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2.3 ALCANCES Y OBJETIVOS DE LA GPC

El GDG se ha propuesto los objetivos de actualizar, revisar y difundir los
aspectos mas importantes que se presentan en el paciente con fibro-
sis quistica, considerando las principales estrategias de la prevencion
primaria y secundaria de la enfermedad, precisando los criterios diag-
nosticos y generando recomendaciones basadas en la evidencia sobre
los aspectos relevantes del tratamiento respiratorio, gastrointestinal,
nutricional y metabdlico de estos pacientes.

El fin dltimo de la GPC es poder influir positivamente sobre la calidad y la
expectativa de vida de los nifios con fibrosis quistica en Colombia.
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OBJETIVOS DE LA GUIA

OBJETIVOS ESPECIFICOS
ORIETIVO GENERAL * Determinar los criterios y las técnicas de diagndstico adecuadas
para la deterccion temprana de la enfermedad.
* Proporcionar las recomendaciones para la correcta referencia
del paciente con sospecha de tener la enfermedad o con ella.
* Definir los estdndares minimos de diagndstico y tratamiento re-
queridos para la atencidn de los pacientes con fibrosis quistica.
* Unificar las intervenciones terapéuticas para los pacientes con
fibrosis quistica en Colombia. h
* Precisar cudl de las pruebas diagndsticas o intervenciones que
han demostrado eficacia para el diagndstico y tratamiento de la
fibrosis quistica es susceptible de tener una evaluacién econé-
mica y realizarla.
e Evaluar el costo-efectividad de la tamizacion neonatal para fi-
brosis quistica y medicamentos utilizados para el manejo créni-
co de la fibrosis quistica (antibidticos nebulizados o inhalados y
fluidificantes).

Ofrecer recomendaciones basadas en la mejor evidencia disponible
para promover la prevencion, el diagndstico precoz y la atencidn
Integral de la fibrosis quistica en Colombia.
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La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad autosémica recesiva causada por mutaciones en el gen que
codifica para la proteina CFTR (cystic fibrosis transmembrane conductance regulator), que regula los
canales de cloro en la membrana apical de las células epiteliales. Es la enfermedad hereditaria mas frecuente
en la raza caucasica con serias consecuencias en la expectativa de vida.
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Respiratorios Reproductivos
(tos persistente., Pancredticos Hepaticos (azcospermia
mucosidad) obstructiva)

El funcionamiento defectuoso de la proteina altera el transporte de cloro y sodio en las células
secretoras epiteliales, lo que provoca complejas manifestaciones clinicas en varios 6rganos, siendo
la afectacidn pulmonar responsable del 85% de la mortalidad.

En los pulmones estas secreciones espesas obstruyen las vias aéreas, dan lugar a infecciones
endobronquiales cronicas, respuesta inflamatoria significativa, bronquiectasias, enfermedad
pulmonar obstructiva y deterioro progresivo de la funcion pulmonar.

Otro compromiso relevante de la fibrosis quistica es el del sistema digestivo; insuficiencia
pancreatica y hepatopatia que acarrea desnutricion y retraso del crecimiento .
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DIAGNOSTICO DE LA
FIBROSIS QUISTICA

“*Clinica (sintomas)
*»Antecedentes familiares
*»Tamizaje neonatal
*»Analisis de laboratorio

ENFERMEDAD SINOPULMONAR CRONICA: manifestada por

1. Colonizacidon o infeccidn persistente por gérmenes encontrados habi-
tualmente en pacientes con fibrosis quistica:
- Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae
- Pseudomonas aeruginosa y Burkholderia cepacia

2. Tos y produccidn crénica de esputo purulento

3. Alteraciones persistentes en la radiografia de térax (bronquiectasias,
atelectasias, inflitrados, hiperinsuflacién)

4. Obstruccion de las vias aéreas manifestada por sibilancias y atrapamien-
to aéreo

5. Poliposis nasal o alteraciones de los senos paranasales en radiografia
convencional o tomografia computadorizada

6. Acropaquias (hipocratismo digital)

ALTERACIONES GASTROINTESTINALES Y NUTRICIONALES:
1. Intestinal: ileo meconial, sindrome de obstruccién intestinal distal, pro-

lapso rectal
2. Pancreatica: insuficiencia pancreatica, pancreatitis recurrente

3. Hepatica: hepatopatia crénica sugerida por el cuadro clinico o por carac-
teristicas histoldgicas de cirrosis biliar focal o multilobular

4. Nutricional: retraso del crecimiento (malnutricién proteico-calérica),
hipoproteinemia y edema, complicaciones secundarias a déficit de vita-
minas liposolubles

SINDROMES DE PERDIDA DE SAL ALTERACIONES UROGENITALES EN
1. Deplecidn aguda de sal EL VARON QUE ORIGINAN
2. Alcalosis metabdlica crénica AZOOSPERMIA OBSTRUCTIVA
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Grupo de
edad

