Regional de FC de Leeds), Reino Unido, miembro del European
Cystic Fibrosis Nutrition Group
(Grupo de Nutricion Europeo de
FC (ECFNG por sus siglas en
inglés)) y el UK Dietitians CF
Group (Grupo de Especialistas
en Nutricion en FC en el RU)
presentaron un programa
educativo de un dia completo
dirigido a mejorar el cuidado de
las personas que viven con FC

en los Estados del Golfo. _ _ .
El Dr. Harry Heijerman, Asesor Médico de CFW en la
Sesién Plenaria Conferencia de FC en Oman

La primera parte de la sesion plenaria se dedicé al enlace entre el defecto
genético y las manifestaciones clinicas de la Fibrosis Cistica. Dependiendo de la
clase de mutacion las manifestaciones clinicas que llevan al diagndstico de FC
pueden diferir. La DeltaF508 es la mutacion mas comun (mutacion clase 1) en
los paises caucasicos, mientras que en el Medio Oriente, hay una diferencia
reconocida. Los estudios muestran que aproximadamente el 25% de todas las
mutaciones son el deltaF508. Esto puede bien llevar a una mayor prevalencia de
las asi llamadas mutaciones leves. Las personas con una mutacion leve se
presentan con sintomas pulmonares en una etapa posterior. La mayoria de
estas personas no tienen una participacion gastrointestinal y por lo tanto no
pueden ser reconocidos como que padecen FC. Ademas, como las personas
con mutaciones leves tienen secrecion residual de cloruro, las pruebas de sudor
pueden ser normales. Por lo tanto, las personas que sufren solamente de
bronquiectasia pueden muy bien tener FC a pesar de una prueba del sudor
normal. En estas situaciones pruebas extensivas de mutacién pueden llevar al
diagndstico correcto.
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La segunda parte de la sesion plenaria enfatizo el papel de la infeccion de
Pseudomonas aeruginosa (PA) en los pulmones. Una infeccién cronica de PA
puede llevar a un deterioro mas rapido en la funcién pulmonar a medida que las
bacterias se adaptan al ambiente intrabronquial. Después de un estado
planctonico pueden formar micro colonias y consecuentemente empezar a
producir una pelicula bioldgica. Esta pelicula biolégica protege a las bacterias
(PA) de neutrdfilos y antibioticos administrados. Con la formacién de la pelicula
bioldgica la infeccion empezara a ser crénica y virtualmente imposible de
erradicar.

El resultado de dicha infeccion cronica es una respuesta inflamatoria continua en
las vias respiratorias lo que lleva a una destruccion progresiva del tejido
pulmonar.

La tercera sesion se enfoco en la prevencion y tratamiento de infecciones con
PA. Como la PA se transmite facilmente de una persona con FC a otra, la
mayoria de las clinicas tienen una estricta politica de segregacién. Esta politica
ha probado tener éxito y llevard a una disminucién en la incidencia y prevalencia
de pacientes con una infeccion cronica con PA. Cuando los pacientes tienen la
primera infeccion con PA es todavia posible erradicarla por un periodo mas largo
de tiempo, usando una combinacion de antibiéticos sistémicos e inhalados. Se
ha demostrado que una administracion oral de tres semanas de ciprofloxacina
en combinacion con Colistina inhalada por seis semanas es efectiva en la
mayoria de los pacientes. Cuando los pacientes tienen una infeccion crénica con
PA el tratamiento continuo con antibiéticos inhalados (Tobramicina o Colistina)
reduciran el numero de exacerbaciones (infecciosas) e inhibira el deterioro en la
funcion pulmonar. Ademas la Azitromicina oral puede también llevar a una
mejoria de la funcion pulmonar y a una disminucion en exacerbaciones
infecciosas. El exacto mecanismo de la accion de la Azitromicina no esta
completamente claro pero la Azitromicina probablemente inhibe la formacion de
la pelicula biolégica en las infecciones con PA cronicas y puede tener alguna
accion antiinflamatoria.

Fisioterapia en la Fibrosis Cistica.

