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Fl B ROS | S QU |ST| CA ¢ La alteracion genética es la mutacion de un

gen normal gue codifica a una proteina con
funcion de canal de Cl; llamada CFTR;

La Fibrosis QUI’Stica es una enfermedad genética, originando alteracion en el intercambio de
cronica, progresiva, mas frecuente de la raza blanca. electrolitos y produciendo secreciones

Es multisistemica ya que provoca disfuncion de las VvisCosas.

glandulas de secrecidn exocrina del aparato
respiratorio, pancreas, glandulas sudoriparasy el
sistema reproductor

¢ La secrecién de moco espesa, provoca obstruccién
de conductos bronquiales y pancreaticos, causando
destruccidn progresiva del parénquima pulmonary
pancreatico llevando las dos complicaciones mas
importantes: Insuficiencia Pancreatica y Enfermedad

‘- C cr
s | o
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Pulmonar Croénica CFTR protein and epithelial sodium ion Dysfunction/absence of CFTR resu

channel {E" a(:) I ‘:g',"",am in increased sweat chloride’

- The sweat test measures the level of chloride in the sweat'?
Journal of Cystic Fibrosis 15 (2016) 147 - 157 e A R R e

992-2001
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Sinopulmonary

Air trapping,
bronchiectasis,

mucus plugging, chronic
bacterial/fungal infections,
atelectasis, bronchial cysts,
pneumothorax,
opacification of sinuses'-?

Poliposis
Nasal10%

Gastrointestinal
Meconium ileus, distal
intestinal obstruction
syndrome’

Salt Balance?

CBAVD=congenital bilateral absence of the vas deferens; Pl= pancreatic ins

Multiple Manifestations of CF

p
¢

ciency.

Pancreatic &
Hepatic

Exocrine PI,
pancreatitis, cirrhosis,

portal hypertension,
cholelithiasis, steatosis'*

Endocrinologic
Insulin resistance, diabetes®

Reproductive
CBAVD, reduced fertility’

Others
Digital clubbing,®
metabolic alkalosis’

1. Davis PB. Am J Respir Crit Care Med. 2006;173(5)475-482. 2. Ramsey BW. Proc Am Thorac Soc. 2007;4(4):359-363. 3. Tiddens HA, de Jong PA
Proc Am Thorac Soc. 2007;4(4):343-346. 4. Colombo C, et al. Pediatr Gastroenterol Nutr. 2006;43(suppl1):S49-S55. 5. Cosla M, et al. Diabetes Metab

2005;31(3 pt 1):221-232. 6. Augarten A, et al. Pedialr Puimonol. 2002;34(5):378-380

© Vertex Pharmaceuticals Incorporated, October 2009




FISIOPATOLOGIA

Defecto genético

CFTR alterado El esquema fisiopatoldgico tradicional es el
siguiente:
Secrecion de CLy reabsorcidn

CFTR alterado determina disminucion de secrecion
de NAy Agua Alterada

de CL y aumento de reabsorciéon de Na y agua

Como consecuencia las secreciones respiratorias son

Deplecién de Liquido periciliar viscosas y la depuracion mucociliares alterada.

y T de la viscosidad La infeccidn con microorganismos especialmente la
Psa induce a un proceso inflamatorio persistente y
no controlado , estableciéndose un circulo vicioso de
dafio pulmonar irreversible con bronquiectasias

Obstruccién Bronquial : F* : . :
,insuficiencia respiratoria y muerte

Inflamacidn / Infeccion

Lesion tisular

Bronquiectasia

AMERICAN JOURNAL OF RESPIRATORY AND CRITICAL CARE MEDICINE VOL 180 2009

Fallo Respiratorio



XACERBACION

| curso crénico de la enfermedad presentan
cagudizaciones de los sintomas habituales del
aciente y de la infeccion pulmonar Exacerbaciones.

