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RESUMEN

Fibrosis Quistica (FQ) es la enfermedad hereditaria letal mas frecuente en raza blanca.
Desde el afio 2003, Chile inicia un Programa Nacional de Fibrosis Quistica, de caracter
integral, dirigido por la Unidad de Salud Respiratoria del Ministerio de Salud. Hasta la
fecha, los principales resultados del Programa son una significativa mayor sobrevida de
los pacientes y una importante reduccion en la edad de diagnostico de los pacientes

ingresados desde 2006 en adelante.

Si bien las principales manifestaciones son de caracter respiratorio y digestivo, el caracter
multisistémico de la FQ obliga a conocer los distintos aspectos involucrados en su
manejo, a fin de optimizar los resultados del tratamiento y los recursos invertidos, tanto en
el sector publico como el privado. En este documento se presentan las Orientaciones
Técnicas Programéticas del Ministerio de Salud de Chile acerca de los principales
aspectos del diagndstico como también del seguimiento y tratamiento de las

manifestaciones tanto respiratorias como extra respiratorias de esta enfermedad.

Palabras claves: Fibrosis Quistica, Diagnostico, Tratamiento, Orientaciones

Técnicas Programaticas.
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Algunos Aspectos Claves

El manejo Optimo y oportuno de las complicaciones respiratorias, nutricionales,
gastroenterolégicas y endocrinoldgicas de la fibrosis quistica (FQ) impacta positivamente
en la calidad de vida y prolonga la sobrevida de los pacientes afectados.

PILARES GENERALES

El médico general frente a la sospecha del diagnéstico, debe derivar a un centro de
referencia de la red publico/privada para realizar el diagnéstico, frente a una historia o
hallazgos sugerentes al examen clinico, segun indicaciones que se detallan en este
documento. Si se confirma el diagndstico, requiere el inicio precoz de un cuidado
multidisciplinario.

El test del sudor con técnica de Gibson y Cooke (iontoforesis con pilocarpina) es el Gold
Estandar para el diagnéstico de FQ, y es positivo cuando se encuentran valores
superiores a 60 mEg/l de cloro en el sudor. Debe realizarse en laboratorios calificados por
la autoridad sanitaria.

El diagnéstico molecular es fundamental para el consejo genético y para establecer si
otros miembros de la familia son portadores de la enfermedad. Todo paciente con FQ e
idealmente sus familiares deberian someterse a andlisis de mutaciones genéticas.

La Kinesiterapia respiratoria es la principal herramienta del tratamiento respiratorio, debe
realizarse en todos los pacientes con la frecuencia indicada por el especialista y aumentar
en los periodos de crisis o sobreinfeccion.

RECOMENDACIONES CLAVES EN CUIDADOS RESPIRATORIOS en pacientes
capaces de realizar funcion pulmonar

= Para los pacientes de 6 afios 0 mas, con compromiso respiratorio e infeccion crénica
por Pseudomona aeruginosa es recomendable el uso crénico de tobramicina por via
inhalatoria con objeto de mejorar la funcién pulmonar y reducir las exacerbaciones.

= Para los pacientes con compromiso respiratorio moderado a severo es Uutil el uso
cronico de DNasa, con objeto de mejorar la funcién pulmonar y reducir las
exacerbaciones.

« Para los pacientes mayores de 6 meses con infecciébn crénica por Pseud6nimas
aeruginosa es recomendable el uso crénico de azitromicina con objeto de mejorar la
funcion pulmonar y reducir las exacerbaciones.

« Para los pacientes con FQ no se recomienda uso de antibioticos orales profilacticos
contra el estafilococo dorado (Staphylococcus aureus).




l.-INTRODUCCION

La Fibrosis Quistica (FQ) es la enfermedad autosdmica recesiva letal mas frecuente en
raza blanca. Se transmite de manera autosémica recesiva. Este patron de herencia
implica que una pareja de portadores tiene una probabilidad de 25% de tener un hijo con

FQ en cada embarazo.

En Chile, de acuerdo con la mezcla racial existente y los estudios de las mutaciones, se
estima una incidencia aproximada de 1/8.000 a 1/10.000 recién nacidos vivos, lo que

significa aproximadamente 30 casos huevos anuales.

La enfermedad se produce por mutaciones en el gen que codifica para la proteina
reguladora de conductancia de transmembrana de la FQ (CFTR), ubicado en el brazo
largo del cromosoma 7. A la fecha, se han encontrado mas de 1.600 mutaciones que la
causan, siendo la mas comudn la llamada pF508del. El defecto de la proteina CFTR
provoca un trastorno del transporte de cloro y sodio por las células de los epitelios. La
alteracion de la funcion del canal de cloro lleva a la deshidratacion de las secreciones de
las glandulas exocrinas de las vias respiratorias, pancreas, intestino, vasos deferentes, y

a la eliminacion de sudor con altas concentraciones de cloro y sodio.

El resultado final de la enfermedad es el desarrollo de enfermedad pulmonar obstructiva
crénica, insuficiencia pancreética, desnutricion secundaria e infertilidad. Dado que el dafio
pulmonar se va produciendo progresivamente a partir del nacimiento, el diagnéstico
precoz y el enfoque del manejo respiratorio y nutricional es crucial para mejorar el

prondstico de estos pacientes.

La expresion fenotipica de la enfermedad varia ampliamente, dependiendo de la mutacion
0 mutaciones presentes y de otros factores modificadores, tanto genéticos como
ambientales. La correlacion genotipo-fenotipo ha evidenciado una relacion muy compleja,
especialmente en el componente pulmonar de la enfermedad que es el mas variable y
menos predecible, s6lo en base al genotipo. En contraste, el genotipo es un buen

predictor de la funcién exocrina pancreatica.



Estudios con un panel de 36 mutaciones comunes en mas de 300 pacientes chilenos han
resultado en una deteccion de 42% de los alelos estudiados. Entre estas mutaciones,
predomina la AF508 al igual que en el resto del mundo, con un 30,6 % de los alelos
estudiados. Otras mutaciones encontradas hasta la fecha son p.R334W (3,1%), p.G542X
(2,4%) y ¢.3849+10KbC->T con un 1,7%. Las demas mutaciones no superan el 1% cada
una. La baja sensibilidad del andlisis molecular en Chile implica que, si bien, el hallazgo
de dos mutaciones patogénicas en un paciente confirma el diagndstico, éste no puede ser
descartado en aquellos pacientes con ninguna o so6lo una mutacion identificada. Los
hallazgos clinicos y resultados del test de sudor ayudardn a establecer o descartar el

diagndstico %34,



Il. DIAGNOSTICO5¢ 711

Es uno de los aspectos mas relevantes en el manejo de la enfermedad y es fundamental
realizarlo en forma precoz. En Chile, se presentan dos situaciones importantes a
considerar: el subdiagndstico y el diagnéstico tardio. Ambas determinan un inicio no
oportuno del tratamiento, incrementandose la gravedad del dafio, especialmente pulmonar

y nutricional, dado que se ha demostrado que la intervencion precoz mejora el prondstico.

A. TEST DEL SUDOR
Es el examen fundamental para la comprobacion diagnéstica. Su solicitud debe ser hecha
frente a la sospecha clinica, después del primer mes de vida del paciente. La técnica
estandar y confirmatoria es la de Gibson y Cooke, que consiste en recoleccién del sudor
inducida por lontoforesis con pilocarpina, midiendo el cloro con cloridémetro digital. Una
técnica alternativa, de buen rendimiento, considerada de screening, es la medicién del
cloruro de sodio a través de conductividad (Tablas 1 y 2). Se debe tener presente que
puede haber valores falsos negativos por: falla técnica, primer mes de vida, edema e

hipoproteinemia, entre otros °’.

Tabla 1.- Valores de referencia segun la técnica de Gibson y Cooke

Valores Resultado Conducta

Cloro > 60 mEq/L Positivo El test debe repetirse para certificar el diagnéstico

e Repetir el test. En caso de duda, frente a una alta

Cloro 40-60 mEg/L Limitrofe sospecha clinica, debe derivarse al especialista.

e Sise dispone de estudio genético esté indicado hacerlo

) En términos generales descarta diagnostico. Ante fuerte
Cloro < 40 mEqg/L Negativo o o
sospecha clinica, reevaluar por especialista

Nota: En lactantes valores sobre 30 son sospechosos y debe repetirse segin evolucién clinica



Tabla 2.- Valores de referencia segun la técnica de conductividad

Valores Resultado Conducta
> 80 Eq NaCl mmol/L Positivo Confirmar diagnostico con la técnica de Gibson y Cooke
50 a 80 Eq NaCl mmaol/L Limitrofe Repetir test con técnica de Gibson y Cooke.

) En términos generales descarta diagnostico. Ante fuerte
< 50 Eq NaCl mmol/L Negativo o o
sospecha clinica, reevaluar por especialista

Nota: En lactantes valores sobre 40 son sospechosos y debe repetirse con técnica de Gibson y Cooke

B. ¢ A QUIENES PRACTICAR EL TEST DEL SUDOR?

Sélo se puede diagnosticar FQ cuando se piensa en ella. Dado que la presentacion clinica

de esta enfermedad es muy variada, es necesario tener presente este diagnéstico. En
1995, la OMS publicé criterios de sospecha para Fibrosis Quistica a las distintas edades.
El grupo de trabajo del Ministerio de Salud ha establecido criterios de derivacion para test
de sudor, desde los distintos niveles de atencion (Tabla 3).

Tabla 3.- Se debe derivar para practicar Test de sudor alos nifios que tengan
al menos uno de los siguientes antecedentes.

e Neumonia a repeticién (2 6 mas anuales)

e SBO refractario a tratamiento o persistente

e Tos crénica de causa no precisada

e Diarrea crbnica, esteatorrea

e Desnutricidn crénica

e Triada: anemia, edema e hipoproteinemia en el lactante
e Deshidratacion hiponatrémica con alcalosis metabdlica hipoclorémica
e ileo meconial

e Prolapso rectal

e |[ctericia neonatal prolongada

e  Obstruccion intestinal distal

e Hepatomegalia y/o enfermedad hepética inexplicadas

e Hermano con diagnéstico de FQ
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e Hermano fallecido por causa respiratoria

Otros hallazgos que sugieren FQ
¢ Imagenes radioldgicas intersticiales o reticulo-nodulares persistentes o crénicas
e Bronquiectasias
e Hipocratismo digital

e Presencia de Pseudomonas aeruginosa o Estafilococo dorado en esputo a cualquier edad.

C. ESTUDIO GENETICO
Si se dispone, debe efectuarse en todos los casos que ingresan al Programa Nacional. En
la FQ confirmada tiene utilidad en la caracterizacion clinica y prondstico, como también
permite la consejeria genética. En los casos de duda diagndstica, puede ser un examen
confirmatorio si se demuestra la presencia de mutacion en los dos alelos, pero dada la
tasa de deteccion descrita en Chile, un resultado normal no permite descartar la
enfermedad.

A pesar de las limitaciones en sensibilidad del analisis genético, este estudio es el Unico
método capaz de establecer si otros miembros de la familia son portadores entre los

parientes sanos de un caso con mutaciones conocidas.

Con relacién al consejo genético, éste es un proceso educativo en el que las personas o
familiares afectados, o en riesgo de tener una condicibn que puede ser hereditaria,
reciben informaciéon sobre la enfermedad, la probabilidad de adquirirla o transmitirla y las
maneras en que esto puede ser prevenido o reducido. Esto es particularmente relevante

en FQ, dado su patron de herencia autosémico recesivo.

Una pareja que ha tenido un hijo con FQ, tiene un 25% de probabilidades de tener otro
hijo con la misma enfermedad en cada futuro embarazo. Los padres son portadores

obligados y los hermanos sanos tienen 2/3 de probabilidades de serlo también.

D. ELASTASA FECAL A PARTIR DEL RECIEN NACIDO
Es una enzima constitutiva de la secrecion pancreética exocrina que cataliza la hidrolisis
de elastina nativa. Sus caracteristicas bioquimicas le confieren resistencia en su paso a
través del tracto digestivo. Se concentra en deposicion 5 a 6 veces mas que en liquido

pancreatico.
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El nivel de Elastasa Fecal 1 (EF1) (Tabla 4) se determina con un test de ELISA especifico
y refleja el estado de la capacidad pancreatica exocrina. Su determinacion se realiza
mediante una técnica simple, no invasiva y sobre todo altamente sensible (93%) vy
especifica (93%) para la determinacion de la funcién pancreética y la diferenciacion de

insuficiencia pancreética leve, moderada y grave.

Tabla 4.- Valores Elastasa Fecal 1

>200 mcg 100-200 mcg <100mcg

NORMAL INSUFICIENCIA MODERADA INSUFICIENCIA SEVERA

Los resultados son altamente reproducibles intra paciente y no se alteran con la toma
exogena de enzimas pancreaticas. Pacientes con resultados normales deben reevaluarse

anualmente, en lactantes menores, cada 3 meses.

Elastasa debe ser normal al 3° dia en recién nacidos de término y a las 2 semanas, en

prematuros menores de 28 semanas de gestacion.

E. TAMIZAJE (“SCREENING”) NEONATAL.
Idealmente debiera implementarse, actualmente no se hace en Chile. Consiste en la

determinacion de tripsinégeno inmuno reactivo en el periodo neonatal.
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lll. ASPECTOS BRONCOPULMONARES

A. CLASIFICACION DE LA GRAVEDAD
DEL COMPROMISO RESPIRATORIQ ®78910

A.1.Grado compromiso respiratorio segun registro espirométrico.

