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RESUMEN

B La fibrosis quistica es la enfermedad hereditaria
severa mas frecuente en la poblacién de origen europeo. El
tratamiento de la enfermedad pulmonar, la insuficiencia
pancreatica y la malnutricién forman parte del tratamiento
rutinario de la fibrosis quistica. La fisioterapia respiratoria
ayuda a la limpieza mucociliar ineficaz del arbol respirato-
rio. La antibioterapia inhalada controla la colonizacién cré-
nica de las vias aéreas, y la oral e intravenosa se usa gene-
ralmente para las exacerbaciones respiratorias.
Haemophilus influenzae y Staphylococcus aureus son las
bacterias mas frecuentes en el lactante y el preescolar, y
después de este periodo es Pseudomonas aeruginosa el
patégeno mas habitual. Un gran numero de enfermos con
fibrosis quistica necesita tomar enzimas pancreaticas con
las comidas para corregir la malabsorcién, y aumentar la
densidad calérica de su alimentacion para conseguir un
estado de nutricion adecuado. Tratamientos especiales
seran necesarios si aparecen complicaciones: postracion
por calor, hemoptisis, neumotoérax, sindrome de obstruccion
intestinal distal, apendicitis, invaginacion intestinal, cefale-
as, prolapso rectal, enfermedad hepatica y aspergilosis
broncopulmonar alérgica.

PALABRAS CLAVE: Fibrosis quistica. Exacerbacion respirato-
ria. Insuficiencia pancreatica. Desnutricion.
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INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) se caracteriza en esen-
cia por ser una enfermedad multisistémica y por la
elevada morbilidad de la afectacién respiratoria,
causa principal del prondstico severo de este pade-
cimiento (1). Por estas razones, se requiere que los
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ABSTRACT

B Cystic fibrosis is the most common fatal inherited
disease in the European origin population. The treatment of
lung disease, pancreatic insufficiency and malnutrition are
part of the routine management of cystic fibrosis.
Respiratory physiotherapy helps the impaired mucociliary
clearance of the respiratory tract. Inhaled antibiotherapy
controls the chronic colonization of the airways, and oral
and intravenous antibiotherapy are usually used for respira-
tory exacerbations. Haemophilus influenzae and
Staphylococcus aureus are the common bacteria in infancy
and early childhood, and after this period is Pseudomonas
aeruginosa the most habitual pathogen. Most cystic fibrosis
patients need to take pancreatic enzymes with meals to
solve malabsorption, and also to increase caloric density of
their alimentation to make nutrition state adequate. Special
treatments are necessary if complications loom: heat pros-
tration, haemoptysis, pneumothorax, distal intestinal obs-
truction syndrome, appendicitis, intussuception, headache,
rectal prolapse, liver disease and allergic broncopulmonary
aspergillosis.

KEY WORDS: Cystic fibrosis. Respiratory exacerbation.
Pancreatic insufficiency. Malnutrition.

enfermos con fibrosis quistica sean controlados en
unidades especializadas con experiencia en el trata-
miento de esta enfermedad (2). Sin embargo, el
médico de Atencién Primaria en coordinacién con la
Unidad de Fibrosis Quistica de referencia juega un
papel importante en el control de estos enfermos, su
practica va a disminuir el nimero de visitas a la
Unidad de FQ a las necesariamente establecidas y va
a ejercer un efecto tranquilizador sobre el paciente,
ademds de facilitar el cumplimiento del tratamiento
por parte del enfermo, en particular la antibioterapia
intravenosa domiciliaria y la alimentacién por gas-
trostomia.
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CONOCIMIENTOS BASICOS DE LA FIBROSIS
QUISTICA

* INCIDENCIA

Un enfermo con fibrosis quistica por cada 2500
recién nacidos vivos es la incidencia en la raza de ori-
gen europeo referida en la mayoria de las publicacio-
nes, pero esta cifra varia segun los estudios realizados
en distintos paises es desde 1 por 891 recién nacidos
vivos a 1 por 6139. En Espafa, no se ha podido rea-
lizar un estudio de incidencia fiable y se cree, con los
datos obtenidos, que puede estar alrededor de 1 por
3500 (3).

*+ DIAGNOSTICO

En el momento actual, el diagnéstico de la enfer-
medad continda basdndose en la caracteristica and-
mala que tienen los enfermos con fibrosis quistica de
eliminar una cantidad 4 a 5 veces mds elevada de
electrolitos por el sudor que la mayoria de los indivi-
duos sanos (4).

La determinacion de los electrolitos en el sudor,
principalmente del cloro, se denomina prueba del
sudor (5). Una concentracién de cloro superior a 60
mmol/l confiere a la prueba del sudor la condicién de
positiva. Sin embargo, se estd utilizando con fines
practicos el célculo de la conductividad del sudor
con aparatos de facil manejo para cribar los posibles
casos de fibrosis quistica entre un gran nimero de
enfermos sospechosos de padecer la enfermedad.
Una cifra de conductividad superior a 90 6 95
mmol/l (segin distintas referencias) nos indica la
posibilidad de que estemos ante un enfermo con
fibrosis quistica (6,7). El que en la préctica clinica
diaria la sospecha de que esta dolencia surja a menu-

do, se debe a que los sintomas de fibrosis quistica
son comunes a otras enfermedades, sobre todo respi-
ratorias y digestivas.

Para diagnosticar (tabla I) a un enfermo de fibro-
sis quistica se necesita que el paciente presente una
clinica compatible (tabla II), que tenga el anteceden-
te de un hermano/a con fibrosis quistica o una prue-
ba de cribado neonatal positiva (tripsina inmunorre-
activa al nacer y a las 4 semanas de vida 2 a 5 veces
superiores a los valores de controles normales),
unido a pruebas del laboratorio que evidencien el
funcionamiento anormal de la proteina RTFQ: eleva-
cién de la concentracion de cloro (Cloro >60mmol/1)
en dos 0 mds muestras de sudor obtenidas por ionto-
foresis con pilocarpina, la deteccién de una mutacién
conocida como causante de la enfermedad en cada
uno de los dos genes RTFQ o genes de la fibrosis
quistica y/o la demostracion in vivo del caracteristi-
co transporte idnico andémalo a través del epitelio
nasal (diferencia de potencial nasal) (8-10). La téc-
nica de la medida de la diferencia de potencial nasal
no estd estandarizada, por lo que de momento, sélo
se lleva a cabo en algunas Unidades de FQ. Requiere
la colaboracién del paciente (dificil en nifios meno-
res de 7 afios) y la experiencia del técnico que reali-
za la prueba.

