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La fisioterapia respiratoria en el sindrome de Lady Windermere: q

;el eslab6n perdido?

Check for
updates

Respiratory Physiotherapy in Lady Windermere Syndrome: The Missing Link?

El sindrome de Lady Windermere fue descrito por primera vez
en 1992 por Reich y Johnson'. Recibié dicho nombre por el perso-
naje teatral femenino de la obra de Oscar Wilde en la que Lady
Windermere se ocultaba tras el abanico para inhibir voluntaria-
mente la tos, dado que no estaba socialmente aceptado que las
«damas» expectorasen en publico. Este sindrome se describié en
mujeres no fumadoras, con una media de edad entre 60-70 afios, sin
enfermedad pulmonar subyacente, en las que se obtenian muestras
respiratorias con crecimiento de Mycobacterium avium complex, y
con desarrollo de bronquiectasias que afectaban principalmente
al 16bulo medio y/o lingula. Ademas se describen otras caracte-
risticas fenotipicas asociadas como pectus excavatum, escolisosis o
prolapso de la valvula mitral, junto con un fenotipo leptosémico?.
Uno de los factores etiol6gicos que se contempla en su fisiopatolo-
gia es la supresién voluntaria de la tos, que unida a peculiaridades
anatémicas tanto del I6bulo medio como de la lingula, por bron-
quios estrechos y largos, favoreceria el acimulo de secreciones en
estas regiones pulmonares. Ademas, su fenotipo leptosémico, con
un didmetro anteroposterior estrecho del térax, magnifica esta sus-
ceptibilidad regional, lo que junto al pectus excavatum puede limitar
el drenaje de secreciones. La existencia de predisposicién genética
por la presencia de variantes alélicas del gen regulador de la con-
ductabilidad transmembrana de la fibrosis quistica y su similitud
fenotipica con trastornos del tejido conectivo hereditarios también
puede contribuir a la patogenia®*. Otros factores tales como las
alteraciones en los niveles sistémicos de leptina o adiponectina y
la menopausia también podrian jugar un papel en la patogénesis®.

La presencia de Mycobacterium avium complex suele preceder
al desarrollo de bronquiectasias, por lo que es importante valo-
rar si cumple criterios de tratamiento®, el cual es largo (minimo
un afo) y complejo por los potenciales efectos secundarios de
los farmacos utilizados. Un tratamiento inicial combinado de cla-
ritromicina/azitromcina, rifampicina y etambutol es correcto en
la mayoria de los pacientes. Los elevados recursos sanitarios
estimados’ y los efectos del tratamiento antibiético prolongado
han favorecido el desarrollo de terapias no farmacolégicas que dan
soporte a los tratamientos convencionales pero sin causar efectos
adversos.

Las Gltimas guias nacionales e internacionales de neumologia®
ya recomiendan el drenaje de secreciones en los pacientes con
bronquiectasias desde fases tempranas, por lo que no hay dudas
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sobrelaaplicacién de fisioterapiarespiratoria (FR) a estos pacientes.
Por ende, se debe resaltar la necesidad de una dotacién adecuada en
las unidades hospitalarias para que se realicen programas eficien-
tes, con los fisioterapeutas especializados para ello. Sin ir mas lejos,
en Bélgica se ha reportado recientemente, a través de una encuesta,
que hasta el 84% de los pacientes con bronquiectasias han sido visi-
tados por un fisioterapeuta respiratorio para la higiene bronquial'°.
Por ello, aparte del tratamiento farmacolégico, al igual que en los
pacientes con bronquiectasias, en los pacientes con sindrome de
Lady Windermere el drenaje de secreciones mucopurulentas que
puede favorecer la infeccién o colonizacién por gérmenes pat6-
genos seria crucial para romper el circulo descrito por Cole et al.
en 1986'!. En esta entidad, como en cualquier otra infeccién por
micobacterias no tuberculosas (MNT), se desconoce si es la infec-
cién crénica por MNT la que provoca las bronquiectasias, o si es la
presencia previa de bronquiectasias la que facilita la colonizacién
por MNT. Sea como sea, la imposibilidad de erradicar las MNT del
arbol bronquial provoca una respuesta inflamatoria crénica granu-
lomatosa con aumento de citoquinas inflamatorias, quimioquinas
y reclutamiento de neutréfilos. Estos liberan enzimas proteoliti-
cas dando lugar a la destruccién y dafio de la pared bronquial,
con formacién de nuevas bronquiectasias. Ademas, dicha cascada
inflamatoria provoca mayor alteracién del aclaramiento mucoci-
liar favoreciendo la formacién de tapones mucosos y perpetuando
la inflamacién crénica de la via aérea'?. Asi pues, en esta poblacién
con alta carga inflamatoria y abolicién voluntaria del mecanismo de
la tos y a pesar de que existen también otras técnicas de FR, serian
prioritarias las que facilitan el drenaje de secreciones.

