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SOLUCION SALINA HIPERTONICA NEBULIZADA:
EXPERIENCIA EN PACIENTES PEDIATRICOS
CON FIBROSIS QUISTICA

I. Iglesias, S. Gartner, A. Moreno, C. Martin,
I. de Mir, A. Torrent, N. Cobosy M. Mumany

Neumologia Pediatrica y Unidad de Fibrosis Quistica.
Hospital Universitari Vall d’Hebron. Barcelona. Espana.

Introduccion: En la fibrosis quistica (FQ) la alteracién del transpor-
te iénico de las células secretoras epiteliales, produce secreciones
deshidratadas y espesas con disminucién del volumen del liquido
periciliar, favoreciendo la obstruccion de las vias aéreas. Se postula
que el suero salino hiperténico nebulizado, por su capacidad de
atraer agua del interior de la célula hacia la luz de la via aérea,
podria mejorar el aclaramiento mucociliar y la funcién pulmonar de
estos pacientes.

Objetivos: Comprobar la tolerancia del suero salino hiperténico al
7% (SSH) nebulizado. Valorar la evolucién clinica y funcional respi-
ratoria de estos pacientes.

Métodos: La primera nebulizacién de SSH se realiza siempre en el
hospital, para comprobar la tolerancia y observar posibles efectos ad-
versos. Se siguen los siguientes pasos: 1.2 Espirometria. 2.2 Inhalacién
de 4 puffsde salbutamol. 3.2 Tras 30 min, se nebulizan 4 ml de la solu-
cion de SSH al 7% 4.2 Tras otros 30 min se repite la espirometria para
valorar un posible descenso de sus parametros. S se ha tolerado bien
y no se comprueba una caida de la funcion respiratoria, se indica el
tratamiento domiciliario a la dosis de 4 ml cada 12 h.

Resultados: A 23 pacientes con FQ estable controlados en nuestra
Unidad se les administr6 el SSH segln el procedimiento descrito
anteriormente. Doce eran del sexo femenino con edades compren-
didasentre 4y 15 afios. Veinte pacientestenian una funcién pulmo-
nar normal y los 3 restantes un patrén obstructivo leve. De los
23 pacientes, 6 presentaron tos durante y después de la nebuliza-
cién con irritacion y picor importante en las vias aéreas superiores,
y uno evidencié una caida del FEV1 de mas del 10% por lo cual en
todos ellos se suspendi6 el tratamiento. En los 16 pacientesrestan-
tesla tolerancia fue muy buena aunque todos se quejaban de un
intenso sabor salado. Todos los pacientes refirieron una mejoria
clinica, menos tos con el ejercicio y mayor facilidad al expectorar
las secreciones con la fisioterapia. La duracién del tratamiento va-
rié entre 2y 12 meses. Alo largo de este tiempo no se observé

pérdida funcional alguna en ninguno de los pacientes. A3 de los
6 pacientes que experimentaron efectos adversos con el SSH se les
administré SSH al 7%con hialuronato sédico 0,1% con muy buena
tolerancia es decir sin que le produjera tos ni picor faringeo.
Conclusiones: El 26 %de los pacientes present6 efectos adversos a
la nebulizaciéon con SSH al 7%porcentaje mayor al publicado y tal
vez en relacion a la menor edad de nuestros pacientes. Todos expe-
rimentaron mejoria clinica. Se necesitan estudios a largo plazo para
demostrar su efecto en la evolucién de la enfermedad. El agregar
el hialuronato sodico al SSH al 7%puede mejorar su tolerancia.

AUMENTO DE CASOS DE INFECCION POR
BURKHOLDERIA CEPACIA EN UNA UNIDAD DE FIBROSIS
QUISTICA PEDIATRICA. ESTUDIO EPIDEMIOLOGICO

A. Lopez Neyra, M.L. Castro Codesal, P Villalén Panzano,
B. Hernandez Milan, J.A. Sdez Nieto y J.R. Villa Asensi

Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus. Madrid. Espafia.

Objetivos: La bacterias del complejo Burkholderia cepacia (BCC)
se encuentran en el medio y actian como oportunistas en pacien-
tes con FQ. La infeccién se ha asociado con deterioro de la fun-
cién pulmonar y mayor mortalidad. La trasmision se produce fun-
damentalmente por contacto entre pacientes, habiéndose
publicado epidemias en unidades de FQ. En el afio 2008 se produ-
jo un incremento significativo de la incidencia de infeccién por
BCC en nuestra Unidad. Describimos el estudio epidemiol6gico
que se llevé a cabo, asi como las medidas que se adoptaron y los
resultados obtenidos.

Materialesy método: Estudio retrospectivo. Se revisaron las histo-
rias clinicas de pacientes infectados por BCCy los informes del es-
tudio epidemiolégico realizado en la Unidad de FQ.

Resultados: En el afio 2008 se produjeron 6 casos de infeccion por
BCC (incidencia 5,75%. Habia dos casos anteriores, lo que suponia
una prevalencia del 7,7% Ocho casos (87,5% presentaban coloni-
zacion previa por Pseudomonas aeruginosa (PA), la mayoria de ellos
(5) de manera intermitente. Dentro de las cepas de B. cepacia se
encontraron cuatro genoespecies diferentes: cepacia (2 casos), ce-
nocepacia (2 casos), stabilis (2 casos) y B. pyrrocinia (1 caso). Un
caso (anterior a 2008) no fue tipado. Se tomaron muestras de lava-
bos, dispensadores de jabodn y otros elementos de uso comun en la
consulta, asi como de los elementos no desechables del espiréme-
tro. Unicamente se aisl6 la genoespecie stabilis en dos muestras
diferentes del lavabo del laboratorio de funcién pulmonar. Median-
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te electroforesis en campos pulsados (PFGE) se comprobé que las
cepas de las diferentes genoespecies no estaban epidemiolégica-
mente relacionadas ya que presentaron patrones de PFGE distintos.
Las dos muestras del lavabo presentaron el mismo patrén de PFGE,
pero diferente al de las cepas aisladas en los pacientes. No se en-
contraron por tanto datos que sugiriesen trasmisién entre pacien-
tes. Apesar de ello se suspendieron las consultas de enfermos de FQ
durante una semana, en la que se limpiaron y desinfectaron todos
los elementos de la consulta. Se segreg6 a los pacientes infectados
por BCC. Se trasladaron sus visitas a un dia diferente de la semana
y se habilité un espacio fuera del edificio principal del hospital para
las revisiones clinicas y de la técnica de fisioterapia, dotado con
todos los medios necesarios. Se comenz6 a esterilizar con autoclave
los elementos reutilizables del espirémetro como medida afiadida a
las recomendaciones del fabricante. Los pacientes que requirieron
ingreso lo hicieron en habitacién individual, atendidos por personal
de enfermeria que no tenia contacto con otros pacientes de FQ.
Desde la implantacién de estas medidas no se detectaron nuevos
casos.

Conclusiones: La infeccion por BCC puede ocurrir en pacientes pe-
diatricos, fundamentalmente en aquellos con infeccién previa por
PA. Aunque no existen datos que sugieran un brote por infeccién
intrahospitalaria, las medidas de segregacion tomadas fueron efica-
cesy posiblemente evitaron nuevos contagios.

CALIDAD DE VIDA EN LOS PACIENTES
CON FIBROSIS QUISTICA

M. Castro Codesal, V. Sanz Santiago, A. Lopez Neyra,
M.I. Gonzalez Alvarez y J.R. Villa Asensi

Unidad de Fibrosis Quistica. Hospital Universitario Infantil
Nifio Jesus. Madrid. Espafa.

Introduccion: La medicién rigurosa de la calidad de vida relaciona-
da con la salud permite la participacién del paciente en las decisio-
nes sobre su enfermedad y facilita la tarea del clinico en la evalua-
cién, seguimiento y eleccion de terapias. En la actualidad, solo
existe un cuestionario especifico para fibrosis quistica (FQ), aplica-
ble a nifosy adolescentes, los CFQ-R.

Objetivos: Medir la calidad de vida de los pacientes entres 6 y
18 afios de la unidad de FQ de nuestro hospital y de sus cuidado-
res/ as. Establecer la correlacion entre la calidad de vida y variables
clinicas, de laboratorio y terapéuticas rutinarias en nuestra unidad.
Estudiar la correlacion de la calidad de vida medida en los pacien-
tesy en sus cuidadores/ as.

Material y métodos: S incluyeron en el estudio los pacientes con FQ
demostrada entre 6 y 18 afos que consintieron participar, y que no se
encontraban en exacerbacién respiratoria. Para participar, los pacien-
tesy sus cuidadores debian rellenar los cuestionarios CFQ-R, previo a
una visita rutinaria entre enero de 2008 y marzo de 09. Posteriormen-
te, se recogieron datos demograficos, clinicos, radioldgicos, bioquimi-
cos, funcion pulmonar (E-P-D), microbiolégicos y terapéuticos de la
visita y del afo previo. Se realizé un analisis regresion lineal multiple
entre las puntuaciones de los cuestionarios por dimensionesy los indi-
cadores gold standard de gravedad de la enfermedad (gravedad de la
obstruccion pulmonar, estado nutricional, impacto de la colonizacién
por gérmenes, carga de tratamiento, etc.).

Resultados: Se incluyeron 60 pacientes. Las medias de las puntua-
ciones a los cuestionarios eran superiores a 70 sobre 100 en todas
las dimensiones, tanto en nifios como en cuidadores. Detectamos
correlaciones significativas de los cuestionarios con la funcién pul-
monar, percentil de IMC, colonizacién por Pseudomonas aeruginosa
y nimero de exacerbaciones respiratorias. No detectamos acuerdo
en lasrespuestas entre nifos y cuidadores.

Conclusiones: Los CFQ-R son una herramienta util y sencilla de
aplicar, que ofrecen informacién relevante sobre el paciente. De-
ben formar parte, por tanto, de la practica clinica diaria.

DETERMINACION DEL GRADO DE EXPOSICION
AL HUMO DEL TABACO EN PACIENTES CON
FIBROSIS QUISTICA SEGUIDOS EN NUESTRA UNIDAD

E. Martinez Carrasco, M.D. Pastor Vivero,
M.T. Lopez Fernandez, P Mondéjar Lépez,
J.A. Ortega Garcia y M. Sdnchez Solis

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca.
Murcia. Espana.

Objetivos: Realizar un estudio descriptivo sobre la incidencia y ca-
racteristicas de la exposiciéon de forma activa o pasiva al humo del
tabaco en pacientes con fibrosis quistica que se encuentran en se-
guimiento en nuestra unidad.

Material y métodos: Realizamos un estudio transversal y prospectivo
basado en la determinacién del hébito tabaquico y la exposicién pa-
siva al humo del tabaco en pacientes con fibrosis quistica seguidos en
nuestra unidad. Mediante entrevista telefénica se realizé un cuestio-
nario basado en la determinacion del grado de exposicién pasiva du-
rante los periodos preconcepcional, embarazo y postnatal, asi como
en el periodo tras el diagnéstico y en el momento de la evaluacion
actual. Se registro6 el grado de habito tabaquico del paciente asi
como el nivel de exposicién en domicilio y en lugares de ocio o tra-
bajo. Se llevé a cabo un seguimiento de cada paciente con interven-
ciones telefénicas cada 4 meses durante un afo. Se realiz6 determi-
nacién de cotinina en orina en los pacientes y sus familiares para
cuantificar el grado de exposicién al humo del tabaco y establecer la
correlacion con el grado de habito tabaquico.

Resultados: Se establecié contacto con 97 pacientes de los cuales
8 eran fumadores activos en el momento de la evaluacién y un total
de 12 pacientes habian presentado héabito tabaquico activo en al-
gun momento de su vida con una media de edad de inicio alrededor
de los 15 afos. El 56 %de los no fumadores refieren algun tipo de
exposicién pasiva en su domicilio o en otras localizaciones. Unica-
mente el 57%de los pacientes conviven en casas libres de humo ya
que no son fumadores ni existen otros en el domicilio. Se realiz6
determinacién de cotinina urinaria en 69 pacientesy en el 49%los
niveles eran superiores a 10 ng/ ml (nivel de corte para la exposi-
cion pasiva), mostrando una buena correlacion con el grado de ex-
posicién determinado mediante el cuestionario (p < 0,0001). Se
encontraron diferencias significativas en los niveles de cotinina en
orina de los pacientes no fumadores en funcién de si sus familiares
fumaban o no en el domicilio.

Conclusiones: La determinacion objetiva de la exposicién ambiental
o activa al tabaco y sus caracteristicas pueden contribuir a mejorar
el seguimiento de estos pacientes de riesgo, cuya funcion respirato-
ria puede verse afectada en mayor grado. Ademads permite que el
paciente sea consciente del grado de exposicion que presenta y asi
poder llevar a cabo intervenciones encaminadas al cese del habito
tabaquico activo o a la minimizacion de la exposicion ambiental.

ECOLOGIA DE LA PRIMOCOLONIZACION
POR PSEUDOMONAS AERUGINOSA. _
¢HA CAMBIADO EN LOS ULTIMOS ANOS?

M.T. Romero Rubio, |. Mialdea Lépez, J. Morata Alba,
N. Diez Monge y A. Escribano Montaner

Neumologia Pediatrica. Hospital Clinico Universitario de Valencia.
Universidad de Valencia. Valencia. Espana.

Objetivos: 1. Determinar si existen diferencias en la primocoloni-
zacién por Pseudomonas aeruginosa en los Gltimos afios en cuanto
a la edad de adquisicién del patdgeno y periodo del afio en que se
detecta 2. Estudiar si se mantiene el mismo perfil de sensibilidad y
resistencia frente a los antibiéticos habitualmente empleados.
3. Porcentaje de pacientes que derivan a colonizacién crénica.

Material y métodos: Estudio retrospectivo longitudinal de los pacien-
tes colonizados por P aeruginosa seguidos en la Unidad de Fibrosis
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Quistica de un hospital terciario. Se divide la muestra en dos periodos
de 6 afos (mayo 1997-mayo 2003 y junio 2003-mayo 2009) y se anali-
zan las diferencias respecto a la edad de primocolonizacién, mes del
ano en que se detecta, antibiograma respecto a ciprofloxacino, tobra-
micina y colimicina y niumero de pacientes con colonizacién crénica.
Resultados: Se estudia a un total de 30 pacientes colonizados por
P aeruginosa. H grupo A (1997-2003) consta de 17 pacientesy el grupo
B (2003-2009) de 13. La edad media de primocolonizacién en el grupo
Aesde 52 meses frente a los 18,3 meses del grupo B (diferencia signi-
ficativa [p =0,05]). En el grupo Ala primocolonizacién es mas frecuen-
te en primavera-verano (70,6%), especialmente en agosto (23%. Ma-
yor tendencia a la deteccién en otofio-invierno en el grupo B
(54 frente al 29,4%), con pico en febrero (38,5% (p =0,38). La sensi-
bilidad a ciprofloxacino es practicamente idéntica en ambos grupos
(78,5%en grupo A, 75%en B, p =0,8). Respecto a tobramicina, el
perfil de sensibilidad es similar (71,74 %en grupo Afrente al 62,5%en
B, p =0,6). Lo mismo ocurre respecto a colimicina (78,5 frente al
81,2% p =0,5). En el grupo A, 4 pacientes (23,5% presentan coloni-
zacion cronica por P aeruginosa frente a ninguno en el grupo B.
Conclusiones: En los Gltimos 12 afios, la primoinfeccién por Pseu-
domonas aeruginosa se ha hecho mucho méas precoz, con una distri-
bucién estacional mas cercana al otono-invierno. El perfil de sensi-
bilidad no ha variado, y han disminuido significativamente los casos
de colonizacién crénica.

ESTUDIO DESCRIPTIVO DE CUATRO CASOS
SOBRE EL USO DE TOBRAMICINA POLVO INHALATORIO
FRENTE A TOBI EN PACIENTES CON FIBROSIS QUISTICA

E. Martinez, |. Fernandez, C. Prados, L. Gbmez Carrera,
C. Llontop, F Garcia Rio y R. Alvarez-Sala

Unidad de Fibrosis Quistica. Servicio de Neumologia.
Hospital La Paz. Madrid. Espana.

Introduccion: La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad genética
que cursa con afectacion multiorganica siendo la pulmonar la que
va a marcar el pronéstico del paciente. La Pseudomona aeruginosa
constituye el patdgeno por excelencia en la FQy es el que méasre-
lacionado esta con el progresivo deterioro de la funcién pulmonar.
En el transcurso de la enfermedad los pacientes se van a infectar
por Pseudomona aeruginosa en el 80 %de los casos, de ahi la impor-
tancia de la deteccién y tratamiento correcto de dicho patégeno
con el fin de intentar su erradicacion.

Objetivo: El objetivo del estudio es comparar el tratamiento clasico
de la Pseudomona aeruginosa, con TOBI inhalada en el dispositivo PARI
TurboBoy frente al polvo para inhalacion de tobramicina (TIP), desde
el punto de vista de eficacia y satisfaccion con el tratamiento.
Material y métodos: Estudio descriptivo de los resultados obtenidos
del ensayo clinico abierto en fase Ill multicéntrico aleatorizado
para evaluar la eficacia del polvo para inhalacién de tobramicina
(TIP) en 4 pacientes de la Unidad de Fibrosis Quistica del Hospital
La Paz. Todos los pacientes firman un consentimiento informado. El
estudio consta tres ciclos de tratamiento de 56 dias. Durante cada
uno de ellos, el paciente recibié TIP o TOBI, segun asignacion del
ensayo, con un mes de descanso al finalizar cada ciclo. En cada vi-
sita se realiz6: analitica completa, cultivo de esputo, sistemético
de orina y espirometria antesy después de cada tomay un cuestio-
nario de satisfaccién.

Resultados: La funcién pulmonar no varié de forma significativa en
dos pacientes, uno con TOBI y otro con TIP. La cuantificacién de
colonias de P aeruginosa disminuy6 de forma considerable tras el
tratamiento. La satisfaccién con el tratamiento fue regular en dos
de los pacientes con TIPy muy aceptable en el resto.
Conclusiones: El tratamiento con polvo para inhalacién de tobra-
micina en pacientes con fibrosis quistica y colonizados por Pseudo-
monas aeruginosa es eficaz y comodo aunque no del todo satisfac-
torio para algunos pacientes.
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ESTUDIO PILOTO DE ADHERENCIA AL TRATAMIENTO INHA-
LADO

V. Sanz Santiago, A. Lopez Neyra, M. Castro Codesal,

P Vallejo, M.I. Gonzalez Alvarez y J.R. Villa Asensi

Hospital Infantil Nifio Jesus. Madrid. Esparia.

Objetivos: La adherencia a los tratamientos es una de las claves
que determina la supervivencia en los pacientes con fibrosis quisti-
ca (FQ). La aparicién de nuevos dispositivos de inhalacién de flujo
inspiratorio, como el Ineb, resultan mas eficaces y mas cémodos
para el paciente, favoreciendo la adhesién. Ademas, permiten la
monitorizacién del tratamiento lo que supone un importante avan-
ce para el manejo y seguimiento de estos pacientes. El objetivo de
nuestro estudio es describir la adherencia al tratamiento inhalado
en los nifos de la Unidad de FQ del Hospital Nifio Jesus.

Material y métodos: Estudio prospectivo observacional en el que
se incluyeron los pacientes que tenia infecciéon pulmonar por
Pseudomonas aeruginosa en tratamiento inhalado con colimicina
con dispositivo Ineb AAD durante los primeros 3 meses del mis-
mo. Este dispositivo almacena datos sobre los tratamientos rea-
lizados y esta informacién puede recuperarse con el dispositivo
Insight. Se definié adherencia como el nimero de inhalaciones
completas realizadas x 100/ nimero de inhalaciones prescritas.
Se clasificaron como tratamientos de la mafana los realizados
desde las 00:00 hasta las 12:00 h y tratamientos de la tarde los
realizados desde las 12:00 hasta las 24:00 h. Como variable se-
cundaria se midié el tiempo de realizacién del tratamiento (en
minutos).

