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Respiratorio

SOLUCIÓN SALINA HIPERTÓNICA NEBULIZADA: 
EXPERIENCIA EN PACIENTES PEDIÁTRICOS 
CON FIBROSIS QUÍSTICA

I.  Iglesias,  S.  Gart ner,  A.  Moreno,  C.  Mart ín,  
I.  de Mir,  A.  Torrent ,  N.  Cobos y M.  Mumany

Neumología Pediát r ica y Unidad de Fibrosis Quíst ica.  

Hospi t al  Universi t ar i  Val l  d’ Hebron.  Barcelona.  España.

Introducción: En la fi brosis quíst ica (FQ) la al t eración del t ranspor-
t e iónico de las células secret oras epit el iales,  produce secreciones 
deshidrat adas y espesas con disminución del  volumen del  l íquido 
perici l iar,  favoreciendo la obst rucción de las vías aéreas.  Se post ula 
que el  suero sal ino hiper t ónico nebul izado,  por  su capacidad de 
at raer agua del  int er ior  de la célula hacia la luz de la vía aérea,  
podría mej orar el aclaramient o mucocil iar y la función pulmonar de 
est os pacient es.
Objetivos: Comprobar la t olerancia del suero sal ino hipert ónico al  
7 % (SSH) nebul izado.  Valorar la evolución cl ínica y funcional respi-
rat oria de est os pacient es.
Métodos: La primera nebul ización de SSH se real iza siempre en el  
hospital,  para comprobar la tolerancia y observar posibles efectos ad-
versos. Se siguen los siguientes pasos: 1.º  Espiromet ría. 2.º Inhalación 
de 4 puf f s de salbutamol.  3.º Tras 30 min, se nebulizan 4 ml de la solu-
ción de SSH al 7 %. 4.º Tras ot ros 30 min se repite la espiromet ría para 
valorar un posible descenso de sus parámet ros. Si se ha tolerado bien 
y no se comprueba una caída de la función respiratoria,  se indica el  
t ratamiento domiciliario a la dosis de 4 ml cada 12 h.
Resultados: A 23 pacient es con FQ est able cont rolados en nuest ra 
Unidad se les administ ró el  SSH según el  procedimient o descr i t o 
ant eriorment e.  Doce eran del sexo femenino con edades compren-
didas ent re 4 y 15 años.  Veint e pacient es t enían una función pulmo-
nar  normal  y los 3 rest ant es un pat rón obst ruct ivo leve.  De los 
23 pacient es,  6 present aron t os durant e y después de la nebul iza-
ción con irr i t ación y picor import ant e en las vías aéreas superiores,  
y uno evidenció una caída del FEV1 de más del 10 %,  por lo cual en 
t odos el los se suspendió el  t rat amient o.  En los 16 pacient es rest an-
t es la t olerancia f ue muy buena aunque t odos se quej aban de un 
int enso sabor salado.  Todos los pacient es refi r ieron una mej or ía 
cl ínica,  menos t os con el  ej ercicio y mayor faci l idad al  expect orar 
las secreciones con la fi siot erapia.  La duración del t rat amient o va-
r ió ent re 2 y 12 meses.  A lo largo de est e t iempo no se observó 

pérdida f uncional  alguna en ninguno de los pacient es.  A 3 de los 
6 pacient es que experiment aron efect os adversos con el  SSH se les 
administ ró SSH al  7 % con hialuronat o sódico 0,1 %,  con muy buena 
t olerancia es decir sin que le produj era t os ni picor faríngeo.
Conclusiones: El  26 % de los pacient es present ó efect os adversos a 
la nebul ización con SSH al  7 % porcent aj e mayor al  publ icado y t al  
vez en relación a la menor edad de nuest ros pacient es.  Todos expe-
riment aron mej oría clínica.  Se necesit an est udios a largo plazo para 
demost rar su efect o en la evolución de la enfermedad.  El  agregar 
el  hialuronat o sódico al  SSH al 7 % puede mej orar su t olerancia.