Con el fin de asegurar la permeabilidad de la via aérea, los fisio-
terapeutas aplican técnicas que pueden agruparse en dos grandes
bloques: manuales e instrumentales. Las técnicas manuales son
las siguientes: drenaje autégeno, espiracién lenta total con glotis
abierta en dectbito lateral (ELTGOL, del francés Expiration Lente
Totale Glotte Ouverte en décubitus Latéral), ciclo activo ventilatorio y
la propia tos, mientras que las instrumentales se realizan mediante
dispositivos de presion espiratoria positiva oscilante y no oscilante,
con dispositivos externos de oscilacion-compresion a alta frecuen-
cia sobre la pared toracicay la ventilacién percusiva intrapulmonar,
entre las mds frecuentes'>. El abordaje terapéutico deberia iniciarse
a partir de técnicas manuales que permiten mantener una buena
higiene bronquial a través de la modulacién del flujo espiratorio
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(laminar o turbulento) en funcién de la ubicacién de las secrecio-
nes. Asi, se aplicaran técnicas de bajo flujo espiratorio (laminar) en
el caso de secreciones distales, mientras que a medida que estas se
vayan desplazando a vias aéreas mas centrales (valoradas por aus-
cultaciénrespiratoria), se aplicaran técnicas de alto flujo espiratorio
(turbulento). Esta secuencia de maniobras facilitara que finalmente
el paciente pueda expectorar mediante la tos.

Actualmente la evidencia cientifica ha destacado la ELTGOL
entre las maniobras con finalidad de higiene bronquial. En esta
se debe colocar al paciente en decibito lateral, sobre el pulmén
afecto favoreciendo asi su maxima deflacién y la interaccién gas-
liquido. Seguidamente se solicita al paciente que, partiendo de una
inspiracién a volumen corriente, espire el aire con la glotis abierta
produciendo un flujo laminar hasta volumen de reserva espirato-
rio, preferiblemente con la ayuda manual del fisioterapeuta'“. En
2018 Muifioz et al.!> aportaron mas evidencia sobre dicha técnica
publicando un estudio randomizado en el que se concluye que apli-
cando ELTGOL dos veces al dia durante un afio no solo se detecta un
aumento de la cantidad de esputo movilizado, sino que ademas dis-
minuye el nimero de exacerbaciones, con una mejoria de la calidad
de vida en los pacientes con bronquiectasias.

Asi, a dia de hoy, al igual que en los pacientes con bronquiecta-
sias, habria que destacar el papel fundamental de la FR junto con los
largos tratamientos antibiéticos para disminuir la carga inflamato-
ria en el arbol bronquial y mejorar el manejo clinico en los pacientes
con sindrome de Lady Windermere. Se necesitan mas estudios alea-
torizados, para poder identificar los efectos de la FR y cudles son
las técnicas de higiene bronquial mas adecuadas en este tipo de
pacientes.
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