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Introduccion

1. INTRODUCCION

1.1. Musicoterapia

1.1.1. Hacia el concepto de musicoterapia: definiciones

La musicoterapia (MT) se puede enmarcar dentro de las llamadas terapias artisticas,
entre las que destacan el psicodrama, la danzaterapia y el arteterapia. Consiste en usar el
arte musical de forma controlada y equilibrada como herramienta terapéutica.

Existen multitud de definiciones que nos acercan al concepto de MT. El compositor y
musico Emile Jaques-Dalcroze sostiene que el organismo humano es susceptible de ser
educado eficazmente conforme al impulso de la muasica (Dalcroze, 1948). Con su Método
de Ritmica Dalcroze, convierte el lenguaje musical en un medio de expresion y
comunicacion corporal a través de la unién de ritmos musicales, melédicos y corporales.
Por su parte, Altshuler resalta la accion global de la MT sobre la fisiologia humana. Desde
este prisma, la musica alcanza a repercutir en la totalidad del organismo humano, aunque
de forma diferenciada segun el fragmento o pieza musical de que se trate (Altshuler,
1954).

Gérard Ducourneau habla de la MT como medio de apertura de los canales de
comunicacion, utilizando el sonido, el ritmo y el movimiento (Ducourneau, 1988), mientras
que Juliette Alvin define la MT como el uso dosificado de la musica en el tratamiento, la
rehabilitacion, la educacién y el adiestramiento de adultos y nifios que padecen trastornos

fisicos, mentales y emocionales (Alvin, 1997).

Por otro lado, la National Association for Music Therapy (NAMT), explica que la MT
abarca la utilizacion de la musica para conseguir objetivos terapéuticos: la restauracion,
mantenimiento y mejora de la salud mental y fisica. Es la aplicacion sistemética de la
musica, dirigida por un musicoterapeuta en un contexto terapéutico a fin de facilitar
cambios en la conducta. Estos cambios ayudan a que el individuo en terapia se entienda
mejor asi mismo y a su propio mundo, llegando asi a adaptarse mejor a la sociedad.
Como miembro de un equipo terapéutico, el musicoterapeuta profesional participa en el
andlisis de problemas individuales y en la seleccion de objetivos generales de tratamiento

antes de planificar y dirigir actividades musicales (Davis et al., 2000).
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De forma mas reciente, la World Federation of Music Therapy (WFMT) nos dice que la MT
es el uso profesional de la muasica y sus elementos como una intervencion en ambientes
médicos, educativos y cotidianos con individuos, grupos, familias o comunidades,
buscando optimizar su calidad de vida y mejorar su salud fisica, social, comunicativa,
emocional, intelectual, la salud espiritual y el bienestar. La investigacion, la practica, la
educacioén y la formacion clinica en MT se basa en estandares profesionales segun los
contextos culturales, sociales y politicos (WFMT, 2011).

1.1.2. Breve recorrido historico

La funcién terapéutica de la musica ha sido utilizada en sociedades y culturas de todos los
tiempos. Salud y enfermedad forman parte del amplio espectro de aplicaciones del arte

musical, elemento integrante e integrador de las culturas primitivas (Betés de Toro, 2000).

Durante la Prehistoria, el ser humano creia en el poder curativo de los sonidos y también
en su influencia sobre el estado fisico y mental, apareciendo la musica en rituales sociales
(Huron, 2003).

En Babilonia, se utilizaban instrumentos de viento en los ritos de sanacion que se
celebraban en el templo por los sacerdotes y musicos para estimular la mejoria de los
enfermos mentales (Sachs, 1940; Hoelzley, 1992). En el Antiguo Egipto, la disciplina
musical tenia un poder curativo, por lo que existian terapias de canto que formaban parte

de las practicas médicas habituales (Thaut, 2000).

En la Grecia Clésica, la salud se basaba en el equilibrio fisiolégico y emocional (Tourin,
2006). Pitagoras desarroll6 conceptos matematicos para explicar la armonia en la musica,
en el universo y en el alma humana. Para este fil6sofo y matematico griego, la
enfermedad mental era el resultado de un desorden armonico dentro del alma, y la musica
tenia el poder de restaurar la armonia perdida. A partir de las ideas anteriormente
expuestas, el médico alejandrino Herdfilo regularia la pulsacion arterial en consonancia
con las escalas musicales, teniendo en cuenta la edad del paciente que recibia el
tratamiento (Poch, 1999).

Como es sabido, el Imperio Romano heredé muchos elementos de la cultura griega. Seria
Galeno de Pérgamo, médico del emperador Marco Aurelio, quien observaria la eficacia de
la musica para contrarrestar los efectos de las picaduras de serpiente, la depresion o los

estados de tristeza (Palacios, 2004).
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Al comienzo de la Edad Media, los sacerdotes comprendieron cédmo la musica y el arte
podian influir en el ser humano (Alvin, 1997), por lo que se utiliz6 para la liturgia cristiana
el Canto Gregoriano, del cual se pensaba que proporcionaba al cuerpo y a la mente las
condiciones adecuadas para conseguir quietud y serenidad (Tourin, 2006).

Durante el Renacimiento, Baltasar de Castiglione, describi6 en su obra El cortesano
(1528) al caballero renacentista ideal, el cual debia saber tafier algun instrumento musical.
Pietro Cerone, en el tratado de musica El Melopeo y maestro (1613), relatd el aprecio

inherente de los seres humanos hacia la musica.

En el periodo Barroco, Athanasius Kircher, escribié en su obra Misurgia Universal o arte
magna de los sonidos acordes y disordes (1650), una clasificacion de los efectos que
produce en el ser humano cada tipo de musica (Quintiliano, 1996). Por otro lado, Benito
Jerénimo Feijéo, en el ensayo titulado Musica en los templos, perteneciente a la obra
Teatro critico universal (1726-1740), defendi6 la necesidad de que la musica lleve a una
tranquilidad dulce en el alma, recogiéndola en si misma, y elevandola, digamoslo asi, con
un género de rapto extatico sobre su propio cuerpo (Menéndez Pelayo, 1940). La primera
obra de MT como tal escrita en Espafia se debe a Antonio José Rodriguez, y lleva por
titulo Palestra critico-médica (1744), en la que el autor llega a afirmar que la musica es

una ayuda para la curacion de las enfermedades (Poch, 1999).

Ya en el siglo XIX, fildsofos como Hegel, Schopenhauer, Nietzshe o Tolstoi apreciaron el
poder sensitivo e intelectual de la musica, explicando en sus escritos su capacidad
educativa como lenguaje universal. A partir de la segunda mitad del siglo XIX, el médico
espafol Rafael Rodriguez Méndez expondria la importancia del uso de la masica como
terapia (Corbella y Doménech, 1987). Otro médico y catedratico de la Universidad de
Madrid, Francisco Vidal y Careta, realiz6 en 1882 la tesis La musica en sus relaciones con
la medicina (Poch, 1999).

En el siglo XX, en Estados Unidos, antes de la | Guerra Mundial, se comenzé a utilizar la
musica esporadicamente en instituciones sanitarias, concretamente en el tratamiento de
la neurosis (Palacios, 2004). En Espafia, destacé el trabajo del Doctor Joaquin Candela
Ardid, quien publicé en 1920 un libro sobre una investigacidbn musicoterapéutica realizada
con grupos experimentales de pacientes psiquatricos (Betés de Toro, 2000). Desde los

aflos cincuenta del pasado siglo, el uso de la musica como terapia es una practica
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extendida, tiene caracter cientifico y hay profesionales por todo el mundo dedicados a
tales tareas (Poch, 1999).

1.1.3. Corrientes pedagogico-musicales del siglo XX

A lo largo del siglo XX aparecieron en Europa Central y Estados Unidos una serie de
nuevas corrientes pedagogico-musicales que introdujeron en las instituciones educativas
una enseflanza musical basada en emociones y vivencias, procurando aumentar la

creatividad y sensibilidad musical en todos sus aspectos (Castro, 2014).

La creacion de todos estos nuevos métodos esta directamente relacionada con la
evolucién de la MT en los Ultimos sesenta afios, pues los conceptos desarrollados han
tenido vigencia hasta nuestros dias y aun hoy se aplican en sesiones terapéuticas por
todo el mundo. Desde el punto de vista metodoldgico, seria poco serio no reconocer que
las corrientes pedagogico-musicales han contribuido al desarrollo de la MT (Camacho,
2006). Analizando los diferentes métodos, nos damos cuenta de que todos poseen tanto
aspectos universales como particulares. Lo particular depende de las circunstancias
espaciales y temporales y de los rasgos psicolégicos de su autor. Desde el punto de vista

universal, cada método ha aportado una conquista, siendo los principales:

e El método Dalcroze: Emile Jacques-Dalcroze (1865-1950), fue un pedagogo y
compositor de ascendencia suiza, aunque nacido en Viena (Austria). Considerado
como un precursor de la MT (Benenzon, 1971), buscé el desarrollo de la mentalidad

ritmica de los discentes (De Mena and Aguirre, 1996; Sabbatella Riccardi, 2005).

e El método Montessori (1870-1972): Maria Montessori potencio el sentido ritmico, la
capacidad auditiva y el sentido del tacto de los nifios invidentes a través de los

instrumentos de percusion (Aznar Sanchez et al., 2000).

e El método Ward: Justine Ward (1879-1975) ide6 su método centrandose en la
formacion vocal y el canto. Consideraba que el control de la voz, la afinacién perfecta
y la precision ritmica eran tres elementos educativos fundamentales (Juidias et al.,
2004).
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e EI método Chevais: el musico y pedagogo francés Maurice Chevais (1880-1943)
elabor6 técnicas para el reconocimiento de los sonidos a través del gesto (Juidias et
al., 2004).

o EI método Kodaly: Zoltan Kodaly (1882-1967) fue un compositor y musicélogo
huangaro. Los dos puntos principales sobre los que se asienta su método son el uso de

instrumentos de percusion y el sentido de la ejecucion colectiva.

o EI método Willems: Edgar Willems (1890-1978) desarroll6 su labor pedagdgica y
musical en Suiza. Sus aportaciones son el resultado de sus investigaciones y
experiencias en el terreno de la sensorialidad auditiva infantil (Sabbatella Riccardi,
2005).

o Meétodo Orff: Carl Orff (1895-1982), compositor y director de orquesta aleman, estudié
profundamente el trinomio palabra-musica-movimiento. Para la interpretacion musical
empleé el denominado instrumentarium Orff (Sanuy et al., 1969; Benenzon and
Alfonsin, 1976; Sabbatella Riccardi, 2005), formado por instrumentos de pequefia
percusion y de laminas percutidas (xil6fonos y metaléfonos especiales) con los que se
atienden las necesidades expresivas del nifio y su participacion en grupo a través de
la improvisacion y la creatividad (Esquivel, 2009).

e EI método Martenot: Maurice Martenot (1898-1980) fue un compositor e ingeniero
francés. Su labor educativa gir6 en torno a la idea de la importancia de la relajacion

muscular de los discentes mientras aprenden musica (Brufal, 2013).

e ElI método Suzuki: Schinichi Suzuki (1898-1998) usdé un método individual, que
consideraba que era mejor aprender escuchando (Juidias et al., 2004; Sabbatella
Riccardi, 2005).

e Raymond Murray Schafer (1933): compositor canadiense sucesor de Orff y Kodaly,
gue basa su metodologia en el descubrimiento del paisaje sonoro, la aportacion de las
culturas orientales, el rechazo a la contaminacion acustica y el uso de musicogramas
(Schafer, 1998; Sabbatella Riccardi, 2005).

No conviene olvidar que la MT proporciona a la educacién musical una vision mas amplia
del fendmeno sonoro musical, mientras que ésta Ultima ofrece a la MT toda una serie de

recursos metodoldgicos especificos y estrategias concretas. En la actualidad, los aportes
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de la pedagogia musical a la MT se focalizan en como las estrategias didactico-musicales
son utiles a la formacién especifica del musicoterapeuta y en cdmo estas estrategias

pueden servir a la MT para el desarrollo de nuevas técnicas de trabajo (Camacho, 2006).

1.1.4. Clasificacion de la musicoterapia

La MT puede clasificarse de acuerdo a diferentes variables como el numero de
participantes en cada una de las sesiones, el tipo de musica empleada y la cantidad de

actividad realizada por el paciente (tabla 1).

Tabla 1. Tipos de musicoterapia

Criterio Tipo de musicoterapia
Participacion del paciente en la terapia Activa Pasiva
Interpretacion de la musica En vivo Con musica grabada
Duracién de la intervencion De sesidn Unica Con varias sesiones
Tipo de método Basada en la Improvisacién | Basada en la Instruccién
NuUmero de participantes Individual Grupal
Contacto con el paciente Directa Indirecta
Uso del lenguaje Verbal No verbal
Por la tematica Abstracta Concreta
Modalidad sensorial Tactil, olfativa, visual...
Tipo de tratamiento Conservadora Cambiante
(mantiene un producto) (mejora un producto)
Se combina con terapias de relajacion Pura (activa/pasiva) Mixta (Psicosintesis)

Informacién extraida de Bence and Méreaux,1988; Bruscia, 1999; Mrazova and Celec, 2010.

1.1.5. Modelos en musicoterapia

Existen diferentes modelos en MT, cada uno de los cuales tiene unas caracteristicas que
lo hace diferente de los demas. Las peculiaridades de un modelo vienen determinadas por
aquello a lo que prestan mas atencién en una situacion clinica, por las orientaciones
tedricas seguidas o por los procedimientos y técnicas de valoracion utilizados (Garcia
Caro, 2010).
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Los modelos desarrollados para la intervencion terapéutica de la musica son (Bonde and
Wigram, 2002):

Modelo conductista: la MT es aplicada a conductas significativas, centrandose en el
método cientifico (descripcién, cuantificacion y andlisis). EI modelo se ha aplicado a la
medicina, la educacién especial y la geriatria. Modelo desarrollado, entre otros, por el
educador Clifford K. Madsen (Mercadal-Brotons, 2000).

Modelo analitico: instaurado alrededor de 1970 por la pianista, violinista y compositora
britanica Mary Priestley. Se define por el uso de las palabras y la improvisacion
musical estimulada por sentimientos, ideas, imagenes y fantasias. Priestley desarrollé
este método con adultos con problemas psiquiatricos, desérdenes psicosomaticos,
alteraciones sexuales y fobias (Di Franco, 2000; Garcia Caro, 2010).

Modelo GIM (Imagenes creadas con musica): desarrollado por la violinista Helen
Bonny también en la década de los setenta del siglo XX, es un método especializado
de MT receptiva. Utiliza la musica clasica para crear un ambiente en el que es posible
que el paciente libere emociones, se retrotraiga a estados del proceso primario,
exprese su creatividad e imaginacion y contribuya a una experiencia maxima
(Barcellos, 2000; Bonny, 2002).

Modelo humanista: destaca el método Nordoff-Robbins, creado por el masico y
compositor Paul Nordoff y por el educador Clive Robbins. Ambos autores, basandose
en el anteriormente nombrado Método de Ritmica Dalcroze, siguen las directrices de
un planteamiento tedrico, que permite el desarrollo de procedimientos y técnicas
creativas muy precisas para cada caso. Su originalidad reside en que cada sesion de
actuacion se centra en las peculiaridades del paciente, en la improvisacién musical
terapéutica, en el desarrollo de la creatividad, en el contacto exploratorio y en la

comunicacion e intervencion personal (Lorenzo and Ibarrola, 2000; Matola, 2010).

También se puede incluir dentro de este modelo el trabajo realizado por la chelista
italiana Juliette Alvin, quien condujo en las décadas de los sesenta y setenta del
pasado siglo una serie de intervenciones de MT para aliviar el sufrimiento fisico y
psicolégico de nifios y nifias. El enfoque de la terapia musical Alvin se basa en la libre
improvisacion a través de una cuidadosa observacion previa de la conducta de los

pacientes y en una profunda sensibilidad ante el sufrimiento (Matola, 2010).
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Modelo musicoterapéutico de Benenzon: sigue una linea psicoanalitica fundamentada

en el concepto de ISO o identidad sonora (Altshuler, 1954), segun el cual la muasica

produce en cada ser humano un significado diferente, dependiendo de los recuerdos,

de la cultura y de nuestras vivencias sonoras personales. Algunos de los distintos

tipos de identidad sonora son (Benenzon, 2000):

El 1ISO universal: caracteriza a todos los seres humanos independientemente de
sus contextos sociales, culturales, histéricos o psicofisiologicos (estructuras
ritmicas de los latidos cardiacos del corazén o de nuestros pasos al caminar).

El ISO gestaltico: propio de cada una de las personas de manera individualizada.

Son recuerdos sonoros, tales como la voz de una madre o sonidos de la infancia.

El ISO cultural: es aquel que determina el fendmeno o medio social en el que nos
movemos. Depende en gran medida de las diferentes maneras en las que hemos

aprendido de nuestra propia cultura.

El 1SO grupal: responde a la unién de préacticamente los ISOS anteriores
(universal, gestaltico y cultural), ya que depende totalmente del grupo de personas

que participen en el trabajo de MT.

Finalmente, el ISO complementario se refiere a los cambios que le suceden cada

dia 0 a lo largo de una sesion de MT a la persona que la realiza.

1.1.6. Técnicas de intervencién

Para la aplicacién de la MT son indispensables una serie de procedimientos y recursos

denominados técnicas de intervencion, las cuales se apoyan en disciplinas como la

medicina, la psicologia, la fisioterapia y la educacion (Schapira, 1996). Las técnicas se

pueden clasificar en pasivas o receptivas y en activas o creativas (Lacarcel Moreno, 1990;
Wigram, 1995):

Técnicas pasivas 0 receptivas: el paciente no realiza ejercicios 0 propuestas

instrumentales, vocales y/o corporales. Entre las mas conocidas estan las audiciones

musicales, la visualizacion sonoro musical y los viajes musicales de Cid-Poch. La

10
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escucha activa o receptiva de musica pregrabada, seleccionada por los pacientes o
por el terapeuta, puede ser una via de escape a través de la que relajar la tension de
lo vivido (Garcia Caro, 2010). Estas técnicas se utilizan para establecer un estado de
animo o sentimiento de confianza y para estimular una respuesta no musical (Bruscia,
1999).

e Técnicas activas o creativas: con ellas el paciente interpreta musica, se mueve, baila,
canta e improvisa. Podemos resaltar el psicodrama (Moreno, 2002), técnicas verbales,
improvisacion libre instrumental, improvisacion libre vocal, composicion de canciones
o0 songwriting (Baker and Wigram, 2005), y audicién musical con musicograma
(Wuytack and Boal Palheiros, 2009).

Antes de comenzar un proceso de tratamiento con MT, se debe realizar una valoracion a
través de la que se establezcan las necesidades especificas de cada una de las personas
que conformen el grupo de trabajo (Garcia Caro, 2010). Es conveniente tener en cuenta
quién sera el grupo o persona a tratar, qué objetivos queremos lograr en la sesion y como

y cuando utilizar una determinada técnica (Lago, 2002).

1.1.7. La musicoterapia y las Ciencias de la Salud

Hay una gran cantidad de estudios cientificos que ponen de relieve el uso terapéutico de
la muasica en la medicina, la fisioterapia o la enfermeria. A través de la préactica clinica
diaria, la MT se ha aplicado en patologias como el dolor, la ansiedad, la demencia, el
estrés, la depresion, la esquizofrenia, la afasia, el autismo, el retraso en el desarrollo, la
pardlisis cerebral o en enfermedades respiratorias (Métayer, 2012; Cole et al., 2014,
Pauwels et al., 2014, Sliwka et al., 2014; Ing-Randolph et al., 2015; Zhao et al., 2016).

Se conoce que las areas del cerebro involucradas en la masica también estan activas en
el proceso del lenguaje y el habla, la percepcion auditiva, la atencion, la memoria, las
emociones, el control ejecutivo y el control motriz (Bengtsson et al., 2009), por lo que el
arte musical puede estimular la plasticidad cerebral, a través del entrenamiento y el

aprendizaje (Pascual Leone, 2001).

La musica es un lenguaje auditivo muy estructurado que involucra de una manera

compleja la percepcion, la cognicion y el control motriz y, en consecuencia, puede ser

11
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usada efectivamente para capacitar y reeducar alteraciones cerebrales (Thaut and
Mcintosh, 2010). En este sentido, entre otras patologias, se han estudiado los efectos
fisiolégicos del ritmo auditivo sobre el sistema motriz para mejorar el control del
movimiento (técnica RAS) (Kim et al.,, 2011). Los resultados en este campo son
esperanzadores, pues la técnica RAS también mejora la motricidad en pacientes con ictus
(Schauer and Mauritz, 2003).

El uso de la ejecucion instrumental para estimular patrones funcionales no musicales se
ha extendido por instituciones hospitalarias, siendo la MT muy util a la hora de
complementar el tratamiento fisioterapéutico de pacientes con problemas sensorio-

motrices, entre otros.

Durante las sesiones, los pacientes redujeron la percepcion del esfuerzo y del nivel de
cansancio (Lim et al., 2011) y en pacientes con Afasia de Broca, el canto mejoré la

articulacioén, el control y el ritmo del habla (Thaut, 2005).

1.1.8. Musicoterapia y pediatria

En pediatria existen numerosas investigaciones y estudios que utilizan la MT (Avers et al.,
2007; Robb and Carpenter, 2009; Mrazova and Celec, 2010; Bieleninik et al., 2016).
Actualmente, muchos hospitales en todo el mundo aplican técnicas musicoterapéuticas

para ofrecer estancias mas normalizadas.

Algunos de los primeros estudios datan de la década de los sesenta de siglo pasado. En
1962, un trabajo realizado en el Columbus State Hospital de Ohio (EE.UU.), constaté la
disminucion del dolor en pacientes pediatricos que recibieron terapia musical auditiva
(Bob, 1962). Dos afios después, un estudio llevado a cabo en el Childrens’s Center
Hamdem de Connecticut (EE.UU.), describi6 la respuesta de la MT de los nifios y nifias

internados en la unidad de pedriatria (Delight, 1964).

Desde entonces y hasta la actualidad, son numerosas las intervenciones
musicoterapéuticas llevadas a cabo en pediatria. La tabla 2 recoge algunos de estos

trabajos.

12
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Tabla 2. Intervenciones de musicoterapia en pediatria

Grupo investigador

Marwah et al., 2005

Intervencion

Efecto de la musica sobre la gestion de la
ansiedad en la consulta de odontologia

Lugar
India La audicién de musica podria disminuir
pacientes (edad, afios) | Conclusiones : P
40 (4-8) el nivel de ansiedad

Grupo investigador

Noguchi, 2006

Lugar

Intervencion

Efecto de la musicoterapia en la gestion de la
ansiedad y el dolor ante la vacunacion por via
parenteral

Estados Unidos

pacientes (edad, afios)

64 (4-6)

Conclusiones

Contar un relato cantando disminuy6 en parte los
niveles de ansiedad y la percepcion del dolor
frente a la narracion o frente al grupo control

Grupo investigador

Lindenfelser et al., 2012

Lugar

Intervencion

Efecto de la musicoterapia en cuidados paliativos
pediatricos sobre la calidad de vida

Australia, Estados Unidos

pacientes (edad, afios)

14 (0-14)

Conclusiones

La musicoterapia podria mejorar el bienestar
emocional de nifios y familiares y su interaccion

Grupo investigador

Hartling et al., 2013

Intervencion

Efecto de la audicién musical durante la
administracion intravenosa de farmacos en un

Lugar servicio de urgencias pediatricas
Canada La musica podria tener un impacto positivo sobre
pacientes (edad, afios) : el dolor y la angustia en estos nifios. También se
Conclusiones - ;
42 (3-11) observaron beneficios emocionales para padres y

personal sanitario

Grupo investigador

Sepllveda-Vildésola

Intervencién

Efecto de la musicoterapia en el nivel de
ansiedad del paciente pediatrico durante la

etal., 2014 i O : .
sesion de quimioterapia ambulatoria
Lugar
México La musicoterapia parece reducir
pacientes (edad, afios) | Conclusiones | la ansiedad en los pacientes pediatricos durante
22 (8-16) la quimioterapia

Grupo investigador

Calcaterra et al., 2014

Intervencién

Efecto de la musicoterapia frente a la ansiedad y
el dolor posoperatorio en cirugia pediatrica

Lugar
Italia La audicién musical parece reducir
pacientes (edad, afios) | Conclusiones la ansiedad y el dolor especialmente en los
42 (3-14) pacientes de mayor edad

Grupo investigador

Coppola et al., 2015

Intervencién

Efecto de la audicion de obras de Mozart en
niflos y adolescentes con encefalopatia epiléptica

Lugar resistente a farmacos
Italia La musicoterapia parece reducir el nimero de
pacientes (edad, afios) | Conclusiones convulsiones y mejorar el suefio y el
11 (1,5-21) comportamiento de los pacientes respondedores
Grupo investigador Efecto de la audicién de musica triste y alegre en
Brown, 2016 Intervencion nifios y adolescentes con autismo sobre el
Lugar reconocimiento de la emocion facial

Estados Unidos

pacientes (edad, afios)

50 (6-13)

Conclusiones

La musicoterapia parece mejorar las
percepciones de la emocion, principalmente las
percepciones de las expresiones faciales tristes
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1.2. Mdsica
1.2.1. Cualidades y elementos del sonido

La musica se puede definir como el arte de combinar los sonidos y el tiempo y sus
variados componentes fisicos y experimentales, con el proposito de crear e interpretar las
formas expresivas que dan significado a la experiencia de la vida humana (Del Campo,
2013). El sonido es una sensacion de altura tonal que se produce en el caracol del oido,
siendo éste el intermediario entre el mundo objetivo de las vibraciones y el mundo

subjetivo de las imagenes sonoras (Ducourneau, 1988).

Cada sonido tiene unas cualidades determinadas que le proporcionan una serie de
peculiaridades intrinsecas, siendo cuantitativas y fisicas, ya que corresponden a
parametros como la frecuencia, la forma de onda, la amplitud de la misma y el tiempo.
Estos aspectos se relacionan a su vez entre si, y dan lugar a los diferentes elementos
musicales como el ritmo, base de toda ejecucién musical, la melodia, producida por notas
musicales sucesivas y la armonia, que se refiere a la combinacion de sonidos simultdneos
(Burkholder et al., 2015).

Segun el aspecto, cualidad o componente de la musica que estemos analizando,
intervienen distintas areas cerebrales, no ya corticales, sino también de los ganglios
basales o el cerebelo (Soria-Urios et al., 2011). En consecuencia, se puede afirmar que
cada una de las cualidades del sonido cumple una funcién fundamental en el poder

emocional de la musica (Garcia Sanz, 1989).

1.2.1.1. Cualidades del sonido

Las cualidades son cuatro: altura, duracién, intensidad y timbre (Pliego de Andrés, 2000;
Sénchez et al., 2000):

e Altura: es el resultado del mayor o menor niumero de vibraciones producidas en un
tiempo dado (Alvin, 1997). A menor cantidad de vibraciones, el sonido es mas grave y
viceversa. Se representa graficamente con las notas musicales, que guardan entre
ellas distancias de tonos y semitonos. De forma general, las vibraciones rapidas o
sonidos agudos causan un estimulo nervioso intenso, y las mas lentas o sonidos

graves tienen un efecto relajante (Garcia Sanz, 1989).
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e Duracion: es la cantidad de tiempo en el que se mantienen las vibraciones de un
sonido de forma audible. Debido a que en el pasado algunos autores y compositores
vincularon a este pardmetro exclusivamente con el ritmo, hoy dia aun subsiste cierta
confusién entre cualidades del sonido y sistemas de organizacion musical (Saitta,
2004).

e Intensidad: la intensidad es la sensacion de mayor o menor fuerza producida por la
energia contenida en el sonido (Pliego de Andrés, 2000). Varia dependiendo de la
amplitud de las vibraciones de onda (Kérolyi, 2012). Todas las formas de intensidad,
provocan por si mismas emociones simples (Garcia Sanz, 1989). Como ocurre con
otros términos musicales, la intensidad se hombra con palabras italianas (tabla 3), que
referencian la dindmica o los distintos grados de sonoridad (Randel and Gago, 2009),

las cuales indican desde sonidos suaves hasta unos volimenes muy altos.

Tabla 3. Indicaciones dinamicas

Término italiano Abreviatura Significado/interpretacion
Pianissimo pp Muy suave
Piano p Suave
Mezzo piano mp Medio suave
Mezzo forte mf Medio fuerte
Forte f Fuerte
Fortissimo ff Muy fuerte
Piano forte pf Suave y después fuerte
Forte piano fp Fuerte y después suave
Crescendo cresc. Aumentando progresivamente la intensidad
Decrescendo decresc. Disminuyendo progresivamente la intensidad
Aumentando aum. Incremento progresivo de la intensidad
Diminuendo dim. Disminucion progresiva de la intensidad
Morendo mor. Dejar que el sonido se desvanezca

Informacién obtenida de Bennett, 2003; Randel and Gago, 2009.

e Timbre: es una superestructura caracteristica de un sonido que distingue a un
instrumento musical de otro dadas una misma frecuencia e intensidad (Schafer, 1998).
Depende, entre otros factores, de la fuente sonora, la forma de producir la vibracion, el
material y la complejidad del movimiento vibratorio (Pliego de Andrés, 2000). El timbre
es uno de los elementos mas sugestivos de la musica, produciendo en el oyente una
impresion agradable, no intelectual, por lo que no estimula mecanismos defensivos
(Garcia Sanz, 1989; Alvin, 1997). En términos generales, esta cualidad puede ser
considerada como un pardmetro multidimensional, es decir, el resultante de la

interaccion de las demés cualidades (Saitta, 2004).
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La nomenclatura de las cualidades del sonido varia dependiendo de la disciplina a la que

hagan referencia: acustica, muasica o escritura (tabla 4).

Tabla 4. Cualidades del sonido. Nomenclatura

AcUstica (parametros) Musica (cualidades) Escritura (grafia)
Frecuencia Altura Notas
Tiempo Duracién Figuras
Fuerza Intensidad Dinamica
Espectro Timbre Instrumentacién

Informacién extraida de Pliego de Andrés, 2000.

1.2.1.2. Elementos de la musica

A. Ritmo

Debemos considerar la musica como un arte esencialmente temporal, pues es en el
tiempo donde sus estructuras se despliegan. Para Platén el ritmo era orden en el
movimiento (Willems, 2002). El ritmo es direccion y, en su sentido mas amplio, divide todo
en partes (Schafer, 1998), siendo el elemento mas dinamico y evidente de la musica
(Alvin, 1997). Se puede afirmar que existe ritmo en toda la vida y a todos los niveles; el
dia y la noche, las estaciones del afio, las mareas oceéanicas, los cambios de estaciones o
las fases de la luna son claros ejemplos de ello (Pahlen, 2011). El ritmo es un
componente fisiolégico, como se puede observar, por ejemplo, en el propio ritmo

circadiano o la frecuencia cardiaca (Andrés, 1990).

En el plano estrictamente musical, el ritmo es el aspecto de la masica que se ocupa de la
organizacion del tiempo (Randel and Gago, 2009). Esta constituido por (Juidias et al.,
2004):

El pulso: son las pulsaciones regulares sobre las cuales se establece el ritmo.

e El tempo: hace referencia a la velocidad o frecuencia media del pulso musical,
mostrando el sentido ritmico general de una obra.

e EI compés: se puede definir como la divisibn del tiempo en partes iguales.
Dependiendo del numero de partes, los compases pueden ser binarios (dos partes),
ternarios (tres partes) o cuaternarios (cuatro partes).

e Las figuras o valores: son signos que representan graficamente la duracion musical de

una nota. Las mas comunes son la redonda, la blanca, la negra, la corchea, la

semicorchea, la fusa, la semifusa y sus respectivos silencios, utilizados éstos ultimos

para plasmar en las partituras las pausas musicales.
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e El acento: se trata de una pulsacién o figura en la que se hace énfasis, ya sea de
forma periddica o eventual.

Para sefalar en una partitura la velocidad de una pieza musical, se utilizan las

indicaciones de tempo (Bennett, 2003) y/o el numero de pulsaciones por minuto

metronomicas, que pueden tomar como referencia en cada pulso la figura negra (PPM):

Tabla 5. Indicaciones de tempo

Término italiano PPM (negra) Interpretacion
Lento 40-60 Lento
Larghetto 60-66 Amplio y lento
Adagio 66-76 Lento, pausado
Andante 76-108 Andando
Moderato 108-120 Moderado
Allegro 120-168 Alegre, rapido
Presto 168-200 Rapido
Prestissimo Mas de 200 Muy répido

Informacién extraida de Bennett, 2003; Randel and Gago, 2009.