Ino de los eventos mas importantes, se asocian

v Disminucion del funcional respiratorio

v Disminucion de la expectativa de vida

v Informan sobre el curso pronostico de la
enfermedad

| diagndstico precoz y tratamiento agresivo permite
astablecer la situacion basal del paciente .

\ veces solo se advierte un estancamiento ponderal

ificiles de reconocer y lleva a un deterioro funcional.
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Annals of the American Thoracic Socie

dome > All AnnalsATS Issues > Vol. 12, No. Supplement 2 | Nov 01, 2015

Pulmonary Exacerbations in Children with Cystic Fibro:

Valerie Waters ! and Felix Ratjen 2



Motivo de Consulta : tos y dificultad respiratoria

Paciente de sexo masculino de 6 anos de edad con diagnostico de F.Q
Consulta a la guardia por aumento de la tos, secreciones con estrias de sangre,
fatiga, decaimiento, disminucion del apetito, de 5 dias y 1 registro de 37. 5.

Examen fisico :
FC: 85 x min, FR : 30 x min, Sat A/a: 90%.

Peso Ingreso: 16.3kg. (p3-10) talla 105 cm(p< 3). IMC 14,8
Peso Ultimo control 17 kg

Torax: aumento del diametro antero-posterior del torax,
tiraje Subcostal e intercostal , con disminucién de la
elasticidad.

Auscultacion: Regular entrada de aire, con espiracion
prolongada, rales subcrepitantes diseminados.
Hipocratismo digital grado |l




CUAL ES SU CONDUCTA

A- Realiza serie de b2, indica corticoide via oral, antitérmico y se interna.

B- Indica salbutamol cada 6 hs, Corticoides i.m y laboratorio.

C- Indica Antibioticos v.o control en 24 hs.

D- Asume que es una Neumonia realiza hemocultivos y se interna.

E- Asume que es una exacerbacion, solicita cultivo de esputo, laboratorio; interna y se comunica
con equipo tratante .



RESPUESTA

E- Asume que es una exacerbacion, solicita, cultivo de esputo, laboratorio; interna y se
comunica con equipo tratante .



a exacerbacion es uno de
)s eventos mas importantes

e la evolucion de la
nfermedad

Declinacion
de la
function
pulmonar

Alteracion
metabdlica
DBTCFTR y

del suefio

Impacto de las
Exacerbaciones

Reduccién
de Calidad

de vida

Disminucion
de la
Expectativa
de vida

ELSEVIER Journal of Cystic Fibrosis 17 (2018) 153178

Review
ECFS best practice guidelines: the 2018 revision

Carlo Castellani *°, Alistair J.A. Duff “***, Scott C. Bell ¢, Harry G.M. Heijerman ', A
Felix Ratjen ", Isabelle Sermet-Gaudelus ', Kevin W. Southern, Jurg Barben *, Patric
Pavla Hodkova ™, Nataliya Kashirskaya ", Maya N. Kirszenbaum “, Sue Madge ", Hc
Barry Plant ", Sarah Jane Schwarzenberg *, Alan R. Smyth ', Giovanni Tacce

Thomas O.F. Wagner *, Susan P. Wolfe ™, Pavel Drevinek *



Journal of Cys
FI ..‘:i-‘l\.’l FR Joumal af Cystic Fibrosis 13 (2014) $23 - 542 L
lscvier, coml

’ Review
E XA‘ E R BA‘ I O N European Cystic Fibrosis Society Standards of Care: Best ‘l’“
Practice guidelines

Alan R. Smyth ™% Scott C. Bell ¢, Snezana Bojcin @Y, Mandy Bryon °, Alistair Dufr©
Patrick Flume £, Nataliva Kashirskaya ", Anne Munck 7, Felix Ratjen *"',
Sarah Jane Schwarzenberg ™, Isabelle Sermet-Gaudelus ™ P, Kevin W. Southern 9,
Giovanni Taccetti ©*, Gerald Ullrich '. Sue Wolfe "

No existe una definicion clara de que es una exacerbacion en F.Q

Criterios de Fucks modificados : Necesidad de tratamiento adicional ante un cambio
reciente en al menos 2 de los siguientes parametros clinicos :

cambio en el volumen del esputo o color

Aumento de la tos

dolor de pecho

aumento de la disnea

Hemoptisis

Perdida de peso Sociedad Argentina
de Pediatria

Disminucidn de la funcidn respiratorio en> 10% VEF1

Cambios en la auscultacion

Par un nifio sano
en un mundo mejor

Caida del 5% en la saturacion basal 0 < 91% A/a



> Diagndstico de FQ a los 5 meses por sospecha clinica.

