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Estas guias para padres y pacientes con Fibrosis (3tica, tienen por fin
introducirlos en los aspectos generales de la enfeedad fibroquistica y como
conducirse en cada Centro de Atencion de pacientesn Fibrosis Quistica, en el
Hospital y en los consultorios meédicos. No enconti@ en estas guias una
descripcion detallada de la enfermedad ni un consea de tratamiento que de por
si existen y estan al alcance de cualquier persome librerias y/o bibliotecas
especializadas.



Capitulo 1
DEFINICION

¢ QUE ES LA FIBROSIS QUISTICA?

La Mucovisidosis o Fibrosis Quistica (que de alemraadelante llamaremos FQ) es la
enfermedad genética mas frecuente de la razagylaltera el funcionamiento normal
de las glandulas de secrecion externa (exocrinaagando dafio en distintos 6rganos del
cuerpo como los pulmones, pancreas, e higado, bidanal aparato reproductor.

En el aparato respiratorio, la casi totalidad de pacientes con FQ, producen
secreciones espesas y adherentes que ocasionanedage moco que terminan por
ocluir los bronquios y alterar la mecéanica de &pmacion.

En el aparato digestivo, mas del 80% de los pagsepresenta insuficiencia pancreatica
que dificulta la correcta asimilacion de los alirtoasn
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Las glandulas sudoriparas también estan afectatatoda cantidad de sodio y cloro
muy altas (sal) lo que hace que su sudor seasat@do que lo habitual, y por otra
parte nos permite hacer el diagndstico, midiendmtdidad de cloro y sodio en el sudor
a través del Test del Sudor

CONCEPTOS EQUIVOCADOS SOBRE LA FIBROSIS QUISTICA
1. La FQ no contagia

La FQ existe desde antes de nacer. Se trata de una
ENFERMEDAD CONGENITA HEREDITARIA, y uno no
puede contagiarse ni puede contagiar de FibrosistiQa a
otras personas. No es una enfermedad infecto-aostag

2. La FQ no tiene relacion alguna con el comportamientde la madre
0 eI padre antes o durante el embarazo.



Los padres, generalmente se sienten culpablesoporlo que les pasa a sus hijos.
Cuando un nifio es diagnosticado con Fibrosis @aisthuchos padres experimentan
sentimientos de culpa y responsabilid&t importante que usted entienda que
NADA DE LO QUE HIZO DURANTE EL EMBARAZO PUEDE CAUSA R ESTA
ENFERMEDAD.

2. La FQ no afecta la capacidad intelectual

La Fibrosis Quistica NO afecta el cerebro y no @mada en absoluto la capacidad
intelectual, por el contrario,

estos nifios suelen ser muy inteligentes, sumanwrattivos y dedicados al trabajo
intelectual; muchos de ellos logrardn metas exdinarias.

3. Cuédl es el tratamiento de la FQ.

El tratamiento de la fibrosis quistica se basaenpilares fundamentales:

» Kkinesioterapia respiratoria diaria
e mantener una buena nutricion
» realizar antibiéticos de acuerdo a indicacionesioaédorecisas

Si bien en la actualidad, no existe una terapia quee definitivamente la
enfermedad, gracias a los tratamientos modernesaj@ria de las personas que la
sufren, desarrollaran su vida en forma activa ylpctiva.

Se dedica una gran cantidad de tiempo, energiangralipara la investigacion y
desarrollo de nuevos métodos de tratamiento peseudrir una cura definitiva.

La ENFERMEDAD FIBROQUISTICA DEL PANCREAS es una enfermedad del
siglo XX?

La FQ no es una enfermedad nueva. Referencias sage 1705 sugieren que habia
nifios con padecimiento de ésta enfermedad. Con el

nombre de FQ aparece la primera referencia en el
1936 escrita por el Dr. Guido Fanconi de Suizarieher




informe completo aparece en 1938 escrito por la Daaothy Andersen en el Babies
and Children's Hospital de la ciudad de Nueva Y@r&sde entonces ha habido una
verdadera explosion de informacion y conocimientbre esta enfermedad. La
enfermedad es conocida con dos nombres: Fibrodistiudel Pancreas, aunque se
sabe que muchos pacientes solo tienen Unicamemntdestaciones respiratorias y no
les afecta el pancreas. Y Mucoviscidosis, Estamak@macion es usada principalmente
en el continente europeo. En la actualidad se immbmombre de Fibrosis Quistica a
secas.

¢CUAL ES EL RIESGO DE HEREDAR FQ EN CADA EMBARAZO?

Para padecer FQ es imprescindible que ambos pé&eligan el gen anémalo. Pero
asimismo aunque sean portadores del gen de la EB®,n8i0s no contraeran

automaticamente la enfermedad. Esto depende @ lprbbabilidades de que un gen
anomalo de la madre se combine con un gen anérehjmadre. Las probabilidades de
heredar FQ por cada embarazo seran:

« Una en cuatro posibilidades (25%) de que el nifitepea FQ
« Dos en cuatro posibilidades (50%) de que el niidopsetador sano.
« Una de cuatro posibilidades (25%) de que el nidoss@0o, no portador.

PORTADOR § PORTADOR

Lamentablemente la genética no guarda memoria gedmcurrié anteriormente,
por lo cual en cada embarazo aparece de nuevesitaarprobabilidad anteriormente
mencionada de tener o no un nifio con FQ

Existen familias que tienen varios nifilos con FQmifias numerosas con solo un
hijo con FQ.

ESTAS PROBABILIDADES CORRESPONDEN A CADA EMBARAZO .

LAS CARACTERISTICAS DE LA COMBINACION DEL OVULO CON EL
ESPERMATOZOIDE SON DETERMINADAS AL AZAR. NO HAY FOR MA DE
PREDECIR O CONTROLAR QUE GENES HEREDARAN SUS HIJOS.

En la raza blanca esta enfermedad congénita esidacomun, afectando a 1 de cada
2500 a 3000 nacidos, como en la raza negra esaear cada 17000 naciddsn
poblacion argentina, si bien no existen datos defos de incidencia, un estudio
realizado sobre 289.000 muestras por el prograntetéecion de errores congénitos de



la Fundacion Bioquimica de la Pcia de Bs As argdalel periodo 1995-20a@nfirmé

el diagnéstico en 41 casos determinando una incidetie 1:6000, esto puede ser
causado por un subdiagndstico o porque las meedlazs de nuestro pais es tan vasta
que puede tener una condicion diferente a otrasgpatel mundo.

En Estados Unidos, cerca de una persona en 20reslg@a de FQ, en Argentina la
relacion es mayor, aproximadamente de 1/60.

AVANCES EN LA INVESTIGACION GENETICA

La identificacion del gen FQ ha permitido un coesatble avance en el estudio de la
enfermedad. Tras las investigaciones realizadaGran Bretafia, Canada y Estados
Unidos, los cientificos de estos ultimos dos paisesitificaron, a mediados de 1989, el
gen responsable de la enfermedad.

El gen de la FQ se encuentra en el brazo largordelosoma 7, se trata de un gen muy
grande que tiene unas 6.500 unidades o nucledtidloserror en una sola de estas
unidades puede producir la enfermedad. En la magerios casos se ha podido ver que
el defecto es debido a la ausencia de un amino&t@dominado fenilananina en la
posicion 508. Esta mutacion o defecto, ha sido mmado en el 75% de los
cromosomas FQ pero se han descrito mas de 100@ionga posibles y si el delta
F508, determina la forma clinica clasica, las otmagaciones determinan una amplia
variabilidad de formas clinicas. Se supone que éstal factor condicionante que hace
gue la enfermedad se presente con mayor 0 men@daa.

LA FIBROSIS QUISTICA ES UNA ENFERMEDAD LETAL, PERO ESTA MUY
LEJOS DE SER UNA ENFERMEDAD SIN ESPERANZA.

El diagndstico temprano, el tratamiento adecuade) geguimiento cuidadoso, han
mejorado su futuro en afos recientes. Con los dogladecuados muchas personas con
FQ han alcanzado la vida adulta, plena y produckgtamos aprendiendo cada dia mas
acerca de la FQ, casi a diardREEMOS QUE ESTA ES UNA BUENA RAZON
PARA SER OPTIMISTAS ACERCA DEL FUTURO.

DIAGNOSTICO PRENATAL

Algunas condiciones genéticas y relacionadas can doomosomas pueden ser
detectadas antes del nacimiento. Estos se puedizaremediante el proceso de
amniocentesis ( extrayendo una pequefia cantiddijuido amniotico y el examen
bioquimico y microscopico posterior) o mediant®ilapsia de las vellosidades coriales
(extrayendo un pedazo de la placenta para serada). Todos éstos métodos pueden
conllevar al riesgo del aborto espontaneo.

PESQUISA NEONATAL
Es la basqueda, a través a de una gota de satiga@la del talén del neonato al igual

que el FEI (hipotiroidismo congeénito y fenilcetoi@)y de una sustancia que en la FQ se
encuentra elevada, que es la Tirosina.



Este método se llama TIR, y en nuestro pais |a2k¥38 (sancionada en 1994) la
incorpora en los programas de pesquisa. En la @GiddaBuenos Aires la ley 534
(sancionada en el afio 2000) establece la obligakadi de realizar la pesquisa neonatal
de hipotiroidismo congénito y fenilcetonuria y elsdrrollo de un estudio de evaluacion
para implementar la deteccion de FQ. Con ese wbjetmenzé en diciembre de 2002
un plan piloto con un esquema de tripsina inmumatiea en dos etapas: se realiza una
segunda TIR dentro de los 25 dias de vida cuanponteera resulta elevada.

Todas las tarjetas con ambas TIR positivas soradasi para estudio molecular y los
pacientes son derivados a un hospital de refergrania prueba del sudor y consulta
clinica.