A nivel terapéutico, los diversos efectos del ritmo son faciles de observar, siendo algunas
veces incluso opuestos. Presentado en espacios de tiempo regulares, puede dar la

impresiéon de seguridad apacible (Alvin, 1997).

Dependiendo de la velocidad de la muasica, se pueden obtener del paciente estados de
relajacion o estimulacion, proporcionando los tempos rapidos mayor actividad que los

lentos (Gagnon and Peretz, 2003).
En definitiva, el ritmo presenta una serie de cualidades terapéuticas, ya que (Poch, 1999):

1. Influye en todo el organismo, entre otros, sobre circulaciéon, respiracion y glandulas
endocrinas.
Confiere una sensacién de equilibrio y simetria, ayudando a sincronizar movimientos.
3. Acompafiado de melodia, favorece la percepcién de la audicion y facilita la conexién
entre la musica y el paciente.

4. Dependiendo de su uso, el ritmo puede adormecer o estimular al oyente.

B. Melodia

Como elemento musical, la melodia sigue directamente en importancia al ritmo. Si la idea
de ritmo va unida en nuestra imaginacién al movimiento fisico, la idea de la melodia va

asociada a la emocidn intelectual (Copland, 1994).

17



Introduccion

Las creaciones melddicas son protagonistas en la expresién emocional de un ser humano
desde la infancia, produciéndose durante la audicion reacciones motrices y aumentos de

excitacion resueltos en movimientos, gritos o vocalizaciones (Wallon, 1985).

B1. Definicion e intervalos melédicos. Tipos de melodia

Una melodia es una sucesion de sonidos con sentido interno. Para obtener una linea
melddica, debemos mover el sonido a distintas frecuencias y producir asi un cambio de
altura sonora (Schafer, 1998). Las distancias resultantes entre las notas que forman una
melodia se llaman intervalos melddicos, los cuales se identifican con el nimero ordinal de
notas que abarca la distancia (2%, 32, 42...) y la cantidad de semitonos existentes entre

cada nota (justo, mayor, menor, aumentado o disminuido).

Figura 1. Ejemplos de intervalos melddicos
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T ™ ™
2% Mayor 22 menor 3% Mayor 3% menor 42 Justa
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4% 1 | | - 1 | - . # . H i P ﬂ
Y - * - - ‘
52 Justa 52 disminuida 62 Mayor 6% aumentada 82 Justa

La melodia puede estar integrada dentro de una frase melddica, la cual representa una
sucesion de varios periodos que terminan de forma conclusiva. Existen tres tipos de
melodias (Karolyi, 2012):

e Melodias con una progresion gradual de sonidos: en ellas se suceden pequefios
intervalos e incluso notas repetidas correlativamente, de tal manera que la linea
melddica fluye con suavidad.

e Melodias con saltos: en ellas aparecen intervalos de 32, 42, 52 y 82, siendo el recorrido
melddico menos escalonado.

¢ Melodias mixtas: se combinan los dos primeros casos.
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B.2. La creacion melodica como fundamento compositivo. Escala, tonalidad vy

modalidad

La creacion melddica se fundamenta en las escalas o sucesiones ordenadas de sonidos.
El compositor tomar4 de una escala las notas que necesite para una obra musical,
ordenandolas ritmica y meldédicamente a placer. Las melodias suelen estar formadas por
algunos de los doce sonidos de la musica occidental, siete notas y sus alteraciones, que
se ordenan y agrupan en torno a un sistema llamado tonalidad. Dicho sistema establece
una relacién entre los sonidos de la escala, supeditdndolos a una nota principal llamada
ténica (Juidias et al., 2004). Por ejemplo, si la nota principal o ténica de una escala es DO,

diremos que estamos en la tonalidad de DO, y asi sucesivamente.

A partir de ese sonido, se formara la escala, que abarcard una octava en el orden de las
notas musicales. Siguiendo con el anterior ejemplo, la escala estaria compuesta por las
notas DO, RE, MI, FA, SOL, LA, Sl. Cada nota de la escala se denominara grado, y se

representara con un nimero romano correspondiente:

Tabla 6. Grados de la escala

Grado Denominacion Ejemplo

I Ténica DO

Il Superténica RE

Il Mediante Mi
Y Subdominante FA

\Y Dominante SOL
VI Superdominante LA
W Sensible o subtdnica Sl

Como ha quedado dicho con anterioridad, las notas se distribuyen en una escala a
diferentes alturas separadas por tonos y semitonos. Una vez elegida la ténica, se pueden
introducir o quitar alteraciones musicales (sostenidos, bemoles y becuadros) que cambien
la distancia de las notas de tono a semitono o viceversa, reduciendo o ampliando la
frecuencia de los sonidos. La organizacion interna de los sonidos de una escala se llama

modalidad, existiendo dos tipos: modo mayor y modo menor.
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La posicion natural de los grados en los modos mayor y menor dependera de la distancia

entre los tonos y semitonos de la escala:

Tabla 7. Posicién natural de los tonos y semitonos en modo mayor y en modo

menor
Modo Mayor Tono Tono Semitono | Tono Tono Tono Semitono
Modo menor Tono Semitono Tono Tono | Semitono Tono Tono

Por ejemplo, si afladimos algunos bemoles a la anterior escala, obtendremos una escala
de DO en modo menor. Si, por el contrario, la dejamos tal cual, la escala estaria en DO

mayor.

Tabla 8. Escalas: do mayor y do menor

Do Mayor DO RE MI FA SOL LA Sl
Do menor DO RE MI bemol FA SOL LA bemol | SI bemol

En algunas ocasiones, la masica cambia de centro tonal por medio de un procedimiento
llamado modulacion. El paso de una tonalidad a otra puede realizarse a través de un
cambio de tono, permaneciendo la obra algin tiempo en la nueva tonalidad, o bien,
llevando a cabo una modulacién pasajera o flexion, donde la nueva tonalidad se insinda

momentaneamente para volver al poco tiempo al centro tonal inicial.
C. Armonia

La palabra armonia en mdusica estad relacionada con la combinacion de sonidos
simultaneos (Burkholder et al., 2015). La evolucién de la armonia no ha cesado a lo largo
de la historia de la musica, desde las primeras obras en las que se usaban dos melodias
conjuntas (siglo X), pasando por las piezas con voces independientes contrapuntisticas
del siglo XIIl y la armonia vertical del Renacimiento hasta llegar al Tratado de Armonia de

Rameau (1722), el cual sigue vigente en muchos aspectos hoy en dia.

La armonia, por tanto, se refiere a la verticalidad musical simultanea, aunque también nos
encontramos con el contrapunto, que se centra mas en la elaboracion de melodias que

sean mezclables de forma sincronica (Llamas, 2012).
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Cl. Los intervalos armoénicos vy el acorde

En la actualidad, el elemento fundamental de la armonia es el intervalo arménico (Piston,
2008), en el que dos notas a distinta altura suenan simultaneamente. Los intervalos
armoénicos se enuncian, al igual que los intervalos melddicos, con el nimero de notas que
abarca la distancia y una palabra que hace referencia a la cantidad de semitonos

existentes entre cada sonido.

Figura 2. Ejemplos de intervalos arménicos
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A partir de estos intervalos, se construyen los acordes, ejecutando simultdineamente tres o
mas sonidos (Copland, 1994). La superposicion de las notas tendra que ser de tal manera
que formen entre si intervalos de tercera (Rimsky-Korsakov, 2005).

Por ejemplo, tomando la nota LA como base o fundamental de un acorde que se va a
construir, se obtiene el acorde LA-DO-MI-SOL-SI-RE-FA. De continuar, no hariamos més
que repetir las notas que ya estaban incluidas en este acorde (Copland, 1994).

Los acordes sirven para acompafiar la melodia de una pieza, dandole consistencia a la
composicion musical. Por norma general, las piezas meléddicas incluyen progresiones
armonicas o sucesiones de acordes, las cuales producen una satisfaccion emocional al
oyente (Alvin, 1997).

C2. Consonancia y disonancia. Tipos de acorde

Una consonancia esta formada por notas que parecen estar de acuerdo entre si,
generando sensaciones agradables y estimulantes, mientras que una disonancia tiene
sonidos que generan tension e inestabilidad (Alvin, 1997; Bennet, 2003; Kéarolyi, 2012). El
oyente puede percibir las consonancias y disonancias a través de los acordes y los

intervalos. En cuanto a los acordes, podemos diferenciar dos grandes grupos:
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o Acordes consonantes: también conocidos como acordes perfectos o acordes triada,

estan formados por los tres primeros intervalos de tercera de una nota fundamental
(por ejemplo, DO-MI-SOL).

e Acordes disonantes: son los acordes de séptima, acordes de novena y acordes de

oncena u onceava y acorde de trecena.

Tabla 9. Tipos de acordes

Acordes basados en la tonalidad de do mayor Grado Notas
Grado Notas 13 LA
Grado Notas 11 FA 11 FA
Grado Notas 9 RE 9 RE 9 RE
Grado Notas 7 Slb 7 Slb 7 Slb 7 Sl
5 SOL 5 SOL 5 SOL 5 SOL 5 SOL
3 MI 3 Ml 3 Ml 3 Ml 3 Ml
1 DO 1 DO 1 DO 1 DO 1 DO
Triada Séptima Novena Oncena/Onceava Trecena
Consonantes Disonantes

Informacién obtenida de Copland, 1994.

Por otro lado, los intervalos también pueden ser clasificados en consonantes y

disonantes, dependiendo siempre de la distancia existente entre las dos notas de dicho

intervalo. Los intervalos consonantes son ocho en total, siendo considerados como

disonantes todos los intervalos restantes.

Tabla 10. Intervalos consonantes y disonantes

Consonantes Disonantes
Perfectos Imperfectos Todos los intervalos restantes
. Unisono aumentado
Unisono 32 Mayor —
Y 22 Mayor, 22 menor, 22 aumentada, 22 disminuida
32 aumentada, 32 disminuida
a a ]
4% Justa 3% menor 42 aumentada, 42 disminuida
52 aumentada, 52 disminuida
a a ]
5%Justa 6% Mayor 62 aumentada, 62 disminuida
a a a a i i i
82 Justa 62 menor 72 Mayor, 72 menor, 7 aumer?tad.a, 7 disminuida
82 aumentada, 82 disminuida

Informacién extraida de Bennett, 2003.
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En definitiva, la armonia cuenta con una serie de elementos con los que el oyente puede
alcanzar sensaciones relajantes, tension o incluso suspension (Llamas, 2012). A su vez,
serd conveniente no excluir ninguna experiencia auditiva, para no restringirla a los

acordes propios de la armonia tradicional (Willems, 2001).

1.2.2. Percepcidn sonora de la musica

El sistema auditivo humano consta de un Grgano receptor periférico que se encuentra
situado en el interior del oido y est4 formado por una serie de células capaces de captar el
impulso mecénico que constituye el sonido y transformarlo en los impulsos eléctricos que
circularan a través del sistema nervioso. El conjunto de estas células, denominadas
organo de Corti, se sitia dentro de la parte del oido interno conocido como caracol
(Altenmdiller, 2002). El proceso comienza en el pabellon auricular que, debido a su forma,
dirige las ondas sonoras hacia una pequefia membrana llamada timpano y tres pequefios
huesecillos (martillo, yunque, estribo) que amplifican estas vibraciones y las envian al
caracol. Aqui, las vibraciones se convierten en estimulos eléctricos y llegan al cerebro a
través del nervio auditivo. Gracias a este complicado mecanismo, podemos oir los

sonidos que nos rodean (Juidias et al., 2004).

Con las técnicas de neuroimagen, es posible analizar qué ocurre en el interior del cerebro
ante un estimulo musical. Asi, midiendo la variacién de flujo sanguineo o de consumo de
oxigeno, pueden detectarse las &reas cerebrales més activas e identificar las redes
celulares conectadas, formadas por millones de neuronas, y mostrarse los procesos
neurales que subyacen mientras se desarrolla dicha actividad. Utilizando marcadores
radioactivos, a través de la técnica denominada Tomografia por Emision de Positrones
(PET), se puede determinar la influencia del estimulo musical sobre un determinado
sistema receptorial, lo que facilita una explicacién neuroquimica adicional a las respuestas

observadas (Jauset, 2013).

Una de las teorias que intentan explicar cémo el cerebro procesa las emociones es la ruta
subcortical, en la que el sistema limbico desempefia un papel fundamental (Peretz et al.,
1998). Se puede afirmar que el nicleo accumbens es activado al escuchar musica
agradable mientras que la activacion de la amigdala decrece al escuchar musica relajante
(Soria-Urios, 2011). Por otra parte, se ha observado que pacientes sometidos a
resecciones en el cortex parahipocampal derecho o izquierdo, juzgaron la mdasica

disonante como agradable, concluyéndose que la amigdala y el giro parahipocampal son
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estructuras clave en dicha percepcion (Gosselin et al., 2007). Otro componente de interés
en la masica es la modalidad, relacionandose los modos mayores con el optimismo y los
menores, con la tristeza. La modalidad, por tanto, provoca variaciones en la percepcion
emocional asociadas a la activacion de estructuras subcorticales y neocorticales, las
cuales intervienen en otros estados emocionales. Asi es como, por ejemplo, el modo
menor interviene sobre la actividad de la corteza frontal, orbitomedial y dorsolateral
izquierda. Es evidente que ese caracter emocional da fuerza a los mensajes canalizados

por la muasica y posibilita la fijacion en la memoria (Pino, 2011).
1.2.3. La audicién musical

La audicién musical, como concepto, es la forma en que el organismo humano interactta
con el conjunto de estimulos y estructuras musicales (Barceld, 1998). Puede utilizarse
como técnica para favorecer el desarrollo de la atencion, el habito de escuchar, la

observacion, el andlisis y el desarrollo de la sensibilidad (Aguilar, 2002).

A partir de un trabajo critico sobre la escucha musical, se deduce que la audicién es
(Malbran, 1996):

1. Sincroénica: requiere simultaneamente prestar atencién al discurso musical, configurar
una representacion acerca de lo que se esta escuchando, y seguir escuchando al

mismo tiempo.

2. Reversible: opera en el tiempo con imagenes en permanentes idas y vueltas en

tiempo real, integrando lo que se escucha en el momento con lo inmediato anterior.

3. Predictiva: la mente humana tiende a anticipar como va a seguir el discurso musical.
La confirmacion de las hip6tesis asi generadas o el reemplazo por otras, es un rasgo

distintivo de los buenos oyentes.

4. Acumulativa: utiliza patrones melddicos, ritmicos y armoénicos producto de

aprendizajes previos.

5. Jerarquica: cuenta tanto con elementos superficiales como con estructuras mas

profundas.
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6. Metacomponencial: pone en juego habilidades y disposiciones de alto orden que

integran la reflexion, la actitud significativa, el pensamiento constructivo y la

persistencia de la atencion.

En el andlisis del proceso auditivo, se pueden distinguir tres planos en la escucha musical

(Copland, 1994):

1. Plano sensual, unicamente dedicado al disfrute de la muasica. No requiere un gran

esfuerzo, ya que se produce de una manera inconsciente y sensorial.

2. Plano expresivo, el mas subjetivo, puesto que habra tantas interpretaciones del

significado de una obra como oyentes participen de su escucha. Siempre hay un

significado mas all4d de las notas, que es el verdadero significado de la pieza. No

obstante, es tremendamente complicado precisar lo que quiere decir una obra y no

tiene por qué expresarse en palabras.

3. Plano puramente musical, cuya funcion es ser capaz de percibir la musica a través de

la identificacion de los elementos méas esenciales que la conforman.

En la siguiente tabla se pueden ver otras clasificaciones de los planos auditivos

propuestas por diferentes autores:

Tabla 11. Planos de audicion musical

Planos o0 modos de audicion musical
Scpr:ggf?er Aaron Copland R. Murray J. Bosco Edgar Willems
(1966) (1994) Schafer (1998) | Calvo (2000) (2001)
Escuchar Plano sensual Audicién Oir Receptividad
sensorial auditiva
Oir Plano expresivo Analisis Escuchar Sensibilidad
afectivo auditiva
Entender Plano puramente | o .o 60 Entender Percepcion mental
musical auditiva
Comprender Intuicién auditiva

Por tanto, la audicion es un acto complejo en el que se mezclan estimulos externos,

sintesis de recuerdos, instrumentos o preferencias. La audicion de los sonidos musicales

depende fundamentalmente de dos factores,

experiencias previas musicales (Pascual Mejia, 2002).

la memoria musical auditiva y las
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Mediante la memoria auditiva, el cerebro almacena y recupera la informacién musical,
pudiendo recordar la secuencia de una informacién sonora, comparar los sonidos que
escuchamos con los retenidos y clasificarlos. En definitiva, la audicion musical puede
entenderse como un modelo multiple y simultaneo de procesamiento de la informacion ya
que requiere escuchar, formar una representacion mental de lo que se esta escuchando,
predecir como va a continuar el discurso musical y comparar lo que realmente ocurre

mientras se escucha (Malbréan, 1996).
1.2.4. Los instrumentos musicales

Los instrumentos musicales constituyen el medio a través del cual el compositor convierte
las ideas musicales en sonidos puramente audibles. En consecuencia, son indispensables

para que la muasica sea posible, y se utilizan tanto en la MT receptiva como en la creativa.

A lo largo de la historia, se han ideado diferentes clasificaciones de los instrumentos
musicales para aproximarse a su naturaleza y jerarquizarlos correctamente. Ya en el siglo
XVI, Martin Agricola creé una divisién instrumental basada en los instrumentos de la
orquesta que reconocia cuatro familias: cuerda, viento, percusién y varios (Pérez de Arce
and Gili, 2013), la cual ha llegado hasta nuestros dias practicamente inédita. Siguiendo
una tipificacién tradicional, los instrumentos musicales se pueden dividir en cuatro familias
(Copland, 1994; Bennett, 2003):

Cuerda: en estos instrumentos las cuerdas son las que vibran y producen sonidos al

ser pulsadas o frotadas.

¢ Viento-madera: son instrumentos que poseen orificios en el tubo, vibrando la columna

de aire a través de una abertura, una lenglieta simple o una lengtieta doble.

¢ Viento-metal: la columna de aire se pone en movimiento debido a las vibraciones que

ocasionan los labios del intérprete contra una boquilla de metal.

e Percusion: en esta familia los sonidos se producen al percutir, entrechocar, agitar o

raspar los instrumentos.

Otra clasificacion a tener en cuenta es la realizada por Mabhillon (1884) y posteriormente
por Hornbostel y Sachs (1914), la cual organiza los instrumentos musicales dependiendo
del modo de produccion del sonido, la forma de ejecucion y la construccion (Aznar
Sanchez, 2000; Juidias et al., 2004).
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Tabla 12. Familias de instrumentos segun Mahillon, Hornbostel y Sachs

Familia Descripcion
Idi6fonos El sonido es originado por la vibracién del cuerpo sélido del instrumento
Membranéfonos El sonido es originado por una membrana tensa
) El sonido es producido por la vibracion de una o mas cuerdas tensadas
Corddéfonos "
entre dos puntos fijos
Aeréfonos El sonido es producido por la vibracion del aire
Electrofonos El sonido se produce por fluctuaciones de la corriente eléctrica

La familia de instrumentos electr6fonos fue agregada con posterioridad (Aznar Sanchez, 2000;
Juidias et al., 2004).

1.2.4.1. Los instrumentos de percusion. Clasificacion

Golpear o sacudir diversos materiales sonoros es probablemente la forma mas antigua y
espontanea de hacer musica instrumental (Kérolyi, 2012). Una familia de instrumentos tan
rica y diversa como la percusion, necesita una clasificacion sistemética lo méas precisa

posible para englobar todos sus componentes y facilitar su estudio (Temes, 1979).

La familia de la percusion es tan numerosa, que resulta practicamente imposible citar a
todos los instrumentos que forman parte de este grupo. Grosso modo, los instrumentos de
percusiéon pueden dividirse en dos grupos (Franco Ribate, 1994; Bennett, 2003; Juidias et
al, 2004; Randel and Gago, 2009), los instrumentos de percusion de afinacion

determinada (AD) y los instrumentos de percusién de afinacion indeterminada (Al).

A. Instrumentos de percusion de afinacion determinada

Los instrumentos de AD (figura 3) producen notas musicales dentro de un rango concreto
llamado tesitura. Por tanto, con ellos se pueden ejecutar tanto ritmos como melodias. En
1955 la Organizacion Internacional de Normalizacion estandarizé la afinacién de los
instrumentos musicales, que se puede representar con la notacién del sonido LA (A) de

cada octava y su respectiva frecuencia medida en hercios.
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Tabla 13. Afinacién de los instrumentos de percusion de sonido determinado
Notacion Al A2 A3 A4 A5 A6 A7
Afinacion 55 110 220 440 880 1760 | 3520

estandarizada (Hz)

Afinacion percusion | g5 55 | 1905 | 221 442 884 1768 | 3536

determinada (Hz)

Se utiliza el sistema de notacién anglosajon para representar la nota LA de cada octava, que en

este caso abarca desde el LA mas grave (Al) hasta el LA mas agudo (A7). Los instrumentos de

percusion de sonido determinado siguen la denominada afinacioén brillante (Ad= 442Hz).

Algunos instrumentos pertenecientes a esta categoria son:

¢ Xiléfono: consta de una serie de barras o laminas de madera ordenadas de mayor a
menor tamafio, con una disposicion similar al teclado de un piano, y con unos tubos
resonadores situados debajo de cada lamina que amplifican el sonido. Se toca con
dos mazas acabadas en madera o goma dura (Temes, 1979).

e Marimba: es similar al xil6fono, pero tiene mayores dimensiones, por lo que sus
laminas de madera producen sonidos més graves. Se suele tocar con dos o cuatro
mazas acabadas en una cabeza de goma recubierta por lana, siendo ésta Ultima
opcidén la técnica mas extendida, ya que permite interpretar con el instrumento tanto

melodias como acordes.

¢ Vibrafono: al igual que el xil6fono y la marimba, tiene unas laminas ordenadas a modo
de teclado, si bien en esta ocasion se trata de placas metélicas. Incorpora unos discos
giratorios dentro de los tubos resonadores, que a su vez se conectan a un pequefio
motor. Al accionar dicho motor, los discos giran dentro de los tubos, produciéndose
entonces un efecto de vibrato al percutir las laminas del instrumento. Otra peculiaridad
del vibrafono es la incorporacion de un pedal, lo cual permite al instrumentista alargar
o acortar el sonido de las notas musicales. Al igual que la marimba, se suelen ejecutar

las piezas musicales con dos o cuatro mazas.

e Glockenspiel o lira: conjunto de pequefas laminas de acero afinadas, generalmente
sin resonadores, de sonido metdlico, brillante y agudo (Franco Ribate, 1994). Se

interpreta con dos mazas con cabeza de madera, goma o metal (Beck, 2013).

e Timbal de orquesta: instrumento de grandes dimensiones con forma semiesférica que
tiene un parche ubicado Unicamente en su parte superior y que es tocado

normalmente con dos mazas de fieltro. Se afina con un pedal, el cual activa un
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sistema que tensa o destensa el parche para fijarlo en la nota deseada. En la
interpretacion de una obra musical, es habitual que un percusionista utilice de dos a
cinco timbales de distintas dimensiones.

Figura 3. Instrumentos de percusion de afinacion determinada

Vibrafono

Xil6fono Timbales de orquesta Glockenspiel

Imégenes editadas a partir de las obtenidas en http://www.saitogakki.co.jp/,
http://www.geardmusic.es/ y http://orchestral.premier-percussion.com. Imagen del vibrafono

realizada y editada por el propio autor.

B. Instrumentos de percusion de afinacién indeterminada

Los instrumentos de Al (figura 4) son aquellos que producen sonidos, pero que por contra
no pueden emitir con exactitud las notas del sistema de afinacion utilizado actualmente en
occidente. Con estos instrumentos, sélo es posible interpretar ritmos. Algunos ejemplos

son:

e Caja clara: conocida coloquialmente como tambor o simplemente como caja, es un
cilindro de madera y/o metal recubierto en sus dos bases por un parche natural o
sintético (Chediak, 1998). Su borde esta rodeado por un aro metalico o de madera que

sobresale con respecto al nivel del parche. En la parte posterior, tiene adosado un
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borddn, el cual puede ser activado o desactivado con un mando ubicado en el cuerpo

del instrumento. Se golpea con dos baquetas de madera.

Bombo: de mayores dimensiones que la caja clara, esta compuesto por un gran
armazon cilindrico de madera con dos parches de piel o plastico. En las orquestas y

bandas, se toca con una baqueta 0 maza con cabeza de fieltro (Bennett, 2003).

Plato: es un instrumento formado por una plancha de aleacién metélica, normalmente
circular, que puede entrechocarse con un par gemelo o bien situarse sobre un soporte

para ser golpeado por una baqueta (plato suspendido).

Bateria: esta constituida por una serie de instrumentos de percusién colocados de
forma recurrente, de tal manera que puedan ser interpretados por un solo
percusionista (Bennett, 2003; Beck, 2013). Un set estandar de bateria consta de
bombo (bass drum), caja clara (share drum), dos 0 mas timbales (tom-toms), charles
(hi-hat), plato de corte (crash) y plato de ritmo (ride). Al igual que la caja clara, suele
ser tocado con dos baquetas y, en ocasiones, se utilizan unas varillas metalicas
denominadas escobillas o brushes que producen un sonido mas delicado, fluido y
calido (Riley and Thress, 1998; Bennett, 2003).

Pailas: pareja de instrumentos cilindricos de distinto diametro colocados sobre un
tripode (Chediak, 1998), similares a los timbales de una bateria, con la diferencia de
que las pailas son metdlicas, no tienen parche inferior y, por lo general, producen

sonidos mas agudos.

Congas: dos instrumentos de distinto tamafio que constan Unicamente de parche
superior y que tienen un cuerpo de madera alargado y ligeramente pronunciado en su

parte central. Estan construidos para ser tocados directamente con las manos.

Bongos: mucho mas pequefios que las congas, son dos instrumentos de madera

circulares con dos alturas de sonido distintas que se interpretan con las manos.

Pequefia percusion: engloba toda una serie de instrumentos de percusion de
reducidas dimensiones tales como la pandereta, las maracas, el triangulo, la cortina,
los cascabeles, la cabasa, el vibraslap, el palo de agua, el flexatén, la campana o
cencerro, la caja china, las castafiuelas, los temple blocks, el guiro y las claves entre

otros muchos.
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Figura 4. Instrumentos de percusion de afinacion indeterminada

z g <

Instrumentos de pequefia percusion Caja clara Bongos

Imagenes editadas a partir de las obtenidas en: http://www.lpmusic.com/, http://es.yamaha.com/,

http://www.kolberg.com/, http://www.geardmusic.es/ y http://www.sabian.com/

Mencion aparte merece el caso del set de multipercusion (SMP), que es un conjunto de
instrumentos de percusién agrupados por requerimiento expreso de una composicion
musical para ser ejecutados por un intérprete. Puede estar formado por instrumentos de
afinacion indeterminada y, en menor medida, por instrumentos de sonido determinado,
resultando en ocasiones imposible catalogarlos en una de las tipificaciones anteriormente
citadas. Un set de multipercusion puede incluir, entre otros, caja clara, timbales (tom-
toms), platos, temple blocks, pailas, bongos, xiléfono, vibrafono, lira y/o el gong, el cual
cuenta con afinacion determinada o indeterminada dependiendo de su fabricacion (Beck,
2013).

C. Otras clasificaciones de los instrumentos de percusion

Ademas de dividir los instrumentos de percusion en determinados e indeterminados,
diversos autores han realizado otras clasificaciones que quedan resumidas en la siguiente

tabla:
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Tabla 14. Otras clasificaciones de los instrumentos de percusion

Autor/es Clasificacién Ejemplo/os
Idi6fonos Platos, triangulo
Mabhillon, Hornbostel y Sachs
(Aznar Sanchez, 2000; . Timbales de
Juidias et al., 2004) Membranéfonos orguesta
~ L Madera Claves
p ., , Pequefia Percusion
Clasificacion segin Metal Cascabeles
el instrumental Orff Parches Basicos Caja
(Aznar Sanchez, 2000; Ampliados Congas
Juidias et al., 2004) . Madera Xil6fono
Instrumentos de laminas .
Metal Glockenspiel
Instrumentos de efectos Cortina
Membranas o pieles percutidas Bombo
José Luis Temes Planchas metélicas percutidas Plato, gong
(Temes, 1979) Instrumentos de laminas Vibrafono
Instrumentos de pequefia percusion Flexatén
Membranas, parches Caja clara
Laminas Marimba
M2 Elena Guerrero Garcia Multi-percusién Caja, tom-toms
(Guerrero Garcia, 2014) Percusion étnica Congas
Bateria Bateria
Pequefia Percusion Castafuelas

1.3. Fibrosis guistica

1.3.1. Definicion y etiologia de la fibrosis quistica

La fibrosis quistica (FQ) es la enfermedad hereditaria autosomica recesiva potencialmente
letal mas frecuente en poblaciones europeas (Vazquez and Gartner, 2011). Sus
manifestaciones clinicas son muy variables siendo las mas habituales las digestivas y

pulmonares.

Esta causada por la mutacion del gen que codifica la proteina CFTR (regulador de la
conductancia transmembrana de la FQ) localizado en el brazo largo del cromosoma 7, en
la regién g31.2. Tiene una amplitud de 250.000 pares de bases (250 kb) comprendiendo
27 axones y su ARNm maduro alcanza un tamafio de 6,5 kb (Kerem et al., 1989; Riordan
et al., 1989; Rommens et al., 1989).
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Figura 5. Cromosoma 7 humano y estructura de la proteina CFTR
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Figura compuesta a partir de las imagenes: CFTR gene on chromosome 7.svg (Copyrighted free
use) y Protein CFTR PDB 1xmi.png (CC BY-SA 3.0).

La proteina CFTR es un canal de cloro regulado por AMPciclico (Riordan et al., 1989)
miembro de la familia de proteinas de membrana implicadas en el transporte de iones y
macromoléculas, los transportadores ABC (ATP-binding cassette). En concreto, pertenece
a la subfamilia C (ABCC7). Se conoce que esta proteina ademas de ser un canal de cloro,
a su vez interviene en la regulacion de otros canales de transporte de iones como el canal
de sodio epitelial ENAC, el canal de cloro calcio-dependiente ORCC y al menos los
canales de potasio ROMK1 y ROMK2 (Raimond et al., 2012). De esta manera, los
pacientes que heredan un alelo mutante del gen que codifica la proteina CFTR de cada
uno de sus progenitores, presentan una grave disfuncion de la misma. Esta disfuncion se
traduce en un defecto en el transporte de iones en las células epiteliales de las glandulas
exocrinas donde se expresa: aparato respiratorio, hepatobiliar, gastrointestinal,
reproductor y glandulas sudoriparas (Strausbaugh and Davis, 2007). La alteracion en el
transporte iGnico se caracteriza principalmente por una impermeabilidad al cloro en las
membranas apicales de las células epiteliales y por un incremento en la reabsorcion de
agua y sodio (Riordan et al., 1989; Raimond et al., 2012).
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Figura 6. Representacion del transporte de iones a través de la proteina CFTR

1. Transporte de CI' y H,0 a través de la proteina CFTR normal; 2. Disfuncién del trasporte y

consecuencias (acumulo de secreciones). Imagen: CFTR Protein Panels.svg (CC BY-SA 3.0).

La mutacion mas frecuente del gen causante de la enfermedad a nivel mundial se
produce por una pérdida de tres pares de bases en la posicion 508 (mutacion F508del,
segun nomenclatura definida por Beaudet y Tsui en 1993), dando lugar a la ausencia de
un aminoécido (fenilalanina) en la proteina CFTR, sin modificar la fase de lectura del gen.

En la actualidad se han encontrado mas de 1.800 mutaciones (CFF, 2016). Algunas
producen la pérdida total de la funcionalidad de CFTR mientras que otras se asocian con
una funcién residual. Segun sus efectos, las mutaciones se pueden clasificar en cinco
tipos principales (De Boeck et al., 2014):

Tabla 15. Mutaciones de la CFTR

TIPO CONSECUENCIAS EJEMPLOS
Tipo I: ausencia de | La sintesis de la proteina se ve truncada por la inclusién G542X
biosintesis de la de un coddn de terminacion en su ARNm W1282X
proteina R553X
Tipo II: defecto en Procesamiento incorrecto. La proteina es sintetizada F508del
la maduracion de la pero queda retenida en el reticulo endoplasmatico N1303K
proteina debido a un defecto en el proceso de maduracion sin 1507del
alcanzar la membrana plasmatica
Tipo lll: afectan a la | Las proteinas resultantes son procesadas correctamente G551D
regulacion del canal llegando a la membrana plasmatica pero no son S549N
funcionales V520F
R117H
Tipo IV: afectan a la Después de un correcto procesamiento hasta la R117H
conductancia membrana, las corrientes de Cl- se ven reducidas D1152H
R347P
Tipo V: afectan a la La proteina se sintetiza pero se ve disminuida su Q1412X*
estabilidad de la sintesis o procesamiento o su vida media*, lo que se 3849+10kbC->T
proteina traduce en que se encuentra en cantidades insuficientes 2789+5G->A
A455E

* Labilidad de la proteina, también clasificada como mutacion Tipo VI.
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Las mutaciones I, Il y Illl son las que dan lugar a los fenotipos mas severos de la

enfermedad.