« RESENA DE LA HERENCIA Y DE LA GENETICA
DE LA FIBROSIS QUISTICA

Un individuo con fibrosis quistica tiene una muta-
ciéon moérbida en el gen RTFQ de cada uno de los cro-
mosomas del par 7. Cada gen y su par en el cromoso-
ma homdlogo representan la herencia materna y
paterna respectivamente, en este caso de la fibrosis
quistica. Por lo tanto, un enfermo con fibrosis quisti-
ca ha heredado un gen RTFQ materno y otro paterno

TABLA I
CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE LA FIBROSIS QUISTICA

Presencia de una o mds manifestaciones clinicas tipicas (Tabla II)
Antecedente de un hermano/a con fibrosis quistica
Prueba de cribado neonatal positiva
unido a
Concentracion de cloro elevada en dos o mds muestras de sudor

Identificacién de dos mutaciones del gen RTFQ causantes de fibrosis quistica

Resultados andmalos en la medicion de la diferencia de potencial nasal
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TABLA 1I
MANIFESTACIONES CLINICAS CONCORDANTES CON EL DIAGNOSTICO DE FIBROSIS QUISTICA (FQ) (9)

— Tos y expectoracién crénica

— Acropaquias

focal o cirrosis multilobular

secundarias al déficit de vitaminas liposolubles

1. ENFERMEDAD SINO-PULMONAR CRONICA que se caracteriza por:

— Colonizacién/infeccidn persistente con bacterias tipicas en la FQ como Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae
no capsulado, Pseudomonas aeruginosa mucoide o no mucoide y Burholderia cepacea

— Anomalias persistentes en la radiografia de térax, por ejemplo: bronquiectasias, atelectasias, infiltrados, hiperinsuflacién
— Obstruccidn de las vias respiratorias con sibilancias y atrapamiento aéreo.

— Pélipos nasales; anomalias de los senos paranasales en la radiograffa simple o en el TAC

2. ANOMALIAS GASTROINTESTINALES y NUTRICIONALES:

— Intestinales: ileo meconial; sindrome de obstruccién intestinal distal (SOID); prolapso rectal
— Pancredticas: insuficiencia pancredtica exocrina; pancreatitis recurrente

— Hepdticas: enfermedad hepdtica crénica con manifestaciones clinico-analiticas o evidencia histoldgica de cirrosis biliar

— Nutricionales: retraso estaturo-ponderal (malnutricién caldrico-proteica); hipoproteinemia y edema; complicaciones

3. SINDROMES PIERDE-SAL: deplecién aguda de sal; alcalosis metabélica crénica

ambos con una mutacién moérbida. No obstante, su
padre y su madre no padecen la enfermedad porque el
otro gen RTFQ es sano y la proteina que codifica
suple la mision de la proteina no funcionante codifi-
cada por el gen mutado. La probabilidad para estos
dos padres de tener mds hijos con fibrosis quistica
serd del 25% en cada embarazo, es decir, la fibrosis
quistica sigue un patrén de herencia autosémica rece-
siva. La probabilidad seria mayor en el caso poco fre-
cuente que uno de los padres o los dos padezcan
fibrosis quistica. De las mds de 1000 mutaciones del
gen RTFQ identificadas en la poblacién blanca la
mutacién F508 es la mds encontrada y le sigue en
Espafia, con una frecuencia mucho menor, la muta-
cion G542X (3).

+ NOCIONES FISIOPATOLOGICAS DE LA FIBRO-
SIS QUISTICA (3)
En un individuo sano, los dos genes RTFQ de las
células epiteliales de las gldndulas exocrinas se acti-
van con la misién de enviar la informacién necesaria

para formar en el citoplasma las proteinas RTFQ
(Reguladora de la conductancia Transmembrana de la
Fibrosis Quistica) (10). Una vez las proteinas sinteti-
zadas y sometidas a un proceso de “maduracién” son
trasladadas a la membrana extracelular donde funcio-
nardan como canales del cloro (12). Estos canales
RTFQ del cloro intervienen muy directamente en el
intercambio hidroelectrolitico intra-extracelular, que
jugard un papel fundamental en la excrecién adecua-
da de fluidos en las gldndulas exocrinas de nuestro
cuerpo: pdncreas, glandulas sudoriparas, higado, del
aparato respiratorio, del intestino y del aparato repro-
ductor.

El fallo funcional de los canales RTFQ del cloro
en las glandulas sudoriparas de los enfermos con
fibrosis quistica causa una pérdida en exceso de cloro
y sodio por el sudor. En un individuo sano, iones clo-
ruro y sodio salen a la luz en la parte proximal de las
glandulas sudoriparas con el fin de arrastrar agua y
excretarla en la superficie de la piel para la termorre-
gulacién corporal; para ahorrar iones, la mayor parte
del sodio y cloro se reabsorbe en la parte distal que es
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impermeable al agua. En un enfermo con fibrosis
quistica, el anién cloruro no puede seguir al flujo del
cation sodio hacia el interior de las células del tubo
colector porque sus canales RTFQ del cloro estdn
cerrados o ni siquiera se encuentran en la membrana
extracelular, como consecuencia el sodio deja de
reabsorberse y ambos son eliminados al exterior con
el agua (4,13).

La fisiopatologia en el resto de las glandulas exo-
crinas es algo mds complicada que en las glandulas
sudoriparas, pero se podria decir que el resultado de
la disfuncién de los canales RTFQ en las otras glan-
dulas es la formaciéon de secreciones espesas y Vvis-
cosas dificiles de expulsar al exterior: en el pancreas
las secreciones obstruyen los conductos excretores y
como consecuencia se destruye la arquitectura pan-
credtica; los conductos deferentes se obstruyen por el
liquido seminal espeso y viscoso que causa la inte-
rrupcién anatémica del paso del semen desde los tes-
ticulos a la préstata; el estancamiento de moco denso
y adherente en la luz intestinal puede originar una
obstruccién parcial o completa, generalmente en fleo
terminal y ciego; en los conductos biliares disminu-
ye la velocidad de la bilis favoreciendo la agresion
de los colangiolos y del parénquima hepatico por los
acidos biliares. En el pulmén, la dificultad de expul-
sién de las secreciones mucosas impide que el acla-
ramiento mucociliar en las vias respiratorias sea efi-

caz (14), ésta circunstancia facilita la proliferacion
de gérmenes de forma crénica, que dispara a su vez
una respuesta inflamatoria continua (15) y como
consecuencia de una lucha infructuosa reiterativa,
las proteasas (elastasas) y los radicales oxidativos en
exceso de los neutréfilos, que emigraron a las vias
respiratorias, destruyen el parénquima pulmonar de
forma progresiva al sobrepasar en volumen al de las
antiproteasas naturales del arbol respiratorio (16)
(figura 1).

Las consecuencias finales de la fisiopatologia
en cada érgano originan el conjunto de sintomas
que constituyen la fibrosis quistica como enferme-
dad.

« SINTOMATOLOGIA Y SIGNOS DE LA FIBROSIS
QUISTICA
Se deduce del apartado inmediato anterior que,
dado que hay varios aparatos afectados, los sintomas
serdn muy variados (tabla IT) (9).

1. Aparato respiratorio:

Los sintomas no son diferentes de los de una
bronquiolitis de otra etiologia en el lactante (sibilan-
cias, tiraje, dificultad respiratoria, atrapamiento

FIGURA 1
FISIOPATOLOGIA DE LA ENFERMEDAD PULMONAR EN LA FIBROSIS QUISTICA

| Mutaciones del gen RTFQ |

| Disfuncién proteina RTFQ |

] Anomalias transporte 16nico ]

] Alteracion de secreciones ]

| Aclaramiento mucociliar defectuoso |

Infeccién
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aéreo) o de una bronquitis en el adolescente y el
joven adulto (tos, expectoracién). También pueden
presentar fiebre elevada y todo el resto del complejo
sintomdtico de una neumonia o de una bronconeumo-
nia. Sin embargo, lo que mds caracteriza a la fibrosis
quistica es la clinica de una enfermedad respiratoria
crénica (tos repetitiva y expectoracion abundante)
con exacerbaciones.