AUMENTO DE CASOS DE INFECCIÓN POR 
BURKHOLDERIA CEPACIA EN UNA UNIDAD DE FIBROSIS 
QUÍSTICA PEDIÁTRICA.  ESTUDIO EPIDEMIOLÓGICO

A.  López Neyra,  M.L.  Cast ro Codesal,  P.  Vil lalón Panzano,  
B.  Hernández Milan,  J.A.  Sáez Niet o y J.R.  Vil la Asensi

Hospi t al  Inf ant i l  Universi t ar io Niño Jesús.  Madr id.  España.

Objet ivos: La bact er ias del  complej o Burkholder ia cepacia (BCC) 
se encuent ran en el  medio y act úan como oport unist as en pacien-
t es con FQ.  La inf ección se ha asociado con det er ioro de la f un-
ción pulmonar y mayor mort al idad.  La t rasmisión se produce fun-
dament al ment e por  cont act o ent r e paci ent es,  hab i éndose 
publ icado epidemias en unidades de FQ.  En el  año 2008 se produ-
j o un increment o signifi cat ivo de la incidencia de inf ección por 
BCC en nuest ra Unidad.  Descr ibimos el  est udio epidemiológico 
que se l levó a cabo,  así como las medidas que se adopt aron y los 
resul t ados obt enidos.
Materiales y método: Est udio ret rospect ivo.  Se revisaron las hist o-
rias cl ínicas de pacient es infect ados por BCC y los informes del es-
t udio epidemiológico real izado en la Unidad de FQ.
Resultados: En el  año 2008 se produj eron 6 casos de infección por 
BCC (incidencia 5,75 %).  Había dos casos ant eriores,  lo que suponía 
una prevalencia del  7,7 %.  Ocho casos (87,5 %) present aban coloni-
zación previa por Pseudomonas aeruginosa (PA),  la mayoría de el los 
(5) de manera int ermit ent e.  Dent ro de las cepas de B.  cepacia se 
encont raron cuat ro genoespecies diferent es:  cepacia (2 casos),  ce-

nocepacia (2 casos),  st abi l is (2 casos) y B.  pyr rocinia (1 caso).  Un 
caso (ant erior a 2008) no fue t ipado.  Se t omaron muest ras de lava-
bos,  dispensadores de j abón y ot ros element os de uso común en la 
consult a,  así como de los element os no desechables del espiróme-
t ro.  Únicament e se aisló la genoespecie st abi l i s en dos muest ras 
diferent es del lavabo del laborat orio de función pulmonar.  Median-
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t e elect roforesis en campos pulsados (PFGE) se comprobó que las 
cepas de las di f erent es genoespecies no est aban epidemiológica-
ment e relacionadas ya que present aron pat rones de PFGE dist int os.  
Las dos muest ras del lavabo present aron el  mismo pat rón de PFGE,  
pero diferent e al  de las cepas aisladas en los pacient es.  No se en-
cont raron por t ant o dat os que sugir iesen t rasmisión ent re pacien-
t es.  A pesar de el lo se suspendieron las consult as de enfermos de FQ 
durant e una semana,  en la que se l impiaron y desinfect aron t odos 
los element os de la consult a.  Se segregó a los pacient es infect ados 
por BCC.  Se t rasladaron sus visit as a un día diferent e de la semana 
y se habil i t ó un espacio fuera del edifi cio principal del hospit al  para 
las revisiones cl ínicas y de la t écnica de fi siot erapia,  dot ado con 
t odos los medios necesarios.  Se comenzó a est eril izar con aut oclave 
los element os reut i l izables del espirómet ro como medida añadida a 
las recomendaciones del fabricant e.  Los pacient es que requirieron 
ingreso lo hicieron en habit ación individual,  at endidos por personal 
de enfermería que no t enía cont act o con ot ros pacient es de FQ.  
Desde la implant ación de est as medidas no se det ect aron nuevos 
casos.
Conclusiones: La infección por BCC puede ocurrir en pacient es pe-
diát r icos,  fundament alment e en aquel los con infección previa por 
PA.  Aunque no exist en dat os que sugieran un brot e por infección 
int rahospit alaria,  las medidas de segregación t omadas fueron efi ca-
ces y posiblement e evit aron nuevos cont agios.

CALIDAD DE VIDA EN LOS PACIENTES 
CON FIBROSIS QUÍSTICA

M. Cast ro Codesal,  V.  Sanz Sant iago,  A.  López Neyra,  
M. I.  González Álvarez y J.R.  Vil la Asensi

Unidad de Fibrosis Quíst ica.  Hospi t al  Universi t ar io Inf ant i l  

Niño Jesús.  Madr id.  España.