Figura 7. Clasificacion de las mutaciones de la proteina CFTR
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Representacion esquematica de la funcionalidad de la proteina CFTR en una célula normal y las
consecuencias de las mutaciones mas comunes. Tomada de Cystic Fibrosis Fundation Annual
Report 2015 (CFF, 2016).

En Espafia, la mutacion F508del es la mas comun, ya que aparece en el 50-60% del total
de los cromosomas estudiados, siendo la segunda en frecuencia la G542X con un 4-8%,
seguida por la N1303K con un 2-4% (Castellani et al., 2008; ECFSPR, 2016).

1.3.2. Epidemiologia de la fibrosis quistica

La FQ esta considerada como una enfermedad rara, cronica y multisistémica que afecta
ampliamente la calidad de vida del paciente. Su prevalencia en poblaciones de
ascendencia caucasica oscila entre 1/2.000 y 1/6.000 individuos (OMS, 2012), siendo la
media de la prevalencia en Europa de 1/3.500 y la frecuencia estimada de portadores
sanos de 1 por cada 20-37 individuos (Castellani et al., 2010). La mediana de

supervivencia actual es de 41,6 afios (CFF, 2016).

Los estudios de deteccion neonatal no han servido para determinar la incidencia real,
presentando diferencias entre regiones de un mismo pais, posiblemente debido a la

distribucion asimétrica del gen mutado en las distintas poblaciones (Alonso et al., 2007).

A nivel nacional la incidencia es de 1/5.240 recién nacidos vivos. Por comunidades, es de
1/4.439 en Galicia, 1/4.439 en Castilla y Ledn, 1/4.800 en Aragon, 1/6.244 en Cataluia y
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1/6.602 en Baleares (Gartner, 2010). En Andalucia, segun los datos aportados por las 2
Unidades de FQ a la Sociedad Europea de FQ para el afio 2016, es de 1/6.000.

1.3.3. Patogenia y manifestaciones clinicas de la fibrosis quistica

1.3.3.1. Patogenia

La FQ produce una serie de alteraciones funcionales en la mayoria de tejidos con
epitelios absortivos y/o secretores en los que normalmente se expresa la proteina CFTR
(Boucher, 2002). Como se ha comentado anteriormente, las mutaciones en el gen CFTR
se traducen en un defecto del transporte i6nico que da lugar a unas secreciones
deshidratadas y espesas, siendo los 6rganos afectados el pulmon, el pancreas, el higado
y el intestino, asi como las glandulas sudoriparas, las glandulas salivares y los conductos

deferentes.

Existe una relacion entre la naturaleza de las mutaciones, el grado de anormalidad del
cloro en el sudor y la gravedad de la alteracion pancreética la cual se traduce en una
disminucion en la secrecién de enzimas. Estos pacientes presentan mutaciones severas,

es decir, genotipos I, Il y lll (Zielenski, 2000).

Tanto las glandulas salivares, el epididimo y el intestino ven afectados también las
secreciones a causa de una alteracion en el movimiento de los cilios. Y algunos pacientes
con FQ desarrollan enfermedades hepaticas crénicas, tales como la cirrosis biliar primaria
con hipertension portal, debido a la grave afectacion del higado y las vias biliares
(Strausbaugh and Davis, 2007; Wilschanski et al., 2007).

La relacion entre el genotipo y el fenotipo pulmonar es menos patente que en la alteracion
pancreatica aunque si se ha observado que en pacientes homocigotos para F508del, la
infeccién pulmonar es mas agresiva (Zielenski, 2000). En el aparato respiratorio aparecen
progresivamente dilataciones anormales e irreversibles del &rbol bronquial denominadas
bronquiectasias, colonizaciones bacterianas, merma de la capacidad pulmonar, disnea y
degeneracion del tejido pulmonar, haciéndose a la larga necesario el trasplante pulmonar

como Unica solucion, incluso a edades tempranas (Prados et al., 2000).

La mayoria de los pacientes con FQ muestran una combinacion de sintomas respiratorios
y digestivos (Vazquez and Gartner, 2011). Los sintomas de la enfermedad suelen

manifestarse en la infancia aunque, en ocasiones, se demoran hasta la edad adulta.
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1.3.3.2. Manifestaciones clinicas

A. Afectacion respiratoria

El espectro clinico de la enfermedad pulmonar es muy amplio, abarcando desde lactantes
asintomaticos diagnosticados mediante cribado neonatal o por sintomas clinicos
extrapulmonares a nifios mayores o incluso adultos con sintomas respiratorios de larga
duracién con un diagnéstico erréneo (Vazquez and Gartner, 2011). El 90% de los
pacientes diagnosticados en la edad adulta presentan clinica respiratoria con alteracion
de la funcion pulmonar leve-moderada o incluso normal. La aspergilosis broncopulmonar
alérgica es motivo de sospecha clinica en adultos hasta en un 6% de los casos (Méiz et
al., 2001).

Generalmente, en estos enfermas, existe un importante deterioro progresivo de la funcién
pulmonar y sus manifestaciones clinicas se presentan en el 95% de los pacientes (CFF,
2016). Estas manifestaciones clinicas respiratorias se relacionan principalmente con su
morbi-mortalidad (Strausbaugh and Davis, 2007; CFF, 2016). Se produce un exceso de
secreciones anormalmente densas en la via aérea muy dificiles de eliminar, lo que causa
infecciones constantes, inflamacion y dafio de la propia via que genera una pérdida
progresiva de la funcion pulmonar. Los pacientes, por tanto, son susceptibles de
desarrollar infeccion crénica debido a la colonizacion bronquial por Staphylococcus aureus
o Haemophilus influenzae, y con el tiempo, adquiere progresiva importancia la
colonizacién-infeccion con Pseudomonas aeruginosa (Vazquez and Gartner, 2011,
Caballero et al.,, 2016). Este cuadro de infecciones broncopulmonares crénicas se va
exacerbando a lo largo de la vida del paciente, lo que produce nuevas alteraciones
estructurales y un empeoramiento de su funcién pulmonar (Waters et al., 2012; CFF,
2016). Finalmente, la degeneracion del tejido y la afectacién funcional grave hacen
necesario el trasplante pulmonar (Prados et al., 2000). Por ello, con el fin de instaurar un
tratamiento idéneo y evitar la rapida progresion de la enfermedad a nivel pulmonar, resulta
fundamental establecer un diagndstico precoz de las posibles afectaciones respiratorias.
Actualmente se conoce que incluso las alteraciones estructurales mas precoces se

evidencian en lactantes asintoméaticos (Albi et al., 2012).

En menores de un afo, algunos de los primeros indicios de la enfermedad son la tos seca
repetitiva y la infeccion de los bronquiolos o bronquiolitis, lo que dificulta la respiracion del

neonato. En el examen fisico, se pueden observar taquipnea persistente, aumento leve
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del diametro anteroposterior del térax, disminucion de la expansion de éste en su parte
superior, persistencia de retraccion intercostal y obstruccion bronquial (Strausbaugh and
Davis, 2007; Vazquez and Gartner, 2011).

En la segunda infancia y la adolescencia, suelen observarse infecciones crénicas y
obstruccién bronquial acompafiadas de tos recurrente, sintomas que se van agravando
con la edad y estan presentes en la mayoria de los adultos. Dicha tos provoca el aumento
del diametro anteroposterior de la cavidad toracica. La auscultacion del térax presenta
resultados variables, en general sin ruidos agregados en los periodos intercrisis, pero
presentes en las exacerbaciones infecciosas o si existe afectacion severa. Las pruebas
radiolégicas del térax permiten observar imagenes de la dilatacién anormal e irreversible
del arbol bronquial, encargado de conducir el aire desde la traguea hasta los alvéolos

pulmonares (Strausbaugh and Davis, 2007; Vazquez and Gartner, 2011).

Figura 8. Manifestaciones clinicas de la fibrosis quistica
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Imagen: Blausen 0286 CysticFibrosis.png (CC BY 3.0).
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B. Afectacion de senos paranasales

La opacificacion de los senos paranasales que presentan algunos pacientes con FQ, asi
como la sinusitis cronica derivada de tales afectaciones, puede desencadenar
exacerbaciones infecciosas en las vias aéreas inferiores, anosmia, cefaleas vy
complicaciones como el mucocele. La sinusitis es una enfermedad sufrida por mas del
95% de los pacientes de FQ, y se manifiesta a través de sintomas sutiles tales como
obstruccion nasal, rinorrea purulenta o ronquidos (Strausbaugh and Davis, 2007; Vazquez
and Gartner, 2011).

C. Afectacion gastrointestinal

La FQ afecta a todos los 6rganos abdominales con funcién secretora, manifestandose en:

e Afectaciones hepaticas: los conductos de la vesicula biliar y el intestino presentan un
acumulo de moco deshidratado, provocando deficiencias hepéticas en méas del 30%
de los pacientes y cirrosis hepética en el 10% (Turcios, 2005). Por otro lado, la
esteatosis estd descrita en el 67% de los pacientes con FQ, mientras que la litiasis

biliar suele ser asintomatica (Colombo, 2007).

¢ Insuficiencia pancreatica exocrina (IPE): en los pacientes de FQ, la funcién exocrina
del pancreas y del intestino suelen estar comprometidas. La IPE esta presente en el
85-90% de los casos, mientras que en los pacientes de FQ diagnosticados en la edad
adulta se observa en el 15% (Dray et al., 2005; Strausbaugh and Davis, 2007). La
presencia de IPE condiciona en nifios fallo de medro ya que el 80% de la grasa de la

dieta se expulsa por las heces.

e [leo meconial: esta obstruccién del intestino delgado distal por meconio anormalmente
denso y adherente es caracteristico de los pacientes neonatos con FQ (Escobar and
Agrimbau, 2015).

e Sindrome de obstruccion intestinal distal (DIOS): es una forma de obstruccién parcial
cronica del intestino dada en pacientes con FQ (Wilschanski et al., 2007) con una

prevalencia del 18% en adultos (Strausbaugh and Davis, 2007).
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e Prolapso rectal: aparece en cerca del 20% de los pacientes con FQ menores de 5
afos de vida no tratados y es un signo importante que expresa enfermedad severa
(Strausbaugh and Davis, 2007).

D. Afectacion genitourinaria

El 95% de los varones presentan una azoospermia obstructiva debido a la ausencia
congénita bilateral de los conductos deferentes. Las mujeres con FQ pueden concebir y
tener hijos sanos, pero presentan una fertilidad en torno al 10-20% menor que en las
mujeres sanas a causa de las caracteristicas del moco cervical (Strausbaugh and Davis,
2007).

E. Afectacién de las glandulas sudoriparas

Los enfermos de FQ presentan sabor salado en el sudor y, en ocasiones, incluso se notan
cristales de sal en la linea de implantacién del cuero cabelludo. El aumento de la pérdida
de cloruro de sodio suele ser la forma de debut de la enfermedad (Segal et al., 1999). En
mas del 98% de los casos, en el sudor de los pacientes la concentracién de cloruros es

superior a 60 mmol/L (Vazquez and Gartner, 2011).
F. Afectacion esquelética

Los pacientes que presentan un cuadro de infecciones cronicas, deficiencia vitaminica,
desnutricion e hipogonadismo, todos ellos factores que afectan a la mineralizaciéon de los
huesos, suelen padecer este tipo de afectaciones. En cualquier caso, los enfermos de FQ
adultos son los mas propensos a sufrir estas alteraciones tales como osteopenia u

osteoporosis (Strausbaugh and Davis, 2007).

1.3.4. Diagnéstico de la enfermedad

El diagnéstico de la FQ actualmente comienza por medio del cribado neonatal, el cual se
puede definir como la aplicaciébn de procedimientos de seleccion a poblaciones de
individuos sanos con objeto de identificar, en la fase de latencia, a aquellos que pueden
estar enfermos o que presentan un riesgo incrementado de padecer la enfermedad
(Calderdn et al., 2008). ElI aumento tan importante de la supervivencia de los pacientes
con FQ y la mejora de su morbilidad se debe a una serie de factores ente los que se

incluye, ademas del trabajo multidisciplinar desarrollado desde las unidades de FQ, el
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diagndéstico precoz a través de los programas de cribado neonatal del recién nacido
(Gartner and Cobos, 2009).

Los criterios para que se indique el cribado de wuna enfermedad incluyen
fundamentalmente cinco aspectos (Gartner and Cobos, 2009):

e La enfermedad ha de tener una incidencia importante.

e El método de cribado debe ser simple y practico.

¢ Conviene gque dicho método muestre un alto grado de sensibilidad y especificidad.
e Es necesaria una adecuada relacion coste-beneficio.

o El tratamiento precoz tiene que ser beneficioso en el curso de la enfermedad.

La enfermedad se ha diagnosticado clasicamente a través de la constatacion de una
concentracion de cloro en el sudor, mediante el test cuantitativo de iontoforesis con
pilocarpina (QPIT) superior a 60 mmol/L, junto a uno o méas de los siguientes rasgos:
insuficiencia pancreatica exocrina, enfermedad pulmonar sugestiva o historia de FQ en
hermanos o primos hermanos (Vazquez and Gartner, 2011; Martin de Vicente et al.,
2015). De hecho, hoy en dia el algoritmo propuesto sobre la metodologia a seguir para el
diagndstico de la enfermedad continta partiendo del resultado del test del sudor (figura 9).

En el caso de los lactantes, puede aparecer también retraso ponderal, dolor abdominal
recurrente, meteorismo, esteatorrea, prolapso rectal e infecciones respiratorias
recurrentes. En los nifios y adolescentes, son predominantes los sintomas respiratorios,
como una broncopatia crbnica, y otros sintomas digestivos en segundo plano
(Strausbaugh and Davis, 2007). Cuando la enfermedad se diagnostica en la edad adulta,
mas del 80% de los pacientes tienen colonizacion crénica por P. aeruginosa, el 90%
muestran clinica respiratoria con alteracion de la funciéon pulmonar de leve a moderada y
solo un 15% presenta IPE (Maiz et al., 2001; Dray et al., 2005).

En la figura 9 se resume el algoritmo diagndstico propuesto en Andalucia (Aldana et al.,
2011).
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Figura 9. Algoritmo diagndstico para fibrosis quistica
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Para diagnosticar la FQ se dispone de una serie de pruebas:

Test del sudor: como se ha descrito anteriormente, consiste en analizar la cantidad de
cloro presente en el sudor mediante el test QPIT (Vazquez and Gartner, 2011; Martin
de Vicente et al.,, 2015) junto a uno o mas de los siguientes rasgos: insuficiencia
pancreatica exocrina, enfermedad pulmonar sugestiva o historia de FQ en hermanos o
primos hermanos. Es una herramienta fundamental para el diagnostico de la FQ
(Castellani et al., 2009).
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e Cribado neonatal basado en la medida de la concentracibn sérica de tripsina
inmunorreactiva (TIR): las muestras de sangre seca del recién nacido se analizan
mediante  diferentes  técnicas como el radioinmunoensayo (RIA), la
inmunofluorescencia a tiempo retardado (DELFIA) o el enzimoinmunoensayo (ELISA)
(Galbe et al., 2003), utilizAndose en Andalucia la inmunofluorescencia (Aldana et al.,
2011). Aquellas muestras con TIR superior al limite prefijado, se estudian mediante un
kit genético, y en el caso de no detectarse ningina mutacion, se considera el test de
cribado negativo.

e Analisis de las mutaciones del gen que codifica la proteina CFTR: se dispone de kits
comerciales que permiten detectar un panel de mutaciones. Pueden identificar el 80%
de los dos alelos responsables y, como minimo, una mutacién en el 95% de los

pacientes (De Boeck et al., 2014).

e Estudio de la diferencia de potencial nasal transepitelial: consiste en medir la
capacidad de las células epiteliales de transportar iones como el cloro y el sodio para
evidenciar asi el anormal comportamiento de la proteina CFTR. La prueba de la
diferencia de potencial nasal es especialmente Gtil en pacientes con concentraciones
de cloro normales y en los que no se identifican las dos mutaciones del gen (Domingo-

Ribas and Bosque-Garcia, 2006).

1.3.5. Fisioterapia respiratoria en la fibrosis quistica

La fisioterapia respiratoria (FR), se puede definir como el arte de aplicar unas técnicas
fisicas basadas en el conocimiento de la fisiopatologia respiratoria, y en la atencién
psicoemocional del paciente para prevenir, curar o algunas veces, tan solo estabilizar las
alteraciones que afectan al sistema toracico pulmonar (De Lucas et al., 2000). Se
considera uno de los pilares basicos del tratamiento de la FQ (Proesmans, 2016) pues en
esta enfermedad el exceso de secreciones anormalmente densas que se produce en la
via aérea es muy dificil de eliminar, lo que causa infecciones constantes, inflamacion y
dafo de la propia via que genera una pérdida progresiva de la funcion pulmonar. Para la
eliminacion de estas hipersecreciones, es esencial la realizacion diaria de técnicas de FR,
cuyo objetivo principal es fomentar la ventilacion y mejorar la limpieza de las vias aéreas a
través de la movilizacion y la eliminacion del moco (Bradley et al., 2006; Elbasan et al.,

2012). De esta manera, se evita la obstruccion bronquial para prevenir las infecciones,
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estabilizar y enlentecer el deterioro progresivo de la funcién respiratoria asi como para
mejorar la tolerancia al ejercicio y la calidad de vida del paciente (Garrido et al., 2008;
Elbasan et al., 2012).

Debido a la cronicidad de los sintomas, la FR se debe practicar desde el diagndstico de la
enfermedad ininterrumpidamente e, incluso, las guias de tratamiento recomiendan su
utilizacion de forma preventiva en nifios presintomaticos diagnosticados por cribado
neonatal a pesar de no disponerse de una evidencia clara sobre su capacidad de
estabilizar y enlentecer el progreso de la enfermedad (Proesmans, 2016). Esta
recomendacion se apoya plenamente en el conocimiento actual sobre la enfermedad
(Borowitz et al., 2009; Castellani et al., 2010; Coffey et al., 2016) y la comprension de sus
estadios tempranos, pues las alteraciones estructurales mas precoces se evidencian en

lactantes asintomaticos (Albi et al., 2012).

Pero a pesar de los beneficios que comporta para los pacientes con FQ, es la parte del
tratamiento mas dificil de mantener, principalmente debido a la pérdida de adherencia, ya
que su practica debe hacerse de forma rutinaria, diariamente, y en la mayoria de los
casos, varias veces al dia, normalmente de 1 a 2 veces segun la situacion clinica de cada
individuo. La FR incluye diferentes técnicas que pueden combinarse en funcion de las
caracteristicas del paciente, sin existir suficiente evidencia acerca de cudl es la mas
efectiva (Main et al., 2005; Bradley et al., 2006). En todo caso, si es necesario para
facilitar el cumplimiento, también se recomienda efectuar una Unica técnica, siendo de
eleccion las técnicas autoadministradas (Elbasan et al., 2012). Tanto la FR o las ayudas
mecanicas utilizadas, deben ser comodas, y no incrementar la disnea o provocar fatiga

muscular.

Actualmente, se aplica una terapia individualizada a cada paciente teniendo en cuenta la
edad y el grado de afectacion, entre otros factores (Lammefors et al., 2004; Elbasan et al.,
2012). Esta terapia no es estatica si no que va evolucionando con la edad del sujeto y la
progresion de la enfermedad. La mejor técnica fisioterapéutica para cada paciente y en
cada momento es la que le permite expulsar la mayor cantidad posible de
expectoraciones y conservar un buen estado general, de modo que pueda asumir la
evolucion de su enfermedad. El fisioterapeuta especializado ensefia las técnicas en un
principio a la familia, pues el paciente pediatrico de corta edad no tiene la capacidad de

llevarlas a cabo y, mas tarde, a medida que va adquiriendo autonomia, al propio paciente.
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De manera general se recomienda aplicar un tratamiento nebulizador, con suero
hiperténico o DNasa normalmente, para fluidificar las secreciones antes de llevar a cabo
el trabajo de FR - limpieza bronquial. Una vez eliminadas las secreciones con las vias
aéreas limpias, se administra el tratamiento nebulizador con antibiéticos (Bradley et al.,
2006; Elbasan et al., 2012). En ocasiones, antes de comenzar con el tratamiento
nebulizador inicial, se administran farmacos broncodilatadores con el objetivo de abrir las
vias respiratorias y ayudar a la expulsion de las secreciones.

Para la administracion por via inhalatoria de los tratamientos se utilizan nebulizadores.
Estos dispositivos generan particulas uniformes y muy finas del farmaco, que es liquido,
en un gas. Se persigue la accion local del farmaco en las vias aéreas y la disminucion de

sus efectos adversos.

Los nebulizadores constan de una camara o compartimento de nebulizacion donde se
introduce el farmaco y una fuente de energia necesaria para hacer funcionar el
nebulizador y que genera el aerosol. La dosis de farmaco se inhala a la velocidad
adecuada durante la respiracion mediante mascarillas o boquillas (figura 10). Se realizan
inspiraciones profundas para que las particulas penetren en el interior de la via aérea por

lo que la relajacion en estas fases del tratamiento es esencial.
Figura 10. Partes generales de un nebulizador
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Segun el tipo de nebulizador la dispersién del liquido en forma de pequefias gotas o

aerosol se generara por diferentes procesos:

¢ Nebulizadores jet, neumaticos o de chorro de aire, por el paso a presion de aire
comprimido a través de un orificio donde la corriente de aire impacta con el liquido.

¢ Nebulizadores de malla o electrénicos, por el paso a presion del liquido a través de
una malla.

e Nebulizadores ultrasénicos, por la generacion de ondas mecanicas ultrasonido.

Las técnicas que facilitan el aclaramiento mucociliar, y por tanto la limpieza de la via
aérea, son numerosas y han evolucionado a lo largo del tiempo, intentando proporcionar
mas independencia, mejor calidad de vida y una mejor adherencia al tratamiento a través
de técnicas mas comodas y eficaces (Pisi and Chetta, 2009). En este sentido, la FR en el
desarrollo de sus técnicas, tanto manuales como instrumentales, busca la capacitacion
funcional respiratoria como paso previo a la integracion funcional global del individuo
(Bradley et al., 2006; Elbasan et al., 2012).

Si bien la rutina de FR diaria esta constituida por técnicas manuales, no hay que olvidar la
necesidad de complementarlas de forma periédica con técnicas que utilizan dispositivos
instrumentales para una mejor eliminacion de las hipersecreciones (Elbasan et al., 2012;
Fuentes et al.,, 2016). En este caso, estas técnicas de FR deben ser siempre

administradas y monitorizadas por personal especializado.

Las técnicas manuales de FR que el paciente puede utilizar de forma auténoma durante el
trabajo de FR-limpieza bronquial son muy numerosas (Lammefors et al., 2004; Main et al.,
2005; Bradley et al., 2002; Garrido et al., 2008; Pisi and Chetta, 2009; Elbasan et al.,

2012). A continuacion se desarrolla un breve resumen de las mismas.

e Drenaje postural: utiliza cambios de postura para drenar secreciones de
segmentos especificos de los bronquios y de los pulmones hacia la traquea por la
accion de la gravedad al alinear la via aérea. En lactantes los cambios posturales

se realizan en el regazo del adulto y en los nifios mayores se emplean almohadas.

e Drenaje autégeno (DA): basado en la busqueda del mejor flujo espiratorio por
medio de espiraciones controladas para movilizar las secreciones, a la vez que
evita el colapso de la via aérea. Consta de tres fases: despegue, arrastre y

evacuacion de secreciones.

46



Introduccion

Percusion o clapping: se pretende despegar las secreciones espesas adheridas a
las paredes bronquiales a través de un golpeteo repetido sobre distintas zonas del
térax y las vibraciones que esto provoca. En lactantes se golpetea con la punta de
los dedos y en nifios se dan palmadas, de una manera ritmica, con las manos

huecas. Se combina con el drenaje postural.

Vibracién manual: durante la espiracion una vibracién es generada a través de una
compresion intermitente de la pared toracica realizada con las manos o puntas de
los dedos, intentando aumentar la velocidad del aire espirado para desprender las

secreciones. Se combina con el drenaje postural y la compresion torécica.

Compresion manual toracica: con un abrazo se comprime la caja toracica
aplicando presion sobre el hueso esterndn y las porciones inferiores y laterales del
torax, lo que facilita la espiracion. En los lactantes se aplica presion con las palmas
de las manos apoyadas sobre la region inferior, anterior y lateral de la caja

toracica.

Técnica de espiracion forzada o huff: consiste en la realizacién de una inspiracion
méaxima sin apnea ni cierre de glotis y una espiracion rapida y alargada con la
boca abierta. Estas espiraciones son llevadas a cabo a alto, medio o bajo volumen

pulmonar.

Expectoraciones: después de realizar 10 inspiraciones y 3 espiraciones forzadas,

se provoca una tos productiva para eliminar el moco a través de la boca.

Tos controlada: una vez las secreciones se transportan hacia la laringe o parte
superior de la trdquea, se tose con los labios cerrados o poniendo la mano delante

de la boca.

Soplidos: consiste en expulsar aire a través de la boca formando con los labios un

conducto estrecho y redondeado.

Respiracion diafragmética: inspiracion lenta con relajacion del diafragma pero sin
hinchar la reja costal que moviliza el moco en general y especificamente el

acumulado en la base del pulmén.

El ciclo activo de terapia respiratoria: combina el control respiratorio, es decir, la

realizacion de la respiracion normal de forma suave con la parte inferior del térax
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al mismo tiempo que se relaja la parte superior del térax y los hombros, los

ejercicios de expansion toracica y las técnicas de espiracion forzada.

o Expansion toracica: basada en las inspiraciones profundas a través de la nariz.
Tras realizar la inspiracibn, se espera de 2-3 segundos sin inspirar vy
posteriormente se llevan a cabo espiraciones moderadamente forzadas. De este
modo, la mucosidad viaja desde las vias aéreas mas distales hasta las centrales.

En los nifios méas pequefios se recurre a la risa y el llanto.

e Utilizacion de inspirébmetros de incentivo: evitan el colapso de las vias aéreas al
ofrecer resistencia a la espiracibn y combinan esta presidon positiva con la

vibracién facilitando el desprendimiento y eliminacién de las secreciones.

La FR correctamente prescrita y ejecutada permite aumentar la tolerancia al ejercicio
fisico de forma que el paciente consigue un mayor bienestar que repercute positivamente
en la realizacion de las actividades de la vida cotidiana, en su salud mental y en la de su

familia; en definitiva, produce una mejora de la calidad de vida del paciente y su entorno.
1.3.6. Tratamiento y cuidados de la afeccion respiratoria en la fibrosis quistica

La FQ, como enfermedad crénica y multisittmica que es, requiere la aplicacion de
tratamientos complejos de manera continuada para intentar estabilizar o enlentecer la
progresion de la enfermedad. Debido a su complejidad, se aconseja que los enfermos
sean tratados en unidades especializadas con equipos multidisciplinares que cuenten con

profesionales entrenados en su diagndstico y seguimiento (Aldana et al., 2011).

En concreto, el tratamiento tradicional de la patologia pulmonar incluye, ademas de los
tratamientos fisioterapéuticos ya comentados, tratamiento farmacologico, ejercicio fisico,
tratamiento nutricional y, en dltima instancia, trasplante pulmonar. Como nuevas
herramientas terapéuticas, se dispone de la terapia genética, dirigida a corregir la propia
alteracion genética, y el manejo de la anomalia proteica, encaminada a corregir el defecto

funcional a nivel de la proteina CFTR.
Con respecto al tratamiento farmacolégico clasico, se utilizan:

e Agentes mucoliticos: con el fin de reducir la viscosidad de las secreciones
broncopulmonares, son utilizados la DNasa y el suero salino hipertdnico. La alta

concentracion de ADN proveniente de los neutrdfilos degradados es la principal
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responsable del aumento de viscosidad en estas secreciones. En los ultimos afios se
ha logrado sintetizar una enzima DNasa recombinate, que inhalada en una dosis de
2,5 mg al dia, puede incrementar la funcion pulmonar y disminuir la gravedad y
frecuencia de la tos (Vazquez and Gartner, 2010). Por otro lado, la hidratacion de las
secreciones con suero salino hipertonico ha mostrado un aumento de la aclaracion
mucociliar, lo que puede derivar en una reduccion tanto de las exacerbaciones
respiratorias como en el uso de farmacos antibidticos para su control (Elkins et al.,
2006; Bell et al., 2007).

Estos farmacos se administran en tratamiento nebulizador para fluidificar las
secreciones antes de llevar a cabo el trabajo de fisioterapia respiratoria - limpieza
bronquial (Vazquez and Gartner, 2011; Proesmans, 2016). En ocasiones previamente
al tratamiento nebulizador, se utilizan farmacos broncolidatadores inhalados con el
objetivo de abrir las vias respiratorias y ayudar a la expulsion de las secreciones
(Elbasan et al., 2012).

Tratamiento del primer aislamiento de P. aeruginosa: la erradicacion de P. aeruginosa
en las secreciones bronquiales de los pacientes con FQ es practicamente imposible,
pero si existe alguna posibilidad de conseguirlo, es durante la fase inicial (Vazquez
and Gardner, 2011). El tratamiento temprano ante el primer aislamiento de P.
aeruginosa en esputo en los pacientes en fase estable puede retrasar su colonizacién
cronica (Proesmans et al., 2016). Cuando P. aureginosa se aisla por primera vez, ha
de iniciarse un ciclo de 3 semanas de ciprofloxacino oral mas un antibiético inhalado, o
un ciclo de 14 dias con antibiéticos endovenosos (Vazquez and Gartner, 2011).

En cuanto a la erradicacion de S. aureus existe controversia, ya que su tratamiento
puede favorecer la colonizacion por P. aeruginosa, no existiendo consenso al
respecto. En cambio, en el caso de S. aureus resistente a meticilina (MARSA),
patégeno emergente, si se indica un tratamiento para su erradicacion segun

antibiograma (Vazquez and Gardner, 2011; Proesmans et al., 2016).

Tratamiento de mantenimiento con antibidticos: sus objetivos son prevenir la infeccién
0 colonizacion crénica de P. aeruginosa, disminuir la gravedad y numero de
exacerbaciones y enlentecer el deterioro progresivo de la funcion pulmonar (Bell et al.,
2007; Vazquez and Gartner, 2011). La eleccion del antibidtico y la via de

administracion depende del microorganismo aislado, utilizdndose la via oral o en
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tratamiento nebulizador, en este caso siempre tras la realizacion del trabajo de

fisioterapia respiratoria - limpieza bronquial (Bradley et al., 2006; Elbasan et al., 2012).

Tratamiento de exacerbaciones pulmonares: es caracteristico de los pacientes con FQ
presentar reagudizaciones de la infeccion pulmonar, que se caracterizan por un
conjunto de sintomas tales como aumento de la tos, cambios en las caracteristicas del
esputo, disminucion de la tolerancia al ejercicio, aumento de la frecuencia respiratoria,
pérdida de peso y aumento de la expectoracion, entre otros (Maiz et al., 2001,
Woodhead et al., 2005; Goss et al., 2007; Elborn et al., 2007; Vazquez and Gartner,
2011). Para el tratamiento de la exacerbacidon respiratoria debe instaurarse
antibioterapia con el fin de evitar el empeoramiento de la funcion pulmonar (Maiz et al.,
2001; Elborn et al., 2007; Caballero et al., 2016). El antibiético se elige dependiendo
del microorganismo aislado en el cultivo del esputo y su antibiograma. Los antibiéticos
usados, en dosis elevadas, tienen un alto grado de penetracion en las secreciones
respiratorias, administrandose en ciclos de 14-21 dias, hasta que el esputo deje de ser
purulento (Maiz et al., 2001; Elborn et al., 2007; Caballero et al., 2016).

Tratamiento de la inflamacion: estan indicados los glucocorticoides inhalados a corto
plazo para ralentizar la progresion de la enfermedad en nifios con FQ (Vazquez and
Gartner, 2011), y también antiinflamatorios no esteroideos como el ibuprofeno en el
caso de pacientes con afeccidn pulmonar leve, siempre en periodos de tiempo
reducidos (Konstan et al., 1995; Fennell et al., 2007). Durante las dos ultimas décadas
se ha tenido en cuenta en el tratamiento la utilizacion de macrélidos no solo como

antibacteriano sino también por su efecto antiinflamatorio (Principi et al., 2015).