LA GRAN SIMULADORA

Muchos a la FQ la llama "LA GRAN SIMULADORA", pang confunde a los
médicos con sus multiples sintomas y la variedagragos en que se presenta.

ESTOS SON ALGUNOS DE LOS SINTOMAS FQ

SUDOR SALADO

DIFICULTAD PARA SUBIR DE PESO
RETARDO EN EL CRECIMIENTO
DEPOSICIONES ABUNDANTES
ESTEATORREA (grasa en materia fecal)
TOS CRONICA

INFECCIONES RESPIRATORIAS
DEDOS EN PALILLO DE TAMBOR
POLIPOS NASALES

ESTERILIDAD

DIABETES

CIRROSIS HEPATICA

! Hospital de Nifios Dr. Ricardo Gutiérrez, CiudadBaenos Aires



Capitulo 2
EL SISTEMA RESPIRATORIO

En general todos los pacientes con Fibrosis gaigiQ), desarrollaran enfermedad pulmonar ya
sea como forma de inicio de la Fibrosis Quisticamas tarde, a lo largo de la evolucién de la
enfermedad. No podemos predecir con exactitud @anmd conque gravedad se presentara
enfermedad pulmonar, lo que si podemos aseguraméns grupos, es que si el paciente presenta
bajo peso, mala calidad en la dieta, falta de cumighto en el tratamiento, falta de seguimiento
médico, este cuadro afectara invariablemente idathl duracion de la vida del nifio.

El sistema respiratorio incluye 2 zonas:

1- Sistema Respiratorio Superior: incluye Nariz y Separanasales, estos Gltimos son
cavidades localizadas dentro de los huesos dedsecaambos lados de la nariz y en la
frente. Este sistema filtra el aire respirado gnala particulas de polvo y gérmenes
inhalados, como también calienta y humedece elragresado.

2- Sistema Respiratorio Inferior: se inicia en la Trég la cual se divide en 2 estructuras
denominadas Bronquios (derecho e izquierdo) lokesuagresan cada uno en los pulmones
en donde contintan su divisién en bronquios masgiemp hasta llegar a unas estructuras
parecidas a globos muy pequefiitos denominadas lalvéestos ultimos son los encargados
de poner en contacto el aire respirado con la sdagrual por medio de los Glébulos Rojos
capta el oxigeno que lo distribuye por todo el nigrao, y elimina gases toxicos hacia los
alvéolos que luego los eliminan nuevamente panduims hacia el exterior.
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El sistema respiratorio tiene un sistema de defprigaio, dentro del cual se encuentran las
glandulas bronquiales, que secretan moco que atuajaar particulas de polvo y gérmenes que
no fueron filtrados en sistema superior. La eliroidéa de este moco esta a cargo de unos
pequeiios filamentos llamados cilias que presemtanayvimiento en conjunto y coordinado
hacia afuera y logran llevar el moco hacia la gatag ser eliminado por medio de la tos.

En los pacientes con FQ esta glandulas bronquiahesonan mal, tienen una alteracién en la
regulacion de la entrada y salida de cloro y squiioJo cual el moco producido es espeso
pegajoso y deshidratado. Esto imposibilita su el@oion por medio de la tos y queda
acumulado en bronquios y alvéolos, ocasionado wtzstmes en estos sistemas las cuales son
denominadasTapones de Moco.

Tapones Moco
en Senos
Paranales

Tapon

de Moco
bronquial
Secreciones
Bronquiales

Secrecion€

Bronquio
Normal

En el sistema respiratorio superior esto se t@goc obstrucciones en senos paranasales y con
la presencia dsinusitis (Infeccion-inflamacion de los senos paranasalespnyo también en

un crecimiento exagerado de la mucosa nasal gg@aia formacion de Polipos que pueden

por si mismoser la causa de obstruccion.

Los tapones de moco en bronquios y alvéolos @igobstrucciones que derivan en
alteraciones del intercambio de gases (oxigenoxidb de carbono) con el riesgo de acumular



gases toxicos. También ocasiona la posibilidadcdenalar gérmenes los cuales crecen y se
desarrollan libremente facilitando asi las infene® pulmonares. El organismo por su parte
responde con una intensa reaccion inflamatorieydh es exagerada y deriva en un circulo
interminable de infeccidn-inflamacion y dafio pulraorconsecuente e irreversible.

/ e \

Tapones de Moco Inflamacion

~ 7

Dafio Pulmonar
Irreversible
SINTOMAS

Por todo lo descrito previamente se presentandogesites sintomas respiratorios en forma
habitual:

® Tos seca o productiva frecuente o persistente ltgra &!
suefio y/o la alimentacion

®  Produccién excesiva de moco

=  Cambios en la coloracion y calidad del moco: caloarillento
o verdoso incluso con sangre y pegajoso deildfiminacion
con la tos.

® Dificultad para respirar

= Agitacion y presencia de silbidos, (como maulligéogato) en
el pecho: Sibilancias.

Infecciones respiratorias persistentes o interrteétepero
frecuentes: neumonias, bronquitis, etc.

Obstruccion nasal, con dificultad progresiva paxstar olores
comunes.

®  Baja tolerancia a la actividad fisica.

Mal olor bucal, ocasionadwor las secreciones provenientes
de los pulmones

Capitulo 3
Prueba de la diferencia de potencial nasal para diagndstico de la fibrosis quistica
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En la gran mayoria de los pacientes con fibrosistiga (FQ), el diagnéstico se sospecha por
sintomas clinicos tipicos y debe confirmarse meeiendeterminacion del test del sudor en dos
determinaciones patologicas en dias separadosdiambe la identificacion de 2 mutaciones en el
estudio genético.

Introduccioén

Desde 1985 se sabe que el gen de la FQ esta kobaken el brazo largo del cromosoma 7, pero no
fue hasta 1989 cuando un grupo canadiense espeglfitefecto genético de la afeccién. En la
actualidad se sabe, sin embargo, que no existefentd genético Unico. Mediante los analisis
secuenciales del gen se han identificado mas @ Ibitaciones relacionadas con los sintomas de
la FQ. La frecuencia y los tipos de mutacionesavaein funcion de las razas y etnias.

El anormal funcionamiento del gen de la FQ repereutla proteina de membraestic fibrosis
transmembrane conductance regulaf@FTR), que actia como un canal de cloro que sdeu
activar a través de la adenosinmonofosfato ci¢hddPc). La impermeabilidad al cloro de la
membrana celular en epitelios ciliados en enferdeoBQ no se produce por la ausencia completa
de canales de cloro, sino por un trastorno gendeda activacion de los canales intracelulares y
afecta solo a los canales de cloro dependienteSMBE. Su anormal funcionamiento hace que se
excreten menos iones cloro al exterior de la célujae se reabsorban mas iones sodio, lo cual
condiciona, por un lado, la concentracién ioniclngieco y, en consecuencia, establece una
anormal diferencia de potencial entre el interiet gxterior de las células afectadas. Existen
también otros canales de cloro alternativos, queesean por el calcio intracelular y que se
comportan en individuos con FQ igual que en perssaaas, si bien no son capaces de compensar
de manera absoluta la secrecién de cloro.

En pacientes con FQ observamos una mayor difereieqitencial nasal (DPN) por esta excesiva
reabsorcion de sodio, con pérdida de valenciasiyasien la luz bronquial, lo que lleva a una
mayor negativizacion de los valores de la DPN retspal intersticio en comparacion con los
individuos sanos ( de alli los altos valores negatgue presentan los nifios con la enfermedad). La
CFTR se expresa en las células epiteliales delqulpéncreas, glandulas sudoriparas y conductos
deferentes, donde produce alteraciones concordemes clinica de la enfermedad, si bien los
trastornos del transporte i6nico repercuten de &adiferente en los distintos 6rganos.

Ventajas e inconvenientes de los métodos diagnésschabituales

Hasta la introduccién de la prueba de ScreeningiBlabpara FQ, se establecia el diagnostico
recién cuando comenzaban los sintomas, en un iampenborcentaje de pacientes no se establecia
el diagndstico sino hasta los 10 afios de edadyg etian erroneamente dignosticados con otras
enfermedades de sintomas similares que inclui@tras de las defensa (inmunodeficiencias
primarias), trastornos de la eliminacién del mommbuial (disquinesia ciliar primaria) o incluso
Tuberculosis. Clasicamente se ha venido realizahdodlisis del contenido de iones sodio y cloro
del sudor por estimulacién con pilocarpina; esrieepa denominada "test del sudor"”, desarrollada
por Gibson y Cooke en 1959. Sin embargo, se sabemg prueba del sudor normal no excluye
presencia de la enfermedad. En un 10% de los a#olies sanos se obtienen valores falsamente
positivos y el 2% de los pacientes con un fendtgtipico" suelen presentar una prueba del sudor
normal .
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El Screening Neonatal es una prueba diagnéstieavaaias enfermedades que se realiza en una
gota de sangre extraida de todos los recién nagidas tiene la ventaja de diagnosticar
enfermedades graves que pueden ser curadas oidasreguno comienza con el tratamiento antes
de la manifestacion de los sintomas. Esta pruetmaifeda deteccion de dos enfermedades como la
Fenilcetonuria y el Hipotiroidismo. En el &mbitoldeCapital Federal y algunos lugares de la Pcia.
de Buenos Aires, se suma al Screening Neonatakéardinacion de “tripsina Inmunorreactiva”
(TIR), que se usa como marcador precoz de nifopmdrable FQ. En los nifios que tienen un
valor de TIR elevado se realiza examen genéticaomuial y Test del Sudor. El problema del TIR
es que también puede ser positivo en personasogyeostadores y por lo tantm enfermoscon
Fibrosis Quistica.

