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RESUMEN

La sobrevida y la calidad de vida de los pacientes de
Fibrosis Quistica (FQ) ha mejorado notablemente en las
ultimas décadas, al punto que ha pasado de ser una enfer-
medad letal en la infancia, a ser mds bien una enfermedad
cronica, con la mayoria de los casos en edad adulta. Esto
se debe al mejor conocimiento de la patologia, a su diag-
ndstico cada vez mds precoz y al manejo preventivo y agre-
sivo de las complicaciones respiratorias y nutricionales, en
centros de atencion multidisciplinaria especializados. En
esta revision se describe su manejo actual y complica-
ciones.
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SUMMARY

The median survival and the quality of life of Cystic Fibrosis
patients has increased remarkably in the last decades,
changing from a lethal disease to a chronic disease,
with a majority of patients in adult age, due to better
knowledge of the pathology, precocious diagnosis, and
preventive and aggressive management of the respiratory
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and nutritional complications, realised in specialized and
multidisciplinary centers. This article describes the present
management of the disease and its complications.
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INTRODUCCION

Desde su descripcién en 1938 por la Dra. Dorothy
Andersen (1), la Fibrosis Quistica (FQ) se ha definido como
la enfermedad genética letal mas frecuente en caucdsicos.
Sin embargo, en la actualidad, en que mas de la mitad
de los pacientes de FQ son adultos, parece mds adecuado
quitarle la connotacién de letal y definirla como una
enfermedad genética cronica, de manifestacion multisis-
témica y cuyo pronostico depende de la precocidad del
diagndstico y del manejo terapéutico riguroso en centros
especializados.

La mediana de sobrevida de los pacientes de FQ ha aumen-
tado considerablemente, llegando en la actualidad a los
41 anos (Figura 1), con mas de la mitad de los pacientes
alcanzando la edad adulta (2) (Figura 2). Este gran avance
en el pronéstico vital se debe fundamentalmente al mejor



conocimiento de la etiopatogenia y la fisiopatologia de la
enfermedad, a terapias avaladas en la evidencia de estu-
dios clinicos bien desarrollados, y al manejo médico en
centros de FQ con enfoque multisistémico.

En los ultimos anos han aparecido nuevas terapias, diri-
gidas a corregir el defecto basico de la enfermedad, lo
que ha creado la gran esperanza de conseguir pronto la
cura definitiva de la enfermedad. Mientras ello no ocurra,
es fundamental aplicar las terapias dirigidas a prevenir y
corregir las complicaciones de la FQ.

La presente revisién tiene como objetivo principal la puesta

FIGURA 1. MEDIANA DE SOBREVIDA EN PACIENTES
CON FIBROSIS QUISTICA
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al dia en el manejo terapéutico actual de la enfermedad.

GENETICA Y FISIOPATOLOGIA

Para entender las terapias dirigidas a mejorar la sobrevida
y la calidad de vida de la FQ, debemos recordar su etiopa-
togenia y el origen de sus complicaciones. Se sabe que es
una enfermedad genética, autosémica recesiva, resultado
de la mutacion de un gen ubicado en el brazo largo del
cromosoma 7, que codifica la produccién de una proteina
compleja llamada CFTR por su sigla en inglés (“cystic fibrosis
transmembrane regulator”), presente en numerosos epite-
lios y que funciona como un canal o poro para el paso del
i6n cloro (3,4,7) (Figura 3).

Se han descrito desde su descubrimiento en 1989, (5,6)
mas de 2000 mutaciones del gen CFTR, que se clasifican
en 6 grupos, dependiendo del mecanismo de produccion
del defecto de la proteina (9) (Figura 4). Las clases I, Il y Il
ocasionan ausencia total del canal del cloro, en cambio las
clases IV, V y VI resultan en una falla parcial de la proteina.
Si ambas mutaciones de un caso particular son de las tres
primeras, el fenotipo resultante sera severo, con insufi-
ciencia pancreatica. En cambio, la presencia de una muta-
cién de las ultimas 3 clases en un alelo, basta para que el
fenotipo resultante sea leve, definido por la presencia de
suficiencia pancredtica (8).

