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RESUMEN
Introduccion

La Fibrosis Quistica (FQ) es una enfermedad genética autosdmica recesiva causada por
la mutacién en el gen que codifica para la proteina reguladora de la conductancia
transmembrana (CFTR) localizada en la membrana apical de las células epiteliales de
distintos 6rganos, afectando al tracto respiratorio, digestivo, reproductivo, entre otros
(1), Presenta una alta mortalidad y morbilidad en los pacientes pediatricos por lo cual
es indispensable un diagndstico, tratamiento y seguimiento oportuno. La FQ representa
un reto para los paises en vias de desarrollo al ser una patologia de alto costo para los
sistemas de salud, donde el acceso a métodos diagnosticos y opciones terapéuticas es

limitado.

Objetivo
El objetivo de este estudio es describir el abordaje y manejo de pacientes pediatricos

con FQ en Latinoamérica.

Métodos:
Se realizé una encuesta virtual dirigida a neumoélogos pediatras en Latinoamérica. Se

centré en la practica actual del diagnostico, manejo y seguimiento de la FQ y se

distribuy6 en un formato de encuesta por medio de Survey Monkey.

Resultados:
Se obtuvo un total de 40 respuestas de 11 paises latinoamericanos. Para apoyar al

diagnodstico temprano de la FQ, el 60% cuentan con tamizaje neonatal, el 65% cuentan
con la prueba de cloruros en sudor y el 45% tienen disponible el analisis genético. La
mayoria de centros (>90%) realiza los siguientes estudios de seguimiento anual:
hemograma, quimica sanguinea, pruebas de funcidn hepatica, espirometria y cultivo de
esputo. En pacientes menores de 3 afios los agentes aislados mas comunes son
Staphylococcus aureus (92.5%), Pseudomonas aeruginosa (57.5%) y Haemophilus

influenzae (40%); mientras que en nifios mayores de 3 afios, los agentes mas comunes
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son Pseudomonas aeruginosa (85%), Staphylococcus aureus (82.5%) 'y
Stenotrophomonas maltophilia y Burkholderia cepacia (ambas con 32.5%).

El porcentaje estimado de colonizacion crénica por Pseudomonas aeruginosa es del 26-
50%. Para el diagnostico de exacerbacion pulmonar, los 4 principales criterios
seleccionados fueron: aumento de la tos (92.5%), cambios en las caracteristicas de las
secreciones (85%), disnea (67.5%) y disminucion de la funcién pulmonar (65%).

Para el tratamiento mas del 80% cuentan broncodilatadores inhalados/nebulizados,
enzimas pancreaticas, solucion salina hiperténica nebulizada y antibiéticos orales. El
100% de los médicos entrevistados utilizan la fisioterapia de torax en el manejo de la
enfermedad pulmonar. En la erradicacion en la primoinfeccion o infeccion temprana
por Pseudomonas aeruginosa, el medicamento mas utilizado es la tobramicina
nebulizada en un 72.5%. En el caso de la infeccion crénica, el 77.5% igualmente utilizan
tobramicina nebulizada. La infeccién temprana por Staphylococcus aureus se trata en
37.5% con antibiodticos intravenosos y orales (Trimetoprima/Sulfametoxazol). Solo el
10% tienen la posibilidad de realizar trasplante de pulmén. La transiciéon de los
pacientes a hospital de adultos se realiza a partir de los 18 afios en la mayoria de los

Casos.

Conclusiones:

El presente estudio identifica la situacion actual del manejo de la FQ en Latinoamérica.
Los resultados obtenidos en la encuesta se comparan con el manejo basado en las guias
internacionales. Aunque multiples pasos del abordaje recomendado por las guias
internacionales se cumplen, muchas de las otras recomendaciones no se siguen debido
a falta de disponibilidad de personal, métodos diagndsticos y tratamientos

farmacologicos.
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INTRODUCCION

La Fibrosis Quistica (FQ) es una enfermedad genética multiorganica, heredada de
manera autosémica recesiva (1)- En la actualidad mas de 100.000 personas padecen esta
enfermedad en todo el mundo, afectando mas de 30.000 nifios alrededor del mundo 2:3).
La FQ se presenta debido a una mutacién en el gen de la proteina CFTR encargada del
transporte cloruro-bicarbonato a través de la superficie apical del epitelio secretor,
sobre todo en la glandula sudoripara, las vias respiratorias, el tracto gastrointestinal, el
pancreas y los conductos deferentes; siendo el sistema respiratorio el mas gravemente
afectado provocando la muerte en el 90 % de los pacientes. (+5)- Este defecto produce
acumulacion de secreciones espesas en los diferentes sitios afectados que resulta en un
proceso de inflamacién y/o infeccidon cronica con dafio progresivo de los 6rganos
involucrados. El diagnostico de 1a FQ se realiza mediante el tamizaje neonatal, la prueba
de cloruros en sudor y el analisis de las mutaciones del gen CFTR (®)- La implementacién
del tamizaje neonatal ha modificado el curso natural de la enfermedad en aquellos
paises en los cuales de aplica, al permitir una detecciéon temprana y una disminucién de
la morbimortalidad (7).

Existen multiples fenotipos de presentacidn clinica; las manifestaciones mas frecuentes
son la enfermedad sino-pulmonar, la insuficiencia pancreatica, la obstruccion
intestinal, la hepatopatia y la diabetes asociada a la FQ, entre otros (4)

El manejo de la FQ debe ser multidisciplinario para lograr un abordaje integral de la
enfermedad. Los tratamientos utilizados van a depender de las manifestaciones clinicas
y tradicionalmente incluyen agentes mucoliticos, terapia de tdrax, antibiéticos orales,
intravenosos y/o nebulizados, reemplazo de enzimas pancreaticas y suplementos
nutricionales (8)- Recientemente han surgido nuevas terapias dirigidas a restablecer la
funcion del CFTR, con resultados prometedores que han impactado la calidad de vida
de los pacientes, pero con la limitante de que no estan disponibles para la mayoria de
la poblacién a nivel mundial.

La FQ representa un reto para los paises en vias de desarrollo y es una patologia de alto
costo para los sistemas de salud publica, donde el acceso limitado a métodos

diagnosticos y opciones terapéuticas repercute en el adecuado manejo de la



enfermedad (©). El objetivo de este estudio fue describir el abordaje y manejo de

pacientes pediatricos con FQ en Latinoamérica

OBJETIVO PRINCIPAL

Describir el abordaje y manejo de pacientes pediatricos con Fibrosis Quistica en

Latinoamérica.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Determinar aspectos de diagndstico disponibles para el manejo de pacientes con FQ
por parte de neumologos pediatras en la region de Latinoamérica.

2. Conocer los estudios de control y/o seguimiento disponibles para el manejo de
pacientes con FQ por parte de neumoélogos pediatras en la regidon de Latinoamérica.

3. Describir la microbiologia del tracto respiratorio de los pacientes pediatricos con
FQ en la region de Latinoamérica.

4. ldentificar los distintos tratamientos disponibles para pacientes con FQ en la region

de Latinoamérica .

METODOLOGIA

Se trata de un estudio descriptivo realizado por medio de encuestas virtuales dirigidas
amédicos especialistas en neumologia pediatrica en Latinoamérica. La encuesta abord6
aspectos relacionados con el diagndstico, el manejo y el seguimiento de los pacientes
pediatricos con FQ.

Se dispuso de listas de neumdlogos pediatras en Latinoamérica asociados a diferentes
instituciones profesionales y se hizo llegar la encuesta por via electrénica a estos
meédicos por medio de distintas plataformas (correo electronico, codigo QR, entre
otras); se les brind6 informacion acerca del proyecto, los objetivos y los investigadores

a cargo.



La encuesta estuvo conformada por 43 preguntas de respuesta Unica o multiple (ver
anexo 2); se encontrd habilitada para recibir respuestas en el periodo de enero 2023 -
marzo 2023 y se aplico de forma virtual a través de la plataforma Survey Monkey® .

Para el andlisis estadistico se emple6 el programa Microsoft Excel® y se utilizaron

medidas de tendencia central para en analisis descriptivo.

CONSIDERACIONES BIOETICAS

El estudio fue aprobado por el Comité Etico Cientifico (CEC) del Hospital Nacional de
Nifios “Dr Carlos Saenz Herrera” con el cédigo CEC-HNN-004-2023 (ver anexo 1); se
dict6é como estudio no biomédico segun el Lineamiento de Protocolo exentos a revision
de un CEC, emitido el 22 de noviembre de 2022 por el CONIS, el cual menciona
“Encuestas, entrevistas, pruebas educativas, observaciones publicas (que no involucran
personas menores de edad) Se refieren a los tipos de observaciones de comportamiento
en entornos publicos, (las aulas y los entornos médicos no se consideran publicos),
donde: a) La informacidn registrada no permite que el sujeto sea identificable (directa
o indirectamente / vinculada). b) Cualquier divulgacion de respuestas fuera de la
investigacion no pondria al sujeto en riesgo (penal, responsabilidad civil, financiero,
empleabilidad, avance educativo, reputacion, acciones discriminatorias). Ejemplos:
encuesta a maestros, enfermeras o médicos sobre una técnica o un resultado;
entrevistar a los gerentes sobre un estilo de gestién o una mejor practica; realizar un

grupo de enfoque sobre una experiencia o una opinién de un programa comunitario”.

FINANCIAMIENTO

Esta investigacion no contd con medios de financiamiento externo y no represento
gastos adicionales para la institucion Caja Costarricense del Seguro Social (CCSS) ni
para el Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Sdenz Herrera” dado que tinicamente se
basé en encuestas virtuales. Los gastos del costo del servicio de encuestas, asi como los

de presentacion de resultados fueron cubiertos en su totalidad por los investigadores.



RESULTADOS

Se obtuvo un total de 40 respuestas provenientes de 18 paises latinoamericanos:
Argentina, Bolivia, Brasil, Chile, Colombia, Costa Rica, Ecuador, El Salvador, Guatemala,
Honduras, México, Nicaragua, Panama, Paraguay, Pert, Reptiblica Dominicana, Uruguay
y Venezuela.

Se obtuvo respuesta de 11 de los 18 paises incluidos: México 12/40 (30%), Colombia
13/40 (32,5%), Costa Rica 4/40 (10%), Chile 2/40 (5%), Honduras 2/40 (5%),
Republica Dominicana 2/40 (5%), Argentina 1/40 (2.5%), Ecuador 1/40 (2.5%),
Guatemala 1/40 (2.5%), Panama 1/40 (2.5%), Uruguay 1/40 (2.5%).

La mayoria de los entrevistados, 33/40 (82.5%), trabajan en un centro de tercer nivel
de atencion, 4/40 (10%) trabajan en un primer nivel de atencién y 3/40 (7.5%) en un
segundo nivel de atencidn. Adicionalmente, 17/40 (42.4%) de los médicos pediatras
neumodlogos trabajan en medicina mixta (publica y privada), 15/40 (37.5%) en
medicina privada y la minoria 8/40 (20%) en medicina publica.

Respecto a la experiencia de los entrevistados, 23/40 (57.5%) tienen mas de 15 afos
de trabajar como especialista en neumologia pediatrica, 5/40 (12.5%) han trabajado
por 10-15 afios, 5/40 (12.5%) por un periodo de 5-10 afiosy 7/40 (17.5%) menos de
5 afios (ver tabla 1). La mitad 20/40 (50%) atienden menos de 10 pacientes con FQ al
mes, 11/40 (27.5%) atienden de 10 a 20 pacientes al mes y 9/40 (22.5%) atiende mas
de 20 pacientes al mes con esta enfermedad.

Mas de la mitad de los participantes, 28/40 (70%), refieren tener un registro de los
pacientes diagnosticados con FQ en su centro de salud, 11/40 (27.5%) no tienen
registroy 1/40 (2.5%) desconocen tener el mismo.

El promedio de pacientes diagnosticados con FQ en su centro laboral fue de 40
pacientes en los 11 paises, siendo la mayor cantidad con 204 pacientes y la menor
cantidad con un paciente.

La mayoria de los médicos neumélogos pediatras 22/40 (55%) tienen en su centro una
clinica multidisciplinaria para el manejo de pacientes con FQ. Dentro de las
especialidades que participan activamente en las consultas de los pacientes, todos

40/40 (100%) cuentan con la participacion de neumélogo pediatra, 32/40 (80%)
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nutricionista, 30/40 (75%) gastroenter6logo pediatra, 29/40 (72,5%) terapista
respiratorio, 20/40 (50%) trabajo social, 19/40 (47.5%) enfermeria y psicologia,
17/40 (42.5%) endocrinologia pediatrica, 16/40 (40%) farmacia, 16/40 (40%)
pediatria, 9/40 (22.5%) terapia fisicay 8/40 (20%) refieren otras especialidades como:
neumologia de adultos, fisiatria, otorrinolaringologia, genética e infectologia.