En todos estos casos, la demostracion de mutadi@hgen CFTR permite el diagndstico

definitivo, de cualquier manera nunca se realizietarminacion de las 1500 mutaciones existentes.
En nuestro pais se realizan solo hasta 33 mutagitmque puede dejar de lado muchos pacientes
gue presenta una Fibrosis Quistica no comun, agndsticar.

Estos paciente se encuentran en lo que se llam@ona gris” es decir no se les puede confirmar a
los padres que su hijo tiene FQ, pero tampoco sdeasegurar que su hijo la tiene

De ahi que se practica un nuevo meétodo para eh@tigo de la FQ que es sensible y especifico
gue permite la demostraciémvivo de un transporte idnico anormal debido a un cotapovento
patoldgico de la proteina CFTR a través de unlepidel organismo, como es la prueba de
Diferencia de Potencial Nasal (DPN).

En nuestro pais y luego de wepacitacion en el Exterior con alta experiencia ela técnica, se
ha puesto en funcionamiento éste método desde fetwrele 2007, en el Servicio de Pediatria
del Hospital Vélez Sarsfield, mejorando el diagnésto de aquellos casos dudosos, en aquellos
en gue la genética es heterocigota para una detemaicion, o simplemente una alta sospecha
clinica.

Esto permitira, dilucidar muchos casos dudososfirtoar otros, sin olvidar que el mejor
desarrollo y ampliaciones de busquedas de mumegipodran servir para el diagnéstico de ésta
enfermedad; pudiendo asi intervenir precozmentd eontrol y seguimiento de los nifios
mejorando su calidad de vida y retrasando el detepropio de la enfermedad.

La determinacion de DPN parece cada vez masniél enfoque diagnostico de la FQ dada su
elevada sensibilidad, especificidad y valor proieést Teniendo en cuenta la experiencia de otras
comunidades que la tienen desarrollada desde hase a

Diferencia de Potencial Nasa(DPN)

Para evidenciar el anormal comportamiento de leepra de membrana CFTByétic fibrosis
transmembrane conductance regulat@ncargada del transporte de cloro, se ha idegutaeba

de la diferencia de potencial nasakspecialmente Util en pacientes con concentrasida cloro
normales y en los que no se identifican las 2 ntas del gen de la FQ, o bien para aquellos test
del sudor dudosos, o que siendo normales el esfatiético muestra una sola mutacion conocida
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del CFTR (heterocigotas). Recordamos que existend@d 500 mutaciones del CFTR encontradas
hasta la fecha.

Para la realizacion de la DPN se requieren 2 eléotr conectados a un voltimetro de alta
ado, uno colocalliee $a mucosa nasal del cornete inferior, y

'.7} : ~\

Técnica y valor patologico |
reflejado en el visor del '
aparato

otro sobre la piel del antebrazo. Un valor negsitiferior a -40 mV se considera patologico (-41a -
60 0 mas negativo aun ). Los valores obtenidosigtos sanos no sobrepasan nunca un valor de -
40 (VN -40,-30, -20, -10, acercandose al 0). ®eipan 2 determinaciones anormales de DPN
registradas en 2 dias separados para aceptafuaaiis de la CFTRPueden observarse falsos
negativos cuando la integridad del epitelio esta@rada.

Capitulo 4 )
ASPECTOS NUTRICIONALES Y GASTROENTEROLOGICOS

Alrededor del 85% de los pacientes con Fibrosistipai (FQ) presentan insuficiencia
pancredtica exogena. Esto significa que las enziligestivas que secreta el pancreas, no
son liberadas dentro del intestino como deberia.4estas enzimas sdipasa, la cual

digiere las grasagmilasg que digiere hidratos de carbonqrpteasague digiere

proteinas. La digestion de éstas sustancias sdarfiuental para su absorcion y
aprovechamiento por parte del organismo. La inmusf@a pancreética es la incapacidad del
pancreas para secretar las enzimas digestivasanesagara la normal digestion y
absorcion. La insuficiencia pancreatica es la jgedacausa de desnutricion en pacientes
FQ. Los pacientes FQ con insuficiencia pancreatieagsitan tomar enzimas con las
comidas para digerir los alimentos.

Se ha comprobado la importancia del estado nutatien la calidad de vida y sobrevida a
largo plazo de pacientes con FQ. No existe ningandn para aceptar la desnutricion o el
fracaso del crecimiento y desarrollo en estos péese Nuestro Centro de Atencion de
Pacientes FQ incluye la asistencia nutricional strg&nterolégica como parte del
tratamiento habitual.

Enzimas pancreaticas

La indicacién de enzimas y el manejo de las daslied ser evaluados por el gastroenterélogo o
nutricionista de un centro de referencia.

Las enzimas pancredticas se encuentran dispoeiblesmercado local en concentraciones de
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4.000 a 25.000 U de lipasa por capsula con culeeittarica. Nunca deben romperse los granulos y
recordar que ante la exposicion al calor, a la ldad® a la luz son inactivadas.

ENZIMAS PANCREATICAS

NOMBRE COMERCIAL UNIDADES DE
LIPASA
CREON 10000 10000
CREON FORTE 25000
PANCRECURA 25000 25000
PROLIPASE 4000
ULTRASE 4500
ULTRASE MT12 12000
ULTRASE MT18 18000
ULTRASE MT20 20000

» Las capsulas deben administrarse al comienzo @ entdd de la comida y deberan
ser tragadas sin matiscar.

En nifios pequeios o en caso de imposibilidad dartfa capsula entera, la misma puede abrirse y
su contenido se puede administrar con agua o algaento nutro (gelatina). No se deben masticar
los granulos y se debe

Progresion de la dieta en lactantes

Los lactantes con buena progresion ponderal récildl esquema dietético sugerido para lactantes
sanos con la correspondiente dosis de enzimagyuati@s que no progresen adecuadamente, se
evaluara el uso de formulas sin lactosa o bieroh&hdo de proteinas con suplemento de
polisacaridos y aceite de cadena media. Es adedoeldo sal en la dieta del lactante en las
primeras papillas. Se recomendara no usar alimeotoalmidon con insuficiente coccion.

Nifios de 2 a 5 aflos

Es una etapa critica en lo que se refiere a séldati de comidas y conductas individuales frente a
ellas. Asimismo aparecen conductas negativas feelsténgesta de las enzimas. En esta etapa
aprenderan a recibir las capsulas sin abrirlasqiipo médico estara atento a estas manifestaciones
para la oportuna consulta de orientacion psico&ogic

Nifios de 6 a 12 afios

En la etapa escolar y de eventos sociales (cumgseadimpetencias, etc.) comienzan las
dificultades de sentirse diferente al requerir roacion cada vez que se alimentan. El equipo de
salud deberé informar a los docentes y apoyafaridia, como asi mismo hablar con el nifio sobre
estas dificultades.

Adolescentes
Es una etapa de alto requerimiento energético debid alta velocidad de crecimiento, el
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desarrollo endocrino y el alto nivel de activid&ldda. Las infecciones respiratorias son comunes en
esta etapa, por lo que aumenta el requerimientgétien.

El retraso del desarrollo que acompafia a un estagiticional deficitario crea un importante estrés
en los varones. El deseo de ser delgadas se acampafina inadecuada alimentacion en las
mujeres. Debe realizarse un estricto monitore@i@simiento cada tres meses y las
recomendaciones deben establecerse en un fradogaléon los pacientes.

Suplementos vitaminicos

Los pacientes con insuficiencia pancreética debe@hir suplementos de vitaminas liposolubles,
sobre todo vitaminas Ay E. Los déficit de vitamib@de han demostrado en aquellos pacientes con
deficiente exposicion solar o enfermedad hepatibastatica. Los requerimientos de vitamina K no
estan adecuadamente establecidos salvo durartatimientos con antibibticos.

Las vitaminas son mejor absorbidas si su ingesteicke con algin alimento que requiera enzimas
pancreéticas.

Dosis sugeridas:

Suplemento multivitaminico: se sugiere la suplema&@dh con un polivitaminico para todas las
edades (contenido aproximado de 5.000 Ul de vitarAiy 400 Ul de vitamina D).
Suplemento de vitamina E:

0-6 meses 25 Ul/dia

6-12 meses 50 Ul/dia

1-4 afios 100 Ul/dia

4-10 afios 100-200 Ul/dia

mayores de 10 afios 200-400 Ul/dia

(No sobrepasar las 1.000 Ul/dia)

Suplemento de vitamina K:

0-12 meses: 2-5 mg /por semana (2 veces por sesheetibe antibidticos durante las
exacerbaciones);

mayores de 1 afio, 5 mg dos veces por semanalse @diibiéticos o si presenta enfermedad
hepéatica colestatica.

Se recomiendan suplementos de hierro en dosisubddsty suplementos de zinc y cobre.

Existe en la actualidad un preparado comercialogbee las recomendaciones de vitaminas para
FQ (ADEK") Se administra ¥ comprimido por dia a los mendee$2 afios y 1 comprimido en los
mayores.

Diabetes

En general, la diabetes en pacientes con fibraggtiga aparece en la adolescencia, con leve
predominio en el sexo femenino, mas frecuente esepicia de la mutacion DF 508 y con
insuficiencia pancreatica.

