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Con esta revision pretendemos reconocer las exacerbaciones pulmonares en los pacientes con
Fibrosis Quistica y establecer las pautas mas adecuadas para su tratamiento.

FUENTES DE INFORMACION

Se seleccionaron articulos mediante la busqueda en la base de datos del MEDLINE (2000-2004)

y de LILACS (2000-2004)

Las palabras claves utilizadas para la busqueda fueron: Fibrosis quistica pulmonar, exacerbacio-

nes, antibiéticos, mucoviscidosis

También articulos adicionales de los libros de textos como Principios de Medicina Interna de

Harrison y Medicina Interna de Farreras Rozman

RESUMEN

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad congénita de trasmision autosémica recesiva, que se
caracteriza por una disfuncion de las glandulas exocrinas, ocasionando secreciones anormalmente

espesas.

La enfermedad fibroquistica del pulmdn, es caracterizada por la obstruccion de la via aérea, la in-
feccion bacteriana cronica, y una respuesta inflamatoria excesiva, y es la responsable de la mayor

parte de la morbilidad y de la mortalidad.

Las exacerbaciones pulmonares se definen por aumento de signos y sintomas y de secreciones
de las vias aéreas, manifestaciones generales e infiltrados en la radiografia.
Para el diagndstico de una exacerbacion existen criterios clinicos, radiograficos, espirométricos y

de laboratorio.

El tratamiento basico y fundamental para la afectacion respiratoria consiste en una nutricion ade-
cuada, antibioticoterapia, fisioterapia respiratoria y ejercicio aerobico.

Es primordial el tratamiento antibiotico agresivo para evitar el deterioro pulmonar; va a depender
de la gravedad de la exacerbacion, de los microorganismos habituales detectados en el esputo y de

su sensibilidad.

La fisioterapia es el segundo gran pilar del tratamiento, existe una absoluta unanimidad en su

aplicacion intensiva durante las exacerbaciones.

La nutricién es un aspecto decisivo en el tratamiento. El propdsito durante la exacerbacion pulmo-
nar es la provision de las calorias adecuadas para ayudar a mantener la inmunocompetencia, pro-
mover el crecimiento y desarrollo 6ptimo y prevenir las deficiencias especificas

Existen otras terapias, que actian sobre el incremento de la viscoelasticidad del esputo, sobre la

inflamacion, y sobre la obstruccion bronquial.

En conclusion, los pacientes con fibrosis quistica deben ser atendidos en unidades especializa-
das multidisciplinarias, con el objeto de recibir un tratamiento especifico en las exacerbaciones de
acuerdo a las caracteristicas clinicas de cada paciente. Un resultado favorable, dependerd de un

tratamiento Unico y personalizado.

INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) es la enfermedad
congénita potencialmente letal, mas comun en
la poblacion de raza blanca, que se transmite
de forma autosomica recesiva, (1,2) y se ca-
racteriza por una disfuncion de las glandulas
exocrinas, con alteraciones hidroelectroliticas
y de las mucoproteinas, produciendo secre-
ciones anormalmente espesas Las manifesta-
ciones clinicas son secundarias a la obstruc-
cién de los érganos afectados, primordialmen-
te pulmédn, pancreas, intestino, higado, via bi-
liar y genitales.(2,3)

Su incidencia es de 1 afectado por 2.000-
4.000 nacimientos, dependiendo del origen
étnico y la zona geografica de procedencia

(4), y es probablemente, la enfermedad croni-
ca en la que la supervivencia se ha incremen-
tado mas llamativamente en los dltimos 25
afos.(5) Cuando se describié la enfermedad
en 1938, la mortalidad oscilaba alrededor del
70 % en el primer afio de vida, pasando la
mediana de supervivencia de 4 afios hacia la
década de 1960, a 19 afios en la de 1970, al-
canzando los 33 afios en 2001, segun datos
de la Fundaciéon Americana de Fibrosis Quisti-
ca. Al aumentar por tanto sus expectativas de
vida, los pacientes que eran estudiados prin-
cipalmente por pediatras en un comienzo, se-
ran controlados por médicos de adultos en la
actualidad. (2) Debido a este cambio de la es-
peranza de vida, el nUmero de pacientes ma-
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yores de 18 afios aumenté desde el 8% en
1970 al 39,5% en 2001 en EE.UU. (5)