Introducción: La medición rigurosa de la cal idad de vida relaciona-
da con la salud permit e la part icipación del pacient e en las decisio-
nes sobre su enfermedad y facil i t a la t area del cl ínico en la evalua-
ción,  seguimient o y elección de t erapias.  En la act ual idad,  solo 
exist e un cuest ionario específi co para fi brosis quíst ica (FQ),  apl ica-
ble a niños y adolescent es,  los CFQ-R.
Obj et ivos:  Medi r  la cal idad de vida de los pacient es ent res 6 y 
18 años de la unidad de FQ de nuest ro hospit al  y de sus cuidado-
res/ as.  Est ablecer la correlación ent re la cal idad de vida y variables 
cl ínicas,  de laborat orio y t erapéut icas rut inarias en nuest ra unidad.  
Est udiar la correlación de la cal idad de vida medida en los pacien-
t es y en sus cuidadores/  as.
Material y métodos: Se incluyeron en el estudio los pacientes con FQ 
demost rada ent re 6 y 18 años que consint ieron part icipar,  y que no se 
encont raban en exacerbación respiratoria. Para part icipar,  los pacien-
tes y sus cuidadores debían rellenar los cuest ionarios CFQ-R, previo a 
una visita rut inaria ent re enero de 2008 y marzo de 09. Posteriormen-
te, se recogieron datos demográfi cos, clínicos, radiológicos, bioquími-
cos,  función pulmonar (E-P-D),  microbiológicos y t erapéut icos de la 
visita y del año previo. Se realizó un análisis regresión lineal múlt iple 
ent re las puntuaciones de los cuest ionarios por dimensiones y los indi-
cadores gold st andard de gravedad de la enfermedad (gravedad de la 
obst rucción pulmonar,  estado nut ricional,  impacto de la colonización 
por gérmenes, carga de t ratamiento, etc.).
Resultados: Se incluyeron 60 pacient es.  Las medias de las punt ua-
ciones a los cuest ionarios eran superiores a 70 sobre 100 en t odas 
las dimensiones,  t ant o en niños como en cuidadores.  Det ect amos 
correlaciones signifi cat ivas de los cuest ionarios con la función pul-
monar,  percent i l  de IMC,  colonización por  Pseudomonas aeruginosa 
y número de exacerbaciones respirat orias.  No det ect amos acuerdo 
en las respuest as ent re niños y cuidadores.
Conclusiones:  Los CFQ-R son una herramient a út i l  y senci l la de 
apl icar,  que of recen información relevant e sobre el  pacient e.  De-
ben formar part e,  por t ant o,  de la práct ica cl ínica diaria.

DETERMINACIÓN DEL GRADO DE EXPOSICIÓN 
AL HUMO DEL TABACO EN PACIENTES CON 
FIBROSIS QUÍSTICA SEGUIDOS EN NUESTRA UNIDAD

E.  Mart ínez Carrasco,  M.D.  Past or Vivero,  
M.T.  López Fernández,  P.  Mondéj ar López,  
J.A.  Ort ega García y M.  Sánchez Solís

Hospi t al  Universi t ar io Virgen de la Arr ixaca.  

Murcia.  España.