En otros casos, las especialidades se involucran activamente pero como
interconsultantes en la atencién de los pacientes con FQ, y se obtuvo que participan de
esta forma 30/40 (75%) gastroenterologia pediatrica, 22/40 (55%) endocrinologia
pediatrica, 20/40 (50%) nutricion, 22/40 (55%) neumologia pediatrica, 19/40
(47.5%) terapia respiratoria, 16/40 (40%) psicologia, 14/40 (35%) trabajo social,
11/40 (27.5%) terapia fisica, 7/40 (17.5%) enfermeria y 5/40 (12.5%) farmacia. El
30% de los encuestados refieren otras disciplinas que participan unicamente como
interconsultantes como: cuidados intensivos, cirugia, genética, infectologia,
otorrinolaringologia, psiquiatria, cuidados paliativos, cirugia pediatrica y ginecologia.
Para la captacion y diagndstico de los pacientes con FQ, 24/40 (60%) cuentan con
tamizaje neonatal para FQ, 14/40 (35%) no cuentan con esta pruebay 2/40 (5%) lo
desconocen. La prueba de cloruros en sudor estd disponible para 26/40 (65%) de los
entrevistados y 14/40 (35%) no cuentan con la misma. Respecto al diagnodstico
genético, 18/40 (45%) pueden realizar el analisis genético para las mutaciones CFTR
en su centro de salud, 21/40 (52,5%) no lo pueden realizar y 1/40 (2,5%) desconocen
si pueden realizarlo.

La edad promedio al momento del diagnéstico de la enfermedad es de menos de 1 mes
segin 2/40 (5%) encuestados, de 1 a 12 meses en 17/40 (42,5%), de 1 a 5 afios en
20/40 (50%), siendo esta la mayor respuesta, y mayor a 5 afos en 1/40 (2.5%).

Para el seguimiento de los pacientes en la consulta externa durante el primer afio de
vida 16/40 (40%) da seguimiento mensual, 1/40 (2.5%) cada 2 meses y 23/40 (57.5%)
cada tres meses.

Dentro de los estudios de laboratorio y gabinete que se realizan anualmente para el
control y seguimiento del paciente con FQ, la mayoria (mas del 90%) utiliza de rutina
hemograma, quimica sanguinea (glicemia, electrolitos), pruebas de funcion hepatica,

espirometria y cultivo de esputo. En menor porcentaje se monitorizan los niveles de
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vitamina D e inmunoglobulina E (25/40, 62.5% cada uno) y los tiempos de coagulacion
(15/40, 37.5%). La radiografia de torax la indican 28/40 (70%) y la grasa en heces
23/40 (57.5%).

Mas de la mitad de los médicos solicitan la curva de tolerancia como estudio de rutina
anual (26/40, 65%). La primera curva de tolerancia a la glucosa se realiza posterior a
los 10 afios de edad en la mayoria de los casos, 19/40 (47.5%); antes de los 10 afios de
edad en 11/40 (27,5%), antes de los 10 afios de edad en caso de sospecha de diabetes
en 9/40 (22.5%) y 1/40 (2.5%) no la realiza del todo.

La indicacion de la primera tomografia computarizada de torax se lleva a cabo
principalmente en menores de 5 afios en 26/40 (65%), mientras que 8/40 (20%) la
realiza en mayores de 5 afios y 6/40 (15%) refiere realizarla segin otros criterios
clinicos (progresion del cuadro, cuando sea necesario, situacion clinica y al momento
del diagnostico). Este estudio se controla periddicamente, y segun los encuestados
13/40 (32,5%) refiere que lo realiza cada afio, 15/40 (37,5%) cada 2 afios, 4/40 (10%)
cada 3 afios, 4/40 (10%) cada 3 a 5 aflos y 4/40 (10%) indica "otro: dependiendo del
curso clinico y cuando hay alteracion en la radiografia de térax o empeoramiento en la
evolucion clinica”.

Ante la sospecha de enfermedad sinusal, se encontré que se realizan los siguientes
estudios: 14/40 (35%) utiliza cuestionarios de sintomas, 11/40 (27.5%) radiografia de
senos paranasales, 31/40 (77.5%) tomografia axial computarizada de senos
paranasales y 21/40 (21%) solicita valoracidn por otorrinolaringologia.

Entre otros estudios realizados anualmente se menciona que 19/40 (47.5%) de los
médicos solicitan ultrasonido de abdomen, 21/40 (52.5%) ecocardiograma, 11/40
(27.5%) densitometria 6sea, 5/50 (12.5%) pruebas de funcidon pulmonar del lactante y
2/40 (5%) el indice de aclaramiento pulmonar.

La vigilancia microbiolédgica es parte fundamental del manejo de los pacientes con FQ.
En cuanto a la toma de frotis faringeo en aquellos que no pueden expectorar, 5/40
(12.5%) la realiza cada mes, 18/40 (45%) cada 3 meses, 2/40 (5%) cada 6 meses, 6/40
(15%) en cada cita de control, 2/40 (5%) refieren "otro: segun la clinica y cada 3 meses
si el paciente no expectora”y 7/40 (17.5%) no la realiza. En los pacientes que si logran

expectorar, la toma de muestra de esputo la realizan: 9/40 (22.5%) cada mes, 1/40
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(2.5%) cada 2 meses, 23/40 (57.5%) cada 3 meses, 3/40 (7.5%) cada 6 meses, 2/40
(5%) refiere "otro: en paciente exacerbado, en cada visita si el paciente produce esputo”
y 2/40 (5%) no la realiza. Con respecto al lavado broncoalveolar rutinario, 1/40 (2.5%)
lo realiza cada mes, 2/40 (5%) cada 6 meses, 16/40 (25%) al menos una vez al afio,
16/40 (40%) refiere "otro" segun criterios clinicos y 11/40 (27.5%) no lo realiza.

En los pacientes menores de 3 afios los agentes bacterianos mas habituales del tracto
respiratorio son Staphylococcus aureus (92.5%), Pseudomonas aeruginosa (57.5%) y
Haemophilus influenzae (40%); mientras que en nifios mayores de 3 afios, los agentes
mas comunes son Pseudomonas aeruginosa (85%), Staphylococcus aureus (82.5%) y
Stenotrophomonas maltophilia y Burkholderia cepacia (ambas con 32.5%). El
porcentaje estimado de colonizacion cronica por Pseudomonas aeruginosa segun los
entrevistados es del 26-50% (19/40).

Para el diagndstico de la exacerbacion pulmonar, los 4 principales criterios
seleccionados fueron: aumento de la tos (92.5%), cambios en las caracteristicas de las
secreciones 85%, disnea 67.5% y disminucién de la funcién pulmonar 65%.

El 57.5% de los neumologos pediatras entrevistados utiliza un protocolo para el
manejo de la FQ. Mas del 80% tienen acceso a broncodilatadores
inhalados/nebulizados, enzimas pancreaticas, solucién salina hipertdnica nebulizada y
antibidticos orales (ver tabla 6).

E1 100% de los médicos entrevistados utiliza la fisioterapia de tdrax en el manejo de la
enfermedad pulmonar siendo los métodos mas utilizados el drenaje postural (82.5%),
la palmo percusién (77.5%), el ejercicio aerdbico regular (67.5%) y los dispositivos
portatiles con presion positiva (65%) (ver tabla 6).

En el manejo de las infecciones respiratorias, el 95% utiliza un protocolo para la
erradicacion en la primoinfeccion o infeccion temprana por Pseudomonas aeruginosa,
el medicamento mas utilizado es la tobramicina nebulizada en un 72.5%, el 57.5%
utiliza ciprofloxacina oral y el 50% optan por los antibioticos intravenosos (ver tabla
7). En el caso de la infeccion crénica, el 77.5% igualmente utilizan tobramicina
nebulizada, el 57.5% ciprofloxacina oral y el 32.5% macrélidos. Para la infecciéon por

Staphylococcus aureus, en el manejo de la primo infecciéon o infeccion temprana el



62.5% se basan en un protocolo; el 37.5 % utilizan tanto los antibidticos intravenosos
como el Trimetoprima/Sulfametoxazol oral (ver tabla 7).

El esquema de vacunacidn en los pacientes con FQ incluye la vacuna contra COVID-19
y la vacuna contra influenza en la mayoria de los casos (100% y 97.5%
respectivamente).

En el manejo de la enfermedad pulmonar avanzada, 4/40 (10%) realizan trasplante de
pulmén en su centro de salud.

La transicién de los pacientes a hospital de adultos la realizan 1/40 (2.5%) a partir de
los 13 afios, 7/40 (17.5%) a partir de los 15 afios, 31/40 (77.5%) a los 18 afios, y 1/40

(2.5%) no realiza transicion.

DISCUSION

Se presenta el primer estudio Latinoamericano basado en encuestas virtuales a
neumologos pediatras para describir el manejo de los pacientes pediatricos con
Fibrosis Quistica. A pesar de recibir solo 40 respuestas, estas se obtuvieron de once
diferentes paises, lo cual puede permitir tener un panorama mas amplio de la situacion
en la region.

Se analizan las respuestas obtenidas con respecto a las recomendaciones de las guias
internacionales estadounidenses, europeas y del Reino Unido. Estas guias recomiendan
un equipo multidisciplinario para el manejo de FQ incluyendo las siguientes
especialidades: neumologia pediatrica, enfermeria especializada, terapia respiratoria,
nutricion, farmacia, psicologia y trabajo social(10-14), De los encuestados, Unicamente el
55% cuenta con un grupo mutidisciplinario en su centro de trabajo, conformado por
neumologia pediatrica en la totalidad de los equipos y con participacion significativa de
nutricion y terapia respiratoria; alrededor de la mitad de los grupos incluyeron las
disciplinas de enfermeria, trabajo social, psicologia y farmacia.

Ademas, segtn la evidencia, se recomienda que exista disponibilidad de especialistas
en gastroenterologia, genética, cuidados paliativos, nefrologia, radiologia
intervencionista, alergologia, infectologia, cirugia y endocrinologia como

interconsultantes, enfatizando los tres primeros dada la importancia del seguimiento



de la enfermedad hepatica, el asesoramiento genético y el acompafiamiento en la etapa
terminal, respectivamente(10.11.1516) Segiin los resultados obtenidos, el 75% de los
meédicos participantes interconsulta a gastroenterologia, y un 30 a 50% o hace con el
resto de las especialidades.

Se ha demostrado que los pacientes que se atienden en centros especializados para FQ
con equipos multidisciplinarios tienen una mejor evolucidn, y que la clave para lograrlo
es la interaccién de este grupo de profesionales que abordan la enfermedad de manera
integral. Un 45% de los participantes indicd que no cuentan con un equipo de esta
indole a pesar de que es la recomendacidn universal, lo que puede repercutir en el
manejo Optimo de los pacientes y tener un efecto negativo en la evolucion de la
enfermedad. Esta situacidon puede deberse a factores como la falta de recurso humano
y econdmico que ocurre frecuentemente en paises en vias de desarrollo. Por otra parte,
en los casos en los que, si se disponia del equipo multidisciplinario, cabe resaltar que la
mayoria contaban con la participaciéon de las especialidades mas relevantes para el
adecuado seguimiento de la enfermedad.

El tamizaje neonatal para FQ se introdujo en la practica clinica desde los afios 80, sin
embargo, ain no se ha implementado de manera universal(17.18), Estas diferencias
pueden ser aun mas evidentes entre los paises latinoamericanos. En el estudio se
encontro que solo el 60% de los médicos tenian acceso al tamizaje neonatal en su
centro, lo cual implica que un porcentaje significativo no cuenta con la posibilidad de
detectar tempranamente la enfermedad. Esto pone en desventaja a los diferentes
centros y su poblaciéon ya que la meta es lograr un diagndstico temprano en el
lactante(17). Los beneficios de un diagnéstico temprano incluyen optimizar el estado
nutricional, implementar medidas de prevencion de infecciones, monitorizar el
compromiso pulmonar, brindar apoyo psicolégico y consejo genético, asi como
prevenir complicaciones a futuro. La falta de acceso a métodos de deteccion y
diagnostico en los primeros meses de vida va a resultar en un abordaje tardio de la
enfermedad, en detrimento de la condicién nutricional, pulmonar y pronoéstico de los

ninos afectados.



La prueba de cloruros en sudor se implement6 desde 1959 y es el estandar de oro para
el diagnostico de FQ(17.19). Segun los resultados obtenidos, inicamente 65% cuenta con
disponibilidad para realizarla, lo cual resulta preocupante pues es una de las
herramientas principales para el diagnostico de la FQ.

Cualquier prueba de sudor con un resultado anormal debe repetirse o confirmarse con
pruebas genéticas(17.20), Estas ultimas son realizadas por solo 45% de los encuestados,
lo que podria ser esperable debido a la alta complejidad y costo que implica llevar a
cabo este tipo de estudio en paises de recursos limitados.

Segun el actual estudio, la mitad de los pacientes se diagnostican entre 1 y 5 afios de
edad, lo cual se consideraria un diagndstico tardio, pero se debe destacar que un alto
porcentaje lo hace entre el primer mes y los 12 meses de vida. Esta situaciéon podria
mejorar si se lograran implementar programas de tamizaje neonatal y una mayor
disponibilidad de los cloruros en sudor en los paises de la region.