Los enfermos con fibrosis quistica pueden sufrir
complicaciones respiratorias del tipo de atelectasias
de zonas amplias del pulmén, neumotdérax, hemopti-
sis, aspergilosis broncopulmonar alérgica y fallo res-
piratorio.

Las vias aéreas altas también participan en la
enfermedad. Los pélipos nasales son un signo de
hipertrofia de la mucosa nasal; la denominada enfer-
medad sinusal crénica engloba los signos radiolégi-
cos de una mucosa sinusal hipertrofiada mas una opa-
cidad de los senos paranasales al estar ocupados por
moco, y el sintoma no muy frecuente de cefalea.

2. Aparato digestivo:

* Pdncreas: la maladigestion y la malabsorcion
consecuencia de la insuficiencia pancredtica exocri-
na, se presenta en un 85 a un 90% de los pacientes
con fibrosis quistica desde su nacimiento. Se mani-
fiesta como una diarrea crénica con deposiciones
abundantes, hipocdlicas, brillantes (con grasa) y
olor fétido, y se acompaiia de una distension abdo-
minal por gases. Por consiguiente, un 10 a un 15%
no padece diarrea crénica, y la ausencia de este sin-
toma se suele prolongar hasta la edad del joven
adulto.

Cuando la insuficiencia pancredtica exocrina atin
no se ha tratado, el enfermo presenta, la mayoria de
las veces, desnutricién y retraso de su crecimiento;
en un nimero menor de los casos, el apetito voraz
llega a compensar las pérdidas caldrico-proteicas por
heces. El déficit de vitaminas liposolubles puede
también presentarse si no se controla la maladiges-
tién.

* Intestino: el prolapso rectal es una consecuen-
cia de la diarrea y de la desnutricion. La obstruccién
del intestino por moco lo pueden presentar estos
enfermos al nacer, {leo meconial, o en etapas poste-
riores de la vida, sindrome de obstruccién intestinal
distal, que se caracteriza por dolor abdominal espas-
modico en fosa iliaca derecha con obstruccion intes-
tinal, generalmente parcial, por materia fecal visco-
sa impactada en fleo terminal, ciego y colon dere-
cho.

* Higado: la dificultad para detectar a través de
sintomas y signos las primeras etapas de la afecta-
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cién hepdtica antes de una cirrosis multilobular,
causa que la enfermedad hepdtica de la fibrosis quis-
tica pase desapercibida. Nuestra preocupacién por
detectarla y, por lo tanto, de tratarla precozmente nos
obliga al afinamiento de las pruebas analiticas cono-
cidas y a la bisqueda de otras nuevas mds informati-
vas.

3. Pdncreas endocrino:

Muy posiblemente, la destruccién de la estructura
pancredtica es la causa del funcionamiento anémalo
del péancreas endocrino, que se manifiesta como una
alteraciéon de la tolerancia a la glucosa o, general-
mente en la edad del joven adulto, como una diabetes
franca (17).

4. Sudor:

La denominada postracion por calor en el enfermo
con fibrosis quistica consiste en un cuadro clinico
con decaimiento progresivo por la pérdida de NaCl,
como consecuencia de sudoracién excesiva, mayor-
mente en el verano. Puede acompafiarse de vomitos y
anorexia. Analiticamente destaca: hiponatremia, alca-
losis metabdlica e hipocloremia. Estos enfermos con
frecuencia son erréneamente diagnosticados de un
cuadro gastrointestinal agudo infeccioso con deshi-
dratacién.

5. Aparato reproductor:

La esterilidad por azoospermia es un signo que
presentan la mayor parte de los varones con fibrosis
quistica. En las mujeres hay s6lo una disfuncién de la
fertilidad.

« MICROBIOLOGIA

Haemophilus  influenzae 'y, sobre todo,
Staphylococcus aureus y Pseudomonas aeruginosa
son las bacterias que con una frecuencia notable colo-
nizan/infectan de forma intermitente y también créni-
ca las vias respiratorias de estos enfermos.
Haemophilus influenzae y Staphylococcus aureus
predominan en los cultivos de esputo hasta la adoles-
cencia, y posteriormente, es la Pseudomonas aerugi-
nosa la bacteria que mds se aisla (3,18).

Es de gran preocupacién la colonizacién/infec-
cién por Pseudomonas aeruginosa multirresistente
y otras bacterias sensibles a un nimero muy esca-
so de antibidticos, como la Burholderia cepacea

(19).
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« PRONOSTICO Y CALIDAD DE VIDA

Con la aparicién de los nuevos fermentos pancre-
aticos con cubierta entérica a principios de los 80, el
seguimiento de estos enfermos en Unidades de
Fibrosis Quistica (2) y el control més efectivo de la
enfermedad pulmonar (20), la esperanza de vida de
estos enfermos ha aumentado de forma considerable
a 30 afios en el afio 1999 (21,22). Por estos mismos
motivos, la calidad de vida de los pacientes también
ha cambiado: el control de la diarrea y de la forma-
cién de gases malolientes ha mejorado las relaciones
sociales; el control de las infecciones respiratorias ha
permitido que estos enfermos puedan asistir a la
escuela, a la universidad o al trabajo con regularidad;
y el plan de ejercicios respiratorios (fisioterapia res-
piratoria), diferente a la percusion tordcica durante la
infancia, ha liberado a los adolescentes y jovenes
adultos de la dependencia de otra persona para poder
realizarlos. Ademds, la antibioterapia intravenosa
domiciliaria ha reducido al minimo las hospitaliza-
ciones prolongadas repetidas. Sin embargo, el tiem-
po libre de los enfermos con fibrosis quistica sigue
estando disminuido por el tratamiento, que incluye
fisioterapia, antibioterapia intravenosa domiciliaria
y medicacién inhalada, y por las citas (de 1 a 3
meses) en la Unidad de Fibrosis Quistica. Las rela-
ciones sociales pueden verse dificultadas por la
necesidad de tomar delante de los demds compaiie-
ros: las cdpsulas de fermentos pancredticos con cada
comida que ingieran, sal al hacer deporte (si hay
sudoracion abundante) o antibidticos orales.

TRATAMIENTO HABITUAL DE LA FIBROSIS
QUISTICA

En lineas generales, el tratamiento rutinario de la
fibrosis quistica comprende la enfermedad respirato-
ria, la insuficiencia pancredtica exocrina y la desnu-
tricion.

¢« ENFERMEDAD RESPIRATORIA

El tratamiento de la enfermedad pulmonar tiene
como fin el control de la infeccion/inflamacion de las
vias respiratorias (8,23).

La fisioterapia respiratoria pretende ayudar al
aclaramiento mucociliar, disminuido en estos enfer-
mos, en la limpieza de detritus y bacterias en las vias
aéreas para expulsarlas al exterior. En la infancia los
enfermos con fibrosis quistica necesitan de otra per-
sona para realizar la percusion tordcica como fisiote-
rapia respiratoria factible a esta edad. Los adolescen-
tes y jovenes adultos tienen que ejecutar un programa

de ejercicios respiratorios en diferentes posiciones
del cuerpo para el drenaje facil de diferentes segmen-
tos pulmonares, como la técnica respiratoria de ciclos
activos, que se aconseja repetir al menos dos veces al
dia y con una duracién no mayor de 30 minutos cada
sesion, para evitar la falta de cumplimiento a la larga
por la rutina y el hastio. La técnica de fisioterapia
debe de ser ensefiada por un fisioterapeuta con interés
en la fibrosis quistica; una vez aprendida por el
paciente (técnica de ciclos activos) o la familia (per-
cusion tordcica), el fisioterapeuta revisard al menos
una vez al afio si la técnica es realizada adecuada-
mente (24). La fisioterapia se complementa con ejer-
cicios de aerdbic, natacion y deportes sin sobrepasar
la capacidad pulmonar del paciente: pacientes con
FEV1 < 60% haran desaturaciones mayores del 4%
con el ejercicio (8).