Esta espectacular modificacién de las ex-
pectativas de vida de estos enfermos se debe,
sin lugar a dudas, a los recientes avances en
la asistencia con la puesta en marcha de uni-
dades de fibrosis quistica especializada, esta-
blecimiento de una correcta monitorizacion y a
la utilizacion de nuevas modalidades terapéu-
ticas, asi como también el soporte nutricional
del paciente. (6,1)

En Europa, uno de cada 2.500 nacidos vi-
vos padece la enfermedad, y una de cada 25
personas es portadora sana. Los heterocigo-
tos (portadores de un alelo FC normal, y otro
mutante) no tienen sintomas ni presentan
anomalias electrofisiolégicas, por lo que son
considerados portadores. Cada hijo de dos
portadores tiene una entre cuatro posibilida-
des de heredar una mutacion de sus dos pro-
genitores y padecer la enfermedad.

El gen de la FC localizado en el brazo lar-
go del cromosoma 7 se identific6 y clond en
1989 vy codifica una proteina denominada
CFTR (cystic fibrosis transmembrane conduc-
tance regulator). (2)

La proteina CFTR se comporta como un
canal del cloro activado por el AMPc, y permi-
te el paso del cloro desde el citoplasma a la
luz de las glandulas exocrinas. Las mutacio-
nes en la CFTR producen un defecto del
transporte iénico, que se caracteriza por una
impermeabilidad al cloro en las membranas
apicales de las células epiteliales de las cita-
das glandulas y por una incrementada reab-
sorcién de agua y sodio desde su luz, mien-
tras permanecen intactos los canales del cloro
activados por el calcio. Esto se traduce en
unas secreciones insuficientemente hidrata-
das, de elevada viscosidad, que pueden obs-
truir los conductos de los érganos afectados.
)

Las células epiteliales en las glandulas del
sudor, glandulas salivales, vias aéreas, epite-
lio nasal, conductos deferentes, de bilis, pan-
creas, epitelio intestinal, también como mu-
chos otros sitios expresan normalmente
CFTR. La funcion de CFTR es importante en
muchos de estos 6rganos, porgue su ausen-
cia es la causa de la enfermedad Sin embar-
go, se considera que el sitio mas afectado
responsable de la alta morbilidad y de la
mortalidad en FQ, es el pulmon.

La enfermedad fibroquistica del pulmén, es
caracterizada por la obstruccion de la via aé-
rea, la infeccién bacteriana cronica, y una res-
puesta inflamatoria excesiva, y es la respon-
sable de la mayor parte de la morbilidad y de
la mortalidad. (7)

La infeccidn crdnica persistente inicialmen-
te es por Staphylococcus aureus y Haemop-

hilus influenzae y finalmente es colonizada por
Pseudomonas aeruginosa. La intensa res-
puesta inflamatoria del huésped a esta endo-
bronquitis crénica produce mas dafio histico y
da por resultado las bronquiectasias y la falla
respiratoria. (8,7) Los organismos que tienen
un papel secundario en la enfermedad del
pulmén de los FQ incluyen virus respiratorios,
tales como virus syncytial respiratorio y virus
de la gripe; Influenzae; y Aspergillus fumiga-
tus. El mycobacterium spp. Mycobacterium
atipicas (MNT) Burkholderia cepacia o Steno-
trophomonas maltophilia, se esta viendo con
el aumento de frecuencias en pacientes de los
FQ, en parte debido al aumento de la sobrevi-
va de estos pacientes y del uso implacable de
agentes antimicrobianos. Sin embargo, el pa-
pel de los ultimos organismos en la enferme-
dad del pulmén de los FQ no se ha determi-
nado claramente. (9,10)

DESARROLLO

Las exacerbaciones se caracterizan por
aumento de signos y sintomas pulmonares y
de las secreciones de vias aéreas, manifesta-
ciones generales e infiltrados en la radiografia.
(8) se refiere a un cambio en la clinica habitual
del paciente que hace necesaria una interven-
cion terapéutica con el fin de revertir los cam-
bios observados en relacién con su situacién
basal previa. (10)