La incidencia reportada es de 1/3500 recién nacidos vivos
en caucasicos y de 1/8000 en hispanos.

La falla del CFTR en distintos epitelios explica las mani-
festaciones multisistémicas, incluyendo las respiratorias,
digestivas, hepaticas, metabodlicas y reproductivas.

FIGURA 2. NUMERO DE NINOS Y ADULTOS CON FIBROSIS QUISTICA (FQ) 1986-2014
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FIGURA 3. FORMACION DEL CFTR O CANAL DEL CLORO
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FIGURA 4.

Clase de mutacion
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FIGURA 5.
En el epitelio respiratorio, la falla del canal impide la
secrecion del i6n cloro al lumen de la via aérea, gene- —
rando la no retencién del i6n sodio y por ende de agua, I Mutacion FG I
produciendo pérdida de hidratacion de las secreciones l
bronquiales (10). Esta alteracién de las caracteris-
ticas del mucus bronquial predispone a la infeccion | Alteracion FQ |
por bacterias, especialmente Staphylococcus aureus y
Pseudomonas aeruginosa, la que sumada a la respuesta l
inflamatoria neutrofilica del huésped, terminan produ- - -
ciendo secreciones espesas y viscosas, que obstruyen la | Secreciones viscosas |
via aérea y destruccién con fibrosis de las paredes bron-
quiales (Figura 5). l
) ) ) o ) ) | Infeccion endobronquial |
Este fenémeno inflamatorio crénico de la via aérea,
causante del dano anatémico y funcional de la FQ, esta l S. aureus
P. aeruginosa

presente desde las primeras semanas de vida, incluso
en ausencia de infeccién bronquial demostrable en los
cultivos de secreciéon bronquial. Este hecho remarca la
importancia de iniciar las terapias para mantener la salud
pulmonar lo mas precozmente posible (11).
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PILARES DEL TRATAMIENTO DE LA FQ
El manejo actual de la FQ se sustenta en 5 pilares funda-
mentales, que no pueden dejar de estar presentes:

I) Diagnostico lo mas precoz posible

I) Mantener la via aérea libre de secrecion

I11) Mantener la via aérea libre de infeccion

IV Mantener un estado nutricional 6ptimo

\) Manejo en centro especializado multisistémico

I) DIAGNOSTICO PRECOZ

El ideal es llegar al diagndstico en los primeros meses de
vida, por lo que el pediatra debe estar atento a los sintomas
de sospecha (Tabla 1). Sin embargo, el dano pulmonar
se inicia ya desde el nacimiento y es muy probable que
esperar la aparicion de los sintomas nos haga llegar tarde
al diagnostico (11).

TABLA 1. INDICACIONES DEL TESUDORST

-Sintomas respiratorios recurrentes (Neumonias o
Sibilancias recurrentes, tos persistente)

-Diarrea cronica, mala absorcion
-Retardo desarrollo pondoestatural

-Deshidratacion hiponatrémica, hipoclorémica e
hipokalémica con alcalosis metabdlica

-Edema e hipoproteinemia

-Sabor salado de la piel

-Ileo meconial

-Hepatomegalia

-Prolapso rectal

-Polipos nasales

-Ictericia prolongada del recién nacido

-Hermano con FQ

De ahi la importancia del tamizaje neonatal para FQ, que se
realiza en la mayor parte de los paises desarrollados y que
permite detectar todos los casos y por lo tanto la verdadera
incidencia de la enfermedad. Las estrategias son variadas,
y consisten en tomar Tripsina inmunoreactiva (IRT) de una
muestra de sangre del talén al recién nacido de término
a las 48 a 72 horas de vida (a los 7 dias en el prematuro).
Si resulta elevado, (sobre 60 ng/ml) el paso siguiente es
repetir IRT a la segunda o tercera semana de vida (nueva
muestra), o realizar estudio de mutaciones (de la primera
muestra) o medir PAP (proteina asociada a pancreatitis)
(12,13). Finalmente, todos los casos sospechosos deben

confirmarse con 2 test del sudor con la técnica de Gibson
y Cook (Figura 6).