El seguimiento periddico del paciente con FQ es vital para procurar una mejor
evolucion de la enfermedad. Las guias europeas recomiendan realizarlo de manera
semanal durante el primer mes de vida, cada 2 meses cuando tienen entre 1y 5 afios y
de 2 a 3 meses en mayores de 5 afios(19). Las guias americanas sugieren el seguimiento
mensual en menores de 6 meses y luego cada 1 o 2 meses en los segundos 6 meses
después del nacimiento(121317), La mayoria de los participantes de la encuesta brinda
seguimiento a los pacientes cada 1 a 3 meses, lo cual se apega a las recomendaciones
internacionales y facilita la deteccion oportuna de complicaciones.

Las guias internacionales recomiendan el cribado anual con los siguiente estudios:
hemograma, quimica sanguinea, funcion hepatica, niveles de vitaminas liposolubles,
IgE, grasa en heces, curva de tolerancia a la glucosa, espirometria, radiografia de tdrax,
frotis faringeo, esputo o lavado broncoalveolar, indice de aclaramiento pulmonar (LCI)
y densitometria 6sea(10-1217) Al comparar los resultados de la encuesta con estos
lineamientos, mas del 75% cumplen con indicar anualmente el hemograma, quimica
sanguinea, funcion hepatica, espirometria y esputo, y entre 50-75% solicitan
radiografia de torax, curva de tolerancia a la glucosa, niveles de vitamina D, IgE y grasa
en heces. Se debe mencionar que dentro del monitoreo de la funciéon hepatica las

pruebas de coagulacién son de gran utilidad y que uUnicamente el 37.5% de los

10



encuestados realizan su control anual, la cual es recomendada como tamizaje de
enfermedad hepatica asociada a FQ(21.22), Estos datos demuestran un alto porcentaje de
seguimiento a la mayoria de recomendaciones establecidas pero que podria mejorarse
para lograr un mejor cumplimiento de las mismas, con el objetivo de lograr la deteccion
y abordaje oportuno de eventuales complicaciones.

El cribado para diabetes relacionada a FQ se recomienda anualmente a partir de 10
afios de edad(1%11). Si bien el 47.5% acata esta indicacion, un porcentaje similar realiza
el estudio antes de los 10 afios, y particularmente si existe una sospecha clinica de
diabetes en 22.5% de los casos. En este aspecto es relevante recalcar que se debe
individualizar a cada paciente y que se pueden realizar los estudios necesarios segun el
criterio clinico.

En cuanto a los otros estudios recomendados, la densitometria 6sea se indica desde los
8 a 10 anos de edad en pacientes de riesgo(11.1423) y el LCI evalta la funciéon pulmonar
en pacientes con FQ menores de 5 afios que no son aptos para realizar una
espirometria(19). Se obtuvo que menos de una tercera parte de los encuestados realiza
la densitometria 6sea de rutina y solo 5% realizaba el LCI. Estas pruebas pueden no
estar disponibles en muchos centros de la region, lo que podria explicar el bajo
porcentaje de cumplimiento de la recomendacion.

La tomografia pulmonar debe sustituir la radiografia de térax control y se recomienda
cada 2 a 3 anos(?4. Sin embargo, no hay un consenso establecido acerca de en qué
momento realizar el estudio por primera vez y en algunos casos la periodicidad también
puede ser controversial. En este estudio, 65% de los encuestados la realizan en menores
de 5 afios y de rutina, aproximadamente la mitad lo solicita cada 2-3 afios, acorde a las
guias. La importancia de este estudio radica en establecer la condicién pulmonar
radioldgica basal y monitorizar la progresion de la enfermedad en conjunto con otros
parametros clinicos, siempre considerando el riesgo-beneficio de la irradiacion en el
paciente.

Para la evaluacion de la enfermedad sinusal se recomienda la tomografia
computarizada de senos paranasales y la valoraciéon por un otorrinolaring6logo(1).
Cerca de 75% de entrevistados siguen la recomendacion del estudio radiolégico. Llama

la atencion que un 27.5% solicita la radiografia de senos paranasales como parte de los
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estudios diagnosticos, a pesar de que no es el estudio de eleccion, por lo que podria
existir un sesgo en la deteccién de esta condicion.

La vigilancia de la microbiologia respiratoria mediante cultivos de muestras
respiratorias es crucial para el manejo de la enfermedad. La recomendacion
internacional indica que el cultivo orofaringeo debe realizarse por lo menos cada
trimestre(?4). El 45% de los entrevistados siguen esta recomendacion especifica, pero
si se toman en cuenta las tomas de frotis faringeo y esputo, 50 a 75% realiza la
recoleccion de muestras al menos cada 3 meses. La broncoscopia no se recomienda
para obtener cultivos de rutina, solo en caso de personas que no responden al
tratamiento y cuando no se aisla el germen con cultivos orofaringeos(1911.25), De los
encuestados, 40% realiza esta prueba de forma rutinaria al menos una vez por afio. La
relevancia de la toma periddica de muestras respiratorias es lograr la deteccion
temprana de infecciones y el tratamiento oportuno de las mismas, sobre todo ante el
aislamiento de gérmenes como P. aeruginosa que van a ocasionar dafio y progresion de
la enfermedad pulmonar. El frotis faringeo y la recoleccién de esputo son los métodos
menos invasivos, pero segun la técnica podrian no reflejar la microbiologia de la via
aérea inferior, por lo que en ciertos casos podria ser necesario el lavado broncoalveolar.
Los gérmenes mas comunes aislados del tracto respiratorio de los pacientes con FQ son
Pseudomonas  aeruginosa,  Staphylococcus  aureus,  Burkholderia  cepacia,
Stenotrophomonas maltophilia, Achromobacter spp, virus respiratorio sincitial,
rinovirus humano, influenza tipos A y B y virus parainfluenza(26.27),

Un estudio realizado en Estados Unidos en menores de 50 meses de edad acerca de
gérmenes aislados en el lavado broncopulmonar destacé que en pacientes con FQ
menores de 2 afios, las bacterias no tradicionales (p. ej., Estreptococos, Prevotella y
Veillonella) se encontraron en 50% de los casos, mientras que en mayores de 6 afos,
predominaron los tradicionales (p- €j., Pseudomonas, Staphylococcus vy
Stenotrophomonas)(@7). Este estudio mostré que en menores de 3 afios, los agentes mas
comunes son Staphylococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa y Haemophilus
influenzae; mientras que en mayores de 3 afios fueron Pseudomonas aeruginosa,
Staphylococcus aureus, Stenotrophomonas maltophilia y Burkholderia cepacia, por lo

que existe discrepancia, puntualmente con Pseudomonas aeruginosa, ya que segun la
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literatura es infrecuente en edades tan tempranas como los 3 afios(26). Este hallazgo
podria deberse a factores como las caracteristicas ambientales de la regidn, la condicion
socioeconomica de los pacientes y la falta de aplicacion de medidas de prevencién de
infecciones. Se debe concientizar y educar a los equipos médicos, los pacientes y sus
familias acerca de las consecuencias de la infeccion temprana por estos gérmenes, e
implementar estrategias de prevencion y tratamiento oportuno.

Los criterios para el diagnostico de la exacerbaciéon pulmonar varian ampliamente
entre los profesionales en salud. Un estudio caracteriz6 a la exacerbacion pulmonar por
un aumento de los sintomas respiratorios, disminucién en las medidas de funcién
pulmonar, disnea, dolor toracico, fatiga, disminucion del apetito y pérdida de peso(17.28),
Los criterios de Fuchs modificados son los mas utilizados para el diagnostico de
exacerbacidon pulmonar (1629, La mayoria de los encuestados utilizan estos criterios,
aunque la mitad de ellos agrega fiebre como elemento para el diagnostico, sin que este
signo sea un criterio establecido. Es importante homogenizar el diagnoéstico de
exacerbacidon pulmonar dentro de los equipos de trabajo para poder brindar el manejo
mas adecuado para cada paciente.

El tratamiento de la FQ es altamente complejo e involucra una amplia gama de terapias
farmacologicas segun los sistemas afectados.

El manejo de los sintomas respiratorios se enfoca en preservar la funciéon pulmonar y
evitar el desarrollo de bronquiectasias. Un elemento critico es la terapia de
aclaramiento de secreciones, que se logra mediante el uso de broncodilatadores,
mucoliticos y fisioterapia de tdérax. Los broncodilatadores se utilizan previo al
mucolitico(!!) y estan disponibles para el 97.5% de entrevistados. La dornasa alfa es el
unico mucolitico que ha demostrado eficacia al degradar la mucosidad®? y la solucion
salina hipertonica al 7% se usa como terapia de segunda linea para enfermedad
moderada a grave(1011), Estos fAirmacos se encuentran disponibles en el 77.5% y 80%
de los centros laborales de los encuestados respectivamente. Las guias internacionales
recomiendan para la terapia de térax drenaje postural, palmo percusion y dispositivos
portatiles con presion positiva31). Casi la totalidad de entrevistados se apega a estas
recomendaciones, siendo el drenaje postural (82.5%), palmo percusiéon (77.5%),

ejercicio aerobico regular (67.5%) y el uso dispositivos portatiles con presion positiva
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(65%) los métodos mas frecuentes. Es importante resaltar que si bien el drenaje
postural fue el mas comun, su uso se ha cuestionado por el riesgo de aumentar el reflujo
gastroesofagico en los pacientes y potencialmente deteriorar su condiciéon pulmonar,
por lo que seria recomendable incentivar otras técnicas de terapia.

El abordaje nutricional es fundamental, ya que la mayoria de los pacientes con FQ van
a cursar con malabsorcion y deficiencias vitaminicas, y la desnutricion se asocia con
aumento de la morbimortalidad. El uso de enzimas pancreaticas y vitaminas
liposolubles es indispensable para asegurar un adecuado crecimiento, por lo que es
satisfactorio conocer que, segin los encuestados, la mayoria tiene acceso a estos
farmacos en la region. El rol de los probiéticos en FQ aun no es claro, sin embargo un
37.5% reporto tenerlos disponibles.

De 5-10% de los pacientes con FQ desarrollan cirrosis multilobulillar en la primera
década de vida(2). El uso de rutina del ursodiol® se recomienda en enfermedad
hepatica por FQ(1021), De los encuestados, solo la mitad dispone de este medicamento,
lo que implica que muchos pacientes podrian no contar con el tratamiento adecuado
para el manejo de la hepatopatia y aumentar la morbimortalidad por esta causa.

Se ha demostrado que la azitromicina funciona como inmunomodulador, mejora la
funciéon pulmonar y reduce el nimero de exacerbaciones pulmonares(17). Se encuentra
disponible en 82.5% de los centros laborales de los entrevistados. Un 65% de los
centros tienen claritromicina, pero su uso no estd indicado como sustitucién de
azitromicina.

Algunas mutaciones genéticas puntuales, presentes en pacientes con FQ, se benefician
de tratamiento inmunomodulador(?). Los moduladores del CFTR son la primera
terapia dirigida hacia el defecto genético de la enfermedad. El ivacaftor, aprobado por
la FDA, se debe considerar como parte del manejo estandar de pacientes con FQ con
estas mutaciones en especifico (1011.2433), En la actualidad se han desarrollado mas
farmacos con diferentes mecanismos para abarcar otras clases de mutaciones, y su uso
se ha convertido en la piedra angular del tratamiento de la FQ al corregir el defecto
inicial. Unicamente 27,5% de los entrevistados tienen disponible esta terapia en sus

centros laborales. El mayor inconveniente es el alto costo para los sistemas de salud y
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la poca disponibilidad de estos medicamentos a nivel mundial, sobre todo en zonas
como Latinoameérica, situacidn que pone en desventaja a los pacientes de la region.

El tratamiento oportuno de las infecciones pulmonares es clave en el manejo de la FQ.
El 95% de los médicos participantes siguen un protocolo para la erradicacién o
tratamiento de la infeccion temprana por P.aeruginosa. La literatura recomienda tratar
esta infeccion inicial con antibiéticos nebulizados como la Tobramicina (10.11.13,2530), De
los entrevistados en este estudio, 72.5% utilizan tobramicina nebulizada, de acuerdo a
las guias. Por otra parte, para el tratamiento de la infeccion crénica por P.aeruginosa, la
recomendacion internacional también son los antibioticos nebulizados o inhalados
como Tobramicina o Aztreonam, y el 77.5% cumple con esta indicacion. Estos datos son
positivos, ya que demuestran que a pesar de las limitaciones de recursos que existen en
la region, se ha logrado disponer de los antibidticos necesarios para el adecuado
tratamiento de la infeccion por P.aeruginosa en los nifios con FQ.

Para el manejo de la infeccién por Staphylococcus aureus, las guias de referencia
utilizadas en estudio no mencionan recomendaciones de antibioticoterapia dirigida a
este germen. Sin embargo, el 62.5% de los encuestados afirman seguir un protocolo de
manejo, por lo que podria ser conveniente revisar la evidencia que existe al respecto.
El uso de flucoxacilina es controversial y no se recomienda el uso rutinario para
profilaxis por riesgo elevado de infeccion por Pseudomonas aeruginosa y poca evidencia
de beneficio a largo plazo(78132430), Sin embargo, 5% de entrevistados lo usan para
manejar infecciones pulmonares.