En los pacientes de 6 afios 0 mas, el seguimiento de la funciéon pulmonar a través
de registros espirométricos permite estratificar el compromiso respiratorio. El
andlisis de la eficacia y seguridad de las terapias respiratorias y de las
recomendaciones claves incluidas al inicio de esta Orientacibn Técnica
Programatica, se fundamentan en la gravedad sefialada en la tabla 5, que se

presenta a continuacion.

Tabla 5.- Grados de compromiso respiratorio

Grado compromiso respiratorio VEF; (respecto del predicho)
Normal > 90%
Compromiso leve 89-70
Compromiso moderado 69-40
Compromiso grave <40%

A.2. Hay diversas clasificaciones para establecer la gravedad de cada paciente. Las
mas utilizadas son el puntaje clinico de Schwachman — Kulczicky (Anexo 1), el
puntaje radiolégico de Brasfield (Anexo 2) y el de Brody, que se basa en la TAC de
térax (Anexo 3).

A.3 Gravedad de la FQ segun puntaje clinico de Schwachman - Kulczicky y el

puntaje radioldgico de Brasfield

Esta clasificacion es utilizada por el Programa Nacional de FQ para establecer
canastas de prestaciones, costos y presupuestos, pero no necesariamente

determina el manejo individual de cada paciente (Anexo 4).
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B. EXAMENES COMPLEMENTARIOS
B.1. Exdmenes Generales

Hemograma, VHS, PCR.

= Perfil bioquimico

= Electrolitos plasmaticos

= Inmunoglobulinas séricas

= IgE Total

B. 2. Evaluacién Respiratoria

a) Radiografia de térax en proyeccion AP vy lateral. Debe efectuarse al momento del

diagndstico para establecer grado de severidad (puntaje de Brasfield).

b) Tomografia computada de térax. Los cambios tomograficos en la TAC de alta
resolucion son precoces e incluso aparecen antes de los cambios espirométricos,
por lo que son de gran importancia prondstica y para la evaluacion del grado de

avance del dafio pulmonar.

Idealmente, el examen debe consistir en cortes de 1,5-2 mm de grosor y a intervalos
de 10 mm, desde el 4pice pulmonar hasta debajo del angulo costo-frénico. Se
requiere técnica helicoidal en los menores de 5 afios. La TAC de alta resolucién
debe ser realizada en pacientes con patologia respiratoria persistente o severa para
la evaluacion inicial después del diagnéstico, y luego segun criterio médico (cada 2

a 5 afos).
c) Tomografia computada cavidades para nasales. Para el diagndstico de sinusitis
cronica

d) Funcién pulmonar. La espirometria y la curva flujo-volumen deben efectuarse
desde los 5-6 afios de edad segun la colaboracién de cada nifio. Las pruebas de

funcién pulmonar se correlacionan con el grado de avance de la enfermedad.



1.- El primer parametro en comprometerse es el flujo espiratorio forzado es el
FEF25-75%, que refleja compromiso de via aérea pequefia. El volumen espiratorio
forzada en el primer segundo (VEF1) permite anticipar y evaluar exacerbaciones
agudas y la respuesta al tratamiento, siendo ademas el principal pardmetro de
seguimiento, orientando el pronostico. La espirometria debe realizarse idealmente

en cada visita, y en cada una de las exacerbaciones bronquiales.

2.- Test de marcha de 6 minutos. El test de marcha de 6 minutos (TM6), es
considerado la prueba subméaxima ideal para evaluar capacidad funcional. Es facil
de realizar, bajo costo y alta correlacion con la vida cotidiana. Es un test
reproducible y bien tolerado. Se recomienda para su seguimiento, y para la
evaluacién pre y post trasplante pulmonar. Periodicidad sugerida: 2 veces al afio

(cada 6 meses) (Anexo 7).

e) Saturacion arterial de oxigeno. Practicar oximetria de pulso en cada control
ambulatorio. La disminucién de los valores puede indicar una exacerbaciéon aguda o,
en los casos mas graves, la instalacion de una insuficiencia respiratoria crénica
oxigeno-dependiente. Se debe realizar saturacion nocturna continua (al menos 8
horas) en pacientes hospitalizados y en quienes se sospeche necesidad de

oxigenoterapia ambulatoria.
f) IgE total anual. Ver seccion de Aspergilosis Broncopulmonar Alérgica.

g) Estudio bacteriolégico de esputo. Mensualmente en pacientes estables o cada
vez que se presente una descompensacion o exacerbaciéon bronquial. En lactantes y
preescolares, se debe tomar la muestra mediante la asistencia kinésica y en los
ninos mayores con tos auto inducida. Una muestra adecuada debe contener menos
de 10 células epiteliales y mas de 25 polimorfo nucleares (PMN) por campo. Se
puede inducir el esputo mediante la nebulizacién con solucién salina o hipertdnica al
5-7% durante 10 minutos, si ésta fracasa, la obtencion del esputo deberd ser
tomada con hisopado faringeo. Los requisitos para un confiable estudio

bacteriolégico se muestran en el Anexo 8.
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C. HOSPITALIZACION

En aislamiento respiratorio, medidas de control de infeccién intrahospitalarias.

Indicaciones
1. Exacerbacion respiratoria. Anexo 9
2. Mala respuesta a tratamiento ambulatorio
3. Cirugia electiva (catéter, gastrostomia, cirugia dental, sinusitis)
4. Complicaciones graves (neumotdrax- hemoptisis)
5. Trastorno familiar y/o falta de red de apoyo

Historia clinica debe considerar

>

Motivo de hospitalizaciébn y anamnesis completa (antecedentes de Aspergilosis
bronco pulmonar), examen fisico completo con peso (en kg y percentiles), talla
(percentiles o Z score dependiendo de la edad), circunferencia craneana (en

menor de 1 afo), signos vitales.
Ultimo cultivo positivo de secrecidén bronquial y su sensibilidad (fecha).
Pruebas de funcion pulmonar (FEV1, FVC) realizadas el ultimo afio.

Tratamientos actuales (con dosis y frecuencia) que incluya aspectos nutricionales:
dieta, enzimas pancredticas, suplementos energéticos y vitaminicos, suplementos
nutricionales orales o por sonda entérica, terapia inhalatoria (Manejo del

nebulizador y equipo). Anexo 16.
Técnicas kinésicas usadas.

Antecedentes psicosociales: Registrar ausentismo escolar, condiciones de la
vivienda, presencia de mascotas, tabaquismo activo o pasivo, situacién socio -

econdémica.

Procedimientos durante la hospitalizacion

» Funcion pulmonar (espirometro) al ingreso, luego semanal.

> Radiografia de térax.

» Cultivo de esputo corriente o inducido con solucién hipertonica o hisopado faringeo
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» Aspirado nasofaringeo para inmunofluorescencia viral segun sospecha clinica.

» Hemograma VHS, proteina C reactiva Electrolitos plasmaticos, perfil bioquimico
completo, tiempo de protrombina, niveles de vitaminas liposolubles A, D y E (si es
posible), IgE total.

» Peso 2 veces por semana.

» Saturometria continua nocturna al egreso con FEV1 <50% o Sa02 <92%.

D. TRATAMIENTOS

D.1. Tratamiento de las manifestaciones respiratorias 11121314

a) Exacerbacion. Debe plantearse exacerbacion respiratoria y tomar cultivo de
expectoracion ante la presencia de dos o mas de los siguientes sintomas y
signos:
¢ Aumento de la tos y/o secreciones bronquiales
e Cambio en el volumen, apariencia y color de la expectoracién
e Aparicion de hemoptisis o expectoracion hemoptoica
¢ Aumento de la frecuencia respiratoria o de la disnea
¢ Nuevos hallazgos en la auscultacion pulmonar
¢ Nuevos infiltrados en la radiografia de térax

o Deterioro de las pruebas de funcién pulmonar (caida de VEF; 1110% y/o

reduccion de 2 6 mas puntos en la saturacion de O,)
e Pérdida del apetito, decaimiento, baja de peso
e Fatiga o disminucion de la tolerancia al ejercicio
 Fiebre > 38° (infrecuente en FQ)
¢ Leucocitosis y/o aumento de VHS

Considerar diagnoéstico diferencial con etiologia viral durante periodos

epidémicos.
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Las exacerbaciones requieren tratamiento antibiético endovenoso, salvo
aguellas leves en que la respuesta dentro de las primeras 48 horas de
tratamiento oral es favorable. El diagnostico de una exacerbacion debe basarse
en cambios clinicos sutiles, que permitira abordar su tratamiento en forma

ambulatoria.

No descartan el diagndstico de exacerbacién la ausencia de fiebre y de
hallazgos al examen pulmonar, la falta de cambios en la radiografia de térax y
la presencia de un hemograma o reactantes de fase aguda dentro de la

normalidad.

A continuacion, en la tabla 6 se resumen los diferentes parametros destinados a

categorizar la intensidad de una exacerbacion.

Tabla 6. Categorizacién Clinica de las exacerbaciones Respiratorias.

Grado de la Exacerbacion

Pardmetro a evaluar Leve Moderada Grave
Cambios en cantidad y calidad , . .

) . Si Si Si
secreciones bronquiales
Semiologia pulmonar obstructiva Posible Sl Sl
Crepitaciones NO Posible Sl
Hemoptisis NO NO Sl
Insuficiencia respiratoria aguda NO NO Sl
Cambios radiolégicos (rellene
alveolar, impactacién mucosa*, NO Sl Sl
atelectasia)
VEF < 10% valor basal NO Sl Sl

EV EV
Tratamiento Oral ambulatorio u o
hospitali hospitalizado
ospitalizado

Descartar - ABPA* ABPA*

* ABPA: Aspergilosis broncopulmonar alérgica

b) Tratamiento durante la hospitalizacion ®°
» Terapia inhalada debe continuarse como estaba en forma ambulatoria.

» Antibiético endovenoso dependiendo resultado de cultivo y sensibilidad.



» Acceso venoso: Catéteres de insercion periférica mediante insercion
percutdnea o catéter venoso central con reservorio en pacientes con dificil

acceso 0 que requieren tratamiento parenteral frecuente.

Nota: Para las muestras de exdmenes preferir las venas en el dorso de la

mano.

Las venas de la fosa ante cubital deben quedar reservadas para acceso

vVenoso.
» Kinesiterapia respiratoria al menos 3 veces dia.
» DNAsa diaria mientras dura la hospitalizacion.

» Segun estado clinico: alimentacion por sonda naso gastrica o por

gastrostomia.

» Tratamiento de complicaciones segln normas (neumotérax, hemoptisis
ABPA, diabetes).

» Evaluacion psicologica del paciente y la familia, para realizar
intervenciones durante y después de la hospitalizacion. (Cuidado

paliativo).

» ldealmente y en forma semanal se debe discutir la situacion de los
pacientes hospitalizados, en una reunién interdisciplinaria con todos lo

miembros del equipo de salud a cargo.

Nota los pacientes con infeccion por el complejo B. cepacia o estafilococo
multirresistente, deben estar separados, no debe permitirse la interaccion
entre ellos dentro del hospital y debe indicarse que no se mezclen

socialmente fuera del hospital, para evitar la infeccion cruzada.

Los familiares de pacientes y personal sanitario, colonizados con MRSA,
esta indicado el uso de Mupirocina en ungiento nasal, que puede eliminar el

microorganismo, aungue la recolonizacion se presenta con frecuencia.
Anexo 10: Tratamiento antibiético de las exacerbaciones pulmonares
Anexo 11: Tratamiento antibidtico de Cultivo Positivo sin Exacerbacion

Anexo 12: Dosis de Antibiéticos y Anti fungicos en Fibrosis Quistica

19



20

c) Broncodilatadores

Beta2 agonistas de accion corta.: Deben usarse en aerosol presurizado con

aerocamara antes de kinesiterapia, tratamientos nebulizados y ejercicio, como

también a libre demanda en aquellos pacientes que presentan clinicamente

sibilancias y que demuestran respuesta broncodilatadora significativa.

Beta2 agonistas de accion prolongada: Utilizar en aerosol presurizado con

aerocamara, asociado siempre a corticoide Inhalado, en mayores de 2 afios, en

los casos de hiperreactividad bronquial grave, en los cuales se demuestren

beneficios clinicos y/o funcionales.

d) Corticoides

1.

e) Mucoliticos

Corticoides sistémicos: Prednisona

Usar en obstruccién aguda severa de la via aérea como cura corta de 5-7
dias, en dosis de 1-2 mg/kg/dia con tope de 40 mg/dia, en dosis Unica

matinal.
Uso prolongado: En Aspergilosis broncopulmonar alérgica

Bronco espasmo severo intratable: 2 mg/kg/dia con tope de 40 mg/dia.
Reducir lo mas pronto posible dependiendo de la respuesta, pasar a dosis
cada 48 hrs.

Se debe estar atento a los efectos colaterales y en especial a
desencadenar diabetes, retraso del crecimiento, hipertension, cataratas y

osteoporosis
Corticoides inhalatorios:

Indicado en pacientes con hiperreactividad bronquial moderada y severa

demostrada.

No hay beneficio con el uso prolongado en nifios asintomaticos

15,16

DNasa (Desoxiribonucleasa recombinante humana o Alfa-Dornasa)

Usar en exacerbaciones, independientemente de la edad



Uso cronico en pacientes estables: Indicado en los siguientes casos:

Preescolares con enfermedad moderada a severa con respuesta clinica,

reevaluar en tres meses.

Pacientes capaces de realizar pruebas de funcién pulmonar reproducibles
(variabilidad entre test < 5%).