FIGURA 6. Algoritmo de Sospecha Clinica FQ
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1) MANTENER LA ViA AEREA LIBRE DE SECRECION

a) Kinesiterapia respiratoria

Es clave y central en el manejo respiratorio de la FQ. Debe
iniciarse desde el momento del diagndstico y formar parte
de la vida diaria del paciente. Se realiza un minimo de
2 sesiones diarias, al levantarse y al acostarse, aumen-
tando la frecuencia seguln la necesidad. Los padres deben
aprender a realizar las maniobras basicas desde el diagnos-
tico y luego es el mismo paciente el que las llevara a cabo.

Las técnicas varian y dependen de la edad: en el menor
de 3 anos, maniobras pasivas de percusién del térax,
bloqueos, vibraciones y drenaje postural. Después de los
3 afos, se pueden agregar técnicas de espiracion forzada,
induciendo al nino a espirar lenta y progresivamente, para
[levar las secreciones hacia la via aérea central. En el nifio
mayor de 6 anos, se le ensenan maniobras de “drenaje
autogénico” (14).

b) Agentes farmacolégicos que promueven la limpieza
de las secreciones

- DNasa | (Dornase alfa): Es una endonucleasa, que rompe
las cadenas de DNA liberados por los neutréfilos, respon-
sable de la alta viscocidad de la secreciones en la FQ. Se




ha demostrado que mejora la funciéon pulmonar, elevando
el VEF1 en un 6% en pacientes FQ mayores de 6 anos, y
disminuye la frecuencia de las exacerbaciones pulmonares
(15).

Estudios de su efecto en ninos menores y lactantes, mues-
tran efecto beneficioso, al disminuir el atrapamiento aéreo
periférico, demostrando actuar en la via aérea fina.

La dosis usual es 2.5mg a nebulizar cada 24 horas, diaria-
mente y a permanencia, previo uso de broncodilatadores
en aerosol (Salbutamol) para prevenir broncoconstriccion.

La mayoria de las guias clinicas lo indican en el paciente
sintomatico respiratorio mayor de 6 afnos, con dafio pulmonar
moderado o severo (16). Esto deriva de que la mayoria de los
estudios prospectivos se han realizado en ninos mayores,
capaces de realizar estudios funcionales (Espirometria).
Nuestro centro comparte la idea de que en preescolares
y lactantes debemos iniciar el uso crénico de Dornase alfa
desde el inicio de los sintomas respiratorios (28-30).

- Solucién salina hiperténica al 7%: Se ha estudiado superar
la falla de hidratacién de la capa acuosa del mucus bron-
quial, mediante la nebulizacién de solucién hiperténica de
NaCl al 7%. Si bien no mejora con sifnificacién estadistica
la funcion pulmonar, sf demuestra una tendencia sobre el
placebo, y se ha demostrado beneficioso, disminuyendo
la frecuencia de exacerbaciones. Se usa nebulizando 4ml
al 7%, 2 veces al dia, previo uso de broncodilatador, de

[MANEJO ACTUAL DE LA FIBROSIS QUISTICA - Dr. Oscar Fielbaum]

manera permanente. Nuestra indicacién, al igual que
Dornase alfa, es en el paciente sintomdatico respiratorio,
sin considerar la edad (28-30).

IIl. MANTENER LA ViA AEREA LIBRE DE INFECCION

La infeccion bacteriana endobronquial crénica es el
principal factor causante del deterioro progresivo de la
funcion pulmonar y del mal prondstico de la enfermedad.
Pseudomonas aeruginosa es la bacteria mas relacionada con
dicho deterioroy por lo tanto es clave en el manejo de la FQ,
evitar el desarrollo de infeccién crénica por esta bacteria
(20). Debemos recordar que la via aérea del paciente con
FQ se va colonizando con distintos gérmenes, inicialmente
con Staphylococcus aureus como el mas frecuente y poste-
riormente Pseudomonas aeruginosa (Figura 7).