La vacuna contra influenza se recomienda en personas mayores de 6 meses y sus
familias(121317), E1 97.5% de los entrevistados incluyen esta vacuna como obligatoria en
su esquema. La vacuna contra COVID 19 esta en el esquema de vacunacién en la
totalidad de los entrevistados, lo cual es recomendado por las guias(®4). Tanto la
infeccion por influenza como por COVID 19 pueden complicar la evolucién de las
personas con FQ y aumentar la morbimortalidad, por lo que es fundamental que estas
vacunas continten siendo parte de los esquemas de inmunizacidn obligatorios en la
region.

El trasplante pulmonar es un procedimiento de alta complejidad y costo, que no se

encuentra disponible en todos los centros que brindan atencién a pacientes con FQ. Las
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guias recomiendan que se debe ofrecer a pacientes con enfermedad pulmonar
terminal(1517), Unicamente el 10% de entrevistados lo realizan en sus centros, lo que
evidencia la dificultad que puede representar llevar a cabo esta medida terapéutica en
Latinoamérica. No obstante, es un recurso que deberia estar disponible para los
pacientes, y los centros especializados podrian crear alianzas entre ellos para lograr
ofrecer la posibilidad del trasplante a las personas que lo requieran.

La mayoria de los entrevistados realizan la transiciéon a hospital de adultos a los 18
afios, las guias recomiendan iniciar el proceso transicion a los 12 afios en conjunto con
sus familiares o cuidadores(10). En este aspecto es importante brindar un adecuado
acompafamiento por las diferentes disciplinas a lo largo del proceso para dar

continuidad a la atencion integral que recibieron en su edad pediatrica.

LIMITACIONES

1. Poco tiempo para recoleccion de datos.

2. Falta de control sobre el tamafio de la muestra.

3. Se desconoce el total de encuestas recibidas por falta de respuesta o
desconocimiento si el correo electrénico tenia vigencia.

4. Sesgo al realizar la encuesta por profesional médico y no por el centro de salud

donde laboran.
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CONCLUSIONES

La Fibrosis Quistica es una enfermedad compleja que requiere de un manejo
multidisciplinario y que constituye un desafio para los paises en vias de desarrollo. Este
estudio logré obtener una vision de la situacion actual en el abordaje y tratamiento de
la FQ en distintos paises latinoamericanos. Se evidenci6 que los equipos
multidisciplinarios para el manejo de la FQ estan disponibles en muchos centros, pero
aun existe un grupo significativo que no cuenta con este recurso.

La falta de acceso universal a las pruebas de deteccion y diagnostico de la enfermedad
dificulta el abordaje temprano, y esto repercute en el manejo dptimo de los pacientes y
en su evolucion a largo plazo.

Si bien la disponibilidad de personal, medicamentos, estudios y terapias novedosas en
nuestro medio es limitada, en la mayoria de los casos se cumplen las recomendaciones
internacionales del seguimiento de los pacientes con FQ. Sin embargo, hay aspectos
que aun pueden mejorarse para garantizar una atencion mas adecuada a estos
pacientes y se debe trabajar en lograr un acceso mas equitativo entre los distintos
paises de la region.

Es necesario concientizar a los profesionales en salud en Latinoamérica acerca del
abordaje de la FQ y es fundamental continuar obteniendo datos locales para asi conocer

a nuestra poblacion y lograr estrategias en conjunto que mejoren su calidad de vida.
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TABLAS

Tabla 1. Caracteristicas generales de los participantes en la encuesta. n=40

Caracteristica

Paises

Complejidad del centro de
trabajo

Nivel de complejidad del
Centro de trabajo

Experiencia laboral

Poblacion atendida
mensual

Pacientes diagnosticados en
el centro médico laboral

Categoria

Argentina

Ecuador
Guatemala
Panama
Uruguay
Chile
Honduras
Republica Dominicana
Costa Rica
México
Colombia
Primer Nivel
Segundo Nivel
Tercer Nivel
Publico
Privado
Ambos
Menos de 5 ainos
5-10 anos
10 - 15 afos
Menos de 10
De 10 a 20

Mas de 20
Menos de 10
De 10a 50
Mas de 50

No aplica

n (%) de

participantes

1(2.5)
1(2.5)
1(2.5)
1(2.5)
1(2.5)
2(5)
2(5)
2(5)
4(10)
12(30)
13(32.5)
4(10)
3(7.5)
33 (82.5)
8 (20)
15 (37.5)
17 (42.5)
7 (17.5)
5 (12.5)
5 (12.5)
20 (50)
11 (27.5)

9 (22.5)
11(27.5)
12(30)
15(37.5)
1(2.5)

18



Tabla 2. Especialidades involucradas en el manejo de Fibrosis Quistica. n=40

Especialidad

Pediatria
Neumologia Pediatrica
Endocrinologia Pediatrica
Gastroenterologia Pediatrica
Terapia respiratoria
Enfermeria
Nutriciéon
Farmacia
Trabajo social
Terapia fisica
Psicologia
Otros:
Infectologia, Fisiatria,
Otorrinolaringologia, Genética.
Otros:

Cuidados Intensivos, Cirugia,
Genética, Infectologia,
Otorrinolaringologia, Psiquiatria,
Cuidados Paliativos, Cirugia
Pediatrica Y Ginecologia.

Activos
n (%)
16 (40)
40 (100)
17 (42.5)
30 (75)
29 (72.5)
19 (47.5)
32 (80)
16 (40)
20 (50)
9 (22.5)
19 (47.5)
8(20)

NA

Interconsultantes

n (%)
12 (30)
19 (47.5)
22 (55)
30 (75)
19 (47.5)
7 (17.5)
20 (50)
5(12.5)
14 (35)
11 (27.5)
16 (40)

NA

12 (30)
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Tabla 3. Estudios de laboratorio y/o gabinete realizados a los pacientes anualmente. n=40

Estudio de laboratorio y/o gabinete
Hemograma
Quimica sanguinea (glicemia, electrolitos)
Pruebas de funcién renal
Pruebas de funcién hepatica
Gases Arteriales
Tiempos de coagulacion
Niveles de Vitamina D
IgE
Grasa en heces
Ultrasonido de abdomen
Curva de tolerancia a la glucosa (segtiin edad)
Pruebas de funciéon pulmonar en lactantes
Espirometria (en los pacientes que logren realizarla)
Radiografia de térax
Tomografia computarizada de térax
Tomografia computarizada de senos paranasales
Resonancia magnética nuclear de térax
Frotis faringeo
Cultivo de esputo
Cultivo de lavado broncoalveolar
Indice de aclaramiento pulmonar (LCI)
Ecocardiograma (segtiin edad)
Densitometria 6sea

Otro (especifique)

n(%)
37(92.5)
38(95)
34(85)
39(97)
9(22.5)
15(37.5)
25(62.5)
25(62.5)
23(57.5)
19(47.5)
26(65)
5(12.5)
37(92.5)
28(70)
20(50)
11(27.5)
1(2.5)
17(42.5)
36(90)
11(27.5)
2(5)
21(52.5)
11(27.5)
1(2.5)

20



Tabla 4. Periodicidad de los estudios de laboratorio y gabinete solicitados en los
pacientes con Fibrosis Quistica. n=40

Variable Categoria n(%)
Curva tolerancia a la Antes de los 10 afios 11(27.5)
glucosa Después de los 10 afios 19(47.5)
Antes de los 10 afios en caso de sospecha de diabetes 9(22.5)
No se realiza 1(2.5)
Tomografia axial Menor de 5 afios 27(67.5)
computarizada Mayor de 5 afios 8(20)
pulmonar inicial Otros: 5(12.5)
Cuando sea necesario, al diagnostico.

Control de la Cada afio 13(32.5)
Tomografia axial Cada 2 - 3 afios 19(47.5)
computarizada Mayor de 3 afios 4(10)

pulmonar Sin periodicidad pero basado en la clinica 4(10)
Estudios para la Cuestionarios de sintomas 14(35)
enfermedad sinusal Radiografia de senos paranasales 11(27.5)
Tomografia axial computarizada de senos paranasales 31(77.5)
Valoracion por Otorrinolaringologia 21 (52.5)
Frotis faringeo No se realiza 7(17.5)
Cada mes 5(12.5)
Cada tres meses 18(45)
Cada seis meses 2(5)
En cada cita 6(15)
Segun clinica 1(5)
Esputo No se realiza 2(5)
Cada mes 9(22.5)
Cada tres meses 23(57.5)
Cada seis meses 3(7.5)
En cada cita 6(15)
En exacerbacion 3(7.5)
Lavado broncoalveolar No se realiza 11(27.5)
Cada mes 1(2.5)
Cada tres meses 0(0)
Cada seis meses 2(5)
Una vez al afio 16(40)
Segun la clinica del paciente 16(40)
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Tabla 5. Criterios para definir exacerbaciéon pulmonar por fibrosis quistica por los
participantes y su comparacion con los criterios modificados de Fuchs

Categoria n(%) Criterios modificados de Fuchs y
cols*
Aumento de la tos 37 X
(92.5)
Cambios en las caracteristicas de las 34(85) X
secreciones
Disnea 27(67,5) X
Hemoptisis 6(15)
Disminucion de la funcién pulmonar 26(65) X
Requerimiento de oxigeno suplementario 19(47.5)
Pérdida de peso 15(37.5) X
Fiebre 20(50)

*Los criterios modificados de Fuchs incluyen adicionalmente: Aumento del malestar general, fatiga o letargo, cambios
radiolégicos
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Tabla 6. Tratamiento disponible en el centro de trabajo. n=40
Categoria
Broncodilatadores inhalados/nebulizados
Solucioén salina hiperténica nebulizada
Dornasa alfa
Manitol
Enzimas pancreaticas
Probioticos
Estimulantes de apetito
Vitaminas liposolubles
Acido ursodesoxicélico
Claritromicina
Azitromicina
Ciprofloxacina
Tobramicina nebulizada
Tobramicina inhalada (polvo seco)
Colistina nebulizada
Colistina inhalada (polvo seco)
Aztreonam nebulizado
Moduladores del CFTR

Otro:
Amoxiclina/clavulanico, Cefadroxilo, Cotrimoxazol
Fisioterapia de torax

a0 o

e. Ventilacién percutora

intrapulmonar (IPV) ...
f.  Chaleco percutor........cccccoeevevireauenns

g. Otro:
Respiracion diafragmatica..........cccoceeeeeeneee.
Vacunacion COVID 19
Influenza
Trasplante de pulmén 4(10)

Ejercicio aerdbico regular..............
Palmo percusion..........c.ccccvcerieennne
Drenaje postural..........coeceeeierieennne.
Dispositivos portatiles con presion
POSIIVA .

n(%)
39(97.5)
32(80)
31(77.5)
4(10)
37(92.5)
15(37.5)
8(20)
31(77.5)
20(50)
26(65)
33(82.5)
34(85)
29(72.5)
9(22.5)
11(27.5)
1(2.5)
3(7.5)
11(27.5)
2(5)

........... 27(67.5)
.......... 31(77.5)
.......... 33(82.5)

40(100)
39(97.5)
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Tabla 7. Tratamiento antibidtico en infecciones bacterianas

Categoria
Pseudomonas
aeruginosa Antibidticos intravenosos
Gentamicina nebulizada
Tobramicina nebulizada

Tobramicina inhalada (polvo seco)

Colistina nebulizada
Colistina inhalada (polvo seco)
Aztreonam nebulizado
Ciprofloxacina oral
Macroélidos

Otro
Segun antibiograma
Otro
Segun antibiograma
Amikacina inhalada
Staphylococcus No aplica

aureus Antibioticos intravenosos

Rifampicina
Trimetoprima/Sulfametoxazol
Mupirocina nasal
Enjuagues de Clorhexidina
Otro (especifique)
Segun antibiograma
Flucloxacilina
Clindamicina
Dicloxacilina
Amoxicilina clavulanico

n(%)
Primoinfeccion Infeccién crénica
(20)50 22,5(9)
4(10) 3(7.5)
29(72,5) 31(77.5)
6(15) 11(27.5)
3(7.5) 10(25)
0 2(5)
1(2,5) 2(5)
23(57.5) 23(57.5)
10(25) 13(32.5)
1(2.5) NA
NA 2(5)

8(20)
15(37.5)
3(7.5)
15(37.5)
6(15)
2(5)
8(20)
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Grafico 1. Estudios disponibles para el diagnéstico de la Fibrosis Quistica en Latinoamérica.
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Grafico 2. Microbiologia de los pacientes menores de 3 afios con Fibrosis Quistica en Latinoamérica
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Grafico 3. Microbiologia de los pacientes mayores de 3 afios con Fibrosis Quistica en Latinoamérica
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ANEXOS

ANEXO 1. Carta de aprobacion del estudio como no biomédico

CAJA COSTARRICENSE DE SEGURO SOCIAL

Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Saenz Herrera” e
Comité Etico Cientifico

Teléfono: 2523-3600 ext. 3517

Correo electrénico: gfesquivel@ccss.sa.cr

16 de enero del 2023
CEC-HNN-004-2023

Doctoras

Maria Camila Tautiva Rojas
Rebeca Zumbado Vésquez
Catalina Vega Granados
Ishtar Saborio Cervantes
Maria del Pilar Durdn Monge
Gloriana Loria Chavarria
Presente

Estimadas Doctoras:

Primero me permito saludarle y posteriormente comunicarle que este CEC ha revisado su
solicitud de criterio técnico para proyecto titulado “Encuestas dirigidas a personal de salud en

latii ica respecto al jo de las patologias respi ias en el paci pediatrico”.