Las exacerbaciones infecciosas son la
principal causa de mortalidad en la fibrosis
quistica. (8) En los pacientes afectados se in-
crementan las exacerbaciones y los ingresos
a partir de la segunda década de la vida (5) La
edad del paciente va a estar intimamente re-
lacionada con las diferentes posibilidades de
colonizacion o infeccion y es fundamental el
control seriado de las secreciones respirato-
rias para valorar el tipo de tratamiento a llevar
a cabo. (10)

La valoracion de la gravedad de la exacer-
bacion es imprecisa, ya que depende en gran
parte del grado de alteracién pulmonar previa
del paciente. En general, la exacerbacion se
considera leve, moderada o grave, en funcion
de que el paciente presente o no afectacion
del estado general, disnea a minimos esfuer-
Z0s U ortopnea, o hipoxemia respirando aire
ambiental (4). Pequefias recaidas infecciosas
pueden descompensar llamativamente a un
paciente con enfermedad pulmonar avanzada,
mientras que infecciones importantes pueden
perturbar escasamente a otro con una enfer-
medad inicial. (12)

Diagndstico

El diagnostico de una exacerbacion infec-
ciosa no siempre es facil Se define por una
asociacion de sintomas, signos y resultados
de exploraciones complementarias. Entre los
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sintomas compatibles destacan: aumento en
la frecuencia y duracion de la tos, aumento de
la produccién de esputo, asi como cambios en
la consistencia y coloracion de éste, aumento
de la disnea, disminucion de la tolerancia al
ejercicio, astenia y anorexia, pérdida de peso,
fiebre y hemoptisis. (4)
Los criterios diagndsticos son los siguien-
tes:
1) Criterios clinicos:
« Cambios en la intensidad y caracteristi-
cas de la tos.
e Aumento del volumen y cambio en las
caracteristicas del esputo.
* Aumento o aparicion de disnea.
« Disminucion de apetito y pérdida de pe-
so.
 Disminucion de la tolerancia al ejercicio.
* Fiebre.
Incremento de la frecuencia respiratoria
basal.

e Cambios en la auscultacion pulmonar

habitual.
2) Criterios radiolégicos:

 Aparicion de nuevos infiltrados pulmo-
nares.

3) Criterios analiticos:

* Aumento de la velocidad de sedimenta-
cion globular o de la proteina C reactiva
(son muy inespecificos.

 Alteracion de la gasometria arterial
(hipoxemia con/sin hipercapnia).

« Valoracién microbiolégica del esputo.

4.) Criterios espirométricos:

 Disminucion de, al menos, un 10% en el
volumen espiratorio forzado en el primer
segundo (FEV1) respecto a su valor an-
terior. (10)

Tratamiento

El tratamiento basico y fundamental para la
afectacion respiratoria consiste en una nutri-
cién adecuada, antibioticoterapia, fisioterapia
respiratoria y ejercicio aerobico (6).

Antibioticoterapia:

El tratamiento antibiético intravenoso en
domicilio se ha mostrado util en las exacerba-
ciones leves o moderadas, para mejorar la ca-
lidad de vida de los pacientes y disminuir el
coste hospitalario. (4)

Toda exacerbacion grave exige tratamiento
hospitalario, a ser posible en una sala general
fuera de cuidados intensivos, y a cargo del
equipo habitual de la unidad de FQ que cono-
ce y atiende al paciente ambulatoriamente. El
tratamiento domiciliario no estaria indicado en
estos casos dado que el paciente requiere no
sélo terapia agresiva sino una monitorizacion
exhaustiva de su respuesta, con controles

analiticos y nutricionales imposibles de plan-
tear fuera del hospital. (12)

Criterios de inclusion TAIVD (Tratamiento
antibiotico intravenoso domiciliario)

e Cualquier enfermo con FQ con exacer-
bacion respiratoria moderada que precise
antibioticos i.v. y no presente ningun cri-
terio de exclusion.

e Terapia i.v. programada cada tres meses
(modalidad de terapia realizada en las
unidades danesas y en algunas de las
espafiolas).