Los aspectos de fisioterapia de la reunion consistieron de una sesion plenaria y
dos talleres. La sesién plenaria intitulada “Fisioterapia en la FC - estado del arte"
enfatizo la fisioterapia como una parte esencial del paquete de cuidado de la FC,
interactuando de manera importante con las otras partes basicas de la terapia.
Demostro el impresionante desarrollo de la fisioterapia a través del mundo
entero y como muchos factores influyen la forma en que estamos trabajando,
gué técnicas se elijen y hasta qué punto las prioridades en las diferentes culturas
varian. Se enfatizé que la fisioterapia moderna en FC incluye terapia de
inhalacion, terapia de despeje de vias respiratorias, ejercicio fisico y una
educacién continua de los pacientes, padres de familia y otros miembros del
equipo, personal hospitalario y mas.
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La presentacion subrayo la importancia de definir los objetivos de la fisioterapia
en la FC y el papel del fisioterapeuta en el cuidado moderno de la FC. ¢Es 1)
tratar de prevenir el progreso de la enfermedad por intervencidén temprana,
reducir la obstruccién de las vias respiratorias periféricas y mantener ventiladas
todas las partes de los pulmones, o 2) intentar recuperar lo que se ha perdido
por intensa fisioterapia durante admisiones al hospital, y proporcionar terapia
fisica en conexidn con el dolor musculo esquelético? Donde poner el enfoque de
la fisioterapia se present6 como una decision activa esencial que debe tomarse,
ya que es de gran importancia para la organizacion y para la cantidad de
recursos de fisioterapia disponibles en el centro de FC. El papel del
fisioterapeuta para adaptar un régimen de fisioterapia individual también se
discutid, sabiendo que el maximo tratamiento no necesariamente es lo mismo
gue el tratamiento éptimo. El nUmero de factores que influyen sobre cual es el
mejor régimen para el individuo fue enumerado. Pero, como los factores
cambian con el tiempo, la terapia necesita ser evaluada y optimizada
regularmente o cambiada para mantener la adhesion. La importancia de evaluar
el régimen junto con cada paciente y los padres fue mencionada., donde los
parametros de interés inmediato se eligen como complemento a los mas
tradicionales. El posibilitar que el fisioterapeuta y el paciente tengan contactos
frecuentes se enfatizo y el hecho de que la fisioterapia siempre debe llevarse a
cabo de manera que haga la futura cooperacion posible.

Los talleres dieron oportunidades de discusiones mas detalladas e interactivas.
La fisioterapia en infantes y nifios pequefios fue un tema discutido activamente.
Cuando empezar en nifios pequefios que aparentemente no tienen sintomas
pulmonares se discutié a fondo. Refiriéndose a la sesién plenaria, los objetivos
con el tratamiento se discutieron en detalle, basados en el conocimiento sobre
tapones de moco en nifios pequefios con FC y en que las vias respiratorias no
ventiladas constituyen un ambiente que hace que ciertas bacterias prosperen.
Hasta qué punto la fisioterapia adaptada individualmente como intervencion
temprana puede influenciar estos cambios pulmonares en las vias respiratorias
periféricas también se discutié. Las preguntas que surgieron fueron qué técnicas
incluir, la duracién y frecuencia de cada sesion, diferentes técnicas que pueden
usarse, efectos secundarios positivos y negativos conocidos de las técnicas
disponibles, influencias culturales y problemas practicos que afectan la eleccion.
Muchas preguntas y experiencias fueron exploradas. Los participantes fueron
atraidos activamente, haciendo las discusiones tanto practicas como utiles.

El segundo taller se enfoco en el ejercicio fisico en diferentes edades, pero
especialmente en los nifios pequefios. El taller inicié con una revision de como
un patron respiratorio obstructivo y musculos del pecho acortados afectan la
columna y la postura, como permiten que una cifosis toracica (posiciéon
encorvada) se desarrolle. Esta es probablemente una razon de por qué los
problemas musculo esqueléticos y dolor de la espalda son comunes entre
adultos con FC. Todos los participantes estuvieron de acuerdo que el mantener
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la movilidad es mucho mas facil que intentar recuperar lo que se ha perdido y
gue el ejercicio fisico en la FC debe iniciarse tempranamente. Esto debe incluir
la movilidad de la pared del pecho, ejercicios de reforzamiento de la postura
muscular asi como el trabajar en entrenamiento de capacidad, todo con
relevancia a la edad del paciente. También se discutié por qué los pacientes con
mala saturacion arterial de oxigeno necesitan oxigeno suplementario durante el
ejercicio fisico, asi como el hecho de que puede haber una mala funcién
pulmonar, jlos individuos con FC pueden tener una condicion fisica
relativamente buena y verse saludables!
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La Nutricién en la Fibrosis Cistica

Los aspectos de nutricion de la reunién consistieron de una Plenaria y dos
talleres. La Sesion plenaria intitulada “Nutricion y Enzimas: jAhi Es Donde
Empieza!" resalté la patogénesis de multiples factores de desnutricion en la
Fibrosis Cistica. Demostré cémo el impacto del estatus de nutricién en la
morbilidad y mortalidad ha sido reconocido en la literatura por mas de 20 afios y
enfatiza la cada vez mayor evidencia de los efectos positivos del estatus de
nutricion, peso e indice de masa corporal en la funcion respiratoria.