Deterioro de al menos 10% en su funcion pulmonar basal, corroborado

durante 3 meses en pruebas mensuales.
Pacientes que cumplan estrictamente la terapia convencional

Dosis 2,5 mg (2,5 ml) sin diluir, en nebulizador PARI LC Jet Plus con
compresor hasta que se consuma todo (10-15 minutos) una vez al dia y en dias
alternos. Luego de ese plazo, durante un periodo de estabilidad, debe
evaluarse la respuesta clinica y funcional. Si no continda la caida o si hay
mejoria de la funcion pulmonar se debe continuar y reevaluar a los 3y 6 meses.

Si continla el deterioro, se suspende tratamiento por falta de respuesta.

Efectos adversos més frecuentes son: alteraciones de la voz, faringitis, edema
facial y malestar géstrico, son transitorios y no constituyen indicacion de

suspension de la droga.
Solucién hiperténica
Es una alternativa barata y segura que se debe utilizar desde el diagndstico.

Al 7% se prepara con 2/3 de solucién de NaCl al 10%, diluida con 1/3 de agua
bidestilada. De la solucién resultante, nebulizar 4 ml 2 veces al dia. En lactantes
nebulizar al 5% (mitad de cloruro de sodio y mitad de agua destilada) por 2

veces al dia.

Usar sola o alternada con a DNasa.

Otros mucoliticos (orales o inhalatorios): No tienen indicacion en FQ.
Secuencia de administracion de terapia inhalatoria

En los pacientes que usan mas de un farmaco por via inhalatoria la

administracion debe ser:

1° Beta 2-agonista,
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2° DNasa o solucién hipertdnica,
3° Kinesiterapia (en no mas de 2 horas),
4° Antibidtico.

(Anexo 14: Manejo del nebulizador y equipo)

f) Antiinflamatorios *8*°

Azitromicina es un antibiético del grupo de los macrélidos con efecto
demostrado antiinflamatorio. Indicado en pacientes que tengan o hayan tenido
infeccién por Pseudomonas aeruginosa. El inicio de accién es lento (1-2 meses)

y debe usarse por lo menos durante 6 meses.

Usar una vez al dia, tres veces por semana, en las siguientes dosis:
< 25 Kkg: 10 mg/kg/dia
25-40 kg: 250 mg/dia

> 40 kg: 500 mg/dia

D.2. Kinesiterapia Respiratoria %%

a) Terapias convencionales. Es la principal herramienta del tratamiento
respiratorio. Debe ser practicada en todos los pacientes por lo menos dos veces
por dia desde el momento del diagnéstico de la enfermedad de forma
permanente y aumentar el nimero de intervenciones en los periodos de crisis o

sobre infeccion.
Existen dispositivos de ayuda para una adecuada kinesiterapia:

» PEP mask: Mascarilla con una valvula inspiratoria y otra espiratoria que
ofrecen resistencias espiratorias variables. El nivel de presion espiratoria

positiva es monitorizado a través de un manémetro.

» Uso de dispositivos manuales que generan impulsos de presion positiva
oscilatoria en la via aérea al espirar a través de ellos. Se recomienda usar al

menos 3 veces al dia.



b) Dispositivo de tos asistida: El uso del dispositivo de tos asistida o cough
assist se sugiere como terapia kinésica complementaria en el caso de
exacerbaciones respiratorias (leves y moderadas) en aquellos pacientes con tos
inefectiva para la remocién de secreciones y/o vulnerables a la mayor retencion
de secreciones (Peak cough flow: < 160 I/min. o Pemax < 60 cm H,O) o con
capacidad vital disminuida (CVF < 80% del predicho).

El equipo de tos asistida tiene 3 fases del mecanismo de tos (inspiracién -
cierre glético - espiracion) y debe coordinar el ciclo respiratorio de cada
paciente acompafiado de las maniobras kinésicas de la kinesiterapia

convencional. Tabla 6.

Tabla 6.-Aplicacién del equipo de tos asistida

e Comenzar en modalidad manual con interfase naso bucal

e Iniciar con insuflacién (presion positiva) de 10-15 cm H,O o 5 cm H,O sobre IPAP
en los pacientes usuarios de VNI; incrementar la presion de acuerdo a la

capacidad pulmonar total de cada paciente.

e Iniciar la exsuflacién (presion negativa) con 10 cm H,O de diferencia de la

presién positiva.
e La insuflacién y la exsuflacion pueden incrementarse hasta 40 cm H,O

e EIl tiempo aproximado de insuflacién/exsuflacion depende de cada paciente

considerando su edad (1-2/3-5 segundos respectivamente)

e De acuerdo a la colaboracion y manejo del paciente se recomienda pasar a

modalidad automaética.

e Se requiere de un profesional capacitado en el manejo del equipo.

c¢) Rehabilitacion Pulmonar®?** Anexo 14

Incluye una serie de estrategias que pretenden mantener o0 aumentar las
capacidades fisicas generales y especificas; con la intervencion de un equipo
multidisciplinario de profesionales, que tengan planes individualizados para los
pacientes segun sus caracteristicas propias. Los pacientes deben ser

colaboradores.
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D.3.

d) Deportes y recreacién

Realizar actividad fisica y deporte tan pronto como le sea posible, de
preferencia deportes aerobicos.

Otros Tratamientos
1.- Broncoscopia
Indicaciones
¢ Diagndstico microbiolégico

a. No responden a tratamiento e.v

b. Deterioro progresivo a pesar del tratamiento
e Aspirado terapéutico

Atelectasia sin o con uso de Dnasa intraluminal
e Otras indicaciones

a. Obstruccion bronquial que no responde a tratamiento para excluir Bronco

malacia

b. Lavado para macrofagos cargados con grasa y celularidad.

2.- Oxigenoterapia ambulatoria

Indicaciones segun protocolo del Programa Nacional de Oxigeno Ambulatorio.

Ver Norma Técnica en http://www.oxigenoambulatorio.cl

3.- Asistencia Ventilatoria Mecanica Domiciliaria No Invasiva (VNI) 2%

Es dtil en pacientes con FQ de moderada a grave que requieren oxigeno
nocturno, su indicacion combinada mejora el intercambio gaseoso durante el
suefio mas que la oxigenoterapia exclusiva. Es recomendable su indicacion en
pacientes en espera de trasplante de pulmé6n como VNI nocturna y post
trasplante. Puede jugar un rol complementario en el tratamiento de la

insuficiencia respiratoria aguda secundaria a exacerbaciones infecciosas y en


https://www.oxigenoambulatorio.cl/

D.4.

aquellos pacientes con tos pobre y debilidad muscular, tiene un rol

complementario a la kinesiterapia.

4.- Trasplante pulmonar 331323334

Es la terapia mas agresiva para la etapa terminal de la FQ considerando
especialmente que en el 80% de los pacientes la causa de muerte es la falla
respiratoria. En nuestro pais es un procedimiento de excepcion que debe ser
evaluado en cada caso por un equipo multidisciplinario. A través del seguro
publico existe un programa de transplante de pulmén al que se puede acceder

segun criterios de inclusion.

Pacientes con expectativa de vida menor a 2 afios pueden beneficiarse
o Criterios para referencia (uno o varios)

VEF1 < 30% del predicho o rapida disminucion del VEF1
Exacerbacion de la enfermedad pulmonar requiriendo UCI
Aumento de las exacerbaciones infecciosas

Neumotérax refractario y recurrente

Hemoptisis no controlada por embolizacion

e Derivacion inmediata para trasplante

Falla respiratoria que requiere oxigeno domiciliario
Hipercapnia

Hipertensién pulmonar

Deterioro clinico progresivo

COMPLICACIONES RESPIRATORIAS DE FIBROSIS QUISTICA

1.- Insuficiencia respiratoria: Tratamiento convencional.

2.- Dolor toracico: El dolor toracico inespecifico es generalmente de origen
musculo-esquelético y raramente se origina en el pulmén o pleura. Su

tratamiento es sintomatico (analgésicos y antiinflamatorios no esteroidales).
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3.- Neumotérax y neumomediastino: Se manifiesta como dolor toracico

unilateral, de inicio brusco. Se diagnostica con una radiografia de térax de pie.

Neumotoérax pequefio y hemodindmicamente estable puede manejarse en
forma ambulatoria con control médico a las 48 hrs y radioldgico segun evolucion

clinica.

Hospitalizar para tratamiento con tubo pleural en aquellos con acumulacion
aérea mayor Solo si el neumotérax es recurrente, debe considerarse

pleurodesis.
No se debe suspender tratamiento inhalatorio.
Suspender uso de BiPAP y técnicas kinésicas.

Una vez dado de alta no levantar elementos pesados (> 2 kg), no hacer

espirometria,
(2 semanas) no volar en avion ni hacer ejercicio entre 4 a 6 semanas.

4.- Hemoptisis: Hospitalizar todo paciente con sangramiento moderado y

Severo.

Debe tratarse con antibidticos (considerado exacerbacién) y no suspender

terapia inhalada

Reposo en decubito supino con cabecera levantada a 30°. Si es posible
determinar el sitio de sangramiento, colocar en decubito lateral con el sitio

sangrante hacia abajo

Suspender kinesiterapia respiratoria y drogas potencialmente hemorragiparas o

irritantes de via aérea (aspirina, solucién hipertdnica y antibiéticos nebulizados)
Oxigenoterapia segun necesidad
Tomar hematocrito, hemoglobina y screening de coagulacion

Administrar vitamina K por via IM (0,5 mg/kg dosis méxima 10 mg) en espera de
examenes y acido tranexadmico 30-50 mg/kg/dia, fraccionados cada 6-8 horas,

por via IV.

Transfusibn sanguinea en caso de hemoptisis masiva, con signos de

inestabilidad hemodinamica.



Si la hemorragia persiste, en un paciente hemodinamicamente estable, realizar
endoscopia de preferencia rigida para ubicar sitio de sangramiento, tamponar el
sitio de sangramiento con catéter de Fogarty, lavado con vasoconstrictor y para
programar angiografia selectiva con embolizacion o eventualmente cirugia

como ultima alternativa.
Debe trasladarse a un centro de mayor complejidad y capacitado.

5.- Aspergilosis®®?”: El 50% de los pacientes se coloniza con Aspergilus, Se
debe considerar como un patdégeno potencial en pacientes con exacerbacion
respiratoria, con cultivos de expectoracién positivos, pero que no cumplen con
criterios de aspergilosis broncopulmonar alérgica sefialados a continuacioén.
Deben tratarse con anti fungicos y sin corticoides hasta la negativizacién del

cultivo y mejoria clinica

5.1.- Aspergilosis broncopulmonar alérgica: Es la complicacion mas
frecuente (1-15%)

a) Sospecha diagnéstica:

- Deterioro clinico agudo o subagudo que no responde a tratamiento

antibiotico y no atribuible a otra etiologia
- Expectoracién de moldes gruesos color café
b) Criterios diagndsticos:
IgE total > 1000 Ul (Alto valor diagnéstico)

Alza de los niveles de la IgE total mayor que 4 veces el basal, que caen

con el uso de corticoides

Test cutaneo + (mayor a 3mm)

IgE especifica (+) a Aspergilus fumigatus (alto valor diagnéstico)
Mas uno o 2 de los siguientes parametros:

Anticuerpos IgG positivos a Aspergilus (bajo valor diagnéstico)
Nuevas imagenes radiologicas (bajo valor diagnostico)

TAC con bronquiectasia central

Si la IgE total anual es > 500 Ul se debe solicitar IgE especifica
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Tratamiento

Corticoides sistémicos: Constituye el tratamiento principal:
Prednisona: 2 mg/kg/dia (maximo 40 mg diarios) por 2 semanas, luego 1
mg/kg/dia por 2 semanas para luego continuar en dias alternos.
Reevaluar la respuesta con IgE y Rx de torax. La reduccion de la dosis
0 suspension de la terapia dependera de la respuesta clinica y
serolégica (IgE total). Puede haber recaida al 2°- 3° afio necesitando

dosis altas por periodos mas largos de tiempo.

Tratamiento antifungico: indicado en aquellos pacientes con respuesta
lenta 0o pobre a los corticoides en quienes, ademas es Util para ir

disminuyendo la dosis.

e lItraconazole: 5 mg/kg/dia, 1 dosis en menores de 12 afos: Si la dosis
es mayor a 200 mg debe administrase cada 12 hrs maximo de 400
mg. Vigilar funcion renal y hepética. Se absorbe mal y por tanto dar

con citricos (jugo de naranja) y con el estomago vacio.

e Voriconazol es nueva alternativa con mejor absorcion y no se afecta
con el pH, presenta efectos colaterales y mucha variacion de los

niveles plasméticos entre pacientes.



IV. ASPECTOS NUTRICIONALES Y GASTROENTEROLOGICOS**

Los pacientes con FQ presentan una alta prevalencia de desnutricion aguda y cronica,
Las principales causas son la baja ingesta alimentaria, el alto requerimiento caldrico
secundario a exacerbaciones y las pérdidas aumentadas a través de las deposiciones,
debido a la mala absorcién. Es necesario considerar ademas el potencial genético de

crecimiento del nifio y su ritmo de progresion en forma individualizada

Hay una clara asociacion entre el estado nutricional y la sobrevida de los pacientes
portadores de FQ

La monitorizacién siempre debe ser regular, existen periodos criticos en que el aspecto

nutricional debe ser especialmente considerado:
e Los primeros 12 meses después de hecho el diagnostico de FQ.

e El primer afio de vida en los lactantes diagnosticados precozmente, hasta que

alcancen un ritmo de crecimiento normal en peso, talla y circunferencia craneana.
e Periodo peri-pubertad: 9 a 16 afios en nifias y 12 a 18 en nifios.

¢ Durante exacerbaciones y/o sobre infecciones.