. Después de realizar la revisidn y se concluye lo siguiente:

1. Este estudio se trata de un estudio No Biomédico.

2. En el anteproyecto que se presenta esta claramente establecido el beneficio que se
obtiene con este estudio, sobre los potenciales riesgos.

3. No hay contacto con los pacientes.

Se menciona claramente el respeto al derecho a la intimidad, confidencialidad y
autonomia de los participantes.

5. Presentan cuatro cuestionarios, “Encuesta sobre el abordaje y manejo de las
exacerbaciones asméticas en nifios y adolescentes”, “Abordaje y manejo del derrame
pleural en nifios y adolescentes”, “Encuesta sobre el abordaje y manejo de

‘encuesta sobre el abordaje y manejo de la fibrosis quistica en nifios y

” u

bronquiolitis”,
adolescentes”

Cuenta con el aval del Posgrado de Pediatria.

Cuenta con la anuencia de: Director del Hospital y Jefatura del Servicio.
Cuenta con el Dr. Manuel Soto Martinez como tutor institucional y académico.
Otros.

o0 LN

Este CEC realizé una evaluacidnde estos datos basado en la definicion y lineamientos de la
Ley 9234 y su Reglamento. Se puede otorgar excepcién de estudio biomédico y se le recuerda
que de acuerdo al oficio GG-1191-2019 con fecha del 05 de agosto de 2019, se solicita que al
finalizar su estudio se remita una copia del documento final en formato, a la siguiente
direccion: Area de Investigacién, CENDEISSS correo electrénicoinves2931@ccss.sa.cr. Ademds,

Paginalde2
“La CAJA es una”

Oficio criterio técnico de estudio no Biomédico
Version 2.0 del formulario. Fecha de realizacién 25-10-2022, fecha de aprobacién CEC:
26/10/2022 sesion 012-2022
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CAJA COSTARRICENSE DE SEGURO SOCIAL

Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Saenz Herrera” o
Comité Etico Cientifico

Teléfono: 2523-3600 ext. 3517

Correo electrénico: gfesquivel@ccss.sa.cr

cualquier consulta adicional, comunicarse con la Dra. Amada Aparicio Llanos, coordinadora del
Area Gestion de la Investigacién del CENDEISSS al teléfono 2519-3087. Asimismo los oficios
GM-AUDB-7355-2018 y GM-AUDB-7825-2018, emitidos por la Gerencia Médica, donde se
giran instrucciones para regular el acceso a la informacién institucional en proyectos de
graduacion o investigaciones no biomédicas.

Sin otro particular, se despide.

Atentamente, FRED Firmado digitalmente
por FRED CAVALLO

CAVALLO AITA (FIRMA)
Fecha: 2023.01.19

AITA (FIRMA) 140628 0600

Dr. Fred Cavallo Aita
Presidente a.i CEC-HNN

~~7Dra. Olga Arguedas Arguedas, Directora General.

Dra. Marianela Sanchez Rojas, Subdrea de Bioética en Investigacién, CENDEISSS
Dr. Manuel Soto Martinez, Tutor institucional.

Archivo

Pagina 2 de 2
“La CAJA es una”

Oficio criterio técnico de estudio no Biomédico
Version 2.0 del formulario. Fecha de realizacién 25-10-2022, fecha de aprobacién CEC:
26/10/2022 sesién 012-2022
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ANEXO 2: Encuesta sobre el Abordaje y Manejo de Fibrosis Quistica en Latinoamérica

Encuesta sobre el Abordaje y Manejo de Fibrosis Quistica en Latinoamérica

La siguiente es una encuesta anénima que se realiza como parte de un estudio de
graduacion por un grupo de investigadores del Hospital Nacional de Nifios, Caja
Costarricense Seguro Social, San José, Costa Rica. El objetivo principal es conocer
aspectos sobre el manejo y abordaje de paciente con Fibrosis Quistica.

Esta encuesta tarda en promedio 10 minutos.
Gracias por participar en nuestra encuesta.

Dr. Manuel Soto Martinez, investigador principal.
Correo mesotom@ccss.sa.cr

* 1. Estd de acuerdo en participar?
Si responde No: Muchas gracias por su atencion.

Si responde Si: Muchas gracias por su participacion.

Se le indica que no hay ninguna forma posible de identificarlo a usted como participante.
Todo serd anonimizado y se respetara estrictamente la confidencialidad. Ademas, le
indicamos que los resultados de la encuesta seran guardados por los investigadores
principales.

Las preguntas pueden ser contestadas con varias respuestas.
) si

") No

29



* 2. ¢En qué pais ejerce medicina?
) Argentina
Bolivia
Brasil
Chile
Colombia
Costa Rica
Ecuador
El Salvador
Honduras
Guatemala
México
Nicaragua
Panama
Paraguay
Peru
Republica Dominicana
Uruguay
Venezuela

Otro

3. Nombre del Centro, ciudad o provincia donde trabaja (opcional).

* 4. ;Qué nivel de complejidad tiene el centro donde trabaja?
Primer nivel
Segundo nivel

Tercer nivel

* 5. ¢Trabaja en un centro publico o privado?
Publico
Privado

Ambos



* 6. ¢Cuantos afios tiene de ejercer la especialidad de Neumologia Pediatrica?
Menos de 5 afios
5-10 afnos
10-15 ahos

Mas de 15 afios

* 7. ¢Cuantos pacientes con fibrosis quistica atiende en su consulta / servicio al mes?
Menos de 10
De 10 a 20

Mas de 20

* 8. ¢Su centro de salud cuenta con un registro de pacientes diagnosticados con Fibrosis
Quistica ?
Si

No

Desconozco

. ¢Cuéntos pacientes diagnosticados con fibrosis quistica hay en su centro?

10. ¢Cuantos pacientes (aproximadamente) se encuentran diagnosticados con Fibrosis
Quistica en su pais?

* 11. ¢Tiene su centro de salud una clinica multidisciplinaria para el manejo de los pacientes
con fibrosis quistica?

Si

No
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* 12. ¢Cudles especialidades participan activamente en las consultas de pacientes de fibrosis
quistica?
|| Pediatria
Neumologia Pediatrica
Endocrinologia Pediatrica
|| Gastroenterologia Pediatrica
Terapia respiratoria
|| Enfermeria
|| Nutricién
Farmacia
: Trabajo social
Terapia fisica
Psicologia

|| Otro (especifique)

* 13. ¢Cudles especialidades participan activamente como Interconsultantes en las consultas
de pacientes de fibrosis quistica?

f Pediatria
Neumologia Pediatrica
Endocrinologia Pediatrica
f Gastroenterologia Pedidtrica
Terapia respiratoria
|| Enfermeria
|| Nutricién
Farmacia
|| Trabajo social
Terapia fisica
Psicologia

: Otro (especifique)

* 14. ¢En su centro cuentan con tamizaje neonatal para fibrosis quistica?
Si
No

Desconozco
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* 15. ¢En su centro cuentan con la prueba de cloruros en sudor?
) Si
No

Desconozco

* 16. ¢En su centro puede realizar el analisis genético de las mutaciones del CFTR para
fibrosis quistica?

Si

No

Desconozco

*17. ¢Cudl es la edad promedio de diagndstico de fibrosis quistica en su centro?
Menos de 1 mes
De 1 a 12 meses
De 1 a 5 afios

Mas de 5 afnos

* 18. Posterior al diagndstico. ¢;Qué tan frecuente es el sequimiento de los pacientes con
fibrosis quistica en la consulta externa en el primer afo de edad?

Cada mes
Cada tres meses
Cada seis meses
Cada ano

Otro (especifique)
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*19. En el control del paciente con Fibrosis Quistica, ¢Cuéales estudios realiza de rutina
anualmente?

| Hemograma

Quimica sanguinea (glicemia, electrolitos)
Pruebas de funcién renal
Pruebas de funcién hepatica
Gases Arteriales

| Tiempos de coagulacién
Niveles de Vitamina D
IgE
Grasa en heces
Ultrasonido de abdomen
Curva de tolerancia a la glucosa (segun edad)

: Pruebas de funciéon pulmonar en lactantes
Espirometria (en los pacientes que logren realizarla)
Radiografia de térax
Tomografia computarizada de térax
Tomografia computarizada de senos paranasales
Resonancia magnética nuclear de térax
Frotis faringeo

| Cultivo de esputo
Cultivo de lavado broncoalveolar
indice de aclaramiento pulmonar (LCI)

| Ecocardiograma (segtn edad)
Densitometria dsea

Otro (especifique)

*20. ¢A qué edad realiza la primera curva de tolerancia a la glucosa?

Antes de los 10 afos
) Después de los 10 afios
Antes de los 10 anos en caso de sospecha de diabetes

) Otro (especifique)




*21. ¢A qué edad realiza la primera tomografia computarizada de térax?
Menor de 5 afios
Mayor de 5 afios

Otro (especifique)

* 22. ¢(Cada cuanto realiza control de la tomografia pulmonar?
Cada 1 afio
Cada 2 afios
Cada 3 anos
Cada 3-5 afos

Otro (especifique)

* 23. Ante la sospecha de enfermedad sinusal. ;Cuales estudios utiliza en su centro?
Cuestionarios sintomas
Radiografia de senos paranasales
: Tomografia axial computarizada de senos paranasales
Valoracién por Otorrinolaringologia

i Otro (especifique)

* 24. En la vigilancia microbioldgica. ¢Cada cuanto realiza frotis faringeo? Aplica para
pacientes que no pueden expectorar.

No se realiza : Cada seis meses
Cada mes () En cada cita
Cada tres meses

Otro (especifique)
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* 25. En la vigilancia microbioldgica. (Cada cuanto toma muestra de esputo?
) No se realiza
Cada mes
Cada tres meses

Cada seis meses

Otro (especifique)

* 26. En la vigilancia microbioldgica. ¢Cada cuanto realiza lavado broncoalveolar? Aplica para

el paciente que no logre expectorar.
No se realiza
Cada mes
Cada tres meses
Cada seis meses
Al menos una vez al afio

Otro (especifique)

* 27. Con respecto a la microbiologia de los pacientes con fibrosis quistica menores de 3
anos, ¢Cuales son los agentes mas frecuentes su centro de salud?

: Staphylococcus aureus
7 Haemophilus influenzae
Streptococcus pneumoniae
: Pseudomonas aeruginosa
Stenotrophomonas maltophilia
Achromobacter xylosoxidans
% Burkholderia cepacia
Micobacterias no tuberculosas
: Virus respiratorios
: Aspergillus

Otro (especifique)

36



* 28. Con respecto a la microbiologia de los pacientes con fibrosis quistica mayores de 3 afios,

¢Cudles son los agentes mas frecuentes en su centro de salud?

|| Staphylococcus aureus
Haemophilus influenzae
Pseudomonas aeruginosa

|| Stenotrophomonas maltophilia
Achromobacter xylosoxidans
Burkholderia cepacia

7 Streptococcus pneumoniae
Micobacterias no tuberculosas

; Virus respiratorios
Aspergillus

Otro (especifique)

*29. ¢Cual es el porcentaje estimado de colonizacién crénica por Pseudomonas en su centro
de trabajo?

Menos 25%
26-50%
51-75%

Mas de 75%

* 30. Seleccione los 4 criterios principales que usted utiliza para definir exacerbacion
pulmonar por fibrosis quistica

Aumento de la tos
Cambios en las caracteristicas de las secreciones
| Disnea
Hemoptisis
: Disminucion de la funcién pulmonar
Requerimiento de oxigeno suplementario
Pérdida de peso
| Fiebre

Otro (especifique)
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* 31. ¢Existe en su centro, un protocolo local de manejo de fibrosis quistica?
Si
No

Desconozco

* 32. Con respecto a los tratamientos utilizados en fibrosis quistica, ¢cuales de los siguientes
estan disponibles en su centro?

Broncodilatadores inhalados/nebulizados
Solucion salina hiperténica nebulizada
Dornasa alfa
Manitol
Enzimas pancreaticas
Probiéticos
Estimulantes de apetito
| Vitaminas liposolubles
Acido ursodesoxicélico
Claritromicina
Azitromicina
| Ciprofloxacina
Tobramicina nebulizada
| Tobramicina inhalada (polvo seco)
Colistina nebulizada
Colistina inhalada (polvo seco)
| Aztreonam nebulizado
Moduladores del CFTR

Otro (especifique)

* 33. En los casos de primoinfeccion o infeccién temprana por Pseudomonas aeruginosa,
cutiliza un protocolo de tratamiento para su erradicacion?