Antenatal

Neonatal

Lactantes
y niflos
pequenos

Nifios
mayores y
adultos

Presentacion frecuente

Muestra de vellosidades coridnicas
0 amniocentesis en familias de
alto riesgo; intestino ecogénico en
ecografia

Tamizacion neonatal: ileo meconial
(10 %), obstruccién intestinal con
perforacion o sin ella y peritonitis

Sintomas respiratorias persisten-
tes (tos, sibilancias, neumonias),
infiltrados persistentes en radio-
grafia de tdérax, bronquiectasias,
sudor salado, falla en el creci-
miento, esteatorrea, diarrea y
distension abdominal, aumento de
apetito, colestasis, Pseudomonas
aeruginosa

Sintomas respiratorios recurrentes
(“asmaticos”), tos cronica, bronco-
rrea, hipocratismo digital, polipos
nasales o sinusitis, infertilidad
masculina (agenesia congénita de
vasos deferentes), sindrome de
obstruccion intestinal distal bron-
quiectasias. Diabetes.
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Menos frecuente

ileo meconial perforado

Atresia intestinal: ictericia

obstructiva, deficiencia de
vitaminas liposolubles (vi-

tamina K: sangrados; vita-

mina E: anemia hemolitica;
vitamina A: aumento de la
presion intracraneana)

Prolapso rectal, trastor-
nos de deshidratacién y
electrolitos (sindrome de
pseudo-Bartter), anemia,
edema e hipoproteinemia.

Pancreatitis aguda o créni-
ca, enfermedad hepatica,
malabsorcién, deshi-
dratacion y trastornos
hidroelectroliticos (sindro-
me de pseudo-Bartter).
Mycobacterias atipicas.
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Electrolitos en Sudor
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Conducto
« Es un analisis para determinar Ia :

concentracion electrolitica del sudor o,
mediante la estimulacién del sudor con ——
pilocarpina.
 Es fundamentalpara la comprobacion del
diagnostico. Entre estas pruebas estan las
gue se usan para tamizacion y la técnica
confirmatoria. Gibson y Cooke Medicion indirecta del
o (medicion directa del cloro) cloro
* La unica p.r,ueba de S.Udor,ac.eptable para la Positivo > 60 mmol/L >80 mmol/L
confirmacion del diagndstico es el test
cuantitativo de iontoforesis con pilocarpina Limitrofe 40 - 60 mmol/L 50-80 mmol/L
(QPIT) Negativo < 40 mol/L < 50 mmol/L
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ANEXO 2. ALGORITMO PARA EL DIAGNOSTICO DE FIBROSIS QUISTICA
A PARTIR DE LA SOSPECHA CLINICA

' Paclente con sospecha clinica |

de fibrosis quistica® )
Realice dos iontoforesis
por pilocarpina
N
/ Valores de la I."'
J' iontoforesis** f
sBo si Secuencia completa [
< - > '
" mEqlL > del gen ——» # Mutaciones
NO |
.-"'-hx\"‘\.._\_\
(_J-ﬂ:" W"Eﬂ - si .'I- /
a7 SRR 5 s wradones
NO | {,fk Sl . [ considere
- B ~ otro
#f,,{ 40 s | Fibrosis quisticapoco | ~ diagndstico
< mEqa'L;}_> probable (Considere NO
Hf, . otros diagndsticos) -
i SI [ Fibrosis quistica o

El paciente presenta carac teristicas fenotipicas de b enfemedad v
dlaves diagndsticas de aowerdo com la informacidn delas tablas 1y 2.
Em lact amtes menones de & meses considens:
<30 mEg/L {vakor nommal)
30-60 mEg/L{ vakor Emitrofe)
=60 mEq)L (valor elevado)

-

-

)

- desorden CFTR
oy
{____.-f

"

IPS

{/”:H““m S [ Considere otro |
= B _.--‘ 7 I. diagndstico
Mca\l

.-"'-'H"‘x '
S :)s—i)L Fibrosis quistica ]
NO |

e 5[ - ™
{,—-’ .,
2 > Fibrosis quistica |
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Calidad de la Fuerzadela

Recomendacion A . ..
evidencia recomendacion

La evidencia muestra que tanto el VEF1 * como la TACAR** de tdrax son
pruebas Utiles para la clasificacion y seguimiento de los pacientes con fibrosis

4. Entre TACAR (tomografia de alta resolucién) de térax y pruebas de quistica, sin embargo, debido a su variable correlacién se recomienda:
funcién pulmonar, ;cudl es la mejor prueba para la clasificacion y
seguimiento de los pacientes con fibrosis quistica?

4a.++ Enmayores de 5 anos se recomienda
evaluar la funcién pulmonar mediante la
curva flujo-volumen (VEF1) para clasificar
y monitorizar el deterioro pulmonar.