Criterios de exclusion

« Exacerbacién respiratoria grave, al me-
nos durante los primeros dias hasta su
estabilizacion.

« Insuficiencia respiratoria.

e Cuadro séptico.

* Hemoptisis moderadas-graves.

* Enfermos no cumplidores de la terapia
habitual.

* Problemas psicosociales asociados im-
portantes.

* Adiccion a drogas. (5)

Es importante el tratamiento antibiético

agresivo de las infecciones respiratorias para
evitar el deterioro pulmonar, sin olvidar que el
control de la enfermedad broncopulmonar de-
be tener un enfoque multidisciplinario. (8) y va
a depender de la gravedad de la exacerbacion
y de los microorganismos habituales (10) de-
tectados en el esputo y de su sensibilidad (12)
en un paciente determinado.
A continuacion se exponen los diferentes mi-
croorganismos que se pueden hallar en pa-
cientes con fibrosis quistica y el tratamiento
antibiotico a utilizar ( tablal):

H. influenzae: se debe tratar con amoxicili-
na-clavulanico o una cefalosporina de segun-
da o tercera generacion, Ceftriaxone50-
100mg/kg en nifios y 1-2 gr en adultos, duran-
te 10-14 dias.2 Otros cloramfenicol (70-
100mg/kg en nifios, 1-2 gr en adultos) 40 mg
de SMS (sulfametoxazol)+ 6-10 mg TMP (tri-
metroprima) en nifios y 1,6 SMS + 0,36 TMP
en adultos (8,10)

S. aureus: se utilizard4 cloxacilina por via
oral en casos leves, o cloxacilina intravenosa
asociada a un aminoglucosido en exacerba-
ciones graves. Antibidticos alternativos son
amoxicilina-acido clavulanico, cefalosporinas
de primera o segunda generacion, (Cefalexina
50-100 mg/kg en nifios, 2gr en adultos) y co-
trimoxazol; algunos autores utilizan también ri-
fampicina o &cido fusidico. Si se trata de S.
aureus resistente a meticilina se pueden utili-
zar cotrimoxazol, acido fusidico, rifampicina o,
en casos graves, vancomicina, (30-45mg/kg
en nifios 2gr en adultos) o teicoplanina
(8,10)
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P. aeruginosa: debe ser tratada durante 2
semanas con ciprofloxacino por via oral en
exacerbaciones leves 0 moderadas (20-40mg
/kg en nifios y 1-2 gr en adultos) (8,10) con
ceftazidima y aminoglucésidos intravenosos o
una penicilina antipseudomonas con un ami-
noglucésido en casos mas graves 0 se reco-
mienda la administracion parenteral de 2 anti-
biéticos durante 14 a 21 d. Esta combinacién
resulta sinérgica y puede evitar la aparicion de
resistencia. Se necesitan altas dosis de antibi-
otico, ya que estas drogas no alcanzan buen
nivel en el esputo y los fibroquisticos las me-
tabolizan mas rapido. La capa de alginato de
la Pseudomonas mucoide también constituye
una barrera al paso del antibiotico (8).

La terapia antipseudomonas inhalada tam-
bién ha demostrado mejorar la funcién pulmo-
nar y reducir la frecuencia de exacerbaciones
4)

B. cepacia: el tratamiento consistira en an-
tibidticos intravenosos segun antibiograma,
pudiéndose utilizar ceftazidima, piperacilina-
tazobactam o meropenem. Casos mas leves
se benefician del uso de cotrimoxazol o cipro-
floxacino.

Microorganismos multirresistentes: se tra-
taran segun antibiograma El tratamiento varia-
ra segun la bacteria aislada: M. kansaii: iso-
niacida, rifampicina y etambutol. M. avium
complex: claritromicina o azitromicina, rifampi-
cina o rifabutina y etambutol. Micobacterias de
crecimiento rapido: tobramicina, amikacina,
ciprofloxacino, sulfonamidas, imipenem, clari-
tromicina, cefoxitina. El tratamiento se prolon-
ga durante 12-18 meses.