Resultados: Se recogi6 informacion sobre 14 pacientes con una me-
diana de edad de 12,9 afios (rango 4,5-15,9). La mediana de FEV1
tedrico al inicio del tratamiento fue de 87,1 %(rango 43,1-110,5%.
Del total de 2.234 tratamientos realizados, |la mediana de trata-
mientos completos fue 91,2%(rango 57,8-100% y la duraciéon me-
dia de estos fue de 5,6 min (rango 2,2-14,8). La adherencia media
fue de un 84,7 %(rango 46,8-103%. 11 de los 14 pacientes presen-
taron adherencias superiores al 75% La adherencia fue superior por
las tardes, con una media del 99,1 %(rango 43-168,4% que por las
mafanas, con una media de 70,2%(rango 27,4-98,9%. Seis de los
14 pacientes tenian adherencias superiores al 100 %por la tarde
para conseguir una adherencia global superior al 80% La adheren-
ciadisminuy6 a lo largo de los meses de tratamiento: el primer mes
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la media fue del 94 % (rango 79,7-103,19%), el segundo mes del
85,1 % (rango 37,5-103,4% y el tercer mes del 74,8 % (rango
11,7-103,1%.

Conclusiones: La adherencia al tratamiento inhalado en nuestra
cohorte de nifios fue superior a la descrita en la literatura. La
utilizacién del dispositivo Ineb permite la realizacion de un eleva-
do nimero de tratamientos completos con una duraciéon media de
5,6 min. La adaptacién de los tratamientos al horario de los pa-
cientes se relaciona con una mayor adherencia a los mismos. La
adherencia fue mejor el primer mes de tratamiento y disminuyé
de manera importante a lo largo de los meses, por lo que seria
necesario estudios de seguimiento a mas largo plazo. Es funda-
mental reforzar la adherencia al tratamiento en estos pacientes
de forma periddica.

EVALUACION DEL ESTADO RESPIRATORIO
Y NUTRICIONAL ACTUAL DE LOS NINOS
DIAGNOSTICADOS DE FIBROSIS QUISTICA
POR CRIBAJE NEONATAL

A.M. Moreno Conde, J. Costa i Colomer,
M. Bosque Garcia, O. Asensio de la Cruz,
I. Loverdos Eseverri y L. Valdesoiro Navarrete

Hospital de Sabadell. Corporacid Parc Tauli.
Unidad de Fibrosis Quistica. Sabadell. Espana.

Introduccion: El cribaje neonatal de la fibrosis quistica (FQ) se rea-
liza en Catalunya de forma sistematica desde septiembre de 1999.
El diagnéstico precoz nos deberia permitir un mayor control de la
patologia, tanto a nivel respiratorio como nutricional.

Objetivo: Analizar el estado respiratorio y nutricional de los nifios
diagnosticados de FQ durante los primeros 10 afios de cribaje neo-
natal.

Material y métodos: Estudio descriptivo de los nifios nacidos en-
tre septiembre de 1999 y 2009 diagnosticados de FQ mediante
cribaje neonatal en nuestra zona de referencia. Se dividen en
2 grupos, menoresy mayores de 3 anos, analizando en ambos gru-
pos: infeccidn y/ o colonizacién por gérmenes potencialmente pa-
togenos (cultivos de esputo mensuales), estado nutricional (indice
de Waterlow), estado clinico (indice de Shwachman) e insuficien-
cia pancredtica (test de Sobel). En el segundo grupo también se
analiza TC toracica (score de Brody) y funcionalismo respiratorio
(FVC, FEV1, MEF50 en todos ellos y FEV0.5 en menores de
6 afos).

Resultados: Treinta y cinco pacientes (22 nifios y 13 nifias) en-
tre 9 mesesy 10 afios. Colonizacién por gérmenes potencial-
mente patégenos: 32 casos (91%), edad media 5,48 meses (ran-
go 1-19meses). Colonizacién por P aeruginosa: 18 (51%, edad
media 13,05 meses (1-31 meses). Colonizacién crénica: P aeru-
ginosa ningun caso, S aureus 29 (82%), de los cuales 11 (31%
en la actualidad. indice de Waterlow: 29 (83% > 90% 5 (14%
80-90%y 1 (3% < 80% Se ha realizado espirometria en 26 ni-
fios, con FEV1 > 80 %en 25 (96 %), 60-80%en 1 (4% y ningu-
no < 60% MEF50 > 80%en 23 (88%), 60-80%2 (8% y < 60%1
(4 %. Ninguno de los 17 nifios a los que se ha analizado el
FEVO0.5 presenta valores inferiores a 2 desviaciones estandar.
TAC normal en 17 nifios (68 % con valores en test de Brody
<5 en el resto. Veintian nifios (60 % estan afectos de insufi-
ciencia pancreatica.

Comentarios: Los nifios diagnosticados de FQ a partir del cribaje
neonatal presentan actualmente en la mayoria de los casos un fun-
cionalismo respiratorio y TAC pulmonar dentro de la normalidad.
Aunque la gran mayoria han presentado alguna colonizacién y gran
parte de ellos hayan sufrido una colonizacién por P aeruginosa, en
ningun caso la colonizacién por ese microorganismo es crénica. Asi-
mismo, los parametros nutricionales de esos nifios se encuentran en
su mayoria dentro de la normalidad.

EVALL!ACION DEL TEST DE MARCHA DE 6 MINUTOS
EN NINOS CON FIBROSIS QUISTICA

N. Lépez Galbany, A. Valiente Planas, M. Bosque Garcia,
A. SAnchez Barba y J. Estela Esteve

Servicio de Fibrosis Quistica. Hospital de Sabadell.
Sabadell. Espana.

Introduccion: El test de marcha de 6 minutos (TM6M) simple, de
bajo coste, ludico y no invasivo, estudia la tolerancia al ejercicio.
Recientemente reproducible, validado y estandarizado en nifios. El
ejercicio fisico es parte importante de la fisioterapia moderna en la
fibrosis quistica (FQ) y uno los pilares del tratamiento. La evalua-
cién y deteccién de los primeros signos de limitacion de la toleran-
cia al ejercicio fisico con pruebas de campo simples se deben incluir
en la practica clinica en las unidades de FQ, para poder iniciar
programas de rehabilitacion respiratoria de forma precoz.
Objetivos: Evaluar con el TM6M la capacidad funcional al ejercicio
en los nifios con FQ.

Material y métodos: Estudio prospectivo transversal de los nifios
entre 4y 18 afios de edad diagnosticados de FQ de la Unidad de FQ
del Hospital de Sabadell y en fase estable de su enfermedad. Se
realizan mediciones antropométricas, Test de Schwachman y medi-
ciones basales de: espirometria, $0,, FC, T/ Ay escala de Borg
modificada (EB); fatiga de extremidades inferiores (FEl) y disnea
(D). Se realiza un ensayo de 2 min, un descanso de 15 min y segui-
damente se realiza el TM6M procediendo segiin normativa SEPAR.
Finalmente, se repiten todas las mediciones excepto las antropo-
métricas. Se incentiva al nifio con un regalo.

Resultados: Se ha incluido 20 nifios diagnosticados de FQ. Ocho
(4099 mujeresy 12 (609 varones, rango de edad 9,15 + 3,84 afios,
IMC de 18,34 £ 3,36 kg/ m?, FEV1 111,10%% 39,53, 0, 97,7%* 1,41,
FC 98,2 ppm + 19,43. Durante la realizacion del TM6M; la SO, me-
diana es de 96,38% la FC mediana 141,06 ppm. La EB de FEl basal
mediana esde 0,45y la posterior incrementa a 4,25 (p no significa-
tiva, correlacién de Spearman), referente la EB de D basal mediana
esde 0,35 e incrementa a 3,35 (p no significativa, correlacién de
Spearman). La distancia media recorrida es de 566,70 + 18,98 m.
(min 392 m; méax 760 m). La distancia recorrida es significativa co-
rrelacionada con la edad r = 0,707, p = 0,001 (p <0,01)1 y el IMC
r=0,495p =0,027 (p < 0,05). No se han encontrado diferencias
significativas comparando entre sexos (correlacién de Spearman).
Conclusiones: El TM6M se puede realizar en nifios a partir de 4 afios
de edad. La motivacion del nifilo esimportante para el resultado. La
correlacién de Spearman significativa entre edad, peso y talla con la
distancia recorrida, sin relacion con la gravedad de la enfermedad.
No correlaciones significativas entre el Test de Schwachman vy
aumento de la FC, descenso de S0, y Escalera de Borg. No correla-
cion significativa entre funcionalismo respiratorio, aumento de FCy
descenso de SO, y Escalera de Borg. Datos preliminares, realizare-
mos reTM6M a los mismos sujetos este afo para detectar cambios en
la enfermedad. Pensamos que el TM6M puede ser Gtil para valorar la
progresion de la enfermedad en un mismo paciente afecto de FQ.
Estudio becado por SOCAPy Col-legi de Fisioterapeutes de Catalu-
nya (2008-2010).

EVALUACION MEDIANTE EL PROGRAMA INSIGHT
DEL TRATAMIENTO CON COLISTIMETHATO DE SODIO
NEBULIZADO CON I-NEB

J. Martin Gonzalez, N. Paniagua Calzon,
M. Santiago Burrutxaga, A. Gémez Bonilla,
A. Sojo Aguirre, F Baranda Garciay C. Vazquez Cordero

Unidad de Fibrosis Quistica. Hospital Universitario de Cruces.
Barakaldo. Espafia.

Introduccion: La antibioterapia nebulizada diaria mediante compre-
sores de alto flujo y nebulizadores tipo jet (CAF-NJ),es un importan-
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te componente del tratamiento de los pacientes con FQ e infec-
cion-colonizacion bronquial con Pseudomonas aeruginosa Los CAF-NJ
tienen inconvenientes: ruidosos, voluminosos, dependientes de la
red eléctrica, y poco eficientes (nebulizacion durante la espiracion,
alto volumen residual, y tiempo prolongado para la administracion
de la dosis completa, con frecuente interrupcién del tratamiento
antes de la administracion de la dosis prescrita). La adherencia no se
puede conocer con facilidad, y es frecuentemente mala. E sistema
i-neb utiliza la tecnologia AAD (adaptive aerosol delivery) mediante
un nebulizador de malla vibratoria, y permite la administracion del
aerosol de forma adaptada al patrén ventilatorio de cada paciente.
Esligero, silencioso, e independiente de la red. El volumen residual
es minimo, y la aerosolizacién ocurre solo durante la inspiracién. El
tiempo de tratamiento puede ser tan breve como 2-4 min. Corrige
posturas incorrectas y avisa de la finalizacion del tratamiento. Ade-
mas mediante el programa Insight, permite a los clinicos conocer la
adherencia al tratamiento y corregir la técnica de inhalacién.
Metodologia: En nuestro hospital el tratamiento con promixin-i-neb
(p-i-n) fue aprobado a comienzos de 2008.En una escala de satisfac-
ciéon con el tratamiento del 1 al 10 (10 maxima satisfaccion) los
15 primeros pacientes pediatricos tratados otorgaron al p-i-n una
puntuacion de 8,9 (6-10) vs 3,2 (0-6) para el sistema CAF-NJ
(p <0,001).Hemos revisado los datos descargados mediante el siste-
ma Insight de los tratamientos de 16 pacientes pediatricos con FQ.
Resultados: La edad (m + DE) era 12,2 + 3,6 (5-18) afos. Diez eran nifios.
Once (68,79 utilizaron el p-i-n de forma continua y el resto en ciclos al-
ternos con tobramicina. Doce (75% utilizaron siempre dosdosisdiariasde
1 millén de unidades (1 MU), y el resto también a veces 1 MU 1 o 3 veces
al dia. B numero de dias en que se evalu6 el tratamiento fue 214,5 £ 25
(86-410). La adherencia (dosisadministradas/ prescritas, (%9 fue 93,3+9,8
(60-100), en 15/ 16 fue > 87% En el 99,67 %de los casos (98,8-100), las
dosis administradas fueron completadas. B tiempo medio de duracién del
tratamiento muy variable: 8,13 +2,4 (1,9-19,2) minutos.

Discusion: El tratamiento nebulizado mediante p-i-n ha supuesto
un importante avance en el tratamiento de la FQ, mejorando la
satisfaccion de nuestros pacientes con la antibioterapia en aerosol,
y la eficiencia de éste. La adherencia al tratamiento, ha sido, ex-
cepto en un caso, muy alta, y las dosis fueron casi siempre adminis-
tradas de forma completa. La variabilidad en la duracién del trata-
miento se puede deber a multiples factores: interrupciones,
mantenimiento de la membrana, y técnica de inhalacién, que pue-
de ser mejorada mediante el médulo breathing-monitor, lo que
hemos comprobado puede disminuir el tiempo de nebulizacién.

EVOLUCION CLINICA DE PACIENTES INFECTADOS
POR EL COMPLEJO BURKHOLDERIA CEPACIA
EN UNA UNIDAD DE FIBROSIS QUISTICA PEDIATRICA

A. Lépez Neyra, V. Sanz Santiago, M.I. Castro Codesal,
B. Hernandez Milan, M.1. Gonzélez Alvarez y J.R. Villa Asensi

Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus. Madrid. Espafa.

Objetivos: El Complejo Burkholderia cepacia (BCC) esté constituido
por al menos nueve tipos distintos (genoespecies) de bacterias gram-
negativas con similitudes fenotipicasy filogenéticas, que se compor-
tan como oportunistas en pacientes con fibrosis quistica (FQ). E es-
pectro clinico de la infeccién por BCC abarca desde la infeccion
crénica asintomatica hasta el denominado “sindrome cepacia’, ca-
racterizado por un deterioro brusco y grave de la funcién pulmonar
con una elevada mortalidad. En general la infeccion crénica por BCC
se ha asociado con una importante morbimortalidad en pacientes
adultosy pediatricos, asi como una menor supervivencia trasel tras-
plante pulmonar. Describimos las caracteristicas y evolucion clinica
de los pacientes infectados por BCC en una Unidad de FQ.
Materialesy métodos: Estudio retrospectivo en el que se revisaron
las historias clinicas de los pacientes colonizados por BCC en nues-
tra Unidad de FQ.

Resultados: La Unidad FQ cuenta con un total de 104 pacientes. Se
encontraron 8 pacientesinfectados por BCC en los Gltimos 4 afios, 1o
que represent6 una prevalencia maxima del 7,7% Cinco eran muje-
resy 3 varones. El primer aislamiento de BCC se produjo de media a
los 10,9 afos de edad (rango 1,7-17,7 afos). En 6 de los casos (75%
el primer aislamiento de BCC se produjo durante el afio 2008, 1o que
represent6 una incidencia del 5,75%en ese afio. Se encontraron
4 genoespecies diferentes: cepacia (2 casos), cenocepacia (2 casos),
stabilis (2 casos) y pyrrocinia (1 caso). Un caso no fue tipado. Me-
diante electroforesis en campos pulsados (PFGE) se comprobé que las
cepas de las diferentes genoespecies no estaban epidemiolgicamen-
te relacionadas ya que presentaron patrones de PFGE distintos. Ocho
casos (87,5% presentaban colonizacién previa por Pseudomonas
aeruginosa (PA), la mayoria de ellos (5) de manera intermitente. En
todos los casos se intent6 un tratamiento erradicador con al menos
dos antibiéticos intravenosos y uno nebulizado. En 4 casos se consi-
guié la negativizacion de los cultivos (media de seguimiento 11,7 me-
ses, rango 8-20 meses). En 1 caso el aislamiento de BCC se asoci6 con
exacerbacién pulmonar, con recuperacion de la funcién pulmonar
previa tras el tratamiento antibiético. En ninglin caso se ha produci-
do un deterioro progresivo de la funcién pulmonar, manteniendo
FEV1 similares a los previos a la infeccion por BCC (media de segui-
miento 14,25 meses, rango 8-31 meses).

Conclusiones: Aunque la infeccién por BCC es mas caracteristica de
pacientes adultos también puede ocurrir en pacientes pediatricos.
En nuestra unidad la prevalencia maxima se situé en el 7,7% La
mayoria de los pacientes colonizados por BCC tenia, al menos, un
cultivo previo positivo para PA. En general, el aislamiento de BCC
no se asocié con un deterioro agudo de la funcién pulmonar, ni ha
producido un deterioro progresivo de la misma en el siguiente afo.
El tratamiento antibiético adecuado puede ser eficaz en la negati-
vizacién de los cultivos.

INCIDENCIA Y PATOGENICIDAD DE LOS HONGOS
FILAMENTOSOS EN PACIENTES CON FIBROSIS QUISTICA

J. Morata Alba?, M. Chilet Saez®, D.P Bravo Beltran®,
I. Mialdea Lépez?, M.T. Romero Rubio?
y A. Escribano Montaner?

aServicio de Neumologia Infantil y Unidad de Fibrosis Quistica.
bServicio de Microbiologia.
Hospital Clinico Universitario. Valencia. Espafia.

Objetivos: Conocer la prevalencia y posible accién patégena de los
hongos filamentosos en los pacientes con fibrosis quistica (FQ).
Material y métodos: Estudio prospectivo de todos los pacientes con
FQ, desde enero de 2004 hasta enero de 2009, realizando cada
1-3 meses y en las reagudizaciones, control clinico, funcional y mi-
crobiolégico completo y, anualmente, radiografia de térax y analisis
de sangre. Se han aplicado los escores de Chrispin y/ o Brasfield, el
de Schwachman, y los criterios de gravedad pulmonar de Cystic
Fibrosis Pulmonary Guidelines. AJRCCM, 2007.

Resultados: 40 pacientes. Edad media 8 afios (rango de 0-20 afos).
60%mujeres. Mutacion F508del en homocigosis en el 27,5% 75%con
enfermedad pulmonar leve, 20%moderada y 5%grave. 5%presentaba
infeccién bronquial crénica por H. influenzae, 10%por S aureus, sien-
do 8%meticilin resistentes. 17,5%estaba colonizado por P aeruginosa
(7,5%intermitente y 10%cronica, 80%de ellas con fenotipo mucoide).
En el 25%de los casos se objetivaron bacterias Gramnegativas, de
forma intermitente (5%A. xylosoxidans, 12,5%S maltophiliay 7,5%
S marcensens), o cronica (2,5%A. xylosoxidansy 2,5%S marcen-
sens). En el 47,5%se aislaron hongos, que, por orden de frecuencia,
fueron: 1.2) Aspergillus sp 27,5%(A. fumigatus20% A. flavus 5%y
A. niger en 2,5%; 2.2) Candida albicansen el 10% 3.2) Scedosporium
apiospermum en el 7,5%y S prolificans2,5% En total, se detectaron
hongos filamentosos en el 37,5%de los casos, con una edad media de
8 aflos y predominio del sexo femenino (72,5%. En el 30%la infeccién
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micotica fue cronica, en el 20%intermitente y en el 50%ocasional.
Todos los casos presentaban colonizacion bacteriana bronquial previa
y habian recibido tratamiento con corticoides inhalados y/ o antibi6ti-
cos. Ninguno cumplia criterios de aspergilosis broncopulmonar alérgica
y, en la mayoria, su aislamiento estuvo precedido de antibioterapia
inhalada con tobramicina, (= 5-6 meses). La deteccion de Scedospo-
rium no se relacioné con el uso previo de ningin antibiético en concre-
to, y aunque siempre se asocié con otros aislados bacterianos, no lo
hizo con ninguno especifico, ni con ningun tipo de colonizacién (créni-
ca, intermitente u ocasional). Por Gltimo, aunque la infeccion fungica
coincidié, en todos los casos, con una mayor hipersecrecién mucosa,
s6lo en los 3 pacientes infectados por Scedosporium se constat6 dete-
rioro clinico, radiolégico o/ y funcional.

Conclusiones: La prevalencia de hongos filamentosos en pacien-
tes con FQ es elevada (37,5% y la edad media de afectacién es
de 8 afios. Los predominantes son A. fumigatusy S apiosper-
mum. Los factores de riesgo son el sexo femenino, la existencia
previa de colonizacién bronquial bacteriana y el consumo, pro-
longado o reiterado, de antibidticos o/ y corticoides inhalados.
No existe relacién con el tipo de bacteria acompafante, ni con
la gravedad de la enfermedad pulmonar. S6lo los casos coloniza-
dos por Scedosporium presentaron deterioro clinico, radiolégico
y/ o funcional.