Fuerte a
Moderada favor de la
intervencion

4b. Se recomienda que la evaluacién
del dano estructural, bronquiectasias
y enfermedad de la via aérea pequefia,
se realice mediante TACAR de tdrax
con cortes en inspiracién y espiracién
dado que la radiografia de tdrax tiene
deficiente sensibilidad y especificidad
para detectarlos.

Fuerte a favor
Moderada de realizar la
intervencion

v’ La espirometria debe realizarse cada
3 a 6 meses, en el seguimiento del
paciente con Fibrosis Quistica y para
el diagndstico y monitoreo de las
exacerbaciones pulmonares.
. v La TACAR de tdrax asi sea realizada
~ con protocolo de baja radiacién, no
’ debe repetirse antes de 2 a 3 afnos.

Puntos de buena practica
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(En los recién nacidos, la realizacién de la tamizacién neonatal para
diagnéstico temprano de la fibrosis quistica ha demostrado efectos
positivos en los desenlaces clinicos del paciente con fibrosis quisti-
ca comparados con los pacientes a quienes se hace el diagnéstico
cuando empieza la clinica?

Calidad de la Fuerza dela

Recomendacion . . .
evidencia recomendacion

Se recomienda la tamizacion neonatal

para el diagndstico temprano de

fibrosis quistica, para mejorar el Fuerte a favor de
estado nutricional, el crecimiento, los Moderada la intervencion
niveles de vitaminas A, D y E, la funcion

pulmonar y la sobrevida.
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i ¢Cuales de los pacientes con sospecha o confirmacion de fibro-
- sis quistica por electrolitos en sudor, se benefician de un estudio

molecular? I

De acuerdo con las guias de consenso de la Fundaciéon Americana de
Fibrosis Quistica (43), el diagndstico se hace con:

- una o mas caracteristicas fenotipicas de fibrosis quistica, o
- el antecedente de un hermano con fibrosis quistica, o
- una prueba de tamizacidén neonatal positiva,

mas,

Mucosidad obstruye los
bronquios

- dos pruebas positivas de electrolitos en sudor, o

- laidentificacion de dos mutaciones en cada uno de los genes de la
CFTR, 0

- con la diferencia anormal de potencial nasal.

Mucosidad obstruye
los conductos
pancreaticos

Estomago

o
",
Vll'
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Conducto
Pulmones pancreatico
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:Cudles son las mejores pruebas para diagnosticar insuficiencia
pancreatica en un paciente con fibrosis quistica?

v' Esteatocrito acido:
Es un método semicuantitativo,
Recomendacién Calidaddela  Fuerzadela rapido y simple, en el que la materia
evidencia  recomendacion . :

_ fecal, recogida en un tubo capilar,

Se recomienda la medicion de elastasa-1 trifugad pr T |
fecal para el diagndstico de insuficiencia Fuerte 3 favor de = CEI'.I ‘rl Ugada obtenicndose  fa
pancredtica. Se define como insuficiencia Baja I H separacion de la grasa, la cual forma
pancredtica cifras de elastasa1 fecal 4 prueba una capa en la parte superior del tubo.
menores a 200 ug/g. Para su interpretacion se requiere la
comparacion con un nomograma y se
considera normal entre o y el 2 %, y
patoldgico >4 %. Los resultados entre
o el 2y el 4 % requieren cuantificacion de

grasa.

Puntos de buena practica

NN TANCINER TN
ZHAN CONSIVEKADU
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:Cuales son las mejores pruebas paraclinicas e imaginolégicas para
detectar las alteraciones hepatobiliares en los pacientes con fibro-
sis quistica?

Calidad de la Fuerza dela

Recomendacioén . . .
evidencia recomendacion

En los pacientes con fibrosis quistica, se
recomienda realizar con periodicidad
anual, un examen fisico completo, Fuerte a favor de
medicién de aminotransferasasy ecografia Moderada - o cisn
hepatobiliar para detectar alteraciones

hepatobiliares.

v" Elaumento delafosfatasaalcalina puede
ser debido a osteopenia, recambio
dseo por la edad o la alteracién de la via
biliar, por lo que no se recomienda esta
prueba para apoyar un diagnostico de
alteraciéon hepatica.

Punto de buena practica

SERVINSALUD
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ORGANIZACION DEL CUIDADO DE LA FIBROSIS QUISTICA -
CENTROS ESPECIALIZADOS

Equipo multidisciplinario basico
Neumdlogos pediatra y de adultos
Enfermera clinica especialista
Fisioterapeuta especializado = ==
Nutricionista especializada
Psicologo clinico '
Trabajadora social @ ‘
Farmaceuta i
Microbidlogo clinico A ")
Genetista clinico |

Soporte de secretaria ! l s

SR N NE SR S SRR RN

Coordinador de base de datos

Acceso a las demas especialidades

Gastroenterologia y hepatologia

Endocrinologia y diabetes

Otorrinolaringdlogos, cirujanos cardiotoracico y generales
Especialistas en anestesia control del dolor, cuidado intensivo, ra-
diologia intervencionista.