Con respecto al ejercicio fisico, esta ampliamente demostrado que su practica aumenta la

eliminacion de secreciones y mejora los parametros cardiovasculares (Vazquez and
Gartner, 2011; Calik-Kutukcu et al., 2016).

La actividad fisica facilita la eliminacion de secreciones de la via aérea y, en programas

supervisados, mejora la capacidad aerdbica del paciente, ralentiza la pérdida de la funcion

pulmonar y mejora la calidad de vida relacionada con la salud (Bell et al., 2007; Calik-

Kutukcu et al., 2016). Para prescribir un programa de ejercicio en estos pacientes, hay

que valorar previamente su capacidad funcional mediante una prueba de esfuerzo (Maiz
et al., 2001).
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Se conoce que una intervencion nutricional consigue, ademas de mejorar los propios
pardmetros nutricionales, enlentecer el deterioro progresivo de la funcion pulmonar
(Sinaasappel et al., 2002; Martinez-Costa et al., 2005). Los trastornos pulmonares y
digestivos provocan un aumento de los requerimientos energéticos, por lo que la ingesta
habitual debe aportar entre el 120 % y 150 % de las calorias recomendadas para las
personas sanas de la misma edad, sexo y composicion corporal (Aldana et al., 2011). La
dieta debe ser equilibrada en macro y micronutrientes, siendo en ocasiones necesaria la
suplementacién de determinadas enzimas o vitaminas dependiendo de las necesidades

de cada individuo.

El trasplante bipulmonar se presenta como la Unica alternativa terapéutica cuando la
enfermedad progresa a una insuficiencia respiratoria irreversible incluso a edades
tempranas (Prados et al., 2000). Los resultados de supervivencia obtenidos demuestran
una media de supervivencia del 65% al afio y del 50% a los 3-4 afios. Las indicaciones
basicas del trasplante incluyen un compromiso grave de la funcidn respiratoria, una
calidad de vida gravemente afectada y que el paciente tenga una actitud positiva frente al
mismo (Vazquez and Gartner, 2011).

Las nuevas herramientas terapéuticas, tienen como objetivo corregir el efecto
desencadenante de la enfermedad. Existen 2 lineas de trabajo, la terapia genética,
dirigida a corregir la propia alteracion genética, y la modificacion de la anomalia proteica,

encaminada a corregir el defecto funcional a nivel de la proteina CFTR.

e Terapia genética: tras la obtencién de resultados positivos a la hora de introducir in
vitro un gen normal en células cultivadas de pacientes con FQ, se han realizado
ensayos clinicos in vivo en Estados Unidos y Europa. Hasta el momento, los
resultados son poco convincentes, debido a la respuesta inmunoldgica presentada por
parte de los pacientes y a la falta de correccién en el transporte de cloro, pues la
expresion del gen en diferentes estudios ha sido muy corta (Vazquez and Gartner,
2011; Proesmans et al., 2016; Fajac and de Boeck, 2016).

e Modificacion de la anomalia proteica: esta linea terapéutica parece estar teniendo,
hasta el momento, mas éxito que la anterior y pretende restablecer la funcionalidad de
la proteina de acuerdo con la clase de mutacion que la altere. Se han desarrollado 3

tipos de moléculas que se clasifican en funcién de su mecanismo de accion. El primer
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grupo esta constituido por los denominados supresores del codén de parada
prematuro, indicados en pacientes con mutaciones de clase |. Su efecto se basa en
conseguir que no se identifique el codén de parada prematuro, por lo que la proteina
puede seguir su sintesis al completo. En segundo lugar, los denominados farmacos
correctores del CFTR, disefiados para la correccién de su procesamiento fomentando
la maduracién de la proteina, por lo que estan indicados en caso de presentar
mutaciones de clase II. Y en tercer lugar los denominados potenciadores del CFTR
cuya diana es la proteina CFTR ya anclada en la superficie celular, con objeto de
mejorar su funcion. Podrian actuar por tanto en el resto de mutaciones (clases Ill, IV y
V). Actualmente, estdn en investigacion numerosas moléculas con uno u otro
mecanismo, habiendo llegado a comercializarse dos de ellas. Los expertos se inclinan
por el desarrollo de farmacos que puedan utilizarse para el tratamiento de diferentes

mutaciones.

1.3.7. Adherencia hacia los tratamientos en fibrosis quistica

Se conoce que el cumplimiento terapéutico de los pacientes afectados por enfermedades
cronicas es bastante bajo (Sabaté, 2003). La complejidad del tratamiento diario de la FQ
gue incluye ciclos de nebulizacién, depuracion de las vias respiratorias, enzimas
pancreaticas, aumento del consumo de calorias, y el tiempo que requiere su realizacion
tiene un gran impacto sobre el desarrollo de las actividades diarias del paciente y sus
familiares con una gran carga psicosocial (Sawicki et al., 2011; Sawicki et al., 2013). En
concreto, la FR es una de las rutinas mas dificiles de incorporar en el dia a dia del
paciente, pues se trata de un tratamiento que consume al menos una hora al dia y que
necesita de la participacion activa del paciente y sus familiares en su caso (Modi et al.,
2010; Sawicki et al., 2015). De hecho, su adherencia es bastante baja (Goodfellow et al.,
2015; Sawicki et al., 2015).

Comprender la importancia de la realizacion de la FR y la motivacién son factores
determinantes para el mantenimiento del tratamiento (Llorente et al., 2008; Bucks et al.,
2009; Sawicki et al., 2015). En este sentido, las iniciativas para conseguir instaurar la FR
como una rutina positiva deben propiciar un cambio en la actitud y percepcion (Goodfellow
et al., 2015).
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En pediatria, donde el desarrollo de la FR depende principalmente de los padres, la
adherencia suele ser algo mejor que en la adolescencia donde la presiéon del tiempo, la
privacidad o las prioridades en el dia a dia son més relevantes (Bucks et al., 2009;
Sawicki et al., 2013; Sawicki et al., 2015).

La medicién del cumplimiento terapéutico es dificil (Shope, 1981). Existen numerosos
métodos para medir el cumplimiento (Nogués et al., 2007) presentando todos ventajas e
inconvenientes. Los métodos indirectos mas habitualmente utilizados se basan en la
entrevista clinica (Rodriguez Chamorro et al., 2008; Culig and Leppée, 2014). Son
sencillos, baratos y suelen reflejar la conducta del paciente de forma muy fiable si éste se
confiesa mal cumplidor, aunque en general suelen sobreestimar el cumplimiento
(Rodriguez Chamorro et al., 2008). Las preguntas deben realizarse en el contexto de un
ambiente distendido intercalandolas en la conversacion de forma cordial, no deben ser

agresivas ni acusadoras para intentar conseguir que el paciente no mienta.

El test de Morisky-Green (Morisky et al., 1986), utilizado para medir el cumplimiento en
numerosas enfermedades cronicas (Rodriguez Chamorro et al., 2008), presenta como
ventajas ser breve y muy facil de aplicar, no requiere un nivel sociocultural elevado para
su comprensioén y proporciona informacién sobre la causa del incumplimiento. Su principal
inconveniente es que subestima al buen cumplidor y sobrestima el no cumplimiento

(Rodriguez Chamorro et al., 2008; Leiva-Fernandez et al., 2014).

Consiste en una bateria de cuatro preguntas de contraste con respuesta dicotomica si/no
que refleja la conducta del enfermo respecto al cumplimiento (Morisky et al., 1986)
asumiéndose que si las respuestas son positivas el paciente es incumplidor. Un ejemplo

de redaccion de las preguntas se indica a continuacion:

e ¢ Alguna vez olvidé hacer la fisioterapia respiratoria?

e (Olvido alguna vez realizar la FR a las horas indicadas?

¢ Cuando se ha sentido mejor, ¢a veces ha dejado de hacer la FR?
e Sialguna vez le ha sentado mal la FR, ¢dej6 de hacerla?

El paciente se considera cumplidor si responde de forma correcta a todas las preguntas

(no/no/no/no).
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1.3.8. Calidad de viday fibrosis quistica

La Organizacién Mundial de la Salud, define la calidad de vida como la percepcion
personal de un individuo de su situacién en la vida, dentro del contexto cultural y de los
valores en que vive en relacién con sus objetivos, expectativas, valores e intereses (The
WHOQOL Group, 1995). La calidad de vida no es igual a estado de salud, estilo de vida,
satisfaccion con la vida, estado mental ni bienestar, sino que es un concepto
multidimensional que debe tener en cuenta la percepcion por parte del individuo de
diferentes conceptos sobre su existencia. Al intentar medir el impacto de la salud sobre la
calidad de vida surge el concepto de calidad de vida relacionada con la salud (CVRS),
que designa los juicios de valor del paciente acerca de las consecuencias de su
enfermedad o tratamiento. La CVRS esta considerada una variable resultado de gran
interés, tanto en investigacibn como en la practica clinica, para el seguimiento y

tratamiento de los pacientes crénicos (Guyatt et al., 1993).

Debido a la mejora en la supervivencia, la FQ ha pasado de ser una enfermedad
pediatrica y mortal a convertirse en cronica y multisistémica donde la calidad de vida del
paciente se ve afectada ampliamente a lo largo del curso de la misma (Sawicki et al.,
2011). Ademas, una de las metas de su tratamiento es mejorar la realizacion de
actividades cotidianas, asi como la percepcion de bienestar, por lo que la medicién de la

CVRS en estos pacientes cobra especial importancia.

Para la medicion de la CVRS se utilizan cuestionarios que miden diferencias entre grupos
de pacientes en un momento determinado o cambios en su salud en diferentes
momentos. Los cuestionarios de CVRS estan disefiados para proporcionar mediciones
normalizadas del deterioro de la salud. Una puntuacién de CVRS, vendria a ser un
namero cardinal que representa la distancia entre el estilo de vida esperado y la
valoracion que el individuo hace sobre su propia vida. El problema estriba en la forma de
tasar esta diferencia y en que, ademas, el método resulte reproducible, valido, capaz de

detectar cambios y util en la practica (Guyatt et al., 1993).

Existen dos tipos de cuestionarios de valoracion de la CVRS, genéricos y especificos. Los
genéricos son instrumentos de aplicabilidad general, que cubren un amplio margen de
dimensiones de calidad de vida permitiendo la deteccién de efectos inesperados o el
cribaje de distintas situaciones de salud general, ademas de facilitar comparaciones entre

distintos grupos de enfermedad asi como con valores o datos normativos de poblacion
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general (Patrick and Deyo, 1989). Por el contrario, los especificos son instrumentos
disefiados para evaluar los efectos de enfermedades, condiciones o problemas de salud
concretos. No permiten la comparacion entre diferentes patologias pero proporcionan
mayor capacidad de discriminacion y de prediccibn que los genéricos, y son
particularmente Utiles en ensayos clinicos (Patrick and Deyo, 1989).

Uno de los cuestionarios mas utilizados para la valoracion de la CVRS en FQ es el
cuestionario revisado de calidad de vida para FQ (CFQ-R) disefiado por Quittner
(Quittner, 1998) validado y traducido a multiples idiomas, entre ellos el espafiol (Quittner
et al 2000; Quittner et al 2002; Olveira et al., 2010; CFQR web site). Este cuestionario

consiste en 50 items estructurados en 12 dominios que se dividen a su vez en:

e 6 dominios genéricos para valorar aspectos generales de la calidad de vida:
capacidad fisica (8 items), limitaciones de rol (4 items), vitalidad (4 items),
percepcion de la salud (3 items), estado emocional (5 items) y aislamiento social
(6 items).

e 6 dominios que valoran aspectos especificos de la FQ: problemas con la
alimentacién (3 items), imagen corporal (3 items), carga del tratamiento (3 items),
problemas de peso (1 item), sintomas respiratorios (7 items) y sintomas digestivos
(3 items).

Las puntuaciones de cada dominio varian de 0 a 100, siendo las valoraciones mayores las
gue corresponden a una mejor calidad de vida. En este cuestionario no existe una
puntuacién total que integre todos los dominios sino que cada uno alcanza un valor
individualizado. Las puntuaciones de cada dominio se calculan si se completan al menos

2/3 de las preguntas del dominio.
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2. JUSTIFICACION

En los pacientes con fibrosis quistica (FQ), enfermedad rara, cronica, multisistémica que
afecta ampliamente la calidad de vida, el deterioro progresivo de la funcion pulmonar y
sus manifestaciones clinicas se presentan en el 95% de los mismos (CFF, 2016). Estas
manifestaciones clinicas se relacionan principalmente con su morbi-mortalidad (Alexander
et al., 2014; Ratjen et al., 2015; CFF, 2016). En definitiva, la merma de la capacidad
pulmonar, las exacerbaciones pulmonares repetidas y sus consecuencias contribuyen a
una degeneracion del tejido pulmonar, lo que a la larga hace necesario el trasplante como
Unica solucién, incluso a edades tempranas (Prados et al., 2000; CFF, 2016). Se hace
imprescindible, por tanto, instaurar un tratamiento adecuado que evite la progresion de la
enfermedad a nivel respiratorio. Dentro de este tratamiento, no existe una alternativa
terapéutica a la fisioterapia respiratoria (FR) para mejorar el aclaramiento mucociliar en
estos pacientes, en todo caso, se puede combinar, y es deseable, con la realizacion de

ejercicio fisico (Kriemler et al., 2016).

Las técnicas convencionales de FR tratan la obstruccién bronquial aplicando métodos
tales como la vibracion, la percusion o el drenaje autégeno (Pisi y Chetta, 2009). Para la
aclaracion mucociliar se utilizan respiraciones profundas y, por medio de la tos, las
secreciones son arrastradas y desplazadas hacia el exterior (Main et al., 2005). Estas
técnicas de FR (CFF, 2016) se realizan normalmente 2 veces al dia durante una media de
45 minutos por sesion. Por tanto, la FR requiere diariamente un compromiso significativo
de tiempo y energia que la convierte en una rutina tediosa tanto para el paciente como
para sus familiares, complicando su adherencia (Modi & Quittner, 2006) y reduciendo sus
beneficios (Sabaté, 2003; Goodfellow et al., 2015). De hecho, aun siendo considerada la
FR por los pacientes como beneficiosa (Sawicki et al., 2015), la adherencia es muy baja
(Goodfellow et al., 2015).

La complejidad de los tratamientos en FQ conlleva una gran carga psicologica (Quittner et
al., 2014) y el estado de animo tiene gran influencia sobre la adherencia hacia los
tratamientos, entre ellos hacia la FR (Smith et al., 2007; Smith et al., 2010; Quittner et al.,
2014). Hasta el momento, la mayoria de las iniciativas para conseguir instaurar la FR
como una rutina positiva no han derivado en una mejora en la adherencia, posiblemente
porque no propician un cambio positivo en la actitud y percepcién (Goodfellow et al.,
2015).
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La musica tiene gran valor motivacional en las enfermedades llevando a una mejora
psicosocial (Le Roux et al.,, 2007). Las intervenciones de musicoterapia (MT) suelen
integrarse en estrategias para la mejora fisica y psicoemocional en enfermedades
pulmonares, caso de la enfermedad pulmonar obstructiva crénica (Bausewein et al., 2013;
Panigrahi et al.,, 2014) donde a través de la mdusica, el paciente alcanza estados
emocionales positivos reduciendo la ansiedad y la depresion (Canga et al., 2015). En este
sentido, hay muy pocas intervenciones de MT en FQ (Grasso et al., 2000; Kaak et al.,
2011; Irons et al.,, 2012). Recientemente, se ha descrito que una musica motivadora
cuidadosamente seleccionada puede llevar a una respuesta afectiva positiva durante la
realizacion de 6 minutos de ejercicio fisico en pacientes con FQ, haciendo este ejercicio
agradable (Calik-Kutukcu et al., 2016). S6lo existe un estudio australiano realizado en
bebés y nifilos menores de 2 afios donde una musica adecuada creada especificamente
para la FR de estos nifios y sus familiares ayuda a instaurar la FR como rutina al
convertirla en una experiencia positiva (Grasso et al., 2000). Esta actitud mejoraria su
adherencia, lo que podria suponer una mejora del aclaramiento mucociliar y los beneficios
sobre la funcién pulmonar que ello conlleva. Objetivos que no se han alcanzado en las
otras 2 intervenciones musicoterapéuticas en FQ descritas hasta el momento y basadas

en tocar un instrumento de viento (Kaak et al., 2011) o cantar (Irons et al., 2012).

Ademas, el establecimiento de la FR como rutina positiva puede minimizar los efectos de
la propia FR en la realizacion de actividades cotidianas, potenciar la interaccion entre las
personas involucradas en su desarrollo y mejorar el estado de animo del paciente y
familiares, en definitiva, mejorar su calidad de vida. Como ponen de manifiesto diferentes
autores (Irons et al., 2016; Quittner et al., 2016) los pacientes con FQ precisan de nuevas
estrategias asistenciales encaminadas a la mejora del bienestar psicosocial, la

adherencia, la funcion respiratoria y la calidad de vida.

Por todo lo expuesto en este trabajo, se plantea desarrollar una musica terapéutica
instrumental especificamente compuesta para complementar la FR habitual de los
pacientes con FQ en edades donde suele ser mas facil implementar una rutina, la edad

pediétrica.
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3.1. Hipétesis

Una musica cuidadosamente seleccionada para el desarrollo de la fisioterapia respiratoria
en pacientes con fibrosis quistica puede llevar a una respuesta afectiva positiva hacia la
actividad que se podria traducir en un mayor bienestar psicosocial, una mejora en el
propio desarrollo de la rutina de fisioterapia respiratoria, en su adherencia y, por tanto, en
el aclaramiento mucociliar que podria disminuir el nimero de exacerbaciones, enlentecer
el deterioro progresivo de la funcién respiratoria, asi como mejorar la calidad de vida del
paciente y su entorno. Se esperan diferencias significativas en estos parametros entre
aguellos pacientes que reciban el tratamiento combinado de fisioterapia respiratoria
convencional complementada con la musica terapéutica (grupo tratado) y aquellos en los
que se realice fisioterapia respiratoria convencional con musica comercial (grupo control

con musica) o sin masica (grupo control).

3.2. Objetivos

El objetivo general de este trabajo es evaluar los efectos de la utilizacion de mdusica
terapéutica como complemento de la rutina de fisioterapia respiratoria en pacientes

pediatricos con fibrosis quistica.

Los objetivos especificos son:

Analizar los efectos de la musicoterapia como complemento de la fisioterapia

respiratoria sobre el desarrollo de la propia rutina de fisioterapia.

* Valorar los efectos de la musicoterapia como complemento de la fisioterapia
respiratoria sobre la percepcion, actitud y adherencia del paciente y familiares hacia la

fisioterapia respiratoria.

* Analizar los efectos de la musicoterapia como complemento de la fisioterapia
respiratoria sobre la percepcion de la sintomatologia pulmonar del paciente y su

calidad de vida.

* Observar los efectos de la musicoterapia como complemento de la fisioterapia
respiratoria  sobre parametros clinicos respiratorios (respuesta  funcional,

exacerbaciones y colonizaciones bacterianas).

* Analizar especificamente la utilizacién de la musica durante la rutina de fisioterapia

respiratoria.

63



YOVIYIN 30
QvaIS¥3AINN




4. METODOLOGIA



YOVIYIN 30
QvaIS¥3AINN




Metodologia

4. METODOLOGIA
4.1. Diseio

Se trata de un ensayo clinico controlado aleatorizado con 3 brazos de estudio sobre
pacientes pediatricos con FQ. Previamente a la implementacién de la intervencion se
procedié a la composicion, interpretacion, grabacion y edicién de la musica terapéutica
cuidadosamente elaborada para complementar de forma especifica la FR diaria en estos
pacientes, asi como a la preparacion de la pagina web para la propia difusion de la
intervencion y al pilotaje del estudio (Montero Ruiz et al., 2016). Para ello se requirieron
16 meses. Esta tesis ha dado lugar al proyecto de investigacion PIN-0342-2016,
financiado por la Consejeria de Salud de la Junta de Andalucia y concedido en la

modalidad de Proyectos de Innovacién en Salud actualmente en curso.

4.2. Ambito de estudio vy descripcidon de la muestra

Pacientes adscritos al Hospital Materno-Infantil de Malaga que acuden a la consulta de
Neumologia Infantil de la Unidad de FQ de dicho hospital y que cumplieron los siguientes

criterios de inclusién y ninguno de los de exclusion.

4.3. Criterios de seleccidn

4.3.1. Criterios de inclusién

« Diagnostico de fibrosis quistica segun los criterios diagnésticos internacionalmente
aceptados (Aldana et al., 2011).

» Pacientes de ambos sexos con edades comprendidas entre 2-17 afios.

« Seguir controles periddicos en las consultas de la Unidad de Fibrosis Quistica, al
menos un minimo de 2 consultas previas al momento de inclusion.

« Capacidad para realizacion de prueba de funcion respiratoria en el caso de nifios
mayores de 5-6 afios. Este criterio no es aplicable en nifios de menor edad, pues
la realizacion de espirometria esta relativamente contraindicada (Burgos et al.,
2013).

» Haber otorgado el consentimiento informado.
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4.3.2. Criterios de exclusion

« Pacientes que no realicen fisioterapia respiratoria.

» Pacientes con hipoacusia severa la cual le impida beneficiarse de la intervencién
de musicoterapia.

+ Pacientes con neumotérax reciente (2 semanas tras la reexpansion).

» Pacientes con hemoptisis aguda.

» Pacientes trasplantados o en lista de espera para trasplante.

Los pacientes/tutor legal de los individuos previamente a la inclusion en el estudio
entendieron el objetivo del mismo y expresaron su conformidad mediante la firma del

consentimiento informado (Anexo 1).

4.4. Selecciéon de la muestra

La participacion en la intervencion de MT desarrollada se ofrecié a todos los pacientes
pediatricos de la unidad de FQ del Hospital de entre 2 y 17 afios. El periodo de
reclutamiento fue de 3 meses (junio-agosto) para intentar evitar la influencia sobre los
resultados del factor estacionalidad. Un total de 54 pacientes que cumplieron los criterios
de inclusion y ninguno de los de exclusién, se asignaron aleatoriamente a cada uno de los
grupos utilizando para ello el listado aleatorizado generado mediante el programa

estadistico Epidat.

Los brazos definidos fueron los siguientes:

« Grupo control (grupo que desarrolla la fisioterapia respiratoria sin muasica).

« Grupo control con musica (grupo que acompafa la fisioterapia respiratoria con

musica comercial elegida por el propio paciente segun las pautas indicadas).

+ Grupo tratado (pacientes que complementan la fisioterapia respiratoria con la

musica desarrollada especificamente para este fin).
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Figura 11. Esquema de los brazos del estudio

g =N
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En todos los grupos los pacientes continuaron con su régimen habitual de tratamiento y

seguimiento en la Unidad de FQ. En ningun caso se vieron alterados por la intervencion ni

el tratamiento habitual de los pacientes ni su seguimiento clinico.

4.5. Recogida de datos

Las principales fuentes de informacion utilizadas en esta intervencion han sido las
entrevistas mantenidas con cada paciente y/o familiares implicados en la FR asi como la
historia clinica de salud digital de los pacientes, consultada desde el Servicio de

Neumologia Pediatrica de la Unidad de FQ del Hospital Materno-Infantil de Malaga.

Todos los datos recogidos se trataron siguiendo la normativa vigente para la proteccién y
confidencialidad de los mismos segun la Ley Organica de proteccion de datos de caracter
personal (L.O. 15/1999) y la Ley 41/2002, ley bésica reguladora de la autonomia del

paciente y de derechos y obligaciones en materia de informacién y documentacion clinica.
4.5.1. Caracteristicas de las entrevistas

Se realizaron 3 entrevistas por paciente (Anexo 2). Una primera entrevista personal
desarrollada en la consulta de Neumologia Pediatrica, siempre tras firmar el
consentimiento informado, en la que se reclutaron a los pacientes, y 2 entrevistas
telefonicas, 1 de seguimiento mas reducida a las 6 semanas y una final a las 12 semanas,
coincidiendo con el fin del estudio. La primera entrevista, basada en el estudio de Grasso
y colaboradores (Grasso et al., 2000) y adaptada a nuestro entorno y caracteristicas de
los pacientes, versa sobre la experiencia en general con la FR del paciente y/o familiares
implicados en su desarrollo. Su objetivo es conocer la percepcion y actitud hacia la rutina
de FR ademas de algunas caracteristicas de la fisioterapia en si. También se evalué la
adherencia a la FR con el test de cumplimiento terapéutico de Morisky-Green (Morisky et

al., 1986) ampliamente utilizado para medir adherencia al tratamiento en numerosas
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enfermedades cronicas (Rodriguez Chamorro et al., 2008). Las 2 entrevistas restantes

persiguen conocer la evolucion de estos pardmetros a lo largo del estudio.

En las entrevistas inicial y final también se preguntd por la percepcion de la sintomatologia
pulmonar y la calidad de vida. La percepcién de la disnea se midié con la escala anal6gica
visual (VAS) disefiada en este estudio a tal efecto (figura 12) y utilizada para realizar la
mediciébn de la magnitud de los sintomas de disnea en pacientes con enfermedad
pulmonar, entre ellos pacientes con FQ (Suri et al 2007; Bausewein et al., 2007; Canga et
al., 2015).

Figura 12. Escala analégica visual (VAS)

“sensacion pulmonar”

@MMMWNN

N /

Medicion de la percepcion de disnea. 1 significa: no falta de aire y 7: maxima falta de aire.

Imagen realizada por el propio autor.

Para medir la calidad de vida, se utilizé el cuestionario revisado de calidad de vida para
FQ (CFQ-R) disefiado por Quitter (Quittner, 1998) validado y traducido a multiples
idiomas, entre ellos el espafiol (Quittner et al 2000; Quittner et al 2002; Olveira et al.,
2010; CFQ-R web site). Este cuestionario consta de 12 dominios y no integra la
puntuacion total de los mismos sino que cada dominio alcanza una puntuacién que va
desde 0 a 100, siendo las valoraciones mayores las que corresponden a una mejor
calidad de vida. Las puntuaciones de cada dominio se calculan si se completan al menos

2/3 de las preguntas del dominio (Anexo 3).

4.5.2. Caracteristicas de la historia clinica

Los pacientes con FQ son controlados en las unidades de FQ con periodicidad bimensual
o trimestral. Se dispone de una historia clinica digital detallada desde el momento del
diagnéstico donde son incluidas de forma sistematica las variables clinicas y las

actualizaciones de los tratamientos.
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En cada visita los pacientes realizan una espirometria basal forzada y se lleva a cabo un

estudio microbiolégico del esputo, el cual incluye siembra en medios generales y

selectivos para patégenos habituales en FQ y recuentos bacterianos.

A través de estas fuentes de informacion se han recogido las variables del estudio que se

indican a continuacion.

4.6. Variables del estudio

Las variables demogréficas y clinicas analizadas se muestran en la siguiente tabla:

Tabla 16. Variables demograficas y clinicas

Variables demogréficas Tipo Caracteristicas
Edad Cuantitativa Unidad: afios
Edad al diagnéstico Cuantitativa Unidad: meses
Sexo Cualitativa dicotomica Nifio/nifia
Variables clinicas Tipo Caracteristicas

Genética segln F508del

Cualitativa dicotdbmica

Si/No. Ser portador de la mutacién

Realizacién cribado neonatal

Cualitativa dicotbmica

Si/No

Afectacion predominante al
diagnéstico

Cualitativa

Digestiva, respiratoria, retraso
ponderal

Insuficiencia pancreatica

Cualitativa dicotbmica

Si/No. Padecer la insuficiencia

IMC (kg/m?) Cuantitativa Valor de indice de masa corporal

Estado nutricional, o S Si/No. Tener un estado nutricional de
. Cualitativa dicotomica .

normalidad normalidad

Puntuacion “Bhalla”

Cuantitativa

Parametro respiratorio. Estado
radiolégico térax: a menor puntuacion
peor estado

FVC % del predicho

Cuantitativa

Parametro funcional respiratorio.
Capacidad vital forzada expresada
como el porcentaje del valor medio
para personas sanas de la misma
edad, peso, estatura y sexo

FEV1 % del predicho

Cuantitativa

Parametro funcional respiratorio.
Volumen espiratorio forzado en el
primer segundo expresado como el
porcentaje del valor medio para
personas sanas de la misma edad,
peso, estatura y sexo

FEV1 % del predicho >80 %

Cualitativa dicotdbmica

Si/No. Enfermedad pulmonar leve

Colonizaci6on P. aeruginosa

Cualitativa dicotbmica

Si/No

Colonizacién S. aureus

Cualitativa dicotdbmica

Si/No

Exacerbaciones ultimos 3
meses

Cualitativa dicotbmica

Si/No. Padecer reagudizaciones
leves-moderadas o graves
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Las caracteristicas del desarrollo de la FR diaria asi como las variables relacionadas con

su adherencia, percepcion y actitud hacia su realizacién se indican a continuacion:

Tabla 17. Variables sobre la fisioterapia, adherencia, percepcién y actitud

Variables sobre su desarrollo | Tipo Caracteristicas
Frecuencia de realizacion, . NUmero de veces que se realiza la FR al
. . Cuantitativa .
numero de sesiones dia
., - I Tiempo que se tarda en realizar cada
Duracion de la sesién Cuantitativa Po g

sesion. Unidad: minutos

Sin interrupciones

Cualitativa dicotbmica

Si/No. Interrupciones en su desarrollo

Personas implicadas, padres

Cualitativa dicotbmica

Si/No

Acomparfiamiento de la FR con mdusica,

Utilizacion de complementos | Cualitativa TV o dispositivos audiovisuales, otros:
juguetes, cuentos
Variable Adherencia Tipo Caracteristicas

Adherencia, realizaciéon
habitual

Cualitativa dicotdbmica

Si/No. % pacientes considerados
cumplidores

Variables percepcién-actitud

Tipo

Caracteristicas

Percepcion rutina larga

Cualitativa dicotbmica

Si/No. Percibir la FR como rutina larga

Tiempo percibido en el

Tiempo que al paciente le parece que

desarrollo Cuantitativa necesita por sesién. Unidad: minutos
Diferencia entre t. real y t. o legrenC|a entre el tiempo que tarda el
Cuantitativa paciente y el que le parece que tarda.

percibido

Unidad: minutos

Percepcion rutina como
relajante

Cualitativa dicotdmica

Si/No. Percibir la FR como actividad
relajante para el paciente

Respuesta hacia la rutina de
los pacientes

Medicién segun escala Likert bipolar: -3

Respuesta hacia a rutina de Cuantitativas peor respuestq posible, +3 mejor

> respuesta posible y 0 respuesta neutral
los familiares
Actitud negativa hacia la Si/No. Comportamiento negativo hacia la
rutina, pacientes Cualitativas rutina de FR segun la seleccion de 3
Actitud negativa hacia la dicotémicas grupos de palabras: negativas, neutras y

rutina, familiares

positivas

FR: fisioterapia respiratoria.

Las variables relacionadas con la percepcion de la sintomatologia pulmonar y calidad de

vida se recogen en la siguiente tabla:

Tabla 18. Variables: percepcién de sintomatologia pulmonar y calidad de vida

Variables Tipo Caracteristicas

Sensacion pulmonar (VAS) | Cuantitativa Fercepci(?n de la disnea:1 no falta de aire y 7 maxima
alta de aire
Medicion calidad de vida en la dimension especifica

Calidad de vida (CFQ-R) Cuantitativa | sensacion pulmonar: 0 minima calidad de vida y 100
méxima calidad de vida
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Las variables relacionadas con la utilizacion de la musica durante la FR se muestran a

continuacion:

Tabla 19. Variables sobre la musica

Variables sobre la musica Tipo Caracteristicas

Si/No. Porcentaje de pacientes que la

Utilizacion de la musica Cualitativa dicotbmica utiliza. habitualmente durante la ER

Respuesta hacia su

utilizacién, pacientes Medicién segun escala Likert bipolar: -3

Cuantitativas peor respuesta posible, +3 mejor

Respuesta hacia su respuesta posible y 0 respuesta neutral

utilizacién, familiares

Utilidad de la musica Cualitativa dicotomica | Si/No. Utilidad durante la FR
I?a}rtes de la musica mas Cualitativa Partes consideradas mas Uutiles: 1, 2, 3,
Gtiles 1-2, 1-3, 2-3, todas

Manera en que ha sido util: relajante-
Caracteristicas de su utilidad | Cualitativa motivadora, mejora manejo de las

técnicas de FR, factor novedad, otros

Si/No. Recomendacién como

Recomendacion de su uso Cualitativa dicotdbmica
complemento a la FR

Musica como complemento L C Si/No. Continuar con la utilizacién de la
Cualitativa dicotomica L
en el futuro musica para complementar la FR

FR: fisioterapia respiratoria.