En la lucha contra la infeccién se utiliza antibio-
terapia oral, intravenosa e inhalada. El/los antibioti-
co/s se eligen segtn la capacidad minima inhibitoria
(CMI) de éstos frente a las bacterias cultivadas de
muestras de secreciones respiratorias (antibiograma),
o en su defecto, se trata de forma empirica: en la
infancia con un antibidtico eficaz contra Staphy-
lococcus aureus 'y Haemophilus influenzae, y en el
adolescente y el joven adulto con uno activo contra
Pseudomonas aeruginosa. Hay tres pautas de trata-
miento (25, 26):

— “profildctica”, en la que el tratamiento contra Sta-
phylococcus aureus se hace de forma continua
desde la infancia temprana;

— “a demanda”, que consiste en tratar cuando el en-
fermo presenta sintomatologia de exacerbacion
respiratoria;

— “tratamiento agresivo precoz” contra Staphylococcus
aureus 'y, sobre todo, contra Pseudomonas aerugi-
nosa cada vez que se cultivan en una muestra de
esputo, haya o no haya sintomatologia.

Una opcion intermedia entre la pauta de “a deman-
da” y el “tratamiento agresivo precoz” es la que reali-
zamos en la mayoria de las Unidades de Fibrosis
Quistica, tratando ante el inicio de sintomas de exacer-
bacién (ver via y dosis mds adelante). Para la antibio-
terapia inhalada se utilizan colistina y/o tobramicina
como antibidticos anti-Pseudomonas con la finalidad
de controlar el crecimiento bacteriano y consecuente-
mente disminuir el nimero de exacerbaciones respira-
torias; la tobramicina para uso Unico por via inhalada
se indica una ampolla de 300 mg (5 ml) dos veces al
dia en ciclos de 28 dias de tratamiento, seguidos de 28
dias de descanso (27, 28); la colistina se puede usar en
un régimen similar a la tobramicina inhalada, 500.000
unidades/dosis en niflos <1 afo, 1.000.000 unida-
des/dosis en nifios > 1 afio y, en adultos, 1-2 mega-uni-
dades/dosis diluidas en 2-4 ml de suero 0.9% NaCl.
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Las concentraciones en suero tras el uso de antibidti-
cos inhalados son minimas y los efectos secundarios
encontrados se limitan a las vias respiratorias (28), sin
embargo se deberia vigilar la posible nefrotoxicidad
de tobramicina y colistina y la neurotoxicidad de éste
dltimo.

El tratamiento con antiinflamatorios por via oral
o inhalada (ibuprofeno, prednisona, budesonida, flu-
ticasona) (15), mucoliticos por via inhalada (DNAsa,
suero salino fisioldgico) (25) y brocodilatadores por
via inhalada (25) no estd generalizado a todos los
enfermos. Muchos pacientes con fibrosis quistica tie-
nen hiper-reactividad bronquial y se benefician del
uso de broncodilatadores de forma rutinaria; un
aumento del FEV1 mayor del 10% tras un broncodi-
latador inhalado indicard su prescripcion; esta prueba
de broncodilatacion deberia repetirse al menos una
vez al afio para ratificar que el broncodilatador sigue
siendo eficaz. Se pueden utilizar beta-agonistas de
corta, como el salbutamol, o de larga duracién, como
el salmeterol, o anticolinérgicos. El uso de antibi6ti-
cos inhalados provoca en algunos pacientes bronco-
constriccion que se puede evitar con la aplicacion
previa del broncodilatador. Se puede considerar la
indicacién de utilizar rutinariamente DNAsa cuando
un enfermo, en situacién de estabilidad respiratoria,
nota mejoria clinica (moco mas fluido, menor opre-
sién tordcica) y espirométrica tras un periodo corto
de tratamiento (ver dosis mas adelante).

La menor incidencia de exacerbaciones respirato-
rias en el invierno con relacién al verano en los enfer-
mos con fibrosis quistica, sugiere que las infecciones
virales pueden ser factores precipitantes o que facili-
tan la infeccion bacteriana (29), por lo que las vacu-
nas contra la gripe, varicela y, posiblemente, contra
el virus sincitial respiratorio estdn indicadas (25). La
colonizacién crénica de las vias respiratorias por
Pseudomonas aeruginosa en fibrosis quistica es
comtin al 80% de estos enfermos en la adolescencia y
se correlaciona muy directamente con el deterioro
progresivo de la funcién pulmonar (30). La eficacia
terapéutica de la vacuna octavalente conjugada con
O-polisacdrido-toxina A de Pseudomonas aeruginosa
esta siendo actualmente evaluada en un estudio en
fase III; segtin el estudio previo en fase II, los enfer-
mos que podrian beneficiarse con esta vacuna serian
aquellos atin no colonizados por Pseudomonas aeru-
ginosa al formar anticuerpos anti-Pseudomonas de
alta afinidad que dificultarian o, en el mejor de los
casos, impedirian que estas bacterias colonizaran sus
vias aéreas (31).

La oxigenoterapia estd indicada cuando persiste
hipoxemia (PaO, <55 mmHg en reposo) después de
intensificar las medidas terapéuticas estandar o si PaO,
es de 55-60 mmHg y se acompaiia de hipertensién pul-
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monar, cor pulmonale, insuficiencia cardiaca congesti-
va, hematocrito >55% y/o arritmias. La oxigenoterapia
va dirigida a mantener PaO, entre 60-80 mmHg o la
saturacion de oxigeno en hemoglobina en el 93% sin
provocar aumento de PaCO,. Si pulsoximetria < 92%
en vigilia, prescribir oxigenoterapia nocturna para evi-
tar desaturaciones durante la fase REM del suefio. Si
pulsoximetria < 88-90% durante el ejercicio, también
esta indicada la terapia con oxigeno (32).

e ;Como diagnosticar y tratar una “exacerbacion
respiratoria” en un enfermo con fibrosis quisti-
ca?:

a) Lactantes y preescolares:

Es probable que en estas edades se trate de rein-
fecciones mas que exacerbaciones de una infeccién
crénica. La sintomatologia es la de una bronquiolitis:
infeccién, inflamacién y obstruccién de las vias res-
piratorias mds pequeflas, o de una bronquitis en los
preescolares.

* Prueba terapéutica con, seglin secuencia:

— Broncodilatadores inhalados (aplicar con cdma-
ra) agonistas B,: salbutamol o terbutalina y/o
anticolinérgicos: bromuro de ipratropio.

— 3-5 ml de suero salino fisiolégico nebulizado.

— Fisioterapia respiratoria (técnica de percusion
tordcica con drenaje postural ya aprendida por
los padres del enfermo).