Se debe a un déficit de insulina. En la primerpatta respuesta a la secrecién de insulina puede
estar disminuida y provocar una respuesta altaadaangesta de glucosa. En una segunda etapa, la
cantidad de insulina secretada es baja y aparasendnifestaciones de diabetes. Se ha descripto
cierta resistencia periférica a la insulina en graigis con FQ.
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LISTA DE SUPLEMENTOS DIETETICOS VITAMINICOS Y MINER  ALES
DE USO FRECUENTE EN EL APOYO NUTRICIONAL DE PACIENT ES FQ

Formulas modificadas: de inicio hasta los 6 meseg dida
de continuén después de los 6 meses de vida
sin lactosa

Formulas hidrolizadas

Suplementos caldricos especiales

Suplementos polivitaminicos

Suplementos vitaminicos: Vitamina A

Vitana E
Vitana D
Vitana K
Antiacidos: Ranitidina
Omeprazol
Ac. Ursodesoxicélico

Capitulo 5
TRATAMIENTO

Actualmente el tratamiento de la FQ no es curatipor lo tanto debe ser realizado durante toda la
vida. La meta es lograr la mayor sobrevida medmalaenejor calidad de vida posible. Por lo tanto
el objetivo del tratamiento meédico tiene por fin:

- Asegurar un crecimiento optimo (comentadolarapitulo 3)

- Frenar el deterioro pulmonar progresivo

- Alentar un estado psicoldgico adecuado

El tratamiento debe tener en cuenta la edad, adogde afecciéon de la enfermedad
mediante evaluaciones clinicas frecuentes y exivasstl tipo de bacterias que colonizan la via
aérea y pruebas de funcion pulmonar periddicas. groxipales sintomas de enfermedad en
pacientes con fibrosis quistica son los respirasorEstos son consecuencia de la relacion que
existe entre infeccion pulmonar e inflamacion. Ebultado de esta relacion es destruccion
progresiva del epitelio de la via aérea, lo quenirea produciendo dilataciébn exagerada de los
bronquios (a lo que llamamos bronquiectasias) aliinente insuficiencia respiratoria.

El control médico habitual es un amplio e imporaaspecto del tratamiento que debe comenzar
en el mismo momento del diagnostico y mientras m&tozmente se inicie mayor sera la
probabilidad de lograr los objetivos propuestosvigreente, otro argumento mas de la
trascendencia del diagndéstico precoz.
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Aporte de agua y sal

En estos nifios existe susceptibilidad para padieshidratacion por pérdida excesiva de agua y sal
a través del sudor, por lo que en épocas calusoszgiones calidas es menester asegurar un aporte
adecuado de estos elementos. Medidas tales cortar kviexposicion al sol directo, reponer la
pérdida de liquidos y electrolitos, mantener frdachabitacion donde duerme, evitar los viajes en
vehiculos sin aire acondicionado y evitar el e@ocivigoroso en tiempos de calor son algunas
condiciones a destacar. Por otra parte existenriste riesgo que favorecen la deshidratacion y se
deberan reconocer rapidamente: sudoracion, vondiasea, fiebre, lactantes y nifios pequefios que
no manifiesten sed, nifios con taquipnea y toda llagsi#tuacion que puede expoliarlo de
electrolitos. Frecuentemente la deshidrataciéneddipo hipotonica hipoclorémico y no es raro
tener que internarlos para la rehidratacion o teeccion de los déficit de electrolitos.

RhDNasa (Pulmozyme)
El ADN proveniente de la ruptura de las célulasmpoifonucleares constituye hasta el 50% de la
viscosidad de las secreciones. La DNasa es unaamesente en la via aérea de los seres
humanos cuya accién puede resultar insuficientadméa oferta de células inflamatorias muertas
sobrepasa la produccion normal de esta enzimaeD#sdio 1994 existe en el mercado una enzima
recombinante humar(ghDNasa)que se comprobd disminuye las propiedades visstieda del
esputo con un alto perfil de seguridad y entreefestos adversos solo produce ocasionalmente
faringitis y laringitis que habitualmente son triémgas (ronquera) y no necesita la suspensida de
droga. Los beneficios incluyen menos infeccionspiratorias e internaciones y una mejoria de la
funcion pulmonar del 5 al 15 %. El consenso aa@sajue todo paciente broncorreico deberia ser
considerado candidato a recibir Dnasa, se evaliastambién en pacientes con enfermedad leve
y/o lactantes que presenten atelectasias pulmoruasso se esta extendiendo a otras
enfermedades pulmonares (bronquiectasias, disgamdglemias, bronquiolitis obliterativa, etc.).
Se ha determinado que al discontinuar su uso Edarpulmonar cae rapidamente a los valores que
tenia antes de su administracion. Se aplica mediaetiulizacion, luego de la fisioterapia, una vez
por dia (2.5 mg; 1mg/ml).
Soluciones Salinase usan en concentracion de 0,9 % para vehiculigintas drogas en

nebulizacion (solucion fisioldgica). Su uso solthesn controversia.

El usosoluciones de alta osmolaridad (hipertonicas}a sugerido que puede mejorar y aumentar

la expectoracion de secreciones respiratorias, esitbargo también puede aumentar la

hiperreactividad bronquial y anular la accién de Bata defensinas humanas 1 y(Béptidos

antimicrobianos expresados en la via aérea de masit inducidos por la infeccién) que son
sustancias que contribuyen a la barrera de defaris®wnar contra los micro-organismos.
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Tratamiento anti-infecciosos

Antibiéticos: Debido a la variedad de bacteriasoloeradas, y los diferentes formas de
responder de cada bacteria a cada una de las dantibticas existentes (lo que hace que una
bacteria seaensibleo resistenteante determinado antibiético), que difiere enteaa geograficas
y entre pacientes, se requiere de un preciso labrebacterioldégico, para el uso racional de
antibioticos.

Las bacterias mas frecuentemente halladas en &€wa de pacientes con FQ son:
Staphylococcus aureSA)

Haemophylus influenzae

Pseudomona aeruginogmucosa y no mucosa) (PA)

Mas raramente se encuentran otras bacterias como:

Burkholderia cepacigBCC)

Xantomona maltophila.

Staphylococcus aureus meticilino resistente (SAMR)

Cada germen hallado en el cultivo de esputo, regude una estrategia especialmente
diseflada para cada paciente: Eleccion del antbiétduracion del tratamiento y via de
administracion. Todas son decisiones que se tomah €entro especializado de atencion a nifios
con FQ.

Los antibioticos pueden administrarse:

1. Por via oral, en comprimidos o suspensiones (jajabe
2. Por via intravenosa, a partir de una aguja tiptebit o catéter.
3. Por inhalacion, algunos antibidticos vienen espex@ate preparados para ser

administrados en nebulizacion. Esta forma de adinariantibidticos por medio de una
nebulizacion se denomina: Aerosolterapia.

La aerosolterapia ha demostrado que antibidticosirastrados en forma inhalatoria han
alcanzado una mayor concentracion en la luz brahguie cuando se administran por via oral 0
endovenosa. Particularmente el uso de tobramiciaesalizada logra un gran efecto
antibacteriano en la luz bronquial que se demuestmicamente con un significativo
mejoramiento de la funcion pulmonar. Por otra pktéifusion de la tobramicina a otros 6érganos
como rifidn, higado etc. es casi nula, sugiriend® lgutoxicidad otica y renal, relativa a altas
concentraciones de aminoglucosidos en sangre, esnanio no existe. Actualmente se estan
desarrollando antibiéticos tales como Tobramicir@atistina en preparaciones como Polvo seco,
para ser inhalados y que reemplazaria la nebubizalz los mismos.
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Tratamiento Antibiético Endovenoso Domiciliario

No escapa a la observacion de pacientes y padigscamtes con fibrosis quistica, que
existe una tendencia a aumentar la frecuenciaatimientos antibioticos endovenosos dentro de
un marco de programas de tratamientos intensiwgie. dignifica que en un determinado grupo de
pacientes no solo se indican tratamiento intravean$e una exacerbacién o crisis de la
enfermedad, si no que aun estando en buen estaddudese cumple un plan de tratamiento
antibiotico endovenoso programado, y en forma priave.

Esta tendencia se ha ido desarrollado junto add@@n de una gran gama de insumos
médicos, que permite por una parte aumentar l&gioglad, y por otra disminuir molestias y
riesgos a los pacientes. En primer lugar la agaridel catéter de siliconas, colocado
periféricamente, evita las repetidas venopuntusassgn mas dolorosas, caras y molestas.
Adhesivos plasticos transparente que permiten nfioion e higiene de la zona punzada. La
aparicion de bioconectores a presion, que libepackente de una guia y plan de suero
permanente; pudiendo deambular libremente y sexotado solo al recibir los antibiéticos. Todo
lo cual facilita la administraciéon domiciliaria detibiéticos endovenosos.

Hay dos maneras para administrar los cursos dei@étitos intravenosos: en internacion
hospitalaria, y en el hogar. Es dificil en algupasses por la falta de reconocimiento de la
enfermedad por parte de los seguros de salud (S8b@ales, mutuales, medicinas prepagas) Para
poder extender el tratamiento endovenoso a la cmtadren su domicilio, se deberia disponer de
personal de enfermeria experimentado o exhaudiiesteamiento de los padres. La internacion
domiciliaria puede extenderse a otros aspectogatamiento ademas de la administracion
endovenosa de antibioticos:

a) tratamiento nutricional por medio de gastrostomia
b) manejo domiciliario del paciente que requiera ondge

ORGANIZACION DE LA INTERNACION DOMICILIARIA (ID)

Los beneficios de la internacion en el domicilian snejorar el control de la infeccion
cruzada y mejorar calidad de vida del paciente dessentajas son los altos niveles de estrés
alcanzados en el seno familiar y la desatenciéricaéuh otros aspectos del tratamiento:
kinesioterapia o nutricion del paciente estandsitedomicilio. La falta de camas o el aspecto
econémicao es una indicaciérpara implementar el programa de Internacion Ddiait. Los
padres o encargados del paciente no deben sepades (aln si el nifio estd ansioso por estar en
casa) y deben estar seguros de poder realizaekyale poder continuar con los otros aspectos
del tratamiento. Ej. Kinesioterapia respiratorianantacion, etc.