INFECCION BRONQUIAL CRONICA CON BORDETELLA
BRONCHISEPTICA EN LA FIBROSIS QUISTICA.
¢UN PROBLEMA EMERGENTE?

F Baranda Garcia?, A. Gdmez Bonilla?,
M. Santiago Burrutxaga?, J. Barrén Fernandez?,
J.A. Saez Nieto® y C. Vazquez Cordero?

aUnidad de Fibrosis Quistica. Hospital Universitario de Cruces.
Barakaldo. Espana.
binstituto de Salud Carlos Ill. Madrid. Espana.

Introduccion: La Bordetella bronchiseptica (Bb) es un microorga-
nismo aerobio gramnegativo que causa infecciones respiratorias
agudas muy transmisibles, en gran nimero de especies de mamife-
ros. En humanos, por el contrario solamente se han comunicado en
raras ocasiones infeccionesrespiratorias agudas. Los pacientes fre-
cuentemente estaban inmunodeprimidos, y casi todos tenian histo-
ria de contacto intimo con animales. Hasta el momento se ha comu-
nicado un solo caso de infeccion respiratoria aguda con Bb en un
paciente con FQ.

Metodologia: Revisamos las historias de 5 pacientes con FQ de
170 seguidos entre 2004 y 2007 (2,9% que desarrollaron infeccién
bronquial crénica con Bb (> 6 cultivos positivos a lo largo de més de
6 meses). Las cepas fueron enviadas a un laboratorio de referencia
gue confirm6 en todos los casos la identificacién, y las caracterizo
mediante electroforesis en gel de campo pulsado (PFGE).
Resultados: Los 5 eran varones (2 hermanos), con una edad media
a la colonizacion de 15,5 afos (12-25). Ninguno estaba inmunosu-
primido y sélo uno tenia historia de contacto con animales (perro y
gato). Las PGFE revelaron que los 4 pacientes pediatricos (2 herma-
nos) compartian el mismo patrén genético, pero excepto en el caso
de los hermanos, no hubo contacto entre los pacientes dentro o
fuera del hospital antes de la colonizacién. Todos tenian enferme-
dad pulmonar minima o leve -FEV1%Pred. medio 96 (86-107)— To-
dos, excepto el mayor, tenian largos periodos libres de tos. Ninguno
teniai.b.c. con microorgansimos relevantes, y sélo el mayor tenia
colonizacién intermitente con S aureus. En 3 casos no hubo reper-
cusién clinica evidente. Uno aclaré espontaneamente lai.b.c. con
B.b. 18 meses después, y en 2 persiste 3,5y 4 afos después. Los 2
hermanos comenzaron con tos diaria poco después de la coloniza-
cion y experimentaron un deterioro rapido clinico, radiolégico y
funcional respiratorio. El FEV1 %Pred. cay6 en 5 anosde 99 a 57 en
el mayor y de 100 a 78 en 2 afios en el menor. Hubo escasa correla-

cion entre las sensibilidades a diversos antibioticos in vitro y la
respuesta clinica. En el menor de los hermanos se observé, en los
ultimos meses, una respuesta clinica clara al tratamiento combina-
do con minociclina y ciprofloxacina secuenciales orales y ceftazidi-
ma inhalada.

Conclusiones: La B.b. puede ser un microorganismo emergente en
la FQ, que puede causar i.b.c. y un deterioro clinico répido en al-
gunos pacientes. Es potencialmente transmisible, por lo que cree-
mos prudente que los pacientes en los que se aisle sean segregados
de los demés pacientes con FQ.

INFECCION POR MY COBACT ERIUM ABSCESSUS
EN PACIENTES PEDIATRICOS CON FIBROSIS QUISTICA

S. Rovira?, S. Gartner?, N. Martin®, C. Martin?,
A. Torrent?, |. de Mir3, A. Moreno?, N. Cobos?
e |. Iglesias®

aServicio de Neumologia Pediatrica y Unidad de Fibrosis Quistica.
bServicio de Microbiologia.
Hospital Universitari Vall d’Hebron. Barcelona. Espana.

Introduccion: Las micobacterias ambientales (MA) son un potencial
agente patogeno respiratorio en los pacientes con fibrosis quistica
(FQ). Su prevalencia es del 5-20% El Mycobacterium abscessus
(Mab) se aisla en las muestras de esputo en un 18%de los casos. E
diagnéstico de enfermedad por MAen la FQ es dificil de realizar. Los
criterios establecidos se basan en datos microbiolégicos, clinicosy
radiol6gicos que se pueden ver solapados por los de la propia enfer-
medad. El tratamiento empleado depende de la MA aislada.

Casos clinicos: Caso clinico 1: paciente de 16 afios diagnosticado de
FQ al afio de edad. Presenta un grado de afectacion pulmonar mode-
rado con colonizacién crénica por Pseudomonas aeruginosa. Durante
el afno 2007 presenta episodios de exacerbacion pulmonar cada 2 me-
ses. En noviembre de 2007 ingresa para colocacién de port-a-cath y
realizacion de fibrobroncoscopia. Estudio de aspergilosis broncopulmo-
nar alérgica (ABPA) negativo. En el lavado broncoalveolar se aisla Mab
y se inicia tratamiento con cefoxitina y amikacina intravenosasy cla-
ritromicina oral. En marzo del 2008 presenta nuevo episodio de exa-
cerbacién. En el cultivo de secreciones respiratorias se aisla Mab por
lo que se realiza la misma pauta de antibiéticos previa con posterior
administracién de amikacina nebulizada. Desde entonces hasta julio
del 2009 se ha aislado en la mayoria de esputos Mab y ha precisado
tandas de tratamiento parenteral en tres ocasiones mas. Presenta dis-
minucion del FEV1 65%a 42 %y progresion de la enfermedad pulmonar
en los controles de TAC toracico. En junio del 2009 inicia tratamiento
con linezolid oral durante 1 mesy continua con el tratamiento de
claritromicina oral y amikacina nebulizada. Caso clinico 2: paciente de
13 afos diagnosticada de FQ a los 3 meses de vida. Su grado de afec-
tacién pulmonar es moderado. Colonizacién intermitente por Pseudo-
monas aeruginosa. En febrero y abril del 2009 presenta cuadro de
exacerbacion respiratoria. En abril precisa ingreso para tratamiento
intravenoso por esputos hemoptoicosy mala respuesta al tratamiento
oral. Hay deterioro de la funcion pulmonar (FEV1 86 %basal y actual
del 76%) y del parénquima pulmonar en el TAC toréacico. Estudio de
ABPA negativo. En los cultivos de esputo aparecen baciloscopias posi-
tivas con cultivos positivos a Mab. Se trata con cefoxitina y amikacina
intravenosas y claritromicina oral, y posteriormente amikacina nebu-
lizada. En julio de 2009 el cultivo de esputo es negativo y la paciente
ha recuperado su funcién pulmonar a un FEV1 del 89%

Conclusiones: Debe mantenerse un alto indice de sospecha de infec-
cion por micobacterias ambientales en pacientes con FQ que presen-
tan sintomas de exacerbacién pulmonar o si no responden al trata-
miento habitual con antibiéticos. La erradicaciéon del MA en las
muestras de secrecionesrespiratorias no siempre es posible a pesar de
administrar el tratamiento recomendado. Las pautas de tratamiento
usuales en estos casos conllevan numerosos efectos secundarios, por
lo que puede ser util valorar el uso de antibiéticos alternativos.
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MICROBIOLOGIA DE LAS ViAS RESPIRATORIAS

EN PACIENTES DIAGNOSTICADOS

DE FIBROSIS QUISTICA POR CRIBADO NEONATAL.
DIFERENCIAS CON PACIENTES SANOS

L. Valdesoiro Navarrete, M. Bosque Garcia, M. Espasa Soley,
O. Asensio de la Cruz, N. Lépez y C. Domingo

Unidad de Neumologia Pediatrica y Fibrosis Quistica.
Servicio de Pediatria. Hospital de Sabadell. Laboratorio
de Microbiologia. Fisioterapia Respiratoria. Servicio de
Neumologia. Corporacid Parc Tauli. Sabadell. Espafia.

Introduccion: La fisiopatologia de la afectacién pulmonar en la
fibrosis quistica (FQ) se basa en la inflamacion, colonizacién e
infeccién del tracto respiratorio. En pacientes afectos, incluso
asintomaticos, se han aislado microorganismos potencialmente
patégenos desde los primeros meses de vida. Los pacientes no
afectos de FQ deberian tener cultivos negativos o distintos micro-
organismos.

Objetivos: Describir la cronologia de los microorganismos en los
pacientes diagnosticados de FQ por cribado neonatal. Comparar
con un grupo control de pacientes sin patologia respiratoria.
Metodologia: Estudio prospectivo observacional. Casos: pacientes
afectos de FQ diagnosticados por cribado neonatal, seguimiento
hasta los 4 afios de edad. Control: pacientes de 0-4 afios someti-
dos a cirugia programada y no afectos de enfermedad respirato-
ria. Instrumentalizacion: Recogida de muestras para cultivo me-
diante la técnica de aspirado orofaringeo (AOF) validada por
Avital.

Resultados: Casos: se diagnosticaron 21 pacientes (76,19 nifos,
23,8 %nifas) entre octubre de 1999 y febrero de 2005. Se recogie-
ron 960 muestras para cultivo y fueron positivos 365. Se hicieron
447 aislamientos. Controles: en el periodo de septiembre de
2006 hasta junio 2007 se incluyeron 103 pacientes (78,6 %nifios y
21,3%ninas); edades de 2-48 meses (media de 25,6 meses). Se re-
cogieron 103 muestras para cultivo, 30 fueron positivasy se hicie-
ron 36 aislamientos. Los microorganismos aislados con mas frecuen-
cia en ambos grupos son: Saphylococcus aureus (33,3 vs 36,19,
Enterobacter cloacae (12 vs 16,7 %), Escherichia coli (13,9 vs 11%),
Klebsiella spp (17,2 vs 16,6%), Pseudomonas aeruginosa (7,4 vs
8,3%. Analizando los grupos de 0 a 4 afos no se hallaron diferen-
cias significativas en la frecuencia ni en los microorganismos obser-
vados en los cultivos. S se hallaron diferencias entre casos y con-
troles en los grupos de edad de 19-24 y de 25-30 meses con p
0,027 y p 0,025 respectivamente.

Conclusiones: Los microorganismos aislados en nuestra serie de
pacientes sanos y de pacientes afectos de fibrosis quistica son
similares. Debido a las caracteristicas propias de la enfermedad
es posible que estos agentes patégenos tengan distinta relevan-
cia en el paciente afecto de fibrosis quistica que en el paciente
sano.

PAPEL PATOGENO DE SCEDOSPORIUM
EN 2 PACIENTES CON FIBROSIS QUISTICA

J. Morata Alba?, M.F. Chilet Saez°, D.P Bravo Beltran®,
I. Mialdea Lépez?, M.T. Romero Rubio?
y A. Escribano Montaner?

aServicio de Neumologia Infantil y Unidad de Fibrosis Quistica.
bServicio de Microbiologia.
Hospital Clinico Universitario. Valencia. Espafa.

Fundamento/objetivo: Dada la controversia que suscita la posible
patogenicidad de los hongos en los pacientes con fibrosis quistica
(FQ), se presentan 2 pacientes, en los que la deteccién de Scedos-
porium en esputo se acompané de deterioro clinico, radioldgico y
funcional, con mejoria global tras su erradicacion.

Observaciones clinicas: MMP, de 11 afios, diagnosticada de FQ al
afio de edad. Genotipo F508del/ F508del. Antes de la deteccién
de Scedosporium presentaba un Schwachman de 80, indice masa
corporal (IMC) 19,5, afectacion pulmonar leve (FEV1 929%), Chris-
pin de 11 y Bathlla de 8. Colonizacién bronquial crénica por
S aureusdurante los 4 afios previos, a la que se sumoé Aspergillus
en los 3 ultimos y Acinetobacter xyloxosidans, de forma intermi-
tente, en el afio anterior, sin signos ni sintomas de reagudizacion
pulmonar, ni Aspergilosis broncopulmonar alérgica durante este
tiempo. P aeruginosa se detect6 por vez primera en el momento
del diagnéstico de FQ; fue erradicada 6 meses después. Tras la
1.2 deteccién de S apiospermum, los aislamientos persistieron
durante 5 meses, momento en que se patentizé un importante
empeoramiento clinico y nutricional (IMC 16,4), hipersecrecion
mucosa espesa, verdosa y subcrepitantesbilaterales. FEV1 59,6 %
Escore Chrispin 16. Ingresa con terapia intravenosa (iv) frente a
A. xylosoxidans (imipenem 15 dias) y voriconazol, (400 mg x 2/ pri-
mer diay, 200 mg x 2, 12 semanas). A partir de la 4.2 semana se
objetivo mejoria clinica, espirométrica (FEV1 76,1% y radiogra-
fica (Chrispin de 14) y desde los 3 meses permaneci6 asintomati-
ca, con un FEV1 de 87 % Volvi6 a aislarse el hongo en otras dos
ocasiones, cursando ambas con clinica respiratoria, sin deterioro
funcional, ni radiolégico ya que, de inmediato, se instauré el
tratamiento antifangico que, de nuevo, consigui6 normalizar la
clinica y erradicarlo, alas 3 y 4 semanas respectivamente. RGG,
diagnosticada de FQ al afio de edad. Genotipo F508del/ F508del.
Antes de la deteccion de Scedosporium tenia afectacion pulmo-
nar leve FEV1 75,7 % buen estado clinico y nutricional. Presento
colonizacién intermitente por P aeruginosa hasta los 6 afos.
Desde los 8 afios de edad presentaba colonizacién crénica por
S marcenses multirresistente y tratamiento continuo con anti-
bioterapia inhalada, oral o iv. Alos 14 afos, tras un aislamiento
ocasional de B. cepaceay S maltophilia, sin repercusién clinica
ni funcional, se aisla S prolificans, lo que coincide con una exa-
cerbacion respiratoria FEV1 54,7 % Se aplica la pauta anterior,
con mejoria clinica, funcional (FEV1 60,6% y radiografica a las
3 semanas. Desde entonces mantiene la colonizacion crénica por
S marcensesy valores de FEV1 de 65 %no volviendo a aislarse el
hongo.

Comentarios: Scedosporium, afecta a pacientes infectados pre-
viamente por otras bacterias, sometidos a terapia antibiética in-
halada o/ y sistémica pero, no necesariamente, con enfermedad
pulmonar avanzada. Su aislamiento cursa siempre con sintomas
respiratoriosy, si no se trata de inmediato, deterioro radiolégico
y funcional. El tratamiento antifungico revierte el proceso, pero
la recidiva es probable, lo que quizas obligue a replantear su
manejo.

PATOLOGIA NASOSINUSAL EN NINOS )
CON FIBROSIS QUISTICA. TRATAMIENTO QUIRURGICO
ENDOSCOPICO DE MUCOCELES SINUSALES

Y. Escamilla Carpintero?, M. Bosque Garcia®, A. Aguila Artal?,
O. Asensio de la Cruz®, J. Costa Colomer®y R. Rosell Ferrer?

aServicio de ORL.

bUnidad de Fibrosis Quistica Pediatrica.

Hospital de Sabadell. Corporacién Sanitaria y Universitaria
Parc Tauli. Sabadell. Espana.

Introduccion: La pansinusitis y la poliposis nasosinusal son
hallazgos comunes en nifios afectos de fibrosis quistica, asi como
la aparicién de mucoceles (sacos epiteliales con contenido mu-
co0s0) cuya presentacion en la infancia es casi exclusiva de estos
nifnos.

Objetivos: El objetivo de este trabajo es remarcar la importancia
de la valoracion especializada de los nifios con fibrosis quistica con
sintomatologia ORL. En caso de evidenciar patologia, su tratamien-
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to mejoraria la calidad de vida y evitaria la apariciéon de complica-
ciones mas graves, permitiendo ademads la deteccién de la posible
sobreinfeccién sinusal por Pseudomona.

Métodos: Los nifios afectos de fibrosis quistica que han presentado
clinica nasosinusal u 6tica durante el Gltimo afio han sido remitidos
a ORL, realizdndose una exploracién completa, con endoscopia
nasosinusal cuando ha sido posible y una TAC de senos paranasales
en caso de precisarla. Todos han sido tratados médicamente y los
que fueron diagnosticados de mucoceles intervenidos mediante ci-
rugia endoscépica nasosinusal.

Resultados: Valoramos 8 nifios afectos de fibrosis quistica con clini-
ca ORL en el periodo de 1 afio. El sintoma més habitual fue la rino-
rrea, seguida de la obstruccién nasal. En 4 casos se solicité TAC de
senos, en 3 de ellos el diagnoéstico fue de mucoceles bilateralesy el
cuarto s6lo presentaba signos radiol6gicos de sinupatia crénica
leve. Un caso fue diagnosticado de poliposis leve, no solicitandose
pruebas de imagen y otro de dismorfia septal. Los dos casos restan-
tes no presentaban clinica nasosinusal, s6lo 6tica, siendo la explo-
racién nasosinusal normal, uno presentaba una otitis crénica bila-
teral y el otro una perforacién timpéanica unilateral, secuela de
otorrea. Los nifios afectados por patologia nasosinusal recibieron
tratamiento médico con antibiéticos y corticoides nasales topicos.
Los 3 nifios con mucoceles fueron intervenidos mediante cirugia
endoscépica nasosinusal, realizandose la marsupializacion de los
mucoceles, una meatotomia media amplia y una etmoidectomia
anterior, asi como toma de muestras para cultivo microbiolégico del
contenido de los mismos, obteniendo cultivos positivos en los tres
casos (Haemophilus influenzae + Peptoestreptococus indolicus,
S aureusy Pseudomona).

Conclusiones: 1. La fibrosis quistica en la infancia cursa con afec-
tacion sinusal, por tanto, los nifios que presenten sintomas ORL
deben ser evaluados por el especialista. 2. Los mucoceles han sido
la patologia nasosinusal mas frecuente en estos casos. 3. Los nifios
intervenidos quirdrgicamente estan asintomaticos de clinica naso-
sinusal desde entonces (9 meses, el primer intervenido y 5 meses
los otros dos), asi como los tratados con tratamiento médico desde
hace 1 afo.

PROGRAMA DE INTERVENCION EN CESACION )
TABAQUICA EN PACIENTES CON FIBROSIS QUISTICA
Y SUS FAMILIARES

E. Martinez Carrasco, M.T. Fernandez Lépez, M.D. Pastor Vivero,
R. Llano, P Mondéjar Lépez y M. Sanchez Solis

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia. Espafia.

Objetivos: Realizamos un programa de intervencién en cesacion del
habito tabaquico en pacientes con fibrosis quistica seguidos en
nuestra unidad y en sus familiares. El objetivo consiste en poder
minimizar en un futuro la afectacion de la funcion pulmonar que se
produce debido a la exposicion tanto pasiva como activa al humo
del tabaco.

Material y métodos: Realizamos una entrevista telefénica a los pa-
cientes afectos de fibrosis quistica y a sus familiares convivientes
en el domicilio, con el objetivo de caracterizar el grado de exposi-
cion activa o pasiva al humo del tabaco. Se realizé evaluacion de
cotinina en orina de los pacientes y sus familiares para poder esta-
blecer correlacion con el grado de exposicién determinado median-
te el cuestionario. Se llevd a cabo un seguimiento de cada paciente
con intervenciones telefénicas durante un afio realizadas por una
enfermera entrenada en cesacién tabaquica y entrevista motivacio-
nal. Se dieron consejosy estrategias para minimizar la exposicion
pasiva, ofreciendo todos los recursos para la deshabituacion taba-
quica del paciente o de sus familiares. Se ofrecié en todos los casos
la posibilidad de acudir a consulta para realizar terapia conductual
cara a cara.

Resultados: Se establecié contacto con 97 pacientes de los cuales
8 eran fumadores activos en el momento de la evaluacion y un
total de 12 pacientes habian presentado habito tabaquico activo
en algin momento de su vida con una media de edad de inicio de
15,6 afios (14,3-17). Un total de 45 familiares son fumadores en el
momento actual. Fueron atendidos en consulta mediante terapia
conductual 9 personas, 3 de los cuales eran pacientes afectos.
Tras un periodo de un afo de seguimiento 13 personas, entre pa-
cientes y familiares, habian realizado intento de abandono del
habito tabaquico. Finalmente lo consiguieron 6 personas confir-
mandose mediante cooximetria, 2 de éstos eran pacientes afec-
tos. Redujeron el consumo de cigarrillos 10 personas y entre ellas
2 eran pacientes.