Repetir la secuencia 3 a 4 veces al dfa. Si no hay
respuesta, seguir con la prueba terapéutica afia-
diendo corticosteroides inhalados al final de la
secuencia: fluticasona 100mcg o budesonida
100-200mcg, dos veces al dia; o corticosteroides
orales: prednisolona 1-2mg/Kg/dia o deflazacort
1.5 por la dosis calculada de prednisolona.

e Ingresar si la dificultad respiratoria es severa.
* Oxigenoterapia si pulsoximetria < 92%.

* Antibidticos eficaces contra Haemophilus influen-
zae 'y Staphylococcus aureus, gérmenes mas fre-
cuentes en lactantes y preescolares con fibrosis
quistica. Utilizar uno de los antibidticos que se
detallan en tabla III. La duracién del tratamiento
deberia ser de al menos 15 dias.

b) Escolares y jovenes adultos:

No hay unos criterios establecidos que definan
una exacerbacion respiratoria, pero se podria decir
que si el enfermo refiere 2 0 mds de los sintomas y
signos que se indican (tabla IV) (23), se deberia ins-
taurar antibioterapia para no empeorar el deterioro
pulmonar.
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TABLA III
ANTIBIOTERAPIA EN LACTANTES Y PREESCOLARES

preparado comercial bajo en dcido clavuldnico.
* Cefuroxima axetilo 15mg/Kg/dosis cada 12 horas.

e Azitromicina 10mg/Kg/dia 1 vez al dia durante 3 dfas.

e Cefuroxima 100-150mg/Kg/dia en 3 dosis.
e Cefotaxima 100-150mg/Kg/dia en 3 dosis.

— Con exacerbaciones respiratorias LEVES y MODERADAS, utilizar via oral:

* Amoxicilina-clavuldnico 40mg/Kg/dia de amoxicilina repartidos en 3 dosis. Se puede afiadir amoxicilina para aumentar la
dosis hasta 80mg/Kg/d{a sin tener que incrementar la dosis de dcido clavuldnico por encima de 10mg/Kg/d{a o utilizar un

Si es conocida la colonizacién de las vias aéreas por Staphylococcus aureus, cloxacilina 50-100mg/Kg/dia cada 8 horas y
se puede afnadir dcido fusidico 25-50mg/Kg/dia cada 8 horas en nifilos mayores para evitar resistencias.

— Con exacerbaciones respiratorias SEVERAS, utilizar via endovenosa:

Cambiar la antibioterapia de acuerdo con la evolucién y el resultado del cultivo y antibiograma del esputo o frotis faringeo,
principalmente si se aisla Staphylococcus aureus: cloxacilina 50-100mg/Kg/dia en 4 dosis.

TABLA IV
SINTOMAS Y SIGNOS INDICATIVOS DE EXACERBACION RESPIRATORIA (23)

Sintomas: Aumento de la tos

Hemoptisis.
Anorexia, cansancio y pérdida de peso.
Signos:

Nuevos hallazgos a la auscultacion del térax.
Nuevos hallazgos en la radiografia del térax.

Aumento de la produccién del esputo y/o cambio del color de claro a amarillo/verde.
Fiebre 238° en mds de una ocasién en la semana previa.
Aumento de la dificultad respiratoria y disminucién de la tolerancia al ejercicio.

Aumento de la sensacion de “congestién tordcica”.

Disminucién >10% del FEV1 respecto a una espirometria anterior basal en los tltimos 3 meses.
Disminucién >10% en la saturacién de la hemoglobina (medida por oximetro) respecto al valor basal en los dltimos 3 meses.

Seguir con la pauta de tratamiento habitual pres-
crito por la Unidad de Fibrosis Quistica en la secuen-
cia que se indica dos veces al dia y completar si es
necesario:

1. Si presenta dificultad respiratoria, afiadir broncodi-
latadores inhalados B, estimulantes y/o bromuro de
ipratropio.

2. DNAsa 1 ampolla de 2,5 mg/2.5 ml una vez al dia
6 3-5 ml de suero salino fisiolégico, utilizando el
equipo de nebulizacién que utiliza habitualmente
en su casa o uno con similares caracteristicas: un
compresor de alto flujo (4-6 1/min y/o 110-217 Kpa
de contrapresiéon) y un nebulizador (particulas
entre 1 y 5 1 de didmetro) compatible.

3. Fisioterapia respiratoria ya aprendida por el
paciente (técnica de respiracion de ciclos activos)

4. Antibiéticos inhalados: (tobramicina para uso inha-
lado una ampolla de 300 mg o colistina 1-2 mega
unidades. Utilizar el equipo de nebulizacién antes
mencionado para la administraciéon de DNAsa. So-
pesar el aumento de la nefrotoxicidad si el enfermo
va a recibir aminoglucésidos por via endovenosa.

Anadir antibidticos eficaces contra Pseudomonas
aeruginosa y Staphylococcus aureus, gérmenes mas
frecuentemente implicados en las exacerbaciones de
la infeccidn respiratoria cronica en escolares y ado-
lescentes con fibrosis quistica (tabla V). La razén
para no utilizar ciprofloxacino como monoterapia en
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TABLAV
ANTIBIOTERAPIA EN ESCOLARES Y JOVENES ADULTOS

— Con exacerbaciones LEVES y MODERADAS, utilizar via oral:

e Ciprofloxacino 20-30 mg/Kg/dia en 2 dosis (medicacién de uso compasivo en menores de 12 afios; 750 mg/12h en
adultos) unido a cefuroxima axetilo, amoxicilina-clavuldnico o azitromicina (ver dosis en el apartado de lactantes y
preescolares; en adultos respectivamente 500mg/12h, 500-875mg/8h, 500mg/dia-3dias por semana) durante al
menos 15 dias. Si se conoce infeccion por Staphylococcus aureus meticilin resistente, se sustituye cefuroxima axe-
tilo por linezolid 600 mg dos veces al dia en jévenes adultos y 10mg/Kg dos veces al dia en los mds pequefios.

— Con exacerbaciones SEVERAS, utilizar via endovenosa:

* Betalactamicos:
— Ceftazidima 150-200 mg/Kg/dia en 3-4 dosis, mdximo 6g/dia. Adultos 2-3 g cada 8 horas, maximo 9g/dia.

— Aztreonam (monobactdmico) 150-200 mg/Kg/dia en 3-4 dosis, mdximo 8 g/dia. Adultos 2g cada 8-6 horas.
Utilizar en alergia a cefalosporinas y penicilinas anti-Pseudomonas. Es activo también contra Haemophilus
influenzae.

— Meropenem (carbapenem) 60-120 mg/Kg/dia en 3-4 dosis, mdximo 1g/8h. Adultos 1-2g cada 8 horas. Es activo
también contra Haemophilus influenzae y Staphylococcus aureus.

— Piperacilina-Tazobactam 240mg/30mg /Kg/dia en 3 dosis. Adultos 4g/0.5g cada 8 horas. No recomendada en
nifios menores de 12 afios. Es activo también contra Staphylococcus aureus 'y Haemophilus influenzae.

— Cefepima 150-200 mg/Kg/dia en 3-4 dosis. Adultos 2g/8 horas. Medicacion de uso compasivo en menores de 12
afios. Es activo también contra Staphylococcus aureus y Haemophilus influenzae.