4.7. Desarrollo de la muUsica terapéutica instrumental

El establecimiento de la FR como una rutina positiva para nifios con FQ y sus familiares
se considera un elemento esencial para mejorar su adherencia. En este sentido, el grupo
de investigacién de la Dra. Grasso en Melbourne, desarroll6 una estrategia de MT en
bebés y nifios menores de 2 afios donde se describe que la implementacion de una
musica adecuada puede hacer dicha rutina mas agradable y divertida. De esta manera, la
musica compuesta especificamente para la sesiones, se convierte en una ayuda para
instaurar la FR en estos nifios y sus familiares (Grasso et al., 2000). La rutina, convertida
ahora en una terapia mas positiva, podria mejorar su propia ejecucion, la adherencia, el
aclaramiento mucociliar, minimizar los efectos de la propia FR en la realizacion de
actividades cotidianas, potenciar la interaccion entre las personas involucradas y mejorar

el estado de animo del paciente.

El tratamiento de FR de los pacientes en este estudio sigue las directrices de la Unidad de
FQ del Hospital Materno-Infantil de Malaga. Dicho tratamiento esta dividido en 3 partes,
con una duracion total de unos 35-40 minutos por sesion. En la primera parte, el paciente

debe estar relajado mientras se le aplica el tratamiento nebulizador durante unos 10-15
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minutos; seguidamente, se procede al trabajo de fisioterapia y limpieza bronquial durante
unos 20-25 minutos con la aplicacion de diferentes técnicas en funcion de las
caracteristicas del paciente como drenaje postural, drenaje autégeno, percusiones,
vibraciones, espiraciones forzadas, tos controlada o respiraciones diafragmaticas que
favorezcan la subida de la mucosidad y su posterior expulsion; para terminar la sesion, se
plantea una nueva fase de relajacion de unos 5 minutos, durante la cual se administra de

nuevo el tratamiento nebulizador segun indicacion:

e Seccion A: tratamiento nebulizador (10-15 minutos).
e Seccion B: trabajo de fisioterapia respiratoria - limpieza bronquial (20-30 minutos).

e Seccibn C: relajacion-nebulizacion (5 minutos).

Figura 13. Esquema de la rutina de fisioterapia respiratoria

- R

Seccion A Seccion B Seccion C
Tratamiento Trabajo de FR Relajacién -
nebulizador limpieza bronquial nebulizacién
Paciente relajado Percusiones, vibraciones etc. Paciente relajado
Duracién: Duracion: Duraciodn:

\ 10-15 minutos 20-30 minutos 5 minutos /

El equipo multicisciplinar (pediatra, fisioterapeuta y compositor-intérprete) se reunié para

definir la musica que se iba a crear como complemento a cada una de las partes de la FR
habitual del paciente con FQ. Se acordd que lo mas conveniente era que las piezas
compuestas tuviesen una duracién aproximada de 40 minutos en total, coincidente con el
tiempo de la FR, y que la finalidad de la musica debia ser relajar a los pacientes durante
el tratamiento nebulizador (secciones A y C) y activarlos mientras realizaban el trabajo de
fisioterapia y limpieza bronquial (seccion B). El equipo multidisciplinar también estimé que
las obras debian estar interpretadas con instrumentos de percusion de AD y Al, debido a
mi formacién académica en este campo y a las numerosas referencias que recomiendan
el uso de dicha familia de instrumentos para el desarrollo de intervenciones
musicoterapéuticas (Benenzon and Alfonsin, 1976; Lacarcel Moreno, 1990; Alvin, 1993;
Alvin, 1997; Aznar Sanchez, 2000; Benenzon, 2000; Moreno, 2002; Nordoff-Robbins,
2006; del Olmo Barros, 2015; Fernandez Batanero and Cardoso Felicio, 2016).
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4.7.1. Composicion de las piezas musicales

Tras tener claras las pautas de intervencion, desarrollé la musica terapéutica dirigida
especificamente a los pacientes pediatricos. El proceso comenz6 con la creacién de las
diferentes obras musicales, teniendo en cuenta los elementos y cualidades del sonido que
pueden influir en la fisiologia del paciente (Bosco Calvo, 2000).

Para las secciones A y C del tratamiento de FR, se compusieron cuatro piezas musicales
de tempo lento, que no superaran las 65 PPM (Anexo 4). Con la intencion de relajar a los
pacientes (Restak, 2009), los ritmos escritos contaron con figuraciones de larga duracion
y la frecuencia de las notas empleadas no fue excesivamente aguda (Garcia Sanz, 1989).
Tres piezas fueron creadas para instrumentos de percusién ritmico-melédicos, mientras
que la cuarta se escribid para ser tocada Unicamente por instrumentos ritmicos. Los
acordes empleados en todas estas obras contaron con escasas disonancias, buscando
eliminar la tension que lleva implicita su definicion (Kéarolyi, 2012) y crear una atmosfera
distendida. La primera pieza fue escrita en una tonalidad mayor, para que el paciente
comenzara la terapia con una actitud positiva y motivadora (Juidias et al., 2004; Pino,
2011), mientras que en las obras intermedias de la seccién se utilizaron tonalidades
menores, relacionadas con la introversion y el intimismo (Lacarcel, 1990). Teniendo en
cuenta que la audicidn del timbre suele producir en el oyente una sensacién agradable
(Garcia Sanz, 1989), en las cuatro composiciones se plasmaron instrumentaciones

diferentes.

La seccién B, al ser de mayor duracion, precisaba mas musica, por lo que se compusieron
cinco piezas ritmico-melédicas para instrumentos de percusion de AD y una obra
conformada exclusivamente por ritmo para instrumentos de percusion de Al (Anexo 5).
Con la finalidad de estimular la musculatura de la caja toracica de los pacientes, en esta
seccion los ritmos fueron més rapidos, con una media de 112,4 PPM. En las cinco obras,
las lineas ritmicas y melddicas contuvieron figuras de corta duracion, corcheas y
semicorcheas principalmente, potenciando asi la sensacion de velocidad. En lo que
respecta a la armonia, se incluyeron numerosos acordes de séptima para generar cierta
activacion y estimulacion a través de las disonancias (Alvin, 1997). Dos de las partituras
incluyeron flexiones con el fin de activar la atencion de los pacientes y evitar que cayesen

en la monotonia durante la audicion (Juidias et al., 2004; Zamacois, 2010; Karolyi, 2012).
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Al igual que en las secciones A y C, las piezas mostraron una gran variedad instrumental,
aunque en este caso la dinamica (intensidad) escrita en las partituras alcanzé un mayor
rango para resaltar los acordes disonantes anteriormente citados (Copland, 1994;
Camacho, 2006).

Posteriormente, se pasaron los borradores manuscritos en papel pautado al ordenador
personal utilizando el programa informéatico Musescore (Schweer, Froment and Bonte,
2002). Este software de notacion musical libre bajo licencia GNU, permite guardar los
archivos creados en varios formatos, entre ellos PDF, e imprimir directamente las

partituras desde el propio programa (Sanchez and Cia, 2011; Galera-Nufiez, 2013).

Algunas de las obras fueron escritas en el sistema de notacion clasico europeo (Casas
and Pozo, 2008), a modo de partituras completas y reducciones para instrumentos de
percusiéon (Bennet, 2003; Reyes Gallegos, 2016), mientras que las restantes se realizaron
en el formato lead sheet, que se caracteriza por mostrar sobre el papel pautado
elementos como la melodia, el cifrado de los acordes, el tempo, el compas y el género de
la obra musical (Weil et al., 2009). En cuanto a la escritura de los instrumentos de sonido
indeterminado, se siguié tanto el estilo preciso como el de improvisacién (Weinberg,
2002).

Figura 14. Fragmentos de las partituras de las obras
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Cada una de las partituras seleccionadas pertenece a una obra distinta del repertorio creado para
la FR.
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4.7.2. Interpretacién y grabacion de la musica

Una vez compuestas las nueve obras para la FR, las piezas fueron ensayadas con la
intencién de registrarlas posteriormente en una grabacion de audio. La interpretacion
musical, como es sabido, es un proceso muy delicado, y se tuvo en cuenta que el
intérprete ha de ser fiel a las cualidades esenciales de cada composicion musical
(Copland, 1994). En este caso, el compositor y el intérprete eran la misma persona, lo
cual supuso una ventaja a la hora de no distorsionar el resultado final de las obras

musicales.

Tras ensayar las piezas, se procedio a la grabacion sonora de la musica utilizando una
interfaz externa Tascamg modelo US-122MKII conectada a un puerto USB de un
ordenador portétil. Tal y como se refleja en otros trabajos previos de investigacion que
requerian muestras de sonido, dos micréfonos de condensador fueron conectados a las
dos entradas phantom de la interfaz (Diaz et al., 2013), pudiendo de esta manera recoger

la musica con sonido estéreo.

Con el fin de registrar el audio en el ordenador, se empled la aplicacién informatica
multiplataforma libre Audacity (Mazzoni and Dannenberg, 2000), programa distribuido bajo

licencia GPL.

Figura 15. Diagrama de la grabacion de sonido

2 micréfonos de condensador

Interfaz Tascam US-122MKII & 0
Programa informatico Audacity . ; p }

T

e
L7

Ordenador portatil

Auriculares
Instrumentos musicales de percusion
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Las caracteristicas del software me permitieron realizar grabaciones de sonido en
multiples pistas (Sanchez and Cia, 2011) y, de esta manera, superponer hasta nueve

instrumentos de percusion en cada obra musical.

Figura 16. Superposicion de instrumentos musicales con el programa Audacity
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En las grabaciones, ejecuté las piezas con instrumentos profesionales de AD y Al, todos

pertenecientes a la familia de percusion:

Tabla 20. Instrumentos de percusién utilizados para interpretar las piezas musicales

Instrumento musical Marca Modelo Afinaciéon

Marimba Saito MS-75 AD

Vibrafono Musser MG-55 AD

Glockenspiel o Lira Pearl PK900C AD

Xil6fono Saito SX-50 AD

Caja, bombo, timbales Pearl Export-pro Al
Bateria

Platos Sabian Hand Hammered Al

Congas LP LPAG46-DW Al

Bongos LP 201AX-2DW Al
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Instrumento musical Marca Modelo Afinacién
Platos Sabian AAJ/AAX Al
Temple Blocks LP Jam Block Al
Timbales (tom-toms) Gretsch Catalina Club Al
Pailas LP Aspire Al
SMP
Gong Paiste Sound Creation AD
Cortina Meinl CH27 Al
Campanas LP Black Beauty Al
Pandereta en soporte Rhythm Tech DTS-10 Al
Claves LP LP262R Al
Guiro LP LP249 Al
Triangulos Pearl PET 60/80/100 Al
Castafiuelas de mesa NP 05552 Al
Pequefia Pandereta de mano Rhythm Tech RT1010 Al
percusion Cacabeles Meinl SLB7 Al
Cabasa Toca T-2513 Al
Vibraslap LP LP208 Al
Agogd LP LP231A Al
Flexatone LP LP15 Al

SMP: set de multipercusién. AD: afinacién determinada. Al: afinacion indeterminada.
4.7.3. Edicion, mezclay masterizacion de audio

La edicidn de sonido es el proceso en el que quedan definidos los elementos sonoros que
se combinan en una produccién musical. Tras efectuar las grabaciones de audio, utilicé
las funciones del programa Audacity, cortando los fragmentos de sonido sobrantes y
revisando los registros sonoros de cada pista. En la mezcla, se procedié a ajustar los
volumenes, ecualizar las pistas e insertar algunos efectos integrados en la propia
aplicacion (Sanchez and Cia, 2011). No obstante, durante todo el proceso no se
distorsionaron los sonidos naturales de los instrumentos, alejandose de la recreacién de

una acustica artificial (Pahlen, 2011).

A continuacién, fue realizada la masterizacién de la musica en estéreo, mostrandose

posteriormente el resultado final al equipo multidisciplinar.

79




Metodologia

Figura 17. Masterizacion en estéreo de una de las piezas con el editor Audacity
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Tanto el pediatra como la fisioterapeuta dieron el visto bueno, llegandose al acuerdo de
que el doctorando ordenara las piezas en tres pistas coincidentes con las distintas
secciones de la FR. Trabajando de nuevo con el editor Audacity, las piezas escritas para
el tratamiento nebulizador se agruparon para formar la pista n® 1.

Tabla 21. Piezas a utilizar durante la seccion A de la fisioterapia respiratoria

PISTA 1 (Tratamiento nebulizador)
Duracion Tonalidad PPM Instrumentos
Estudio Bateria, marimba, vibrafono, xiléfono
fa, i , Vi ) Xi ,
n°1 04'16” Do Mayor 60 . ~ .
lira, SMP y pequefia percusion
Estudio Duracion Tonalidad PPM Instrumento
ne 2 04°24” La menor 60 vibrafono
Saq( Duracion Tonalidad PPM Instrumentos
agu
g 02'57” Do menor 65 Bateria, Marimba, vibrafono y cortina
Duracion Tonalidad PPM Instrumentos
Tonfarbe )
01°19” X 54 SMP: gong, cortina, tom-toms y platos
Duracion total 12'56” Media de PPM 59,75 (lento)

SMP: set de multipercusion. PPM: pulsaciones por minuto tomando como unidad de tiempo la

figura negra; ndmero de figuras negras que caben en un minuto. X: ausencia de tonalidad.
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A continuacion, y con una duracién total de 23:06 minutos, se construyé la pista n° 2,

situando correlativamente las piezas compuestas para la seccién B de la FR.

Tabla 22. Piezas a utilizar durante la seccion B de la fisioterapia respiratoria

PISTA 2 (Trabajo de fisioterapia-limpieza bronquial)
Duracidn Tonalidad PPM Instrumentos
Caibarién Bateria, congas, bongos, marimba,
04'09” Re menor 100 vibrafono, xiléfono, lira, SMP
y pequefia percusion
Duracion Tonalidad PPM Instrumentos
8:00 AM. Bateria, congas, bongos, marimba,
05'24” Do menor 120 vibrafono, xil6fono, lira, SMP
y pequefia percusion
Duracion Tonalidad PPM Instrumentos
Obstinato Bateria, congas, marimba, vibrafono,
Blues 0347 Fa Mayor 130 xiléfono, lira, SMP
y pequefia percusion
Duracion Tonalidad PPM Instrumentos
dris Bateria, congas, bongos, pailas, tom-
03'30” X 112 toms, temple blocks, campanas y
pequefia percusién
Duracion Tonalidad PPM Instrumentos
Leyenda Bateria, congas, marimba, vibrafono,
06'16” Fa Mayor 100
xiléfono, lira, SMP y pequefa percusion
Duracion total 23'06” Media de PPM 112,4 (moderato)

SMP: set de multipercusion. PPM: pulsaciones por minuto tomando como unidad de tiempo la

figura negra; nimero de figuras negras que caben en un minuto. X: ausencia de tonalidad.

Por dltimo, para la pista n°® 3 se realizd una reedicion de una de las piezas lentas

utilizando menos instrumentos que en la primera version.
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Tabla 23. Piezas a utilizar durante la seccion C de la fisioterapia respiratoria

PISTA 3 (Relajacion-nebulizacion)

Estudion®1 | Duracién

Tonalidad PPM

Instrumentos

(reeditado) 04'20”

Do Mayor 60

Vibrafono, marimba, SMP y glockenspiel

Duracion total

04°20”

Media de PPM

60 (lento-larghetto)

SMP: set de multipercusion. PPM: pulsaciones por minuto tomando como unidad de tiempo la

figura negra; nimero de figuras negras que caben en un minuto.

4.7.4. Difusiéon de la musica

Con todo el proceso anterior, se obtuvo un master de grabacion o registro sonoro original

editado y listo para su difusién. Previamente, se inscribieron las piezas y la produccion

fonografica en el Registro de la Propiedad Intelectual de Andalucia, poniéndose la musica

a disposicion de los pacientes a través de una pagina web creada exclusivamente para la

investigacion. En dicha pagina, quedaban expuestas las pautas terapéuticas a seguir, los

instrumentos musicales utilizados en las grabaciones, el equipo multicisciplinar de la

investigacion asi como un enlace que permitia escuchar la musica on-line y descargarla

gratuitamente en formato mp3.

Pagina de inicio de la web

1o | Bquipode Profesionales | Mésica | Cuestionarios | Contacto

Muisica

ACCEDER A LAS GRABACIONES DE MUSICA

ACCEDER A LAS GRABACIONES DE MUSICA

Pagina de acceso a la musica

1. TRATAMIENTO NEBULIZADOR

i

2. TRABAJO DE FISIOTERAPIA Y LIMPIEZA BRONQUIAL

A ; o .
e o

3.RELAJACON

O ;
hl" -

Pagina de descarga de la musica
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4.8. Intervencion

El equipo multidisciplinar vio conveniente llevar a cabo una intervencién de 12 semanas,
idéntica, en cuanto al tiempo de realizacion, al estudio desarrollado por Grasso y
colaboradores en Australia (Grasso et al., 2000) y superior a 6 semanas, tiempo de
intervencion de otros trabajos sobre MT en FQ y otras enfermedades respiratorias
crénicas (Irons et al., 2012; Panigrahi et al., 2014; Canga et al., 2015; Irons et al., 2016).
El seguimiento de una intervencion de estas caracteristicas a largo plazo no resulta
recomendable, puesto que podria suponer un impacto negativo sobre el desarrollo de las
actividades diarias del paciente y sus familiares, muy condicionadas por la complejidad
del manejo de la propia enfermedad (Sawicki et al., 2011; Sawicki et al., 2013). Una vez
reclutados los pacientes y realizada la entrevista inicial en funcién del grupo de
pertenencia (grupos control, control con musica o tratado), se pidi6 a los pacientes que

durante 6 semanas realizaran su rutina de FR:

e Pacientes grupo control: de la manera habitual.

e Pacientes grupo control con musica: complementada con musica comercial elegida

por el propio paciente segun las indicaciones dadas para cada seccion de la FR. Es
decir, musica con tempo lento en las secciones A y C; musica rapida (moderato) en

la seccioén B.

e Pacientes grupo tratado: complementada con la musica desarrollada

especificamente para este fin. El acceso a la web se proporciond después de la

entrevista.

Figura 19. Esquema de la intervencion

/ 6 semanas 6 semanas \
) Momento intermedio ) Momento final

Reclutamiento

Consentimiento informado Entrevista final:
Entrevista inicial: Experiencia con la FTR/Musica
Experiencia con la FTR . . Adherencia
X Entrevista de seguimiento: o,
Adherencia Sensacion pulmonar

Experiencia con la FTR

Sensacion pulmonar Calidad de vida

Calidad de vida (evolucién) (evolucion)
Recogida de datos: Recogida de datos:

Sociodemograficos Clinicos

Clinicos (evolucién)
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Tras las 6 semanas, se realizé una segunda entrevista y se les pidi6 que continuaran
desarrollando la FR de la manera indicada segun el brazo de pertenencia al estudio
durante otras 6 semanas. A las 12 semanas desde el inicio de la intervencion, se volvié a
entrevistar a los pacientes (entrevista final). Transcurridos estos 3 meses, se ofrecio tanto
al grupo control como al grupo control con musica el acceso a la web para el uso

voluntario de las grabaciones mientras realizaban la FR.

4.9. Analisis estadistico de datos

Inicialmente, se realiz6 un analisis descriptivo de las variables del estudio. Para las
variables cualitativas se calcularon las frecuencias absolutas (n) y relativas (%). Las
variables cuantitativas se describieron mediante los estadisticos de centralizacién usuales
media y mediana. Como estadisticos de dispersién fueron calculados la desviacion

estandar (DE) y el rango de valores maximo y minimo.

Para realizar la comparacion de los brazos del estudio en el momento inicial (basal) y
observar si las diferencias entre las variables de interés eran estadisticamente
significativas en el caso de variables cualitativas, se utilizé el test de la Chi-cuadrado o la
prueba exacta de Fisher cuando las frecuencias fueron pequefas. Para las variables
cuantitativas, se aplic6 ANOVA vy, en el caso de que no se verificara la condicion de
normalidad, el test no paramétrico de Kruskal Wallis. En cuanto a la evaluacién de la
intervencion, para las variables cualitativas se aplicé la prueba de McNemar en tablas 2x2
indicando si hubo o no cambios estadisticamente significativos entre las mediciones
efectuadas en dos momentos diferentes del estudio. Para contrastar las diferencias en la
evolucion de variables de naturaleza cuantitativa entre los diferentes grupos se aplicé el
test multivariante ANOVA de medidas repetidas (MANOVA) con un factor entre sujetos
(grupo) y un factor intra sujetos (diferentes momentos de la intervencion). Se aplico la
prueba post hoc de Tukey para ver las diferencias entre medias. Dependiendo del
cumplimiento de la condicién de esfericidad, la correccion de Greenhouse-Geisser fue

utilizada.

Para detectar las posibles diferencias estadisticamente significativas de los parametros
relacionados con la musica entre los grupos control con musica y tratado, se aplicaron el
test Chi-cuadrado o la prueba exacta de Fisher en el caso de parametros cualitativos, y la
prueba t de Student para muestras independientes o la prueba no paramétrica U de Mann

Whitney en el caso de pardmetros cuantitativos.
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Se aplicaron técnicas de correlacién simple entre dos variables, Pearson para variables

cuantitativas y Spearman para cualitativas, y de regresion lineal o logistica.

En todos los casos se considerd existencia de diferencia estadisticamente significativa
cuando la significacion obtenida en el contraste fue inferior al 5% (p<0,05).

Todos los calculos fueron realizados utilizando el software estadistico SPSS V24.0
licenciado para la Universidad de Malaga.

4.10. Consideraciones éticas

Este trabajo ha sido evaluado por el Comité de Etica de la Investigacion de la provincia de
Malaga siendo considerado ética y metodol6gicamente correcto.

El perfil de seguridad de los brazos del estudio es favorable y el balance beneficio/riesgo
Optimo. Como se ha comentado, tras finalizar la intervencion, se le ofrecié tanto al grupo
control como al grupo control con musica el acceso a la web para el uso voluntario de las

grabaciones mientras realizaban la FR.

Por otra parte, esta intervencion de MT propuesta no conlleva riesgos para los pacientes
con FQ sometidos a FR, pues simplemente consiste en complementar su propia FR

rutinaria con musica.

En todo momento fueron respetados los principios fundamentales establecidos en las
declaraciones, protocolos y convenios nacionales e internacionales sobre ética de la
investigacion, asi como los requisitos establecidos en la legislacion nacional y autonémica
en el &mbito de la investigacion, desarrollo e innovacién biomédica, la proteccion de datos
de caracter personal y la bioética. Se han seguido las guias de Buenas Practicas Clinicas
y las recomendaciones éticas contenidas en la Declaracién de Helsinki de la Asociacion
Médica Mundial - Principios éticos para las investigaciones médicas en seres humanos
(64% Asamblea General, Fortaleza, Brasil, octubre 2013). Y se respet6 lo establecido por
la Ley 14/2007, de 3 de Julio de Investigacion Biomédica. Como se indica en el
subapartado recogida de datos, se garantizé la confidencialidad de los datos segun la Ley
Organica de Proteccion de datos de Caracter Personal (L.O. 15/1999) y la Ley 41/2002,
ley basica reguladora de la autonomia del paciente y de derechos y obligaciones en

materia de informacién y documentacion clinica.

Previo a su inclusion, los participantes conocieron y entendieron el estudio tras lo cual

consintieron su participacion voluntaria firmando el consentimiento informado (Anexo 1).
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5. RESULTADOS

5.1. Descripcién de la muestray comparaciodn entre brazos al inicio del estudio

5.1.1. Seleccidén de la muestra de pacientes

La participacion en la intervencion de MT desarrollada se ofrecié a todos los pacientes
pediatricos de la unidad de FQ del Hospital Materno-Infantil de Méalaga de entre 2 y 17
afos. Un total de 54 pacientes que cumplieron los criterios de inclusion y ninguno de los
de exclusién se asignaron aleatoriamente a cada uno de los grupos (n=18). De ellos, 2
familias declinaron participar y 9 se excluyeron del estudio por imposibilidad de realizar el
seguimiento (n=3), o por no utilizar la muasica durante el desarrollo de la FR diaria en el
grupo de tratamiento (n=2) o en el grupo control con musica (n=4). Por lo tanto, un total de

43 pacientes fueron incluidos en el analisis (figura 20).

Figura 20. Diagrama de flujo participacién de los pacientes

=T

5.1.2. Evaluacion de las pérdidas

Las pérdidas registradas en el estudio se situaron en el 20,4 %, porcentaje inferior al
estimado que fue del 30 %. Por brazos se registré en el grupo control, al igual que en el
grupo tratado, un porcentaje de pérdidas del 5,6 % mientras que en el grupo control con

musica fue del 9,3 %. Estas pérdidas no cambiaron las caracteristicas de la muestra.

5.1.3. Variables demogréficas y clinicas

De los 43 pacientes que completaron el estudio, 27 fueron nifios (62,8 %) con una media
de edad de 7,7 + 4,8 afios (rango de 2-17). Con respecto al genotipo, el 72,1 % de los
pacientes (n=31) presentaron la mutacion F508del, realizdndose cribado neonatal en el
77,8 % (n=14) de los sujetos nacidos tras la implantacion del programa en Andalucia. La
edad media al diagndstico fue de 6,7 + 7,3 meses (rango de 0,5-24) y la sintomatologia

mas frecuente en el momento del diagnéstico fue la digestiva (62,8 %, n=27), seguida de
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la respiratoria (30,2 % n=13). El 79,1% (n=34) presento IPE y el 72,1% (n=31) un estado
nutricional de normalidad (media de IMC: 16,6 + 2 kg/m?).

En cuanto a los pardmetros respiratorios, el score de Bhalla medio al inicio del estudio fue
de 18,8 + 4,4 (rango de 9-25) y el valor medio para el parAmetro espirométrico FVC (%)
de 81,1 £ 19,7 %. ElI FEV1 (%) alcanz6 un rango entre el 43,4 — 114,6 % y una media del
74,7 £ 19,6 %, siendo en el 43,5 % de los sujetos de estudio mayor del 80 % (n=10).

El 62,8 % (n=27) de los pacientes estaban colonizados al menos por un patoégeno,
presentando el 44,2 % (n=19) colonizaciéon por S. aureus y el 11,6 % (n=5) por P.
aeruginosa. Durante los 3 meses previos al inicio del estudio, solo el 9,3 % (n=4) de los
leve-moderado tratadas con

sujetos sufri6 exacerbaciones, todas de caracter

antibioterapia oral y con una media de 2 semanas de tratamiento.

En la tabla 24 se recoge el andlisis descriptivo de las variables demograficas y clinicas de

la muestra al inicio de la intervencion segun el brazo de estudio.

Tabla 24. Variables demograficas y clinicas

\“;aeré?slfi)a % (n) Control Corgggilczon Tratado Sig. p
N° pacientes 15 13 15
| Demograficas
Edad, afos 7,2+43 8,1+5,6 7947 0,882
Edad al diagnostico, meses 6,8+84 6,8+6,8 64+7 0,983
Nifios (%) 53,3 (8) 69,2 (9) 66,7 (10) 0,637
| Clinicas

Genética seglin F508del: Portador 80,0 (12) 69,2 (9) 66,7 (10) 0,691
Realizacion cribado neonatal * 100 (7) 66,7 (4) 60 (3) 0,188
Afectacion predominante al diagndstico:

Digestiva 66,7 (10) 69,2 (9) 53,3 (8)

Respiratoria 33,3(5) 23,1 (3) 33,3 (5) 0,631

Retraso ponderal - 7,7(1) 13,3 (2)
Insuficiencia pancreética 86,7 (13) 69,2 (9) 80,0 (12) 0,524
IMC (kg/m?) 16,6 £ 1,7 16,3+2,2 | 16,9+2,2 0,739
Estado nutricional, normalidad 80,0 (12) 76,9 (10) 60,0 (9) 0,426
Puntuacion “Bhalla” 19,4 + 3,8 18+5 18,9+ 4,7 0,765
FVC % del predicho ? 86,8+16,8 | 70,4+15 |84,6+19,2| 0,164
FEV1 % del predicho ? 79,7+215 | 62,6 +16,1 |80,2+17,8| 0,150
FEV1 % del predicho > 80 % 50,0 (4) 28,6 (2) 50,0 (4) 0,304
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Variables Control con .
Media + DE, % (n) Control misica Tratado Sig. p
N° pacientes 15 13 15

[ Clinicas (continuacién)

Colonizaciones bacterianas:

Staphylococcus aureus 46,7 (7) 46,2 (6) 40,0 (6) 0,702
Pseudomonas aeruginosa 20,0 (3) 7,7 (1) 6,7 (1)
Exacerbaciones ultimos 3 meses 6,7 (1) 7,7 (1) 13,3 (2) 0,798

Datos demograficos y clinicos al inicio del estudio. Comparacién entre grupos. IMC: indice de masa
corporal; FEV1: volumen espiratorio forzado en el primer segundo; FVC: capacidad vital forzada;
Sistema de puntuacion "Bhalla": basado en la tomografia computerizada de alta resolucién de térax
(a menor puntuacion final, peor estado radiol6gico).* Sujetos nacidos después de la implantacion
del programa de cribado en Andalucia. % Los parametros espirométricos pertenecen a nifios
mayores de 5-6 afos, n=23 (Burgos et al., 2013). p > 0,05. ANOVA o Kruskall-Wallis, variables
cuantitativas; Chi-cuadrado o probabilidad exacta de Fisher, variables cualitativas. DE: desviacién

estandar; n: nUmero de pacientes.
5.1.4. Variables relacionadas con la rutina de fisioterapia respiratoria

Con respecto a las caracteristicas del desarrollo de la FR diaria y su adherencia al inicio
del estudio, la rutina se realiz6 una media de 1,4 + 0,5 veces al dia en el 55,8 % de los
casos sin interrupciones (n=24), y con una duracion media por sesién de 25,3 + 13,1

minutos.

La mayoria de los pacientes la llevan a cabo con sus padres (81,4 %, n=35), mientras que
los 6 adolescentes de la muestra la desarrollan ellos mismos (14,0 %). Todos los
pacientes excepto 1 (n=42) complementaban de forma habitual la FR con algun
coadyuvante (figura 21). El 66,7% (n=28) principalmente con medios audiovisuales y un
23,8 % (n=10) con musica. El 74,4 % de los pacientes (n=32) se puede considerar

cumplidor.

Antes de la intervencion, al 62,8 % de los pacientes (n=27) se le hacia larga la FR, con
una percepcion del tiempo invertido en el desarrollo de cada sesién 9,7 + 11,1 minutos
mayor al tiempo real dedicado. La respuesta hacia la FR de familiares y pacientes fue de
neutralidad (0,34 + 0,26 y 0,49 + 0,18 respectivamente) si consideramos el valor 0 como
respuesta ni negativa ni positiva hacia su desarrollo. En el 27,0% de los familiares que
participan en la FR (n=10) se apreciaba una actitud negativa, porcentaje muy similar al
encontrado en los pacientes (27,9 %, n= 12). Para el 55,8% de los casos (n=24) la FR era

relajante.
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Figura 21. ¢ Suele completar la rutina de fisioterapia respiratoria con algo?

- Nada
. Lectura
[[J bvD-tablet-mévil
. Juguetes
Musica
B
. Musica-combinada
|:| TV-combinada

La tabla 25 muestra el analisis descriptivo sobre las caracteristicas del desarrollo de la
rutina de FR antes de la intervencién en los 3 brazos del estudio, asi como las variables

relacionadas con la adherencia, percepcion y actitud hacia su realizacion.