Si

No
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* 34. ;Cuéles medicamentos utiliza para la erradicacion de Pseudomonas aeruginosa en los
casos de primoinfeccién o infeccién temprana?
: Antibiéticos intravenosos
Gentamicina nebulizada
Tobramicina nebulizada
: Tobramicina inhalada (polvo seco)
Colistina nebulizada
| | Colistina inhalada (polvo seco)
f Aztreonam nebulizado
Ciprofloxacina oral
f Macrdélidos

Otro (especifique)

No aplica

* 35. En los casos de infeccion cronica por Pseudomonas aeruginosa, ;cuales medicamentos
utiliza?
Gentamicina nebulizada
: Tobramicina nebulizada
Tobramicina inhalada (polvo seco)
Colistina nebulizada
; Colistina inhalada (polvo seco)
Aztreonam nebulizado
|| Ciprofloxacina oral
' | Macrdlidos

Internamientos programados para antibidticos intravenosos

: Otro (especifique)

; No aplica

* 36. Para los casos de primoinfeccion o infeccién temprana por Staphylococcus aureus,
¢utiliza un protocolo de tratamiento para su erradicacion?

) Si
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* 37. ¢Cuales medicamentos utiliza para la erradicacion de Staphylococcus aureus en los
casos de primoinfeccion o infeccion temprana?

Antibiéticos intravenosos
Rifampicina
Trimetoprim/Sulfametoxazol
f Mupirocina nasal
Enjuagues de Clorhexidina

Otro (especifique)

f No aplica

* 38. ¢Utiliza la fisioterapia de térax como parte del manejo de la enfermedad pulmonar?
Si

No

* 39. En caso afirmativo. ¢Cuales técnicas de fisioterapia de torax utiliza los pacientes en su
centro?

Ejercicio aerdbico regular
Palmo percusién
f Drenaje postural
Dispositivos portéatiles con presién positiva (PEP)
f Ventilacion percutora intrapulmonar (IPV)
Chaleco percutor
No utilizo fisioterapia de torax

: Otro (especifique)

* 40. Respecto a la vacunacion. ¢Incluyen vacunacion por influenza anual como parte de su
esquema obligatorio?

Si

No

*41. Respecto a la vacunacion. ¢Incluyen vacunacion por COVID 19 como parte de su
esquema obligatorio?

Si

No
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*42. ¢;En su centro de salud realizan trasplante de pulmén?
Si

No

*43. ;A qué edad se realiza la transicién de los pacientes al cuidado de adultos?

A partir de los 13 afios
A partir de los 15 afios
A partir de los 18 afios
No se realiza transicién

Otro (especifique)
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RESUMEN
Introduccion

La Fibrosis Quistica (FQ) es una enfermedad genética autosémica recesiva causada por
la mutacién en el gen que codifica para la proteina reguladora de la conductancia
transmembrana (CFTR) localizada en la membrana apical de las células epiteliales de
distintos 6rganos, afectando al tracto respiratorio, digestivo, reproductivo, entre otros
(1), Presenta una alta mortalidad y morbilidad en los pacientes pediatricos por lo cual
es indispensable un diagndstico, tratamiento y seguimiento oportuno. La FQ representa
un reto para los paises en vias de desarrollo al ser una patologia de alto costo para los
sistemas de salud, donde el acceso a métodos diagnosticos y opciones terapéuticas es

limitado.
Objetivo

El objetivo de este estudio es describir el abordaje y manejo de pacientes pediatricos

con FQ en Latinoamérica.
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Métodos:
Se realizé una encuesta virtual dirigida a neumoélogos pediatras en Latinoamérica. Se

centré en la practica actual del diagnostico, manejo y seguimiento de la FQ y se

distribuy6 en un formato de encuesta por medio de Survey Monkey.

Resultados:
Se obtuvo un total de 40 respuestas de 11 paises latinoamericanos. Para el diagnéstico

de la FQ, el 60% cuentan con tamizaje neonatal, el 65% cuentan con la prueba de
cloruros en sudor y el 45% tienen disponible el analisis genético. La mayoria (mas del
90%) realiza los siguientes estudios de control anual: hemograma, quimica sanguinea
(glicemia, electrolitos), pruebas de funcion hepatica, espirometria y cultivo de esputo.
Se obtuvo como resultado que en pacientes menores de 3 afios los agentes aislados mas
comunes son Staphylococcus aureus (92.5%), Pseudomonas aeruginosa (57.5%) y
Haemophilus influenzae (40%); mientras que en nifios mayores de 3 afios, los agentes
mas comunes son Pseudomonas aeruginosa (85%), Staphylococcus aureus (82.5%) y

Stenotrophomonas maltophilia y Burkholderia cepacia (ambas con 32.5%).

El porcentaje estimado de colonizacion crénica por Pseudomonas aeruginosa es del 26-
50%. Para el diagnostico de exacerbacion pulmonar, los 4 principales criterios
seleccionados fueron: aumento de la tos (92.5%), cambios en las caracteristicas de las
secreciones (85%), disnea (67.5%) y disminucion de la funcién pulmonar (65%).

Para el tratamiento mas del 80% cuentan broncodilatadores inhalados/nebulizados,
enzimas pancreaticas, solucion salina hiperténica nebulizada y antibiéticos orales. El
100% de los médicos entrevistados utilizan la fisioterapia de torax en el manejo de la
enfermedad pulmonar. En la erradicacion en la primoinfeccion o infeccion temprana
por Pseudomonas aeruginosa, el medicamento mas utilizado es la tobramicina
nebulizada en un 72.5%. En el caso de la infeccion crénica, el 77.5% igualmente utilizan
tobramicina nebulizada. La infeccidén temprana por Staphylococcus aureus se trata en
37.5% con antibiodticos intravenosos y orales (Trimetoprima/Sulfametoxazol). Solo el

10% tienen la posibilidad de realizar trasplante de pulmoén. La transiciéon de los
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pacientes a hospital de adultos se realiza a partir de los 18 afios en la mayoria de los

Casos.

Conclusiones:

El presente estudio identifica la situacion actual del manejo de la FQ en Latinoamérica.
Los resultados obtenidos en la encuesta se comparan con el manejo basado en las guias
internacionales. Aunque multiples pasos del abordaje recomendado por las guias
internacionales se cumplen, muchas de las otras recomendaciones no se siguen debido
a falta de disponibilidad de personal, métodos diagnosticos y tratamiento

farmacologico.

INTRODUCCION

La Fibrosis Quistica (FQ) es una enfermedad genética multiorganica, heredada de
manera autosémica recesiva (1)- En la actualidad mas de 100.000 personas padecen esta
enfermedad en todo el mundo, afectando mas de 30 000 nifios alrededor del mundo 23).
Se caracteriza por presentar una mutacion en el gen de la proteina CFTR encargada del
transporte cloruro-bicarbonato a través de la superficie apical del epitelio secretor,
sobre todo en la glandula sudoripara, las vias respiratorias, el tracto gastrointestinal, el
pancreas y los conductos deferentes; siendo el sistema respiratorio el mas gravemente
afectado provocando la muerte en el 90 % de los pacientes. (+5)- Este defecto produce
acumulacion de secreciones espesas en los diferentes sitios afectados que resulta en un
proceso de inflamacién y/o infeccidon cronica con dafio progresivo de los 6rganos
involucrados. El diagndstico se realiza mediante el tamizaje neonatal, la prueba de
cloruros en sudor y el andlisis de las mutaciones del gen CFTR (®)- La instauracién del
tamizaje neonatal ha modificado el curso natural de la enfermedad al permitir una
deteccién temprana y una disminucién de la morbimortalidad (7).

Existen multiples fenotipos de presentacidn clinica; las manifestaciones mas frecuentes
son la enfermedad pulmonar, la insuficiencia pancreatica, la obstruccidn intestinal, la

hepatopatia y diabetes asociadas a fibrosis quistica, entre otros (4):
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El manejo de la FQ debe ser multidisciplinario para lograr un abordaje integral de la
enfermedad. Los tratamientos utilizados van a depender de las manifestaciones clinicas
y tradicionalmente incluyen agentes mucoliticos, terapia de tdérax, antibioticos orales,
intravenosos y/o nebulizados, reemplazo de enzimas pancreaticas y suplementos
nutricionales (8)- Recientemente han surgido nuevas terapias dirigidas a restablecer la
funcion del CFTR, con resultados prometedores que han impactado la calidad de vida
de los pacientes, pero con la limitante de que no estan disponibles para la mayoria de
la poblacién a nivel mundial.

La FQ representa un reto para los paises en vias de desarrollo y es una patologia de alto
costo para los sistemas de salud publica, donde el acceso limitado a métodos
diagnosticos y opciones terapéuticas repercute en el adecuado manejo de la
enfermedad (©). El objetivo de este estudio fue describir el abordaje y manejo de

pacientes pediatricos con FQ en Latinoamérica.

METODOLOGIA

Se trata de un estudio descriptivo realizado por medio de encuestas virtuales dirigidas
amédicos especialistas en neumologia pediatrica en Latinoamérica. La encuesta abord6
aspectos relacionados al diagndstico, manejo y seguimiento de los pacientes pediatricos
con FQ.

Se dispuso de listas de neumdlogos pediatras en Latinoamérica asociados a diferentes
instituciones profesionales y se hizo llegar la encuesta via electrénica a los médicos por
medio de distintas plataformas (correo electrénico, cédigo QR, entre otras); se brind6
informacion acerca del proyecto, los objetivos y los investigadores a cargo.

La encuesta const6 de 43 preguntas de respuesta Unica o multiple (ver anexo 2), se
encontro habilitada para recibir respuestas en el periodo de enero 2023 - marzo 2023
y se aplico de forma virtual a través de la plataforma Survey Monkey .

Para el andlisis estadistico se emple6 el programa Microsoft Excel® y se utilizaron

medidas de tendencia central para en analisis descriptivo.
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RESULTADOS

Se obtuvo un total de 40 respuestas. Se obtuvo respuesta de 11 de los 18 paises
incluidos: México 12/40 (30%), Colombia 13/40 (32,5%), Costa Rica 4/40 (10%), Chile
2/40 (5%), Honduras 2/40 (5%), Republica Dominicana 2/40 (5%), Argentina 1/40
(2.5%), Ecuador 1/40 (2.5%), Guatemala 1/40 (2.5%), Panama 1/40 (2.5%), Uruguay
1/40 (2.5%).

La mayoria de los entrevistados, 33/40 (82.5%), trabajan en un centro de tercer nivel
de atencion. Adicionalmente, 17/40 (42.4%) de los médicos pediatras neumologos
trabajan en medicina mixta (publica y privada), 15/40 (37.5%) en medicina privada y
la minoria 8/40 (20%) en medicina publica.

Respecto a la experiencia de los entrevistados, 23/40 (57.5%) tienen mas de 15 afos
de trabajar como especialistas en neumologia pediatrica. La mayoria 20/40 (50%)
atienden menos de 10 pacientes con FQ al mes (ver tabla 1).

Mas de la mitad de los participantes, 28/40 (70%), refieren tener un registro de los
pacientes diagnosticados con FQ en su centro de salud, 11/40 (27.5%) no tienen
registroy 1/40 (2.5%) desconocen tener el mismo.

El promedio de pacientes diagnosticados con FQ en su centro laboral fue de 40
pacientes en los 11 paises, siendo la mayor cantidad con 204 pacientes y la menor
cantidad con un paciente.

La mayoria de los médicos neumélogos pediatras 22/40 (55%) tienen en su sitio de
trabajo una clinica multidisciplinaria para el manejo de pacientes con FQ. Dentro de las
especialidades que participan activamente en las consultas de los pacientes, todos
40/40 (100%) cuentan con la participacion de neumélogo pediatra, 32/40 (80%)
nutricionista, 30/40 (75%) gastroenter6logo pediatra, 29/40 (72,5%) terapista
respiratorio, 20/40 (50%) trabajo social, 19/40 (47.5%) enfermeria y psicologia, y
16/40 (40%) farmacia (ver tabla 2).

En otros casos, las especialidades se involucran activamente pero como
interconsultantes en la atencién de los pacientes con FQ, y se obtuvo que participan de
esta forma 30/40 (75%) gastroenterologia pediatrica, 22/40 (55%) endocrinologia
pediatrica, 20/40 (50%) nutricion, 22/40 (55%) neumologia pediatrica, 19/40
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(47.5%) terapia respiratoria (ver tabla 2). El 30% de los encuestados refieren otras
disciplinas que participan Unicamente como interconsultantes como: cuidados
intensivos, cirugia, genética, infectologia, otorrinolaringologia, psiquiatria, cuidados
paliativos, cirugia pediatrica y ginecologia.

Para la captacion y diagndstico de los pacientes con FQ, 24/40 (60%) cuentan con
tamizaje neonatal para FQ en su centro y la prueba de cloruros en sudor esta disponible
para 26/40 (65%) de los entrevistados. Respecto al diagnostico genético, 18/40 (45%)
pueden realizar el analisis genético para las mutaciones CFTR en su centro de salud.
La edad promedio al momento del diagnéstico de la enfermedad es de menos de 1 mes
seguin 2/40 (5%) encuestados, de 1 a 12 meses en 17/40 (42,5%), de 1 a 5 afios en
20/40 (50%), siendo esta la mayor respuesta, y mayor a 5 afos en 1/40 (2.5%).

Para el seguimiento de los pacientes en la consulta externa durante el primer afo de
vida 16/40 (40%) da seguimiento mensual, 1/40 (2.5%) cada 2 meses y 23/40 (57.5%)
cada tres meses.