¢ Aminoglucésidos:

— Tobramicina 5-10mg/Kg/dia en 2-3 dosis. Adultos 100-120mg/8h. Monitorizar niveles a la 3* dosis (valle < 1
mg/L, pico a los 60 min. de iniciar la administracién > 10 mg/L). Es activo también contra Staphylococcus aureus
y Haemophilus influenzae.

— Amikacina 15-20mg/Kg/dia en 3 dosis. Adultos 350-450mg/12h (valle < 10 mg/L, pico a los 60 min. de iniciar la
administracion, a los 60 min. de iniciar la administracion < 30 mg/L).

Si es conocida infeccién por Staphylococcus aureus meticilin resistente: vancomicina 40 mg/Kg/dia en 2-4 dosis,
adultos 1g/12h, diluir cada dosis en 200 ml de suero salino 0.9% y administrar en 1 hora para evitar tromboflebitis
y el sindrome del hombre rojo. Monitorizar niveles a la 3* dosis (valle < 5-10 mg/L, pico a los 60 min. 18-26 mg/L
y a las 3 horas de iniciar la administracién < 40 mg/L). Se ha demostrado que linezolid es tan eficaz por via oral
como vancomicina por via endovenosa, por lo que es una opcion a tener en cuenta (33). Linezolid 600 mg/12 h en

adultos y 10 mg/Kg/12h en nifios (uso compasivo).
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exacerbaciones leves y moderadas, es la accién insu-
ficiente de este antibidtico contra Staphylococcus
aureus. El intervalo entre dos ciclos de tratamiento
con ciprofloxacino deberia ser al menos de 3 meses
de duracién con el fin de disminuir la posibilidad de
aparicién de resistencia de Pseudomonas frente al
antibidtico; ante la necesidad de tratar una exacerba-
cion respiratoria antes de los 3 meses de descanso o
en el caso de que ya haya resistencia, se puede optar
por utilizar otros antibidticos anti-Pseudomonas uti-
zando la via intravenosa.

En exacerbaciones severas (tabla V), administrar
por via intravenosa dos antibidticos bactericidas y
sinérgicos eficaces contra Pseudomonas aeruginosa:
un betalactdmico y un aminoglucésido como primera
opcidn, durante 15 a 21 dias si la evolucién es favo-
rable. Cambiar el betalactdmico de acuerdo con el
resultado del cultivo y antibiograma del esputo. Para
reducir la irritacion de la via venosa, principalmente
si es periférica, la administracién de cada antibidtico
debe ser independiente, e ir diluido en 100-200 ml de
suero salino 0.9% y administrado en un periodo de 30
minutos 0 mayor.

*« EL USO DE ENZIMAS PANCREATICOS EN
ENFERMOS CON FIBROSIS QUISTICA
El 10-15% de los enfermos con FQ presentan
buena funcién pancredtica y no necesitan tomar enzi-
mas pancredticas con las comidas.

Las enzimas pancredticas requieren para ser efica-
ces estar incluidas en minimicroesferas o en microta-
bletas con cubierta sensible al pH alcalino del duode-
no y, de este modo, evitar que sean neutralizados por
el 4cido y la pepsina a su paso por el estémago. Estas
microcdpsulas se presentan comercialmente en el inte-
rior de cdpsulas de gelatina para mejor administra-

cidn; si es preciso, se pueden abrir las cdpsulas para
administrar el contenido al enfermo que no puede tra-
garlas enteras, sin embargo las microcdpsulas no se
deben triturar ni echar en liquidos con pH alcalino. Es
necesario que el paciente tome enzimas pancreaticos
con todas las comidas y se recomienda que las ingiera
al comenzar a comer. El enfermo con FQ suele tener
su dosis de enzimas pancredticas individualizada y
varfa segun el volumen y composiciéon de la comida
(tabla VI). La forma mds conveniente para ajustar la
dosis es comprobando su eficacia con el estudio de
grasas en heces de 3 dias. No todos los pacientes pue-
den pasar de un preparado comercial al otro sin pro-
blemas de maladigestion porque no tienen concentra-
ciones similares de cada uno de los enzimas (amilasa,
lipasa y proteasas); en caso necesario es conveniente
saber que, se dosifican por la concentracion de lipasa.

La sobredosis de fermentos pancredticos debe ser
evitada por la relacion de ésta con la colonopatia
fibrosante. No deberian ser utilizadas las dosis supe-
riores a 2.500 unidades de lipasa/Kg/comida, 10.000
unidades de lipasa/Kg/dia o 4.000 unidades de lipa-
sa/gramo de grasa/dia (34, 35). Es conveniente ins-
peccionar la boca de los lactantes y el pezén de la
madre, si hay lactancia materna, después de las tomas
de alimento en busca de microcdpsulas olvidadas que
puedan provocar pequefias tlceras.

¢ DESNUTRICION

A pesar de tratar la malabsorcion y la infeccién
pulmonar adecuadamente, la desnutricién sigue sien-
do un problema en los enfermos con una afectacién
respiratoria moderada-severa. En estos casos la gas-
trostomia suele ser la mejor forma de recuperar nutri-
cionalmente al enfermo, sobre todo con miras a un
trasplante pulmonar.

TABLA VI
DOSIFICACION DE LOS FERMENTOS PANCREATICOS (34, 35)

— Lactantes: 2000 a 4000 U de lipasa por 120 ml de férmula o toma de pecho.
— Nifios < 4 aiios: 1000 U de lipasa por Kg de peso y comida como inicio.

— Nifios > 4aiios y adultos: 500 U de lipasa por Kg de peso y comida hasta un maximo de 2500 U de lipasa por Kg de peso y
comida para todas las edades. Estos pacientes tienden a ingerir menos grasa por Kg de peso.

La dosificacién por gramos de grasa ingerida es menos practica pero mas fisioldgica:
— Lactantes: 450 a 900 U de lipasa por gramo de grasa ingerida.

— Resto de las edades: 500 a 4000 U de lipasa por gramo de grasa ingerida y dia (media 1800 U de lipasa/g de grasa/dia). No
es aconsejable sobrepasar el limite de 4000 U de lipasa/g de grasa.
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El estado nutricional de un paciente deberia ser
controlado estrechamente desde que es diagnosti-
cado de fibrosis quistica para detectar un fallo de
nutricién incipiente y tratar al respecto. En
Atencién Primaria puede resultar util el peso y
talla o longitud (nifilos menores de 2 afios) del
enfermo como datos antropométricos y con estos
pardmetros expresar el peso como un porcentaje
del peso ideal para talla, edad y sexo (tabla VII)
(36). Se considera bajo peso cuando este porcenta-
je es inferior al 90% y nos indica que es necesario
intervenir desde el punto de vista nutricional de
una forma mas o menos agresiva, segtin el grado de
desnutricién (tablaVIII) (36). En aquellos nifios en
los que la altura estd por debajo del percentil 3, el
peso ideal para la talla no suele ser el pardmetro
apropiado para valorar el estado nutricional porque
puede dar la idea erronea de un estado de nutricién
adecuado.