19



La internacion domiciliaria requiere al mismo tiesrgee una cobertura del 100% de
insumos y drogas, y por supuesto de estabilidadigantapacidad geogréfica (vivienda a menos
de 10km de un centro de alta complejidad), posdidlide un rapido traslado al centro de atencion,
contar con servicio médico de emergencia y de aanbid a domicilio.

La educacion familiar sobre la Internacion Domaik se debe realizar de manera
progresiva y constante para que se obtenga unae@ngpmprension de esta forma de
tratamiento, entendimiento de los altos nivelesstees familiar generados y la habilidad minima
gue asegure el éxito del programa. Se debe tortrackes contacto con el pediatra para
intercambiar informacion sobre el paciente. Es enpindible realizar el enlace con maestros y
personal escolar para aprovechar al maximo la jged&auna ID.

Capitulo 6
Sistema Reproductor

La sexualidad y la reproduccion son frecuentessede duda tanto para los padres como para los
adolescentes y adultos que sufren fibrosis quistica

Una de las preguntas mas formuladas es sobre afrolés sexual y reproductivos de sus hijos con
FQ.

Son estériles los pacientes con FQ?

Sistema Reproductor masculino

El esperma se forma en los testiculos y de alaa través de un tubo llamado deferente hacia la
prostata donde se produce el producto final qug @dravés de la uretra hacia el pene donde es
eyaculado

Obsérvese como las flechas azules denotan dlrideco
del esperma hacia el pene desde el testiculo.
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Cuél es el problema?

En la mayoria de los hombres con FQ el conductereefe puede estar bloqueado por un
tapon de moco o puede estar ausente lo que impel@ase adecuadamente el esperma, a
pesar de tener un coito normal . El semen produeslonsuficiente para producir un
embarazo .

Hay por ello un porcentaje muy importante de h@slaproximadamente de un 95% a un
98 % que son estériles, pero no impotentes (dadotignen ereccién adecuada ante un
estimulo oportuno). Esto hace que no puedan pngaesea no producir un embarazo en
una mujer de forma natural. Se puede lograr a sraeefecundacion asistida, entre otros
métodos actuales de fecundacion.

Hay que tener en cuenta que existe un pequefio majeeque puede tener hijos
naturalmente.

También existe un pequefio porcentaje que presey@mesia (ausencia) de conductos
deferentes lo que impide que el semen tenga esfmerondes y solo sea liquido prostatico
incapaz de fecundar al 6vulo femenino, por medatarales.

Una prueba simple, llamada andlisis de semen, puedelar en la adultez si las
caracteristicas del mismo son las adecuadas paceepr 0 no.

El problema pasa en la mayoria de ellos por praddemecanicos dado que las glandulas
sexuales funcionan normalmente.

El desarrollo y crecimiento sexual siguen un cursomal, aunque a veces un tanto mas
lento que un nifio que no padece FQ, debiéndose anBermedades pulmonares y la
malabsorcion  de los alimentos que determinanorecimiento corporal no adecuado por
debajo de los valores normales para la edad. Eodgsrendimiento sexual suele ser
normal, no siendo impedimento disfrutar de una &exual satisfactoria.

El sistema reproductor femenino

Los 6vulos se producen en el 6vulo y viajan @eésade la trompa de Falopio hacia el
Utero. El esperma luego de ser depositado en laxvagiaja a través del cuello del Gtero y
penetra en el Utero para fecundar el évulo. Laneatiene glandulas exdcrinas que
segregan moco para lubricar la vagina la cop@bpaso del esperma.
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Ovarios

Huaso piiiza
Facio

Nonto o Venus

"":.'-‘\'

Citors —=
nwe

Obsérvese comias flechas azules denotan el recorrido del espbauia el Utero desde la
vagina

Doénde esta el problema?

En las mujeres con FQ , las secreciones mucosasales) y cervicales son espesas y
pegajosas a punto tal que el esperma no puede peasaliegar a fecundar al 6vulo en el
Utero. A esto se le suma que las mujeres con EQguu tener ciclos anovulatorios

(liberar 6vulos de los ovarios mensualmente) ystraales irregulares , que empeoran mas
aun el prondstico de fecundar.

De todas maneras la fertilidad en la mujer FQ aemgqducida, se encuentra conservada. Se
admite que la fertilidad de la mujer con FQ estdl@eal 20 % por debajo de una mujer
sana, y es la misma tanto si la afeccion es severaderada.

Al igual que los hombres las mujeres con FQ tianmedesarrollo y crecimiento sexual que
siguen un curso normal, aunque a veces un tantdemt@sque una nifia que no padece FQ,
debiéndose a las enfermedades pulmonares y la soatain de los alimentos que
determinan un crecimiento corporal no adecuadalpbajo de los valores normales para la
edad. El deseo y rendimiento sexual suele ser monoaiendo impedimento disfrutar de
una vida sexual satisfactoria.

Métodos anticonceptivos

Los hombres y mujeres con FQ que lleven una vigdaadeactiva y deseen usar un metodo
anticonceptivo deberan consultar con su médicmecgioga.

Los anticonceptivos orales traen trastornos paa#gaier mujer sea o no FQ, pero en ellas
pueden agravar ciertas complicaciones . Asi corobl@mas hepaticos, desencadenar una
diabetes , o bien intensificar sintomas de respics.

De todas maneras la situacion especifica de caga seidebera discutir y analizar a fondo
por el médico como asi el uso de anticonceptivakesr
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Embarazo

Sin duda las mujeres FQ pueden quedar embarazstadiay que tener en cuenta que el
bienestar de la madre y el feto dependen principalende la salud de la madre cuando
comienza el embarazo.

Se debe recordar que el embarazo por si solo , fowhea fisiolégica , supone una
importante sobrecarga para el organismo tanto &mtadén pulmonar como en su aparato
circulatorio y en sus necesidades nutricionaleta.Esbrecarga puede tener consecuencias
muy negativas en la paciente con FQ cuyo estadsatied no sea razonablemente
apropiado para afrontar una gestacion , asi cormmutricion adecuada.

¢ Los nifios de una persona con FQ que se embarazaude persona sin FQ sufriran
la Enfermedad?

De ninguna manera seran FQ, solo seran portadereseshfermedad.
¢, Cuando una persona con FQ se embaraza de un patta, los nilos como seran?

Aqui el 50 % seran pasible de ser portador y utogfadecer la enfermedad.

Capitulo 7
Kinesioterapia Respiratoria

Introduccién

En la enfermedad de FQ, resulta dificil elegiralamiento adecuado, pero lo primordial
seria la eliminacion del moco que ha quedado megm el arbol bronquial y tratar precoz
y enérgicamente las infecciones que se produzeario Panto tiene un papel basico la
fisioterapia respiratoria, que debera iniciarsezenente a partir del momento del
Diagnastico.

El objetivo de la misma, consiste en eliminar kxxsciones espesas y viscosas retenidas
en los bronquios, evitar las deformidades toracipasmedio de la practica de los
ejercicios fisicos, el entrenamiento aerdbico paegorar la capacidad funcional del
paciente, como asi también que el mismo tome cocieigle su propia participacion activa
en su tratamiento.

En términos generales no todos los centros esfgaab utilizan la misma terapéutica,
pero existen dos grandes divisiones que son lagbras pasivas, dirigidas para el nifio
lactante hasta los 3 afios y las maniobras actwvedpnde se requiere la participacion del
nifio o adolescente.
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Debemos tener ciertas precauciones basicas como:

Consultar al profesional para entrenar al paciadeeEuadamente, como asi también, que
reciba su asistencia en los periodos de infecciene®nde asi lo requieran.

Iniciar la fisioterapia previa a las comidas o biemscurridas 2 horas de ayuno para evitar
el reflujo de los alimentos.

Efectuar las nebulizaciones o bien aerosoles decbdilatadores o mucoliticos, indicadas
por el médico, previo a las maniobras de limpiedgdbol bronquial, para mejorar su
efecto terapéutico

En el caso que debiera efectuar antibiéticos inlvslaestos se deberan efectuar una vez
gue la via area se encuentra limpia de secrecipaesmejorar el efecto de los mismos.

Entrenar a los padres o tutores a cargo, parauafeets terapéuticas regularmente en su
domicilio, ya que la consulta con el kinesiologcesectian esporadicamente.

Considerar al paciente en cuanto al impacto psiycd) que produce el sentirse exigido

por todas las actividades que deberia hacer, fjaraseamportante sistematizar un
tratamiento variado y breve, para que pueda temecalidad de vida acorde a su edad.

Fisioterapia Respiratoria

Como mencionamos con anterioridad existen manigiasivas y activas, se detallan a
continuacion en que consisten las mismas para gur ergendimiento:

1)Maniobras pasivas:

Estas consisten en maniobras efectuadas por petéeg a través de las manos del mismo,
como la percusion, vibracion, drenaje posturalc&mto a la primera tienen una variedad
de acuerdo a la superficie a tratar, como a mama Il simplemente con un solo dedo
como la digito percusiéon. En cambio la vibraciénsiste en maniobras de oscilacion, que
parten desde el antebrazo, para producir un edéutatorio sobre la superficie del térax.

Ninguna de éstas maniobras deberian efectuarsgraa €nérgica ni agresiva para evitar
cualquier tipo de padecimiento o bien dolor, sdasesuperficies tratadas.