> RNT/PAEG 39 sem /2900gr. FEl referido normal, ILEO MECONIAL: tratamiento medico.
> Antecedentes personales Patologicos :

> Obstrucciones bronquiales recurrentes desde el primer mes de vida.

> 4 internaciones previas: a la semana de vida, 2, 3, y 4 meses por bronquiolitis y

neumonia recurrente. Mal progreso de peso.

> Test del sudor: Cl 84 mEg/l Na 78 mEqg/I.Peso: 128 mgr.
> Molecular: 6F508/1811+1,6 kb— G.

> Insuficiencia Pancreatica: Elastasa: < de 200 Van de Kamer: 15,6gr/ 24 hrs.
ultivos en el esputo : Asilamiento crénico de Pseudomona Aeruginosa
> EFR VEF1 Basal del ano : 77%

> No acudio al control desde hace 2 meses.
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COMO INICIAR TRATAMIENTO

A- Solicito hemocultivos, inicio tratamiento con ceftriaxona e.v

B- Solicito hemocultivos, viroldgico espero resultados.

C- Averiguo sobre cultivos de esputo previos y solicito nuevos cultivos de esputo para
gérmenes comunes, hongos y Micobacterias e inicio tratamiento empirico.

D- Espero resultado de nuevos cultivos.

E- Solicito solo viroldgico.



RESPUESTA

C- Averiguo sobre cultivos de esputo previos y solicito nuevos cultivos de esputo para
gérmenes comunes, hongos y Micobacterias e inicio tratamiento empirico.

No es necesario HMC, solo en caso de fiebre y mal estado clinico, sospecha de
Sindrome Cepacia



Diagnostico: Exacerbacion en FQ
Desnutricion crdnica
Esperando nuevos cultivos ...... inicio ( de acuerdo a cultivos y esquema previos )
Ceftazidime 250 mg /kg/dia cada 8hs. ev
Amikacina 30 mg/kg /dia cda 24 ks. ev.
Nebulizaciones con salbutamol cada 6 hs /Solucidon Hipertdnica c¢/24 hs
Adornasa Pulmozyme c/24 HS
Kinesiologia respiratoria
Macrolidos en c/caso trisemanal
Enzimas pancreaticas 8500 U.l /Kg /dia .
Dieta hipercalérica /hiperproteica
Suplemento polivitaminico
Suplemento vitaminas ADECK, Vit E,Vit K

Vitamina D y Zinc

Sulfato ferroso , Acido Fdlico



B 11.600 BT 0.5mg/dl Urea 13,4 mg/dl Na 136
/0/67/0/0/25/8 BD 0.2mg/dl K 43
Cl 98
Hcto de 36% FAL:229u/I Creatinina 0,27 7,36/45/70/24/1/9
mg/dl 4%
Hb de 10 g/dl GOT : 80 U/
GPT :98 U/l
Plaguetas 280000 Prot. Glucemia 130 PTOG: Normal
Totales:8g/dl, mg/di
Alb: 3.95¢g/dl /
d21
PCR: 48.66 mg/l Amilasa 48 U./ Vitaminas lg G 1970
Lipasa 23 U./I  D: 20 mcg/ml Ig M 120
A normal Ig A 210
ilg E 560
ERS : 30 Coagulograma

normal
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Exacerbacion

Recent advances in the understanding and management of cystic fibrosis pulmonary exa
Version 1. F1000Res. 2018; 7: F1000 Faculty Rev-575.