Conclusiones: La intervenciéon mediante programas de cesacion
tabaquica en los pacientes con fibrosis quistica y sus familiares,
puede contribuir a eliminar la repercusion de este to6xico sobre la
funcion respiratoria, o a minimizar este impacto gracias a la reduc-
cién de la exposicién ambiental. De esta manera contribuimos a un
seguimiento y tratamiento integral del paciente que puede influir
en una mejor evolucién de su patologia respiratoria.

¢QUE SABEN LOS PACIENTES ADULTOS
CON FIBROSIS QUISTICA DE SU ENFERMEDAD?
ADHERENCIA AL TRATAMIENTO

E. Martinez, J. Olivares, C. Prados, L. Gémez,
J.J. Cabanillasy C. Carpio

Unidad de Fibrosis Quistica. Servicio de Neumologia.
Hospital La Paz. Madrid. Espana.

Introduccion: La Fibrosis Quistica (FQ) es una enfermedad crénica
de larga evolucién, cuya supervivencia se ha alargado debido a la
presencia de nuevos tratamientos complejos y muy diversos. Esto
nos haria pensar que estos enfermos conocen su enfermedad, asi
como tendria un conocimiento claro sobre el tipo y manejo de la
terapia que precisa.

Objetivos: 1) Determinar si los pacientes con FQ conocen y cum-
plen con su tratamiento habitual. 2) Objetivar qué conocimientos
tienen los pacientes con FQ de su enfermedad y susimplicaciones.
3) Conocer la adhesién de los pacientes con FQ al tratamiento.
4) Saber si existen habitos toxicos en dichos pacientes (tabaco,
alcohol, drogas). 5) Conocer la preocupacion de los pacientes con
FQ por el presente y el futuro de su enfermedad y el medio que lo
rodea.

Método: Es un estudio descriptivo transversal, con variable cuali-
tativo ordinal. Pacientes: Criterio de inclusion: Todos los pacien-
tes mayores de 18 afios de edad que presentan FQy que eran re-
visados en la Unidad de FQ del adulto del Hospital La Paz y que
quisieron contestar la encuesta. Criterio de exclusién: Todos
aquellos pacientes cuyos cuestionarios no fueron contestados ni
rellenados en su totalidad. Método: El cuestionario fue adminis-
trado por la enfermera a los pacientes que acudian a la consulta,
previa explicacion del mismo; lo contestaban de forma anénimay
se desconocia quién lo habia rellenado, tanto por parte de la en-
fermera como del médico.

Resultados: Se suministré el cuestionario a 35 pacientes que pre-
sentan FQ, con una media de 31,43 + 8,49 afos de edad. El 85,7%
conocia su enfermedad. Es de destacar que sélo un 2,4%fumaba y
otro 2,4%era exfumador, el resto no fumaba. Con respecto al tra-
tamiento realizamos una comparacion entre las pregunta abierta
con la directa para observar si existia diferencia en el conocimiento
de su tratamiento: en relacién al tratamiento con aerosoles, en la
pregunta abierta contest6 positivamente un 48,6%y el 53,3%en la
directa; al tratamiento con inhalador, 74,3 %respondi6 de forma
positiva en la abierta y un 80%dio respuesta favorable en la direc-
ta; alafisioterapia, el 74,3 %dio resultado afirmativo en la abierta
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y un 83,3%en la respondi6 en la directa. Con el tratamiento diges-
tivo sucedié diferente encontrando respuesta afirmativa a la direc-
ta un 76,6 %con un 80 %respuesta afirmativamente a la pregunta
abierta. Finalmente los resultados sobre el conocimiento de la en-
fermedad fueron: afirmativamente 91,4% 5,7 %no sabe y el resto
no responde.

Conclusiones: 1) Se llega a la conclusion que un 85,7 %de los en-
cuestados conocen y cumplen con su tratamiento habitual. 2) El
91,4 %de los pacientes conocen su enfermedad y estan informa-
dos. 3) La mayor preocupacién acerca de su enfermedad y que
mas repercute en su dia a dia es el grado de afectacién sobre la
calidad de vida, su pronéstico y la no mejoria como puntos pri-
mordiales.

(',Ql:lE SE INVESTIGA ACTUALMENTE EN FIBROSIS
QUISTICA?

C. Bousoiio Garcia, M. Rodriguez Suarez, J.J. Diaz Martin,
S. Jiménez Trevifio, D. Gonzalez Jiménez y M. Garcia Gonzalez

Unidad de Fibrosis Quistica. Hospital Universitario Central
de Asturias. Oviedo. Espaha.
Servicio de Radiologia. Hospital San Agustin. Avilés. Esparia.

Objetivos: La investigacion en Fibrosis Quistica (FQ) se ha intensi-
ficado universalmente. El propédsito del presente estudio es evaluar
su tematica y procedencia, a juzgar por los articulos de investiga-
cién clinica o basica publicados en Medline (Pub Med).

Material y métodos: Analisis bibliométrico de ensayos clinicos (EC),
ensayos aleatorizados controlados (RCT), estudios multicéntricos
subvencionados y metandlisis publicados en el dltimo afio en MEDLI-
NE (31/7/ 2008 al 31/7/2009), utilizando como palabras clave: fi-
brosis quistica (cystic fibrosis), fibrosis quistica y pediatria o infan-
cia, o nifiez o adolescencia (cystic fibrosis and pediatrics or infants
or children or adolescence) y comparandolo con lo acontecido una
década previa (31/7/02 al 31/7/03).

Resultados: La busqueda empleando como palabra clave fibrosis
quistica (cystic fibrosis) desde 31/ 7/ 2008 al 31/ 7/ 2009, arroja un
total de 1.559 trabajos, restringidos a Pediatria s6lo 180 (11,7%),
de los que 63 corresponden a ensayos clinicos, RCT, metaanalisis
o estudios multicéntricos (4%. Comparado con idéntica blsqueda
efectuada una década antes se observa un incremento significati-
vo del 18% p < 0,05. Por tipo corresponden a estudios clinicos
multicéntricos subvencionados 26 (41,2%), EC 16 (25,3%), RCT 15
(23,8% y metaanalisis 6 (9,5%. La tematica es heterogénea, des-
tacando 34 trabajos (54 % relacionados con la patologia respira-
toria (7 estudios de investigacién sobre antibioterapia inhalada,
5 de microbiologia, 4 de trasplante pulmonar 3 de corticoterapia
y el resto de otros tratamientos nuevos o marcadores funciona-
les), 8 de nutricién y patologia relacionada con las vitaminas Dy
K (12,6 % 4 de biologia molecular y genética (6,3%, 2 de psicolo-
gia y calidad de vida (3,1%. Solo 2 ensayos tratan de fisioterapia
respiratoria (3,1% y es notorio que solo se haya publicado 1 tra-
bajo relacionado con patologia digestiva (celiaca y FQ) y otro so-
bre terapia enzimatica substitutiva en nifios. La procedencia ma-
yoritaria corresponde a Hospitales y Universidades de Estados
Unidos de América con 18 trabajos (28,5%, seguidos de ltalia 'y
Francia con 7 (11,19, Inglaterra 6 (9,5%), Canada 5 (7,9%, Aus-
tralia y Alemania 4 (6,3%), Holanda 3 (4,7% y Espafa 2 (3,1%.
Las revistas mas empleadas han sido J Cyst Fibros 16(25,4%, Co-
chrane Database Syst Rev 7 (11,19%), Pediatr Pulmonol 5 (7,9% y
Am J Respir Crit Care Med 4 (6,3%.

Conclusiones: La investigacién activa en FQ es muy notable, y se
ha incrementado significativamente en la Gltima década (18 %
p < 0,05), si bien las aportaciones en forma de EC, RCT, estudios
multicéntricos y metanalisis son minoritarias (4%. La mayoria de
estudios se centran en el manejo de la enfermedad respiratoria con
tratamientos convencionales y solo una minoria contempla otros

mas novedosos o de terapia génica. Escasea claramente la investi-
gacion sobre patologia digestiva y hepéatica, manejo de la enferme-
dad en adultos, fisioterapia, deteccion precoz y adherencia tera-
péutica.

TRASPLANTE PULMONAR EN LA FIBROSIS QUISTICA.
EXPERIENCIA DEL HOSPITAL UNIVERSITARIO PUERTA
DE HIERRO

M. Lazaro Carrasco, R. Laporta Hernandez,
C. Garcia Gallo, C. Garcia Fadul, A. Trisan y P Ussetti Gil

Servicio de Neumologia. Hospital Universitario Puerta de Hierro.
Madrid. Espana.

Objetivo: Estudiar los pacientes con fibrosis quistica (FQ) trasplan-
tados en el Hospital Puerta de Hierro de Madrid desde que se inicio
el programa en julio de 1991, hasta marzo de 2009.

Métodos: Se incluyeron 67 pacientes, 29 varonesy 38 mujeres, con
edades comprendidas entre los 14 y 42 afios (23,8 + 6,3) a los que
se realiz6 trasplante pulmonar (TXP) bilateral secuencial. Presenta-
ban colonizacion crénica por P aeruginosa en esputo 60 pacientes
(89,5%, en 19 de los cuales era multirresistente (28,3%. Estaban
colonizados por B. cepacea 6 pacientes (8,9%), por S maltophilia
2 pacientes (2,99, por A. xylosoxidans 2 pacientes (2,9% y por
S aureus 37 pacientes (55,2%. Ademas, 19 pacientes (28,3% esta-
ban colonizados por Aspergillus, 25 pacientes (37,3% por Candida
y 1 paciente (1,4% por Scedosporium. En el momento de ser inclui-
dosen lista de espera, presentaban un FEV1 medio de 23,9 £ 6,3%
una FVC media de 36,4 + 9,1% una PaO, media de 52,2 £ 9,5, y
21 pacientes presentaban hipercapnia (PaCO, media de 54,2 + 11,2).
Ademas, se habia instaurado ventilacién no invasiva en 17 pacien-
tes (25,3% e invasiva en 6 (8,9%.

Resultados: De los 60 pacientes colonizados por P aeruginosa an-
tesdel TXPR se aisl6 en el postoperatorio inmediato en 28 (46,6%.
En 1 de los 2 pacientes colonizados por S maltophilia antes del
TXP, se aislé de nuevo en los primeros dias después de la interven-
cion. De igual manera sucedi6 en 14 pacientes (43,7 % de los
32 colonizados por S aureus antes del TXP, en 13 pacientes
(81,2% de los 16 colonizados por Aspergillusy en 4 pacientes
(18,19 de los 22 colonizados por Candida. Ademas, se aisl6 Sce-
dosporium en 3 pacientes después del TXP. Presentaron estenosis
de la sutura bronquial 11 pacientes (16,4%) y dehiscencia 1 pa-
ciente (1,4%). Desarrollaron sindrome de obstruccién intestinal
distal 5 pacientes (8,9%), pancreatitis 6 pacientes (8,9%, colecis-
titis 3 pacientes (4,4%), flutter auricular 11 pacientes (16,4 %,
HTA 23 pacientes (34,3%), hiperlipemia 11 pacientes (16,49, con-
vulsiones 10 pacientes (14,9%), insuficiencia renal aguda 10 pa-
cientes (14,99, insuficiencia renal crénica 13 pacientes (19,4 %),
diabetes 28 pacientes (41,7%, y neoplasias 3 pacientes (4,4%.
Hasta la fecha, se han realizado 11 retrasplantes, 5 de los cuales
estan vivos. La supervivencia ha sido del 84 %al afio, del 66 %a los
3 afosy del 62%a los 5 afnos.

Conclusiones: El TXP parece ofrecer una mejor calidad de vida y
una supervivencia mas prolongada al paciente con FQy afectacién
severa de su enfermedad pulmonar.

TRATAMIENTO AGRESIVO DE ATELECTASIA UNILATERAL
MASIVA

M.L. Castro Codesal, A. Lépez Neyra, V. Sanz Santiago,
M.l. Gonzélez Alvarez y J.R. Villa Asensi

Unidad de Fibrosis Quistica. Hospital Universitario Infantil
Nifo Jesus. Madrid. Espana.

Introduccion: Un pequefio nimero de pacientes con FQ presen-
tan lesiones bronquiectasicas, abcesos y atelectasias de predo-
minio localizado. Su tratamiento no resulta sencillo ya que en
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ocasiones es dificil controlar las exacerbaciones respiratorias
con las pautas antibiéticas habituales, produciéndose gran des-
truccién localizada de parénquima pulmonar. Presentamos un
caso clinico.

Caso clinico: Paciente heterocigota delta F508 que presenta ate-
lectasia de LSD desde los 8 meses de vida. Escasa colonizacién bac-
teriana en los cultivos de esputo desde su diagndstico: colonizacion
intermitente por S aureusy deteccion ocasional de P aeruginosay
A. xylosoxidans. Broncorrea purulenta permanente, que mejora
parcialmente con antibioterapia y recidiva tras la suspensién, a pe-
sar de la de fisioterapia diaria. Descenso progresivo de la funcién
pulmonar. Alos 12 afos, presenta una exacerbacion respiratoria
grave, con insuficiencia respiratoria, fiebre y broncorrea purulenta,
y descenso de FEV1 hasta 37 % Se realiza TACAR en que se observa
colapso masivo de pulmén derecho, con escasa afectacion de pa-
rénquima pulmonar izquierdo. Se inicia antibioterapia de amplio
espectro intravenosa y nebulizada, fisioterapia intensiva y se reali-
za fibrobroncoscopia con instilacién de DNAsa. Tras 21 dias de in-
greso, se consigue mejoria parcial, pero reaparece la fiebre y
aumenta la PCR tras suspender la antibioterapiai.v. Se reinstaura
tratamiento antibiético y antifingico intravenoso y nebulizado, fi-
sioterapia intensiva y se afladen corticoides, persistiendo la fiebre.
Se realiza nueva fibrobroncoscopia bajo anestesia general, con rea-
lizacion de un protocolo basado en instilacién de DNAsa, maniobras
de fisioterapia intrabroncoscopia e insuflaciones con bolsa autoin-
chable. Tras dicha técnica, comienza una mejoria progresiva, con
desaparicion de la fiebre y control de la broncorrea. No hay nuevas
exacerbaciones graves hasta la fecha (6 meses). TACAR de control
a los 3 meses, con gran mejoria. FEV1 actual de 48 %(previo a la
exacerbacion 50%).

Conclusiones: Algunas técnicas de fisioterapia respiratoria intra-
broncoscépicas pueden mejorar el drenaje de secreciones purulen-
tasy laresolucion de las atelectasias masivas de predominio unila-
teral. La fisioterapia respiratoria intrabroncoscopica, junto a las
terapiasintravenosasy nebulizadas habituales, tratamientos muco-
liticosy antiinflamatoriosy la fisioterapia intensiva, pueden ser una
alternativa de tratamiento médico para las atelectasias unilatera-
les en pacientes con fibrosis quistica, evitando o retrasando la re-
seccion quirurgica.

TRATAMIENTO CON VORICONAZOL EN EL ASPERGILOMA
PULMONAR

M.T. Fernandez Lépez, E. Martinez Carrasco, M.D. Pastor Vivero,
P Mondéjar Lépez y M. Sdnchez Solis de Querol

Unidad de Fibrosis Quistica. Hospital Virgen de la Arrixaca.
Murcia. Espana.

Fundamentos: El aspergiloma pulmonar es una entidad poco fre-
cuente, incluida en el concepto de aspergilosis pulmonar crénica
(APC), que afecta a pacientes con enfermedades pulmonares que
predisponen a la formacién de cavidades, como es el caso de la fi-
brosis quistica. Clinicamente se manifiesta como hemoptisis, em-
peoramiento de la tos habitual y a veces fiebre. En raras ocasiones
el paciente se encuentra asintomatico, siendo su diagnéstico un
hallazgo casual en las pruebas de imagen. Clasicamente su trata-
miento se ha basado en el empleo de antifungicos como la anfote-
ricina B. No obstante, en los Gltimos afos se ha puesto de manifies-
to la eficacia del voriconazol sobre otros antifingicos como terapia
inicial en la APC. La cirugia quedaria reservada para aquellos pa-
cientes que precisen tratamiento urgente o con falta de respuesta
al tratamiento médico inicial.

Caso clinico: Paciente varén de 24 afos de edad diagnosticado de
fibrosis quistica (F508del/ F508del) a los 6 afos al realizarse estudio
familiar por hermano menor afecto de esta enfermedad. Antece-
dentes personales a destacar: colonizacién cronica por Pseudomo-
nas aeruginosa e intermitente por Aspergillus; aspergilosis bronco-

pulmonar alérgica en 2005 tratada con voriconazol y prednisona;
hipertension portal con esplenomegalia, varices esofagicasy trom-
bopenia secundarias; insuficiencia pancredtica. En diciembre de
2007 se realiza TACAR pulmonar de control, estando el paciente
asintomatico, objetivando dos cavitaciones en ambos |6bulos supe-
riores con imagen redondeada en la cavitacion del [6bulo superior
izquierdo sugestiva de aspergiloma. Se inicia tratamiento con vori-
conazol, a dosis ajustadas para insuficiencia hepatica, consiguiendo
la desaparicién del aspergiloma en TACAR de control realizado a los
6 meses.

Comentarios: El aspergiloma pulmonar es una patologia poco fre-
cuente en pacientes con fibrosis quistica, pero importante a tener
en cuenta en aquellos con bronquiectasias quisticas durante las
exacerbaciones que no responden adecuadamente al tratamiento
antibiotico habitual. Su importancia radica en el amplio espectro
de manifestaciones clinicas, pudiendo aparecer tanto en pacientes
asintomaticos como en aquellos con complicaciones potencialmen-
te graves como la hemoptisis masiva. Aunque no existe una pauta
de tratamiento estandarizada, recientemente se ha demostrado la
eficacia del voriconazol como terapia inicial, reservando la cirugia
para situaciones de urgencia o falta de respuesta al tratamiento
médico.

INFLUENCIA DEL DIAGNOSTICO PRECOZ
EN EL DESARROLLO DE ENFERMEDAD
BRONCOPULMONAR EN LA FIBROSIS QUISTICA

A.M. de los Rios Pérez?, O. Asensio de la Cruzbe,
M. Espasa Soley?, M. Bosque Garcia®®°,
D. Fontanals Aymerich?® y N. Lépez Galvany®®

aServicio de Pediatria.

bUnidad de Fibrosis Quistica.

°Unidad de Neumologia.

Hospital de Sabadell. Sabadell. Esparia.

4Servicio de Microbiologia. Unidad de Diagndstico
por la imagen (UDIAT).

eUnidad de Fisioterapia Respiratoria.
Corporacion Parc Tauli. Sabadell. Espania.

Objetivos: Valorar la influencia del diagnostico precoz en el desa-
rrollo de enfermedad broncopulmonar en el paciente escolar con
fibrosis quistica.

Material y métodos: De los pacientes controlados en la Unidad de
Fibrosis Quistica se seleccionaron aquellos de los que dispusiéramos
cultivos de esputo entre las edades de 5 a 8 afos, incluyendo como
maximo 1 cultivo mensual. Se compararon 2 cohortes de pacientes:
Grupo DP: Diagnéstico Precoz (< 2 meses: diagnéstico prenatal + cri-
bado neonatal + diagnéstico clinico precoz) y Grupo DT: Diagnéstico
Tardio. De forma retrospectiva se revisaron parametros microbiol6-
gicos, funcionales respiratorios (FEV1), TC pulmonar, asi como los
ingresos hospitalarios por reagudizacion pulmonar. Se consider6
funcién pulmonar normal: FEV1 > 80 % afectacién moderada:
60-80%y severa: < 60% y TC pulmonar patolégico la presencia de
bronquiectasiasy/ o lesiones parenquimatosas, realizados en perio-
do de estabilidad clinica. Se utilizé el paquete estadistico SPSSver-
sién 17.0 para el andlisis de las variables y la prueba x2 para la
comparacién de resultados entre los grupos.