Inicialmente la infeccion por Pseudomonas aeruginosa es
por bacterias libres, (plancténica), las que van multiplican-
dose adosadas al epitelio de la via aérea, a través de Pili
o fimbrias de adhesién. En esta etapa inicial, la infeccién
es erradicable con los esquemas antibiéticos adecuados.
Sin embargo, si la infeccion no es tratada, con el paso del
tiempo (probablemente alrededor de 1 ano), se alcanza un
numero tal de gérmenes (“quorum sensing”), que adquieren
la capacidad de liberar al medio externo un biofilm de algi-
nato, que cubre completamente la colonia y que les otorga
un verdadero escudo protector, impenetrable para anti-
cuerpos, neutrofilos y antibioticos (21,22). En esta etapa,
la infeccion se hace inerradicable y las terapias antibioticas
so6lo logran disminuir la cantidad de colonias.

FIGURA 7. PREVALENCIA DE MICROORGANISMOS RESPIRATORIOS POR GRUPOS DE EDAD. 2014
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Es importante tener presente que cada vez que una
nueva infeccion endobronquial produce sintomas, lo que
llamamos exacerbacién aguda, se produce una caida en la
funcion pulmonar, que el tratamiento antibidtico revierte
solo parcialmente y no logra volver a su nivel inicial (26).
Asi, con cada exacerbacién se va reduciendo progresiva-
mente la funcién pulmonar. Se considera exacerbacién
aguda, a la presencia de cualquiera de los sintomas vy
signos siguientes (27):

» Nueva tos o aumento de la tos previa

- Aumento de expectoracion o cambio en su aspecto

« Aumento de la signologia pulmonar a la auscultacion
+ Disminucion del VEF1 en la espirometria

« Disminucion de apetito

- Falta de progreso ponderal

« Disnea con ejercicio

- Polipnea, retraccion toracica, dificultad respiratoria
- Fiebre

Para evitar las exacerbaciones y las infecciones cronicas,
gue van minando la salud respiratoria y la funcion
pulmonar, es fundamental mantener una vigilancia
microbiolégica de la via aérea, mediante la toma perié-
dica de cultivos de secrecién bronquial. Se recomienda
hacer cultivos mensuales en las formas severas de FQ, vy
cada 3 meses en las formas leves. El laboratorio de micro-
biologia debe tener protocolizado el estudio de muestras
de expectoracién de pacientes de FQ, para la busqueda
de los principales agentes, como Staphylococcus aureus,
Haemophilusinfluenzae, Pseudomonas aeruginosa, Bulkhol-
deria cepacia, Stenotrophomonas maltophilia, Aspergillus
fumigatus y Mycobacterias no TBC.

El manejo de la infeccion endobronquial debe considerar,
en consecuencia:

« Adelantarse a la apariciéon de sintomas, con cultivos de
expectoracion periddicos.

- Si el paciente no tiene expectoracion, se realiza cultivo
faringeo, que se correlaciona estrechamente con el de via
aérea inferior.

« Los cultivos positivos deben ser evaluados a la brevedad
para decidir uso de antibioticos.

- Mantener registro de todos los cultivos en el tiempo, para
calificar cronicidad de la infeccién.

« Definimos como infeccion crénica el cultivo positivo de
un gérmen en mas de la mitad de los exdamenes en el lapso
de 1 ano.

» Consideramos primoinfeccion por  Pseudomonas
aeruginosa, al primer cultivo positivo en un paciente virgen
de infeccion previa, o al primer cultivo positivo después de

1 ano libre de infeccién post terapia de erradicacién.

+ Se ha demostrado que la evaluacion de la sensibilidad
antibidtica in vitro no se correlaciona con las respuesta
clinica en FQ, por lo no se toma en cuenta en la decision
terapéutica.

+ Los antibidticos inhalados tienen la ventaja de aportar
altas concentraciones del farmaco directamente en la via
aérea, sin toxicidad sistémica.