TRATAMIENTO

La infeccién pulmonar es la causa mas
importante de morbi-mortalidad en FQ.

Eleccion del antibidtico es clave para tratar una Pex.
Tratamiento precoz y agresivo en el primer aislamiento
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Incidencia bacteriana en FQ. La incider
en las infecciones bacterianas en pacier
con FQ varia dependiendo de muc
factores. EI grafico muestra algunas de
bacterias asociadas con enferme
pulmonar y su incidencia a lo largo
tiempo.
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S Diario de la fibrosis quistica I
..i‘;.i’.é‘h Volumen 11, Ndmero 4, julio de 2012 , pdginas 288-292

ELECCION DE ATB

Los resultados de las pruebas de sensibilidad a los

antibioticos no influyen en el resultado clinico en
nifios con fibrosis quistica %

Seleccidon de ATB por pruebas de sensibilidad menores resultados.

iin Ariff®, C. Bertenshaw ¢, J. Bhatt <, AR Smyth

Incertidumbre con respecto al estado los organismos in-vivo vs in-vitro en pulmoén con FQ.
Cuestionada la utilidad de las pruebas de sensibilidad a los antibioticos de rutina.
Se recomienda en Cultivos previos y Respuesta Clinica.

La combinacidn de ATB incluyen, distinto mecanismo de accion y posible sinergia 'y
reduccidon de organismos resistentes.

Dosis son mas elevadas para tener mejor CIM y mejor absorcion en via aérea

Monitoreo de efectos adversos y reacciones alérgicas

Cystic Fibrosis Pulmonary Guidelines

Aminoglucdsidos intravenosos una vez al Trentmest-of Pulnonaly Exaceriations
Patrick A. Flume', Peter ). Mogayzel, Jr.2, Karen A. Robinson®, Christopher H. Goss*, Randall L. Rosenblat

d ia es: red uce nefro y OtOtOXICIdad Robert |. Kuhn®, Bruce C. Marshall’, and the Clinical Practice Guidelines for Pulmonary Therapies Committee*

'Departments of Medicine and Pediatrics, Medical University of South Carolina, Charleston, South Carolina; *Department of Pediatric:
‘Department of Medicine, Johns Hopkins University School of Medicine, Baltimore, Maryland; ‘Depanment of Medicine, Division of P
and Critical Care Medicine, University of Washington, Seattle, Washington; 5Departmem of Internal Medicine, University of Texas Sou
Medical School, Dallas, Texas; ®Division of Pharmacy Practice and Science, University of Kentucky, Lexington, Kentucky;

L Cystic Fibrosis Foundation, Bethesda, Maryland



/Clinical Guideline
ELECCION DE ANTIBIOTICOS Care of Childrer
with
., e s : . . " Cystic Fibrosis
Psa :combinacion antibidtica : Aminoglucdsidos con Beta lactamicos.

\ Royal Brompton Hospit

En exacerbacion no se utilizan atb inhalados

Cefta/amika /o Pipertazo/ Meropenen / Aztreonam

Stafilococco MTR: Vancomicina / Teicoplamina, Linezolide ( excepcional).TMS

Por un nino s&

Complejo cepacia : son naturalmente resistentes a Aminpﬁlucésidos y de preferencia se ¢, un mundo
utilizan : Meropenem , Ceftazidime, Cloranfenicol, Minociclina como minimo 2 o tres atb

Stenotrophomonas y Acrhomobacter : estan presentes en estadios avanzados y con ciclos
repetidos de cursos de atb : habitualmente TMS, Minociclina,Ciprofloxacina.

Micobacterias Atipicas

ABPA :Corticoides, con itraconazol o voriconazol. Rl R Bt BORA I AT

Clinical guidelines for the care of children with cystic fibrosis 2017 www. rbht.nhs. uk/childr



TRATAMIENTO
Terapia de mantenimiento y Kinesiologia reducen las Pex

Realizo nuevo cultivo , roto Atb

Monitoreo de respuesta del tto?
Cual bacteria tratar?