Tabla 25. Variables relacionadas con la fisioterapia respiratoria

\,\jlaer('j?gstE, n (%) Control Cor?]t]r;)ilcc;on Tratado Sig. p
N° pacientes 15 13 15
| Desarrollo de la rutina de fisioterapia respiratoria
Frecuencia de realizacion, n° sesiones 1,3+0,5 1,4+0,5 1,4+05 0,930
Duracion de la sesion 26+ 3,4 22,4+ 3,7 27,3+3,4 0,610
Sin interrupciones 53,3 (8) 46,2 (6) 66,7 (10) 0,536
Personas implicadas, padres 86,7 (13) 76,9 (10) 80,0 (12) 0,480
Utilizacion de complementos:
MUsica 21,4 (3) 15,4 (2) 33,3 (5)
TV, dispositivos audiovisuales 71,4 (10) 76,9 (10) 53,3 (8) 0,498
Otros 7,1(1) 7,7 (1) 13,3 (2)
|Adherencia
Adherencia, realizacion habitual | 80,0 (12) | 76,9 (10) | 66,7 (10) | 0,683
|Percepcién - actitud hacia la fisioterapia respiratoria
Percepcion rutina larga 60,0 (9) 69,2 (9) 60,0 (9) 0,848
Tiempo percibido en el desarrollo 35,7+45 | 32,2+49 37+45 0,743
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?\//I&(laré?:stE, n (%) Control Cor?]g:ilcc;on Tratado Sig. p
N° pacientes 15 13 15
| Percepcion - actitud hacia la fisioterapia respiratoria (continuacion)

Diferencia entre t. real y t. percibido -9,7+29 -9,8 + 3,2 -9,7+29 0,956
Percepcion rutina como relajante 33,3 (5) 53,8 (7) 46,7 (7) 0,536
Respuesta hacia la rutina:

Pacientes 0,33+0,31 | 0,54+0,33 | 0,60+0,31 0,642

Familiares 0,50+0,41( 0,30+0,49 | 0,23 +0,43 0,289
Actitud negativa hacia la rutina:

Pacientes 20,0 (3) 23,1 (3) 40,0 (6) 0,350

Familiares 35,7 (5) 10,0 (1) 30,8 (4) 0,426

Caracteristicas de la fisioterapia respiratoria al inicio del estudio. Comparaciéon entre grupos. La
respuesta hacia la rutina de fisioterapia respiratoria se midié con una escala Likert bipolar donde -3
equivale a la peor respuesta posible, +3 a la mejor respuesta posible y 0 a una respuesta neutral.

p > 0,05. ANOVA o Kruskall-Wallis, variables cuantitativas; Chi-cuadrado o probabilidad exacta de

Fisher, variables cualitativas. DE: desviacion estandar; n: nUmero de pacientes.

5.1.5. Variables relacionadas con la percepcion de la sintomatologia pulmonar y
calidad de vida

La dificultad para respirar percibida por los pacientes al inicio del estudio segun la
puntuacion media obtenida en la escala VAS (figura 12) fue de 2,1 + 1,1, mientras que la
puntuacién media de la dimensién sintomatologia respiratoria del cuestionario CFQ-R fue
de 73,1 £ 20 puntos.

En la tabla 26 se recoge el andlisis descriptivo de las variables percepcion de la
sintomatologia pulmonar y calidad de vida al inicio de la intervencién segun el brazo de
estudio.

Tabla 26. Percepcién sintomatologia pulmonar y calidad de vida

\hﬁrclj?:f%E Control Cor?]':]rsilcgon Tratado Sig. p
N° pacientes 15 13 15

Sensacion pulmonar (VAS) 21+1 22+15 1,9+0,9 0,791
Calidad de vida (CFQ-R) 75,2 +5,3 74,8 +5,6 69,6 + 5,3 0,702

Percepcion de la sintomatologia pulmonar y calidad de vida al inicio del estudio. Comparacion
entre grupos. Sensacion pulmonar medida con escala analdgica visual (VAS) para evaluar la
magnitud de la disnea donde 1 significa: no falta de aire y 7: maxima falta de aire; Puntuacion
media de la dimension sintomatologia respiratoria del cuestionario sobre calidad de vida CFQ-R (a

menor puntuacion final, peor calidad de vida). p > 0,05. Kruskall-Wallis. DE: desviacion estandar.
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5.2. Evaluacidon de la intervencién

De las diferentes variables cuantitativas estudiadas, las indicadas en la tabla 27
presentaron diferencias estadisticamente significativas entre el inicio y el final de la
intervencion. Con respecto a las variables cualitativas, debido a la estructura del test
estadistico empleado y al bajo nimero de observaciones, solo se alcanza significancia
estadistica en algunas de las variables entre los momentos inicial y final, por lo que
también fueron incluidas en la tabla aquellas variables en las que se encuentran

diferencias clinicamente relevantes antes y después de la intervencion.

Tabla 27. Variables que se modifican a lo largo del estudio

Variables

| Desarrollo de la rutina de fisioterapia respiratoria
Duracién de la sesién *
Utilizacion de complementos

|Adherencia
Adherencia, realizacion habitual

|Percepcién - actitud hacia la fisioterapia respiratoria
Percepcion rutina larga &
Tiempo percibido en el desarrollo *
Diferencia entre t. real y t. percibido *
Percepcion rutina como relajante &
Respuesta hacia la rutina:
Pacientes *
Familiares *
Actitud negativa hacia la rutina:
Pacientes
Familiares
| calidad de vida
Calidad de vida (CFQ-R) *
|CI|’nicas
Exacerbaciones respiratorias
Variables que presentan diferencias antes y después de la intervencidon. *p < 0,05. MANOVA

para muestras relacionadas, variables cuantitativas; &p< 0,05 prueba de McNemar, variables

cualitativas.

5.2.1. Efectos de la musicoterapia sobre el desarrollo de la rutina de fisioterapia

respiratoria

En relacién con la duracion de las sesiones de FR hubo diferencias significativas entre el

inicio y el final de la intervencién (p=0,012) siendo la evolucion de los grupos
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estadisticamente desigual (p=0,049). Aunque no existieron diferencias estadisticamente

significativas en la comparacion entre los 3 grupos (p=0,143), se observo en el grupo

tratado un incremento significativo en la duracion de las sesiones a las 6 semanas de casi

10 minutos (p=0,032) que se mantuvo a lo largo del estudio. Si bien en el grupo control

con musica se aprecia un ligero aumento (4,8 minutos), solo se llegaron a alcanzar los

niveles del grupo tratado al inicio de la intervencién y, en lo referente al grupo control, no

se apreciaron cambios (figura 22 y tabla 28).

Figura 22. Efecto de la intervencién en la duracién de las sesiones de fisioterapia

40-
M
S 35-
=]
=
g 304
o
£
.q_’ 25‘
|_
20-
I I !
1 2 3
Momento
Grupo [Momento '\(/In??r:? DE P. sig
Inicial (1) | 26,0 34
Control Medio (2) 27,7 4,0 0,784
Final (3) 26,7 3,9
Control Inicial (1) 22,4 3,7
co,n _ Medio (2) 22,4 43 0,074
musica Final (3) 272 41
Inicial (1) 27,3 3,4
Tratado Medio (2) 37,1 4,0 0,032 *
Final (3) 37,1 3,9

-®- Control
-~ Control con musica
-®- Tratado

Tabla 28. Medias marginales estimadas
del tiempo necesario para realizar la
fisioterapia respiratoria en funcion del
momento del estudio: inicial, medio (6
semanas) y final (12 semanas).

*p<0,05. MANOVA de muestras repetidas.

DE: desviacion estandar.
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En cuanto a la variable utilizacion de complementos durante el desarrollo de la FR, el
grupo control continud realizando la FR preferentemente acompafiada de la TV u otro tipo
de dispositivo audiovisual (80,0 % n=12), mientras que tanto el grupo tratado como el
grupo control con mdasica utilizaron musica terapéutica o musica comercial como fue
indicado. Todos los pacientes del grupo tratado escucharon la musica terapéutica durante
la intervencidn, la mayoria de los pacientes sin combinar con otros coadyuvantes (80,0 %
n=12 momento intermedio y 73,3 % n=11 momento final). Sin embargo, como se observa
en la tabla 29, el 23,1 % (n=3) del grupo control con musica que estuvo utilizando muasica
comercial hasta la mitad del estudio sola o en combinacién, cambi6 a otro tipo de

complementos al final de la intervencion.

Tabla 29. Evolucion de la utilizacion de complementos

Grupo __ Inicial _ 'Medio - __ Final -
Musica TV Musica TV Musica TV
Control 21,4(3) | 71,4(10) | 14,3(2) |71,4(10)| 13,3(2) 80,0 (12)
Control con musica | 15,4 (2) | 76,9 (10) [ 76,9 (10) | 23,1 (3) 46,2 (6) 30,8 (4)
Tratado 33,3(5) | 53,8(8) | 80,0(12) | 20,0(3) | 73,3(11) 26,7 (4)

Frecuencia de utilizacion de complementos en funcién del momento del estudio: inicial, medio (6
semanas) y final (12 semanas). * MUsica terapéutica o musica comercial combinada con TV o

dispositivos audiovisuales. Porcentaje, nUmero de pacientes.

Entre el resto de variables relacionadas con el desarrollo de la rutina de FR estudiadas,
no se apreciaron diferencias relevantes en la comparacion antes y después de la

intervencion (tabla 30).

Tabla 30. Comparacién de las variables frecuencia de realizacién, personas

implicadas e interrupciones antes y después de la intervencion

: Momento
Variable Grupo — - -
Inicial Medio Final
Control 1,3+0,5 1,4+0,5 1,4+05
Frecuencia de realizacion | Control con mdsica 1,4+0,5 1,4+0,5 1,4+0,5
Tratado 1,4+0,5 1,5+0,5 1,5+0,5
Personas implicadas Control 86,7 (13) 86,7 (13) 86,7 (13)
padres ' Control con musica 76,9 (10) 76,9 (10) 76,9 (10)
Tratado 80,0 (12) 80,0 (12) 86,7 (13)
Control 53,3 (8) 60,0 (9) 53,3 (8)
Interrupciones Control con musica 46,2 (6) 46,2 (6) 46,2 (6)
Tratado 66,7 (10) 73,3 (11) 73,3 (11)

Valor de las variables en funcion del momento del estudio: inicial, medio (6 semanas) y final (12

semanas). Media, desviacién estandar; porcentaje, nimero de pacientes.
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5.2.2. Efectos de la musicoterapia sobre la adherencia, percepcion y actitud hacia la

fisioterapia respiratoria

5.2.2.1. Adherencia

Con relacion al efecto de la intervencion sobre el cumplimiento terapéutico, como se
muestra en la tabla 31 desde la mitad del estudio y hasta el final, solo 1 paciente en el
grupo tratado refiri6 no realizar la rutina de manera habitual (incumplidor), alcanzandose
una buena adherencia en el 93,3 % del grupo (p=0,041). En cambio, no se encontraron

cambios relevantes en los grupos control y control con masica.

Tabla 31. Evolucién de la adherencia

Grupo Inicial Medio Final
Control 80,0 (12) 53,3 (8) 60,0 (9)
Control con musica 76,9 (10) 76,9 (10) 61,5 (8)
Tratado 66,7 (10) 93,3 (14)* | 93,3 (14)*

Grado de adherencia elevado en funcion del momento del estudio: inicial, medio (6 semanas) y

final (12 semanas). *p< 0,05 prueba de McNemar. Porcentaje, nUmero de pacientes.

5.2.2.2. Percepcion y actitud hacia la fisioterapia respiratoria

En lo referente a la percepcion de la rutina de FR como larga entre el inicio y el final del
estudio, se observo que solo al 26,7 % (n=4) de los pacientes del grupo tratado se les hizo
larga al final del estudio frente al 60,9 % (n=9) del inicio (p=0,029). Por contra, esta

percepcién no parecio variar para las otras dos situaciones (control y control con musica).

Tabla 32. Comparacion de la variable percepcion de la fisioterapia respiratoria como

larga antes y después de la intervencion

Grupo Inicial Final
Control 60,0 (9) 73,3 (11)
Control con musica 69,2 (9) 61,5 (8)
Tratado 60,9 (9) 27,6 (4)*

Frecuencia de pacientes a los que se les hace larga la rutina de fisioterapia respiratoria en funcion
del momento del estudio: inicial y final (12 semanas). *p< 0,05 prueba de McNemar. Porcentaje,

namero de pacientes.

Existieron diferencias estadisticamente significativas en la comparacién del tiempo
percibido en el desarrollo de cada sesion de FR antes y después de la intervencion

(p=0,049), con una evolucion de los grupos desigual y estadisticamente significativa
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(p=0,003). Aunque no se apreciaron diferencias globales entre los 3 grupos (p=0,708) si
se observé un descenso estadisticamente significativo para el grupo tratado a lo largo de
la intervencién en 11 minutos (p=0,008), mientras que en los grupos control y control con
musica no se apreciaron cambios (figura 23 y tabla 33).

Figura 23. Efecto de la intervencion sobre el tiempo percibido al realizar la

fisioterapia
404
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8 :\ . -~ Control con musica
3 351 -®- Tratado
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g
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Grupo |Momento (min) DE P.sig | Tabla 33. Medias marginales estimadas
Inicial (1) 357 45 del tiempo que el paciente cree
Control : : 1 . ) o )
Final (2) 357 47 necesario para realizar la fisioterapia
Control Inicial (1) 322 49 respiratoria en funcién del momento
fnounsica Final (2) 312 5.1 0828 | gel estudio: inicio, final (12 semanas).
Inicial (1) 37.0 45 *p<0,05. MANOVA de muestras repetidas.
Tratado : - : 0.008 * i o .
Final (2) 26.0 47 : DE: desviacion estandar.

Con respecto a la diferencia entre el tiempo real dedicado para realizar la FR y el tiempo
percibido en el desarrollo de cada sesion, hubo diferencias estadisticamente significativas
entre el inicio y el final (p=0,001) siendo la evoluciéon de los grupos desigual de forma
estadisticamente significativa (p=0,004) y existiendo diferencias globales entre los 3

grupos (p=0,038). Asi, se observa como en el grupo tratado esta diferencia se convirtié en
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positiva a lo largo de la intervencion (p=0,003) con una percepcién del tiempo trascurrido
11,1 + 3,9 minutos menor al tiempo real dedicado, mientras que en el grupo control el
valor se mantuvo constante y en el grupo control con musica se continué apreciando el

tiempo percibido mayor al real (-3,9 + 4,2 minutos) (figura 24 y tabla 34).

Después del estudio, la diferencia entre tiempos en el grupo tratado fue estadisticamente
significativa con respecto al grupo control (-20,2 + 5,8 minutos p=0,003) y control con
musica (-15,02 + 6,02 minutos p=0,031).

Figura 24. Efecto de la intervencién sobre la diferencia entre tiempo real y percibido
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e (min) DE P.sig de la diferencia entre el tiempo real y el
Inicial (1 - i i i
Control . 1) 9,7 2,9 0.857 tiempo que el paciente cree necesario
Final (2) -9,0 3,9 para realizar la fisioterapia respiratoria
Control ici
con Inicial (1) 9.8 3,2 0076 en funcién del momento del estudio:
masica Final (2) -39 4,2 , inicial y final (12 semanas). *p < 0,05.
Tratado E'C'TI ;1) 9,7 2,9 0,003 * MANOVA de muestras repetidas. DE:
inal (2) +11.1 3.9 desviacion estandar.
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A lo largo del estudio la percepcién de la rutina como relajante evolucioné de manera
diferente.

Tanto en el grupo control como control con musica esta percepcion se mantuvo constante
(tabla 35), mientras que en el caso del grupo tratado se apreci6 un aumento
estadisticamente significativo, siendo relajante para el 93,3 % del grupo (n=14) después
de la intervencion (p=0,016).

Tabla 35. Comparacién de la variable percepcién de la fisioterapia respiratoria como

relajante antes y después de la intervencién

Grupo Inicial Final
Control 33,3(5) 20,3 (3)
Control con musica 53,8 (7) 53,8 (7)
Tratado 46,7 (7) 93,3 (14)*

Frecuencia de pacientes a los que les resulta relajante la rutina de fisioterapia respiratoria en
funcién del momento del estudio: inicial y final (12 semanas). *p< 0,05 prueba de McNemar.

Porcentaje, nimero de pacientes.

La respuesta hacia la rutina de FR de los pacientes se modific6 a lo largo de la
intervencion de manera estadisticamente significativa (p=0,006) siendo la evolucion de los

grupos desigual desde el punto de vista estadistico (p=0,042).

Aunqgue no existen diferencias estadisticamente significativas en la comparacién entre los
3 grupos (p=0,197), se aprecia cémo la respuesta evoluciond significativamente desde la
neutralidad observada en el inicio hasta una respuesta positiva al final de la intervencion
tanto en el grupo tratado (con un incremento de +0,9 puntos, p=0,000) como en el grupo
control con musica (con un incremento de +0,56 puntos, p=0,04), manteniéndose en la

neutralidad para el grupo control y sin cambios en la puntuacion (figura 25 y tabla 36).

La diferencia de la respuesta hacia la rutina de FR de los pacientes en el grupo tratado en
comparacion con el grupo control al final de la intervencion fue de 1,2 puntos y de 0,8

puntos en el caso de la comparacion del grupo control con musica y el grupo control.
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Figura 25. Efecto de la intervencion sobre la respuesta hacia la rutina de fisioterapia

respiratoria de los pacientes
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Tabla 36. Medias marginales estimadas de
la respuesta hacia la rutina de fisioterapia
respiratoria de los pacientes en funcién del
momento del estudio: inicial y final (12
semanas). La respuesta se midi6 con una
escala Likert bipolar donde -3 equivale a la
peor respuesta posible, +3 a la mejor

respuesta posible y 0 a una respuesta neutral.
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musica |Final (2) 1,1 0,39
Inicial (1) 0,60 0,31
Tratado |Final ) 15 0.36 0,000
*p < 0,05. MANOVA de muestras repetidas. DE: desviacién estandar.

Al igual que en los pacientes, la respuesta hacia la rutina de FR de los familiares o

cuidadores antes y después de la intervencién se modific6 de forma estadisticamente

significativa (p=0,001) de manera desigual para los grupos desde el punto de vista

estadistico (p=0,011). Si bien no fueron observadas diferencias estadisticamente

significativas en la comparacion entre los 3 grupos (p=0,493), se aprecié una evolucion

estadisticamente significativa desde la neutralidad en el inicio hacia una respuesta

positiva al final de la intervencién en el grupo tratado (con un incremento de +1,7 puntos,

p=0,004). Sin embargo, la respuesta hacia la rutina de FR de los familiares se mantuvo en

la neutralidad tanto para el grupo control (con un incremento de +0,14 puntos) como para
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el grupo control con musica (en este caso con un incremento de +0,5 puntos) (figura 26 y
tabla 37).

La diferencia de la respuesta hacia la FR de los padres en el grupo tratado en
comparacion con el grupo control al final de la intervencion fue de 1,3 puntos y de 0,2

puntos en el caso de la comparacion del grupo control con musica y el grupo control.

Figura 26. Efecto de la intervencion sobre la respuesta hacia la rutina de fisioterapia
respiratoria de los familiares
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Inicial (1) 0.93 043 se midi6 con una escala Likert bipolar
Tratado Final (2) o2 0.35 0,004* | donde -3 equivale a la peor respuesta

posible, +3 a la mejor respuesta posible y 0
a una respuesta neutral. *p < 0,05. MANOVA de muestras repetidas. DE: desviacion estandar.
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Con respecto a la actitud negativa hacia la FR de los pacientes, destaca que ningun
sujeto la percibié de este modo en el grupo tratado después de la intervencién frente al
26,7 % del grupo control (n=4) y al 15,4 % del grupo control con musica (n=2), en los que
no se apreciaron diferencias entre el inicio y el final del estudio (tabla 38).

Tabla 38. Comparacién de la variable actitud negativa hacia la fisioterapia
respiratoria de los pacientes antes y después de la intervencion

Grupo Inicial Final
Control 20,0 (3) 26,7 (4)
Control con musica 23,1 (3) 15,4 (2)
Tratado 40,0 (6) -

Frecuencia de pacientes que perciben la rutina de fisioterapia respiratoria como negativa en

funcion del momento del estudio: inicial y final (12 semanas). Porcentaje, nimero de pacientes.

El mismo patrén se observa en la actitud negativa hacia la FR de los familiares antes y
después de la intervencién, donde solo se aprecié un cambio relevante en el grupo
tratado (tabla 39). Asi, ningln padre la percibié como negativa en el grupo tratado al final
del estudio frente al 28,6 % del grupo control (n=4). Y aunque en este caso tampoco la
percibia negativa el grupo control con masica, no hubo diferencias pues al inicio en este

grupo solo la percibia de ese modo el 10,0 % (n=1).

Tabla 39. Comparacion de la variable actitud negativa hacia la fisioterapia

respiratoria de los familiares antes y después de la intervencion

Grupo Inicio Final
Control 35,7 (5) 28,6 (4)
Control con musica 10,0 (1) -
Tratado 30,8 (4) -

Frecuencia de padres que perciben la rutina de fisioterapia respiratoria como negativa en funcién

del momento del estudio: inicial y final (12 semanas). Porcentaje, nimero de pacientes.

5.2.3. Efectos de la musicoterapia sobre la percepcién de la sintomatologia

pulmonar y la calidad de vida

En cuanto a la percepcion de la sintomatologia pulmonar, no se apreciaron diferencias ni
estadisticamente significativas ni relevantes para ningun grupo en la comparacion antes y

después de la intervencion (tabla 40).
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Tabla 40. Comparacion de la variable percepcién de la sintomatologia pulmonar

antes y después de la intervencion

Grupo Inicio Final
Control 21+1 21+15
Control con musica 22+15 1,71
Tratado 1,9+0,9 15+1,1

Medias marginales de la sintomatologia pulmonar en funciéon del momento del estudio: inicial y final
(12 semanas). Sensacion pulmonar medida con escala analdgica visual (VAS) para evaluar la
magnitud de la disnea donde 1 significa: no falta de aire y 7: maxima falta de aire; Media,

desviacién estandar.

En relacién con la calidad de vida, hubo diferencias significativas entre el inicio y el final
del estudio (p=0,000) siendo la evolucién de los grupos desigual desde el punto de vista
estadistico (p=0,026). Si bien no existieron diferencias estadisticamente significativas en
la comparacién entre los 3 grupos (p=0,940), destaca el incremento estadisticamente
significativo que se observd para el grupo tratado con un aumento de 17,8 puntos
(p=0,003).

Figura 27. Efecto de la intervencién sobre la calidad de vida
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Esta misma tendencia fue apreciada en el grupo control con musica, con un aumento no
significativo de 7,3 puntos y, en el caso del grupo control, la calidad de vida se mantuvo
constante (figura 27 y tabla 41). Las diferencias en calidad de vida del grupo tratado
después de la intervencién en comparacion con los grupos control y control con musica

fueron de 9,2 y 5,3 puntos respectivamente.

Grupo Momento | Media DE P. sig
Inicial (1) 75.2 53
Control - . . 0,326
Final (2) 78,2 3,7
Control [ nicial (1) 74.8 56
con : 0,828
musica Final (2) 82,1 3,9
Inicial (1
Tratado - ( ) 69,6 53 0,003 *
Final (2) 87,4 3,7

Tabla 41. Medias marginales estimadas de la calidad de vida segun la dimensidn
sintomatologia respiratoria del cuestionario CFQ-R en funcién del momento del estudio:
inicial y final (12 semanas). Puntuacién media de la dimension del cuestionario sobre calidad de
vida (a menor puntuacion final, peor calidad de vida). *p < 0,05. MANOVA de muestras repetidas.

DE: desviacién estandar.

5.2.4. Efectos de la musicoterapia sobre parametros clinicos respiratorios

Con respecto a la aparicion de exacerbaciones respiratorias a lo largo de la intervencion,
solo 1 paciente del grupo tratado (6,7 %) las padeci6 frente al 23,1 % (n=3) del grupo
control con musica y al 40,0 % (n=6) del grupo control, donde se observé un aumento en
la aparicion de exacerbaciones durante el estudio. En la tabla 42 se indica la evolucion de

esta variable.

Tabla 42. Comparacion de la variable exacerbaciones respiratorias antes y después

de laintervencién

Grupo Inicial Final
Control 6,7 (1) 40 (6)
Control con masica 7,7 (1) 23,1 (3)
Tratado 13,3 (2) 6,7 (1)

Frecuencia de aparicion de reagudizaciones respiratorias en los 3 meses previos a la intervencion

y durante los 3 meses del estudio. Porcentaje, nimero de pacientes.

En cuanto al resto de variables clinicas respiratorias estudiadas, no se apreciaron

diferencias en la comparacion antes y después de la intervencion (tabla 43).
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Tabla 43. Comparaciéon de las variables espirométricas (FVC %, FEV1 %),
enfermedad pulmonar leve segln valores de FEV1 % y colonizaciones bacterianas

por S. aureus y P. aeruginosa antes y después de la intervencion

. Momento
Variable Grupo — -
Inicial Final
Control 86,8+ 16,8 | 90,4+ 16,6
FVC % del predicho |Control con musica 70,4+ 15 71,8+ 15,9
Tratado 84,6 +19,2 | 91,3+23,3
Control 79,7215 82,9+ 19,7
FEV1 % del predicho | Control con musica 62,6 +16,1 | 66,0+ 14,3
Tratado 80,2+17,8 | 85,5+18,3
Control 50,0 (4) 37,5 (3)
FEV1 % > 80 % Control con musica 28,6 (2) 14,3 (1)
Tratado 50,0 (4) 62,5 (5)
Colonizaciones Control o 66,7 (10) 66,7 (10)
bacterianas Control con musica 53,8 (7) 53,8 (7)
Tratado 46,7 (7) 46,7 (7)

Valor de las variables en funcién del momento del estudio: inicial, y final (12 semanas). Media,

desviacién estandar; porcentaje, nimero de pacientes.

5.3. Andlisis de la utilizacion de la musica durante la rutina de fisioterapia

respiratoria

Tras realizar la intervencion, a los 2 grupos del estudio que utilizaron muasica comercial y
musica terapéutica como complemento de la rutina de FR, se les pregunt6 por una serie
de variables cualitativas y cuantitativas relacionadas especificamente con su uso y que se
recogen en la siguiente tabla (tabla 44). Cabe destacar que se encontraron diferencias
estadisticamente significativas en todas las variables a excepcion de la variable

recomendacion de su uso, donde ambos grupos refirieron el mismo valor.

Como se puede observar, hubo diferencias estadisticamente significativas en la
frecuencia de utilizacion de la musica entre el grupo tratado y el grupo control con musica
(p=0,029) siendo un 40,4 % (n=7) mayor en el grupo que usaba la musica terapéutica; y
aunque la respuesta de pacientes y familiares hacia la utilizacion de la musica para
ambos grupos fue positiva, en el grupo tratado la puntuacion media tanto en pacientes
como en padres fue 1 punto mayor a la obtenida por el grupo control con musica,

existiendo en ambos casos una diferencia estadisticamente significativa (tabla 44).
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Tabla 44. Variables relacionadas con la utilizacién de la musica

Varigbles Cont,ro_l con Tratado Sig. p
Media £ DE, % (n) musica

N° pacientes 13 15

Utilizacion de la musica 46,2 (6) 86,6 (13) 0,029 *
Respuesta hacia su utilizacion:

Pacientes 10+14 20+14 0,029 *
Familiares 09+14 20x14 0,026 *
Utilidad de la musica 53,8 (7) 93,3 (14) 0,023 *
Caracteristicas de su utilidad 28,6 (2) 85,7 (12) 0,017 *
Recomendacién de su uso 100 (13) 100 (15) -
Musica como complemento en el futuro 38,5 (5) 93,3 (14) 0,03 *

Utilizacién de musica comercial o terapéutica durante el desarrollo de la fisioterapia respiratoria.
Comparacioén entre grupos al final de la intervencion. La respuesta hacia la utilizacién de la musica
se midié con una escala Likert bipolar donde -3 equivale a la peor respuesta posible, +3 a la mejor
respuesta posible y 0 a una respuesta neutral. *p < 0,05. t de Student para muestras independientes
o0 U de Mann-Whitney, variables cuantitativas; Chi-cuadrado o probabilidad exacta de Fisher,

variables cualitativas. DE: desviacion estandar; n: nimero de pacientes.

Con respecto a la utilidad de la muasica, a todos los pacientes del grupo tratado a
excepcion de uno (93,3 %) les resultd util frente al 53,8 % (n=7) del grupo control con
musica (p=0,023). Al 35,7 % (n=5) de los pacientes a los que les resulté beneficiosa la
musica terapéutica, les parecié de mayor utilidad la seccion A, al 14,3 % (n=2) las
secciones A y B, a 1 paciente (7,1 %) las secciones By C y al 42,9 % (n=6) las 3
secciones. A la gran mayoria de pacientes del grupo tratado (85,7 % n=12) le fue util por
ser relajante-motivadora o ayudarles a mejorar en el manejo de las técnicas de FR a
realizar durante la rutina, mientras que solo el 28,6 % (n=2) del grupo control con musica
refirid su utilidad por este tipo de motivos (p=0,017). Al resto de pacientes en ambos
grupos les resulté util el factor “novedad” de una nueva estrategia (28,6 % n=2 grupo

tratado vs 71,4 % n=5 grupo control con musica).

En todo caso, todos los pacientes recomendarian la musica como complemento a la FR 'y
en el futuro, solo el 38,5 % (n=5) del grupo control con musica indicé que continuaria
complementando la FR con musica frente al 93,3 % (n=14) del grupo tratado (p=0,03) que
refirid6 querer continuar con la utilizacion especificamente de esta musica y/o nuevas

piezas que se compongan para este fin.
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5.4. Andlisis de correlacion entre variables

El grado de asociacion simple entre variables en el momento inicial se indica en la

siguiente tabla:

Tabla 45. Correlaciones simples entre variables en el momento basal

Edad, | Genética . Estado Sen. Calidad
afnos | F508del Crbeely | IS Nutr. el IAEVAL S0 | IR pulmonar | de vida
Edad. afios -0,61 -0,61 | -0,53
’ 0,000 0,000 | 0,009
Genética 0,47
F508del 0,001
Cribado -0,61
neonatal 0,000
Insuficiencia 0,47
pancreatica 0,001
Estado 0,34 0,63
nutricional 0,029 | 0,001
Puntuacion | -0,61 0,34 0,57 0,34 0,49
“Bhalla” 0,000 0,029 0,004 0,031 0,001
FEV1 % del -0,53 0,63 0,57 -0,45
predicho 0,009 0,001 | 0,004 0,031
Exacerbacion -0.45
0,031
Sensacion 0,34
pulmonar 0,031
Calidad de 0,49
vida 0,001

En cada casilla se representan los valores de r (coeficiente de correlacién) y p (significancia

estadistica).

El grado de asociacion simple entre variables en el momento final del estudio se indica en
la tabla 46. Finalmente, se realizaron regresiones logisticas o regresiones lineales de las
variables resultado, considerando como variables predictoras la intervenciéon y las
variables que correlacionaron de forma significativa con la variable dependiente en cada
caso (tabla 46), junto a la variable FEV1 (%), que no correlacioné con ninguna pero que
se incluy6 por su interés. No se encontrdé ningin modelo que explicara las diferencias
observadas posiblemente por el tamafio muestral del estudio. Al construir modelos
teniendo en cuenta solo el grupo de tratamiento como variable predictora, se observé que
los pacientes que utilizaron la musica terapéutica tenian 14 veces mas probabilidades de
ser cumplidores que los pacientes del grupo control o control con musica (p=0,011). De
igual modo, es 17 veces mas probable que estos pacientes se relajen en relacion con los

del grupo control o control con musica (p=0,001).
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Tabla 46. Grado de asociacidén simple entre variables después de la intervencion

Tiempo Adharenaia Futina Tiem_gpcI Piferencia leti_nat Res_puctesta fRes_;?'uesta ﬁg;i;ltji?/a ﬁg;i;ltji?/a Selnsacién C_r;lidad de
arga percibiao | tiempos relajante pacientes amiliares pacientes familiares pulmonar vida

Tempo 0,5 0,37 0,39
0,001 | 0,015 0,009

i 0,49 0,38 -0,5 -0,39 0,39

0,001 0,020 0,001 0,010 0,010

Rutina 0,48 -0,62 -0,60 -0,43 -0,70 0,38 0,36

larga 0,001 | 0,000 | 0,000 0,004 0,000 0,013 0,030

Tiempo 0,5 0,48 -0,62 -0,33 -0,49 0,33 -0,42

percibido 0,001 0,001 0,000 0,033 0,002 0,030 0,025

Diferencia | 0,37 0,62 | -0,62 0,48 0,44 -0,33 -0,35

tiempos 0,015 0,000 | 0,000 0,001 0,006 0,032 0,032

Rutina -0,60 -0,33 0,48 0,53 0,63 -0,36

relajante 0,000 | 0,033 | 0,001 0,000 | 0,000 0,030

Respuesta 0,49 -0,43 0,53 0,74 |-0,55 -0,39 0,30

pacientes 0,001 0,004 0,000 0,000 0,000 0,017 0,047

Respuesta 0,38 0,70 | -0,49 | 0,44 0,63 0,74 -0,56 -0,49

amiliares 0,020 | 0,000 | 0,002 | 0,006 | 0,000 0,000 0,000 0,002

o 05 | 038 | 033 | -0,33 -0,55 -0,56 -0,37

pacientes 0,001 | 0,013 | 0,030 | 0,032 0,000 0,000 0,016

AL 0,36 035 | -036 | -039 | -049

familiares 0,030 0,032 | 0,030 0,017 0,002

Sensacion -0,39 0,30 -0,37 0,36

pulmonar 0,010 0,047 0,016 0,017

Calidad de | 0,39 0,39 -0,42 0,36

e 0,009 | 0,010 0,025 0,017

En cada casilla se representan los valores de r (coeficiente de correlacidn) y p (significancia estadistica)
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6. DISCUSION

6.1. Caracteristicas de la muestra

6.1.1. Perfil sociodemogréfico y clinico

Las caracteristicas sociodemograficas y clinicas de la muestra de pacientes que
participaron en la intervencién son razonablemente similares a las descritas para la
poblacion espafola (ECFSPR, 2016) y representan convenientemente a la poblacion
pediatrica con FQ controlada en el Hospital Materno-Infantil de Mélaga.