La terapia antibiética en FQ dependerd entonces de las
siguientes circunstancias:

1. Terapia de erradicacién de la primoinfeccién por
Pseudomonas aeruginosa

Contamos con 3 regimenes muy efectivos y que no
requieren de hospitalizar al paciente:

a) Colistina, solucion para inhalar, 1T millon de unidades 2
veces al dia, por 28 dias, mas Ciprofloxacino oral 20mg/kg
/dia en 2 dosis por 14 dias, o

b) Tobramicina, solucion para inhalar, 300mg 2 veces al
dia por 28 dias.

c) Aztreonam lisina, solucion para inhalar, 75mg 3 veces
al dia por 28 dias.

Con estos esquemas terapéuticos inhalados se logra la
erradicacién de la infeccién por Pseudomonas aeruginosa
en mas del 80% de los casos. En aquellos pocos casos en
que el cultivo persiste positivo, se realiza una segunda
cura antibiotica inhalada, por 3 meses consecutivos
(23,25).

2. Terapia de la exacerbacién aguda

El esquema terapéutico dependerd del gérmen involu-
crado y de la intensidad de la exacerbacién. Las exacer-
baciones por Pseudomonas aeruginosa deben tratarse
siempre por via endovenosa, sean éstas leves o severas,
con 2 medicamentos, habitualmente un betalacta-
mico y un aminoglicésido. Las exacerbaciones por otros
gérmenes dependera de la intensidad de los sintomas la
decision terapéutica: en las exacerbaciones leves, sin difi-
cultad respiratoria y sin compromiso del estado general,
se pueden utilizar esquemas orales, en las severas siempre
endovenosos.

No hay consenso en cuanto a la duracién del tratamiento
de exacerbacion aguda, la evidencia demuestra que no hay
mayor cambio clinico ni de la funcién pulmonar después
de 10 dias de terapia endovenosa, por lo que esquemas
prolongados no debieran usarse. Pensamos que 10 a
14 dias es un tiempo suficiente y prudente (28,29). Los
esquemas para los gérmenes principales aparecen en la
Tabla 2.
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TABLA 2. ANTIBIOTICOS PARA EL TRATAMIENTO DE LA EXACERBACION AGUDA

DOSIS DOSIS
BACTERIA ANTIBIOTICO PEDIATRICA ADULTOS COMENTARIOS
S. aureus Cloxacilina 200mg/kg/dia en 4 dosis IV 2g cada 6 horas Maximo 12g/dia
meticilino o]
sensible Flucloxacilina 100mg/kg/dia en 3 dosis oral 500mg cada Maximo 1.5g diarios
(o) 8 horas oral
Cefazolina 100mg/kg/diaen 3 o 1,5g cada 6 horas, 0 2g Maximo 6g/dia
4 dosis IV cada 8 horas
S. aureus Vancomicina 60mg/kg/diaen 3 o 45 a 60mg/kg/dia en 3 Méximo 1.25g por
meticilino o] 4 dosis dosis dosis inicial, luego
resistente v se ajusta para niveles
plasmaticos de 15 a
20mcg/ml
Linezolida nifos <12 afos: 30mg/kg/dia 600mg cada 12 horas, IV Riesgo de
en 3 dosis, IV u oral u oral mielosupresién en
ninos >12 anos, dosis adulto terapias » 14 dias
P. aeruginosa Uno de los
siguientes:
Ceftazidima 150 a 200mg/kg/diaen 3 a 4 2g cada 6 u 8 horas IV Méximo 89 diarios
dosis IV
Imipenem 60 a 100mg/kg/dia en 4 dosis IV 0,5 a 1g cada 6 horas IV Maximo 4g diarios
Meropenem 120mg/kg/dia en 3 dosis IV 2g cad 8 horas IV Maximo 69 diarios
Piperacilina- 350 a 450mg/kg/dia en 4.5g cada 6 horas IV Maximo 16g diarios
Tazobactam 4 dosis IV
Ticarcilina- 400mg/kg/dia en 4 a 6 dosis IV 3g cada 4a 6 horas IV Maximo 18g diarios
Clavulanato
Cefepime 150mg/kg/dia en 3 dosis IV Maximo 6g diarios