A.- EVALUACION NUTRICIONAL

1.- Frecuencia de evaluaciones nutricionales. Al diagndstico la evaluacién sera
realizada por médico especialista en nutricion o pediatra general, posteriormente,
puede ser alternada con nutricionista, en periodos criticos, de mayor riesgo o de
crecimiento insatisfactorio, los controles deben ser mensuales.

e lactantes diagnosticados precozmente, hasta que alcancen un ritmo de

crecimiento normal en peso, talla y circunferencia craneana.
e Periodo peri-pubertad: 9 a 16 afios en nifias 'y 12 a 18 en nifios.

e Durante exacerbaciones y/o sobre infecciones:
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Medicion diagrﬁ.‘:stico Trimestral Semestral

Peso X X

Longitud/Estatura X X

P. Craneano (hasta los 2 afios) X X

P. Braquial X X

Pliegues cutaneos X X

Maduracién puberal X
Evaluacion de ingesta (24 h) X X
Orientacién anticipatoria, dietaria y de X

hébitos alimentarios

2. Evaluacioén Clinica
Anamnesis Actual:

e General: Habitos y horarios de alimentacion, apetito y sus fluctuaciones, grado de

rechazo, intolerancia y preferencias de alimentos.

e Especifica nutricional:

o Estimar la ingesta diaria: Composicion, preparacion y aceptacion de las
férmulas lacteas y comidas.

o Suplementos, medicinas alternativas u otros complementos.

o Enzimas pancreéticas: Horarios y método, unidades de Lipasa con cada
alimentacién. Calcular unidades / Kg. / dia.

o Otros medicamentos (y su cumplimiento): Vitaminas hidro y liposolubles,
suplementos minerales, antibiéticos, corticoesteroides, bloqueadores H2 del

acido gastrico.

Sintomas Digestivos:

o Pirosis y epigastralgia.

o Vomitos secundarios a retraso del vaciamiento géastrico, a deglucién de

secreciones e hipersecrecion acida gastrica.

o Dolor peri umbilical y distension abdominal secundarios a mala absorcién de

grasas, o por enteropatia secundaria a sobrepoblacion bacteriana.




o Dolor hipogastrico: En pacientes de mayor edad sospechar colopatia
fibrosante secundaria a dosis altas de enzimas (inflamacién y estenosis del
colon derecho). El Sindrome de Obstruccion Intestinal Distal puede simular
una apendicitis aguda y/o producir obstruccion intestinal.

o Constipacion: Generalmente subclinica, se detecta a la palpacién abdominal.
o Dolor en hipocondrio derecho: evaluar la posibilidad de litiasis biliar.

Anamnesis Remota:

Personal:
o Historia alimentaria previa.
o Habitos: De alimentaciéon y de actividad fisica.

o Patologias conocidas: respiratorias, digestivas u otras.

Familiar:

o Factores psicosociales (Actitud, entorno, cuidadores).

o Estaturas materna y paterna, antecedentes de estatura familiar.

B. ANTROPOMETRIA

Pesar y medir correctamente al paciente, construir curvas de crecimiento y
actualizarlas en forma periddica, usando como referencia los patrones de OMS en
menores de 5 afios y CDC-NCHS/2000 en mayores de 5 afios, seglin normativa

ministerial. Calcular los indices antropométricos y evaluarlos en forma integrada:

indices antropométricos

. Aplicacién Célculo y
Indice !
Interpretacion Rango normal
P/E En menores de 1 afio de % P/E = (peso real/peso ideal) x 100
edad VN: 90-110 %

En todos:
Detectar precozmente

T/E cambios en la velocidad de | o/ /e _ 1414 realitalla ideal) x 100

crecimiento. 3 VN: 95-105 %

Evaluar en relacion a talla

parental.

Indica adecuacion de peso % P/T= (peso real / peso esperado
PIT para la talla. En FQ se para su talla) x 100

recomienda utilizar en VN: 90-110 %

menores de 2 afios
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Indice Aplicacién Célculo y

Interpretacién Rango normal
Indica adecuacion de peso
IMC para talla. En FQ se IMC = [Peso en Kg /(Talla en m)z]
recomienda utilizar en VN: Percentil (Pc) 10- 84

mayores de 2 afios

La estimacion clinica de composicion
corporal puede ser mas sensible que
T/E y PIT para la deteccién precoz de
déficit en masa grasa y magra en
nifios con FQ.

VN: Pc 10-90, tablas de referencia de
Frisancho.

Estiman composicién
Mediciones corporal: perimetro braquial
complementarias: | (masa magra) y los pliegues
cutaneos (masa grasa)

En casos especiales (ej: candidatos a transplante) calcular el Score-z, que expresa
el numero de desviaciones standard sobre o bajo la mediana en que se encuentra el
parametro evaluado (peso, talla o IMC), z= [(Medicidbn actual — Mediana) / 1

desviacion estandar]. El rango aceptable es -1 a +1.

C. DEFINICION DE RIESGO Y FALLA NUTRICIONAL EN FQ.

Es_tqdo T/IE P/T IMC Conducta
nutricional
L Meta FQ: Pc 50-85 Meta FQ: Pc 50-
Aceptable ﬁéfrﬂg;lemo o0 Mediana a +1DE 84 Monitorizar,
P En menores de 2 En mayores de 2 revenir
(-1 a +1DE) y P
afos afios
Crecimiento Pc 10-50 o Estudiar,
En riesgo ! menor a su peso estacionario o | Pc 10-50 precoz apoyo
potencial genético | baja ponderal 2 nutricional
Falla < 2DEo<Pc5 |<90%o0 <Pc10 |<Pc10 Tratar
nutricional activamente

Y Incluir retraso puberal: Tanner | mamas en nifias de 213afos, ausencia de menarquia en nifias 216 a

y Tanner | en hombres =14 afos.

2 Baja ponderal durante 2 meses 0 peso estacionario durante 3 meses (en < 5 afios de edad) 6 6

meses (en > 5 afios de edad).

Examen Fisico General:

Valorar el aspecto global del nifio, evaluar masas musculares y masa grasa,
detectar signos de carencias especificas (piel, mucosas, fanéreos), en piel buscar

arafias vasculares y evaluar desarrollo puberal mediante estadios de Tanner.




Examen Fisico abdominal:

o Circulacion venosa colateral en pared abdominal.

o Tamarfio del bazo (hipertensién portal).

o Higado: La primera manifestacion de su compromiso suele ser la hepatomegalia
y posteriormente, en un higado cirrético, su aumento de consistencia.

o Palpacion de deposiciones duras: Frecuente en los nifilos mayores, debe
prevenirse la impactacion fecal como un paso previo a evitar la obstruccién

intestinal funcional. Presencia de masa en colon derecho, sensibilidad.

D. EVALUACION DE LABORATORIO

Entre el 85 - 90% de los pacientes presentan insuficiencia pancreatica, la cual debe
ser corroborada, mediante la determinacién de Elastasa en materia fecal, la cual no

se altera por la suplementacion enzimatica.

Test de Elastasa fecal:

(Ver Pag. 8)

Esteatocrito acido de deposiciones:

Es util en el seguimiento de los pacientes con insuficiencia pancreéatica y mal
progreso pondo estatural, para adecuar la dosis de terapia enzimatica de

reemplazo. Valor normal: <5%.

Niveles plasmaticos vitaminas A, Ey D:

Deben ser medidos al comienzo, aproximadamente 2 meses después de iniciar la
suplementacién y anualmente, monitorizando mas frecuentemente si son

subnormales.

Otros Examenes laboratorio

Semestralmente: Hemograma, Proteinas totales/Albumina, Calcio/fésforo,
Hierro/ferritina, pruebas de funcion hepdética, protrombina, electrolitos plasmaticos

(en menores de 1 afio).

Anualmente: Colesterol total/triglicéridos, Acidos grasos esenciales, TTOG (en
mayores de 10 afos), densitometria 6sea DEXA (L1-L4) (Nifios sobre 8 afios 0 con

factores de riesgo y Test de Elastasa fecal en pacientes con resultados normales.
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E. TRATAMIENTO DE LA INSUFICIENCIA PANCREATICA:
REEMPLAZO ENZIMATICO

Si bien existe una dosis establecida para el inicio de su prescripcion, existen
variaciones individuales que deben ser tomadas en cuenta, tales como sintomas

abdominales, caracteristicas de las deposiciones, tipo de comida.

Lactantes: Comenzar con 1000 a 2000 Ul de Lipasa por cada 120 cc de férmula o
alimentacion al pecho y ajustar dosis, oscilando entre 2000 y 5000 Ul antes de

cada alimentacién

Niflos < 4 afios: 1000 U de Lipasa / Kg. de peso para cada comida y 500 U / kg.

para cada colacion.

Niflos > 4 afios: 500 U de Lipasa / kg. para cada comida y 250 / kg. para cada

colacion.

No sobrepasar dosis mayores de 2.500 Ul/Kg/comida, si se requiere mas y no debe
sobrepasar las 10.000 Unidades de Lipasa por Kg. de peso por dia, por riesgo de

desarrollar Colopatia Fibrosante, para lo cual, deben revisarse otros factores como:

» Baja adherencia al tratamiento.

» Enzimas inactivas (antigua data), o no guardadas en lugar fresco.

» Ingesta excesiva de jugos, ingestion de comidas rapidas ricas en grasas.
» Tiempo de alimentacién mayor de 45 minutos.

» Presencia de RGE con control insuficiente o sin tratamiento.

» Otra enfermedad gastrointestinal concomitante: enfermedad Celiaca.

Las enzimas pancreaticas deben ser administradas al comienzo de cada
alimentacién: cada vez que el paciente ingiera alguna férmula lactea, colacion o
comida. Si el paciente demora sobre 40 minutos en alimentarse, es necesario

fraccionar la dosis de las enzimas: 50% al comienzo y 50% a la mitad de la comida.

Alimentos gue no requieren suplementacién enzimética. Frutas (excepto palta), jugo

de frutas naturales, verduras (excepto papas y leguminosas), azlcar, caramelos,
miel, jarabes dulces, gaseosas, jugos artificiales, sorbetes, algunos suplementos

caldricos como maltodextrinas aportados en agua o jugo.



Las capsulas que contienen las enzimas deben ser deglutidas intactas; si ello no es
posible (lactantes), debe abrirse justo antes de ingerirla y deglutir los granulos con
liquido o con la primera cucharada de comida. Nunca mezclar los granulos de
enzimas con el volumen total de comida o leche, dado que al llegar el intestino
pueden estar inactivadas. Los granulos no deben ser masticados y en lactantes
debe asegurarse que sean deglutidos, su activacion precoz puede causar irritacion y

ulceraciéon de la mucosa oral.

Es recomendable aportar inhibidores de la bomba de protones (Omeprazol o
Ranitidina), ya que la accién 6ptima de los preparados enzimaticos se ejerce a pH

basico a nivel duodenal, cosa que es dificil de conseguir en estos pacientes.

F. RECOMENDACIONES NUTRICIONALES

e Energia

El manejo nutricional debe ser individualizado ya que existe una gran variabilidad
entre los pacientes respecto a sus necesidades nutricionales, en muchos de ellos
con formas leves de la enfermedad y sin compromiso nutricional puede ser

suficiente aportar 100 % de la recomendacién RDI.

Recomendaciones nutricionales para pacientes con Fibrosis Quistica

Energia 120-150% RDI *

Proteinas 100-150% RDI *

Lipidos 35-45% de las calorias totales de la dieta
Acidos grasos esenciales 3-5 % de las calorias totales de la dieta
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e Vitaminas: En pacientes con insuficiencia pancreatica existe un déficit

bioquimico de vitaminas liposolubles, especialmente de vitaminas A, E y K; la
deficiencia de vitamina D es menos importante si los pacientes tienen una
adecuada exposicion al sol, excepto cuando hay compromiso hepético severo en
gue se recomienda suplementacion con 25-OH vit D. Bajos niveles de vitaminas
liposolubles son generalmente subclinicos y pueden estar presentes aun con

suplementacion adecuada, por lo que se recomienda su medicion anual.

Los requerimientos de vitaminas con propiedades antioxidantes (vit E, B
caroteno) estan aumentadas dado el stress oxidativo que acompafia a las

infecciones respiratorias cronicas.

La vitamina K no sélo esta involucrada en la sintesis de protrombina, ademas es
un cofactor en la carboxilacién de osteocalcina necesaria para la osificacion del
hueso; por lo que juega un rol importante junto con el déficit de vitamina D en la

osteopenia que acompafia a estos pacientes.

Las vitaminas hidrosolubles deben aportarse segun recomendaciones RDI a
dosis habituales a excepcion de vitamina B, en pacientes con reseccion ileal
(100ug IM/mes)



Recomendaciones de vitaminas liposolubles en pacientes con Fibrosis

Quistica
Edad \(itamina A (UIl) Vitamina E Vitamina D Vitamina K
(Retinol y p-Caroteno) (un un (mg)
0-12 meses 1500 40-50 400 0,3-05
1-3 afios 5000 80 — 150 400 - 800 0,3-0.5
4-8 afios 5000-10.000 100 — 200 400 - 800 0,3-0,5
> 8 afios 10.000 100 — 200 400 - 800 0,3-05

Minerales v electrolitos

e Calcio: Los pacientes con FQ tienen una alta prevalencia de déficit en la
osificacion. Las recomendaciones de calcio son las mismas que para la
poblacion general. La suplementacion se justifica si la dieta es insuficiente en
aportar los requerimientos, dosis: 250 — 500 mg / dia en escolares y
adolescentes.

e Magnesio: Se requiere aporte en tratamientos prolongados con

aminoglicésidos, que disminuyen su absorcion.

e Fluor: Suplementar en aquellos lugares en que la fluoracion del agua potable

sea menor a 0,3 ppm, con flaor, 0,25 mg/dia.

e Hierro: Su déficit es de prevalencia variable y multifactorial. La colonizacion
por Pseudomonas Aeruginosa, es un factor importante, ya que consume hierro
en forma preferencial. Su administracion debe ser alejada de las enzimas

pancreaticas y de la alimentacion.

e Zinc: Los pacientes con FQ tienen mayor utilizacion, mayores pérdidas
fecales (en caso de esteatorrea significativa y persistente) y menor absorcion
intestinal de Zinc. El tratamiento durante 6 meses es empirico, en pacientes
con: falla de crecimiento, baja estatura o status subdptimo de vit A.