Reumatologia, nefrologia, obstetricia y ginecologia

Psiquiatria

PS>
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v’ Unavez diagnosticados los pacientes
con FQ deben ser monitorizados
con cultivos de esputo, hisopado
faringeo o de tos con wuna
periodicidad de 2 a 3 meses.

v" Si el paciente no es productor de
esputo deben wusarse métodos
alternativos para la blsqueda
de infeccion respiratoria como
hisopado faringeo, hisopado de
tos, aspirado nasofaringeo o esputo Puntos de buena practica
inducido, entre otros.

v" Siempre que se efectle un
tratamiento para la erradicacion
de Pseudomonas aeruginosa es
necesario confirmarlo con tres
cultivos de esputo o hisopado
faringeo con un mes de intervalo y
mantener un seguimiento estricto
por 2 afos.

'\ — :.q"l:|u}.|u||v|'|u,|| ;

En los pacientes con fibrosis quistica con colonizacién inicial por

Pseudomonas aeruginosa, ;cual es el esquema antibiético mas efec-

tivo para su erradicacién, y que logre mayor tiempo libre de nueva
colonizacién por este germen?




Antibidtico

Ceftazidime

Cefepima

ANEXO 3. ANTIBIOTICOTERAPIA

ANEXO 3.1 ANTIBIOTICOS ANTI-PSEUDOMONAS

Dosificacion

200-400 mg/kg/
dia, dividido cada
8 horas [Dosis
intermitente]
100-200 mgfkg/dia
[Dosis en infusidn
continual

Dosis maxima:
8-12 g/24 dia
150-200 mglkg/dia,
dividido cada 6-8
horas

Dosis maxima:
6-8 g/dia

Contraindicaciones y
precauciones

¥ Hipersensibilidad a las
cefalosporinas u otros
betalactamicos

v Administrar con
precaucidn en
pacientes con alergiaa
la penicilina

¥ Ajustar la dosis
en individuos con
insuficiencia renal

v Hipersensibilidad a las
cefalosporinas u otros
betalactamicos

v Administrar con
precaucidn en pacien-
tes conalergia a la
penicilina

¥ Ajustar la dosis en indi-
viduos con insuficiencia
renal

Administracion

v Boloen 3 a5 minutos a
una concentracion
<180 mg/ml

¥ Infusidn intravenosa
intermitente en15
a 30 minutos a una
concentracion
<40 mg/ml

v Boloen 3 a5 minutos a
una concentracion
<100 mg/ml

¥ Infusidn intravenosa
intermitente en 15
a 30 minutos a una
concentracion
<40 mg/ml

Parametros de vigilancia

v Vigilancia periddica
de la funcion renal
y hepatica con
administracion
prolongada

v Vigilar el nimero y tipo
de evacuaciones en
busqueda de diarrea

v Vigilarla funcién renal
y hepatica, hemograma
completo en forma
periddica si es de uso
prolongado

v Vigilar nimero y carac-
teristicas de evacuacio-
nespor diaen busca de
diarrea

B



Antibiético

Piperacilina/
tazobactam

Dosificacidn

400-600 mgfkg/
dia, dividido cada
4-6 horas

Dosis maxima:
18-24 gfdia

Contraindicaciones y
precauciones

¥ Hipersensibilidad
a piperacilina/
tazobactam u otros
betalactdmicos
e inhibidores de
betalactamasas

¥ Emplear con cautela
en pacientes gue
requieren ingestion
restringida de sal
y en aquellos con
disfuncidn renal o
trastomo convulsivo
preexistente

¥ Ajustar la dosis
en presencia de
insuficiencia renal

Administracidn

¥ Infusion intravenosa
intermitente: durante
30 minutos con
una concentracion
maxima de 200 mg/
ml (componente
de piperacilina);
son preferibles las
concentraciones s2o
mg/ml en 3 a 4 horas.
¥ Espaciarla
administracian
de piperacilina/
tazobactam de
aminoglucdsido, por
lomenos, 30 a 6o
minutos

Parametros de vigilancia

¥ Electrolitos séricos,
tiempo de sangrado, en
especial en pacientes
con disfuncién renal;
pruebas periddicas de
funcién renal, hepatica
y hematolégica

¥ Vigilar cambios en

la frecuencia de
evacuacién
300-600 mg/kg/
dia, basado en
ticarcilina, dividido
cada 4-6 horas
Ticarcilina  Maximo:
acido 24-30 g/dia
clavulanico
[no
disponible
aln en
el pais;
excelente
opcidn]

¥ Hipersensibilidad
a betalactdmicos
e inhibidores de
betalactamasas

v Emplear con cautela
en pacientes que
requieren ingestién
restringida de sal y en
aquellos con disfuncién
renal o hepdtico

v Ajustar la dosis
en presencia de
insuficiencia renal

¥ Infusidn intermitente
€n 30 minutos a
una concentracién
100 mg/mi,
preferiblemente <50
mg/mi

v'Sirecibe
aminoglucdsido,
administrar con1 hora
de diferencia.
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¥Vigilar la funcién renal
y hepatica, hemograma
completo, electrolitos
séricos en forma
periodica si su uso es
prolongado.