Hongos: Si existen signos clinicos de afec-
tacion generalizada por estos microorganis-
mos se deben tratar con anfotericina B lipo-
somal intravenosa, con fluconazol si hay can-
didiasis o con itraconazol si hay aspergilosis.
(10)

De acuerdo con la respuesta clinica y/o la
susceptibilidad del patégeno identificado, se
modificara el tratamiento impuesto (8) Queda
claro, sin embargo, que las fluorquinolonas
por via oral, tan efectivas en las exacerbacio-
nes leves, no estan indicadas en las graves y
que ciclos repetidos de ciprofloxacino en un
mismo paciente deberian alertar al médico
sobre la necesidad de administrar tratamiento
parenteral. (12)

En las exacerbaciones leves se tratard con
antibioticoterapia por via oral dependiendo del
microorganismo habitual o actual, incremen-
tando la fisioterapia respiratoria, el ejercicio
aerodbico y una nutricion adecuada.

En las exacerbaciones graves se ingresara
al paciente con tratamiento antibiético por via
parenteral, habitualmente perfundiendo un
aminoglucdsido y un betalactamico durante 2

semanas con reposo en cama, programa de
ejercicio progresivo y fisioterapia respiratoria
intensiva. Si la evolucién es favorable se pue-
de continuar el tratamiento intravenoso en el
domicilio con control riguroso de su evolucion.
La nutricion debe ser estrictamente controla-
da. (10,4)

La via intravenosa es la forma de adminis-
tracion habitualmente utilizada como trata-
miento agresivo en una reagudizacion infec-
ciosa pulmonar, ya que logra mayores valores
sanguineos del antibiético. Sin embargo, a
pesar de la carencia de publicaciones al res-
pecto, la via inhalada se ha empleado empiri-
camente durante las exacerbaciones pulmo-
nares. Con ella se intenta que el antibidtico al-
cance, en el lugar de la infeccion, valores su-
periores a la concentracion inhibitoria minima
del patégeno, con menores efectos secunda-
rios. No obstante, frente a estas ventajas hay
qgue advertir que el farmaco sélo se deposita
en las &reas del tracto respiratorio inferior ade-
cuadamente ventiladas, y dado que en la FQ,
particularmente durante las exacerbaciones,
existe una obstruccion bronquial y trastornos
de la ventilacion, la viabilidad y eficacia clinica
de los antibidticos inhalados va a verse limi-
tada. (12) Los antibidticos de primera linea
para utilizar nebulizados son colistina y tobra-
micina. También pueden emplearse gentami-
cina y ceftazidima, No esta indicada en las
exacerbaciones como alternativa a la adminis-
tracion intravenosa. (4). Los estudios en adul-
tos han demostrado broncoconstriccion en
respuesta a nebulizaciones con colistin sin
embargo, hasta la fecha ningun estudio ha
identificado el grado del problema en nifios.
(13)

La farmacocinética de muchos antibidticos
difiere en los pacientes con FQ respecto a los
no afectados por esta enfermedad. En ellos, el
aclaramiento corporal y el volumen de distri-
bucién de muchos farmacos hidrofilicos, como
penicilinas, aminoglucésidos y cefalosporinas,
estan incrementados, por lo que tanto su vida
media como las concentraciones alcanzadas
en sangre y en esputo son menores se en-
tiende que sea necesario incrementar la dosis
de antibidticos y reducir sus intervalos de ad-
ministracion.

La decisibn de mantener mas o menos
tiempo la antibioticoterapia suele apoyarse en
el grado de recuperacion de la funcion pulmo-
nar (FP), en la disminucién de la carga bacte-
riana en el esputo o en la mejoria de los esco-
res clinicos. (12) Marcar una duracion estan-
dar puede no ser apropiada para todos los
pacientes. (4) Lo ideal seria mantener el tra-
tamiento hasta que la FP retornase al valor
previo o alcanzara un nuevo plateau. (12)
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Fisioterapia