2g cada 8 horas IV

Mas uno de los

siguientes
Amikacina 30a35mg/kg/diaen 1dosisIV 54 35mg/kg/dia en 1 Sg ajusta de aggerdo a
- niveles plasmaticos y
dosis IV A
funcién renal
Tobramicina 10mg/kg/dia en 1 dosis Se ajusta de acuerdo a

Ciprofloxacino

Colistin
(colistimetato
sédico)

40mg/kg/dia en 2 dosis oral
30mg/kg/dia en 3 dosis IV

2.5 a 5mg/kg/dia en 3 dosis IV

10 mg/kg/dia en 1 dosis IV

750mg cada 12 horas oral
400mg cada
8 horas IV

2.5 a 5mg/kg/dia en 3
dosis IV

niveles plasmaticos y
funcién renal

Maximo 1.5g oral,
1.2g 1V

Maximo 300mg diarios

Haemophilus
influenzae

Amoxicilina/

acido clavulanico

Cefotaxima

100mg/kg/dia en 3 dosis oral

200mg/kg/dia en 4 dosis IV

1g cada 8 horas oral

2g cada 8 horas IV

Maximo 89 diarios
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3. Terapia de la infeccién crénica por Pseudomonas
aeruginosa

Una vez establecida la infeccidon crénica, que es inerradi-
cable, como vimos mas arriba, el objetivo de la terapia ya
no es obtener cultivos negativos, sino disminuir al maximo
el nimero de colonias, para mantener la funcion pulmonar
estable y evitar las exacerbaciones. La experiencia danesa
en los 80°s usando terapia endovenosa por 14 dias con
un betalactamico y un aminoglicésido, hospitalizando al
paciente de manera electiva cada 3 meses, mostré un muy
buen resultado mejorando ostensiblemente la sobrevida y
la calidad de vida de los enfermos.

Actualmente este esquema ha sido reemplazado y supe-
rado con los antibiéticos inhalados disponibles, que
permiten tratamientos prolongados, en altas dosis, con
minima toxicidad y con excelente calidad de vida, al reali-
zarse ambulatoriamente y sin alterar la actividad escolar o
laboral habitual del paciente.

Inicialmente usamos los esquemas derivados de la evidencia
médica, en que los antibiéticos inhalados los indicabamos
mes por medio (28 dias con, 28 dias sin medicamento),
a permanencia. Actualmente nos hemos convencido de
lo inadecuado que es dejar de administrar el antibidtico
durante el mes de descanso, y nuestro esquema es usarlos
permanentemente, sin pausas, idealmente alternando 2 o
incluso 3 antibidticos inhalados (30,3 1). Los antibidticos
inhalados y sus dosis aparecen en la Tabla 3.

4. Macrdlidos, su aporte a la terapia

Derivado del efecto beneficioso de Azitromicina en la
Panbronquiolitis obliterante, patologia que se da prefe-
rentemente en Japdn y que causa bronquiectasias e infec-
cién cronica por Pseudomonas aeruginosa, los estudios en
FQ también han demostrado beneficio: en pacientes con
infecciéon crénica por Pseudomonas aeruginosa, mejora la
funcién pulmonar, disminuye la frecuencia de las exacer-

TABLA 3. ANTIBIOTICOS PARA USO INHALATORIO EN FQ

ANTIBIOTICO DOSIS

baciones y la necesidad de antibiéticos (32). Incluso, en
pacientes sin infeccién por P. aeruginosa, si bien no se
observa cambio en la funcion pulmonar, disminuye signi-
ficativamente la frecuencia de las exacerbaciones. Este
efecto claramente no es antibidtico, dado que los macré-
lidos son inefectivos para P. aeruginosa, sino antiinflama-
torio, probablemente bloqueando el “guorum sensing”y la
produccién del biofilm de alginato.