¥Vigilar caracteristicas
y nimero de
evacuaciones en busca
de diarrea

v'Vigilar si presenta
cefalea, tromboflebitis,
sangrados, cistitis
hemorragica

v Chequear por
hipocalcemia,
hipopotasemia,
hiperenatremia,
aminotransferasas,
hematuria



ANEXO 3.2 ANTIBIOTICOS ANTI-ESTAFILOCOCICOS

M“::ﬁt o Dosificacion
250-300 mg/kg/dia,
divididocadag4 a6
horas
Dosis maxima:

Oxacilina 12 g en 24 horas
15-20 mg/kg/dia;
dividido cada 6-8
horas

Trimetoprim

- sulfame-
toxazol

Contraindicaciones y
precauciones

¥ Hipersensibilidad a

la oxaciling, a otro
betalactamico o a
cualquier componente
de la formula

¥ Usar con cautela

en pacientes con
disfuncién renal grave

¥ Ajustar la dosis

enindividuos con
insuficiencia renal

¥ Hipersensibilidad a

cualquier medicamento
derivado de sulfas,
trimetoprimo a
cualquier componente
de la férmula

¥ Precauciones en

pacientes con porfiria,
anemia megaloblastica
secundaria a deficiencia
de folato; lactantes

<2 meses

SERVINSALUD
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Administracion

¥ Bolo: administrar
durante 10 minutos
a una concentracién

maxima de 100 mg/ml

¥ Infusién intravenosa

intermitente:
administrar durante
15 @ 30 minutos a una
concentracién

=40 mg/ml

¥ Infusidn intravenosa:

en 60 a go minutos;
debe diluirse a 1225

(5 ml del farmaco con
125 ml del diluyente)

Parametros de vigilancia

¥ Determinaciones
periddicas de biometria
hemdtica completa con
diferencial, analisis de
orina, nitrégeno ureico
ensangre, creatinina,
AST vy ALT séricos

v Vigilar nimero y tipo
de evacuaciones por
dfaen busca de diarrea

¥ Biometria hemdtica
completa, pruebas de
funcién renal, pruebas
de funcidn hepatica,
examen general de
orina

¥ Observar en busca
de cambios enla
frecuencia de las
evacuaciones
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:En lactantes y nifios, menores de 2 afios, con fibrosis quistica, la ad-
ministracion prolongada profilactica de antibidticos anti-S. aureus
comparado con la administracién de antibiéticos a necesidad pue-
de disminuir las exacerbaciones pulmonares y la colonizacién por
S. aureus?

Calidad de la Fuerzadela

D evidencia recomendacidn
En menores de 2 afios con fibrosis
quistica no se recomienda la profilaxis
antibidtica prolongada contra
Staphylococcus aureus, puesto que : Fuerte en
Baja contra de la

no previene las exacerbaciones ni
mejora la funcién pulmonar cuando
se compara con los antibidticos a
necesidad.

intervencion

' R
SERVINSALUD
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Calidad de la Fuerza de la

Recomendacion ++ . . .
evidencia recomendacion

Se recomienda realizar un esquema
antibidtico de erradicacion cuando
se identifique una colonizacién inicial
por Pseudomonas aeruginosa. Los
. ) . e diferentes esquemas de antibidticos
En los pacientes con fibrosis quistica con colonizacion inicial por 15, mostrado serigualmente efectivos
Pseudomonas aeruginosa, ;cudl es el esquema antibiético mds efec- para su erradicacién y tiempo libre de
tivo para su erradicacion, y que logre mayor tiempo libre de nueva nueva colonizacion para este germen.
colonizacién por este germen? Los =1 e e de traj‘a""'e"m S

1. Tobramicina nebulizada 300 mg cada

12 horas, por 28 dias (Gibson)
2. Tobramicina nebulizada 300 mg cada
Lipopolysaccharide (LPS) 12 h (28 d) + Ciprofloxacina 15 a 20

O E: mg [k 2 v al dia (14 d) (Tegliari)