El segundo gran pilar del tratamiento es la

fisioterapia. Dado que existe una absoluta
unanimidad en su aplicacién intensiva durante
las exacerbaciones, con un minimo de 3 a 4
sesiones diarias (12)
La mayoria de los ensayos han investigado
los efectos de diferentes tipos de técnicas
de fisioterapia en mejoras a corto plazo en la
funcién de pulmén u otros parametros de la
enfermedad tales como produccién de esputo.
(14) Todos los ensayos planteados para eva-
luar cada una de estas técnicas han probado
individualmente su efectividad para mejorar el
aclaramiento mucociliar, sin que ninguna haya
demostrado su superioridad respecto a la de
otras. (12)

1 Técnicas que facilitan la eliminacién de
las secreciones:

* Fisioterapia respiratoria convencional:
drenajes bronquiales, la percusion-
vibracién toracica, la tos eficaz y la espi-
racion forzada.

e Drenaje autdgeno: control respiratorio
con el fin de alterar la frecuencia y la pro-
fundidad de la ventilacion.

* Respiracion de ciclo activo: combina el
control de la respiracion, la expansion to-
racica y la técnica de espiracion forzada.

2. Ayudas mecanicas para la eliminacion
de las secreciones

* Mascara de presion positiva espiratoria
(PPE): méscara facial con una vélvula
unidireccional y una resistencia espirato-
ria (15 a 30 cm de H20). La presion posi-
tiva espiratoria es un instrumento portatil
y bien tolerado.

Flutter®: instrumento que produce una
vibracion de la via aérea y ayuda a des-
prender el moco y a su movimiento hacia
la traquea. El Cornet® es un instrumento
de accion semejante a la del Flutter®.

* Compresion toracica de alta frecuencia:
se aplica con un chaleco conectado a
una bomba mecanica que genera un flujo
de aire oscilatorio entre 5 y 20 Hz. De
aplicacion reducida por su coste elevado
y dificil traslado.

Ventilador intrapulmonar percusivo: es un
instrumento que combina la percusion to-
racica interna de miniestallidos de aire a
200-300 ciclos por minuto a través del
efecto Venturi y la penetracion de un ae-
rosol continuo. (4)

Los agentes mucoliticos o broncodilatado-
res son a menudo suplementos Utiles de este
tratamiento mecanico. (12) En ningin caso la
fisioterapia o las ayudas mecénicas deben ser
in-comodas, incrementar la disnea y provocar
fatiga muscular. (15)

La edad es un factor que determinard la
prescripcion. En el lactante y el nifio pequefio,
el tratamiento se basara en la fisioterapia con-
vencional. Flutter®, Cornet® y la mascara de
PPE deberan complementar a la fisioterapia
en el paciente pequefio y en los nifios mayo-
res. El adolescente debe practicar un progra-
ma de ejercicio fisico. El paciente y su familia
deben colaborar en la eleccion del procedi-
miento terapéutico segun las caracteristicas y
el estilo de vida del sujeto. (15) tratdndose de
pacientes exhaustos y gravemente afectados,
la Unica diferencia respecto a las pautas apli-
cadas a pacientes en situacion estable seria
que, durante las exacerbaciones, la fisiotera-
pia deberia ser pasiva, intensa y en sesiones
repetidas de, al menos, 30 min de duracion.
(12)

Nutricién

La nutricion es un aspecto critico del tra-
tamiento de los pacientes con FQ, sobre todo
en nifios, y se ha constatado una asociacion
entre deterioro de la funcion pulmonar, super-
vivencia y estado nutritivo. (2,1,16.Debe moni-
torizarse de forma periédica el estado nutri-
cional desde el punto de vista clinico, antro-
pométrico y analitico, asegurando que la in-
gesta alcance los requerimientos y realizando
un soporte nutricional mas especifico en aque-
llas situaciones en las que se produzca un fra-
caso nutricional. (1) Por la anorexia, a menudo
relacionada con las infecciones respiratorias,
suelen ingerir menos del 80% de la energia
requerida. El déficit energético también resulta
del incremento en el consumo de oxigeno y
del gasto energético en reposo y contribuyen
a empeorar la enfermedad pulmonar, hacien-
do mas dificil la recuperacion de las exacer-
baciones (12)