Dentro de los estudios de laboratorio y gabinete que se realizan anualmente para el
control y seguimiento del paciente con FQ, la mayoria (mas del 90%) utiliza de rutina
hemograma, quimica sanguinea (glicemia, electrolitos), pruebas de funcion hepatica,
espirometria y cultivo de esputo (ver tabla 3).

Mas de la mitad de los médicos solicitan la curva de tolerancia como estudio de rutina
anual (26/40, 65%). La primera curva de tolerancia a la glucosa se realiza posterior a
los 10 afios de edad en la mayoria de los casos, 19/40 (47.5%) (ver tabla 4).

La indicacion de la primera tomografia computarizada de térax se lleva a cabo
principalmente en menores de 5 afios en 26/40 (65%) (ver tabla 4). Este estudio se
controla periddicamente, y segun los encuestados 13/40 (32,5%) refiere que lo realiza
cada afio, 15/40 (37,5%) cada 2 afios, 4/40 (10%) cada 3 afios, 4/40 (10%) cada3 a5
afiosy 4/40 (10%) indica "otro: dependiendo del curso clinico y cuando hay alteracion
en la radiografia de térax o empeoramiento en la evolucion clinica”.

Ante la sospecha de enfermedad sinusal, se encontré que se realizan los siguientes
estudios: 31/40 (77.5%) tomografia axial computarizada de senos paranasalesy 21/40

(21%) solicita valoracion por otorrinolaringologia (ver tabla 4).
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La vigilancia microbiolédgica es parte fundamental del manejo de los pacientes con FQ.
En cuanto a la toma de frotis faringeo en aquellos que no pueden expectorar, 5/40
(12.5%) la realiza cada mes, 18/40 (45%) cada 3 meses, 2/40 (5%) cada 6 meses, 6/40
(15%) en cada cita de control, 2/40 (5%) refieren "otro: segun la clinica y cada 3 meses
si el paciente no expectora”y 7/40 (17.5%) no la realiza. En los pacientes que si logran
expectorar, la toma de muestra de esputo la realizan: 9/40 (22.5%) cada mes, 1/40
(2.5%) cada 2 meses, 23/40 (57.5%) cada 3 meses, 3/40 (7.5%) cada 6 meses, 2/40
(5%) refiere "otro: en paciente exacerbado, en cada visita si el paciente produce esputo”
y 2/40 (5%) no la realiza. Con respecto al lavado broncoalveolar rutinario, 1/40 (2.5%)
lo realiza cada mes, 2/40 (5%) cada 6 meses, 16/40 (25%) al menos una vez al afio,
16/40 (40%) refiere "otro" segun criterios clinicos y 11/40 (27.5%) no lo realiza.

En los pacientes menores de 3 afios los agentes bacterianos mas habituales del tracto
respiratorio son Staphylococcus aureus (92.5%), Pseudomonas aeruginosa (57.5%) y
Haemophilus influenzae (40%); mientras que en nifios mayores de 3 afios, los agentes
mas comunes son Pseudomonas aeruginosa (85%), Staphylococcus aureus (82.5%) y
Stenotrophomonas maltophilia y Burkholderia cepacia (ambas con 32.5%). El
porcentaje estimado de colonizacion cronica por Pseudomonas aeruginosa segun los
entrevistados es del 26-50% (19/40).

Para el diagndstico de la exacerbacion pulmonar, los 4 principales criterios
seleccionados fueron: aumento de la tos (92.5%), cambios en las caracteristicas de las
secreciones 85%, disnea 67.5% y disminucién de la funcién pulmonar 65%.

El 57.5% de los neumoélogos pediatras entrevistados utiliza un protocolo para el
manejo de la FQ. Mas del 80% tienen acceso a broncodilatadores
inhalados/nebulizados, enzimas pancreaticas, solucién salina hipertdnica nebulizada y
antibidticos orales (ver tabla 6).

El1 100% de los médicos entrevistados utilizan la fisioterapia de torax en el manejo de
la enfermedad pulmonar y los métodos mas utilizados son el drenaje postural (82.5%),
palmo percusién (77.5%), ejercicio aerdbico regular (67.5%) y dispositivos portatiles
con presidn positiva (65%) (ver tabla 6).

En el manejo de las infecciones respiratorias, el 95% utiliza un protocolo para la

erradicacion en la primoinfeccion o infeccion temprana por Pseudomonas aeruginosa,

53



el medicamento mas utilizado es la tobramicina nebulizada en un 72.5%, el 57.5%
utiliza ciprofloxacina oral y el 50% optan por los antibioticos intravenosos (ver tabla
7). En el caso de la infeccion crénica, el 77.5% igualmente utilizan tobramicina
nebulizada, el 57.5% ciprofloxacina oral y el 32.5% macrélidos. En el caso de la
infeccion por Staphylococcus aureus, para el manejo de la primo infeccion o infeccion
temprana el 62.5% se basan en un protocolo; el 37.5 % utilizan tanto los antibioticos
intravenosos como el Trimetoprima/Sulfametoxazol oral (ver tabla 7).

El esquema de vacunacidn en los pacientes con FQ incluye la vacuna contra COVID-19
y la vacuna contra influenza en la mayoria de los casos (100% y 97.5%
respectivamente).

En el manejo de la enfermedad pulmonar avanzada, 4/40 (10%) realizan trasplante de
pulmén en su centro de salud.

La transicién de los pacientes a hospital de adultos la realizan 1/40 (2.5%) a partir de
los 13 afios, 7/40 (17.5%) a partir de los 15 afios, 31/40 (77.5%) a los 18 afios, y 1/40

(2.5%) no realiza transicion.

DISCUSION

Se presenta el primer estudio Latinoamericano basado en encuestas virtuales a
neumologos pediatras para describir el manejo de los pacientes pediatricos con
Fibrosis Quistica. A pesar de recibir solo 40 respuestas, estas se obtuvieron de once
diferentes paises, lo cual puede permitir tener un panorama mas amplio de la situacion
en la region.

Se analizan las respuestas obtenidas con respecto a las recomendaciones de las guias
internacionales estadounidenses, europeas y del Reino Unido. Estas guias recomiendan
un equipo multidisciplinario para el manejo de FQ incluyendo las siguientes
especialidades: neumologia pediatrica, enfermeria especializada, terapia respiratoria,
nutricion, farmacia, psicologia y trabajo social(10-14), De los encuestados, Unicamente el
55% cuenta con un grupo mutidisciplinario en su centro de trabajo, conformado por

neumologia pediatrica en la totalidad de los equipos y con participacion significativa de
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nutricion y terapia respiratoria; alrededor de la mitad de los grupos incluyeron las
disciplinas de enfermeria, trabajo social, psicologia y farmacia.

Ademas, segtn la evidencia, se recomienda que exista disponibilidad de especialistas
en gastroenterologia, genética, cuidados paliativos, nefrologia, radiologia
intervencionista, alergologia, infectologia, cirugia y endocrinologia como
interconsultantes, enfatizando los tres primeros dada la importancia del seguimiento
de la enfermedad hepatica, el asesoramiento genético y el acompafiamiento en la etapa
terminal, respectivamente(10.11.1516) Segiin los resultados obtenidos, el 75% de los
meédicos participantes interconsulta a gastroenterologia, y un 30 a 50% o hace con el
resto de las especialidades.

Se ha demostrado que los pacientes que se atienden en centros especializados para FQ
con equipos multidisciplinarios tienen una mejor evolucidn, y que la clave para lograrlo
es la interaccién de este grupo de profesionales que abordan la enfermedad de manera
integral. Un 45% de los participantes indicd que no cuentan con un equipo de esta
indole a pesar de que es la recomendacidn universal, lo que puede repercutir en el
manejo Optimo de los pacientes y tener un efecto negativo en la evolucion de la
enfermedad. Esta situacidon puede deberse a factores como la falta de recurso humano
y econdmico que ocurre frecuentemente en paises en vias de desarrollo. Por otra parte,
en los casos en los que, si se disponia del equipo multidisciplinario, cabe resaltar que la
mayoria contaban con la participaciéon de las especialidades mas relevantes para el
adecuado seguimiento de la enfermedad.

El tamizaje neonatal para FQ se introdujo en la practica clinica desde los afios 80, sin
embargo, ain no se ha implementado de manera universal(17.18), Estas diferencias
pueden ser aun mas evidentes entre los paises latinoamericanos. En el estudio se
encontro que solo el 60% de los médicos tenian acceso al tamizaje neonatal en su
centro, lo cual implica que un porcentaje significativo no cuenta con la posibilidad de
detectar tempranamente la enfermedad. Esto pone en desventaja a los diferentes
centros y su poblaciéon ya que la meta es lograr un diagndstico temprano en el
lactante(17). Los beneficios de un diagnéstico temprano incluyen optimizar el estado
nutricional, implementar medidas de prevencion de infecciones, monitorizar el
compromiso pulmonar, brindar apoyo psicolégico y consejo genético, asi como
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prevenir complicaciones a futuro. La falta de acceso a métodos de deteccion y
diagnostico en los primeros meses de vida va a resultar en un abordaje tardio de la
enfermedad, en detrimento de la condicién nutricional, pulmonar y pronoéstico de los

ninos afectados.

La prueba de cloruros en sudor se implement6 desde 1959 y es el estandar de oro para
el diagnostico de FQ(17.19), Segun los resultados obtenidos, inicamente 65% cuenta con
disponibilidad para realizarla, lo cual resulta preocupante pues es una de las
herramientas principales para el diagnostico de la FQ.

Cualquier prueba de sudor con un resultado anormal debe repetirse o confirmarse con
pruebas genéticas(17.20), Estas ultimas son realizadas por solo 45% de los encuestados,
lo que podria ser esperable debido a la alta complejidad y costo que implica llevar a
cabo este tipo de estudio en paises de recursos limitados.

Segun el actual estudio, la mitad de los pacientes se diagnostican entre 1 y 5 afios de
edad, lo cual se consideraria un diagndstico tardio, pero se debe destacar que un alto
porcentaje lo hace entre el primer mes y los 12 meses de vida. Esta situaciéon podria
mejorar si se lograran implementar programas de tamizaje neonatal y una mayor
disponibilidad de los cloruros en sudor en los paises de la region.

El seguimiento periddico del paciente con FQ es vital para procurar una mejor
evolucion de la enfermedad. Las guias europeas recomiendan realizarlo de manera
semanal durante el primer mes de vida, cada 2 meses cuando tienen entre 1y 5 afios y
de 2 a 3 meses en mayores de 5 afios(19). Las guias americanas sugieren el seguimiento
mensual en menores de 6 meses y luego cada 1 o 2 meses en los segundos 6 meses
después del nacimiento(121317), La mayoria de los participantes de la encuesta brinda
seguimiento a los pacientes cada 1 a 3 meses, lo cual se apega a las recomendaciones
internacionales y facilita la deteccion oportuna de complicaciones.

Las guias internacionales recomiendan el cribado anual con los siguiente estudios:
hemograma, quimica sanguinea, funcion hepatica, niveles de vitaminas liposolubles,
IgE, grasa en heces, curva de tolerancia a la glucosa, espirometria, radiografia de tdrax,
frotis faringeo, esputo o lavado broncoalveolar, indice de aclaramiento pulmonar (LCI)

y densitometria 6sea(10-1217) Al comparar los resultados de la encuesta con estos
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lineamientos, mas del 75% cumplen con indicar anualmente el hemograma, quimica
sanguinea, funcion hepatica, espirometria y esputo, y entre 50-75% solicitan
radiografia de torax, curva de tolerancia a la glucosa, niveles de vitamina D, IgE y grasa
en heces. Se debe mencionar que dentro del monitoreo de la funcion hepatica las
pruebas de coagulacién son de gran utilidad y que Unicamente el 37.5% de los
encuestados realizan su control anual, la cual es recomendada como tamizaje de
enfermedad hepatica asociada a FQ(21.22), Estos datos demuestran un alto porcentaje de
seguimiento a la mayoria de recomendaciones establecidas pero que podria mejorarse
paralograr un mejor cumplimiento de las mismas, con el objetivo de lograr la deteccion
y abordaje oportuno de eventuales complicaciones.

El cribado para diabetes relacionada a FQ se recomienda anualmente a partir de 10
afios de edad(1%11). Si bien el 47.5% acata esta indicacion, un porcentaje similar realiza
el estudio antes de los 10 afios, y particularmente si existe una sospecha clinica de
diabetes en 22.5% de los casos. En este aspecto es relevante recalcar que se debe
individualizar a cada paciente y que se pueden realizar los estudios necesarios segun el
criterio clinico.

En cuanto a los otros estudios recomendados, la densitometria 6sea se indica desde los
8 a 10 anos de edad en pacientes de riesgo(11.1423) y el LCI evalta la funcién pulmonar
en pacientes con FQ menores de 5 afios que no son aptos para realizar una
espirometria(19). Se obtuvo que menos de una tercera parte de los encuestados realiza
la densitometria 6sea de rutina y solo 5% realizaba el LCI. Estas pruebas pueden no
estar disponibles en muchos centros de la region, lo que podria explicar el bajo
porcentaje de cumplimiento de la recomendacion.