Eleccion de Atb y cuantos?

Hospital vs Hogar

Cuanto tiempo 14 o 21 dias ?

Manejo de comorbilidades




ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

»Esputo: Pseudomona A. sensible:
ceftaz/pipertazo/cipro/gent/ amika

» SAMR se agrega Vancomicina 60 mg /kg/dia
» BAAR negativo y MTB atipicas negativo

» Hongos : Negativo

: . : . Neumonologia
» Estudio Funcional respiratorio 9

semanal
> Prueba de tolerancia Glucosa normal. _

Anual a partir de los 8 afnos Hepatologia
» Ecografia Abdominal : Esteatosis hepatica
grado Il flujo hepatico normal .Control cada 6m Imagenes

» TAC tdérax cada 2 afnos o en caso de dudas dx

» ECO cardiograma : normal sin HTP cda 6 m Cardiologia
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TRATAMIENTO AVANCES
DURACION

Las exacerbaciones de la FQ suelen tratarse durante 14 dias. Estudio
STORP, la duracion media del tratamiento fue de 15.9 (SD 6.0) dias.

(I

Un estudio observacional que utilizo el registro de pacientes de la
Fundacion de FQ de los EE. UU. Encontr6 que el FEV al 1 % predijo
mesetas para el dia 10 de tratamiento y la duracion del tratamiento no

influyd en el tiempo hasta el proximo PEX . Location and Duration of Treatment
of Cystic Fibrosis Respiratory Exacerbations Do Not Affect OutcomesAm J Respir Crit Care
Med. 2011.N1535

(I

‘*' La base de datos de Toronto CF encontré resultados mejorados con

una duracién mas prolongada del tratamiento (> 14 dias) Treatment

Setting and Outcomes of Cystic Fibrosis Pulmonary Exacerbations Michael S. Schechter 1,
Donald R. AnnalsATS enero2108 4,497 pulmonary exacerbations in 2,773 individual
patients at 75 sites

Un estudio mas grande que utiliza datos de la ESCF no encontré una
asociacion significativa entre la duracion del tratamiento y la tasa de
= recuperacion de FEV 1 % se predice dentro del 90% de la linea de
— Dbase.

Se esta realizando un gran estudio multicéntrico (STOP2) en los EE.
UU. Examina la duracion de los antibioticos por via intravenosa, como



MONITOREO DE RESPUESTA AL TRATAMIENTO

A- Curva térmica, Saturometria , repito Rx de térax y laboratorio en forma semanal.

B- Curva térmica, antibiograma de esputo y hemocultivos.

C- Solo clinicay caracteristicas del esputo.

D- Control de peso , temperatura y Saturometria.

E- Control de peso, sintomas y signos clinicos, cultivo de esputo, Saturometria y Estudio
funcional respiratorio y caracteristicas de las deposiciones.



RESPUESTA

E- Control de peso, sintomas y signos clinicos, cultivo de esputo, Saturometria y Estudio
funcional respiratorio y caracteristicas de la deposiciones.



CONTROLES

90% 101.6% 105%
VEF1 67% 73% 78%
VEF1/CVF 73% 80% 81%
25-75 45% 50% 58%
FR 30 28 26
SAT 90% 93% 98%
PESO 16,300 KG 16,700 KG 17,400KG
Intervencion  Ajuste de PTG
Nutricion enzimas Dieta libre de
Servico Social SNG azucares
Hepatologia Ursodesox

Salud mental



................................

...... ..
.
....... D L RS -
‘
'
1
i
|
' = . -
|
'
1
|
i
RS SRS FEEEE SREES RS EE B A TS SE N -
|
1
t
|
-+ e
| #
WS T FEE T TEEE e PR . SRR T e
\ .
1 3
' "
-+ # - # - +
\ ¥
' 4
} {
|
L S &
a—. {
& : }
a ey ' T 4
P L, W TR T . e -
= &= a LR ] ‘ ® [ a a i
4 R e D T e o el
W v i . ' ' b .
: i H 1

.........................

crm
180
170
160
150
140
130
120

100

110

19

8

1

17

15 16

13 14

12

10 11

o

(=1
Graficos preaparados por Lafarraga H vy Orfila J.