Resultados: Se recogi6 un total de 29 pacientes, 18 en el grupo de
DPy 11 en el grupo de DT (65,5%nifos y 34,5%nifas), un 24.1%
homocigotos para la mutacién AF508, un 48,3 %heterocigotosy un
31%combinaciones de otras 2 mutaciones, siendo mayor la pro-
porcién de homocigotos en el grupo DP vs DT (27,7 vs 16,6). Se
analizaron 602 cultivos de esputo: 357 en el DPy 245 en el DT, el
40,7 %resultaron positivos, siendo menor el porcentaje en el gru-
po DP (31,9% que en el grupo DT (53,7 %. En ambos grupos el
Staphylococcus aureus fue el mas prevalente, mientras que la
Pseudomonas aeruginosalo fue en el grupo DP (10,5%vs 5,2%. La
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E. coliy la Klebsiella spp se aislaron sélo en el Grupo DPy la
Burkholderia cepacia complex y la Pseudomonas aeruginosa mu-
cosa sélo el grupo DT. Un 63,6 %de los pacientes del grupo DT
fueron portadores crénicos de Saphylococcus aureus frente a un
38%de los del grupo DP, y un 9%portadores a Pseudomonas aeru-
ginosay a Burkholderia cepacia complex en el grupo DT frente al
0%del grupo DP. No observamos diferencias en la TC pulmonar
entre ambos grupos. La funcién pulmonar fue normal en un 93,3 %
del grupo DP frente al 75%del grupo DT, que en un 16,6 %tenian
una afectacién moderada y en un 8,3%severa, respecto al 6,6 %
de afectacion moderada en el grupo DP. El grupo DT precis6 mas
ingresos hospitalarios por reagudizacion pulmonar que el grupo DP
(40 vs 9).

Conclusiones: Observamos diferencias en el nimero de cultivos
positivos, tipo de gérmenes aislados, presencia de portadores croé-
nicos, cambios funcionales respiratorios y nimero de ingresos por
reagudizacion pulmonar. Todo ello nos hace apoyar, la cada vez
mas amplia corriente de opinién, de que el diagnéstico precoz,
ademas de conllevar unos beneficios nutricionales, puede mejorar
la morbilidad de la fibrosis quistica al evitar o retrasar la enferme-
dad broncopulmonar de la misma. Dadas las caracteristicas de
nuestro trabajo, por tratarse de un estudio retrospectivo con una
muestra pequeia se precisan mas estudios que confirmen nuestros
resultados.

PATOGENOS RESPIRATORIOS EN PACIENTES
CON FIBROSIS QUISTICA. REVISION DE LOS ULTIMOS
15 ANOS

O. Asensio de la Cruz®®c, A.M. de los Rios Pérez®,
M. Espasa Soley?, M. Bosque Garcia, Montserrat®ec,
C. Montén Soler® y D. Fontanals Aymerich®

aUnidad de Fibrosis Quistica.

bUnidad de Neumologia.

cServicio de Pediatria.

Hospital de Sabadell. Sabadell. Espana.

dServicio de Microbiologia. Unidad de Diagndstico
por la imagen (UDIAT).

Corporacion Parc Tauli. Sabadell. Espana.

Objetivos: Describir la prevalencia de los diferentes gérmenes ais-
lados en las secreciones respiratorias de los pacientes con fibrosis
quistica, entre 1995 y 2009. Comprobar si se observan cambios
epidemiolégicos en su prevalencia a lo largo del periodo estudiado,
asi como valorar la sensibilidad frente a los antibiéticos méas rele-
vantes.

Material y métodos: Hemos incluido 59 pacientes con diagnésti-
co de fibrosis quistica, de los cuales seleccionamos 1 cultivo de
esputo mensual de cada paciente y el antibiograma de los culti-
vos positivos, a lo largo de 15 afios (1995-2009). En el analisis
estadistico se ha utilizado el paquete informatico SPSS version
17.0.

Resultados: Se han estudiado 4.264 muestras, de las cuales 1997
(47,5% han sido positivas, objetivandose 2.606 pat6genos. Obser-
vamos un aumento del nimero de muestras durante los afios de
revisién asi como una disminucién progresiva del nimero de mues-
tras positivas, con un 66,7 %de cultivos positivos en 1995 y un
29,7%en 2009. Los gérmenes mas prevalentes han sido: & afilo-
coccus aureus (1.078, 40,8%), Pseudomonas aeruginosa (512,
19,49, Burkolderia cepacia complex (440, 16,7%), Enterobacte-
riaceas (163, 6,2%), E. coli (103, 3,9%, Klebsiella spp (90, 3,4%),
Haemophilus influenzae (88, 3,3%, Senotrophomonas maltophi-
lia (50, 1,99 y Acromobacter xylosidans (12, 0,5%). Evolutiva-
mente hemos observado una disminucién progresiva de la Pseudo-
monas aeruginosa, Burkolderia cepacia complex y un aumento de
la prevalencia del Safilococcus aureuscon aparicién de Achromo-
bacter y Senotrophomonas. La Burkolderia cepacia complex, la

Senotrophomonasy el Achromobacter se han mostrado panresis-
tentes, y la Pseudomonas aeruginosa mantiene una resistencia
inferior al 5-10%frente a colimicina, tobramicina y ciprofloxaci-
no. La resistencia del Saphylococcus aureusfue de un 8,5%fren-
te a oxacilina de forma estable y de un 10%a amoxicilina/ &cido
clavulanico; sin embargo, mantiene una sensibilidad del 100 %
frente a la vancomicina.

Conclusiones: El Saphylococcus aureusy la Pseudomonas aerugi-
nosa contintan siendo los gérmenes mas prevalentes en los pa-
cientes con fibrosis quistica de nuestro medio. La disminucion
progresiva en la prevalencia de Pseudomonas aeruginosa la rela-
cionamos con la implantacién del cribado neonatal, pautas de
tratamiento mas precoces y un control mas eficaz de la infeccién
cruzada. La aparicion de nuevos patégenos, como la Senotropho-
monasy el Achromobacter, es menor, aunque de importancia ya
que junto con la Burkolderia cepacia se muestran panresistentes
alos antibiéticos habituales. La Pseudomonas aeruginosay el Sa-
phylococcus aureus siguen manteniendo una sensibilidad adecua-
da a los tratamientos habituales aunque un 8,5%de este Ultimo
son cepas MRSA.

INFECCIONES POR STENOT ROPHOMONAS MALTOPHILIA
Y ACHROMOBACTER XYLOSOXIDANS EN PACIENTES
PEDIATRICOS CON FIBROSIS QUISTICA

M. Mumany?, S. Gartner?, A. Ferrer®, C. Martin?,
S Rovira?, A. Torrent?, |. de Mir?, N. Cobos® y A. Moreno?

aNeumologia Pediatrica y Unidad de Fibrosis Quistica.
bServicio de Microbiologia.
Hospital Universitari Vall d’Hebron. Barcelona. Espana.

Introduccion: En |la fase inicial de la fibrosis quistica (FQ) es carac-
teristica la colonizacién bronquial por el &aphylococcus aureusy
posteriormente, casi la totalidad de los pacientes presentan colo-
nizacién por Pseudomonas aeruginosa que se asocia a un deterioro
progresivo e irreversible de la funcién pulmonar. La patogenicidad
de la Stenotrophomonas maltophilia (SM) y del Achromobacter
xylosoxidans (AX), en los pacientes colonizados, todavia no esta
bien definida. Ambos microorganismos son patdgenos emergentes
con un tratamiento antibiético limitado.

Objetivos: Describir las caracteristicas de los pacientes pediatricos
diagnosticados de FQ con cultivos positivos para SMy AX, controla-
dos en nuestra unidad en el 2009.

Analizar y comparar la evolucién de la funciéon pulmonar, los hallaz-
gos en los estudios de imagenes y colonizaciones respiratorias de
estos pacientes.

Métodos: Se analizaron los datos de forma retrospectiva de las his-
torias clinicas de los pacientes pediatricos registrados en el 2009,
en los que se aisl6 SM o AX en algin momento. Se compararon los
diferentes parametros un afo antesy un afio después del aislamien-
to de los microorganismos.

Resultados: Se estudian un total de 125 pacientes pediatricos con
FQ. 44 presentan en algin momento cultivo positivo (CP) para SMy
11 para AX. En la tabla se exponen las variables analizadas de edad,
sintomas respiratorios en el momento del aislamiento, negativiza-
cion del primer cultivo después de realizar el tratamiento o presen-
cia de colonizacion cronica por el microorganismo, los valores del
FEV1, presencia de bronquiectasias, colonizacién crénica con PAy
tratamiento nebulizado (tabla ).

Los pacientes de ambos grupos presentan edades medias similares
aunque solo el 9%(1/11) del grupo de XAtienen menos de 4 anos
comparados con el 36 %(16/ 44) del grupo de SM. 8/ 11 son del géne-
ro femenino de los XAy 24/ 44 de los SM. La mayoria de los pacien-
tes con SM o AX presentaban sintomas de exacerbacién respiratoria
con el CP Tras el tratamiento con un ciclo de antibiético, se obser-
va una negativizacion de los cultivos en un porcentaje mayor en el
grupo de SM con s6lo un 9%de colonizados crénicos con diferencia
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Tabla |
Bacteria Edad (< 4 anos) Sintomas FEV, aislamiento BQ 1.2 cultivo— Coloniz. crénica PA TNEB
SM 6+4,6 (16/44: 36% 56 % 75% 47 % 59% 9% 79%  50%
XA 6,5+3 (1/11: 9% 63 % 84% 36 % 27% 36,5% 91% 63%

al otro grupo para ambos parametros. Sin embargo los pacientes
con SM presentan una disminucion de la funcién pulmonar 1 afio
después del CP en un 29%mientras que los del AX no presentan
variaciones. No hay diferencias en cuanto a la presencia de BQ en-
tre ambos grupos en la TAC de térax. Los pacientes con CP para SM
son tratados mayoritariamente via oral con cotrimoxazol (51% El
estudio de los diferentes antibiogramas muestra que la mayoria de
cepas de SM aisladas, (529 son sensibles por lo menos a 4 antibio-
ticos Sn diferencias entre las colonizaciones por S aureusy Asper-
gillus fumigat us.

Comentario: El aislamiento por SM en pacientes con FQ es més
frecuente que el de AX. S bien no se pueden comparar ambos gru-
pos por el tamafo de la muestra habria una tendencia a la coloni-
zacion por SM a edades mas tempranasy a presentar menor porcen-
taje de colonizacién croénica. El papel de estos microorganismos
emergentes en el deterioro pulmonar a largo plazo de los pacientes
diagnosticados de FQ no es totalmente conocido por lo que se ne-
cesitan mas estudios a fin de poder dilucidarlo.

Gastroenterologia

ACRODERMATITIS ENTEROPATICA LIKE
COMO PRESENTACION DE FIBROSIS QUISTICA

R. Torres Peral, A. Grande Benito y M. Gaboli
Hospital Universitario de Salamanca. Salamanca. Espana.

Fundamento: La triada anemia-edema-hipoproteinemia es una for-
ma relativamente frecuente de presentacion de la fibrosis quistica,
calculandose su incidencia en un 5%de los pacientes con presenta-
cion en los primeros 6 meses de vida y asociandose histéricamente
a un peor pronostico futuro. Solamente existen comunicados unos
40 casos que asocian a esta triada la presencia de exantema de lo-
calizacion similar a la acrodermatitis enteropatica aunque presen-
tando leves diferencias.

Observacion clinica: Nifia de 2 meses de edad, descendiente de
padres de origen bulgaro, no consanguineos. Acude a Urgencias
por cuadro de vémitos de 24 h de evolucién con disminucién de la
consistencia en las deposiciones. Presenta desde hace una semana
exantema en area del pafal con extensién progresiva para el que
ha seguido tratamiento ambulatorio con pasta al agua, gel de ave-
nay fomentos de zinc sin mejoria. Refieren antecedente de trip-
sina inmunoreactiva positiva con test del Sudor positivo en Hospi-
tal de origen, pendiente valoracién en Unidad de Fibrosis Quistica
en otra provincia. Lactancia materna exclusiva. Exploracién:
peso: 3.720 (< p3); Talla: 55 cm (p25); T.2 36,3°C. FC 152 Ipm, TA
83/ 42. Aceptable estado general, irritable, aspecto distroéfico, in-
tensa palidez de piel y mucosas, deshidratacion leve-moderada
(labios secos, llora sin lagrima, mucosa oral pastosa, signo del
pliegue negativo), relleno capilar 2-3 segundos, frialdad acra.
Edemas con fovea en dorso de pies, pretibialesy parpebrales. Piel
seca con componentes papulosos en tronco, abdomen y extremi-

dades. Exantema descamativo en regiones periorificiales (peribu-
cal y area del pafal que se extiende por la parte interna del mus-
lo hasta las rodillas), respeta pliegue inguinal, gluteo y popliteo)
Impetiginizacién en regién glatea. No signos de distrés respirato-
rio. ACR: normal. Abdomen: distendido, higado bajo reborde cos-
tal de consistencia normal, esplenomegalia 1 cm, no doloroso.
Tono muscular normal y simétrico. Pruebas complementarias: He-
mograma: Htes 2.230 Hb 6,3 g/ dl, hto 18% VCM 80,8 fl HCM 28 pg,
CHCM 34,8 g/ dl, RDW 25,5% Leucos 12.400 (26 %Ne, 65 %Li); Pit
439.000 Reticulocitos 4,6 % Frotis SP: anisocitosis, anisocromia,
predominio de hematies hipocrémicos. Coombs directo e indirecto
negativos. Bioquimica: Glu 127 mg/dl, Urea 13 mg/dl, Cr
0,1 mg/dl, lonograma normal, Bili T 0,8 mg/dl, AST/ ALT
107/45 U/ L, FA631 U/ L, GGT 327 U/ L, LDH 900 U/ L, PpsTotales
3,6 mg/dl, Alb 1,9 mg/dl. Zinc 72 ug/ dl (60-150). Elastasa fecal
<15 g/ g heces. Coagulacién: TP 51% TTPA 38,8”, Fib 92 mg/ dl.
Rx térax: normal. Al ingreso se confirma con Centro de Referencia
la existencia de 2 mutaciones de FQ (G1069R/ N1303K) por lo que
se inicia tratamiento con enzimas pancreaticasy vitaminas liposo-
lubles, que se mantiene al confirmar la insuficiencia pancreéatica
por elastasa fecal indetectable. Se produce normalizacién del TP
con administracién parenteral de vitamina Ky requiere tratamien-
to de soporte con concentrado de hematiesy perfusion de albumi-
na humana en varias ocasiones. Se asocia al tratamiento sulfato
de zinc oral que se retira al recibir los resultados normales del
zinc plasmatico. Al iniciar tratamiento con enzimas pancreaticos
presenta mejoria progresiva del exantema con resolucién comple-
ta en una semana coincidente con normalizacion de las proteinas
plasmaticas.

Comentarios: Se desconoce cual es por la que determinados pa-
cientes con la triada anemia-edema-hipoproteinemia desarrollan
exantema similar a la acrodermatitis enteropéatica (generalmen-
te sin alteracién de foliculos pilosos ni ufias). Se ha relacionado
con la presencia de hipoproteinemia, el déficit de zinc y la exis-
tencia de deficiencia de acidos grasos esenciales; hechos fre-
cuentes en otros pacientes con FQ sin desarrollo de exantemas.
En nuestro paciente la realizacién de screening neonatal permi-
ti6 el inicio inmediato de tratamiento con enzimas pancreaticas
con posiblemente un mejor pronéstico final. Ademas, la presen-
cia de edemas secundarios a hipoproteinemia severa puede con-
dicionar un resultado falso negativo del test del sudor con retra-
so en el diagnéstico.

ADMINISTRACION DE PROBIOTICOS A PACIENTES
CON FIBROSIS QUISTICA

D. Infante Pina, O. Segarra Cantén, S. Redecillas Ferreiro,
M. Alvarez Beltran y M. Miserachs Barba

Unidad de Gastroenterologia, Hepatologia
y Nutricion Pediatrica. Hospital Materno-Infantil
Vall d’Hebron. Barcelona. Espafa.

Introduccion: La fibrosis quistica (FQ) puede cursar con inflamacion
de la mucosa intestinal y sobrecrecimiento bacteriano (SB). Los
probiéticos han sido preconizados como inmunomoduladores, anti-
inflamatorios, y reguladores de la microbiota. El objetivo del pre-
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sente estudio es conocer la prevalencia de SB en pacientes con FQ
y tratar de optimizar la funcién intestinal mediante la administra-
cién de probidticos.

Pacientesy método: Fueron valorados 20 pacientes afectos de FQ,
edad media 10,33 afos (rango 5-17). El estudio del SB se efectud en
10 pacientes mediante el Test de Hidrégeno espirado tras una so-
brecarga de dextrosa al 20% dosis 2 g/ kg. Tras la prueba se admi-
nistré Lactobacillus rhamnoshus LGG 10 11 ufc/ 2 veces dia/ 4 sema-
nas. La determinacion de grasa, nitrégeno, agua, y azlicares, en las
heces se efectu6 antesy después del tratamiento mediante analisis
de reflexion de infra- rojos (FENIR).

Resultados: Cinco pacientes (509 presentaron SB. Los valores de
H2 mostraron correlacién positiva con respecto a las cifras de
esteatorrea (R=0,57) y de azlicares (R=0,52). Los valores de
grasa fueron de 6,2 + 3,3 pretratamiento vs 4,9 + 2,1 postrat-
miento (p <0,5) y losde azGcaresde 6,7 + 3,6 pretratamiento vs
5+ 2,6 postratamiento (p < 0,05). Trece pacientes (81,25% evi-
denciaron una mejoria del confort intestinal y aspecto de las de-
posiciones, 9 pacientes (56,25% disminuyeron el nimero de de-
posiciones, y 4 (25%) refirieron mejoria de molestias
abdominales.

Conclusiones: El tratamiento con probiéticos mejora la funcién in-
testinal en la FQ desde el punto de vista clinico y bioquimico. Su
administracion podria ser pautada de una manera regular sobre
todo en casos de SB.

ANOMALIAS ORODENTALES EN FIBROSIS QUISTICA

C. Bousoiio Rodriguez, A. Vargas Solana, M. Rodriguez Suérez,
S. Jiménez Trevifio y J.J. Diaz Martin

Facultad de Odontologia y Unidad de Fibrosis Quistica.
Hospital Universitario Central de Asturias.
Oviedo. Espana.

Objetivos: Analizar la prevalencia e importancia de las anoma-
lias orodentales en pacientes pediatricos con fibrosis quistica
(FQ).

Material y métodos: Se estudian 22 pacientes FQ (0-18 afos), ana-
lizando alteraciones del tamano, desarrollo del esmalte (opacifica-
ciones e hipoplasias), indice de caries, gingival y periodontal, pato-
logia mucosa, alteraciones anatémicas y maloclusiones. Se
comparan con una muestra de poblacién sana (n = 76) y otra de
celiacos (n = 36).

Resultados: En el examen extraoral son frecuentes las asimetrias
(2 casos), cambios de color (2 casos), dermatosis (3 casos) y anoma-
lias funcionales (6). Las anomalias del desarrollo del esmalte, resul-
tan muy superiores a la poblacion sana, afectando a 9 pacientes
(40,99 -p < 0,01-, y ambas denticiones (especialmente incisivos y
molares definitivos). Su caracter es inespecifico y equivalente al
observado en pacientes celiacos 14 (39%. La prevalencia de caries
es del 15% menor al de celiacos (30% y controles (36%, sus cod
de 0,27 £ 0,30 y CAOD de 1,20 + 1,55 son muy inferioresy su indice
de restauracién muy superior al de controles sanos y enfermos
(p <0,01). Los indices periodontales muestran una excelente salud
gingival (indice gingival de 0,50) y periodontal (CPTINde 0,12) y un
menor indice de placa bacteriana (0,40), lo que denota una alta
motivacion (91 %cepillan méas de 2 veces diarias), asi como el posi-
ble efecto benefactor de la antibioterapia inhalada. No son fre-
cuentes las lesiones mucosas (18%); sin embargo, en 6 casos se
observaron maloclusiones de clase 2 (4 casos) y 3 (2 casos) de Angle
y en otros 6 parafunciones, asociadas con respiracién oral prolonga-
da por sinupatia y poliposis.