Una ingestion calérica inadecuada condi-
ciona un retraso del crecimiento y de la puber-
tad, un estado nutritivo deficiente, un empeo-
ramiento de la enfermedad pulmonar, una
disminucién de las defensas inmunologicas y
una evolucién adversa, en general, de la
FQ.(2) La dieta del paciente con fibrosis quis-
tica debe ser hipercaldrica e hiperproteica, rica
en grasa, con aporte normal de hidratos de
carbono y con aporte de suplementos pan-
credticos y de vitaminas liposolubles cuando
exista insuficiencia pancreética. (1,16)

Suplementos orales se indican cuando
existe un fracaso nutricional a pesar de la me-
dida anterior y en aquellas situaciones con
agudizacion respiratoria (1) El proposito du-
rante la exacerbacion pulmonar es la provision
de las calorias adecuadas para ayudar a man-
tener la inmunocompetencia, promover el cre-
cimiento y desarrollo 6ptimo y prevenir las de-
ficiencias especificas. La gravedad de la en-
fermedad pulmonar y el déficit energético son
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los que van a decidir el tipo de intervencion
nutricional, aunque en general se recomienda
incrementar hasta un 140-200% las necesida-
des caldricas que se requeriran en funcion del
peso, edad y sexo. (12)

Otras terapias
Existen diferentes intervenciones terapéu-
ticas sobre el incremento de la viscoelastici-
dad del esputo (DNasa, suero salino hipert6-
nico), sobre la inflamacion (ibuprofeno, corti-
coides, nuevos macrdlidos), y sobre la obs-
truccién bronquial (broncodilatadores inhala-
dos). (6)
» Broncodilatadores
Los broncodilatadores se utilizan con
gran frecuencia en el tratamiento de es-
ta enfermedad. Segun datos de la Fun-
dacion Americana de Fibrosis Quistica,
hasta el 16 % de los pacientes emplean
broncodilatadores orales y los 82 %, in-
halados. Los broncodilatadores son (ti-
les en las exacerbaciones, donde se
aconseja emplear altas dosis; estudios a
corto plazo muestran incremento del
FEV1 en pacientes hospitalizados con
exacerbacion respiratoria en tratamiento
con salbutamol, ya sea nebulizado o por
via intravenosa. (6)
El beneficio que puede aportar la com-
binacion de bromuro de ipratropio y be-
ta-2 agonistas no ha sido suficientemen-
te aclarado, Junto a ello, se ha compro-
bado que, en algunos pacientes, la te-
rapia broncodilatadora puede deteriorar
todavia mas la funcién pulmonar debido
a la inestabilidad y colapso de sus da-
fladas vias aéreas. (12)
» |buprofeno
Los antiinflamatorios no esteroideos
(AINE) pueden constituir una alternativa
al tratamiento con corticoides previnien-
do el deterioro pulmonar progresivo,
mejorando la morbilidad y produciendo
menos efectos secundarios. (6,12)
» Azitromicina
Se ha postulado que los macrdlidos tie-
nen propiedades inmunomoduladoras
actuando sobre los mediadores inflama-
torios e interfiriendo en la formacion del
biofilm producido por Pseudomonas ae-
ruginosa. (6,17) Ademas tienen menos
efectos secundarios que los otros antiin-
flamatorios ensayados y son mejor tole-
rados. En adultos con fibrosis quistica
se ha demostrado que mejoran la cali-
dad de vida, disminuyen los valores de
proteina C reactiva (PCR) y el niumero
de exacerbaciones respiratorias, asi
como el ritmo de declinamiento de la
funcién pulmonar.(6)
» Corticoides orales

Estan indicados en pautas cortas en el
tratamiento de las exacerbaciones agu-
das que cursan con broncospasmo y no
responden al tratamiento convencional
con antibioticos. (12) Debido a que re-
trasan el deterioro de la funcién pulmo-
nar, los corticoides orales a largo plazo
a dosis de 1 o 2 mg/kg en dias alternos
no deben utilizarse debido a los impor-
tantes efectos secundarios. Se deberia
realizar un andlisis del riesgo/beneficio
del tratamiento con 1 mg/kg en dias al-
ternos utilizado a corto o medio plazo
sin sobrepasar los 2 afios. En el caso de
utilizar ese tratamiento, habria que vigi-
lar estrictamente los posibles efectos
secundarios. (6)
» DNasa

Pudo observarse que el FEV1 mejoraba
tras la administracion de DNasa, y vol-
via a sus valores previos basales cuan-
do se suspendia la medicacion, de lo
cual se desprende claramente la nece-
sidad de una administracion continua
de este farmaco.