Inicialmente indicado en FQ con infeccién cronica por
P. aeruginosa, actualmente muchos la indican en no infectados,
pero con sintomas respiratorios persistentes o con disminucion
de la funcién pulmonar. Las dosis habituales son: 500mg dia por
medio en mayores de 40kg, 250mg dia por medio en menores
de 40kg y 5mg/kg dia por medio en los mas pequenos.

IV. MANTENER UN ESTADO NUTRICIONAL OPTIMO

El estado nutricional es otro factor clave en el pronéstico
de la FQ. Hay una correlacion estrecha entre el indice de
masa corporal (IMC) y la funcion pulmonar (VEF1), que es
bidireccional, como se aprecia en la Figura 8, tomada de
los datos del registro anual de la Fundacién para la FQ de
los Estados Unidos.

El objetivo del manejo nutricional es mantener un IMC
sobre el percentil 50. Sobre el percentil 85 se considera
sobrepeso. Entre el percentil 10 y el 50, se considera
“riesgo nutricional” y bajo el percentil 10 se requiere de
rehabilitacion nutricional. En el menor de 2 anos se utilizan
los mismos criterios, usando como parametro la relaciéon
peso/talla (28,29). En el adulto, el objetivo es mantener
IMC sobre 22 en mujeres y sobre 23 en varones.

Para cumplir con el objetivo nutricional, se requiere:

a) Evaluacién del IMC o de la relacion peso/talla en todos
los controles.

b) Terapia de reemplazo enzimatico en la Insuficiencia
Pancreatica: el 80 a 85% de los casos de FQ se acompafan

COMENTARIOS

Tobramicina solucion para inhalar

Tobramicina pod haler (polvo seco)

Colistina solucién para inhalar

Aztreonam - lisina solucién para nebulizar

300 mg 2 veces al dia
112 mg (4 cépsulas)
2 veces al dia

1 a 2 millones de
unidades 2 veces al dia

75 mg 3 veces al dia

Uso previo de beta 2 de accién corta
(salbutamol) para evitar broncoconstriccién

Uso previo de beta 2 de accién corta
(salbutamol) para evitar broncoconstriccién

Uso previo de beta 2 de accidn corta
(salbutamol) para evitar broncoconstriccién

Uso previo de beta 2 de accién corta
(salbutamol) para evitar broncoconstriccién
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FIGURA 8. PORCENTAJE PREDICTIVO DEL PFEV, VS PERCENTIL IMC PARA NINOS 6-9 ANOS, 2014
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de falla pancreatica, la que debe ser detectada desde el
diagnostico, y es la causa de la esteatorrea con malabsor-
cién. Para el diagnostico especifico usamos actualmente
los valores de la Elasta-1-fecal, que tiene la ventaja de
requerir s6lo una muestra de deposicién y gue no se altera
por el uso de enzimas pancreaticas. Valores por debajo de
200 mcg/g de deposicion sellan el diagndéstico de insufi-
ciancia pancredtica que debe ser tratada con enzimas de
reemplazo. Se utilizan distintas formas comerciales, como
Panzitrat o Credn, que viene en cdpsulas con microesferas
en su interior. Los nifos mayores ingieren las cdpsulas
completas antes de cada alimentacién, a los lactantes se
les administran las microesferas.

Las dosis iniciales recomendadas se calculan en base
al aporte de lipasa, y son: en menores de 4 anos,
1000  unidades/kg/alimentacion, en  mayores de 4
anos 500 unidades/kg/alimentacién. Otro  esquema  es:
2000 unidades por 120ml de férmula o de leche materna.
Las dosis se regulan de acuerdo a la ganancia de peso y al
aspecto de las deposiciones. No se debe superar el limite de
2500unidades/kg/alimentacion o 10000 unidades/kg/dia, para
evitar el riesgo de colonopatia fibrosante (28,29).

c) Terapia de reemplazo de vitaminas liposolubles,
A,D,E,K

Se utilizan preparados en gotas y comprimidos: para los
menores de 1 ano, 1ml /dia, entre 1 y 3 anos 2ml /dia,
entre 4y 10 anos, 1 comprimido/dia y sobre los 11 anos,
2 comprimidos/dia.