Recomendacion: 5-10 mg / dia.

e Sodio: Los lactantes en especial tienen riesgo de deshidratacion
hiponatrémica por sudoracion excesiva y baja ingesta de agua, frente a climas

excesivamente calidos, abrigo excesivo, fiebre, taquipnea, o deporte exigente
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en nifios. Los requerimientos normales de Sodio son de 2-4 mEq/Kg./dia para
lactantes, en los menores de 6 meses: suplementar regularmente en forma
preventiva, adicionando a las comidas 1/8 cucharadita de té de NaCl
(aproximadamente 11 mEq Na) al dia, aumentando a ¥4 de cucharadita
después de los 6 meses de edad.

e Acidos grasos esenciales: Su uso debe ser considerado en pacientes con
mala evolucion nutricional; no existe suficiente evidencia a favor ni en contra

de la suplementacion rutinaria con AG Omega 3.
3.- Intervencién Nutricional

El paciente con FQ debe ser incorporado normalmente a la alimentacién de la

familia con educacion a los padres y pacientes (segun edad)

Alimentacidn durante el primer afio de vida:

Se recomienda la lactancia materna como la alimentacién 6ptima en este periodo y

deben recibir la suplementacién de sodio preventiva antes mencionada.

Cuando se requiere usar férmulas lacteas, puede ser necesario aumentar la
concentracion y/o suplementar con maltosa-dextrina o aceite vegetal (para aportar
1kcal/mL).

Tanto la alimentacion al pecho como las férmulas lacteas y la alimentacion sélida

requieren de la administracién de enzimas pancreaticas.

Alimentacion durante el periodo escolar y de la adolescencia:

Fortificacion de la alimentacién habitual:

Es importante establecer 4 comidas fijas, con adicion de una o dos colaciones en
caso de no lograr buena ingesta, recordando que toda alimentacion debe ser

precedida por la dosis indicada de enzimas.

Es recomendable fortificar la dieta mediante adicion a las comidas de porciones
controladas de alimentos ricos en lipidos, especialmente adicionar aceites ricos en
AG Omega 3 (canola o de origen marino: lipidos de origen animal como crema de

leche o mantequilla, prefiriendo margarinas y aceites vegetales.



G. SUPLEMENTOS NUTRICIONALES

Para su indicacion, es necesario considerar la edad, los requerimientos y la funcién
gastrointestinal suplementos caléricos se utilizan malto-dextrinas para adicionar a
la leche entera, postres o0 guisos, en concentracion de 2-7%. El aceite de
triglicéridos de cadena media (TCM) se adiciona a alimentos o férmulas en casos

especiales como pacientes con compromiso hepatico o sindrome de intestino corto.

Suplementos proteicos, como el Caseinato de Calcio enriquecen la alimentacion

en caso de baja ingesta proteica, sin embargo tienden a producir constipacion.

Férmulas poliméricas via oral se pueden utilizar como complemento antes de

acostarse, en lo posible sin reemplazar la alimentacion habitual.
Los suplementos mas utilizados en la practica clinica en nifios con FQ son:

e Formulas Poliméricas: Preparados liquidos o en polvo, de baja viscosidad, alta
densidad caldrica (1cal/cc) e isotdnicas. Su composicion es balanceada en macro
nutrientes y tienen vitaminas y minerales. La formula pediatrica se indica al 16-
18% en menores de 1 afio y al 20% en los nifios mayores, sobre los 10 afos es

recomendable la formulacién para adultos, al 20%.

e Formulas semi-elementales y elementales: Preparados liquidos, de facil
absorcién. Son de uso excepcional, en insuficiencia pancreética severa, SMA y
S. de Intestino Corto. Tienen menor densidad calérica y alta osmolalidad. Su
composicion esta dada por nutrientes en forma hidrolizada, junto a minerales y

vitaminas.
e Mdbdulos: Férmulas simples, con un nutriente especifico:
Modulos caldricos:
o Triglicéridos de cadena mediana (7 Cal/g), aceite, uso: 1-2%
o Maltosa-dextrinas (4 Cal/g), polvo, uso: 3-7%.

o Mddulos proteicos: Caseinato de Calcio (4 Cal/g), polvo, uso 1-3%.
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Indicacidon de férmulas suplementarias: suplementacion a los pacientes en riesgo

nutricional como complemento (aporte parcial), monitorizando que no se reemplacen

las comidas.

H. NUTRICION ENTERAL

Utilizar alimentacién enteral en las siguientes situaciones:

P/T 85-90% (< 6 afios) o IMC 10-25 (> 6 afios) mas: Baja ponderal durante 2
meses 0 Peso estacionario durante:

o 3 meses en <5 afos de edad

o 6 meses en > 5 afios de edad

P/T <85% o IMC < Pc10

Durante excerbaciones, como apoyo en pacientes hospitalizados.

Si a pesar de suplementacioén nutricional oral adecuada no se logra mejoria del

estado nutricional, habiéndose descartado previamente otras causas.

Condiciones para el inicio de la alimentacién enteral.

Fracaso del tratamiento nutricional oral: Intentos repetidos de mejorar ingesta
mediante modificaciones dietarias y uso de suplementos

Familia y paciente motivados

Control 6ptimo de la enfermedad respiratoria

Apoyo por psic6logo

Otras causas de mal progreso ponderal

Sobreinfeccién pulmonar o sinusal no controlada, o subclinica

Hipoxia nocturna

Esteatorrea persistente: (administracion incorrecta de enzimas, dosis insuficiente,
enzimas en mal estado)

RGE con control deficiente

Sobrepoblacion bacteriana intestinal

Diabetes asociada a FQ




Otras causas gastrointestinales: (Intolerancia a la lactosa, Enf. Celiaca, alergia
proteina de leche de vaca, Enf. inflamatoria intestinal)
Pérdida exagerada de Sodio en lactantes

Anemia ferropénica

Via de aporte enteral: gastrostomia o yeyunostomia con sonda nasogastrica o
sonda nasoyeyunal.

El método mas apropiado para mantener la via enteral por un periodo mediano o
largo (mayor a 3 meses) es la gastrostomia y en forma muy infrecuente, la
yeyunostomia.

La sonda naso-gastrica es apropiada para periodos cortos de uso (menor a dos
meses), Tiene la ventaja de facil instalacién, pero mala tolerancia, dificultad de
mantener en posicion, riesgo de aspiracion y complicaciones locales en uso
prolongado.

Las sondas nasoyeyunales son mejor toleradas, sin embargo, requieren uso de
bomba enteral, se obstruyen facilmente y son dificiles de mantener en su

posicion.

Procedimiento:

Realizar previamente test de tolerancia a la glucosa (TTOG) y estudio de reflujo
gastroesofagico con PHmetria de 24 hrs.

Su inicio requiere hospitalizacion y en el caso de gastrostomia, optimizacién del
estado general del nifio.

Inicio y progresion deben ser graduales con las férmulas poliméricas antes
mencionadas, con o sin adicién de modulos caléricos y/o proteicos.

Alimentacion enteral continua nocturna de preferencia (aportar 30-50% de los
requerimientos diarios), dejando un sistema habitual de alimentaciéon durante el
dia.

Aporte de las enzimas pancreaticas: 50% al inicio, 50% a la mitad.

Gastrostomia: En un 5-10%, se requiere realizar gastrostomia, esta situacion
debe conversarse precozmente con la familia. Existen dos técnicas: la quirdrgica,

gue puede ser transitoria o definitiva, asociada o no a cirugia antirreflujo, y la

endoscopica.
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Contraindicaciones:

« Absolutas Expectativa de vida corta, imposibilidad de pasar un endoscopio hasta
el estdbmago, infeccién activa de la pared anterior del abdomen.

- Relativas: hepatomegalia, ascitis, hipertension portal.

- Mortalidad de 1-2% y morbilidad de 3-12%

Nutricién parenteral

Método eficaz para mejorar el estado nutricional, su uso se limita a situaciones
clinicas especificas en las cuales no pueda usarse la via enteral o ésta sea
insuficiente y en general por periodos cortos: cirugias, transplante de pulmén o

higado, sindrome de intestino corto.
Otros
o Estimulantes del apetito: No se recomiendan.

e Anabdlicos: el uso del acetato de megestrol. No se recomienda de rutina, dado

gue tiene importantes efectos colaterales.

¢ Hormona de crecimiento: podria tener aplicacién en un grupo seleccionado de

nifnos.

I. COMPLICACIONES DIGESTIVAS Y HEPATOBILIARES **

El diagnéstico es clinico y radiolégico (Rx de abdomen simple, ecografia abdominal
y transito de intestino delgado). Es fundamental su diagndstico precoz y el objetivo

del tratamiento es evitar la cirugia.

Exdmenes digestivos, segun patologia asociada

Examen Objetivo Frecuencia
Ultrasonografia Deteccion de hepatopatia cronica, higado
. R anual
abdominal graso y litiasis biliar

Pacientes con compromiso hepatico, detectar

; 7 anual
Hipertensién Portal

Eco — doppler hepatico

Endoscopia Digestiva RGE, epigastralgia SOsS




Detectar varices esofagicas si existe
! < anual
compromiso hepatico
Ph metria de 24 horas RGE SOS
Tomografia Computada Segun hallazgos de ecografia, para precisar
. P SOS
de Abdomen diagndstico

Sindrome de obstruccién intestinal distal: Secundario al acumulo de material

fecal y mucoide en ileon terminal y ciego, produciendo obstruccion intestinal parcial
que causa dolor abdominal, generalmente en la fosa iliaca derecha y masa
palpable. Afecta al 15-24% de nifios mayores y adultos con FQ e insuficiencia
pancreatica. No se conoce exactamente su causa, pero existen factores de riesgo
como deshidratacion, aumento rapido en dosis de enzimas, viscosidad de las
secreciones intestinales y alteraciones de la motilidad y pH intestinal.

El diagnéstico es clinico y radioldgico (Rx de abdomen simple, ecografia abdominal
y transito de intestino delgado). Es fundamental su diagnéstico precoz y el objetivo

del tratamiento es evitar la cirugia.

Tratamiento en ausencia de obstruccion intestinal completa:

1.- Hospitalizacion.

2.- Prevenir y manejar la deshidratacion.

3.- Desimpactacion fecal en forma anterograda con polietilenglicol en solucion, via

oral o por sonda nasogastrica (dosis de 8 a 10 ml/Kg. de peso/hora, sin
sobrepasar 1 It. por hora). Un tratamiento efectivo puede llegar a prolongarse por
4 a 6 horas y el objetivo final estarAd determinado por la evacuacion de las
deposiciones, resolucién de los sintomas y desaparicién de la masa palpable.
En pacientes que presenten episodios recurrentes de SD de obstruccion
intestinal distal se recomienda la administracion cronica y preventiva de
polietilenglicol. (Polietilenglycol 3350 sin electrolitos) en dosis de 0,5 gr por kg por
dia disuelto en jugo o agua en proporcion de 17 gr por cada 240 ml.

Pancreatitis cronica: Se presenta en un 15% en pacientes con suficiencia

pancreatica, su tratamiento no difiere de una pancreatitis sin causa aparente.
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Reflujo Gastroesofdgico Patolégico: Su presencia debe ser corroborada por

Phmetria y/o Endoscopia. Tratamiento: Ranitidina 5-7 mg/Kg. dia u Omeprazol 0.5-
1,4 mg/Kg./dia).

Compromiso hepatobiliar: Entre 10 a 15% de los pacientes pediatricos presentan

algun grado de compromiso hepético. Las formas de presentacién son variadas:
e Alteracion de las pruebas de funcion hepética (asintomatica)

¢ Colestasia neonatal

o Esteatosis hepatica y esteatohepatitis

e Cirrosis biliar focal

o Cirrosis multilobular

¢ Colelitiasis y colecistitis

e Micro vesicula

¢ Colangitis esclerosante

e Estenosis del conducto biliar comdn

e Colangiocarcinoma

La biopsia hepatica, puede ayudar en hacer un diagnéstico especifico y determinar
la presencia y extension de fibrosis portal o cirrosis. Este Gltimo es un procedimiento
riesgoso cuya utilidad debera ser evaluada previamente por un equipo especializado

gue incluya gastroenterélogo/hepatélogo infantil.

Tratamiento: Acido Ursodeoxicélico mejora el flujo biliar al desplazar los acidos
biliares hidrofobicos toxicos que se acumulan en el higado colestasico, con efecto
citoprotector y estimulador de la secrecion de bicarbonato en la bilis. Indicado
solamente en pacientes portadores de colestasia, cirrosis o fibrosis hepética

asociada.
Dosis: 10 - 20 mg/Kg./dia, en dos tomas diarias.

Hipertensién Portal. Tratamiento similar a otras etiologias de cirrosis hepatica.

En el caso del sangramiento por véarices esofagicas debe preferirse la ligadura
endoscopica. En pacientes con cirrosis descompensada debe considerarse
trasplante hepatico: previo a ello recibir inmunizacion para hepatitis A 'y B. En el
adolescente debe prevenirse la ingesta de alcohol para no acelerar el dafio

hepatico, asi como el uso de drogas hepatotoxicas.