La edad media de los pacientes (7,7 + 4,8 afios) es analoga a la de los sujetos que
participaron en otros estudios pediatricos (Martinez-Acosta et al., 2005; Fuentes et al.,
2016). En lo referente al género, el porcentaje de sujetos pertenecientes al sexo
masculino en este trabajo fue ligeramente superior (entre un 5y un 10 %) al descrito en
otros estudios realizados en Espafia (Martinez-Costa et al., 2005; Olveira et al., 2010;
Groeneveld et al., 2012; Caballero et al., 2016). A pesar de que este hecho se podria
asociar a un pronéstico algo mejor, en este trabajo, no se encontraron diferencias ni
estadisticamente significativas ni clinicamente relevantes al analizar las variables en

funcion del sexo.

Coincidiendo con lo descrito y publicado para la poblacién espafola (Casals et al., 1997;
Alonso et al., 2007; Caballero et al., 2016; ECFSPR, 2016; Fuentes et al., 2016) la
mutacién predominante en alguno de los alelos es la F508del, presente en el 72,1 % de
los pacientes (n=31). Si es analizado el porcentaje de sujetos al que se le realiz6 cribado
neonatal después de su implantacion en Andalucia, se alcanza el 77,8 % (n=14), valor
similar a la media espafiola (ECFSPR, 2016). Los programas de cribado neonatal se
apoyan de manera contundente sobre los resultados arrojados por distintos grupos de
trabajo donde se demuestra que las personas diagnosticadas por cribado presentan
mejores parametros respiratorios y nutricionales, asi como un mejor desarrollo frente a las
diagnosticadas tras presentar manifestaciones clinicas (Borowitz et al., 2009; Castellani et
al., 2010; Coffey et al., 2016).

La mediana de edad al diagnéstico fue de 4 meses, en la linea de la europea y algo por
debajo de la edad al diagnostico en Espafia (ECFSPR, 2016), y las manifestaciones

digestivas se identificaron como las predominantes al diagndstico con una frecuencia
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ligeramente por encima de la descrita (62,8 % frente a 45,3 %), seguidas de la
respiratorias (30,2 %), en este caso, con porcentajes en concordancia con la literatura
(CFF, 2016).

Con respecto a la valoracion nutricional, los valores de IPE, aunque algo mas elevados
(79,1 %, n=34), no variaron mucho en relacién a los indicados para la poblacion de
referencia (ECFSPR, 2016) al igual que se observé en el z-escore para el IMC (-0,1) muy
cercano al valor descrito en poblacion sana (proximo a cero) indicando un adecuado

control y seguimiento nutricional.

Desde el punto de vista respiratorio, al inicio del estudio se observé una correlacion
negativa del score de Bhalla y el FEV1 % del predicho con la edad siguiendo la evolucion
natural de la enfermedad (tabla 47 y figura 28). A nivel radiolégico, la muestra present6
una puntuaciéon media de 18,8 + 4,4 segun el sistema de puntuacién “Bhalla” para
cuantificar las lesiones encontradas en el analisis clinico de la tomografia axial
computerizada de alta resolucién (TCAR), valor por encima del punto de corte (Bhalla 16)
considerado por diferentes autores en mayores de 14 afios (Olveira et al., 2010; Gaspar et
al., 2012) y cercano a la puntuacion donde ya se aprecian bronquiectasias (Bhalla 18).

Estos datos radiolégicos sobre la progresiéon de la enfermedad se correlacionaron, como
era de esperar, con las pruebas de funciéon pulmonar observadas en el estudio (r= 0,57 y
p=0,004, a peor estado radiolégico, peor funciéon pulmonar). Ademas, el valor de FEV1 %
del predicho se asocidé con sufrir exacerbaciones en los 3 meses anteriores de forma
negativa (r= - 0,45y p=0,031).

La media del valor FEV1 % fue de 74,7 + 19,6 % por debajo del valor que indica la
Sociedad Europea de FQ para Espafia en edades comprendidas entre 6 y 17 afios
(media: 89,1 mediana: 91,5; rango de 28,3 a 137,1). Del mismo modo, el porcentaje de
pacientes con grado de severidad leve segun el valor espirométrico FEV1 (%) fue menor

del referido para la poblacién de referencia (ECFSPR, 2016).
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Tabla 47. Valores basales de los parametros respiratorios: radiolégicos vy

funcionales
. . . Rango Correlacion con la
Variable Media £ DE Mediana (Min-max) edad
Puntuacion “Bhalla” 18,8+4,4 20 9-25 r=-0,61y p=0,000 *
FEV1 % del predicho 74,7 +19,6 77,6 43,4 -114,6 |r=-0,53y p=0,009 *

Bhalla: puntuacion clinica basada en la tomografia computerizada de alta resolucion de térax
TCAR (a menor puntuacion final, peor estado radiolégico). FEV1: volumen espiratorio forzado en el
primer segundo. Los valores minimos de los rangos se relacionan con mayor edad y los maximos

con menor edad. DE: desviacién estandar.

Figura 28. Evolucion de FEV1 porcentaje del predicho en funcién de la edad
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Mediana del FEV1 % para diferentes grupos de edad en Europa. Tomada del registro de pacientes
de la Sociedad Europea de Fibrosis Quistica 2016 (ECFSPR, 2016).

Las colonizaciones por S. aureus y P. aeruginosa son las mas frecuentes en pacientes
pediatricos con FQ (CFF, 2016). La prevalencia de colonizacion crénica en esta muestra
por S. aureus y P. aeruginosa fue del 44,2 % (n=19) y el 11,6 % (n=5) respectivamente,
muy similares a los datos indicados a nivel nacional para el mismo rango de edad
(ECFSPR, 2016). En los ultimos afios, tal y como se indica en la figura 29, la prevalencia
de colonizacion por P. aeruginosa continda disminuyendo, descenso que puede deberse
en parte a la aplicacion de tratamientos para erradicar su adquisicion considerados piedra
angular para el control de la progresién de la enfermedad (Mogayzel et al., 2014). En

cambio, la prevalencia de S. aureus sigue aumentando. Sin embargo, la colonizacion por

115



Discusion

MARSA parece estabilizada en los dltimos 5-6 afios. No obstante, la interpretacion mas
real de esta situacion probablemente esté relacionada con el enmascaramiento que sufre
P. aeruginosa ante el crecimiento de S. aureus, ya que la colonizacion por este Ultimo

patégeno contribuye a la aparente disminucion de P. aeruginosa.

Figura 29. Prevalencia de colonizacién por patdégenos respiratorios (1989-2015)
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Figura tomada de Cystic Fibrosis Fundation Annual Report 2015 (CFF, 2016).

6.1.2. Caracteristicas de la rutina de fisioterapia respiratoria

La FR incluida en el abordaje terapéutico de FQ es considerada un pilar esencial, pues su
principal objetivo es ayudar a eliminar el exceso de secreciones anormalmente espesas
de la via aérea del paciente (Mcllwaine et al., 2014), intentado asi frenar el deterioro de la
funcién respiratoria y sus consecuencias. El drenaje de las secreciones se suele realizar
de 1 a 2 veces al dia, recomendandose en este trabajo su aplicacion 2 veces al dia para
la mayoria de los pacientes (Elbasan et al., 2012), lo que supone un compromiso
significativo de tiempo y energia. En este sentido, los pacientes en la primera entrevista
refirieron realizar la rutina de FR una media de 1,4 + 0,5 veces al dia en el 55,8 % de los
casos sin interrupciones (n=24), y con una duracion media por sesion de 25,3 + 13,1 algo
inferior al tiempo recomendado (35-40 minutos). Como ocurre en el estudio desarrollado
en niflos menores de 2 afios (Grasso et al., 2000), la mayoria de los pacientes en la
entrevista inicial indicaron la TV o medios audiovisuales como complementos mas
habituales de la FR. No obstante, existen diferencias en la utilizacibn de otros

complementos entre los 2 trabajos. Los pacientes de la intervencion a estudio escuchaban

116



Discusion

mas musica y, como es légico por la edad de los sujetos, la utilizacion de juguetes fue
mucho mas frecuente en el estudio con nifios pequefios donde incluso se realizaba la FR
mientras dormia el bebé. En el caso de necesitar la ayuda de familiares, la mayoria de los
pacientes la llevaban a cabo con sus padres al igual que en el trabajo en nifios menores

de 2 afios.

Con respecto a la adherencia al tratamiento de FR, al inicio del estudio los pacientes
refirieron un elevado cumplimiento (74,4 %, n=32) si se compara con los datos aportados
por otros estudios donde se estima una adherencia a la FR del 51-74% en nifios con
edad escolar y del 50 % para adolescentes (Quittner et al., 2000; Modi and Quittner, 2006;
Goodfellow et al., 2015). Aunque este resultado hace pensar que el método utilizado en el
presente estudio para medir el cumplimento terapéutico podria sobreestimar el
cumplimiento, lo observado se puede considerar dentro de los margenes establecidos.

Tanto los adolescentes con FQ como sus padres, afirman que los tratamientos de FR son
los méas dificiles de llevar a cabo (Sawicki et al., 2015). Como se ha comentado
anteriormente, la FR requiere un compromiso significativo de tiempo y energia, lo que
complica ampliamente su incorporacion a la rutina diaria del paciente y/o su familia (Modi
and Quittner, 2006). En el momento inicial de la intervencion, al 62,8 % de los pacientes
(n=27) se le hacia larga la FR, con una percepcion del tiempo invertido en el desarrollo de
cada sesion 9,7 + 11,1 minutos mayor al tiempo real dedicado. Pero, ademas de la
percepcion del tiempo, es importante para el cumplimiento de la FR establecer el
tratamiento como una rutina estructurada (Goodfellow et al., 2015; Sawicki et al., 2015) y
para ello es necesario identificar la FR como una experiencia positiva que implique un
cambio de actitud (Grasso et a, 2000) que se podria traducir en mayor bienestar

psicosocial.

De este modo, para el 55,8% de los pacientes al inicio del estudio (n=24) la FR era
relajante y la respuesta hacia la FR de familiares y pacientes de neutralidad (0,34 + 0,26 y
0,49 £ 0,18 respectivamente) si consideramos el valor 0 como respuesta ni negativa ni
positiva hacia su desarrollo. No obstante, en el 27,0% de los padres que participan en la
FR (n=10) se apreciaba una actitud negativa, porcentaje muy similar al encontrado en los
pacientes (27,9 %, n=12).
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6.1.3. Percepcién de la sintomatologia pulmonar y calidad de vida

El deterioro de la funcién pulmonar y sus manifestaciones clinicas son los factores que
mas repercuten en el desarrollo de las actividades cotidianas de estos pacientes al limitar
por ejemplo la realizacion de esfuerzos prolongados o al no tolerar ambientes poco
limpios o cargados de humo.

En este sentido, la dificultad para respirar percibida por los pacientes al inicio del estudio
fue de 2,1 £ 1,1 puntos segun la puntuacién media obtenida en la escala VAS utilizada
para realizar la medicion de la magnitud de los sintomas de disnea en pacientes con
enfermedad pulmonar, entre ellos pacientes con FQ (Suri et al 2007; Bausewein et al.,
2007; Canga et al., 2015). Tras la aplicacion del cuestionario CFQ-R, uno de los mas
utilizados para la valoracion de la calidad de vida relacionada con la salud en FQ
(Fernandez Rodriguez and Martin Mufoz, 2006; Olveira et al., 2010; Gaspar et al., 2012;
Groeneveld et al., 2012), la puntuacion media obtenida en la entrevista inicial para el
dominio sintomatologia respiratoria fue de 73,1 £ 20 puntos, en la linea de los valores
medios basales indicados por otros investigadores (Sawicki et al., 2011; Groeneveld et al.,
2012).

6.2. Sobre la comparacién de los grupos al inicio del estudio

No se han encontrado diferencias estadisticamente significativas ni clinicamente
relevantes entre los brazos del estudio. De hecho, la variable grupo de tratamiento no ha
correlacionado con ninguna de las variables al inicio del estudio. Los tres brazos son
totalmente comparables, por lo que las diferencias encontradas al realizar la intervencién

han sido consideradas achacables al efecto de la misma.

6.3. Evolucién de laintervencién

Los resultados de este trabajo indican que esta estrategia de MT basada en la audicion de
una masica especialmente compuesta, interpretada, grabada y editada para cada una de
las partes del tratamiento fisioterapéutico en los pacientes con FQ puede considerarse un
complemento efectivo para el desarrollo de la rutina de FR. Su utilizaciobn parece

favorecer diferentes aspectos que se detallan a continuacion.
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6.3.1. Efectos de la musicoterapia sobre el desarrollo de la rutina de fisioterapia

respiratoria

El uso de la musica terapéutica aumento significativamente la duracion de las sesiones de
FR en casi 10 minutos (p=0,032) como se observa a las 6 semanas y hasta el final de la
intervencion, alcanzandose una duracion media por sesion de 37,1 + 3,9 minutos, en la
linea de los tiempos recomendados para su desarrollo. En cambio, en el grupo que utiliza
musica comercial, aunque al final del estudio se aprecié un aumento de casi 5 minutos
con respecto al momento basal, la media de la duracién de las sesiones fue en torno a 10
minutos menor (27,2 + 4,1) a la media del grupo tratado, quedando ademas por debajo de
la duracién recomendada por sesion. Esta tendencia no se aprecié para el grupo control,
que no modificé la duracion de las sesiones a lo largo del estudio. Estos datos sugieren

gque la musica terapéutica se asocia a una mayor duracion de las sesiones de FR.

A pesar de que la media del nimero de sesiones no se vio influenciada por la
intervencion, cabe destacar que en el grupo tratado 2/15 pacientes aumentaron de 1 a 2

el nimero de sesiones de FR realizadas al dia.

6.3.2. Efectos de la musicoterapia sobre la adherencia, percepcién y actitud hacia la

fisioterapia respiratoria

6.3.2.1. Adherencia

En este trabajo, la utilizaciéon de la musica terapéutica esta relacionada con un incremento
en la adherencia a la FR, pues en el grupo tratado fue observado un aumento
estadisticamente significativo del cumplimiento (p=0,041), mientras que no se apreciaron
cambios relevantes en los otros 2 grupos. Asi, los pacientes tratados tienen 14 veces mas
probabilidades de ser cumplidores que un individuo perteneciente al grupo control o
control con musica (p=0,011). Es posible que los individuos del grupo tratado hayan
resuelto, en parte, gracias a la musica terapéutica, sus barreras hacia el cumplimento de
la realizacion de la FR, incorporandola a sus rutinas diarias como una rutina estructurada
en comparacion con los sujetos de los otros grupos (Modi et al., 2010) a traves de la
conversion de la rutina en una experiencia positiva-motivadora (Grasso et al., 2000). De
este modo, se conoce que el estado de animo tiene gran influencia sobre la adherencia

hacia la FR. Una baja adherencia a la FR se ha relacionado con estados depresivos en
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los padres de los nifios con FQ (Smith et al., 2007; Smith et al., 2010; Sheehan et al.,
2012). Aunque un estudio reciente no encontrd los sintomas depresivos de los padres
como predictor de baja adherencia (Goodfellow et al., 2015), otros datos sugieren que
elevados niveles de depresion se vinculan a creencias menos positivas hacia los
tratamientos, lo que a su vez puede afectar a su cumplimiento (Hilliard et al., 2015).
Mejorar la motivacién hacia la FR es la mejor manera de optimar la adherencia a un
tratamiento y, hasta el momento, la mayoria de las iniciativas para conseguir instaurar la
FR como una rutina positiva no han derivado en una mejora en la adherencia
posiblemente porque no propician un cambio en la actitud-percepcion (Goodfellow et al.,
2015). En referencia a los datos sobre adherencia obtenidos en este trabajo, no hay que

olvidar que el método utilizado para medirla podria sobreestimar el cumplimiento.

Independientemente de la evolucién de cada grupo, tanto al inicio como al final de la
intervencion, los pacientes de los 3 brazos del estudio refirieron tener un elevado
cumplimiento si se comparan con los datos aportados por otros trabajos (Quittner et al.,
2000; Modi and Quittner, 2006; Goodfellow et al., 2015) e incluso por encima de los
margenes establecidos (51-74%). También es cierto que en el presente estudio el estado
de animo de los pacientes y sus cuidadores es menos negativo que el observado por

Grasso y colaboradores (Grasso et al., 2000).

6.3.2.2. Percepcion y actitud hacia la fisioterapia respiratoria

En relacion con las variables relativas a la percepcion del tiempo necesario para
desarrollar la FR, la musica terapéutica disminuy6 significativamente la percepcion de la
FR como una actividad larga (9/15 antes frente a 4/15 después de utilizarla, p=0,029),
mientras que esta apreciacion sobre el tiempo no parecié variar para las otras dos
situaciones (control y control con mausica). La misma tendencia fue observada en la
comparacion del tiempo que el paciente cree necesitar para llevarla a cabo antes y
después de la intervencion. Se aprecié un descenso estadisticamente significativo para el
grupo tratado de 11 minutos (37,0 + 4,5 minutos antes frente a 26,0 £ 4,7 minutos
después de utilizar la masica, p=0,008), mientras que en los grupos control y control con
musica no se observaron cambios.

Si estos resultados son comparados con el ajuste del parametro (diferencia entre el
tiempo real dedicado y el tiempo percibido, Grasso et al., 2000), se aprecia la misma

tendencia. Asi, en el grupo tratado el parametro torné su signo positivo a lo largo de la
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intervencion (-9,7 £ 2,9 minutos antes frente a +11,1 + 3,9 minutos después, p=0,003),
con una diferencia estadisticamente significativa entre el antes y el después de casi 21
minutos, y una percepcion del tiempo transcurrido en el desarrollo de cada sesion 11
minutos menor al tiempo real dedicado al final de la intervencion. Si bien en el grupo
control el valor se mantuvo constante entre el antes y el después (en torno a -9 minutos,
con una diferencia entre el antes y el después de 0,6 + 4,1 minutos), en el grupo control
con musica se observo un ligero cambio de 6 minutos no considerado relevante (-9,8 +
3,2 minutos antes frente a -3,9 + 4,2 minutos después) y una percepcion del tiempo
transcurrido en el desarrollo de cada sesién casi 4 minutos mayor al tiempo real dedicado
al final de la intervencién.

Ademas, después del estudio, la diferencia entre tiempos en el grupo tratado fue
estadisticamente significativa con respecto al grupo control (-20,2 + 5,8 minutos p=0,003)
y control con mdasica (-15,02 + 6,02 minutos p=0,031), resultados en la linea de los
hallados por Grasso y colaboradores (2000) aunque, en su caso, no encontraron
diferencias estadisticamente significativas entre los grupos. Posiblemente, como los
mismos investigadores indican, debido a la gran dispersion entre las respuestas dadas
(influenciada por las dificultades para responder a la pregunta “cuanto tiempo parece
tardar” de algunos padres) y al bajo nimero de participantes por grupo (n=10). No
obstante, gracias a la informacidon proporcionada por los familiares, estos investigadores
concluyeron que el tiempo dedicado a la FR se ve acortado tras utilizar la musica
terapéutica. Por tanto, se puede indicar que la mausica terapéutica utlizada en la
intervencion a estudio disminuye la percepcion del tiempo dedicado al desarrollo de la FR.
En este sentido, se conoce que un estado de animo positivo acorta la percepcion del
tiempo dedicado a realizar una determinada tarea, mientras que un estado negativo lo
incrementa (Ortiz-Alonso et al., 2000), hecho relacionado también con el aumento de la
duracion de las sesiones observado en el presente estudio al complementar la FR con

musica terapéutica.

El bienestar psicosocial de los pacientes con FQ y sus cuidadores puede ser muy bajo,
como indica la elevada prevalencia de depresion y ansiedad en pacientes con FQ y
familiares (Smith et al., 2010; Besier et al., 2011; Quittner et al., 2014). Una mdusica
cuidadosamente seleccionada para el desarrollo de la FR en pacientes con FQ, puede
llevar a una respuesta afectiva positiva hacia la actividad que se podria traducir en un

mayor bienestar psicosocial (Grasso et al., 2000; Calik-Kutukcu et al., 2016). En cuanto a
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las variables emocionales relacionadas con el bienestar psicosocial de los pacientes y
cuidadores evaluadas en este trabajo, se podria indicar que complementar la FR con
musica terapéutica relaja mas a los pacientes que la utilizan como indican diferentes
estudios pediatricos sobre MT (Cassidy et al., 1995; Malone et al., 1996; Grasso et al.,
2000; Marwah et al., 2005; Noguchi, 2006; Hartling et al., 2013; Sepulveda-Vildésola et
al., 2014; Calcaterra et al., 2014).

Asi, en el grupo tratado se aprecid un aumento estadisticamente significativo en el
numero de pacientes a los que les relajaba el complementar la FR con la musica
terapéutica (7/15 antes hasta 14/15 después de utilizarla, p=0,016) mientras que se
mantuvo sin modificaciones para los 2 grupos restantes, siendo 17 veces mas probable

gue los pacientes tratados se relajen (p=0,001).

En este sentido, se conoce que la escucha de musica terapéutica puede llevar a la
relajacion (Garcia Caro, 2010) y esta relajacion inducida a través de la escucha de musica
adecuada, entre otras, es una de las nuevas estrategias utilizadas en el manejo de
enfermedades pulmonares (Panigrahi et al., 2014). En concreto, para la FR, la relajacion
es esencial durante la nebulizacién de los farmacos con objeto de conseguir una 6ptima

penetracion de las particulas en la via aérea (Elbasan et al., 2012).

Como se ha comentado anteriormente, ademas de la percepciéon del tiempo, es
importante para el cumplimiento de la FR establecer el tratamiento como una rutina
estructurada (Goodfellow et al., 2015; Sawicki et al., 2015) y para ello es necesario
identificar la FR como una experiencia positiva-motivadora que implique un cambio de
actitud (Grasso et a, 2000; Goodfellow et al., 2015; Calik-Kutukcu et al., 2016).

Con respecto a la variable emocional respuesta hacia la FR de pacientes y familiares, la
masica terapéutica mejoré su respuesta de forma estadisticamente significativa en los
pacientes y padres o cuidadores (tabla 48) evolucionando desde una respuesta de

neutralidad hasta una respuesta positiva.

Esta misma tendencia estadisticamente significativa se observé en el grupo control con
musica para los pacientes (tabla 48), mientras que el grupo control mantuvo su respuesta
en la neutralidad a lo largo de la intervencion en ambos casos sin cambios en la

puntuacion (tabla 48).
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Tabla 48. Evolucion respuesta hacia la rutina de fisioterapia respiratoria

G Pacientes Familiares
rupo " -
P Momento | Media DE P.sig [Momento| Media DE P. sig

Antes 0,33 0,31 Antes 0,50 0,41

Control - 0,860 - 0,635
Despues 0,27 0,36 Despues | 0,64 0,34

Control | Antes 054 | 033 | 004 |Antes 030 | 049

con - - 0,096

masica Despues +1,1 0,39 = | Después | 0,80 0,39
Antes Antes

Tratado ; 0,60 0,31 | 0,000 : 023 | 043 | 0,004
Despueés +1,5 0,36 * Después | +1,92 0,35 *

Medias marginales estimadas de la respuesta hacia la rutina de fisioterapia respiratoria de los
pacientes y padres en funcién del momento del estudio: inicial y final (12 semanas). La respuesta
se midié con una escala Likert bipolar donde -3 equivale a la peor respuesta posible, +3 a la mejor
respuesta posible y 0 a una respuesta neutral. *p < 0,05. MANOVA de muestras repetidas. DE:

desviacion estandar.

Estos resultados estan en la linea de los descritos por Grasso y colaboradores (2000),
donde la utilizaciéon de la masica terapéutica supuso para los nifios menores de 2 afos
una mejora en la respuesta hacia la FR algo mayor a la de la presente intervencion
(incremento de +1,25 puntos) y algo menor a la encontrada para los padres (incremento
de +1,0 puntos). Con respecto al grupo control, en ambos trabajos no se observaron
cambios en la respuesta (diferencias entre medias de cero o cercanas a cero), por lo que
la utilizacion de la musica terapéutica como complemento a la FR puede mejorar dicha
respuesta de pacientes y familiares hacia su desarrollo. Al igual que ocurre en la
intervencion a estudio, la utilizacion de muasica comercial en el trabajo sobre nifios
menores de 2 afios (Grasso et al., 2000) supuso una mejora para ambos grupos (+0,75
puntos en nifios; +1,0 en padres), aunque en ambos casos mayor a la descrita en el

presente trabajo (tabla 49).

Tabla 49. Diferencia entre medias respuesta hacia la rutina de FR antes y después

Estudio
Grupo - —
Pacientes | Familiares
Control 0 +0,14
Control con musica + 0,56 +0,5
Tratado +0,9 +1,7

Aunque la utilizacion de mduasica comercial siguiendo las pautas dadas por los

especialistas parece también producir una respuesta afectiva positiva hacia la FR en
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pacientes y, en parte, en familiares, es evidente que la musica terapéutica es mas
efectiva. En este sentido, las caracteristicas especificas de esta musica particularmente
compuesta e interpretada juegan un papel fundamental en su efecto final (Maranto et al.,
1996; Grasso et al., 2000; Calik-Kutukcu et al., 2016).

La actitud negativa de los pacientes y cuidadores también se ve influenciada por la
musica terapéutica al igual que en el trabajo realizado en nifios menores de 2 afos
(Grasso et al., 2000). En el presente estudio, todos los pacientes y familiares del grupo
tratado que indicaron tener una actitud negativa al inicio del estudio la cambiaron a neutra
0 positiva (figuras 30 y 31), mientras que en los otros 2 grupos no se apreciaron

diferencias relevantes en la actitud.

No obstante, en comparacion con los datos observados en el trabajo sobre nifios menores
de 2 afios (Grasso et al., 2000), en el presente estudio pocos pacientes y familiares
mostraron una actitud muy negativa hacia la FR desde el inicio, siendo més frecuente una

actitud cercana a la neutralidad.

Figura 30. Actitud de los pacientes frente a la fisioterapia respiratoria antes y

después
10- _
= [ Negativa
8- - J Neutra
n
8 B = [ Positiva
[
O M M
[+
©
Q
o 41
©
4
2+ H I
0_

Control Control musica Tratado

Actitud de los pacientes antes | después de la intervencion en cada grupo.
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Figura 31. Actitud de los familiares frente a la fisioterapia respiratoria antes y

después
10- _
[ Negativa
8- - — [ Neutra
(72
o = O Positiva
1]
= 619 M M
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S
o 44
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i H H
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Control Control musica Tratado

Actitud de los padres antes | después de la intervencién en cada grupo.

6.3.2.3. Efectos de la musicoterapia sobre la percepcién de la sintomatologia pulmonar y

la calidad de vida

Como se comenté anteriormente, la sintomatologia pulmonar incide negativamente en las
rutinas diarias del paciente con FQ, por lo que resulta interesante conocer la percepcion
gue tiene el paciente sobre esta sintomatologia pulmonar y la repercusion de las
manifestaciones clinicas respiratorias sobre la calidad de vida. En esta intervencion, la
percepcion de la disnea no se vio influenciada por la utilizacion de la musica terapéutica,
de hecho, no se apreciaron diferencias ni estadisticamente significativas ni relevantes

para ningun grupo en la comparacién antes y después.

Aunqgue la escala VAS puede ser una escala de medida vdlida para detectar cambios
grupales (Suri et al., 2007), en el resultado observado pudo influir el hecho de utilizar la
escala de este modo, pues es mucho mas efectivo su uso para medir diferencias
individuales en un mismo paciente. Si observamos la percepcion de la disnea de manera
individual, en el grupo tratado presentaron mejoria 9/15 pacientes y empeoraron 2/15,
mientras que en el grupo control 3/15 mejoraron y 3/15 empeoraron y en el grupo control

con musica 5/13 mejoraron y 1/13 empeor0 (figura 32).
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Figura 32. Analisis de la percepcién de la disnea individualizada paciente a paciente

Control Control con musica Tratado
Estable
Mejora 13%
20% Mejora
Estable Esta;ble £ Mejora
60% 54% 60%
Empeora

8%

La calidad de vida se asocia a la forma en la que el paciente afronta la enfermedad y su
tratamiento y, en este estudio, parece que la utilizacién de la musica terapéutica podria
estar relacionada con una mejor percepcion de la salud. Mientras que el grupo control no
modificé su puntuacion para el dominio sintomatologia respiratoria del cuestionario CFQ-R
(Quettner et al., 2005; Sawicki et al., 2011; Groeneveld et al., 2012), en el grupo tratado
se observé un aumento estadisticamente significativo de 17,8 puntos después de la
intervencion (69,6 + 5,3 puntos antes; 87,4 + 3,7 puntos después, p=0,003), tendencia que
se aprecio en el grupo control con musica con un aumento no significativo de 7,3 puntos
(74,8 £ 5,6 puntos antes; 82,1 + 3,9 puntos después), 10,5 puntos menor al observado en

el grupo tratado.

Los sintomas que afectan el bienestar psicosocial, ademés de relacionarse con la falta de
cumplimiento terapéutico ya comentado, se asocian con un empeoramiento de la calidad
de vida (Havermans et al.,, 2008; Gaspar et al., 2012; Quittner et al., 2014). A este
respecto, la musica terapéutica es mas efectiva que la musica comercial a la hora de
mejorar la calidad de vida de los pacientes, debido en gran medida al papel que juega la
correcta distribucion de los elementos y cualidades del sonido en la motivacion del
paciente (Maranto et al., 1996; Grasso et al., 2000; Calik-Kutukcu et al., 2016).
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6.3.3. Efectos de la musicoterapia sobre parametros clinicos respiratorios

En relacién con el efecto de la intervencibn de MT propuesta en este trabajo sobre
parametros clinicos respiratorios, no se han encontrado resultados clinicamente
relevantes que puedan asociar la utilizacion de la MT como complemento de la FR en
pacientes con FQ con la estabilizacion de la funciéon pulmonar, la colonizacion bacteriana
o el numero de exacerbaciones. En todo caso, en este estudio podria relacionarse la
utilizacion de la musica terapéutica con una estabilizacion de las exacerbaciones. El
seguimiento de estos pardmetros a lo largo del tiempo posiblemente pueda arrojar

informacion sobre la efectividad de la musica terapéutica sobre los mismos.

6.4. Evaluacion de la utilizacion de la musica durante la rutina de fisioterapia

respiratoria
Con respecto a la diferencia en la utilizacion de mdusica terapéutica o musica comercial

como complemento de la FR, se observaron comportamientos diferentes entre ambos
grupos siempre a favor de la muasica terapéutica. Asi, la musica terapéutica se utilizé el
doble que la comercial (86,6 % n=13 frente a 46,2 % n=6, p=0,029) y la respuesta hacia
sSu uso, es decir, presentar una actitud positiva-motivadora tanto en pacientes (2,0 = 1,4)
como en familiares (2,0 £ 1,4), fue en torno a 1 punto mayor en el grupo que utilizé la
mausica terapéutica (p=0,029). Para ambos grupos fue positiva la audicién de la musica
(valores grupo control con musica: 1,0 + 1,4 pacientes; 0,9 = 1,4 padres). Esto pone de
manifiesto la importancia de las caracteristicas especificas de la musica terapéutica
tenidas en cuenta a la hora de su composicién e interpretacion relacionadas con su

influencia en el estado emocional.

De este modo, el hecho de que la musica terapéutica contara con ritmos fluidos (Juslin
and Laukka, 2004), timbres variados y brillantes (Garcia Sanz, 1989; Alvin, 1997; Juslin
and Laukka, 2004), cambios de intensidad, aunque no excesivamente marcados (Garcia
Sanz, 1989; Juslin and Laukka, 2004), variabilidad en la frecuencia de los sonidos (Juslin
and Laukka, 2004), asi como la aparicion de tonalidades mayores en gran parte de las
piezas compuestas (Lacarcel Moreno, 1990; Juidias et al., 2004; Pino, 2011), condicion6
una actitud optimista y positiva de los pacientes hacia la FR (Maranto et al., 1996; Grasso
et al., 2000; Calik-Kutukcu et al., 2016). Estas caracteristicas de la musica terapéutica
podrian relacionarse con el grado de utilidad que los pacientes pusieron de manifiesto tras

el uso de la musica comercial o la musica terapéutica, mucho mayor en el grupo tratado
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(14/15 frente a 7/13, p=0,023). A muy pocos pacientes en el grupo tratado les resulto Util
el factor “novedad” de una nueva estrategia durante un tiempo (28,6 % n=2), mientras que
para la mayoria de los pacientes del grupo control con musica esta fue la principal razon
de su utilidad (71,4 % n=5). Solo el 28,6 % en este grupo (n=2) refirié serle Gtil la musica
comercial por resultar relajante-motivadora o por ayudarles a mejorar en el manejo de las
técnicas de FR a realizar durante la rutina, al contrario que al grupo que utilizé la musica
terapéutica, donde a la gran mayoria (85,7 % n=12) le fue util por estas razones
(p=0,017).