5

Arch.argent.padiatr T987; B5:208-222.



COMO CONTROLO LA NUTRICION

A- Control de peso, actitud alimentaria, caracteristicas de las deposiciones, vomitos
postusigenos.

B- Si tiene IMC disminuido, regular actitud alimentaria, deposiciones pastosas, solo adecuo
enzimas.

C- Si tiene IMC disminuido, evalu¢ actitud alimentaria, sintomas asociados como vomitos
postusigenos , caracteristicas de las deposiciones, evaluo laboratorio, glucemia e indico
dieta hipercaldrica unicamente.

D- Solo evalué frecuencia de las deposiciones.

E- Si tiene ICM disminuido evaluo actitud alimentaria, sintomas asociados como vomitos
postusigenos , caracteristicas de las deposiciones, evaluo laboratorio, glucemia e indico
dieta hipercaldrica hiperproteica, e indico SNG con enteral nocturna y adecuo las enzimas.



RESPUESTA

E- Si tiene ICM disminuido evalud actitud alimentaria, sintomas asociados como vomitos
postusigenos, caracteristicas de las deposiciones, evalud laboratorio, glucemia e indico dieta
hipercaldrica hiperproteica, e indico SNG con enteral nocturna y adecuo las enzimas.



ESPEN-ESPGHAN-ECEFS guidelines on nutrition care |
children, and adults with cystic fibrosis

N U T R I C I O N http://www.elsevier.com/locate/clr

La desnutricion aguda y cronica es una manifestacion frecuente, no existen motivos para
aceptar un crecimiento deficitario.

Principal impacto en la declinacién de la funcién respiratoria.
Retraso puberal, aumento de exacerbaciones, baja autoestima, y aumento de mortalidad.

En general, el aporte caldrico total se establecera entre el 120y 150% de la ingesta
dietética recomendada (RDI), con un aporte de grasas que represente el 40% del total de
calorias.

Dieta hipercaldrica e hiperproteica

. sa0 . . . Alimentacion enteral
Reemplazo adecuado de Enzimas pancreaticas, vitaminas y minerales.

-PIT < 85% persistente

-Pérdida de Peso>2m 5.8% d i FQ
No se recomienda > de 10000 U./kg /dia. Enzimas pR 'e‘-“""*“emméfa',
) ) ’ por SNG o gastrostomia

en grandes centros

Evaluar soporte nutricional enteral (nocturno)
Evaluacion previa
PTOG
Aceptacion por el pac y la flia

https://www.sap.org.ar/.../gu-iacutea-de-diagn-oacutestico-y-tratamiento-de-pac



CYSTIC FIBROSIS
FOUNDATION®

Maintaining Healthy Weight
With Cystic Fibrosis

There is a close connection between weight and lung function in cystic
fibrosis — the better your BMI, often, the better your lung function.

WHY IS BMI SO IMPORTANT?

Body Mass Index (BMI) is a measure of weight that can be used to estimate health risk. Increasing or
maintaining weight keeps your BMI in the healthy range. For people with CF, the Cystic Fibrosis Foundation
recommends the following BMI goals:

* Adult women: 22 kg/m’

¢ Adult men: 23 kg/m? Higher BMI is associated with better lung function (FEV.).

Dosis de Enzimas Pancreaticas

1800 U Lipasa / gramo de grasa

(500-4000)

< 4 afios 1000 U Lipasa /K /comida
>4 afios 500 > =
Colaciones 1/2 dosis

Si requiere dosis > 2500 U/comi

Evaluar

Dosis Mx 6000 U Lipasa /K /comi

10.000 U /k/d

WHY THIS MATTERS

An improved BMI and good
nutrition can affect your
health in several ways.