‘7““’ ) 8 ) | 3. Colistimetato de sodio 2 MU cada 12 Fuerte a favor de

Moderada
Pseudomonas aeruginosa s

horas + Ciprofloxacina oral 10 mg/ la intervencién
kg /dosis cada 8 horas por 3 meses
(Proesman)
4. Colistimetato de sodio 1'000.000
(’ ,\ ( ) ) \ Ul cada 12 horas + Ciprofloxacino
i oral 250- 750 mg cada 12 horas por 3
Tuna 3 Sacration Suetem (T3SS) Type IV Pili E semanas (Valerius)
5. Colistimetato de sodio 2 MU cada
12 horas + Ciprofloxacina 30 mg/k/
dia dividido en 2 dosis por 28 dias
(Taccetti)
6. Tobramicina nebulizada 300 mg cada
12 horas + Ciprofloxacina 30 mg/k/
dia dividido en 2 dosis por 28 dias
SEI (TEICE‘Etti)

Flagellum
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¢En los pacientes con fibrosis quistica y exacerbacién pulmonar, la
administracién de esteroides orales en ciclos cortos (3 a 5 dias) me-
jora el control de la infeccién, reduce los dias de estancia hospitala-
ria y aumenta los dias libres de exacerbacién?

Calidad de la Fuerzadela

Recomendacién . . .
evidencia recomendacion

En pacientes con fibrosis quistica vy
exacerbacion pulmonar no se recomienda

usar ciclos cortos de esteroides orales (3 a Fuerte en

5 dias) por cuanto no reducen los dias de Baja contra de la

estancia hospitalaria ni hay evidencia con intervencion [T
: L i

respecto a si aumentan los dias libres de

exacerbacion.

ey
>
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EXACERBACIONES

9. ¢Cual es el esquema antimicrobiano ideal segin el agente infec-
cioso: Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus aureus, Stenotro-
phomonas maltophilia, complejo Burkholderia cepacia y micobacte-
rias para las exacerbaciones pulmonares en pacientes con fibrosis
quistica?

Calidad de Fuerzadela

Recomendacion . . ..
la evidencia recomendacion

En pacientes con fibrosis quistica y exacer-
bacion pulmonar, el GDG recomienda seguir
las indicaciones sobre antibidticos que se
muestran en el Anexo 3. Antibioticoterapia,
las cuales se basan en estudios de farmaco-
dinamia y farmacocinética de los principales
antibidticos empleados en esta enferme-

dad, dado que no se encuentra evidencia en Baja

estudios de asignacion aleatoria que avalen (Consen-  Fuerte a favor
las diferentes dosis de antibidticos orales so de de las recomen-
y endovenosas para el manejo empirico de ~ €Xpertos) daciones

los gérmenes mencionados: P. aeruginosa,
S. aureus, S. maltophilia, complejo B. cepacia
y micobacterias. No obstante lo anterior, el
peso de la experiencia clinica ha confirmado
que los pacientes con infeccién crénica por
P. aeruginosa y exacerbacion, mejoran con
los antibiéticos recomendados.
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;Cuales son los indicadores clinicos y paraclinicos para supervisar
la respuesta al tratamiento de los pacientes con fibrosis quistica y

exacerbacion pulmonar?

Recomendacion

Se recomienda considerar la mejoria en los
sintomas y signos clinicos, la recuperacion
del VEF1 (en mayores de 6 afos) y los
marcadores sistémicos de inflamacion,
como la proteina C reactiva, para
supervisar la respuesta de la exacerbacion
a los antibidticos.

¥

SERVINSALUD

Calidad de la
evidencia

Baja

Fuerzadela
recomendacion

Fuerte a
favor de la
intervencion
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Excerbacion respiratoria: 4 de los siguientes 12 signos o sintomas:

1. Cambio en el esputo

Aparicion o incremento de la hemoptisis

Aumento de la tos

Aumento de la disnea

Malestar, fatiga o letargia

Temperatura mayor de 38 °C

Anorexia o pérdida de peso

Dolor o sensibilidad en los senos paranasales

Cambio en el escurrimiento nasal

10. Cambios en el examen fisico del térax

11. Disminucién en la funcién pulmonar en el 10 % o mas con respecto al
valor previo registrado

12. Cambios radiolégicos indicativos de infeccién pulmonar

o

L]

¥
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TRATAMIENTO RESPIRATORIO

13. (El tratamiento antibiético endovenoso periédico comparado con
el tratamiento antibiético ante una exacerbacion pulmonar mejo-
ra la evolucién clinica o la supervivencia del paciente con fibrosis
quistica?

Recomendacién

En los pacientes con fibrosis quistica no
se recomienda usar antibioticoterapia
endovenosa electiva periddica, puesto
que no ha demostrado beneficios
cuando se compara con la administrada
ante la exacerbacion de los sintomas
respiratorios.

v’ La antibioticoterapia endovenosa esta
indicada en aquellos pacientes con exa-
cerbacion de los sintomas pulmonares
de la fibrosis quistica, cuya respuesta

Vias respiratonias fenas de clinica o funcional al tratamiento anti-

s biético oral no sea adecuada o que pre-

senten una exacerbacién, moderada o

grave, que requiera hospitalizacion.

