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GUÍA DE PRÁCTICA CLÍNICA

FIBROSIS QUISTICA

Definición:


La Fibrosis Quística o Mucoviscidosis es una enfermedad genética, hereditaria, autosómica recesiva, que afecta a múltiples sistemas. La alteración del gen responsable se encuentra en el brazo largo del cromosoma 7.

Incidencia:

1 x 2.000 Recién nacidos vivos en caucásicos

       
1 x 3.800 Recién nacidos vivos en Chile


1 x c/35 personas son portadoras.

Diagnóstico:

Se hace por medio del test del sudor realizado por iontoforesis,  con pilocarpina con una confiabilidad de 98% en manos experimentadas. La prueba se considera positiva en niños si el valor de Cl y Na es igual o mayor a 60 mmol x litro y en adulto sobre 70 mmol/ litro(si es con método Wescor es sobre 80 mmol/lt) . Si la clínica es sugerente, aunque los valores del test del sudor sean  > de 45 y < 60, debe repetirse el examen cada cierto tiempo. Si el test es (-) y la  clínica sugerente de FQ, idealmente se debe realizar estudio genético.

Indicación de test de sudor a:

· Hermanos, hijos o padres  con FQ.

· Ileo meconial

· Tos y/o sibilancias recurrentes o crónicas que no mejoran con tratamiento.

· Neumonía recurrente

· Diarrea crónica- esteatorrea

· Retraso del crecimiento o desnutrición.

· Prolapso rectal- constipación

· Ictericia neonatal prolongada

· Sabor salado de piel

· Deshidratación fácil, hiponatremia e hipocloremia prolongada

· Hipoproteinemia y edema

· Pseudo obstrucción intestinal crónica

· Hepatopatía crónica o hepatomegalia

· Pólipos nasales, Sinusitis crónica

· Pancreatitis, Diabetes + síntomas respiratorios

· Radiografía de tórax sugerente

Tratamiento:

1. Régimen: 150% de calorías para la edad o peso.- (Rico en proteínas, calorías y normal en grasas). Apoyo con ADN pediátrico si es necesario.

2. Actividad: Lo más normal posible con asistencia al colegio y actividad física según capacidades. El ejercicio físico es considerado primordial.

3. Enzimas pancreáticas: en déficit de éstas (uso enzimas con microesferas de cubierta entérica). Administrar al inicio de cada comida sin moler y dosificando según respuesta clínica tratando de no sobrepasar 1500u de lipasa x Kg x comida. Controlar idealmente con grasas en deposiciones.

4. Vitaminas: 
A: 5000 – 10.000 Ui/día

D: 800 Ui/día

E: 50-200 Ui/día

K: 5 mgrs x 2 veces a la semana, en caso de compromiso hepático o alteración de la flora intestinal

Complejo B: uso diario.

Existen estas vitaminas en compuesto hidrosoluble que no requieren uso de enzimas.

5. Antibióticos: controlar infecciones y daño secundario a éstas. Idealmente identificar gérmen y su sensibilidad antibiótica

Pseudomona A: Ceftazidima 150- 200 mg/Kg/día Ev. C/6 –8 horas x 14 días + Amikasina 15 mg x Kg día Ev. C/8 – 12 horas x 14 días

Staphylococus A: Cloxacilina 100 – 200 mg x Kg día Ev. C/6 horas x 21 días y oral  por    4- 6 semanas.

-Vancomicina: 40 mg x Kg día Ev. C/6 –8 horas x 21 días. También se puede adicionar Amikacina o Rifampimicina.

Otros antibióticos a usar:


Contrimoxazol + Trimetropin

 

Ciprofloxacina: 30 mg/Kg día c/12 horas 



Oral hasta 750 mg c/12 horas   > 3-4 semanas



Amoxicilina + Ac. Clavulánico



Otros según antibiograma. 

Si no se puede identificar el agente infeccioso en exacerbaciones, asociar antibióticos para los agentes más frecuentes y por vía Ev.

6. Broncodilatadores: en caso de broncoespasmo o síntomas obstructivos

· Salbutamol: 2 puff c/6 horas

· Fenoterol

· Nebulizaciones con B2

· Teofilinas en casos calificados

7. Antiflamatorios:   INHALATORIO
· Beclometasoma    

· Budesonide



· Flixotide

En síntomas persistentes.

8. Mucolíticos: es discutido, pero pueden prestar ayuda en esta enfermedad.

· Ambroxol 

 7 mg c/1 hrs. < 2 años

 7 mg c/8 hrs.: 2-6 años






        
15 mg c/8 hrs.: 6-12 años






       
30 mg c/8 hrs: > 12 años




-    Carbocisteína        50- 100 mg c/8 hrs. en < 5 años






          200- 250 mg c/8 hrs. > 5 años

9. Oxigenoterapia: de acuerdo a las necesidades de cada paciente, llegando a Oxígeno domiciliario ,si se justifica.

10.  Kinesiterapia: La terapia kinésica respiratoria es esencial y ojalá varias veces al día. También ayuda un aparato llamado Flutter que puede usarse 3-4 veces al día x 10-15’.

11. Viscozime: (Dnasa) para nebulizar una ampolla al día. Dado el alto costo se usa en períodos de cuadros pulmonares críticos, pero sería ideal su uso, de mantención. (c/amp. 2,5 mg y necesita nebulizador a presión).

12. Vacunas:
· Programa Ampliado de inmunizaciones(PAI)

· Antigripal

· Antihepatitis

13. Controlar: La frecuencia de los controles está dada por las condiciones de cada paciente.

14. Exámenes:

Rx tórax:   
 Al ingreso y semestral

 En exacerbaciones de cuadro pulmonar.

Hemograma – V.H.S – P.C.R:  Ante sospecha de infección y c/6 meses en pacientes estables.

Perfil Nutricional: Cada 6 meses. Antes,  según necesidad clínica.

Sudán III: cada 2.3 meses.- Sirve para dosificar enzimas

Cultivo secreción bronquial: Cada 3 meses y cuando esté secretor o cambien características de síntomas y signos basales

Espirometría:   Desde los 5-6 años de edad,  c/6 meses si aparece alterada, para ver progresión.-

Cintigrafía pulmonar: En alteración de función pulmonar. Repetir en deterioro de función.

Estudio saturación arterial,  diurno y nocturno:En deterioro de función pulmonar para determinar, necesidad de oxigenoterapia.

Fibrobroncoscopía: Cada 12 meses para toma de cultivos.
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