Derivar a trasplante hepatico *

Una puntuacion igual o mayor de 10 puntos indica la necesidad de que el paciente

sea remitido para evaluacion pre-trasplante.

Puntos

;')Fr)farlt ension Esplenomegalia(debe estar presente siempre)

varices 4

HDA (Hemorragia Digestiva Alta) por varices que 8

requiere transfusion (1 6 2 episodios)

HDA por varices > 2 episodios o episodio Unico de 10

HDA grave

Ascitis 6
Hiperesplenismo | Leucocitos < de 4000/ul 2

Plaquetas < de 100000/ul 2
Fungpn Albumina sérica < de 3 g/l 2
hepatica

Tiempo de protrombina > de 19 segundos 2
Nutricién IMC <16 6

6

Perimetro braquial < percentil 5
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V. ASPECTOS ENDOCRINOLOGICOS DE LA FIBROSIS QUISTICA

A. Diabetes La manifestacién endocrinolégica mas importante es la Diabetes Asociada a
FQ (CFRD) “*

Generalidades e importancia de la pesquisa precoz. La Diabetes Asociada a Fibrosis
Quistica (CFRD). Se presenta sélo en las formas graves de FQ (fenotipos I, I, 1l y VI), en
pacientes con insuficiencia pancreatica y esta asociada al déficit de insulina. Su
prevalencia en Chile es desconocida, 2% en nifios, 19% en adolescentes y 40-50% en

adultos, sin diferencia por sexo.

Las manifestaciones clinicas son similares a los sintomas clasicos de diabetes, asociada
al deterioro de la funcién pulmonar sin causa aparente, alteracion del estado nutricional, a
pesar de tratamiento nutricional adecuado, falla de crecimiento y detencién del desarrollo

puberal.
o Pesquisa
La pesquisa de CFRD debe realizarse con prueba de Tolerancia a la Glucosa (PTGO).

Indicada anualmente a partir de los 10 afios; ademas en aquellos que iniciaron desarrollo
puberal; o presentan deterioro de funcion pulmonar y/o del estado nutricional; falla de
crecimiento y detencion de pubertad, independiente de la edad. No es sustituible por

glicemia de ayuno ni por Hb glicosilada Alc.

En los pacientes con glicemia de ayuno alterada, debe repetirse la PTGO cada 6 meses,
aguellos con intolerancia a la glucosa y diabetes, deben ser referidos al especialista,

endocrinélogo y/o diabetblogo, para su tratamiento.
e Criterios Diagnéstico

Los criterios diagndsticos de CFRD, son los utilizados en poblacion normal; Segun los
niveles de glicemia basal y Prueba de Tolerancia a la Glucosa Oral (PTGO), clasificando

en 4 categorias:
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Clasificacion Parametros

- Sintomas clasicos + glicemia > 200 mg% (independiente
del tiempo de ayuno)

- 2glicemias de ayuno > 126 mg%

- Glicemia > 200 mg% a los 120 min en PTGO

|. Diabetes Mellitus

- Glicemia de ayuno < 100 mg% + glicemia a los 120 min en

II. Intolerancia a la glucosa PTGO entre 140 y 199 mgY%

lll. Glicemia de ayuno alterada - Glicemia de ayuno entre 100 y 125 mg%

- Glicemia de ayuno < 100mg%

IV. Normal - Glicemia 120 min < 140 mg%

American Diabetes Association (ADA) 2003

Tratamiento de la Diabetes Asociada a Fibrosis Quistica.

a) Alimentacion: La indicacién de alimentacion estd comanda por las necesidades

nutricionales en pacientes con FQ y requiere la intervencién de nutriélogo y nutricionista.

En pacientes con CFRD, a diferencia de otras formas de diabetes mellitus, no se hace
restriccion de Hidratos de Carbono, ni se restringe el horario de las comidas, pero debe

considerarse el esquema insulinico utilizado para cubrir los horarios de accién maxima.
En términos generales:

- Calorias: Al igual que en FQ sin CFRD, dieta hipercalérica que aporte entre 100 a
150% de las recomendaciones, adecuada al paciente en particular y que le permita
mantener un peso normal (Indice P/T por NCHS en menores de 6 afios y por IMC
CDC en > 6 afos).

- Hidratos de carbono: sin restricciéon en cantidad, de acuerdo a habito del paciente.

Generalmente 45 a 50% de calorias totales. Se recomienda el uso de carbohidratos

complejos, que mejoran el indice glicémico de las comidas.

- Edulcorantes: no son necesarios y si se utilizan debe sustituirse el valor calérico del

azUcar con azucares complejos o lipidos.
- Proteinas: recomendacion habitual es de 10 a 15% segun RDA.
- Grasas: 40% de calorias totales.

- Vitaminas y minerales: indicaciones habituales en pacientes con FQ (Vit A D E K, B12,
Zn, Cu, Se, Ca, Fe).
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b) Hipoglicemiantes orales:

Solo en pacientes con intolerancia a la glucosa o CFRD obesos con fenotipos que
determinan enfermedad leve, sin insuficiencia pancreatica y antecedentes familiares de
diabetes tipo 2, se plantea la resistencia a la insulina y el posible uso de Hipoglicemiantes

orales.
c¢) Insulinas

Los esquemas insulinicos a utilizar incluyen insulinas para cubrir los requerimientos
basales (NPH regular, Glargina, Detemir) y los bolos preprandiales (Cristalina, Lispro,
Aspartica, Glulisina) para cubrir la ingesta (ver tabla). En nifios no se utiliza insulinas
lentas ni mezclas, por el riesgo de hipoglicemias y poca flexibilidad en el ajuste de las

dosis.

En las primeras etapas del desarrollo de la CFRD, lo mas frecuente son hiperglicemias
postprandiales (intolerancia a glucosa), puede utilizarse bolos preprandiales de insulinas
rapidas o ultrarrapidas; posteriormente cuando se establece la CFRD es necesario

agregar insulinas basales, 1 a 3 dosis segin requerimientos Yy tipo de insulina utilizada.

El manejo debe contemplar
e Educacion en diabetes,
e Conteo de hidratos de carbono para administracion de bolos,
e Autocontrol con determinaciones de glicemias capilares (3 a 5 diarias),

e Examenes de laboratorio periédicos.
El tratamiento con insulina debe estar en manos de especialistas.

El control metabdlico se monitorea con determinaciones de Hemoglobina glicosilada Alc

cada 3 meses.
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Tipos de Insulinay sus Tiempos de Accién

Insulina Tipo Inici(.),de Méx_ir:na Duraci.é,n
accion accion de accion
NPH Regular 2hr 6 horas 12 hrs
Glargina Anélogo de accion basal 2a4hrs Sin peak 24 hrs
Detemir Anélogo de accion basal 15 a 30 min Sin peak 12 hrs
Cristalina Réapida 30 min 3 hrs 6 hrs
Lispro Anélogo de accion ultrarrapida <15 min 30 a 90 min 4 hr
Aspartica Anélogo de accion ultrarrapida <15 min 30 a 90 min 4 hr
Glulisina Anélogo de accion ultrarrpida 10 a 15 min 30 a 60 min 4 hrs

A. OTRAS COMPLICACIONES ENDOCRINOLOGICAS

1.- Talla bajay retraso puberal

En promedio el peso de RN con FQ esté levemente disminuido. Si el apoyo nutricional es
el adecuado no hay alteracion del desarrollo pondo estatural.

En periodo adolescente puede haber compromiso de la estatura por el retraso puberal y la
aparicion de diabetes. Los niveles de hormona de crecimiento las gonadotrofinas y ACTH
son normales pero la infeccién crénica, el uso de corticoides y la desnutriciébn pueden

afectar los niveles hormonales.

El desarrollo testicular en los nifios es normal aunque hay azoospermia.
El retraso puberal afecta en forma significativa la esfera psicoldgica.

2.- Osteoporosis *

Esta relacionada con la nutricion y la ingesta de vitaminas (K'Y D)

Densitometria 6sea debe solicitarse a partir de los 10 afios y antes en pacientes con
riesgo (esteroides orales o inhalatorio a dosis alta, diabéticos, VEF1 < 50%.) Si es normal

repetir cada 2 afios y cada 6-12 meses si esta alterado.
3.- Fertilidad *®

El 98% de los pacientes masculinos presenta azoospermia. Esta condicién debe ser
informada al paciente y sus padres alrededor de los 10 - 12 afios reforzando que no
afecta la virilidad. Deben estudiarse con espermiograma (a partir de los 15 afios). Las
mujeres tienen aparato genital normal, hay una leve disminucion de la fertilidad cuya

causa no esta clara y deben tener consejeria genética.

El manejo debe referirse al especialista correspondiente.
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VI. ASPECTOS OTORRINOLARINGOLOGICOS EN FIBROSIS QUISTICA

Sinusitis Frecuentemente los pacientes presentan compromiso sinusal pero un bajo

porcentaje son sintomaticos.

Signos clinicos: cefalea obstruccién nasal crénica, ronquido, anosmia, secrecion

purulenta, halitosis.

Rx de cavidades paranasales son de poco valor dado que la gran mayoria presenta
ocupacion sinusal. La tomografia de cavidades puede ser de ayuda en la valoracion del

compromiso sinusal.

Tratamiento antibiético por 3 a 6 semanas solo en caso de estar sintoméatico y

dependiendo del germen encontrado.
Intervencidn quirdrgica es excepcional.

Evaluacién por especialista en caso de recurrencia 0 mala evolucién con tratamiento

habitual.

Poliposis nasal De etiologia incierta se encuentra en 10% de los nifios mayores de 8

afnos y este porcentaje es mayor en los adultos.
Se asocia con sinusitis cronica.

Frecuentemente asintomatica pero puede causar cefalea obstruccion nasal crénica,

ronquido, alteracion del olfato, halitosis.
El diagndstico es por observacion directa de las fosas nasales.
Tratamiento

Si es sintomatico usar corticoides intranasales, si no hay resultado: Derivar al

especialista. La intervencion quirdrgica tiene alta recurrencia.
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VIl. OTRAS MANIFESTACIONES EN FIBROSIS QUISTICA

Artropatia ®

Ocurre en el 10% de los pacientes entre los 13 y 20 afios. Es una condicion posiblemente

mediada por complejos inmunes relacionada con la infeccién e inflamacién cronica.

Clinicamente se presentan artritis de grandes articulaciones con fiebre baja, puede
aparecer eritema nodoso, rash cutaneo o purpura que responde bien a la terapia

antiinflamatoria no esteroidal. La Rx de articulaciones es normal.

Ocasionalmente (2-7%) pueden presentar osteoartropatia hipertréfica en que ademas de
la artritis hay compromiso periostal de huesos largos con traduccién radiol6gica. En

general se observa en pacientes con FQ severa.

Recordar que el ciprofloxacino puede causar tendinopatia tanto en nifios como
adultos con fibrosis quistica
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VIll. PROMOCION EN SALUD

A. Capacitacién y educacion *°#°

La educacion de las caracteristicas de la FQ, complicaciones, actividades de prevencion
de complicaciones, y tratamiento deben ser dirigidos a los padres, familiares y al propio
paciente. Deben estar consensuados por el equipo multidisciplinario que maneja al
paciente y familia, ya que el lenguaje comun de todos los profesionales determina el éxito

de la educacion

Los programas educativos deben cumplir un estandar de temas que permitan al
profesional de salud (médico, enfermera, kinesidlogo, nutricionista, psicologo y otros)
guiar el proceso frente a las necesidades educativas de los padres, familiares y paciente.
La ensefianza-aprendizaje, basada en los principios de psicoeducacién, autocuidado y
auto-eficacia considerando las caracteristicas cognitivas y culturales de los educandos,
pretende contribuir de esta forma a mejorar la calidad de vida de los pacientes y su
familia.

Los procesos de educacion deben ser continuos en el tiempo, la enfermera cumple un rol

fundamental en liderar para lograr las metas necesarias.
B. Medidas de prevencion ®

Plan de vacunacion habitual, vacuna antineumocdcica, anti hepatitis A y B, anti varicela

rotavirus en lactantes y antigripal anual.

Con el fin de evitar infecciones cruzadas se recomienda no enviar a Sala Cuna, citaciones

diferidas, crear policlinico especial multidisciplinario y hospitalizar en aislamiento.
C. Evaluacién de Calidad de Vida *"*®

Es importante para el manejo integral de los niflos con FQ y su familia realizar una
evaluacion de calidad de vida, para la cual existen diferentes instrumentos de medicion
que permiten efectuar una valoracion cuantitativa y cualitativa que permita establecer un

cuidado particular y especifico para el paciente y su entorno familiar.

En Chile no existen actualmente instrumentos validados para la poblacion nacional, por

tanto se constituye en un desafio incorporar esta dimension del cuidado en paciente con

FQ.
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IX. ASPECTOS DE SALUD MENTAL *°

Desde el diagnostico de la enfermedad es necesaria una intervencion psicoldgica y/o
psiquiatrica que apoye a la familia dado el impacto que producird en el nifio y sus
cuidadores la enfermedad crénica, sus implicancias y expectativas. Esta intervencion

debe ser continua y de largo plazo dado que la sobrevida ha aumentado.