Objetivos: Real izar un est udio descript ivo sobre la incidencia y ca-
ract eríst icas de la exposición de forma act iva o pasiva al  humo del 
t abaco en pacient es con fi brosis quíst ica que se encuent ran en se-
guimient o en nuest ra unidad.
Material y métodos: Realizamos un estudio t ransversal y prospect ivo 
basado en la determinación del hábit o t abáquico y la exposición pa-
siva al humo del t abaco en pacientes con fi brosis quíst ica seguidos en 
nuest ra unidad.  Mediante ent revista t elefónica se realizó un cuest io-
nario basado en la determinación del grado de exposición pasiva du-
rante los periodos preconcepcional,  embarazo y postnatal,  así como 
en el periodo t ras el  diagnóst ico y en el moment o de la evaluación 
act ual .  Se regist ró el  grado de hábi t o t abáquico del  pacient e así 
como el nivel de exposición en domicil io y en lugares de ocio o t ra-
baj o.  Se l levó a cabo un seguimiento de cada paciente con interven-
ciones t elefónicas cada 4 meses durante un año.  Se realizó determi-
nación de cot inina en orina en los pacient es y sus famil iares para 
cuant ifi car el grado de exposición al humo del t abaco y establecer la 
correlación con el grado de hábit o t abáquico.
Resultados: Se est ableció cont act o con 97 pacient es de los cuales 
8 eran fumadores act ivos en el moment o de la evaluación y un t ot al 
de 12 pacient es habían present ado hábit o t abáquico act ivo en al-
gún moment o de su vida con una media de edad de inicio alrededor 
de los 15 años.  El  56 % de los no fumadores refi eren algún t ipo de 
exposición pasiva en su domici l io o en ot ras local izaciones.  Única-
ment e el  57 % de los pacient es conviven en casas l ibres de humo ya 
que no son fumadores ni  exist en ot ros en el  domici l io.  Se real izó 
det erminación de cot inina urinaria en 69 pacient es y en el  49 % los 
niveles eran superiores a 10 ng/ ml (nivel  de cort e para la exposi-
ción pasiva),  most rando una buena correlación con el  grado de ex-
posición det erminado mediant e el  cuest ionar io (p < 0, 0001).  Se 
encont raron diferencias signifi cat ivas en los niveles de cot inina en 
orina de los pacient es no fumadores en función de si sus famil iares 
fumaban o no en el  domicil io.
Conclusiones: La determinación obj et iva de la exposición ambiental  
o act iva al t abaco y sus caract eríst icas pueden cont ribuir a mej orar 
el seguimiento de estos pacientes de riesgo,  cuya función respirato-
r ia puede verse afect ada en mayor grado.  Además permit e que el  
pacient e sea conscient e del grado de exposición que present a y así 
poder l levar a cabo int ervenciones encaminadas al  cese del hábit o 
t abáquico act ivo o a la minimización de la exposición ambiental.

ECOLOGÍA DE LA PRIMOCOLONIZACIÓN 
POR PSEUDOMONAS AERUGINOSA.  
¿HA CAMBIADO EN LOS ÚLTIMOS AÑOS?

M.T.  Romero Rubio,  I.  Mialdea López,  J.  Morat a Alba,  
N.  Díez Monge y A.  Escribano Mont aner

Neumología Pediát r ica.  Hospi t al  Cl ínico Universi t ar io de Valencia.  

Universidad de Valencia.  Valencia.  España.

Objetivos: 1.  Det erminar si exist en diferencias en la primocoloni-
zación por  Pseudomonas aeruginosa en los úl t imos años en cuant o 
a la edad de adquisición del  pat ógeno y período del  año en que se 
det ect a 2.  Est udiar si se mant iene el  mismo perfi l  de sensibil idad y 
resist encia f rent e a los ant ibiót icos habi t ualment e empleados.  
3.  Porcent aj e de pacient es que derivan a colonización crónica.
Material y métodos: Estudio ret rospect ivo longitudinal de los pacien-
t es colonizados por P.  aeruginosa seguidos en la Unidad de Fibrosis 
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Quíst ica de un hospital terciario. Se divide la muest ra en dos períodos 
de 6 años (mayo 1997-mayo 2003 y j unio 2003-mayo 2009) y se anali-
zan las diferencias respecto a la edad de primocolonización, mes del 
año en que se detecta, ant ibiograma respecto a ciprofl oxacino, tobra-
micina y colimicina y número de pacientes con colonización crónica.
Resultados: Se est udia a un t ot al  de 30 pacient es colonizados por  