Un enfermo con fibrosis quistica que gana peso,
crece y no tiene esteatorrea o la controla con la
ingestion de enzimas pancredticos, no necesita
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aumentar la densidad caldrica de la alimentacién que
le corresponda por su edad y sexo. En caso de fallo
nutricional se puede determinar el requerimiento
energético diario con la férmula que se adjunta (ta-
bla IX) (36), teniendo en cuenta la actividad del
paciente, el estado de la funciéon pulmonar y el grado
de malabsorcidn, y servird para aumentar la densidad
caldrica de la alimentacién que estd recibiendo, cal-
culada a partir de la encuesta alimentaria de 3 6 5
dias de recogida. Es preferible que el incremento
caldrico de la dieta se haga enriqueciendo la alimen-
tacion habitual con aceite de oliva, leche, queso, nata
o afladiendo suplementos como batidos de leche
hechos en casa, sin embargo hay una amplia variedad
de suplementos comerciales en polvo o liquido con
un aporte energético desde 1 a 2 kilocalorias por
mililitro.

Los pacientes con insuficiencia pancredtica deben
recibir suplementos de vitaminas liposolubles (A, D,
E y K). Los azucares de absorcidn rdapida deben ser
eliminados de la dieta si existe alteracion de la tole-
rancia a la glucosa.

TABLA VII
CALCULO DEL PESO COMO UN PORCENTAJE DEL PESO IDEAL PARA LA TALLA (36)

nina de 6 anos de edad.

Paso 1% Determinar el percentil de la altura/longitud del paciente para su edad y sexo con las tablas de crecimiento de nues-
tra poblacion (37) (si es menor del percentil 3, considerar como percentil 3)

Paso 2°: El peso ideal para la talla es el peso en el mismo percentil que el calculado en el paso 1°. Ejemplo: una nifia de 6 afios
con una altura en el percentil 25. Su peso ideal es el que le corresponde al percentil 25 de la curva de peso para una

Nota.- Aunque las curvas de crecimiento s6lo llegan hasta los 18 afios, la experiencia ha demostrado que los valores
para esta edad sirven para el cdlculo del peso ideal para la talla en nifios mayores de 18 afios.

Paso3°: Expresar el peso real como un porcentaje de peso ideal para la talla:

Peso real del enfermo

Peso ideal para la talla

100

TABLA VIII

CLASIFICACION DEL ESTADO NUTRICIONAL
(modificacion de la clasificacion de Waterlow) (36)

90% al 110%
85% al 89%
84% al 80%
79% al 75%

<75%

peso ideal para la talla normal
malnutricién incipiente
malnutricion leve
malnutricion moderada
malnutricion severa
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TABLA IX
DETERMINACION DE LOS REQUERIMIENTOS ENERGETICOS DIARIOS (RED) (36)

RED = GED = IMB x (CA + CE) (en enfermos sin insuficiencia pancredtica)
RED = GED x 0.93/CG = [IMB x (CA + CE)] x (0.93/CG) (en insuficiencia pancredtica)

Paso 1°: Cdlculo del indice metabolico basal (IMB) en kilocalorias, segiin tabla.

Edad Mujeres Hombres
Oa 3 afios 61.0 x peso Kg — 51 60.9 x peso Kg —54
3 a 10 afios 22.5 x peso Kg + 499 22.7 x peso Kg + 495
10 a 18 afios 12.2 x peso Kg +746 17.5 x peso Kg + 651
18 a 30 afios 14.7 x peso Kg + 496 15.3 x peso Kg + 679
30 a 60 afios 8.7 x peso Kg + 829 11.6 x peso Kg + 879

ciente de enfermedad, GED = IMB x [CA + CE].

— Coeficientes de enfermedad (CE):

Paso 2°: Cdlculo del gasto energético diario (GED): multiplicar IMB por la suma del coeficiente de actividad con el coefi-

— Coeficientes de actividad (CA): Confinado en cama = 1.3 ; Sedentario = 1.5 ; Activo = 1.7

Funcién pulmonar normal o FEV1 = 80% del predicho, CE = 0
Enfermedad pulmonar moderada o FEV1=41-79% del predicho, CE = 0.2

Enfermedad pulmonar severa o FEV1 < 40% del predicho, CE = 0.3 (Puede llegar hasta 0.5 en afectacién pulmonar muy
severa. Si no se dispone de prueba funcional respiratoria, valorar clinicamente la severidad de la enfermedad pulmonar).

Paso 3% Cdlculo de los requerimientos energéticos diarios (RED):
— En enfermos sin insuficiencia pancredtica o aquellos que toman enzimas y el coeficiente de absorcién de grasas es = 93%,
RED = GED
— En enfermos con insuficiencia pancredtica y coeficiente de absorcién de grasas (CG) < 93%,
RED = GED x 0.93/CG

El CG se expresara dividido por 100, ej. Coeficiente de absorcién de grasas de 90%, CG=0.90; y se considerd CG como 0.85 si no se conoce.

* OTROS TRATAMIENTOS

a) Postracion por calor

Si es severa, ingresar y rehidratar corrigiendo la
hiponatremia e hipocloremia segtin pautas habituales.
Si es leve, administrar suplementos de NaCl 2-4
mEq/Kg/dia: 1 ampolla de 10 ml de NaCl al 20%
tiene 34.2 mEq de Na y 1 g de sal tiene 18 mEq de
Na.

b) Hemoptisis

Esputos hemoptoicos o pequefias hemoptisis repe-
tidas, en ausencia de una alteracién de la coagula-
cion, suelen ser indicadores de una exacerbacion res-
piratoria y se deben de tratar con antibiéticos. Evitar
la medicacién que altere la coagulacién (4cido acetil

salicilico, AINEs) y farmacos inhalados irritantes
pulmonares. La indicacién o no del uso de brocodila-
tadores inhalados no esta bien establecida; si es nece-
sario utilizar alguno, usar bromuro de ipratropio, que
tedricamente produce vasoconstriccién bronquial
(32).

Hemoptisis masiva por rotura de arterias bron-
quiales por accesos de tos es una complicacién poco
frecuente. Se define como la pérdida de mas de 250
ml de sangre al dia o 100 ml/dia durante un corto
periodo de tiempo (3-7 dias). El tratamiento tiene las
mismas recomendaciones que la hemoptisis leve y
ademds: ingreso y correcciéon de la hipovolemia;
vitamina K, 1 ampolla de 10 mg por via intramuscu-
lar. Algunos enfermos pueden beneficiarse al colo-
carlos en posicién dectubito lateral sobre el pulmén
que ellos notan que estd sangrando e inclinando lige-
ramente el plano de la cama para que la sangre pueda
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drenar y no entrar en el otro pulmén. No hay eviden-
cia de que la interrupcion de la fisioterapia respirato-
ria sea beneficiosa o perjudicial, excepto la técnica
de percusion tordcica que debe ser suspendida. Si no
se logra contener, pude ser util la administracion de
desmopresina, 4 mcg via intravenosa de entrada y
seguir con 0.3 mcg/Kg en 12 horas y futura emboli-
zacion de la arteria interesada. Si hemoptisis amena-
zante para la vida del paciente, hacer fibrobroncos-
copia para tratamiento de emergencia: lavado con
suero helado, taponamiento con balén y/o instilacién
de adrenalina (32).