En este sentido, las cualidades y elementos del sonido fueron utilizados para el desarrollo
de las secciones de la musica terapéutica segun sus objetivos. En las secciones Ay C,
relacionadas con la administracion de farmacos mucoliticos y antibiéticos nebulizados, se
consiguié mayor relajacion a través de ritmos lentos, en torno a las 60 PPM (Poch, 1999;
Gagnon and Peretz, 2003; Calik-Kutukcu et al., 2016), intervalos y acordes consonantes
(Alvin, 1997; Bennet, 2003; karolyi, 2012), asi como de sonidos que no tuvieran
vibraciones excesivamente rapidas (Garcia Sanz, 1989). En la ultima pieza de la seccién
A, se utilizaron frases ritmicas que intercalaban abundantes silencios con la finalidad de
crear relajacion (Gustems, 2012) y preparar al oyente para una parte diferente de la

terapia.

Durante la seccién B de la fisioterapia, vinculada a la activacién y limpieza bronquial, la
musica debe ser activa-motivadora para proporcionar el soporte ritmico adecuado en el
manejo de las técnicas de FR, ayudando asi a realizar las percusiones, vibraciones,
drenaje de secreciones, etc. (Grasso et al., 2000; Calik-Kutukcu et al., 2016). Por tanto,
las piezas musicales contaron con ritmos mas rapidos, intervalos mel6dicos disonantes y
acordes de séptima (Bennet, 2003; Karolyi, 2012). De esta forma, se consiguidé mayor
tension y estimulacién de los pacientes (Alvin, 1997; Llamas, 2012). El recurso de la
modulacion fue empleado para hacer mas amena esta extensa seccién de la terapia, de
tal manera que la atencién del oyente no decayera (Juidias et al., 2004; Zamacois, 2010;
Kérolyi, 2012).

Cabe comentar que todos los pacientes, independientemente del brazo de estudio al que
pertenecian, recomendaron el uso de mausica. Tanto los pacientes de FQ como los
familiares que participan en el manejo de su enfermedad estan sometidos a la presion que

les produce el desarrollo del complejo y tedioso tratamiento que estos pacientes requieren
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dia a dia (Sawicki et al., 2013), por lo que parecen receptivos hacia experimentar
estrategias que vayan encaminadas a intentar mejorar esta presion siempre y cuando las

consideren propuestas razonables.

Y en cuanto a la utilizacién de la masica como complemento de la FR en el futuro, solo el
38,5 % (n=5) del grupo control con musica indic6 estar interesado frente al 93,3 % (n=14)
del grupo tratado (p=0,03) que refirid querer continuar con la utilizacién especificamente

de esta musica y/o nuevas piezas que se compongan para este fin.

6.5. Intervencién en el adulto

Durante el desarrollo de este estudio, se decidid también abordar el efecto de esta musica
terapéutica sobre una muestra de pacientes adultos a la que tuvimos acceso. A pesar de
no poder sacar conclusiones por el nimero tan pequefio de pacientes encuestados en
cada grupo, de la descripcién de los resultados obtenidos (tabla 50), se puede comentar
gue la musica en si podria influenciar de forma positiva sobre la FR vy, en concreto, la
musica terapéutica relacionarse con una disminucion en la percepcién del tiempo, ademas
de con una mejora sobre la actitud hacia la rutina, la percepcion de la disnea y la calidad
de vida. Los participantes refirieron que la musica comercial les relajo o hizo més
llevadera la FR, mientras que los adultos que utilizaron la musica terapéutica refirieron
relajacion, desconexién con la realidad, olvido de la enfermedad, mejora en la expulsion

de la mucosidad y tener la sensacion de aprovechar mas el tiempo al realizar la FR.

6.6. Limitaciones del estudio

El trabajo no est4 exento de limitaciones. Primero, al ser llevado a cabo en un Unico
centro y emplear criterios de inclusion estrictos, se ha seleccionado a una muestra
pequefia de pacientes. La segunda limitacién es el bajo poder estadistico del estudio,
relacionado con el tamafio de la muestra. Limitacion comun en la mayoria de trabajos
realizados sobre este tipo de pacientes (Grasso et al., 2000; Fernandez Rodriguez and
Martin Mufioz, 2006; Sawicki et al., 2011; Elbasan et al., 2012; Groeneveld et al., 2012;
Fuentes et al., 2015; Calik-Kutukcu et al., 2016) independientemente de la tematica de la
investigacion, debido a la incidencia de la enfermedad. Este tamafio muestral esta en la
linea o incluso por encima del utilizado en estudios sobre MT llevados a cabo en pediatria
(Marwah et al., 2005; Noguchi, 2006; Lindenfelser et al., 2012; Hartling et al., 2013;
Sepulveda-Vildésola et al., 2014; Calcaterra et al., 2014; Coppola et al., 2015).
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No obstante, es interesante desarrollar futuros estudios con mayor nimero de pacientes
para incrementar la potencia estadistica y confirmar los resultados obtenidos en este
trabajo.

Por el contrario, también tiene algunas fortalezas como la utilizacién de los grupos control
y control con musica pertenecientes a la misma poblacién y el estudio simultaneo de

multiples variables resultado.

Esta estrategia podria tener un gran potencial de aplicabilidad en el sistema sanitario a
corto plazo, pues su implementacion seria sencilla al no suponer ni un incremento en el
namero de visitas a las unidades de FQ para estos pacientes, ni una alteracion en su
tratamiento y seguimiento habitual. Por tanto, no requeriria cambios organizativos o de
competencia de los profesionales. Se entiende que la intervenciébn, con sus
modificaciones pertinentes, podria ponerse también a disposicion de pacientes adultos

con FQ que la demanden, asi como de asociaciones de estos pacientes.

En definitiva, segun los resultados arrojados en el presente trabajo, la audicién de musica,
tanto comercial como terapéutica, tras unas recomendaciones dirigidas al mejor desarrollo
de la fisioterapia respiratoria, promueve una respuesta afectiva de los grupos tratados; por
otro lado, los elementos y parametros del sonido que forman parte de la mdasica
compuesta para esta intervencién, asi como su posterior interpretaciéon, han jugado un
papel fundamental en su efecto final. De este modo, el complemento de la fisioterapia
respiratoria con musica terapéutica en los pacientes pediatricos con fibrosis quistica
parece potenciar de forma clara una respuesta afectiva positiva y motivadora hacia la
actividad, lo que se traduce en un mayor bienestar psicosocial, una mejora en el propio
desarrollo de la fisioterapia respiratoria, en su adherencia y en la calidad de vida
relacionada con la salud de los enfermos y su entorno, abriendo las puertas a la
realizacion de futuros estudios que permitan establecer conclusiones basadas en la

evidencia hacia esta estrategia con gran potencial de aplicabilidad en el sistema sanitario.
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Tabla 50. Efecto de la intervencion de musicoterapia en pacientes adultos con fibrosis quistica

Diferencia

Duracion e .| Percepcion | Tiempo Percepcién | Respuesta | Actitud i .
Grupo Paciente | Sexo (Ea%%ds) fﬁ?ﬂos) gé'rlézpallg'rggndtgs 3‘1%?{528'3 Ir::gi;r;a (pn?:rilel)tIC()jS()) E::i:giaﬁég rruetligjaa r::t?amo }}:Criuatina :‘uat‘i:ri;l'a Eﬁrnfﬁf\';n g: I\Ilcijc{;l:flI
Inicial
Control 1 M 47 30 PC Si Si 45 -15 no -3 negativa 5 33,33
2 M 26 30 TV Si Si 60 -30 no -3 negativa 7 25,56
Sg:”o' 3 M 36 30 TV si si 45 -15 no -3 negativa 4 55,56
musica 4 H 21 40 TV Si Si 60 -20 no 2 neutra 3 38,89
Tratado 5 M 44 60 TV Si Si 90 -30 Si 0 neutra 5 66,67
6 M 50 30 nada no Si 45 -15 no -3 negativa 6 33,33
Final
Control 1 M 47 30 PC Si Si 45 -15 no -3 negativa 6 38,89
2 M 26 30 TV Si Si 60 -30 no -2 negativa 7 22,22
Sg:”o' 3 M 36 30 musica-TV si si 45 -15 no -3 negativa 5 61,11
musica 4 H 21 45 musica-TV Si Si 60 -15 no 3 neutra 7 44 44
Tratado 5 M 44 60 musica Si Si 20 40 Si 0 positiva 2 77,78
6 M 50 20 musica no Si 20 0 no -3 neutra 5 72,22
Grupo Paciente | Sexo (Ea%%ds) g;iIII;aCIon Egs_i%use; @ Ilitirl]igas?cge Caracteristicas de su utilidad (szeecsounsje;r;dacién ;?r;?;q zﬂour?pclzr%%rr?t?)
musica utilizacion mas atil | en el futuro
gg:”o' 3 36 si 0 si Relajacion si sijuntoa TV
musica 4 H 21 Si 3 si Algo mas llevadera Si sijunto a TV
. . Relajacion/ Desconexion con la realidad/ . .
Tratado 5 a4 s! 3 s! Mejora la expulsion de la mucosidad s! L s!
o [ [ s [ w [ s | s e e e e

H: hombre, M: mujer; La respuesta hacia la rutina de fisioterapia respiratoria o hacia la utilizacién de la musica se midié con

una escala Likert

bipolar donde -3 equivale a la peor respuesta posible, +3 a la mejor respuesta posible y 0 a una respuesta neutral; Sensacién pulmonar medida
con escala analdgica visual (VAS) para evaluar la magnitud de la disnea donde 1 significa: no falta de aire y 7: maxima falta de aire.
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Conclusiones

7. CONCLUSIONES

1. Las caracteristicas sociodemograficas y clinicas de la muestra de pacientes que
participaron en la intervencién son razonablemente similares a las descritas para la
poblacion espafiola y representan convenientemente a la poblacién pediatrica con fibrosis
quistica controlada en el Hospital Materno-Infantil de Mélaga.

2. La audicion de mduasica y, concretamente, de una mausica terapéutica
especialmente compuesta, interpretada, grabada y editada para cada una de las partes
del tratamiento de fisioterapia respiratoria en los pacientes con fibrosis quistica, puede
asociarse a una mayor duracién de estas sesiones, en la linea de los tiempos

recomendados para su desarrollo, asi como con una mejor realizacion de las técnicas.

3. La utilizacién de musica terapéutica esta relacionada con una mayor adherencia

hacia la fisioterapia respiratoria.

4. Es posible asociar la escucha de mdsica y, mas exactamente, la audicion de
melodias, armonias y ritmos creados especificamente para la fisioterapia respiratoria, a
una disminucién en la percepcién del tiempo dedicado al desarrollo de dicha fisioterapia.
Queda demostrado, a su vez, que este efecto, observado durante la investigacion, esta

relacionado con el aumento de la duracién de las sesiones.

5. Al igual que en numerosas intervenciones de musicoterapia, donde se estima que
una musica adecuada induce a la relajacién, la audicion de musica terapéutica durante la

fisioterapia produce también efectos relajantes en los pacientes.

6. Tanto los enfermos de fibrosis quistica que han recibido sesiones de
musicoterapia, como los familiares que han colaborado en las mismas, perciben la
fisioterapia respiratoria como una experiencia mas motivadora, obteniéndose una

respuesta afectiva positiva en todos los implicados en el desarrollo del tratamiento.

7. Pese a que la utilizacién de la musica no esta relacionada con cambios en la
percepcion de la disnea, el analisis individualizado de los resultados muestra una mejora

en la sintomatologia pulmonar, especialmente con el uso de musica terapéutica.
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8. Tal como indican los resultados del cuestionario revisado de calidad de vida para
fibrosis quistica, el tratamiento de musicoterapia esta relacionado con una percepcion

mas positiva de la salud por parte de los pacientes de fibrosis quistica y sus familiares.

9. En definitiva, la audicion de musica, tanto comercial como terapéutica, tras unas
recomendaciones dirigidas al mejor desarrollo de la fisioterapia respiratoria, podria
promover una respuesta afectiva de los grupos tratados; no obstante, la musica
terapéutica ha resultado ser mas efectiva, ya que los elementos y pardmetros del sonido
que forman parte de la musica compuesta para esta intervencion, asi como su posterior

interpretacion, han jugado un papel fundamental en su efecto final.
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Consentimiento informado
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CONSENTIMIENTO INFORMADO — INFORMACION AL PACIENTE

Efectos de la musicoterapia como complemento de la fisioterapia respiratoria en pacientes con
fibrosis quistica.

Antes de proceder a la firma de este consentimiento informado, lea atentamente la informacion que a
continuacion se le facilita y realice las preguntas que considere oportunas.

Naturaleza:

Las técnicas de drenaje bronquial que se utilizan de 1 a 2 veces al dia en las personas que tienen
fibrosis quistica son tratamientos que ayudan a estas personas a mantenerse sanas y puedan respirar
con mas facilidad. Estas técnicas de fisioterapia respiratoria aflojan el moco espeso y pegajoso, para
que pueda sacarse tosiendo o soplando. La limpieza de las vias respiratorias reduce las infecciones
pulmonares y mejora la funcion pulmonar.

Estas técnicas suponen un compromiso significativo de tiempo y energia para el paciente y sus
familiares en el caso de los nifios que no pueden realizarla por si mismos por su corta edad. Por eso
aunque son muy beneficiosas, se convierten en una rutina aburrida.

Importancia:

Consideramos que convertir la fisioterapia respiratoria en una actividad mas divertida para los nifios y
sus familiares es muy importante para su correcta realizacion.

Este estudio es un ensayo clinico sin intervenciéon farmacoldgica donde el método que asigna a los
pacientes a uno u otro brazo de estudio es el azar. A un grupo de nifios con fibrosis quistica le
proponemos realizar su rutina de fisioterapia respiratoria escuchando canciones que un musico ha
compuesto especialmente para oirla durante el desarrollo de esta fisioterapia. A un segundo grupo de
nifios con fibrosis quistica se le propondra complementar su rutina de fisioterapia respiratoria con musica
comercial elegida por el propio paciente. Y en un tercer grupo de estudio los nifios con fibrosis quistica
continuaran realizando su fisioterapia respiratoria de forma habitual, es decir, sin complementar con
musica.

La mausica terapéutica compuesta especialmente para acompafiar al desarrollo de la fisioterapia
respiratoria tiene 3 partes, las mismas que su rutina de fisioterapia respiratoria:

1. Tratamiento nebulizador
2. Trabajo de fisioterapia - limpieza bronquial
3. Relajacion-nebulizacion

Los dos grupos que van realizar la fisioterapia respiratoria escuchando musica deben de adaptar su
fisioterapia habitual a la musica y no al revés. Solo queremos que la musica complemente la actividad.

En este periodo, independientemente al grupo que pertenezca, le realizaremos 3 entrevistas sobre su
experiencia en general con la fisioterapia respiratoria: antes de comenzar, a las 6 semanas y al finalizar
el estudio. El estudio en concreto durard 3 meses.

Ademas de la informacion obtenida sobre las entrevistas, se recogeran datos habituales incluidos en su
historia médica, en concreto datos relacionados con su funcién pulmonar.

Todos los datos obtenidos se incluiran en una base de datos anonima codificada por lo que no es
posible identificar a los pacientes. En ningln informe del estudio aparecerd su nombre, y su identidad no
podra ser conocida salvo requerimiento legal. El acceso a toda la informacidn que se obtenga en el
estudio quedard restringido al personal autorizado que se compromete a cumplir las normas necesarias
para preservar la confidencialidad de la informacion facilitada por los participantes. Los resultados del
estudio podran ser comunicados a las autoridades sanitarias y, eventualmente, a la comunidad cientifica
a través de congresos y/o publicaciones.



Durante el estudio, debe continuar con su régimen habitual de tratamiento para la fibrosis quistica sin
alterarlo. Debe de saber, que la participacion en este estudio, no supondra la aplicacion de técnicas de
monitorizacién adicionales ni la aplicacién de ninguna medida que pueda dafiarle o molestarle, ni la
extraccion de muestras biolégicas extra, ni alteraciones en su tratamiento y seguimiento.

Tras estos 3 meses, a aquellos pacientes pertenecientes a los grupos que no han utilizado esta musica
terapéutica se les ofrecera la musica para que si lo desean complementen su rutina de fisioterapia
respiratoria con esta musica.

Implicaciones para el paciente:

» La participacion es totalmente voluntaria.

« El paciente puede retirarse del estudio cuando asi lo manifieste, sin dar explicaciones y sin que esto
repercuta en sus cuidados médicos.

« Todos los datos de caracter personal, obtenidos en este estudio son confidenciales y se trataran
conforme a la Ley Organica de Proteccion de Datos de Caracter Personal 15/99.

« Lainformacién obtenida se utilizara exclusivamente para los fines especificos de este estudio.

Riesgos de la investigacion para el paciente:

Este estudio no supone riesgo para el paciente, pues solo se trata de complementar la rutina de
fisioterapia respiratoria habitual del paciente con mdusica, o que no supone ni un incremento en el
namero de visitas a la unidad para estos pacientes ni una alteraciébn en su tratamiento ni en su
seguimiento habitual.

Si usted tiene alguna duda o requiere informacion adicional se puede poner en contacto con nuestro
personal de la Unidad de Fibrosis Quistica en el teléfono: 951292187 o en el correo electrénico:
emartinm@uma.es



CONSENTIMIENTO INFORMADO — CONSENTIMIENTO POR ESCRITO DEL PACIENTE

Efectos de la musicoterapia como complemento de la fisioterapia respiratoria en pacientes con
fibrosis quistica.

He leido el documento informativo que acompafia a este consentimiento (Informacion al Paciente)

He podido hacer preguntas sobre el estudio Efectos de la musicoterapia como complemento de la
fisioterapia respiratoria en pacientes con fibrosis quistica.

He recibido suficiente informacion sobre el estudio Efectos de la musicoterapia como complemento
de la fisioterapia respiratoria en pacientes con fibrosis quistica. He hablado con el profesional
sanitario informador: Dr. Javier Pérez Frias.

Comprendo que mi participacién es voluntaria y soy libre de participar o no en el estudio.

Se me ha informado que todos los datos obtenidos en este estudio seran confidenciales y se
trataran conforme establece la Ley Organica de Proteccion de Datos de Caracter Personal 15/99.

Se me ha informado de que la informacién obtenida sélo se utilizaré para los fines especificos del
estudio.

Deseo ser informado/a de mis datos genéticos y otros de caracter personal que se obtengan en el
curso de la investigacion, incluidos los descubrimientos inesperados que se puedan producir,
siempre que esta informacién sea necesaria para evitar un grave perjuicio para mi salud o la de mis
familiares biolégicos.

Si No

Comprendo que puedo retirarme del estudio:

Cuando quiera
Sin tener que dar explicaciones
Sin que esto repercuta en mis cuidados médicos

Presto libremente mi conformidad para participar en el proyecto titulado Efectos de la musicoterapia
como complemento de la fisioterapia respiratoria en pacientes con fibrosis quistica.

Firma del paciente Firma de los padres Firma del profesional
(mayor de 12 afios) (o representante legal) sanitario informador
Nombre y apellidos: Nombre y apellidos: Nombre y apellidos:

Fecha: .................. Fecha: ..........ceivinnn. Fecha: ......ccooovviiiiia.



CONSENTIMIENTO INFORMADO ADAPTADO A MENORES — INFORMACION AL PACIENTE

Efectos de la musicoterapia como complemento de la fisioterapia respiratoria en pacientes con
fibrosis quistica.

Antes de proceder a la firma de este consentimiento informado, lee atentamente la informacion que a
continuacion se te facilita y realiza las preguntas que consideres oportunas.

Naturaleza:

El Dr. Javier Pérez Frias me ha informado de que en los nifios con fibrosis quistica las técnicas de
drenaje bronquial como las que debo realizar yo de 1 a 2 veces al dia me ayudan a respirar mejor y
sentirme mas sano. Estas técnicas de fisioterapia respiratoria aflojan el moco espeso y pegajoso, para
que pueda sacarlo tosiendo o soplando. La limpieza de las vias respiratorias hace que tenga menos
infecciones en los pulmones y mejore la funcion de mis pulmones.

Estas técnicas suelen cansar al paciente y ocupan mucho tiempo del dia, por eso, aunque ayudan a
respirar mejor pueden ser aburridas. Pensamos que convertir estas técnicas en una actividad mas
divertida puede ayudarte a realizarlas correctamente por ejemplo acompafiando las sesiones con
musica.

Metodologia empleada para el estudio:

-.,Como se realizara el estudio?

Se realiza con nifios que como yo tienen fibrosis quistica y hacen técnicas de drenaje bronquial cada
dia. A unos nifios se les dird que hagan la fisioterapia respiratoria escuchando unas canciones que un
musico ha compuesto especialmente para nosotros. A otros se les pedira que hagan la fisioterapia
respiratoria escuchando la musica que les guste y a otros que la hagan como habitualmente la realizan,
es decir, sin musica. Se elegird “a suertes” qué nifo realizara la fisioterapia con las canciones que el
musico ha compuesto (grupo 1), qué nifio la hard escuchando la muasica que le guste (grupo 2) y qué
nifio la realizard sin musica (grupo 3). No cambiaran nada los tratamientos o cuidados que recibiran
todos los nifios.

-¢2,En qué consistiran las intervenciones?

A los nifios que participen en el estudio se les pedira que mientras se ponen el aerosol, cuando intentan
sacar el moco y cuando vuelven a ponerse el aerosol cada dia durante 3 meses escuchen la musica
que el masico ha compuesto especialmente para ellos (si pertenecen al grupo 1), escuchen la musica
que les guste (si pertenecen al grupo 2) y no escuchen musica (si pertenecen al grupo 3).

Los dos grupos que van realizar la fisioterapia respiratoria escuchando musica deben de adaptar los
ejercicios a la musica y no al revés. Solo queremos que escuches la musica pero que esto no modifique
las sesiones de fisioterapia respiratoria.

Durante el estudio, los nifios deben continuar con su tratamiento para la fibrosis quistica sin alterarlo.
Participar en este estudio, no supondra la aplicacion de técnicas de monitorizaciéon adicionales ni la
aplicacién de ninguna medida que pueda dafarte o molestarte, ni la extraccién de muestras de sangre
extra, ni alteraciones en tu tratamiento y seguimiento. No hay nada nuevo ni ninguna prueba salvo la
musica.

A los pacientes de los tres grupos se les haran 3 entrevistas sobre como hacen la fisioterapia
respiratoria y cOmo se sienten. La primera entrevista antes de comenzar, la segunda a las 6 semanas y
la tercera a los 3 meses que es cuando finaliza el estudio.

Cuando finalice el estudio, a aquellos nifios de los grupos que han realizado la fisioterapia respiratoria
escuchando la musica que les guste o sin musica, se les ofrecera la musica que el musico ha
compuesto para los nifios con fibrosis quistica para que si quieren, la utilicen.



-2, 0ué datos se recogeran?

Ademas de la informacion obtenida sobre las entrevistas, se recogeran datos habituales incluidos en tu
historia médica, en concreto datos relacionados con tu funcién pulmonar.

-¢2.Supondra algin riesgo para el nifio?

Este estudio no supone riesgo pues solo se trata de escuchar musica durante la realizacién de
fisioterapia respiratoria, lo que no supone, ni un incremento en el nimero de visitas al médico, ni una
alteracion en tu tratamiento ni en tu seguimiento habitual.

-.,.COmo se garantizara el anonimato de los pacientes?

Todos los datos obtenidos se incluiran en una base de datos en la que no aparece tu nombre, si no un
cédigo, por lo que no es posible identificarte. En ningun informe del estudio aparecera tu nombre, y tu
identidad no podra ser conocida salvo requerimiento legal. Toda la informaciéon que se obtenga en el
estudio solo podra ser consultada por el equipo que te atiende y que se compromete a cumplir las
normas necesarias para mantener la privacidad de esta informacién. Los resultados del estudio podran
ser comunicados a través de congresos, informes etc. pero nunca con tu nombre ni datos personales.

Implicaciones para el paciente:

» La participacion es totalmente voluntaria.

« Puedes retirarte del estudio cuando quieras, sin dar explicaciones y sin que esto repercuta en tus
cuidados médicos.

« Todos los datos de caracter personal, obtenidos en este estudio son confidenciales y se trataran
conforme a la Ley Organica de Proteccion de Datos de Caracter Personal 15/99.

« Lainformacién obtenida se utilizara exclusivamente para los fines especificos de este estudio.

Si tienes alguna duda o necesitas informacion adicional puedes ponerte en contacto con nuestro
personal de la Unidad de Fibrosis Quistica en el teléfono: 951292187 o en el correo electrénico:
emartinm@uma.es



CONSENTIMIENTO INFORMADO — CONSENTIMIENTO POR ESCRITO DEL PACIENTE

Efectos de la musicoterapia como complemento de la fisioterapia respiratoria en pacientes con
fibrosis quistica.

He leido el documento informativo que acompafia a este consentimiento (Informacion al Paciente)

He podido hacer preguntas sobre el estudio Efectos de la musicoterapia como complemento de la
fisioterapia respiratoria en pacientes con fibrosis quistica.

He recibido suficiente informacion sobre el estudio Efectos de la musicoterapia como complemento
de la fisioterapia respiratoria en pacientes con fibrosis quistica. He hablado con el profesional
sanitario informador: Dr. Javier Pérez Frias.

Comprendo que mi participacién es voluntaria y soy libre de participar o no en el estudio.

Se me ha informado que todos los datos obtenidos en este estudio seran confidenciales y se
trataran conforme establece la Ley Organica de Proteccion de Datos de Caracter Personal 15/99.

Se me ha informado de que la informacién obtenida sélo se utilizaré para los fines especificos del
estudio.

Deseo ser informado/a de mis datos genéticos y otros de caracter personal que se obtengan en el
curso de la investigacion, incluidos los descubrimientos inesperados que se puedan producir,
siempre que esta informacién sea necesaria para evitar un grave perjuicio para mi salud o la de mis
familiares biolégicos.

Si No

Comprendo que puedo retirarme del estudio:

Cuando quiera
Sin tener que dar explicaciones
Sin que esto repercuta en mis cuidados médicos

Presto libremente mi conformidad para participar en el proyecto titulado Efectos de la musicoterapia
como complemento de la fisioterapia respiratoria en pacientes con fibrosis quistica.

Firma del paciente Firma de los padres Firma del profesional
(mayor de 12 afios) (o representante legal) sanitario informador
Nombre y apellidos: Nombre y apellidos: Nombre y apellidos:



ANEXO 6

Comunicacion en Jornada cientifica
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bt VIl Reunion de Jovenes Farmacdlogos de Andalucia (JOFA)
ﬁ Facultad de Medicina de Malaga. Universidad de Malaga

POSTER 21. Intervencion de musicoterapia en paciente con fibrosis quistica

Montero Ruiz, Alberto; Fuentes Galvez, Laura A.; Martin Montafiez, Elisa; Pérez Frias Javier
Departamento de Farmacologia y Pediatria. Universidad de Méalaga

Introduccion: La realizacion de fisioterapia respiratoria diaria (FTR) en el paciente con fibrosis quistica (FQ) es un componente
importante de su terapia que requiere un compromiso significativo de tiempo y energia, lo que complica su adherencia. Es
importante por ello establecer esta rutina como una experiencia positiva.

Objetivo: Desarrollar una estrategia musicoterapéutica, encaminada a maximizar la adherencia a FTR y convertirla en una
rutina agradable.

Material y Métodos: Un musico titulado superior compuso, interpreté y grabd especialmente musica terapéutica instrumental a
utilizar como complemento de FTR en pacientes con FQ. Se divide en 3 secciones en funciéon del tratamiento: Seccion-A:
Tratamiento nebulizador; Seccién-B: Trabajo de fisioterapia-limpieza bronquial; Seccion-C: Relajacion

La interpretacion musical se realizd con instrumentos de percusion de afinacion determinada (como marimba y vibrafono) e
indeterminada (como caja clara, pailas y platos).

Resultados: Durante 6 semanas, un paciente con FQ desarrollé su FTR escuchando esta musica. Previamente, para conocer
su percepcion hacia la rutina se realizé una entrevista sobre su experiencia con FTR. Destaca que no la practica con
regularidad, le resulta poco agradable, aburrida y expresa requerir mucho tiempo para completarla. Tras las 6 semanas, se
entrevistd de nuevo al paciente encontrandose un cambio en la impresién general de su experiencia hacia FTR. Asi, aunque no
aprecié un cambio sustancial en la percepcion del tiempo, si le resultd mas atractiva y mejoré su adherencia.

Discusién: Aunque FTR se considera beneficiosa, muchos pacientes no la perciben como experiencia positiva. En este sentido,
esta estrategia podria ayudar a establecer FTR como positiva, pues una musica adecuada puede motivar y posiblemente aliviar
la ansiedad inicial en el rendimiento de una rutina no totalmente establecida.

Conclusion: La musicoterapia podria ayudar a establecer FTR como una rutina positiva mejorando su adherencia en pacientes
con FQ y contribuir asi a su plena instauracion.

POSTER 22. Diferencias en el efecto antioxidante y neuroprotector de hidroxitirosol en la diabetes mellitus
experimental respecto a una situacién de normoglucemia.

Beatriz Villanueva, Maria Pozo, M2 Dolores Rodriguez-Pérez, José J. Reyes de la Vega, M? José Garcia Tarifa, José P.

de la Cruz Cortés.

Grupo LIAIT, Departamento de Farmacologia y Pediatria, Instituto de Investigacion Biomédica de Malaga (IBIMA) Universidad
de Malaga.

Introduccion: la dieta mediterranea es un pilar muy importante en la prevenciéon de enfermedades cardiovasculares, sindrome
metabdlico y procesos neurodegenerativos (Martinez-Gonzélez et al., 2015). Uno de los alimentos esenciales de esa dieta es
el aceite de oliva vy, dentro de sus componentes, los polifenoles han demostrado un papel activo frente a biomarcadores
relacionados en el desarrollo de la enfermedad cardiovascular, tales como agregacion plaquetaria, oxidacion de la lipoproteina
LDL, estrés oxidativo, etc. (Covas et al., 2015; Reyes et al., 2013).

Objetivo: valorar si el efecto neuroprotector de hidroxitirosol es cualitativa y/o cuantitativamente diferente en la diabetes
respecto a una situacion de normoglucemia, en un modelo experimental de hipoxia-reoxigenacién en cortes cerebrales, asi
como analizar el efecto antioxidante in vitro y ex vivo de hidroxitirosol en ambas situaciones glucémicas.

Material y Métodos: realizamos un estudio experimental in vitro y ex vivo en ratas normoglucémicas y en ratas con diabetes
mellitus inducida con estreptozotocina, en la que sometid al tejido cerebral a un modelo de hipoxia-reoxigenacion. Elegimos un
modelo experimental de diabetes mellitus que analiza el dafio cerebral en los primeros estadios de la diabetes, es decir,
cuando se produce una inflamacién vascular sin detectar ain un dafo morfoldgico evidente.

Resultados: los resultados de las diferentes determinaciones de estrés oxidativo (LDH, peroxidacion lipidica, GSH, GSSG, 3-
nitrotyrosina...) apuntan al perfil protector de hidroxitirosol, asi como a un perfil de mayor capacidad antioxidantes en animales
diabéticos. La administracion oral de hidroxitirosol a animales diabéticos de dos meses

de evolucion produce un efecto neuroprotector en un modelo de hipoxia-reoxigenacion, mayor que el observado en animales
normoglucémicos.La produccion de peréxidos lipidicos y peroxinitritos cerebrales tras la anoxia-reoxigenacioén fue inhibida en
mayor medida en los animales diabéticos tratados con hidroxitirosol.

Conclusioén: La incubacion de muestras cerebrales de ratas normoglucémicas con hidroxitirosol reduce la peroxidacion lipidica
y la muerte neuronal en relacién directa a la estimulacion del estrés oxidativo tisular. El efecto antioxidante y neuroprotector de
hidroxitirosol in vitro es mayor en las muestras cerebrales de animales diabéticos que de normoglucémicos.
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