Objetivo

= Manejo del diagndstico reciente

= Ayudar al nifio y la familia a entender la enfermedad y a cooperar con el tratamiento
= Ayudar al nifio y a la familia adaptarse emocionalmente

= Manejo de la adherencia al tratamiento, especialmente en adolescentes y adultos

= Enfrentar las fobias y temores (punciones, intervenciones invasivas)

= Manejar las alteraciones en la alimentacién

= Enfrentar la muerte

D. Aspectos Sociales

La asistente social juega un rol fundamental en ayudar a conocer los beneficios sociales
que se pueden otorgar a pacientes y su familia, tal como grupos de asociaciones de
enfermos o padres de nifios con FQ, fondos especiales para pacientes con esta patologia

o discapacidad otorgados por el gobierno.
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X. MODELOS DE GESTION
A. Centros capacitados

Lo deseable es tener en cada centro un equipo interdisciplinario, con las especialidades
médicas necesarias y la integracion de otros profesionales (enfermera, kinesidlogo,
nutricionista, asistente social).

B. Sistema de Registro Electrénico

Esta implementado un sistema de registro en linea para el manejo integral y
comunicacion fluida de los profesionales a través de la pagina Web
www.fibrosisquisticachile.cl
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XI. ANEXOS

Anexo 1. Score de Shwachman — Kulczycki

Es una puntuacién general de severidad clinica, Gtil en evaluacién anual. Cada é&rea

recibe puntuacion, luego se clasifica el total en:

o Excelente estado clinico 86-100
e Buen estado clinico 85-71
e Compromiso Leve 70-56
e Compromiso Moderado 55-41
o Compromiso Severo menos de 40
Puntaje BT EG) Ex fisico Nutricién H"’!”a,zg.o
general Radiolégico
Actividad normal Sin tos, MP Peso y talla > p 25.
o5 completa, asistencia presente SRA, FC | Deposiciones normales, Normal, campos
escolar periodica. y FR normal, buena masa muscular y limpios.
Juega a la pelota. buena postura. tono.
. Tos ocasional, FC Acentuacion minima
Falta tolerancia, normal, Peso y tallap 15y 20, de imagenes
20 cansado al final del hiperinsuflacion deposiciones levemente broncovgscular
dia, buena asistencia minima, MP anormales, buena masa hi erinsuflacién,
escolar. presente SRA, sin muscular y tono. P inicial
hipocratismo. '
. Peso y talla>p 3,
Tos ocasional y o
Descansa en forma L ) deposiciones frecuen- L L
. sibilancias, Hiperinsuflacion leve,
voluntaria, se cansa temente anormales, o
L aumento FR, aumento de imagenes
15 facilmente post- o y abundantes y pastosas,
S hiperinsuflacion ; o . broncovasculare,
ejercicio, regular . : distension abdominal . .
. : leve, hipocratismo P atelectasias aisladas.
asistencia escolar. inicial minima, tono muscular y
' masa disminuida.
Tos fr n
os frecuente, Peso ytalla<p 3, Lo L
~ generalmente - Hiperinsuflacion
Ensefianza en ; . deposiciones
e . productiva, hipo- . ., moderada,
domicilio, disnea : abundantes. Distension : )
) . cratismo mode- . atelectasias difusas y
10 posterior a caminata rado. hiperinsu- abdominal leve a areas de infeccion
corta, descanso 10, hip moderada. Masa . o
flacion moderada, Bronquiectasias
frecuente. L . muscular y tono P
sibilancias y cru- ; minimas.
- e francamente reducidos.
jidos, retraccion.
Taquipnea,
taquicardia, crisis Malnutricién marcada, Hiperinsuflacion
Ortoonea. se tos severa, abdomen protuberante, severa, atelectasia
riopnea, crujidos extensos. prolapso rectal, lobar y bronquiec-
5 mantiene en cama o

sentado

Cianosis, signos
de insuficiencia
cardiaca, hipo-
cratismo severo.

deposiciones
abundantes y
esteatorreicas.

tasias, nodulos y
quistes, neumo-toérax,
cardiomegalia.

FC: Frecuencia cardiaca. FR: Frecuencia respiratoria. MP: Murmullo pulmonar. SRA: Sin ruidos
agregados
Fuentes: Shwachman H & Kulczyki LL. Long-term study of one hundred five patients with cystic fibrosis;
studies made over a five- to fourteen-year period. Am J Dis Child 1958; 96(1): 6-15
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Anexo 2. Score de Brasfield

Esta puntuacién se utiliza como seguimiento longitudinal de radiografia de térax. El

Puntaje se obtiene restando de 25 los obtenidos en cada categoria.

Atrapamiento aéreo Ej. Diafragmas aplanados, | 0 normal
cifosis 1
2
3
4
5 severo

Imagenes lineares Lineas paralelas, densidades | 0 normal
redondeadas 1

2
3
4 severo

Lesiones nodulares | 0,5cm o mayor 0 normal
quisticas 1
2
3
4 severo

Lesiones grandes Atelectasia o0 condensacion | 0 normal
lobares o segmentarias 3 segmentario

4 multiples

Severidad general Impresion de severidad general | 0 normal

1

2

3

4

5 severo con complicaciones

(Ej. neumotdrax y cor pulmonale)

Fuentes: Brasfield D. Hicks G. Soong S. Tiller RE. The chest roentgenogram in cystic fibrosis: a new scoring system.
Pediatrics 1979,63:24-29. Brasfield D. Hicks G. Soong S. Peters J. Tiller RE. Evaluation of scoring system of the chest
radiograph in cystic fibrosis: a collaborative study. Am J Roentgenol 1980,134:1195-1198.
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Anexo 3. Puntaje de gravedad en Fibrosis Quistica segun la

tomografia computada de térax: Score de Brody

CATEGORIA 0 1 2 3
Severidad hj%/gac:ilag:g:;%nte Moderado: Lumen 2 Grave: lumen mas
_ . Ausente mavor %e elde los |© 3 Vveces el de los de 3 veces el de los
Bronquiectasias yorq vasos adyacentes vasos adyacentes
vasos adyacentes
Moderado: grosor .
] : Grave: grosor pared
. Leve: grosor pared | pared bronquial .
Severidad del . bronquial mas de 2
. bronquial igual al mayor a y hasta 2 -
engrosamiento de la Ausente . . veces el diametro
: diametro de vasos veces el didmetro de
pared bronquial de los vasos
adyacentes los vasos
adyacentes
adyacentes
Extension dellas . Ausente 1-5 6-9 Mas de 9
Bronquiectasias (*)
Extensionde los |5 conte | 1-5 6-9 Mas de 9
impactos mucosos (*)
Extension de las
saculaciones o Ausente 1-5 6-9 Més de 9
abscesos (*)
Generaciones
Bronquiales Hasta la sexta
involucradas en Ausente Hasta la cuarta Hasta la quinta distal y
bronquiectasias o en
impactos mucosos
Severidad de las bulas |Ausente Unilateral, no mayor | Bilateral, no mayor Mayor de 4
de 4 de4
Seyerldad fjel Ausente 1-5 Mas de 5 No aplicable
enfisema (*)
Severldaq ,del*mosalco Ausente 1-5 Mas de 5 No aplicable
de perfusion (*)
Severidad del Colapso Ausente Subsegmentaria Segmentaria o lobar No aplicable

o consolidacién

(*) Numero de segmentos bronco pulmonares Fuente: Brody AS. J Pediatr. 2004;145(1):32
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Su objetivo programatico es establecer canastas de prestaciones, costos y presupuestos,

pero no determina el manejo individual de cada paciente. Se establece segun el puntaje

Anexo 4. Clasificacion de gravedad en Fibrosis Quistica

clinico de Schwachman - Kulczicky y el puntaje radiolégico de Brasfield.
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Grado Clinica o puntaje de Radiog'rafia de tc')r_ax 0
Shwachman puntaje de Brasfield
Leve 75-100 20-25
Moderado 41-74 10-19
Grave 040 09

Si ambos puntajes no establecen el mismo grado de severidad, debe considerarse el

mas grave.

Si el puntaje establece como grado de severidad a un paciente como leve, pero éste

tiene insuficiencia pancreética, debe ser catalogado inmediatamente como moderado.

Los pacientes infectados cronicamente por Pseudomonas aeruginosa deben ser

clasificados en un grado superior de severidad al que les asigné el puntaje

inicialmente.

Los menores de 1 afio deben clasificarse siempre como severos.




Anexo 5 Valoracion de la disnea. Escala de Borg modificada

Valor

Apreciacion

o
o_1C)

Boo~vourwnr

Nada

Muy muy leve (apenas apreciable)
Muy leve

Leve

Moderada

Algo fuerte

Fuerte o intensa

Fuerte o intensa

Muy fuerte

Muy fuerte

Muy fuerte

Muy muy fuerte (submaxima)
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6 minutes walk

Anexo 6. Nomograma de distancia caminada en el TM6 segun
sexo y talla en nifios de 7 a 16 afos

800 Male Female

750

700

650

600

550

75th

5oth  /oth
25th  50th
25th

120 125 130 135 140 145 150 155 160 165 170

Height (cm)

Fuente: Li AM et al. Am J Respir Crit Care Med 2007; 176(2): 174-80.



Anexo 7. TM6: Valores de distancia caminada en nifhos sanos

segun edad y sexo

Sex Age category n Median (range) 95% reference range Mean = SD 95% ClI

Male 35y 22 544.3 (318.0-680.6) 319.7-680.6 5365+ 95.6 494.1-578.9
6to8y 66 584.0 (455.0-692.0) 471.0-659.3 577.8 = 56.1 564.0-591.6

9t Iy 57 667.3 (540.2-828.0) 556.2-801.5 6728 = 6l1.6 656.5-689.2

12to 15y 80 701.1 (276.1-861.0) 600.7-805.3 6978 =747 681.2-714.4

16 y or older 55 727.6 (569.0-865.3) 616.9-8384 7258+ 6l.2 709.3-742.4

Female Jto5y 25 492.4 (352.0-713.3) 364.5-6927 501.9 = 90.2 464.7-539.1
6to8y 46 578.3 (406.0-707.2) 448.8-693.9 5732+ 692 552.7-593.8

9t Iy 62 655.8 (548.0-818.0) 572.0-760.5 661.9 = 56.7 647.4-676.3

12to 15y 71 657.6 (485.5-785.0) 575.2-746.5 663.0 = 50.8 651.0-675.0

16 y or older 44 660.9 (557.0-774.3) 571.2-756.2 664.3 = 49.5 649.3-679.3

Fuente: Geiger R et al: Six-Minute Walk Test in Children and Adolescents. J Pediatr 2007; 150(4): 395-9
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Anexo 8. Valores de PiMax y PeMax seguin edad y sexo.

Fuente: Szeinberg A et al: Normal values of maximal inspiratory and expiratory pressures with a portable
apparatus in children, adolescents, and young adults. Pediatr Pulmonol 1987; 3(4): 255-8

EDAD PiIMAX PeMAX
MASC FEM MASC FEM
8 77+-27 71+/-29 99+/-23 74+/-25
10 105+/-24 71+/-29 123+/-17 74+/-25
11-13 114+/-27 108+/-29 161+/-37 126+/-32
14-17 126+/-22 109+/-21 166+/-44 135+/-29
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ANEXO 9. CARACTERISTICAS DEL LABORATORIO MICROBIOLOGICO EN FQ *°

Requisitos para el laboratorio

e Tener un protocolo para el procesamiento de las muestras

¢ Tincién de Gram y citologia para evaluar si la muestra es adecuada

o Ultilizar los medios de cultivo recomendados en FQ ( ver tablal)

e Usar test de difusion con disco de Kirby-Bauer para estudiar susceptibilidad
e Capacidad de reportar fenotipo mucoide para los aislados de P. aeruginosa
e Capacidad de diagndstico para B. cepacia

Tipo de Muestras para Cultivo

e Expectoracion, hisopado orofaringeo (en lactantes y nifios que no expectoran), lavado

broncoalveolar

e De excepcidn: Biopsia pulmonar, puncién transtraqueal o puncién pulmonar

percutanea.
Técnica de toma de muestras

e Hisopado orofaringeo: Utilizar una térula gruesa desde la pared posterior de la faringe

pasando sobre las amigdalas. Colocar en frasco estéril con o sin medio de trasporte.

e Expectoracion: Aseo de la cavidad oral previa a la toma. Hacer una inspiracion
profunda y un esfuerzo de tos evitando contaminacion con saliva. Si el paciente no es
capaz debe ser tomado con kinesi6logo. Colocar en frasco estéril de boca ancha sin

medio de transporte. Una alternativa es el esputo inducido (solucién hipertonica).

e Lavado Broncoalveolar: Los anestésicos locales pueden inhibir crecimiento bacteriano,

por tanto la muestra debe procesarse rapidamente.
Transporte y procesamiento de la muestra

e Identificar la muestra como: FQ (para procesamiento especial). Transporte rapido

(idealmente menor a 3 horas) y procesar inmediatamente o guardar a 4 °C.

63



e Estudio de gram: Evaluar la calidad de la muestra, mediante la presencia de células
descamativas méas de 10 células por campo y la probabilidad del agente etiolégico.