d) Régimen hipercalérico, hiperproteico

Los pacientes de FQ requieren de las calorias suficientes
para cumplir el objetivo del IMC o peso/talla sobre el
percentil 50. En general, requieren el 150% de las calorias
habituales para la edad.

e) Mantencién de la salud 6sea

A pesar de la administracién de Vitamina D, la osteopenia
con fracturas patoldgicas o deformidad de huesos
aparecen con el tiempo. Por ello es importante monito-
rizar el nivel plasmdatico de Vitamina D anualmente, junto
con los niveles de Calcio, Fésforo y Hormona paratiroidea,
y evaluar la densitometria 6sea a partir de los 8 anos. Esta
dltima se repite cada 2 anos si es normal (Z score > -1)

f) Diabetes Mellitus relacionada a FQ (DMRFQ)
Alrededor del 15% de los adolescentes con FQ y el 50%
de los adultos mayores de 30 anos presentan DMRFQ, que
es causa de cafda del estado nutricional y de la funcion
pulmonar. Por lo tanto, debe evaluarse su presencia con el
Test de tolerancia a la glucosa anualmente, desde los 10
anos de edad (31).

g) Enfermedad hepatica de la FQ.

Entre el 20 al 40% de los pacientes de FQ desarrollan
algun grado de disfuncién hepatica, de los cuales solo
una minoria llega a falla grave. Es importante evaluar
anualmente las pruebas hepdticas y utilizar terapia de
reemplazo de sales biliares cuando sea necesario (28-31).
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V. MANEJO EN CENTRO ESPECIALIZADO MULTISISTEMICO
Uno de los principales factores que explican la notable
mejoria de la sobrevida media de los pacientes de FQ, es
la atencion en un Centro de FQ, donde el paciente es visto
por un equipo multidisciplinario, especializado en la enfer-
medad, y donde encuentra solucion a toda su problema-
tica, de manera oportuna, fluida, integral, sistematica y
bien registrada.

La formaciéon de centros especializados permite ademas
a los especialistas adquirir la experiencia, tan necesaria
en el manejo de esta enfermedad, al concentrar un
numero adecuado de casos y complicaciones derivadas
de ellos.

Los requisitos para formar un centro de FQ estan estanda-
rizados, e incluyen:

1. Un equipo de especialistas en FQ: Neumdlogo
pediatra, gastroenterélogo pediatrico, nutriélogo, kinesié-
logo, genetista, endocrin6logo pediatrico, neumoélogo de
adultos, asistente social. El Director del Centro es habitual-
mente el neumaélogo y el sub director el gastroenterélogo,
0 viceversa.

2. Un equipo de especialistas de apoyo: Otorrino,
psiquiatra, psicélogo, cirujanos digestivo y toracico, infectélogo.

3. Una enfermera coordinadora: Que hace el nexo de
los especialistas con los pacientes, lleva el registro de los
datos y facilita la atencién integrada.

4. Infraestructura y laboratorios: Test del sudor, Depar-
tamento de Imagenes, Laboratorio de Microbiologia, Labo-
ratorio de Funcion Pulmonar, Fibrobroncoscopia, Salas de
Hospitalizacién y Unidad de Cuidados Intensivos.

5. Un minimo de 50 pacientes en control.

6. Atencién en Consulta ambulatoria integrada: Coor-
dinada (con todos los especialistas juntos) y registrada
estrictamente en una base de datos (31,33).

SINTESIS

Es un hecho que el manejo de la FQ en centros especia-
lizados y multidisciplinarios donde el paciente recibe la
atencién integrada, basada en la evidencia, con protocolos
estandarizados, ademas de la experiencia, calidez y opor-
tunidad, ha cambiado la sobrevida, pero fundamental-
mente la calidad de vida en nuestros pacientes.

El autor declara no tener conflictos de interés, en relacion a este articulo.
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