La administracion de DNasa en pacien-
tes con fibrosis quistica esta asociada a
una mejora de la funcion pulmonar y
sensacion de bienestar en nifios y adul-
tos y parece ser bien tolerada con la ex-
cepcién de una poco frecuente y leve in-
flamacién de las vias respiratorias altas.

(6)

CONCLUSION

Los pacientes con fibrosis quistica deben
ser atendidos en unidades especializadas
multidisciplinarias, con el objeto de recibir un
tratamiento especifico en las exacerbaciones
de acuerdo a las caracteristicas clinicas de
cada paciente. Se debe tener presente que
en el manejo de las mismas no es convenien-
te seguir patrones fijos. Un resultado favora-
ble, dependera de un tratamiento Unico y per-
sonalizado. Teniendo en cuenta esto las pau-
tas generales son:

Antibioticoterapia: La eleccién del farmaco
se basa en microorganismos, identificados por
cultivo, cuya dosis y via de administracion
van a depender de la sensibilidad y la grave-
dad de las exacerbaciones.

Las nuevas tendencias permiten optar por
el tratamiento antibiético intravenoso domici-
liario en las exacerbaciones leves o modera-
das, por el contrario en las graves se hace in-
dispensable el ingreso hospitalario.

Fisioterapia: Debe ser dirigida por especia-
lista en rehabilitacion y fisioterapia respirato-
ria. No existe evidencia que certifique una ma-
yor eficacia entre las distintas técnicas. Por lo
cual la fisioterapia durante las exacerbacio-
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nes, debe ser pasiva, intensa y en sesiones
repetidas de, al menos, 30 min. de duracion.

Nutricién: El estado nutricional representa
uno de los pilares fundamentales del trata-
miento, una ingestién caldrica inadecuada
condiciona un empeoramiento de la enferme-
dad pulmonar, una disminucién de las defen-
sas inmunolégicas y una evolucion adversa,
motivo por el cual el paciente debe recibir una
dieta hipercaldrica, hiperproteica, rica en lipi-
dos y contenido normal de hidratos de carbo-
no.

En las exacerbaciones, en general, se re-
comienda incrementar hasta un 140-200% las
necesidades caldricas que se requeriran en
funcién del peso, edad y sexo.

Existen diferentes intervenciones terapéu-
ticas que actian sobre la viscoelasticidad del
esputo, ADNasa, suero salino hipertdnico; so-
bre la inflamacion, Ibuprofeno, corticoides,
Azitromicina y sobre la obstruccién bronquial,
broncodilatadores inhalados. El uso de estos
complementa la terapéutica base de las exa-
cerbaciones.

El equipo medico que encargados de pa-
cientes fibroquisticos deben estar muy actuali-
zados en todos estos aspectos para poder lo-
grar mejorar la calidad y expectativa de vida
de estos pacientes.
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10 mg/Kg/dia cada 12 hr EV

Exacerbacion pulmonar

Valorar deterioro de la funcion

k__,..-—-"""‘ pulmonar, liica, etc. h“\-..‘__‘__‘

Exacerbacion leve/moderada

#

Anfibidticos orales
(223 semanas)
Intensificar fisioterapia

¢

Revaluar sintomas, produccion
(e esputo, funcion pulmonar

Exacerbacion grave

¢

Antibioticos intravenosos
(2 a3 semanas)
Intensificar fisioterapia

¢

Revaluar sintomas, produccion
(e esputo, funcion pulmonar

¥

Recuperada situacion basal

Considerar

Recuperada situacion basal

No racueerada situacion basal
alorar causas:

fisioterapia inadecuada, gérmenes resistentes, complicaciones

(ABPA/asma, microbacterias, etc.)

Para el tratamianto de la exacerbacion
Revaluar fratamiento de mantenimiento

(fisioterapia, antibibticos inhalados, broncodilatadores, efc.)
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