¢) Neumotorax

Es también una complicacién poco frecuente. Se
debe sospechar si el paciente presenta dolor brusco
tordcico o en el hombro y dificultad respiratoria.
Otras veces es asintomadtico y se detecta en la radio-
grafia de tdérax. Las medidas a tomar incluyen:
Indicar Rx de térax AP y L. Hospitalizar. Tratamiento
conservador si el neumotdérax es menor del 20% del
volumen total del hemitérax. Si no aumenta o se
reduce en 24 h dar de alta. Si el enfermo tiene sinto-
matologia o el neumotérax es mayor o igual del 20%,
se insertard un tubo en el 5-6 espacio intercostal en la
linea media axilar, aplicando una presion negativa no
mayor de —20 cm de agua. Una vez expandido el pul-
mon, si pasados unos 5 dias persiste fuga de aire,
suprimir la succion y sellar el tubo bajo agua. Indicar
cirugia (reseccién de bullas) y/o pleurodesis si reapa-
rece el neumotdrax (32).

d) Dolor abdominal agudo

Las causas mas frecuentes se detallan a continua-
cion:
— Sindrome de obstruccion intestinal distal (SOID)

El tratamiento en algunos casos basta con ajustar
la dosis de enzimas pancredticos y dar un aporte ade-
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cuado de liquidos. Otras veces es preciso recurrir a
N-acetilcisteina 20% via oral y/o en enema. Si este
tratamiento no tiene éxito en 48 horas, se debe inten-
tar otro tipo de tratamiento como dcido amidotrizoi-
co por via oral y/o en enema. Ultimamente para el
tratamiento oral y también seglin nuestra experien-
cia, los dos farmacos anteriores estdn siendo despla-
zados por soluciones balanceadas con electrolitos y
polietilglicol utilizadas para el lavado intestinal (ta-
bla X) (3,8) .

— Apendicitis aguda

Es conveniente pensar en esta posibilidad porque
puede confundirse con SOID. El dolor a la palpa-
cién en fosa iliaca derecha y la leucocitosis pueden
servir para el diagndstico diferencial porque no son
frecuentes en el SOID; la ecografia también puede
ayudar. E1 90% de las apendicitis en enfermos con
fibrosis quistica se perforan frente al 10-15% del
resto de enfermos. El tratamiento es quirtrgico sin
tardanza.

En fibrosis quistica hay un sindrome doloroso
con apéndice palpable distendido por moco espeso
pero sin inflamacidn, cuya solucion es la apendicec-
tomia (8).

— Invaginacion intestinal

Es poco frecuente y atipica. Ocurre mds en nifios
de 8-10 afios que en lactantes. El dolor abdominal que
puede ser intermitente y la masa abdominal palpable
suelen ser los tnicos sintomas. La ecografia servird
para el diagndstico y para diferenciarlo del SOID.
Generalmente responde al tratamiento conservador
con enema bajo control radioldgico.

— Pancreatitis

Es més frecuente en enfermos con FQ sin insufi-
ciencia pancredtica. La sintomatologia suele consis-
tir en dolor abdominal agudo que se irradia a la
espalda y vomitos. La amilasa sérica puede estar ele-

TABLA X
TRATAMIENTO DEL SINDROME DE OBSTRUCCION INTESTINAL DISTAL

de suero salino fisiologico en enema 2-3 veces al dia.

6 litros (nifios 20-40 ml/Kg/hora, mdximo 1 litro/hora).

— N-acetilcisteina 20%, 10-30 ml diluidos en una bebida de cola o zumo de frutas cada 4-8 horas y/o 50 ml diluidos en 50 ml

— Amidotrizoico dcido® por via oral, 100 ml diluidos en 400 ml de agua o zumo (nifios menores de 8 afios, 50 ml en 200ml)
y/o 100 ml en enema; se puede administrar 1-2 veces al dia durante 1-2 dias y se puede repetir al cabo de 1-2 dias.

— Solucion balanceada con electrolitos y polietilglicol, 750-1000 ml /hora por boca o sonda nasogdstrica hasta un total de 4-




Informacién Terapéutica del Sistema Nacional de Salud

Vol. 27-N.° 5-2003
142

vada. Suele ser autolimitante o responder al reposo
digestivo.

e) Cefaleas

Suelen ser debidas a la enfermedad sinusal que
padecen: senos ocupados con moco colonizado por
Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae ylo
Pseudomonas aeruginosa. El tratamiento con anti-
bidticos orales puede estar indicado, asi como aero-
soles con suero salino fisiolégico o con antibidticos,
colistina o tobramicina.

f) Prolapso rectal

Aparece generalmente en nifios de 1 a 2 afios cau-
sado por la combinacién de las deposiciones volumi-
nosas frecuentes, la hipotonia e hipotrofia de la mus-
culatura perineal por la desnutricién y el aumento de
la presion intra-abdominal por la tos. Se reduce
manualmente y se corrige ajustando la dosis de enzi-
mas pancredticos la mayoria de las veces.

g) Enfermedad hepdtica

Aunque no hay evidencia de que el 4cido ursode-
soxicolico modifique la progresion hacia la cirrosis
hepdtica, es prudente tratar con una dosis de 20
mg/Kg/dia de 4cido ursodesoxicdlico dividida en dos
dosis a los pacientes con fibrosis quistica que tengan
datos clinicos, bioquimicos o histol6gicos de disfun-
cién hepatica, colestasis o fibrosis (38).

h) Aspergilosis brocopulmonar alérgica (ABPA)

Esta enfermedad pulmonar es consecuencia de la
reaccién de hipersensibilidad a las esporas de
Aspergillus fumigatus, que coloniza con frecuencia
las vias respiratorias de los enfermos con fibrosis
quistica. La incidencia varia de unos estudios a otros
(1-15%) debido a la dificultad en el diagndstico por-
que se superponen las caracteristicas clinicas, radio-
l6gicas y analiticas de ABPA y de FQ, y debido tam-
bién a la falta de uniformidad de los criterios diag-
nosticos. Ademds, los pardmetros inmunolégicos
varfan y pueden disminuir en el tiempo (39). El diag-
noéstico depende del cumplimiento de la mayoria de
los criterios diagndsticos de ABPA (tabla XI) (40).

Las diferentes pautas del tratamiento utilizan cor-
ticosteroides, 1-2 mg/Kg/dia de prednisona, hasta un
méaximo de 60 mg, una vez al dia por la mafiana
durante 2-4 semanas, pasando posteriormente del tra-
tamiento diario al alterno y reduciendo la dosis de cor-
ticosteroides de forma progresiva en 3 a 6 meses,
segin remision clinica, resoluciéon de los cambios

TABLA XI
CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE ABPA (40)

— CRITERIOS MAYORES

* Reaccion inmediata en piel al antigeno Af

e Anticuerpos precipitantes frente al antigeno Af
* IgE total en suero elevada

* Obstruccién bronquial episédica (asma)

¢ Eosinofilia en sangre periférica

e Historia de infiltrados pulmonares

* Anticuerpos IgE e IgG especificas anti-Af

— CRITERIOS MENORES

* Aspergillus fumigatus en esputo
* Historia de expectoracién de tapones marrones
* Reactividad cutdnea tardia a Af

Af = Aspergillus fumigatus

radioldégicos y espirométricos e IgE total. Se conside-
ra como respuesta terapéutica y diagndstica el descen-
so de IgE total en un 35% en las primeras 8 semanas
de tratamiento. El itraconazol (5 mg/Kg/dia en una
sola dosis) (41) y la anfotericina nebulizada (5-10 mg
dos veces al dia) pueden ayudar a la disminucion de la
dosis y duracion del tratamiento con corticosteroides.
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