En cuanto al drenaje postural, consiste en colalaaifio en distintas posiciones que
permitiran a través de la tos y la accion de laeptad, drenar cada uno de los Iébulos o
segmentos pulmonares. Ademas de modificar la aendih y riego sanguineo de las
diferentes zonas pulmonares.
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Existen otras maniobras como las técnicas de egiréenta prolongada ( ELPRr),
espiracion lenta prolongada con glotis abiertaalateral ( ELTGOL), el bombeo traqueal
espiratorio ( BTE), desobstruccidn rinofaringesagtadada (DRR), tos asistida (TA) o
bien tos provocada (TP), las cuales deberan seutafgas por los profesionales ya que
requieren el monitoreo ciertos parametros, consafaracion o frecuencia cardiaca o bien
por que presentan ciertas contraindicaciones.

2) Maniobras Activas:

Estas consisten en efectuar una serie de manigsjaisatorias, con o sin la utilizacion de
dispositivos mecanicos, encaminadas a desencademawilizacion de las secreciones y la
tos.

a) Ciclo Activo Respiratorio (ACBT):

Se asocia a diferentes posiciones de drenaje adisr@slos de respiraciones sistematicas
a volumenes pulmonares distintos, luego se instbgéio o bien adolescente a vaciar sus
pulmones, efectuando espiraciones forzadas, taihréadas “s.f.”, por el sonido que
provocan.

Esta ultima, se deberia practicar para no serugfdatde manera incorrecta, como
produciendo sonidos en dénde se utilizan las cserdeales o bien efectuando esfuerzos
con la garganta, en dénde producirdn como consei@setiolores locales o bien disfonias.

Una vez que termina de efectuar el “huff’ debesity para terminar un ciclo respira con
la parte baja del térax, llamada también contrgpiratorio, para evitar que desature o se
produzca el cierre de las vias aéreas, llamadoi¢antioonco- obstruccion.

b) Drenaje Autogénico (AD):

Esta técnica consiste en comenzar con el pacianieaposicion confortable de sentado,
con sus manos apoyadas en el térax para que pageghaiplas vibraciones de las
secreciones.

El paciente comienza con respiraciones diafragsiticsea utilizando la parte baja del
térax, a un volumen pulmonar bajo, de manera qrelj@ecomo espira lentamente, una
vez que se encuentre sediento de aire, puede 8énanas sus pulmones, para no sentirse
asfixiado. Continua luego respirando, como al ppiog¢ esta fase se denomina de
“desprendimiento”, hasta que percibe que las siexres estan mas accesibles, entonces
respira con un volumen medio, con la parte meditddax, llamada también “fase de
recoleccién”, hasta que ya pueda percibir sus seeres en la garganta, entonces pueda
toser libremente.

Debemos considerar, que para aprender dicha tésmicacesita varias horas de
instruccion, ademas de se requiere de que el gadEma el conocimiento de respirar con
diferentes zonas del pulmén para poder ponerlagstiga.
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c) Utilizacion de Dispositivos Mecéanicos:
Dispositivo de Flutters-VRP1:

Este dispositivo impone una presion positiva espil@ por medio de un dispositivo de
bolsillo, que cuenta en su interior, un cono padoren donde se adosa una bolilla de
acero, (que es responsable de oscilar y provogaeadn positiva oscilatoria) y una tapa
perforada.

La modalidad de efectuar la aplicacion de flutt&P4, requiere de una posicidén Unica o
sea en posicion sedente, con los brazos del pac@eotyados y con un mano sosteniendo
sus mejillas, para evitar que las ondas de presdiisipen en la cavidad bucal. Luego
respira profundamente acompafiando la espiracigmadinte adapta la inclinacion del
flutter, buscando una repercusion 6ptima de las®de presion en el torax, lo que
corresponderia a la frecuencia de resonancia pdapigaciente. La modalidad de tiempo y
frecuencia se adaptan en forma individual y ailsicad del paciente.

Existe una modalidad en el mercado que es PERFi§stem, que consiste en un
dispositivo que se adosa a las pipeta Pari entsenex distal, de tal modo que a la vez que
el paciente se nebuliza, efectia en forma conjursion positiva espiratoria de tipo
oscilatoria.

La PEP mask o mascara PEP:

La presion positiva espiratoria se obtiene por medi una mascara naso-facial, que tiene
dos valvulas unidireccionales, una inspiratoridrg espiratoria, sobre ésta Ultima se
adosan resistencias calibradas de distinto tantzgie.freno respiratorio se compone de
una seleccion de varios tubos de distinto caliBespuede interponer un mandémetro para
testear la presion adecuada.

La modalidad de aplicacion de la mascara pep, eo€inion de sentado, en donde el
paciente efectla una inspiracion maxima por laulalinspiratoria no resistiva y espira a
través del freno espiratorio, formado por el tublibcado.

Existe una modalidad en el mercado que es PEFSstem, que consiste en un
dispositivo que se adosa a las pipeta Pari entsenex distal de tal modo que a la vez que
el paciente se nebuliza, efectia en forma conjur@sion positiva espiratoria.

Se recomienda le uso de este dispositivo en pasiemhyores de 10 afos, ya que si son
menores no se obtendra muchos beneficios, contarabién en cuanto a la frecuencia y
tiempo de ejecucion se adaptan en forma individual.

26



El Thera PEP:

Es un sistema individual con presion positiva egpiia que incluye un embudo bucal o
mascara, con un orificio movible para la monitcziva de la presion, una valvula de
resistencia inspiratoria antireflujo y un indicadier presion espiratoria.

Dispositivos de Espirometria incentivada:

Hay varios dispositivos, uno de ellos se denomwaldyne. Estos dispositivos permite

gue al utilizarlos efectuando inspiraciones proasy lentas, ejecutadas con el fin de,
prevenir o tratar un sindrome de restriccidon, cgmoejemplo cuando el nifio tiene un area
pulmonar colapsada.

El Chaleco Toracico ( Chest Thairapy)

Consiste en un equipo portatil, con un tamafio denable, ya que se podria correlacionar
con una mesita de luz. Este dispositivo, produdemeiones de accion tangencial o
perpendicular por medio de chalecos neumaticofelcaencia es superior a 40 hz. El
procedimiento consiste en aplicar en el térax,|lasicnes ritmicas por medio de un
manguito inflable que lo rodea y que se alimentaup@a bomba de piston. Un control
manual permite al paciente desencadenar las ascikscdurante el tiempo espiratorio,
después de haber realizado una inspiraciéon makhtecho que le permita la paciente
efectuarlo en forma independiente, le permite wimaigistracion autbnoma del tratamiento.

3)Ejercicios Fisicos

La importancia del ejercicio fisico radica en lenéficios que producen, como cambios en
la funcion pulmonar , cardiaca y otros sistemasuiaps. En los programas de
rehabilitacion pulmonar, dirigidos por kinesidlogosn un protocolo especifico, el

ejercicio ocupa un lugar de privilegio, ademasaseditras terapéuticas dirigidas a aumentar
la limpieza bronco pulmonar y la resistencia fisiuascular respiratoria.

Los pacientes con enfermedades respiratorias tidisaninuidas su tolerancia al ejercicio,
debido a que no pueden responder en forma adeadadaequerimientos de la

ventilacion, debido a un aporte inadecuado de oxigela sangre, como a la eliminacion

de los desechos de la respiracion. La mayor linditees cuando el paciente, se encuentra
con la disnea o fatiga ante el esfuerzo, por ailo kel corazén no se pueda adaptar al gasto
gue le ocasiona la actividad fisica, es decir redpusuministrar en forma adecuada la
sangre hacia los musculos, que se encuentranaratmaglurante la actividad.

Los padres manifiestan que los nifios tienen lindtes fisicas, como “el nifio se cansa
excesivamente” y si se fatiga le viene “la tos”e®bien basados en este concepto,
consideramos que es extraordinariamente imporpanteel control de la enfermedad el
estimular al nifio para que, bajo la supervisiomaédlico, el ejercicio constituya una pared
basica entre sus actividades.
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Por lo tanto los fisioterapeutas intentan a traleéan programa especifico, en dénde se
asocia el entrenamiento de los musculos, para adiagpt soportar cargas de mayor
intensidad con el fin de mejorar su capacidad fumadiaerdbica, evitar deformidades
toracicas, que de por si se asocian a la patalegjratoria y mejorar su calidad de vida.

La actividad deportiva, es un aspecto important@erda de un joven afectado de FQ.
Esta actividad desarrolla su capacidad pulmonarpgisculos y también tendréa un papel
en cuanto a la imagen que podra tener de él miResulta importante animarlo a
participar, en todas las actividades de diversideportivas, organizadas por la escuela 'y
otros institutos.

Algunos jovenes tendran que tomar ciertas precaasjdas cuéles seran necesario
establecerlas entre los padres y el médico, addentasvigilancia y cumplimiento de un
profesor, como por ejemplo, la toma de bebidagisoas o de alimentos con un gran
aporte en sal cuando realicen actividades que pgrearouna gran sudoracion. Es
importante no dejar de tener en cuenta lo mencioad anterioridad: “puede participar y
no competir”.

Capitulo 6
Aspectos psicosociales de la Fibrosis Quistica

Cuando se espera un hijo, cuando se lo imagimamféamedad no forma parte de
los anhelos y expectativas de los padres. En atgcasns esta es una temida fantasia que
desaparece ante el nacimiento del nifio “sano”.n@ai&sto no sucede, es decir, cuando el
nifio padece una enfermedad, se genera un fuereeimpos padres se confrontan con un

nifio que, en lo que a su salud se refiere, esedifera lo que esperaban.

Esta situacion compromete emocional y afectivamamds progenitores y en

mayor o0 menor medida, al entorno familiar cercaglndio.

Afrontar la enfermedad de un hijo no es sencillomérosas son las dificultades y

es nuestra intencién acompafar a los padres ediisittarea.