C w)'

SERVINSALUD

Calidad de la Fuerzadela
evidencia recomendacion

Fuerte en
Baja contra de la
intervencion

Punto de buena practica
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{En los pacientes con fibrosis quistica e infecciéon crénica por Pseu-
domonas aeruginosa, la administracion de antibiéticos nebulizados
o inhalados a largo plazo mejora el volumen espiratorio forzado en
el primer segundo (VEF1) y disminuye el niimero de exacerbaciones?

MNivel de la Fuerza de la

Recomendacion ++ . . .
evidencia recomendacion

En pacientes con fibrosis quistica e infeccion
cronica por P. aeruginosa se recomienda
administrar antibidtico nebulizado o
inhalado a largo plazo por cuanto mejora el
VEF1 y disminuye las hospitalizaciones por
exacerbaciones.
De los antibidticos inhalados evaluados en la
evidencia los que se encuentran disponibles Fuerte a
en el pais son: Baja favor de la Vol
1. Tobramicina nebulizada, 300 mg en 4 ml intervencion
o 5 ml, cada 12 horas en ciclos On /Off de
28 dias.
2. Colistimetato de sodio, 1 0 2 MU cada 12 VEF1
horas, en ciclos On JOff de 28 dias. —
3. Tobramicina en polvo seco, 4 capsulas x
28 mg (112 mg) cada 12 horas en ciclos On
JOff de 28 dias.

v Considere la definicion de infeccidn |
cronica por P. aeruginosa cuando el 50 % |
o mas de los meses en los que se han 1s
tomado muestras para este germen sean
positivas. Puntos de buena practica
¥ Un cultivo positivo de P. aeruginosa
después de 1 afioc de permanecer
negativos, con tratamiento, se considera
como una nueva colonizacion.

CVF
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¢En los pacientes con fibrosis quistica la administracién a largo pla-
zo (mayor de 3 meses) de macrélidos comparada con no usarlos
mejora la funcién pulmonar (VEF1) y disminuye las exacerbaciones?

Nivel de la Fuerzade la

Recomendacion . . .
evidencia recomendacion

15a. Se recomienda el uso de azitromicina
por periodos de 6 meses, en pacientes con

fibrosis quistica mayores de 6 afios de edad, Fuerte a
con infeccién crénica por Moderada favor de la
P. aeruginosa para disminuir el ndmero intervencién
de exacerbaciones y mejorar la funcién

pulmonar (VEF1 y CVF).

15b. Se sugiere el uso de azitromicina
durante periodos de 6 meses, en pacientes

con fibrosis quistica mayores de 6 afos de Débil a
edad, sin infeccidn crdénica por Moderada favor dela
P. aeruginosa para disminuir el nimero de intervencion

exacerbaciones y su potencial efecto sobre

la inflamacion.
Yy

SEZ’E\/_";\“SALUD
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CORTICOIDES
{En los pacientes con fibrosis quistica los esteroides inhalados alar- INHALADOS
go plazo comparados con no usarlos mejoran la funcion pulmonar
o disminuyen las exacerbaciones?

Calidad de Fuerzadela

Recomendacion : . s
la evidencia recomendacion

No se recomienda el uso de esteroides
inhalados a largo plazo en pacientes con

fibrosis quistica porque no han demostrado Fuerte en
ser eficaces en mejorar los desenlaces Moderada contra de la
evaluados (funcién pulmonar o disminucion intervencion

de las exacerbaciones) y se asocian con
eventuales efectos secundarios.

SEZ’E\/_";\“SALUD
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- ¢{En los pacientes con fibrosis quistica la administracion de ibupro-

l\, u rofe,”‘.’ r

| S feno a largo plazo (mas de 3 meses) comparado con el placebo me-
jora la funcién pulmonar (VEF1), disminuye el nimero de exacerba-
ciones o mejora la calidad de vida? 4

Calidad de Fuerzade la

Recomendacion . . ..
la evidencia recomendacion

En pacientes con fibrosis quistica no se
recomienda usar ibuprofeno, a pesar de su
discreto efecto benéfico sobre la funcidn

pulmonar en pacientes de 6 a 17 afios, en Fuerte en
razon de sus potenciales efectos colaterales Moderada contra de la
e interacciones medicamentosas. Por no intervencion

demostrarse efectividad en los mayores de
17 afos, tampoco se recomienda en este
grupo de edad.