Test de susceptibilidad

e P. aeruginosay B. cepacia: Difusién con disco Kirby-Bauer
¢ Haemophilus influenzae: Produccion de B-lactamasa

o Estafilococo dorado: Resistencia a la oxacilina

Test especiales de susceptibilidad y test de sinergia

e Cepas multiresistentes

e Alergia a drogas

e Falla al tratamiento antibiético convencional

e Antes y después de un trasplante pulmonar

Medios de cultivo especificos en Fibrosis Quistica Tabla 1

Agente Medios de cultivo
S. aureus Agar manitol salado
H. influenzae Agar chocolate + Bacitracina
P. aeruginosa Agar Mac Conkey

PC agar : Pseuddnimas cepacia agar

BCSA : agar selectivo B. cepacia

B. cepacia OFPBL agar: oxidativo/fermentativo, polimixina B, bacitracina,
lactosa

Requiere confirmacion de un laboratorio de referencia

Agar Mac Conkey
S. maltophilia Agar VIA: Agar manitol + Vancomicina + Imipenem +
anfotericina B

A. xylosidans Agar Mac Conkey

Medios cultivo especiales (Agar Lowenstein-Jensen o Agar
Mycobacterias no TBC Midelbrook) Crecimiento lento
Descontaminacion con NaOH 1% y acido oxalico 5%
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ANEXO 10. TRATAMIENTO ANTIBIOTICO DE LAS EXACERBACIONES
PULMONARES 121314

En el caso de una infeccion viral sin sintomas respiratorios bajos o con sintomas leves
(segun tabla de categorizacion de exacerbaciones), se debe administrar antibiéticos que
cubran S. aureus y H. influenzae (amoxicilina/acido clavulanico, como alternativa
macroélidos). Si hay antecedentes de infecciobn por P. aeruginosa se puede usar
ciprofloxacino. Frente a infeccion por virus influenza, iniciar en las primeras 48 hrs

Oseltamivir cada 12 hrs por 5 dias.

Frente a una exacerbacion moderada o grave y también en una exacerbacién leve sin
respuesta favorable dentro de las primeras 48 horas de tratamiento con antibiotico oral, el
paciente debe hospitalizarse en aislamiento, tomar cultivo de expectoracion para estudio
microbioldgico. Es importar rotular la muestra con el diagnéstico de fibrosis quistica para
el estudio de sensibilidad y en el caso de pacientes con antecedentes de cultivos (+) a P.
aeruginosa estudiar la presencia de cepas mucosas. El tratamiento antibiético de inicio

dependera de los antecedentes de la pesquisa en los cultivos previos:
a) Paciente con cultivos previos negativos:

Cloxacilina + Amikacina + Ceftazidima hasta la llegada del cultivo. Si es positivo, el
tratamiento debe adecuarse al microorganismo encontrado y su antibiograma (ver
tratamiento especifico). Si es negativo, completar 2 semanas de tratamiento. Frente a

la presencia de Pseudomonas aeruginosa siempre asociar 2 antibioticos.

b) Paciente con cultivos previos positivos: iniciar segun el resultado de su ultimo

cultivo:

e Estafilococo dorado meticilino sensible: Cloxacilina IV x 21 dias. Se puede cambiar

a via oral después de la segunda semana
e Estafilococo dorado meticilino resistente: Vancomicina IV x 21 dias
e Pseudomonas aeruginosa: Asociar Ceftazidima IV + Amikacina IV

e Pseudomono resistentes a Ceftazidima: Asociar 2 antibiéticos de acuerdo a

antibiograma

65



e Microorganismos habituales (Neumococo, Haemophilus sp, Moraxella,
Streptococcus pyogenes, etc.): usar tratamiento convencional por 14 dias.

c) Antibidticos de excepcion:

o Estafilococo dorado meticilino resistente, en alérgicos a Vancomicina: Linezolid

por via oral (o 1V, si esté disponible).
e Pseudomonas aeruginosa multirresistente: Imipenem, Ticarcilina.

En toda exacerbacion se debe controlar con cultivos semanales durante el

tratamiento
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Anexo 11. Tratamiento Antibiotico de Cultivo Positivo sin
Exacerbacion

1) Primerainfeccion por Pseudomona aeruginosa o Estafilococo dorado

2)

3)

Infeccion endobronquial crénica

Tratar siempre en forma agresiva para evitar que la infeccién se haga cronica:

Pseudomona aeruginosa: Tobramicina en solucién para nebulizar, inhalada por 4
semanas. Alternativa Ciprofloxacino oral por 3 semanas. Si no hay mejoria
hospitalizar y tratar igual que una exacerbacion.

Estafilococo dorado: Cloxacilina o flucloxacilina por via oral durante 3 semanas,
asociado a cefadroxilo o clindamicina oral. Como alternativas se puede usar
amoxicilina/clavulanico o macrolidos (claritromicina o azitromicina). Si es

meticilino resistente: hospitalizar y tratar con Vancomicina IV por 3 semanas.

Haemophilus influenzae: amoxicilina/acido clavulanico por 30 dias. Se debe evitar
el uso de antibi6ticos orales de amplio espectro (cefalosporinas) por el mayor
riesgo de colonizacién P aeruginosa mucoide.

17

Se define como la presencia de cultivos positivos en la mitad o mas de las
muestras mensuales durante los Gltimos 12 meses. El tratamiento tiene como
finalidad disminuir la carga bacteriana, pero no pretende necesariamente negativizar

los cultivos.

Pseuddnimas aeruginosa: Tobramicina por via inhalatoria en ciclos de un mes,
seguido de un mes de descanso, en forma permanente. En casos seleccionados,

se hospitalizara el paciente en forma programada para tratamiento V.

Estafilococo dorado: Se tratan sélo las exacerbaciones, no la infeccién crénica.

Infeccidn Intermitente

Se define como la presencia de cultivos positivos en menos de la mitad de las

muestras mensuales durante los Ultimos 12 meses.

e Pseuddnimas aeruginosa: Tratar como la primera infeccion.
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e Estafilococo dorado: Tratar igual que en la primera infeccion.

4) Gérmenes poco habituales

68

Gram negativo multirresistente: Tratar segun sensibilidad por via oral por 3 - 4
semanas. Si el paciente presenta exacerbacién, usar via intravenosa segun

sensibilidad.

Stenotrophomonas maltophilia: si es sintoméatica, la mejor opcion es
Cotrimoxazol, alternativa cloramfenicol, por 2-4 semanas. Los estudios de
sensibilidad no siempre se correlacionan con respuesta clinica. Puede

desaparecer espontdneamente sin necesidad de tratamiento.

Burkholderia cepacia: Tratar segun sensibilidad: Los pacientes deben
segregarse si estan tratados ambulatoriamente o aislarse si estan hospitalizados.

Mycobacterias no TBC: Cuando crecen en el desgarro en general son
comensales. Un solo aislamiento nunca debe tratarse. Deben usarse 3 drogas de
acuerdo a la sensibilidad del germen, por 12 a 18 meses. Nunca apurarse en la
decision, en la duda si el paciente esta infectado un tomografia pulmonar con

nddulos pulmonares indica una alta posibilidad de infeccion.
Mycobacteria TBC Tratar segun normas nacionales

Céandida que aparece en desgarro viene de la boca y por lo tanto debe hacerse

tratamiento local

PACIENTE QUE NECESITE TRATAMIENTO E.V FRECUENTE DEBE USAR
CATETERES DE LARGA DURACION.



Anexo 12. Dosis de Antibiéticos y Anti fangicos en Fibrosis
Quistica

1) Alternativas de antibiéticos orales en Fibrosis Quistica

Antibidticos Dosis (mg/kg/dia) N° Dosis/dia Patégenos
Ciprofloxacino 20-30 (max. 1 gr/dia) 2 PA, SA, HI
Cloxacilina 200 (méx. 4 gr/dia) 4 SA
Flucloxacilina 100 (max. 2 gr/dia) 3 SA
Amoxicilina + Acido Clavulanico 100 (max. 3 gr/dia) 3 HI, MC
Clindamicina 20-40 (max. 1 gr/dia) 3 SA
Cotrimoxazol 8-10 (max. 160 mg/dia)

Linezolid* <5 afios: 10 3 SAMR
>5 afios: 20 2 SAMR
(max. 1.2 g/dia)

PA: Pseudomonas aeruginosa; SA: Staphylococcus aureus ; SAMR: SA meticilino resistente; HI: Haemophilus influenzae ;

MC: Moraxella catarrhalis;

(*) Uso excepcional, sélo en Staphylococcus multirresistente, alergia a vancomicina o para evitar hospitalizacion en

pacientes adultos

2) Tratamiento antibiotico parenteral en la exacerbacion pulmonar de la FQ

Antibioticos Do,si_s (Iikgidiey N° Dosis/dia Patégenos
Via intravenosa
Amino glucésidos
Amikacina 30 (méx. 1.5 gr/dia) 1 PA, SA. HI
Gentamicina 10-12 mg/k/dia (max. 1
300mg/dia)

Penicilinas
Cloxacilina 200 (max. 8 gr/dia) 4 SA
Cefalosporinas
Ceftazidima 200 (max. 6 gr/dia) 4 PA, BC, HI
22 eleccidn
Vancomicina 60 (méx. 2 gr/dia) 3-4 SAMR
Imipenem 60-100 (méx. 2 gr/dia)20-40 3-4 PA resistente
Clindamicina (max. 2,4 gr/dia) 3-4 SA 0 Anaerobios
PA: Pseudomonas aeruginosa; SA: Staphylococcus aureus; SAMR: SA meticilino resistente; HI:

Haemophilus influenzae; BC: Burkholdenia cepacia

69




3) Terapia antibi6tica en aerosol en Fibrosis Quistica

(Usar compresor Pro Neb y nebulizador PARI LCplus)

Antibidtico LI Solo/Asociado Via Duracion
c/12 horas

Tobramicina * 300 mg Ampolla 5 ml sin diluir Nebulizacién 10 min
Gentamicina 80 mg Diluida en Sol. Fisiologica 2-4 ml Nebulizacién 5-10 min

! Usar mes por medio

2 Utilizar si no esta disponible Tobramicina en solucion para nebulizar

4) Anti fungicos orales en Fibrosis Quistica
Antibiéticos Dosis (mg/kg/dia) N° Dosis/dia Patégenos

Itraconazol 5 (méx. 400 mg/dia) 2 ABPA resistente a esteroides

Voriconazole 7 (méx. 400 mg/dia) 2 ABPA resistente a esteroides

ABPA: Aspergilosis Broncopulmonar Alérgica
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ANEXO 13. MANEJO DEL NEBULIZADOR Y EQUIPO

La aerosol terapia es la administracion de medicamentos por via inhalatoria hacia la via

aérea a través de pequefias particulas sélida o liquidas en suspensién en un gas

(aerosol), produciendo un rapido efecto.

La ventaja de administrar medicamentos en aerosol, es la baja dosis necesaria para

producir un efecto con una rapida respuesta y escaso efecto secundario.

Manejo del nebulizador

>

>

Es de uso personal.
La duracion de la nebulizacion no debe ser superior a 15 minutos

El nebulizador se debe acoplar (ajustar) bien a la cara del nifio o boca, para evitar
fuga.

Se debe utilizar un nebulizador por cada farmaco, uno para tobramicina y otro para
la Dnasa, debido a que la mezcla entre estos farmacos produce una inactivacion

de estos.

Lavar el nebulizador semanalmente con agua y jabon neutro, enjuagar bien y dejar

estilando.

Manejo del compresor

>

Revisar color del filtro, este debe estar completamente de color blanco, si se
vuelve de color gris se debe cambiar en general cada 6 meses, al igual que si se

moja o se obstruye.

El tiempo de duracion del compresor dependera del cuidado, uso y manejo que se

le dé al equipo. Se estima una duracion promedio de 3 afios a lo menos.

Si se presenta un desperfecto en el equipo debera acudir al centro hospitalario que

hizo entrega del compresor para su revision.
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ANEXO 14. REHABILITACION PULMONAR EN PACIENTES CON FQ 2021222324

Se recomienda entrenamiento fisico general con ejercicios aerdbicos, al menos 3 veces
por semana por un minimo de 30 minutos. Los programas deben ser supervisados, con
regimenes intermitentes y cargas iniciales de al menos 65% la carga maxima obtenida en
la evaluacion inicial y que debe aumentarse progresivamente. Se pueden emplear la
marcha, cicloergbmetros, correas sin fin y camas elasticas. La natacién es una estrategia
bastante aceptada y atractiva para nifios.

El entrenamiento especifico de los musculos respiratorios aumenta la fuerza y resistencia
,Se recomienda utilizar valvulas umbral (Threshold IMT y PEP), que mantienen constante
la carga de entrenamiento, independiente del flujo que el paciente desarrolle.

Esta indicado en nifios que tengan registros de PiMax o PeMax inferiores a 60 cm H,O
y/o que se encuentren bajo el limite inferior de los valores de referencia segun edad y
sexo de Szeinberg.

En pacientes con PiMax igual o menor de 30 cm H,O, comenzar con cargas de 20% de
la PiMax y en la medida que supere en evaluaciones posteriores dicho valor, incrementar
el nivel de carga a 30% de la PiMax correspondiente.

Pacientes con PiMax inicial mayor de 30 cm H,O, iniciar el entrenamiento con cargas del
30% de PiMax y/o PeMax. Utilizar un sistema tipo intervalo o en series, de duraciéon
progresiva (hasta que en una sesidn se complete un tiempo maximo de 20 minutos) y con
un periodo de descanso interseries no mayor a dos minutos. Se inicia con 3 series de 3
minutos, con 2 minutos de descanso entre cada una. Segun tolerancia aumentar el tiempo
de sobrecarga y el nUmero de series hasta finalmente lograr las 4 series de 5 minutos.
Controlar presiones maximas en boca, a la segunda semana y luego mensualmente. Si no
se logra que el paciente tolere las exigencias progresivas de cargas y tiempos, disminuir
estas exigencias.

El periodo minimo de entrenamiento debe ser de 10 semanas. Los pacientes con
presiones respiratorias maximas en boca persistentemente disminuidas, deben mantener
el entrenamiento muscular respiratorio. En aquellos con resultados Optimos o
normalizacion de valores de estas presiones, evaluar en forma perioddica la PiMax,
PeMax, Pims y/o tiempo limite, para determinar un reinicio del entrenamiento. Cada
paciente debe contar con una pauta de entrenamiento disefiada en forma individual,
donde se registraran: la metodologia, exigencias (dias, cargas y tiempos) y factores que

pudiesen haber afectado el proceso de entrenamiento.
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