Por tratarse de una enfermedad crénica, el contactel médico sera permanente.
El sera quien guiara a los padres en lo que ahdoidisico se refiere y quien los orientara

para que el desarrollo y crecimiento del nifio sgaimos.

El diagndstico de la enfermedad genera sentimiaht@ssos. Por tratarse de una
enfermedad compleja y cuyo tratamiento no inclppe,ahora, la posibilidad de cura, la

inquietud acerca del futuro cobra un papel prep@mde.
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Cuéando los padres son informados de que su hijegesftbrosis quistica (FQ), los
modos de reaccion son particulares de cada individabra quien se deprima, quién
niegue la situacion, quien no entienda lo que skcke Estos modos varian segun las

caracteristicas de cada cuél y del entorno.

Impacto emocional de la enfermedad

Luego de impacto inicial y de las primeras reaces@aparecen diferentes

sentimientos y emociones:

1-  Preocupacion Este es un sentimiento que “llegé para quedaaséjual
gue el nifilo motivo del mismo. Un hijo siempre prgumxa los padres; si por preocupacion
entendemos un interés por su bienestar, su fugurfelicidad. Los padres pueden
imaginar para sus hijos un porvenir sin dificuld® por lo menos, desear que asi sea 'y
por ello procurar brindarles las herramientas pasenvolverse en la vida. Frente al hijo

enfermo, esta preocupacion se incrementa.

2-  Culpa: Por tratarse la FQ de una enfermedad genéticatfsento de
culpa de los padres por haber transmitido la mssas hijos es constante. Sin embargo
es importante pensar que no se puede ser padrarssmitir cosas a los hijos, y que un
nifio no puede existir sin adultos que lo preceden‘gionen” sus caracteristicas. La
herencia hace que los ojos de un individuo searoe@gmarrones, que sus brazos sean
largos o no y, lamentablemente, el azar hara qdezean una enfermedad de la que sus
padres desconocian ser portadores. Pero es imjgottaer en cuenta que no solo los
genes son “transmisores” Mucho se hereda a travéssgalabras y lo que los padres
expresen a sus hijos respecto a sus sentimientbsaseimportante para su futuro como

otros factores de orden biolégico.

3-  Angustia: Este sentimiento surge ante lo desconocido deféaraedad,
ante la particular manifestacion de la misma ehijgy ante el temor de afrontar las

dificultades, ante la incertidumbre.

4-  Rabia: Porque sea el hijo de uno quien sufra, por no pedéarlo, por

encontrarse frente a un limite infranqueable.
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5-  Resentimiento:En algunas oportunidades y no en todos los cakbempo
y la atencion que requiere un nifio con FQ puedejégha los padres. Este sentimiento

podria estar encubriendo otros mas dolorosos gildgide tolerar.

Desarrollo del nifio con Fibrosis Quistica

El proceso de desarrollo de un nifio se dificul@nclo este sufre una enfermedad
cronica. Ciertos conflictos con los que todo sugga@onfronta en su crecimiento pueden
ser mas arduos de sortear. Por ejemplo, la separdeilos padres, necesaria para la
constitucion cédmo ser independiente, se complicdgsocuidados especiales que la
enfermedad requiere. Generalmente entre padrgsseskicrea una situacion de
dependencia dificil de abandonar, tanto para @ odino para los padres. Estos temen

por el nifio al que ven fragil.

Los nifios con FQ no tienen caracteristicas espasiftomunes producto de su
enfermedad. Es decir, no todos los nifios con FQge@ies, cOmo no son iguales entre si
los nifios en general. Cada nifio sera diferenterm@iado por su propia historia y la de
sus progenitores. Como el nifio fue deseado o neysopadres, cOmo estos lo imaginaron
y proyectaron desde antes de su nacimiento, coOmpagires reaccionaron ante la llegada

del hijo enfermo y como actuaron en consecuenai@rhdel nifio un sujeto Unico.

Sugerimos tratar a su hijo con FQ con normalidadefiemos que esto no
siempre es facil ni posible, que los sentimientdesexpuestos lo dificultan. La culpa
impide a veces ser demasiado rigidos o la preocup#eva a la sobreproteccion. Esto es

esperable y ningun padre esta exento de que ldauce

Lo importante es ser sincero con su hijo y reconlasepropias dificultades.
Explicarles el porque de ciertas conductas y coefieellos. Este es un modo de

alentarlos a ser independientes.

Cuidar y proteger a sus hijos es darles los elevsgudra que puedan valerse por si

MisSmOos y crecer junto a otros.
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Actividades

Es importante que su hijo sea tan activo como pugaanédico y kinesidlogo le
explicaran la importancia de la actividad fisicagpaptimizar su estado de salud.

Entendemos que las posibilidades varian de unaitoo, que lo que se entiende
por actividad para uno puede ser insuficiente paay que hay que tener en cuenta que

no siempre su hijo se siente igual fisicamente.

Jugar es lo propio de la infancia, es el modo aatyue tiene un nifio de “estar en
movimiento”. A través del juego el nifio se exprdésae activo lo que sufridé pasivamente.
Esto se ve claramente cuando “internan a sus mafiettos pinchan”, y cuando los
“acunan” para consolarles, asi como sus padres ftaceellos. El juego permite que lo
doloroso se haga mas tolerable, que situaciorstedrse soporten. Los padres lo saben y
se valen de él y a veces, hasta logran por sumet#io, arrancar risas de los nifios en

situaciones dificiles.

Un nifilo que juega, es un nifio emocionalmente f2@®. hay veces que el juego
se ve interrumpido, frente al agotamiento fisi@muéndo el dolor irrumpe. Procuren
acompanar a su hijo en estos momentos, haciénalodée que lo comprenden y ser

pacientes a que con su mejoria, la posibilidajuégjo se ha de reestablecer.
De la dependencia a la independencia
Jardin de infantes

Los nifilos necesitan de otros, diferentes a sugpadon quienes compartir sus

juegos.

El inicio del Jardin puede ser un momento anhetemidos padres, porque les
permitird a estos recobrar algo de su independe8ai embargo, no siempre es tan

sencillo dejar que otro se ocupe, aunque mas npaaa rato, del hijo.

¢, Sabran que hacer cuando llora? ¢ Cuando toseZpRotienderlo como yo? ,

Son algunas de las preguntas que surgen ante ileeint@a “separacion” del nifio.

Estas inquietudes, que no son ajenas a la de divsepan general cuando dejan por

primera vez a su nifio con un extrafio, se ven inenggaalas por la relacion particular que
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los padres tienen con un nifio enfermo. El apegmeageneral mayor y, por ende, mayor la
dificultad de separacién. Es importante ser paejeqnie la adaptacion al jardin sea
gradual. Ante circunstancias dificiles de resobeepuede querer actuar rapidamente,
“para no sentir”, por ejemplo si el nifio llora @@ipor sus padres. Es importante
explicarle al nifio cualquiera sea su edad: dontde para qué, que hara y cuando sus

padres regresaran por él.

Los nifios necesitan confiar en quienes cuidar&illdg, y para eso es necesario
gue sus padres lo hagan. Para eso estos han dmegdbs cuidadores las

particularidades de sus hijos tantas veces cOmpesassario.

No obstante ser aconsejable la socializaciényeijale infantes no es la Unica
alternativa, y la conveniencia o no de la asiseeatmismo dependeré de cada nifio y de

su particular estado de salud.
Su médico le aconsejara si conviene que su nifioucta al mismo.

En cada caso se han de medir los costos y bergfi@aue no hay una Unica

respuesta valida para todos. Se debe analizarceadacon sus particularidades.
Salidas sin papa y/o mama

Son la manifestacion de este proceso natural ysagoajue es el paso de la
dependencia a la independencia.. El nifio podraseateno por si mismo en funcion de lo
gue pudieron trasmitirles sus padres y de la confi@jue estos tengan en las capacidades

de sus hijos.
Para los nifios, cuando son pequefios, el mundmga & sus padres y hermanos.

Poco a poco otras personas cobran importancia gstorel deseo de compartir
momentos con pares “fuera” de la mirada de susepagdero con la seguridad de que

estos estaran nuevamente cuando los nifios lositeeces

Cada uno a su tiempo, los nifios piden ir a casardgos a jugar y eventualmente
quieren pasar la noche con ellos. Esto es posilile padres toman los recaudos

necesarios y confian en quienes “alojaran” a su hij
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Qué decir, cdmo, cuando

A los nifios se sugiere explicarles las cosas eridarde sus inquietudes y
necesidades. Estar atentos a sus preguntas ngandgliles mas informacion de la que
ellos demuestran que quieren y necesitan. Pan#&iomequeiio los cuidados especiales
son naturales y puede que se revelen igual geecaatquier otra cuestion de la vida
cotidiana (dormir solo, comer, etc.) Sélo a medjda crezca, cuando perciba que ciertas
cosas que debe hacer no son las mismas que las dersnanos o comparfieros,
preguntara por estas diferencias. Sus padresmpedtances contarle algo de su

particularidad, sin ahondar en mas detalles qugquessatisfagan los intereses de nifio.

No precipitarse con relacién a lo que su hijo gugaber, es respetarlo.

Adolescencia

La adolescencia podria definirse como una crigigppen, en busca de su

individualidad, procura diferenciarse de sus predexes e identificarse con sus pares.

Para esto, toma distancia de lo que hasta entteees familiar toma modelos que

comparte con otros jovenes y alrededor de los sis@auclean.
El cuidado de su salud pasa a un segundo plananbtgos son varios:
1) Se revela ante lo que lo hace diferente.
2) Se siente invencible, superpoderoso e invulhiera
3) No tiene ganas de seguir luchando.

4) Teme crecer e independizarse de sus padresageioezon su conducta una

preocupacion constante por parte de ellos.