La presentacion reviso la importancia de optimizar la nutricidén y la terapia de
reemplazo de la enzima pancreatica tan temprano como sea posible después del
diagndéstico y mostro el impacto
a largo plazo de optimizar la
nutricion en los primeros afos.
Como la FC es un desorden
complejo de multiples sistemas
es esencial que un equipo
proactivo multidisciplinario esté
involucrado en el cuidado y
manejo de los pacientes y el

j o B h trabajo interdisciplinario ayuda a
Alison Morton, Especialista en Nutricion en FC del RU,  facilitar esto. Esto fue resaltado
da un seminario en nutricién en la Sesidn Plenaria pero
también por la presencia de la audiencia multidisciplinaria.
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La plenaria proporciono el fondo para discusiones mas detalladas e interactivas
en los dos talleres. El primer taller “Manejo del Recién Nacido con FC” (aunque
esto fue realmente el paciente recién diagnosticado ya que la FC rara vez se
presenta como ileo meconial en los EAU (Emiratos Arabes Unidos (UAE por sus
siglas en inglés)) resaltd las ventajas de amamantar, la importancia y factibilidad
de la introduccion y monitoreo temprano de la terapia de reemplazo de la enzima
pancreatica, suplementacion de vitamina soluble en grasa y el manejo de
complicaciones tales como el ileo meconial, reflujo gastroesofégico, falla en el
crecimiento y problemas de conducta de alimentacion.

El segundo taller “Tratamiento de la Desnutricion” se enfoco en los factores que
contribuyen a la desnutricién en la FC. Hubo discusion sobre métodos de
evaluacion de nutricidn, criterios para un enfoque en etapas de intervencion de
nutricion y aspectos practicos de proporcionar apoyo de nutricién, incluyendo el
suplementar la ingesta de la dieta en formas mas invasivas de apoyo tales como
alimentacion nasogastrica y por gastrostomia.
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Necesidades de Andlisis para Futuros Programas en la Regién del Golfo

Durante el seminario de todo el dia, los padres, pacientes y profesionales
meédicos fueron entrevistados para determinar como CF Worldwide puede
apoyar mas a pacientes en Oman y los Estados del Golfo que lo rodean. Se
llevo a cabo un analisis a través de cuestionarios que hacian una serie de
preguntas detalladas con el objetivo de determinar las necesidades especificas
de la region.

Oman, Bahrain, Arabia Saudita, Dubai y otros Estados del Golfo proporcionan
los medicamentos y tratamiento necesarios para pacientes a través de sus
programas nacionales de salud. La mayoria de los medicamentos estan
disponibles en todas las regiones pero hay poco conocimiento del tratamiento
apropiado entre la comunidad médica. La Sociedad Respiratoria del Golfo esta
incrementando activamente la conciencia de la FC y continuard trabajando con
CFW para presentar futuros Seminarios FC.

Los padres y las personas que viven con fibrosis cistica en la region no tienen
acceso a la informacién apropiada. Hay pocas fuentes de FC en la Web o
impresas en arabe, el idioma predominante de la region. Esto ha dificultado a las
familias entender las necesidades diarias de las personas con FC y como
sobrellevar las demandas sobre todos los miembros de la familia. Hay pocos
recursos disponibles para capacitar a los padres y pacientes sobre las
necesidades diarias de Nutricion y Fisioterapia. Los tratamientos caseros no
estan disponibles haciendo las estancias de los pacientes en hospitales méas
frecuentes y prolongadas. Una familia entrevistada dijo que su hijo con FC pasa
hasta 2 semanas cada 2 a 3 meses en la clinica pediatrica local para
tratamientos de antibiéticos vy fisioterapia.

Muchos padres expresaron el deseo de tener un boletin FC en arabe y formar
grupos de apoyo para padres y pacientes. CFW esta planeando ofrecer un taller
educativo para Padres/Pacientes en Oman durante el 2007 para tratar las
necesidades de Fisioterapia y Nutricion en casa. Durante este taller se hara un
esfuerzo concertado para formar una organizacion local de Padres/Pacientes
para ayudar a apoyar las iniciativas de la Sociedad Respiratoria del Golfo. La
meta a largo plazo sera el desarrollo de varios grupos de apoyo a traves de la
region.

CFW espera con ansia una evaluacion positive de la Conferencia de Oman y de
los nuevos Programas Educativos encaminados a esparcir el conocimiento
sobre la fibrosis cistica. La conferencia de Oman nos ofrecié una oportunidad de
entender mejor las necesidades de las personas en una regién donde estamos
descubriendo lentamente una poblacion con FC. Esperamos regresar a Oman
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en el futuro cercano para ayudar a mejorar las vidas de la gente que vive con FC
en la Region del Golfo.
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