In addition to better lung
function, a healthier BMI
can provide a “cushion”

for times your calorie

needs are higher, and your
appetite is low, such as when
you are sick. Good nutrition
and a healthier weight

also decrease the risk of
bone loss and may help
strengthen your immune
system to fight off infection.

FEV,% Predicted vs. BMI for Aduits 20-40 Years in 2016

90
—a— Males
—s—Females

FEV,% Predicted
g2 28 B8

Goal:

22 for Females —»
23 for Males

&

30
1 1% 17 18 19 20 29 22

23 4 26 26 T B N W
BmI

Cystic Fibrosis Foundation Patient Registry 2016 Annual Data Report Bethesda, Maryland

© Cystic Fibrosis Foundation, 2017
== https://www.cff.org/

Suplementos vitaminicos y mine

Vitaminas liposolubles
A: BOOO Uird
E: 0-6m 25 U/d
6-12m 50 Uid
1-4a. 100 UMd
4-10 a, 100-200 Uid
> 10 a. 200- 400U/
D: 400 Ul/d
K: 2-5 mg si recibe ATB
si tiene colestasis
sl habra cirugia

Fe+: 1-3 mg/k

Ca?

Zinc 20 mgfd

Cl Na: en act.f
calor
Pecho
mulas |
en Na

...Guidelines/Nutrition-and-Gl-Care-Gu



RECOMENDACIONES

Las punciones venosas son uno de los motivos de angustia para el paciente y su familia.
Se debe considerar la colocacidon de un catéter central (percutdanea)o PICC

dependiendo de la duracion del tratamiento.

Soporte emocional y la familia

Revisar y corregir régimen cotidiano

Oportunidad para la educacion

Ferkol , Rosenfeld ,Milla. JPeds 2005



KINESIOLOGIA :“‘M

La Higiene bronquial es esencial tanto en la terapia
cronico y durante las Pex.

Las técnicas con presion positiva y espiratoria PEP son 1; -(fg{’
superiores que las oscilatorias

Deben adaptarse al individuo y flexibles a
preferencias del paciente. Qﬁ @

iﬁ ﬁ%pgg? }"««

Conocimiento exhaustivo de todas las técnicas y
contraindicaciones.

La actividad fisica debe ser parte integral ya que se
asocia aumento del funcional respiratorio.

ECFS best practice guidelines: the 2018

revi<inn



MONITOREO

> El tratamiento de las exacerbaciones de la FQ no se basa solo en la
terapia con antibidticos y requiere un enfoque multidisciplinario

Kinesiologia : Distintas Nutricionista :ajuste de
técnicas, VNI enzimas ,calérico

Imagenes
Bacteriologia

Cardiologia

Monitoreo de Funcion
Pulmonar

Asistencia social )
Enfermeria



CASCADA FISIOPATOLOGICA Y OPORTUNIDAD TERAPEUTICA

Defecto genético — ;el_\)rf\]ﬂpi(a)r%éaf:]ig;,erseparacién del

Moduladores lvacaftor/

Defecto /déficit CFRT — Lumacaftor/ Tezacaftor

Defecto del clearence sl SOlucion salina Hipertonica
7%

sl \ucoliticos : Adornalfa , B2

— Antibioticos inhalados

Azitromicina

s> Corticoides

|Ibuprofeno

sl Trasplante



Advances in cystic fibrosis care
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Future treatments
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CONCLUSIONES

Las exacerbaciones en FQ, reducen la calidad y expectativa de vida.

Se recomienda un tratamiento rapido y agresivo con un enfoque multidisciplinario.

Los tratamientos de mantenimiento reducen el riesgo de exacerbaciones pulmonares.

Los antibidticos deben dirigirse contra las bacterias comunes de la FQ basandose en
cultivos y respuesta a tratamientos previos.

El manejo de las comorbilidades, como desnutricidon y la diabetes, seran fundamentales
para mejorar los resultados.



GRACIAS POR ATENCION

Dedicado a nuestros pequenos grandes héroes