Estas respuestas son esperables no obstantéesigel al que el adolescente se

expone no puede ser manejado por los padres, radames consultar a un profesional

33



Recuerde

Ser padres no es sencillo, ser padres de un hijoiica enfermedad crénica lo es

aun menos. No procure tener siempre todas lasests) es normal que no suceda asi.

Ser padres no quiere decir convertirse en “sUpebines o super mujeres”, evitar
totalmente el sufrimiento a sus hijos es una temg@asible. Lo importante es estar junto a
ellos, permitirles crecer y que encuentren suiprogamino. Aceptando que las cosas no

sean exactamente a coémo los adultos las sofiaron.

GUIA PARA CONTROL DE INFECCIONES EN PACIENTES CONHROSIS
UISTICA

Esta guia ha sido disefiada para disminuir al migilmi@sgo de infeccién en pacientes con
fibrosis quistica.

Procedimientos

1. Higiene de manogde profesionales y pacientes)

» La mejor desinfeccion se logra con el lavado deas@on agua y jabon (lavado de por lo
menos 20 segundos. Antisépticos (o alcohol gdiatios antes y después del contacto
con cada paciente. Deberia por lo tanto estar pi@sa habitaciones, laboratorios de
pruebas de funcién pulmonar, areas donde conclaosgracientes y sus familias.

2. Barreras de Aislamientos (Precauciones)

. Barbijo, colocado desde que entra al hospital yahgise egresa del mismo, durante

todos los procedimiento y actividades (espiromg#nidlisis de laboratorio,
interconsultas)
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3. Medidas generales de Esterilizacion/Desinfeccigncuidados de equipos en el
hospital

* Materiales y equipos reutilizables de uso semiecri{Ej. nebulizadores,
humidificadores) usados en la via aérea. Lavadosgoa caliente y jabdn, luego
lavandina, alcohol o peroxido de hidrogeno al 34edo enjuagar con agua estéril
(hervida) (Acido acético (vinagre) no tiene acoidmtra B. Cepacia y St. Aureus) luego
secar apropiadamente

* Adecuar uso de equipos en pacientes aisladosijizateprevio uso con otros pacientes

» Desinfectar superficies contaminadas con secregidektracto respiratorio: durante
pruebas funcionales, sesiones de kinesiologia, etc.

» En areas ambulatorias desinfectar pisos, cami#laatorios de consultorios y salas de
espera

4. Microbiologia

» Cultivos y test de sensibilidad segun protocolaaldscidos para FQ.

5. Pacientes internados

» Aislamiento individual de pacientes colonizadogsfeé¢tados con Staylococcus aureus
(SAMR), Pseudomonas aerugino§@A) con multiple resistencia antimicrobiana (&has
clases de ATBBurkholderia cepaciaaislarlo aln de otros pacientes con FRgepacia

» Aislamiento individual de pacientes con RQcolonizados o infectados con SAMR,
P.aeruginosab B.cepaciasi no es posible aislarlo, internarlo en habia@ompartida
con pacient&IN FQ y riesgo bajo de infeccion.

» Controlar manejo de higiene ambiental en habit@sdale estos pacientes (agua,
mantener la habitacion libre de polvo)

» Pacientes que comparten el dormitorio en su damigleden compartir una misma
habitacion en el hospital (hermanos).

» Sise lo deja deambular al paciente, asegurarsegjaesn condiciones de cumplir
normas de lavado de manos, manejo de sus progieEs®mes (pafiuelos descartables), y
evitar contacto con otros pacientes con FQ

» Uso de barbijos cuando salen de la habitacion

* Asumir que todo paciente Rigne sus secreciones respiratorias colonizadas con
patdgenos si aun no tiene cultivos de esputo o estos ssoath@cidos.

» Realizar toda intervencion respiratoria, incluyetefapia con aerosol, kinesiologia y
recoleccién de las muestras de esputo en la hefitdel paciente.

» Observar las Precauciones Estandar cuando seerealiocedimientos de tos inducida
(lavado de manos, guantes, mascara, protecciéarpcamisolin).
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Disponer equipos de clearence de la via aérealaioa paciente durante su

internacion (flutter, mascara PEP, chalecos, etc.)

Ademas de la kinesioterapia brindada por persagldi@spital, alentar al paciente a

utilizar sus propios equipos de auto-kinesio.

Desechar pafiuelos y toallas descartables en recépgaubiertos especialmente

disefiados para ello.

6. Pacientes ambulatorios

La transmision de gérmenes de paciente a paciemtabza a través de beso, cepillo de
dientes, tomar del mismo vaso, manos contaminamasecreciones, gotitas de saliva
cuando se hable con otras personas frente a f{igtitas de fliigge.)

Estrategia clinica
Estar advertido del cultivo y sensibilidad de lesrsciones respiratorias de cada
paciente (en nuestro Centro de FQ se da una clietlarcada paciente que indica el
estado de la colonizacion bacteriana de la viagére
Alertar a otras areas de diagnostico (radiologiagiatorio de funcion pulmonar) de
las precauciones de manejo del paciente, si elloagguiere.
Minimizar el tiempo de permanencia en salas derasgenantener al paciente en una
habitacion mientras el equipo de FQ rota a traedssl consultorios.

Conducta en salas de espera
Instruir a la familia y personal de salud sobrlaehdo de manos antes y después de
asistir a la consulta; uso y descarte de pafiueldisir contacto de pacientes FQ;
mantener una distancia de 1 metro entre paciesitesalas de espera; evitar el uso de
fomites (cualquier elemento material de uso geéngiguetes, libros, cuadernos,
lapices, etc) entre pacientes, que no puedanmsgiados.
Uso de barbijos en salas de espera
Disponibilidad de antisépticos, pafiuelos descatalilarbijos para pacientes y
familiares en areas clinicas.

Cuidados para organismos especiales (complejepacia; P. aeruginosa

multiresistente)

separarlos de otros pacientes FQ, incluso de agualnbién colonizados con B.
cepacia, para prevenir infeccién cruzada con @pa cel mismo complejo.
Darles turno para el fin de la sesién clinica @& separados

Colocarlos en el consultorio apenes lleguen.

Otras medidas para prevenir la infeccion respiiator
Administrar vacuna antineumocadccica
Administrar vacuna antigripal
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1. Manejo del impacto psicosocial de las Guias de Caat de la Infeccion

» El equipo de salud debera:

- Asegurar que un psicologo este disponible pargidel impacto psicosocial.

- Informar y educar al paciente su familia y su emoacerca de las implicancias
psicosociales de su estatus microbiolégico y laasgde control de la infeccion
correspondiente.

Informar y educar al paciente, familiares y pubkeogeneral, acerca de las medidas
de control de la infeccion, a través de herramgede&amultimedia (audio, video,
impresos)

Como manejarse con los medicamentos

Enzimas (Creon, Prolipase o Ultrase): las capsuidaienen en su interior granulos donde
se encuentran las enzimas. Estos granulos no pueaigitarse, por lo que se recomienda,
en caso de no poder tragar la capsula enteralasbyimezclar los granulos con algun
alimento blando como puré de manzanas o gelatimgegir inmediatamente sin masticar.
Estas deben tomarse con las comidas y colacionlescantidad indicada por el médico.

En el caso de los bebes, debe mezclar los graoofosn poco de agua y asegurarse que no
guedo ninguno (por ejemplo en encias). LOS GRANUINGEDEBEN MASTICARSE.

Acido ursodesoxicolico(Dexo, Solutrat): tomarloferentemente con las comidas.

Colistina (Alficetin): no hace falta conservarlolarheladera. Una vez preparado con el
disolvente, utilizarlo dentro de las 24 horas, grefitemente al abrigo de la luz. No debe
ser mezclado con Dnasa en el nebulizador.

Dornasa Alfa (Pulmozyme): debe ser conservado @ngr8 grados centigrados (heladera).
Para transportarlo debe proveerse de un a caggigpbr o bolsa térmica con un
refrigerante. No debe ser mezclado con otras stiataan el nebulizador.

Ciprofloxacina: puede tomarse con o sin comidae pegferentemente no junto con
lacteos. Conservar en ambiente seco y al abrida lde.

Azitromicina: debe prepararse segun se indica pnospecto del producto: se vierte el
disolvente sobre le granulado y se agita bien, micglucto trae disolvente, o se
reconstituye con agua corriente hasta la marcaaddien el envase. De no tener agua
corriente se recomienda utilizar agua hervida 82minutos) y enfriada a temperatura
ambiente. Debe agitarse siempre antes de admirtostra
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Es preferible tomarlo una hora antes o dos horsggsuds de las comidas.

Tobramicina (Tobi, Tuberbut, Genmed): son ampgas nebulizar. No deben ser
mezcladas con Pulmozyme en el nebulizador. Debeosservado en heladera (entre 2y 8
grados centigrados). Si no se han conservadolatena, duran hasta 28 dias con
temperaturas no mayores de 25 grados centigraalogbyigo de la luz. No utilizar si el
liquido se ve opaco o tiene particulas flotando.

Omeprazol: son capsulas con microgranulos. Esnisfengerirlas enteras. En caso que
esto sea imposible, pueden ser abiertas y los grémalos deben ser ingeridos con agua o
jugo y no ser masticados.

TENER EN CUENTA:

Seguir exactamente las indicaciones del médicaanto a la dosis y los horarios.
No administrar ninguna medicacion adicional sinstitar previamente con el
médico.

No utilizar ningin medicamento luego de la fechaelecimiento

No suspender ninguna medicacion prescripta sicdoethn del médico.

Mantener los medicamentos fuera del alcance deifios.

Conservar en heladera los que requieren refrigaracen lugar fresco y seco y al
abrigo de la luz los que no la requieren.
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