Conclusiones: Aunque la prevalencia de caries y periodontitis es
baja, las anomalias orodentales, parafunciones, maloclusiones e
hipoplasias del esmalte son tan comunes 0 mas que en celiacos
(40 vs 3899, y muy superiores a la poblacion general. Nuestro estu-

dio subraya la importante aportacion del odontopediatra al segui-
miento de los pacientes con FQ.

HEPATITIS C EN LA FIBROSIS QUISTICA
ANTE EL TRASPLANTE PULMONAR

J. Carpio?, C. Prados?, A. Olveira®, L. Adan®,
J.J. Cabanillas® y B. Ortega?®

aUnidad de Fibrosis Quistica. Servicio de Neumologia.
bServicio de Digestivo.
Hospital La Paz. Madrid. Espana.

Introduccion: La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad genéti-
ca, multisistémica, en donde la afectacion pulmonar va a ser la
responsable de la morbimortalidad de estos enfermos. Aunque ha
aumentado considerablemente la supervivencia de estos pacien-
tes, muchos requeriran, al final de su vida, trasplante pulmonar
por enfermedad respiratoria muy grave. En su evaluacién se soli-
citan, entre otras pruebas, serologias a diversos agentes infeccio-
sos, como a hepatitis By C. La presencia de hepatitis C imposibi-
litaba el trasplante. El tratamiento de la misma puede provocar
importantesinfecciones, incluyendo las respiratorias. Exponemos
el caso de un enfermo con FQ con enfermedad pulmonar muy gra-
ve con una hepatitis C descubierta en la evaluacién del trasplante
con tratamiento de la misma. Queremos exponer posibles conclu-
siones para posibles nuevos casos, tras el poco consenso en la li-
teratura.

Caso clinico: Varéon de 28 afios con espirometria previa que nos
hace evaluar el trasplante se descubre una infeccién por VHC geno-
tipo 1b con una bioquimica normal. Se realiza ecografia abdominal
y biopsia hepatica con signos de hepatopatia asociada a |a fibrosis
quistica pero sin signos de cirrosis con una carga viral de
1,58e7 Ul/ ml. Se inicia tratamiento con ribavirina 1 g/ d mas
PEG-interferén 80 g/ semanal. Durante el afio de tratamiento in-
gresa ocho veces, con cultivos de esputo antesde iniciar tratamien-
to con S aureusmeticilin-sensible y trasterminar el tratamiento y
seis meses mas tarde con el resultado de S aureus meticilin-sensi-
ble y A. xylosoxidans, espirometrias seriadasy gasometrias (fig. 1).
La espirometria y gasometria tras el tratamiento y a los seis meses
quedan reflejadas en la figura 1. La carga viral a los seis meses tras
el tratamiento se negativizé con una bioquimica hepatica sanguinea
normal y una biopsia hepatica que mostr6 tejido con lesiones de
fibrosis quistica donde la marcada afectacion portal por la misma
impedia valorar las lesiones por VHC.
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Conclusiones: Dado la escasez de datos para sacar conclusiones
definitivas, pero sabiendo que tanto la infeccion por VHC como su
tratamiento conllevan importantes riesgos, pensamos que seria
sensato solicitar, de forma rutinaria, serologias a hepatitis una vez
al afo en la valoracion de estos pacientes para intentar su terapia
antes de que exista una enfermedad pulmonar grave, donde se fa-
vorecerian las infecciones respiratorias con el IFN y la ribavirina,
que agravarian esa afectacion respiratoria y podria imposibilitar su
trasplante.
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MASA OSEA EN UN GRUPO DE PACIENTES
CON FIBROSIS QUISTICA

M.A. Salomén Estebanez, S. Rubio Marcos,
N. Martinez Ezquerra, A. Vela D o, F Baranda Garcia,
A. Gémez Bonilla, C. Vazquez Cordero y A. Sojo Aguirre

Unidad de Fibrosis Quistica. Hospital Universitario de Cruces.
Bilbao. Espana.

Introduccion: El aumento de la supervivencia en pacientes con fi-
brosis quistica conlleva la apariciéon de algunas complicaciones
como la desmineralizacién 6sea, situacién que se describe con ma-
yor frecuencia en los Ultimos afios y que puede interferir de mane-
ra notable en la calidad de vida.

Objetivos: Evaluar la presencia de enfermedad 6sea en un grupo de
pacientes controlados en nuestra Unidad, conocer sus caracteristi-
cas e intentar identificar posibles factores de riesgo.

Metodologia: Estudio descriptivo retrospectivo de 42 pacientes va-
lorando la DMO mediante densitometria ademas de diversos facto-
res clinicos, medidas antropométricas, genotipo y parametros ana-
liticos con marcadores éseos.

Resultados: En esta serie, el 54,8%son varonesy la edad media
es de 25,38 + 6,60 afos. Presenta insuficiencia pancreéatica exo-
crina el 85,7%y la mediana de FEV1 es de 75,6. Respecto al ge-
notipo son F508del homozigotos el 45,2%y heterozigotos el
35,7 % con otras variaciones el resto de casos. Del numero total
de la muestra, 6 casos (14,3% presentan IMC < 19 kg/ m2?y la
media de dicho parametro es de 21,3 + 2,5. También se ha ana-
lizado la presencia de patologias asociadas como afectacion he-
patica (28,6% y diabetes (14,3%), tratamiento prolongado con
corticoides y existencia de fracturas (2 casos). En cuanto a las
variables analiticas, sélo existe hipocalcemia en un caso (2,4%
y encontramos valores inferiores al rango normal para la 250H
VitD en 17 casos (40,5%), para la osteocalcina en 25 (59,5%), y
parala FAen 2 (4,8%. En todos los casos el telopéptido Ctermi-
nal, la PTH y el fosfato estan en rango de normalidad o superior.
Existe correlacion positiva significativa entre los distintos para-
metros analiticos 6seos entre si (osteocalcina. telopéptido, FA)
(p <0,05yp<0,01) ycorrelacion negativa significativa entre la
edad y osteocalcina y telopéptido (p < 0,05). Se realizé estudio
absorciométrico a nivel de cuello femoral y columna lumbar ob-
teniéndose medidas de la DMO en la mencionadas localizaciones
y el célculode laTy Z score. Tan sélo 2 pacientes (4,8% cum-
plen criterios de osteoporosis (TS< -2,5) a nivel lumbar y uno a
nivel femoral (2,4%. Se ha encontrado asociacién estadistica-
mente significativa entre genotipo (F508del homo, F508del hete-
roy otras mutaciones) y TSen fémur (p: 0,003) y entre el estatus
pancreédtico y la TSlumbar y TSfemoral (p: 0,024 y p: 0,045 res-
pectivamente).

Comentarios: 1) En nuestra serie, aunque encontramos menor fre-
cuencia de alteracién en la DMO que la descrita en la literatura, los
hallazgos de laboratorio evidencian la tendencia a pérdida de masa
6sea. 2) Importancia de una correcta nutricion y suplementacion
vitaminica asi como de controles sistematicos seriados para detec-
tar estas alteraciones lo mas precozmente posible.

NUTRICION PARENTERAL DOMICILIARIA EN EL PACIENTE
PEDIATRICO CON FIBROSIS QUISTICA

J.M. Moreno Villares, J. Manzanares Lépez-Manzanares,
G. Garcia Hernandez y M. Le6n Sanz

Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espafia.

Introduccion: El empleo de nutricién parenteral domiciliaria (NPD)
en el paciente con fibrosis quistica (FQ) es excepcional. En series
pediatricas amplias constituyen menos del 2%de todos los pa-
cientes.

Objetivo: Revisamos la experiencia de uso de NPD desde el inicio
del programa en 1993.

Pacientes y métodos: Estudio descriptivo, retrospectivo de los
pacientes que recibieron NPD. Se recogieron datos de la indica-
cion, via de acceso, edad de inicio, duracién, complicacionesy
motivo de retirada. Los datos cuantitativos se expresan como
media y desviacion estandar y los cualitativos como porcenta-
jes.

Resultados: De los 30 nifios que recibieron NPD en este periodo,
4 (13,39 padecian FQ. Un paciente recibié NPD en dos ocasiones
separadas mas de seis meses y otro en tres. Dos pacientes la
iniciaron en los 6 primeros meses de vida y los otros dos en la
edad prepuberal. Laindicacién en los dos pacientes méas jovenes
fue un fracaso intestinal secundario a atresia ileal, mientras que
en los dos més mayores se instauré por desnutricién grave re-
fractaria al tratamiento enteral. Todos recibian la nutricién a
través de un catéter tunelizado (Hickman®) colocado a propdsi-
to. La duracion total de la NPD fue de 1.385 dias, con una media
de 346 dias y un rango entre 30 y 425 dias. En los dos pacientes
mas jévenes pudo retirarse cuando alcanzaron autonomia intes-
tinal, en otro cuando se traslad6 para un trasplante pulmonar y
un paciente continta con ella. Durante este tiempo no hubo nin-
guna complicacion infecciosa relacionada con el catéter, y tres
complicaciones mecanicas (dos roturas y una salida accidental).
En todos se observé una adecuada ganancia ponderal y mejoria
de la funcion respiratoria.

Conclusiones: En nuestra serie los pacientes con FQP constituyeron
el 13%de los pacientes, por encima de otras series pediatricas. La
tasa de complicaciones asociada a la técnica fue baja. La NPD con-
sigui6 los objetivos marcados: mejoria del estado nutricional y de
la funcion respiratoria.

OPTIMIZACI()N DE LA ACTIVIDAD DE LAS ENZIMAS
PANCREATICAS CON COMPRIMIDOS ENTERICOS
DE BICARBONATO SODICO

D. Infante Pina, R. Tormo Carnice, O. Segarra Cantoén,
S Redecillas Ferreiro, M. Alvarez Beltran
y M. Miserachs Barba

Unidad de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion
Pediatrica. Hospital Materno-Infantil Vall d’Hebron.
Barcelona. Espana.

Objetivo: Valorar la efectividad y tolerancia de la administracion
de comprimidos entéricos de bicarbonato sodico con cubierta acido
resistente y disgregacion a pH 5 con el fin de aumentar el pH duo-
denal y optimizar la actividad de los enzimas pancreaticos. Dicha
optimizacién conllevaria una mejora de la absorcion de nutrientes,
posible reduccién de la dosis de enzimas administrada y una reduc-
cion del coste del tratamiento.

Pacientes y método: Fueron incluidos 21 pacientes (66 %va-
ronesy 34%mujeres), con una media de edad de 11 afios (in-
tervalo 13-23). Se formularon comprimidos entéricos de bi-
carbonato sédico de 225 mg, de 7 mm de diametro con una
disgregacion de la envoltura a pH 5. Fueron determinados en
estado basal (sélo enzimas) y tras 15 dias de tratamiento con
bicarbonato (15 g/ m?/ 24 h) repartido con los enzimas a las do-
sis habituales, los siguientes parametros en heces: amilasa (test
colorimétrico enzimatico - Merck diagnostica N.2 19718). Lipasa
(método Lipase-PS. Sigma Diagnostics, St Louis, MO). Quimotrip-
sina (test calorimétrico Boehringer Mannheim GmbH Diagnostica.
N.2 718211). Grasa, azucar y proteinas en heces (técnica FENIR
8820-infrared Analyzer. Perten, Hamburg, Alemania). La dieta
fue similar durante el estudio.
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Resultados:
S6lo enzimas Enzimas + p
bicarbonato

Amilasa U/ | 5.273+3.825 4.779+£3.147 ns
Lipasa U/ | 268 = 189 224 £ 167 ns
Quimotripsina U/ | 32+ 33 31 +28 ns
Grasa g% 7,3+3 7,79+ 3,28 ns
Nitrégeno g% 1,6 £0,26 1,7+£0,32 ns
Azlcar g% 1,71 £ 0,61 1,9+ 0,64 ns

Conclusiones: Los pacientes estudiados presentan unos niveles me-
dios de esteatorrea al inicio de 7,3+ 3 g% y recibian una media de
unidades de lipasa de 2.812 + 1.567 kg/ dia. Unos niveles medios
de 750 U de lipasa/ kg/ comida, pueden ser suficientes en la mayo-
ria de los pacientes para controlar la esteatorrea. El estudio esta-
distico de correlacion linear entre el aporte de enzimasy los nive-
les de esteatorrea presenta una correlacién negativa (r = 0,16). E
aporte de comprimidos de bicarbonato sodico, a dosis media de
775 mg/ comida no demostré una optimizacion de la actividad de los
enzimas pancreaticos. La determinacién de amilasa, lipasa, quimo-
tripsina y grasa en heces mostraron un ligero descenso en algunos
pacientes, pero sin alcanzar diferencia significativa como grupo.
Futuros estudios con un aumento de la dosis de bicarbonato y dis-
gregacion de la envoltura a un pH < 5 deberan ser efectuados.

REVISION CLINICA A NIVEL DIGESTIVO Y NUTRICIONAL
DE LOS PACIENTES CON FIBROSIS QUISTICA

M.P Guallarte Alias, |. Loverdos Eseverri, G. Pujol Muncunill,
A. de los Rios Pérez, O. Asensio de la Cruz y M. Bosque Garcia

Hospital Parc Tauli. Sabadell. Espafia.

Objetivos: Valorar el manejo y la situacién clinica de los pacientes
atendidos en la unidad de Fibrosis Quistica (FQ) a nivel digestivo.
Material y métodos: Revision de la historia clinica de los pacientes
de 0 a 18 afios controlados en la unidad de FQ de nuestro hospital.
Se recogieron datos de edad, sexo, mutacién genética, forma de
presentacion, ultimos controles nutricionales somatométricos
(Waterlow [IW] e IMC en > 3a) y analiticos, coexistencia con diabe-
tesy celiaquia, excrecién grasa en heces (Sobel), y suplementacién
con vitaminas y formulas enterales. Se clasificaron en suficientes
(grupo 1) o insuficientes pancreaticos (grupo 2) y, a su vez se divi-
dieron en diagnoéstico precoz por screening neonatal o debut ante-
rior alos 2 meses de vida (a), o tardio (b).

Resultados: Se evaluaron 47 pacientes: 28 nifiosy 19 nifias. Edad
media 8ay 4m (11m a 18a). El grupo 1a son 12 pacientes (11 m a
8,5 a), 8 controlados en consulta externa de gastroenterologia (CE),
el 83 %asintomaticos al diagnéstico, IW > 90 en 9 de 9 medidos, IMC
en p25-50 (2) y > p85 (2), colesterol normal en 6/6, vitaminas
A,D,E,K (TP) normales en 10/ 10. El grupo 1b son 5 pacientes (11 m
a 14 a): ninguno se visit6 en CE, el 80%debuté con clinica respira-
toria, indices nutricionales recientes no recogidos, vitaminas lipo-
solubles en rangos de normalidad, colesterol normal en 3/ 3. En
ambos subgrupos, hay gran variabilidad genética, su funcién hepa-
tica y Sobel son normales, ninguno presenta diabetes o celiaquia ni
recibe suplementacion con vitaminas o nutricién enteral. El grupo
2 lo constituyen 30 pacientes (23 subgrupo ay 7 el b) de entre
11 meses y 18 anos; en su mayoria presentaron clinica al diagnosti-
co (49% 1009 siendo en su mayoria digestiva en los dos subgrupos.
En ambos predomina la mutacién homocigota para AF508. El 96 %se
controla en CE, presentan IW>90%19/23 (a) y 6/ 7 (b) y <80%0/ 23
(a) y 1/7 en (b); el IMC es < p3 en 2 pacientes (b), < p25en 13

(10enay3enb), p25-50en6(a)y >p50en 8 (6enay lenb); en
14/ 16 del grupo 2a presenta colesterol normal, 4/5 del 2b
es < 120 mg/ dl; las vitaminas liposolubles son normales en 95%(a)
y 100%(b), Sobel es<3 en 5/ 30, entre3y 10gen17/30y >10gen
8/ 30 en ultimos controles; observamos alteracion persistente de
funcion hepatica en 3/ 30. El 100 %estan suplementados con vitami-
nasy el 43%con féormula enteral hipercal6érica. Se asocia diabetes
en 3 pacientesy celiaquia en 1.

Conclusiones: Los datos recogidos se asemejan a lo descrito en la
literatura. Precisamos desarrollar estrategias para mejorar el cum-
plimiento del protocolo de seguimiento de los pacientes con FQ. Es
bajo el porcentaje de suplementacién enteral, se debe valorar si
estda adecuadamente sustituido por suplementos culinarios. En
nuestros pacientes no hemos encontrado déficit de vitaminas lipo-
solubles.

UTILIDAD DE LA ECOGRAFiA EN EL DIAGNOSTICO ]
DE LA AFECTACION HEPATICA EN LA FIBROSIS QUISTICA

A.J. Pérez Aragén, P Gar6fano Plazas, J. Romero Gonzalez,
M.A. Lépez Casado, E. Martinez Martinez, G. Lobo Tamer,
I.M. Lépez Contrerasy F Casas Maldonado

Unidad de Gastroenterologia Infantil. Hospital Materno-Infantil
Virgen de las Nieves. Granada. Espana.

Servicios de Pediatria y Radiologia. Hospital Materno-Infantil
Virgen de las Nieves. Granada. Espafia.

Servicio de Neumologia. Hospital Clinico San Cecilio. Granada.

Esparia.

Introduccién: Con la mejora en la esperanza de vida, la incidencia
en la afectacion hepatobiliar y digestiva en la fibrosis quistica (FQ)
ha aumentado, siendo su presentacién clinica variable. Unas veces
silente, otrasinsidiosay recurrente, en ocasiones de comienzo muy
tardio. Esto esdebido a multiples factores no del todo bien conoci-
dos: mayor supervivencia, diferente sensibilidad individual, genoti-
po, gravedad y afectacion de la funcién exocrina, mecanismos in-
munolégicos, complicaciones, entre otras.

Objetivos: Estudio de la afectacion hepatobiliar y digestiva en es-
tadios iniciales en el paciente afecto de FQ, asi como determinar
los hallazgos que pudieran predecir su evolucion y aparicién de
complicaciones. Esto nos permitiria iniciar el tratamiento muy pre-
coz y retrasar la progresién clinica.

Material y método: Estudio transversal de los pacientes afectos de
FQy seguidos en nuestra Unidad, desde el afio hasta los 30 afios. Se
ha realizado valoracion nutricional, funcién hepatica, genética y
exploracion clinica. Atodos ellos se les determiné: bilirrubina, GOT,
GPT, GGT, albumina, prealbuminay T. de protrombina y estudio
mediante eco-Doppler hepatobiliar por un ecografista especializa-
do. Dependiendo de los hallazgos se valorara recurrir a otras técni-
cas: colangio-RM.

Resultados: De los 23 pacientes, 6 son mujeresy 17 varones, con
edades comprendidas entre los2 y 30 afos. 12 de ellos presentaron
hallazgos ecograficos: 5 higado graso con hepatomegalia en 3 casos
y en 1 litiasis biliar; 7 pancreas hiperecogénico con esplenomegalia
en uno de ellosy en un caso se encontré dilatacién de la via biliar
intray extrahepaticas. Dos casos presentan insuficiencia pancreati-
ca exocrina: 1 homocigoto y 1 con diagndstico tardio. La vesicula
biliar aparecia contraida y de pared gruesa en dos pacientes. El
estudio mediante Eco-Doppler fue normal en todos los pacientes
estudiados. De los 12 pacientes con afectacién hepatica, 3 eran ho-
mocigotos, 7 heterocigotos para F508 y 2 pacientes presentaban
otra mutacion. La afectacion mas severa fue en 2 pacientes varones
homocigotos con 16 y 19 afios y en dos casos heterocigotos hombre
y mujer, con diagnéstico tardio (alos 3y 11 afios). En cuanto a los
paréametros bioquimicos de funcién hepatica, 3 pacientes presenta-
ban cifras de AST sobre 40 U/ | (N: max 37 U/ 1), dos de ellos sin ha-
Ilazgos ecogréficos. 3 pacientes presentan intolerancia a los HC,
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dos de ellos homocigotosy 2 diagnosticados de DMID, no homocigo-
tos. No hemos tenido ningin paciente con desnutricion en nuestro
estudio, aunque este grupo presentaba valores cercanos al P3.
Conclusiones: 1. La afectacion hepatobiliar en la FQ es diversa. Jun-
to con las P de funcién hepatica, nuestro estudio avala lo referido en
la bibliografia al considerar la ecografia abdominal dada su inocui-
dad, método de eleccién y técnica de screening en estadios iniciales,
asi como de seguimiento. 2. La Eco-Doppler podria permitir seleccio-
nar pacientes en quien aplicar otras técnicas mas costosas y especi-
ficas (colangioRM) en un intento de diagndstico y tratamiento precoz
que frenara la progresién de la enfermedad. 3. El gen AF508 en ho-
mocigosis, asocia gravedad y mayor incidencia en la afectacion de
6rganos. Dado el pequefio tamafio de nuestra muestra, no podemos
extraer conclusiones con significado estadistico, aunque comparti-
mos los resultados obtenidos en otros estudios mas amplios.