La tomografia pulmonar debe sustituir la radiografia de térax control y se recomienda
cada 2 a 3 anos(?4. Sin embargo, no hay un consenso establecido acerca de en qué
momento realizar el estudio por primera vez y en algunos casos la periodicidad también
puede ser controversial. En este estudio, 65% de los encuestados la realizan en menores
de 5 afios y de rutina, aproximadamente la mitad lo solicita cada 2-3 afios, acorde a las
guias. La importancia de este estudio radica en establecer la condicién pulmonar

radioldgica basal y monitorizar la progresion de la enfermedad en conjunto con otros
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parametros clinicos, siempre considerando el riesgo-beneficio de la irradiacion en el
paciente.

Para la evaluacion de la enfermedad sinusal se recomienda la tomografia
computarizada de senos paranasales y la valoraciéon por un otorrinolaring6logo(1).
Cerca de 75% de entrevistados siguen la recomendacion del estudio radiolédgico. Llama
la atencion que un 27.5% solicita la radiografia de senos paranasales como parte de los
estudios diagnosticos, a pesar de que no es el estudio de eleccion, por lo que podria
existir un sesgo en la deteccién de esta condicion.

La vigilancia de la microbiologia respiratoria mediante cultivos de muestras
respiratorias es crucial para el manejo de la enfermedad. La recomendacion
internacional indica que el cultivo orofaringeo debe realizarse por lo menos cada
trimestre(?4). El 45% de los entrevistados siguen esta recomendacion especifica, pero
si se toman en cuenta las tomas de frotis faringeo y esputo, 50 a 75% realiza la
recoleccion de muestras al menos cada 3 meses. La broncoscopia no se recomienda
para obtener cultivos de rutina, solo en caso de personas que no responden al
tratamiento y cuando no se aisla el germen con cultivos orofaringeos(1911.25), De los
encuestados, 40% realiza esta prueba de forma rutinaria al menos una vez por afio. La
relevancia de la toma peridédica de muestras respiratorias es lograr la deteccion
temprana de infecciones y el tratamiento oportuno de las mismas, sobre todo ante el
aislamiento de gérmenes como P. aeruginosa que van a ocasionar dafio y progresion de
la enfermedad pulmonar. El frotis faringeo y la recoleccién de esputo son los métodos
menos invasivos, pero segun la técnica podrian no reflejar la microbiologia de la via
aérea inferior, por lo que en ciertos casos podria ser necesario el lavado broncoalveolar.
Los gérmenes mas comunes aislados del tracto respiratorio de los pacientes con FQ son
Pseudomonas  aeruginosa,  Staphylococcus  aureus,  Burkholderia  cepacia,
Stenotrophomonas maltophilia, Achromobacter spp, virus respiratorio sincitial,
rinovirus humano, influenza tipos A y B y virus parainfluenza(26.27),

Un estudio realizado en Estados Unidos en menores de 50 meses de edad acerca de
gérmenes aislados en el lavado broncopulmonar destacé que en pacientes con FQ
menores de 2 afios, las bacterias no tradicionales (p. ej., Estreptococos, Prevotella y

Veillonella) se encontraron en 50% de los casos, mientras que en mayores de 6 afos,
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predominaron los tradicionales (p- €j., Pseudomonas, Staphylococcus vy
Stenotrophomonas)@7). Este estudio mostré que en menores de 3 afios, los agentes mas
comunes son Staphylococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa y Haemophilus
influenzae; mientras que en mayores de 3 afios fueron Pseudomonas aeruginosa,
Staphylococcus aureus, Stenotrophomonas maltophilia y Burkholderia cepacia, por lo
que existe discrepancia, puntualmente con Pseudomonas aeruginosa, ya que segun la
literatura es infrecuente en edades tan tempranas como los 3 afios(26). Este hallazgo
podria deberse a factores como las caracteristicas ambientales de la regidn, la condicion
socioeconomica de los pacientes y la falta de aplicacion de medidas de prevencién de
infecciones. Se debe concientizar y educar a los equipos médicos, los pacientes y sus
familias acerca de las consecuencias de la infeccion temprana por estos gérmenes, e
implementar estrategias de prevencion y tratamiento oportuno.

Los criterios para el diagnostico de la exacerbaciéon pulmonar varian ampliamente
entre los profesionales en salud. Un estudio caracteriz6 a la exacerbaciéon pulmonar por
un aumento de los sintomas respiratorios, disminucién en las medidas de funcién
pulmonar, disnea, dolor toracico, fatiga, disminucion del apetito y pérdida de peso(17.28),
Los criterios de Fuchs modificados son los mas utilizados para el diagnostico de
exacerbaciéon pulmonar (1629, La mayoria de los encuestados utilizan estos criterios,
aunque la mitad de ellos agrega fiebre como elemento para el diagnostico, sin que este
signo sea un criterio establecido. Es importante homogenizar el diagnoéstico de
exacerbacidon pulmonar dentro de los equipos de trabajo para poder brindar el manejo
mas adecuado para cada paciente.

El tratamiento de la FQ es altamente complejo e involucra una amplia gama de terapias
farmacologicas segun los sistemas afectados.

El manejo de los sintomas respiratorios se enfoca en preservar la funciéon pulmonar y
evitar el desarrollo de bronquiectasias. Un elemento critico es la terapia de
aclaramiento de secreciones, que se logra mediante el uso de broncodilatadores,
mucoliticos y fisioterapia de tdérax. Los broncodilatadores se utilizan previo al
mucolitico(!!) y estan disponibles para el 97.5% de entrevistados. La dornasa alfa es el
unico mucolitico que ha demostrado eficacia al degradar la mucosidad®? y la solucion

salina hipertonica al 7% se usa como terapia de segunda linea para enfermedad
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moderada a grave(1011), Estos fAirmacos se encuentran disponibles en el 77.5% y 80%
de los centros laborales de los encuestados respectivamente. Las guias internacionales
recomiendan para la terapia de térax drenaje postural, palmo percusion y dispositivos
portatiles con presion positiva31). Casi la totalidad de entrevistados se apega a estas
recomendaciones, siendo el drenaje postural (82.5%), palmo percusiéon (77.5%),
ejercicio aerobico regular (67.5%) y el uso dispositivos portatiles con presion positiva
(65%) los métodos mas frecuentes. Es importante resaltar que si bien el drenaje
postural fue el mas comun, su uso se ha cuestionado por el riesgo de aumentar el reflujo
gastroesofagico en los pacientes y potencialmente deteriorar su condiciéon pulmonar,
por lo que seria recomendable incentivar otras técnicas de terapia.

El abordaje nutricional es fundamental, ya que la mayoria de los pacientes con FQ van
a cursar con malabsorcion y deficiencias vitaminicas, y la desnutricion se asocia con
aumento de la morbimortalidad. El uso de enzimas pancreaticas y vitaminas
liposolubles es indispensable para asegurar un adecuado crecimiento, por lo que es
satisfactorio conocer que, segin los encuestados, la mayoria tiene acceso a estos
farmacos en la region. El rol de los probiéticos en FQ aun no es claro, sin embargo un
37.5% reporto tenerlos disponibles.

De 5-10% de los pacientes con FQ desarrollan cirrosis multilobulillar en la primera
década de vida(2). El uso de rutina del ursodiol® se recomienda en enfermedad
hepatica por FQ(1021), De los encuestados, solo la mitad dispone de este medicamento,
lo que implica que muchos pacientes podrian no contar con el tratamiento adecuado
para el manejo de la hepatopatia y aumentar la morbimortalidad por esta causa.

Se ha demostrado que la azitromicina funciona como inmunomodulador, mejora la
funciéon pulmonar y reduce el nimero de exacerbaciones pulmonares(17). Se encuentra
disponible en 82.5% de los centros laborales de los entrevistados. Un 65% de los
centros tienen claritromicina, pero su uso no estd indicado como sustitucién de
azitromicina.

Algunas mutaciones genéticas puntuales, presentes en pacientes con FQ, se benefician
de tratamiento inmunomodulador(?). Los moduladores del CFTR son la primera
terapia dirigida hacia el defecto genético de la enfermedad. El ivacaftor, aprobado por

la FDA, se debe considerar como parte del manejo estandar de pacientes con FQ con
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estas mutaciones en especifico (1011.2433) En la actualidad se han desarrollado mas
farmacos con diferentes mecanismos para abarcar otras clases de mutaciones, y su uso
se ha convertido en la piedra angular del tratamiento de la FQ al corregir el defecto
inicial. Unicamente 27,5% de los entrevistados tienen disponible esta terapia en sus
centros laborales. El mayor inconveniente es el alto costo para los sistemas de salud y
la poca disponibilidad de estos medicamentos a nivel mundial, sobre todo en zonas
como Latinoamérica, situacidén que pone en desventaja a los pacientes de la region.

El tratamiento oportuno de las infecciones pulmonares es clave en el manejo de la FQ.
El 95% de los médicos participantes siguen un protocolo para la erradicacién o
tratamiento de la infeccion temprana por P.aeruginosa. La literatura recomienda tratar
esta infeccion inicial con antibidticos nebulizados como la Tobramicina (10.11.13,2530), De
los entrevistados en este estudio, 72.5% utilizan tobramicina nebulizada, de acuerdo a
las guias. Por otra parte, para el tratamiento de la infeccidn crénica por P.aeruginosa, la
recomendacion internacional también son los antibioticos nebulizados o inhalados
como Tobramicina o Aztreonam, y el 77.5% cumple con esta indicacion. Estos datos son
positivos, ya que demuestran que a pesar de las limitaciones de recursos que existen en
la region, se ha logrado disponer de los antibidticos necesarios para el adecuado
tratamiento de la infeccion por P.aeruginosa en los nifios con FQ.

Para el manejo de la infeccién por Staphylococcus aureus, las guias de referencia
utilizadas en estudio no mencionan recomendaciones de antibioticoterapia dirigida a
este germen. Sin embargo, el 62.5% de los encuestados afirman seguir un protocolo de
manejo, por lo que podria ser conveniente revisar la evidencia que existe al respecto.
El uso de flucoxacilina es controversial y no se recomienda el uso rutinario para
profilaxis por riesgo elevado de infeccion por Pseudomonas aeruginosa y poca evidencia
de beneficio a largo plazo(78132430), Sin embargo, 5% de entrevistados lo usan para
manejar infecciones pulmonares.

La vacuna contra influenza se recomienda en personas mayores de 6 meses y sus
familias(121317), E1 97.5% de los entrevistados incluyen esta vacuna como obligatoria en
su esquema. La vacuna contra COVID 19 esta en el esquema de vacunacién en la
totalidad de los entrevistados, lo cual es recomendado por las guias(34). Tanto la

infeccion por influenza como por COVID 19 pueden complicar la evolucién de las
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personas con FQ y aumentar la morbimortalidad, por lo que es fundamental que estas
vacunas continten siendo parte de los esquemas de inmunizacién obligatorios en la
region.

El trasplante pulmonar es un procedimiento de alta complejidad y costo, que no se
encuentra disponible en todos los centros que brindan atencién a pacientes con FQ. Las
guias recomiendan que se debe ofrecer a pacientes con enfermedad pulmonar
terminal(1517), Unicamente el 10% de entrevistados lo realizan en sus centros, lo que
evidencia la dificultad que puede representar llevar a cabo esta medida terapéutica en
Latinoamérica. No obstante, es un recurso que deberia estar disponible para los
pacientes, y los centros especializados podrian crear alianzas entre ellos para lograr
ofrecer la posibilidad del trasplante a las personas que lo requieran.

La mayoria de los entrevistados realizan la transicion a hospital de adultos a los 18
afios, las guias recomiendan iniciar el proceso transicion a los 12 afios en conjunto con
sus familiares o cuidadores(10). En este aspecto es importante brindar un adecuado
acompafamiento por las diferentes disciplinas a lo largo del proceso para dar

continuidad a la atencion integral que recibieron en su edad pediatrica.

CONCLUSIONES

La Fibrosis Quistica es una enfermedad compleja que requiere de un manejo
multidisciplinario y que constituye un desafio para los paises en vias de desarrollo. Este
estudio logré obtener una vision de la situacion actual en el abordaje y tratamiento de
la FQ en distintos paises latinoamericanos.

Se evidencié que los equipos multidisciplinarios para el manejo de FQ estan disponibles
en muchos centros, pero aun existe un grupo significativo que no cuenta con esta
herramienta.

La falta de acceso universal a las pruebas de deteccion y diagnostico de la enfermedad
dificulta el abordaje temprano, y esto repercute en el manejo dptimo de los pacientes y
en su evolucion a largo plazo.

Si bien la disponibilidad de personal, medicamentos, estudios y terapias novedosas en

nuestro medio es limitada, en la mayoria de los casos se cumplen las recomendaciones
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internacionales del seguimiento de los pacientes con FQ. Sin embargo, hay aspectos
que aun pueden mejorarse para garantizar una atencion mas adecuada a estos
pacientes y se debe trabajar en lograr un acceso mas equitativo entre los distintos
paises de la region.

Es necesario concientizar a los profesionales en salud en Latinoamérica acerca del
abordaje de la FQ y es fundamental continuar obteniendo datos locales para asi conocer

a nuestra poblacion y lograr estrategias en conjunto que mejoren su calidad de vida.
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