'VINSALUD
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{En los pacientes con fibrosis quistica la administracion de hidra-
tantes, manitol o solucion salina hiperténica, comparado con
el placebo mejora la funciéon pulmonar (VEF1) o disminuye las
exacerbaciones? ,‘

Calidad de Fuerza de la

Recomendacion . . . s
la evidencia recomendacion

19a. En pacientes con fibrosis quistica,
mayores de 5 afos, se recomienda

la administracion de solucion salina Fuerte a
hiperténica al 7 % (4 ml cada 12 horas), por Moderada favor de la
su impacto positivo en la disminucidén de las intervencion

exacerbaciones y su beneficio en la funcién
pulmonar a corto plazo (mejoria del VEF1).

19b. En pacientes con fibrosis quistica,

menores de 5 anos se sugiere utilizar

solucidn salina hipertdnica al 7 % (4 ml cada Baja
12 horas), por su potencial efecto clinico y su
seguridad.

Débil a favor de
la intervencion

19c. En pacientes con fibrosis quistica,

mayores de 18 afnos con VEF1>40% se sugiere

la administracién de manitol considerando . Débil a favor de
su impacto positivo en la disminucion de las Baja
exacerbaciones y su beneficio a corto plazo

en la funcidn pulmonar (mejoria del VEF1).

la intervencion
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{En los pacientes con fibrosis quistica la terapia respiratoria clasica
o convencional comparada con otras terapias, es mas efectiva en
relacion con mayor eliminacion de esputo, mejoria en las pruebas
de funcién pulmonar (VEF1), mejoria en la saturacién de oxigeno o
menos exacerbaciones?

Calidad de Fuerzade la

Recomendacion ++ . . ..
la evidencia recomendacion

En pacientes con fibrosis quistica todas
las técnicas de higiene bronquial son

igualmente efectivas, por lo cual se Fuerte a
recomienda el uso de cualquiera de ellas Baja favor de la
para mejorar el trasporte de moco a corto intervencion

plazo, teniendo en cuenta las preferencias
del paciente y del cuidador.

e
O,
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{En los pacientes con fibrosis quistica con insuficiencia pancreatica,

el uso de inhibidores de la secrecion de acido gastrico comparado
con no usarlos se asocia con un incremento de la absorcion de gra-

sas y una mejoria del estado nutricional?

Recomendacion

En pacientes con fibrosis quistica con
insuficiencia pancredtica no se recomienda
el uso de inhibidores de la secrecion de
acido gastrico en conjunto con reemplazo
enzimatico dado que no muestran
beneficios, comparados con placebo, para
mejorar la absorcion de grasa o el estado
nutricional.

-~ - - - - - a’.l % iw el e
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Calidad de Fuerzade la
la evidencia recomendacion

Fuerte en
Baja contradela
intervencion
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¢En los pacientes con fibrosis quistica y con insuficiencia pancreati-
ca, el uso de reemplazo enzimatico se asocia con una disminucién
de la morbilidad y es seguro?

4

Calidad de Fuerza de la

Recomendacion . . ..
la evidencia recomendacion

En los pacientes con fibrosis quistica e
insuficiencia pancreatica se recomienda
reemplazo enzimatico dado que es seguro
y eficaz para mejorar la absorcion de grasa.

Fuerte a
Moderada favor de la
intervencion

v" El mejoramiento del estado nutricional
no depende exclusivamente de la admi-

nistracion de enzimas pancreaticas.
Punto de buena practica
v" Considere la dosis de enzimas pancrea-

ticas incluida en el Anexo 7. Tratamiento
con enzimas pancreaticas.

¥
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:En qué pacientes con fibrosis quistica esta indicada la nutricion en-
térica para mejorar el estado nutricional?

Calidad de Fuerza de la

Recomendacion . . .
la evidencia recomendacion

Se sugiere la utilizacion de la nutricion

entérica (sonda nasogastrica, gastrostomia

o yeyunostomia) en los pacientes con

fibrosis quistica, que tengan un indice

de masa corporal inferiores a 19 kg/ma2, Baja
que no hayan respondido a ganancia
ponderal después de recibir una adecuada
intervencién nutricional durante 2 a 3

meses.

Débil a favor de
la intervencion

oR
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REHABILITACION

27. (Los pacientes con fibrosis quistica que realizan entrenamiento fi-
sico tienen mejores desenlaces en comparacion con los que los que
no entrenan, en relacion a menor nimero de infecciones, mejoria
en las pruebas de funcién pulmonar (VEF1), mejoria en la saturacién
de oxigeno, menos exacerbaciones o mejoria en calidad de vida?

Calidad de Fuerza de la

Recomendacion . . . s
la evidencia recomendacién

Se recomienda que los pacientes con

fibrosis quistica realicen entrenamiento

fisico aerdbico, anaerdbico o entrenamiento ) Fuerte a
en resistencia y fuerza muscular, por cuanto Baja ) favor de_]‘:f"
es beneficioso a corto plazo en el VEF1* y en el
la calidad de vida.

@ n
Nl
¥
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