Genética

A FAMILY WITH ATYPICAL CYSTIC FIBROSIS: BROTHER
AND SISTER WITH HETEROZYGOSITY FOR BOTH
G542X/R117H

M.A. Gémez Llorente, C. Gémez Llorente, S. Blanco Martin,
E. Farez Vidal, T. de Haro Mufioz y J.A. Gémez Capilla

Hospital Universitario San Cecilio. Granada. Espana.

Clinical manifestations of cystic fibrosis (CF) are variable. Genetic
and environmental factors that determine whether an individual
will develop associated complications are still under investigation.
The present communication reportsthe genetic analysis of a family
with different clinical forms of CF and addresses the difficulty of CF
diagnosis in an individual with mutant alleles G542X and R117H
because of the variable phenotype associated with R117H mutation.
Both children in this family were heterozygous for G542X/ R117H
with the same thymine sequence (7T/9T) in intron 8 of CFTR. The
girl was diagnosed with CF, whereas the boy was diagnosed with
azoospermia as sole clinical manifestation. The possible implication
of the HFE gene as a CF modifier locus was analyzed, since the two
children had the same genotype. No genetic differences were de-
tected between brother and sister that explained the different cli-
nical manifestations of CE Implementation of CF neonatal scree-
ning for multiple CFTR alleles has been proposed as a method of
early diagnosis. However, incorrect conclusions can be drawn if so-
lely based on results of thistest. To our best knowledge, thisisthe
first report in which siblings with the same genotype present diffe-
rent CF clinical manifestations. Thisillustrates the difficulty of CF
diagnosisin individuals that present with R117H mutation in combi-
nation with another severe mutation, even when the poly-T allele
polymorphism is known.

ALTA INCIDENCIA DE FIBROSIS QUISTICA ~
EN UN PEQUENO NUCLEO RURAL EXTREMENO

P Barros Garcia?, M.J. Lopez Rodriguez?, L. Fernandez-Pereira?,
J.M. Casas Gil?, L. Bigorra® y R. Rodriguez Lépez®

aServicio de Pediatria. Hospital San Pedro de Alcantara,
Céceres. Espafa.
bHospital Infanta Cristina. Badajoz. Espana.

Introduccion: La incidencia en Espana de fibrosis quistica (FQ) se
estima en 1:2.500 recién nacidos vivos (en Extremadura, en 2008,

fue de 1:3.454). Uno de cada 25 habitantes es portador del defecto
genético. La aparicion de 3 casos nuevos en menos de 8 afios en un
pequefo pueblo propicio6 el estudio de la poblacién.

Objetivo: Estudiar los antecedentes de FQ y portadores en un pe-
quefio nGcleo rural.

Material y métodos: Estudio poblacional segun datos del Instituto
Nacional de Estadistica y municipales. Analisis por secuenciacion
genética de la mutacion A508 (AB3130). Analisis del arbol geneal6-
gico para deteccién de posibles portadores mediante el programa
CYRILIC.

Resultados: Se trata de una poblacién de 608 habitantes, bien co-
municada, cercana a una ciudad dotada de hospital terciario, con
una media de 2,12 nacimientos/ aino. En los tUltimos 8 afos, fueron
diagnosticados 3 casos, calculandose unaincidencia de 1:5,6 recién
nacidos vivos y una prevalencia de FQ en la poblacion de 1:202. Los
3 pacientes presentaban la mutacién A508 en homocigosis. Se rea-
liz6 el andlisis de portadores a 24 familiares en edad fértil (3,94 %
de la poblacion), siendo positivo en 1 de cada 3. El arbol geneal6-
gico incluia 7 generaciones, las tres familias estaban relacionadas
2 a 2. No se llegd a encontrar un Unico fundador que probablemen-
te esté en generaciones previas. Existian numerosos matrimonios
entre individuos del mismo pueblo, sin consanguinidad aparente en
esta generacién, pero si en pretéritas. Se encontraron multiples
casos antiguos de neonatos, nifiosy jévenes, fallecidos por patolo-
gia respiratoria, digestiva o de causa desconocida que nunca fueron
diagnosticados de FQ.

Comentarios: La importante endogamia existente en la poblacion
explica la elevada prevalencia e incidencia de FQ, aunque los vin-
culos familiares no eran evidentes a primera vista. Consideramos
importante el estudio de portadores previo a la gestacion, para
poder ofrecer un adecuado consejo genético. Continuamos reali-
zando el estudio en busqueda del individuo fundador y de portado-
res en sus descendientes.

CABACTERIZACION DE LA MUTACION 2789 + 5G > A.
ANALISIS CUANTITATIVO Y LOCALIZACION EN CELULAS
DE EPITELIO NASAL

L. Masvidal?, A. Alvarez®, L. Ruano®, M.D. Ramos?,
X. de Gracia® y T. Casals?

aCentre de Genética Médica i Molecular. IDIBELL.
Barcelona. Espania.

bUnitat de Fibrosis Quistica. Hospital Vall d’Hebron.
Barcelona. Espana.

Introduccién: La mutaciéon 2789 + 5G > Aen el intron 14b produ-
ce la alteracién de la sefal de splicing determinando la pérdida
del exén 14b y el cambio en la pauta de lectura. En consecuen-
cia, se produce una menor expresion del gen CFTR (Highsmith et
al. Hum Mutat. 1997,9:332-81). Esta mutacion se asocia a fibrosis
quistica (FQ) y representa un 1%de los alelos FQ en nuestra po-
blacion.

Muestras y métodos: Se han analizado muestras de sangre y cé-
lulas de epitelio nasal de individuos adultos, agrupadas segin sus
caracteristicas genotipicas: controles negativos (wt/ wt, n =22);
controles positivos (F508del/ F508del, n = 7); pacientes FQ
(2789 + 5G > A/ otra, n =9) y portadores (2789 + 5G > A/ wt,
n =9). Se ha obtenido RNA de células epiteliales para la cuanti-
ficacion relativa mediante RT-PCR a tiempo real con sondas Tag-
man. Asimismo, se han aplicado técnicas de histologia, inmuno-
histoquimica e inmunofluorescencia para la caracterizacion de
las células epitelialesy la localizacion de la proteina.
Resultados: El analisis cuantitativo evidencia: 1) la mutacién
2789 + 5G > Aproduce Unicamente un 2%de transcritos normales;
2) los niveles de expresién obtenidos correlacionan con cada uno
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de los genotipos: wt/ wt, 62,6 % F508del/ F508del, 43,5 %
2789 + 5G > A/ wt, 21,1%y 2789 + 5G > A/ otra, 13,0% 3) diferen-
cias estadisticamente significativas en la expresién de CFTR entre
los grupos controles y cada uno de los grupos con la mutacién
2789 + 5G > A, pacientesy portadores (p < 0,05). La tincién PAPy
la inmunohistoquimica han permitido identificar los distintos tipos
celulares del epitelio nasal. Se ha evidenciado la localizaciéon api-
cal de la proteina mediante inmunofluorescencia. La localizacion
en membrana es mayor en los controles negativos que en los pa-
cientes (controles positivos y pacientes 2789 + 5G > A). Esta dife-
rencia es atribuible a la rapida degradacion de transcritos abe-
rrantes (localizacién citoplasmatica).

Conclusiones: Se ha validado la técnica de RT-PCR a tiempo real
para la cuantificacion precisa de transcritos en muestras con es-
caso numero de células (epitelio nasal). Esta técnica puede ser
aplicada a otras mutaciones que afecten el nivel de proteinay
como prueba adicional en ensayos clinicos. La inmunofluorescen-
cia aporta informacién complementaria sobre el efecto de la mu-
tacion en el procesamiento citoplasmatico y expresion de CFTRen
la membrana.

Proyecto financiado por FIS' FEDER PI080041 (ISCiii) y Fundacion
Sra Carrasco. Colabora en la presentacion Abbott Espana.

CARACTERIZACION DE LA PRIMERA DUPLICACI(')I:I
EN PACIENTES CON FIBROSIS QUISTICA DE ESPANA
Y SU POSIBLE ORIGEN MEDITERRANEO

M.D. Ramos Lozano, L. Masvidal Sanz, FJ. Giménez Gascé,
E. Bieth, M. des Georgesy T. Casals Senent

CDGM y CGMM. IDIBELL. Barcelona. Espafia.
CHU Tolouse. Francia.
CHRU Montpellier. Francia.

Introduccion: Veinte afios después del clonaje del gen CFTR se
han reportado mas de 1.600 mutaciones en la base de datos mun-
dial de fibrosis quistica (FQ). A diferencia de otras enfermedades
genéticas, en FQ un porcentaje alto de estas mutaciones son pun-
tualesy son detectadas por diferentes técnicas de rastreo. En los
Gltimos afios, la incorporacion de nuevas tecnologias cuantitativas
ha dado paso a la caracterizacion de grandes reordenamientos,
mayoritariamente deleciones de una o varias regiones codifican-
tes, aunque también en menor nimero, inserciones y duplicacio-
nes de gran tamafo. Los primeros estudios apuntan que estos re-
ordenamientos pueden representar alrededor de un 2%de los
alelos FQ.

Metodologia: Nuestro laboratorio ha incorporado dos técnicas de
PCR semicuantitativa fluorescente, amplificacion con multiple liga-
cion de sondas (MLPA) y real-time PCR. Para la caracterizacién de
la duplicacién se ha disefiado un array-CGH (qGenomics) aprove-
chando la plataforma de Agilent y cubriendo una regién de 1Mb al-
rededor de CFTR. Acontinuacion se han desarrollado PCRs consecu-
tivasde laregién delimitada para la caracterizacién completa de la
duplicacion.

Resultados: En este estudio se ha identificado una duplicaciéon
de laregion 5, en cuatro pacientes. La primera estimacién indi-
caba un tamafo superior a 28 kb. La secuencia de los distintos
productos de PCR ha permitido delimitar la zona duplicada que
comprende desde mas de 6 kb anteriores al codén de inicio ATG
hasta 500 pb en el intrén 3, aproximadamente 35 kb. Dos fami-
lias espariolas y dos francesas, no relacionadas, presentan la du-
plicacion CFTRdupProm-3. El estudio de la duplicacién y el ha-
plotipo asociado sugieren un origen comun en las cuatro familias
analizadas y nos lleva a postular su posible origen mediterra-
neo.

Este trabajo cuenta con financiacion del FIS PI080041 y la Funda-
cién Sra Carrasco.

DE"I'ERMINACI()N DE LA FRECUENCIA DE LAS MUTACIONES
MAS COMUNES PARA LA FIBROSIS QUISTICA EN PACIENTES
COLOMBIANOS

Z. Corredor y G. Barreto

Servicio de Fibrosis Quistica. Laboratorio de Genética Molecular
Humana. Seccién Genética. Departamento de Biologia.
Universidad del Valle. Cali. Colombia.

Introduccion: La fibrosis quistica es la enfermedad autosémica re-
cesiva mas frecuente en la poblacién blanca europea con una fre-
cuencia de 1/ 2.500 nacidos vivos y de 1/ 25 portadores. Se caracte-
riza por abundante produccion de secreciones mucosas pulmonares.
Se analizaron las mutaciones: AF508, G542X, G551D, R553X,
W1282X, las cuales en su conjunto, para otros paises han presenta-
do frecuencias superiores al 75%

Objetivo: Establecer la frecuencia de las 5 mutaciones mas comu-
nes en afectados con FQ de Colombia.

Metodologia: Se estudiaron 40 pacientes con FQ con electrolitos
entre 40 > 60 mEq/ L, de diferentes regiones de Colombia. El ADN
fue extraido mediante desalamiento, analizado por PCR-RFLP s en
los exones 10, 11y 20 del gen CFTRYy el polimorfismo C/ T-13910 del
gen LCT que confiere intolerancia a lactosa.

Resultados: Se obtuvo una frecuencia de la mutacién AF508, del
36,3%en cromosomas de afectados con FQ. De los 40 pacientes,
sélo el 22,5%fueron homocigotos para la AF508; por el contrario,
el 50%no presentaron la presentaron y el 27,5%fueron heterocigo-
tos. Las mutaciones G542X, G551D, R553X, W1282X no fueron ob-
servadas. El 39,03 %de los pacientes con FQ mostraron ser genoti-
picamente intolerantes a lactosa (C/ C-13910), el 58,53 %fueron
tolerantes portadoresy el 2,44 %tolerantes homocigotos. La fre-
cuencia de intolerancia en una muestra control n: 55 fue de
54,54%

Conclusiones: Comparado con estudios anteriores, como Keyeux et
al (2003) (n =184 cromosomas) p = 0,5, hay diferencias estadistica-
mente significativas de la proporcién de cromosomas con AF508 y
las 4 mutaciones mas comunes para fibrosis quistica reportada para
Colombia, respecto de la muestra aqui estudiada. Por otro lado, no
se observaron diferencias en la frecuencia de intolerantes a lactosa
entre la poblacién control y los afectados con FQ.

EVALUACION DE 650 PACIENTES REMITIDOS
PARA ESTUDIO DEL GEN CFTR. MOTIVO DE CONSULTA
Y MUTACIONES ASOCIADAS

M. Mila Recasens, D. Jiménez Sanchez y C. Badenas Orquin
Hospital Clinic. CIBERER. Barcelona. Espana.

Introduccion: Desde 1992 hasta la actualidad se ha estudiado a
1.414 pacientesremitidos al Servicio de Bioquimica y Genética Mo-
lecular del Hospital Clinic de Barcelona para busqueda de mutacio-
nes en el gen CFTR. Alo largo de los afos se ha ido variando la
metodologia de manera que se ha pasado del estudio de 2 mutacio-
nes (p.F508del y p.G542X) a 32 utilizando el kit Cystic Fibrosis ge-
notyping Assay (Abbott).

Objetivo: Evaluar los motivos de consulta y la frecuencia de muta-
ciones en cada uno de ellos.

Material y método: Se han seleccionado los 650 ultimos casos con-
secutivos estudiados todos con la misma metodologia: kit Cystic
Fibrosis genotyping Assay y posterior analisis en un ABI3130 de
Applied Biosystems.

Resultado y conclusiones: El principal motivo de consulta han
sido patologias relacionadas con el servicio de ginecologia (35%:
esterilidad, infertilidad y pacientes relacionados con técnicas de
reproduccion asistida (ICSl, donacién de 6vulos, donantes de es-
perma..), Acontinuacién los antecedentes familiares de fibrosis
quistica para deteccion de portadoresy consejo genético (20%),
seguido del servicio de neumologia (14% con las bronquiectasias
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como principal enfermedad. Otros motivos de consulta han sido:
sospecha clinica, consanguinidad, pareja portadora y diagnéstico
prenatal (99%. Se han detectado mutaciones en un 13,34 %de los
pacientes, ya sea en homozigosis o heterozigosis. Como era de
esperar el motivo de consulta que ha dado lugar a la mayor tasa
de deteccion de mutaciones ha sido el de antecedentes familiares
(60,5%. El espectro mutacional hallado y por orden de frecuencia
ha sido el siguiente: p.F508del, p.G542X, N1303K, R117H,
2789 + 5G > A, 711 + 1G> T, R334W, R347H, 1716G > A, G85E, co-
incidiendo con datos recientemente obtenidos en la poblacién
espaniola.

FIBROSIS QUISTICA: INFLUENCIA DE LA GENETICA COMO
MARCADOR DE GRAVEDAD. EVOLUCION EN EL TIEMPO

A.J. Pérez Aragon, P Garofano Plazas, G. Lobo Tamer,
M.A, Lépez Casado, M.A. Romero Gonzélez, E. Martinez Martinez,
FJ. Pacheco SAnchez-Lafuente y F Casas Maldonado

Hospital Materno-infantil Virgen de las Nieves. Granada. Espafia.

Introduccion: Las manifestaciones clinicas en la fibrosis quistica
(FQ) son muy variadas, sobre todo su gravedad y, como numerosos
estudios ponen de manifiesto, probablemente relacionado con la
afectacién genética que asocie.

Objetivos: Analizar los pacientes diagnosticados de FQ en nuestra
area de influencia, desde el afio hasta los 30 afos y relacionar la
afectacién genética con la afectacion respiratoria, digestivay esta-
do nutricional en la actualidad.

Material y método: Estudio transversal, de los pacientes afectos de
FQ. Se ha realizado valoracién nutricional (peso, talla, circunferen-
cia braquial, perimetro muscular braquial y pliegues cutaneos, in-
dice de masa corporal, albimina y prealbumina), funcién hepatica
(bilirrubina, GOT, GPT, GGT, T. de protrombina), genética y explo-
racion clinica con pruebas de funcién respiratoria (FVC, FEV1) y
estudio mediante eco-Doppler hepatobiliar por un ecografista espe-
cializado.

Resultados: De los 23 pacientes, 7 son mujeresy 16 varones, con
edades comprendidas entre los 2 y 30 afos. El diagnéstico se rea-
lizd de forma precoz en el 91% 12 de ellos presentaron alteracio-
nesen la ecografia abdominal, sin encontrar hallazgos ecogréficos
de HTP De los 12 pacientes con afectacion hepatica, 4 eran homo-
cigotos para la mutacién AF508 y en dos heterocigotos para la
misma coincidiendo con un diagnéstico tardio. La afectacién mas
severa fue en los pacientes homocigotos de mayor edad (3 casos
todos varones) y en los diagnosticados tardiamente (4 y 11 afos
hombre y mujer). En cuanto a los parametros bioquimicos de fun-
cién hepatica, no hemos encontrado correlacién con los hallazgos
ecograficos ni relacion con la gravedad. En el grupo con alteracio-
nes ecograficas, la ingesta en la mitad de los pacientes fue infe-
rior a las recomendaciones nutricionales, cuantificaAndose un ex-
ceso de acidos grasos saturados (13,8% en la dieta. Respecto a la
afectacion respiratoria, la presencia de poliposis nasal estaba pre-
sente en dos pacientes con otra mutacion heterocigota, presen-
tando afectacién importante del FVC y FEV1 los homocigotos
AF508, aunque sin evidenciar significacién estadistica, probable-
mente por la pequefia muestra y la importancia del apoyo fami-
liar, no siempre presente en el diario.

Conclusiones: 1. La presencia del gen AF508 en homocigosis, esta
presente en todos nuestros pacientes con afectacién bilio-pancrea-
tica y respiratoria antes de la adolescencia, aunque sin poder evi-
denciar significado estadistico, probablemente por la pequefa
muestra. 2. No hemostenido ningun paciente desnutrido, aunque si
con indices nutricionales cercanos al P3, que mejoraron trasinter-
vencion nutricional adecuada. 3. Insistir en la importancia del diag-
néstico precoz e intervencién nutricional para lograr mejorias a
largo plazo y demorar la aparicién de las temidas complicaciones.
Implicacion de la familia.

LOS ESTUDIOS DE SEGREGACION. REPERCUSIONES
DIAGNOSTICAS EN SITUACIONES EXCEPCIONALES

FJ. Giménez Gasc6, M.D. Ramos Lozano
y T. Casals Senent

CDGM y CGMM. IDIBELL. Barcelona. Esparia.

Introduccidn: El Consorcio internacional de Fibrosis Quistica (FQ)
reine méas de 1.600 mutaciones CFTR. Para evitar errores de inter-
pretacion, los protocolos de FQ (Dequeker et al. EJHG 2009) insis-
ten en la necesidad de confirmar el genotipo de cada paciente de-
terminando el origen paterno y materno de las mutaciones.
Presentamos dos casos familiares detectados a través del Programa
de Cribado Neonatal (PCN)* de FQ en Catalufa.

Casos clinicos: Caso 2: se detecta la mutacién F508del en hetero-
cigosis en las muestras de los padres y el hijo. Debido a la discor-
dancia entre el genotipo y el fenotipo se realiza el rastreo comple-
to del gen CFTR. En este estudio se identifica la mutacién F5871. El
neonato y la madre presentan el genotipo F508del/ F5871 y test de
sudor repetidamente positivos (> 60 mmol/ L), dos hallazgos com-
patibles con la enfermedad. Conclusion: se confirma el diagnéstico
de FQ en ambos. Caso 2: el neonato presenta las mutaciones R1162X
y 5T-13TG. La posicién en trans de estas mutaciones se encuentra
asociada a una forma leve de FQ o a un fenotipo relacionado con el
gen CFTR (agenesia de conductos deferentes, pancreatitis cronica,
bronquiectasias). En el estudio familiar se evidencia que ambas
mutaciones se encuentran en cisy son de origen paterno. Conclu-
sién: Sin clinica sugestiva de la enfermedad, padre e hijo se diag-
nostican “portadores”’. Aunque se trata de situaciones excepciona-
les, ambos estudios de segregacién evidencian la importancia,
clinica y molecular, de determinar el genotipo de forma inequi-
voca.

Conclusiones: El estudio familiar y la correcta interpretacion del
genotipo son fundamentales para: 1) confirmar/ descartar el diag-
néstico del probando; 2) establecer el seguimiento clinico si proce-
de; 3) ofrecer el asesoramiento genético adecuado a cada nucleo
familiar.

*PCN: J.L. Marin, J.M. Hernandez. Unidad de Cribado Neonatal.
Hospital Clinic, Barcelona. T. Casals. Laboratorio de Diagnéstico
Molecular. Fundacié IDIBELL, Barcelona. S. Gartner, N. Cobos. Uni-
dad FQ. Hospital Vall d’Hebron, Barcelona. O. Asensio. Unidad FQ.
C. Hospitalari Parc Tauli, Sabadell. J.L. Séculi. Unidad FQ. Hospital
S. Joan de Déu, Barcelona. R. Prats, M.J. Vidal. Programa de Salud
Maternoinfantil. D. G. Salut Pablica, Conselleria de Sanitat de Ca-
talunya.

Fisioterapia

ESTUDIO PILOTO: FISIOTERAPIA RESPIRATORIA
CON VENTILACION MECANICA NO INVASIVA
EN LA SOBREINFECCION RESPIRATORIA

A. Valiente Planas, N. Lépez Galbany, M. Bosque Garcia,
V. Rodriguez Sales, P. Puyol Claramunt y M. Tamame San Antonio

Unidad de Fibrosis Quistica. Servicio de Rehabilitacion.
Hospital de Sabadell. Corporacié Parc Tauli. Sabadell. Espaha.

Introduccion: Durante una sobreinfeccién respiratoria en paciente
con fibrosis quistica (FQ) es necesario intensificar |a fisioterapia
respiratoria (FR) en la Unidad de FQ (UFQ), el paciente presenta
aumento de la tos, incremento de la produccién de esputo, dismi-
nucién de la tolerancia al ejercicio, fatiga de la musculatura respi-
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ratoria e hipoxemia, dificultando la realizacion de la FR. Con el
soporte de la ventilacién mecanica no invasiva (VMNI) se puede
optimizar la sesion, evitando la fatiga de la musculatura respirato-
ria y dando estabilidad a la via aérea disminuyendo la tos ineficaz.
Objetivo: Valorar un protocolo de FR con la ayuda de la VMNI
como estudio piloto realizado en dos pacientes reagudizados afec-
tosde FQ, para aplicarlo si losresultados del estudio son satisfac-
torios.

Material y método: Estudio prospectivo y descriptivo. Sujetos de
estudio: 2 pacientes afectos de FQreagudizados. Intervencién: Pro-
tocolo de FR con la ayuda de la VMNI; en el momento del diagnos-
tico de sobreinfeccion respiratoria se inicia la FR con VMNI durante
15 dias. a) adaptacion de la VMNI con mascarilla naso-bucal, pre-
sién inspiratoria de 12 cmH,O y espiratoria de 4. b) respirar a volu-
men corriente durante 5-10, para recuperar el confort respiratorio.
c) realizar drenaje autégeno con la VMNI para hacer progresar las
secreciones. Medidas de control: para valorar la eficacia de proto-
colo: a) monitorizacién de la saturacién de oxigeno (SatQ,). b) fre-
cuencia respiratoria (Fr). c) frecuencia cardiaca (FC). d) PIMy PEM.
e) valoracién de la disnea con escala de Borg. f) valoracion subjeti-
va del paciente sobre facilidad de movilizacién de secreciones, fa-
tiga, bienestar y satisfaccion.

Resultados: 2 pacientes un nifio de 6 anos y una adolescente de
18. Ambos colonizados crénicamente por Saphylococcus aureus,
con test de Shwachmann de 80 y 60 respectivamente y FEV1 den-
tro de la normalidad en situacién estable, disminuyendo un 30 %y
un 50 %respectivamente durante la agudizacion. Los resultados
son las medias de los valores agrupados en 3 puntos: TO en el mo-
mento del diagnéstico, T1 ala semanay T2 a los 15 dias. T0: Sa-
tO,: 92 'y 91 %respectivamente, PIMy PEM: 67 y 80 cmH,Oy 65y
82 cmH,O, FC: 103y 90, Fr: 30 y 25. Borg: no valorable y 7. Valo-
racion subjetiva: 4y 4. T1: SatO,: 96 y 94 %respectivamente, PIM
y PEM: 77y 81 cmH,Oy 78 y 84 cmH,0, FC: 85y 75, Fr: 20 y 20.
Borg: no valorable y 2. Valoracién subjetiva: 4y 4. T2: SatO,: 98y
99 %respectivamente, PIMy PEM: 78 y 86 cmH,Oy 80 y 90 cmH,0,
FC: 84y 77, Fr: 24 y 18. Borg: no valorable y 0. Valoracién subje-
tiva: 4y 4.

Conclusiones: Dado los resultados obtenidos en el estudio pilo-
to, estamos incorporando éste protocolo de fisioterapia asistida
con VMNI en las sobreinfecciones respiratorias en los enfermos
con FQ.

FISIOTERAPIA RESPIRATORIA DOMICILIARIA
EN LA FIBROSIS QUISTICA PRE-TRASPLANTE
PULMONAR

G. Mateu Vives, M. Noray Malgrat, N. Lépez Galvany,
L. Valdesoiro Navarrete, C. Montén Soler
y X. Pomares Amigo

Unidad de Fibrosis Quistica. Hospital de Sabadell.
Corporacio Parc Tauli. Sabadell. Espana.

Introduccion: La fisioterapia respiratoria (FR) esimprescindible en
el paciente afecto de fibrosis quistica (FQ) que precisa trasplante
pulmonar (TP). La enfermedad conlleva una disminucién de la acti-
vidad fisica con deterioro musculo- esquelético. La FR debe ser
especializada, regular, individualizada y adaptada a la situacion del
paciente. La FR en el &mbito domiciliario (FRD) puede facilitar el
cumplimiento de las técnicas y evitar el frecuente absentismo ob-
servado en el ambito ambulatorio, ganando eficacia para tratar y
entrenar al paciente a una mejora de su condicién fisica, mejoran-
do su prondstico post-quirurgico.

Objetivos: Describir nuestra experiencia en FRD pre TP en dos pa-
cientes.

Metodologia: Trabajo descriptivo retrospectivo financiado por la
Associacié Catalana de Fibrosi Quistica. Una fisioterapeuta especia-

lizada en respiratorio acude al domicilio del paciente. La sesién es
de 45, de 2 a 5 veces por semana. Protocolo de FRD: 1. Valoracién
del paciente. 2. Aplicacion de las técnicas: técnicas de permeabili-
zacion de las vias aéreas; técnicas de reeducacién de la musculatu-
ra respiratoria; flexibilizacién y tonificacion de la caja torécica,
cintura escapular y faja abdominal; ejercicio aerébico con la mar-
cha, bicicleta o escaleras. 3. Supervision de la técnica inhalatoria,
los nebulizadores, la ventilacién mecanica no invasiva (VMNI) y la
oxigenoterapia.

Descripcion de casos: Caso 1: varén diagnosticado a los 7 afios de
edad, que a los 26 afios cumple criterios de TP con FVC 2,99 L
(5999, FEV1 0,97 L (249, FEF1/ FVC 32% PO, 56, PCO, 40. Oxige-
noterapia 16 h/ dia. Se realiz6 el protocolo de FRD durante 28 me-
ses con un total de 391 sesiones (3,32 sesiones/ semana). La expec-
toracion fue positiva en el 91 %de sesiones con esputo hemoptoico
en el 23% Colonizado por Burkholderia cepacia y & aphylococcus
aureus. Precis6 2 ingresos hospitalarios 'y 6 domiciliarios. Las ulti-
mas PFR pre TP fueron de FVC 2,78 L (549, FEF1 1,03 L (25%),
FEF1/ FVC 37 % PO, 60,8, PCO, 40. No necesité de VMNI. Trasplanta-
do con éxito. Caso 2: varén diagnosticado a los 4 meses de vida, a
los 20 afos cumple criteriosde TP con FVC 2,22 L (36%), FEF1 1,26 L
(30%, FEF1/ FVC 56 % PO, 54, PCO, 43,1. Colonizado por Pseudo-
mona aeruginosay Burkholderia cepacia. Oxigenoterapia 16 h/ dia.
Realiz6 el protocolo de FRdomiciliaria durante 1 mesy 21 dias con
un total de 20 sesiones (2,6 sesiones/ semana). La expectoracion
fue abundante en el 80%de las sesiones. Las Ultimas PFR pre TP
fueron de FVC 1,63 L (37% y FEF1 0,96 L (26%), FEF1/ FVC 58 %
Trasplantado con éxito.

Conclusiones: La FRD ofrece una constancia y regularidad en el
cumplimiento de la misma y un mayor soporte emocional durante
el periodo pretrasplante.

FISIOTERAPIA RESPIRATORIA EN NINOS
CON FIBROSIS QUISTICA

R. Martin Valero

Escuela Universitaria Ciencias de la Salud.
Maélaga. Espana.

Introduccién: La asociaciéon malaguefa de fibrosis quistica viene
desarrollando un proyecto de fisioterapia respiratoria a domicilio
desde el ano 2004. La fisioterapia respiratoria es uno de los pilares
basicos en el tratamiento de la enfermedad pulmonar. La amplia
gama de técnicas disponibles posibilita al fisioterapeuta seleccionar
maés de una y confeccionar un programa de tratamiento adecuado
para cada paciente.

Objetivos: El objetivo de nuestra intervencién es prevenir las posi-
bles disfunciones respiratorias, restituir la funcién pulmonar y me-
jorar la calidad de vida de los pacientes. Asi como reducir las largas
estancias de hospitalizaciones que interrumpen el desarrollo psico-
|6gico-social-educativo del nifio.

Material y método: Integramos técnicas de fisioterapia respirato-
ria: ventilatoriasy de higiene bronquial. Fomentamosla adherencia
al tratamiento gracias a la combinacién de ejercicios terapéuti-
cos-ludicos-recreativos y contamos con la estrecha colaboracién de
padres y hermanos. Las terapias complementarias mas utilizadas
son el inspirébmetro incentivado y terapias inhaladas. La metodolo-
gia esde caracter mixto: valoracién fisioterdpica previa y ausculta-
cion con plantillas de evaluacién continua; registro de historias
clinicas; evaluacion continua a través de grabacionesy fotografias;
reuniones periédicas de los profesionales del equipo multidiscipli-
nar y charlas periodicas de autocuidado en la sede de |la asocia-
cion.

Conclusiones: Hemos observado una reduccién de los sintomas y
del numero de hospitalizaciones de los nifios afectados con fibrosis
quistica durante la asistencia de los fisioterapeutas a domicilio. Se
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ha fomentado la autonomia del nifio para conseguir hacer la terapia
sin ayuda de un adulto y una mejora significativa de la funcién pul-
monar. Despertando un espiritu de lucha contra la sintomatologia
de la enfermedad y consiguiendo una fuerte dependencia diaria del
nifio hacia la realizacion de la terapia.

PROTOCOLO DE REHABILITACION AMBULATORIA
POSTRASPLANTE PULMONAR EN LOS PACIENTES
CON FIBROSIS QUISTICA

N. Lépez Galbany, A. Valiente Planas, M. Bosque Garcia,
G. Mateu Vives, X. Pomares Amigo y M.F. Caballero Gémez

Unidad de Fibrosis Quistica. Servicio de Rehabilitacion.
Hospital de Sabadell. Corporacid Parc Tauli. Sabadell.

Espafia.

Introduccién: El trasplante pulmonar (TxP) es la Unica alternativa
terapéutica en los pacientes con Fibrosis Quistica (FQ) con insufi-
ciencia respiratoriairreversible. Numerosos trabajos han demostra-
do que la capacidad funcional al ejercicio continla comprometida
después del TxP, debido a multiples factores: deterioro general,
estado funcional pre-trasplante, tipo de intervencién, inmunosu-
presores, edad, etc.

Objetivos: Detectar, a partir de la experiencia del post-TxP de
2 pacientes con FQ, los déficits fisicos, psicolégicos y sociales
mediante un test de calidad de vida genérico, y segin los resul-
tados elaborar un protocolo de rehabilitacion fisica y psicoso-
cial.

Metodologia: Trabajo retrospectivo y descriptivo. A2 enfermos de
FQ trasplantados pasamos 2 tests de calidad vida, “Short Form
36 items” del Medical Outcomes Study (SF-36), a los 12 meses
post-TxP. Test 1 retrospectivo, recordar su estado fisico y animico
al llegar a su domicilio post-TxP. Test 2 a los 12 meses del TxP. Ade-
mas les preguntadbamos la impresién subjetiva sobre el déficit de
soporte profesional durante aquel periodo.

Resultados: 1) 2 pacientes varones afectos de FQ trasplantados
alos 21y 28 afos respectivamente. Valoracion de la experien-
cia de los pacientes trasplantados mediante el test SF-36.
Test 1: salud fisica 33/ 36 y 30/ 36 respectivamente, salud fun-
cional 0/12y 0/ 12, salud social 1/12y 0/ 12, dolor 7/9y 8/9,
salud mental 17/27 y 18/ 27 y percepciéon de salud 5/ 12y 5/ 12.
Test 2: salud fisica 36/ 36 y 34/ 36 respectivamente, salud fun-
cional 12/12y 12/ 12, salud social 12/ 12y 12/ 12, dolor 0/9 y
0/ 9, salud mental 27/ 27 y 26/ 27 y percepcion de salud 11/ 12y
7/12. Impresién subjetiva: paciente 1: déficit de fisioterapia
respiratoria, atencion psicolégica y déficit de coordinacién de
las diferentes especialidades. Paciente 2: déficit de fisiotera-
pia respiratoria y motora, necesidad de seguir controles en la
unidad de FQ se referencia de su zona. 2) Elaboraci6n del pro-
tocolo que se realizara durante los 3 meses siguientes al TxP
una vez el paciente en su domicilio. Sujetos: pacientes de FQ
trasplantados. Programa de rehabilitaciéon pulmonar: 1 h de en-
trenamiento al esfuerzo 3 veces X semana y asistencia a una
sesion semanal de educacién para motivar el autocuidado y fa-
vorecer conductas positivas. Ejercicios de entrenamiento:
a) 30 min de cicloergémetro regulando la intensidad segun la
escala de Borg. b) Entrenamiento de la fuerza muscular con
resistencia progresiva segun tolerancia del paciente. c) Entre-
namiento de grandes grupos musculares. d) Ejercicios de flexi-
bilizacién y movilidad global. Se realizaran las siguientes medi-
das de control basales y mensuales: SF-36, funcionalismo
respiratorio y capacidad al ejercicio (Shuttle test).
Conclusiones: Con los resultados obtenidos, creemos que es ne-
cesario implantar un programa de rehabilitacién post-TxP al lle-
gar al domicilio para cubrir el déficit fisico y psicosocial obser-
vado.

TRATAMIENTO FISIOTERAPEUTICO EN LA FIBROSIS
QUISTICA

C.T. Seoane Garcia

Hospital Materno Infantil. Complejo Hospitalario Universitario
A Corufa. A Corufa. Espana.

Introduccion: La fisioterapia consiste en una serie de técnicas en-
caminadas a mejorar el estado fisico del paciente. Deberia instau-
rarse de forma preventiva desde que se establece el diagnostico.
Objetivos: Mantener las vias respiratorias limpias de secreciones.
Prevenir deformidades y desequilibrios entre musculatura inspira-
toria y espiratoria.

Material y métodos: Pacientes con fibrosis quistica. Familiares de
los pacientes. Fisioterapeuta. Se intenta conseguir que, por medio
de una posicién y técnica concreta, el paciente mejore su patron
respiratorio.

Resultados y conclusiones: La fisioterapia respiratoria correcta-
mente prescrita y realizada permite aumentar la tolerancia al
ejercicio de forma que el paciente consigue un mayor bienestar
repercutiendo en la realizacién de las actividades de la vida dia-
ria, en su salud psiquica y la de su familia. La fisioterapia respira-
toria esuno de lostratamientos fundamentales y obligados en los
pacientes con fibrosis quistica, de no practicarse corre peligro la
vida del paciente.

VAITORACIC')N DE LA CALIDAD DE VIDA EN FIBROTICOS
QUISTICOS Y SU RELACION CON LA FISIOTERAPIA
RESPIRATORIA

R. Martin Valero, G. Lozano Sanchez,
J. Pérez Friasy M.T. Labajos Manzanares

Departamento de Fisioterapia.
Universidad de Malaga. Malaga. Espaha.

Introduccion: La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad genética
que afecta a las glandulas exocrinas, y cursa con bronconeumopatia
obstructiva crénica, malabsorcion intestinal y pérdida salina por el
sudor. Esta demostrado que los pacientes respiratorios cronicos pue-
den beneficiarse de un programa de rehabilitacidn respiratoria indi-
vidualizado. La existencia de instrumentos de calidad de vida rela-
cionada con la salud ha permitido demostrar la efectividad de los
programas de fisioterapia respiratoria sobre el control de los sinto-
mas, el manejo de la enfermedad y sobre |la capacidad de ejercicio.
Objetivo: Evaluar la calidad de vida en nifios con FQ que reciben
fisioterapia respiratoria versus nifios que no la reciben. Los objeti-
vos secundarios son comparar la calidad de vida del grupo de estu-
dio segun el tipo de mutacién genética y cambios en la calidad de
vida, a lo largo del estudio.

Material y métodos: Estudio prospectivo, observacional, transver-
sal. Nifios desde 3 a 15 afios con FQ. Protocolo: realizacion de cues-
tionarios de calidad de vida PedsQL y St. George (coeficiente de
Cronbach de 0,83y 0,864) en un grupo de 29 nifios. Comparacion de
resultados en funcion de la realizacién/ no realizacién de fisiotera-
piarespiratoria, asi como la presencia/ ausencia de mutacién homo-
cigota AF508. Ademas, se evaluaron pardmetros clinicos, (espiro-
metria, colonizacién por pseudomona, ingresos hospitalarios) y su
evolucion, desde octubre de 2007 a julio de 2008.

Resultados y conclusiones: Existen diferencias clinicamente signifi-
cativas pero no estadisticamente significativas (p = 0,168) en la me-
joria en la calidad de vida durante el periodo de estudio, segun el
cuestionario PedsQL. Los pacientes homocigotos AF508 presentan
diferencias clinicas y estadisticamente significativas en el empeora-
miento de la calidad de vida, respecto a los no homocigotos AF508 se-
gun el cuestionario de &. George (apartado “sintomas”) durante el
periodo de estudio. Es necesario analizar la efectividad en estudios
posteriores con mayor periodo analisis, asi como comparar los cam-
bios en diferentes puntos de poblacién, con ensayos multicéntricos.