P. aeruginosa.  El grupo A (1997-2003) consta de 17 pacientes y el grupo 
B (2003-2009) de 13. La edad media de primocolonización en el grupo 
A es de 52 meses frente a los 18,3 meses del grupo B (diferencia signi-
fi cat iva [p = 0,05]).  En el grupo A la primocolonización es más frecuen-
te en primavera-verano (70,6 %), especialmente en agosto (23 %). Ma-
yor  t endencia a l a det ección en ot oño- invierno en el  grupo B 
(54 frente al 29,4 %), con pico en febrero (38,5 %) (p = 0,38).  La sensi-
bil idad a ciprofl oxacino es práct icament e idént ica en ambos grupos 
(78,5 % en grupo A,  75 % en B,  p = 0,8).  Respect o a t obramicina,  el  
perfi l de sensibilidad es similar (71,74 % en grupo A frente al 62,5 % en 
B,  p = 0,6).  Lo mismo ocurre respect o a col imicina (78,5 f rent e al  
81,2 %, p = 0,5).  En el grupo A, 4 pacientes (23,5 %) presentan coloni-
zación crónica por P. aeruginosa f rente a ninguno en el grupo B.
Conclusiones: En los úl t imos 12 años,  la primoinfección por  Pseu-

domonas aeruginosa se ha hecho mucho más precoz,  con una dist ri-
bución est acional más cercana al ot oño-invierno.  El perfi l  de sensi-
bil idad no ha variado,  y han disminuido signifi cat ivament e los casos 
de colonización crónica.

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

E.  Mart ínez,  I.  Fernández,  C.  Prados,  L.  Gómez Carrera,  
C.  Llont op,  F.  García Río y R.  Álvarez-Sala

Unidad de Fibrosis Quíst ica.  Servicio de Neumología.  

Hospi t al  La Paz.  Madr id.  España.

Introducción: La fi brosis quíst ica (FQ) es una enfermedad genét ica 
que cursa con afect ación mult iorgánica siendo la pulmonar la que 
va a marcar el  pronóst ico del pacient e.  La Pseudomona aeruginosa 
const it uye el  pat ógeno por excelencia en la FQ y es el  que más re-
lacionado est á con el  progresivo det erioro de la función pulmonar.  
En el  t ranscurso de la enfermedad los pacient es se van a infect ar 
por Pseudomona aeruginosa en el 80 % de los casos,  de ahí la impor-
t ancia de la det ección y t rat amient o correct o de dicho pat ógeno 
con el  fi n de int ent ar su erradicación.
Objetivo: El obj et ivo del estudio es comparar el t ratamiento clásico 
de la Pseudomona aeruginosa,  con TOBI inhalada en el disposit ivo PARI 
TurboBoy frente al polvo para inhalación de tobramicina (TIP),  desde 
el punto de vista de efi cacia y sat isfacción con el t ratamiento.
Material y métodos: Est udio descript ivo de los result ados obt enidos 
del  ensayo cl ínico abier t o en f ase III mul t icént r ico aleat or izado 
para evaluar la efi cacia del  polvo para inhalación de t obramicina 
(TIP) en 4 pacient es de la Unidad de Fibrosis Quíst ica del  Hospit al  
La Paz.  Todos los pacient es fi rman un consent imient o informado.  El 
est udio const a t res ciclos de t rat amient o de 56 días.  Durant e cada 
uno de el los,  el  pacient e recibió TIP o TOBI,  según asignación del 
ensayo,  con un mes de descanso al  fi nal izar cada ciclo.  En cada vi-
si t a se real izó:  anal ít ica complet a,  cul t ivo de esput o,  sist emát ico 
de orina y espiromet ría ant es y después de cada t oma y un cuest io-
nario de sat isfacción.
Resultados: La función pulmonar no varió de forma signifi cat iva en 
dos pacient es,  uno con TOBI y ot ro con TIP.  La cuant ifi cación de 
colonias de P.  aeruginosa disminuyó de forma considerable t ras el  
t rat amient o.  La sat isfacción con el  t rat amient o fue regular en dos 
de los pacient es con TIP y muy acept able en el  rest o.
Conclusiones: El  t rat amient o con polvo para inhalación de t obra-
micina en pacient es con fi brosis quíst ica y colonizados por  Pseudo-

monas aeruginosa es efi caz y cómodo aunque no del t odo sat isfac-
t orio para algunos pacient es.
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ESTUDIO PILOTO DE ADHERENCIA AL TRATAMIENTO INHA-
LADO
V.  Sanz Sant iago,  A.  López Neyra,  M.  Cast ro Codesal,  
P.  Val lej o,  M. I.  González Álvarez y J.R.  Vil la Asensi

Hospi t al  Inf ant i l  Niño Jesús.  Madr id.  España.

Objet ivos: La adherencia a los t rat amient os es una de las claves 
que det ermina la supervivencia en los pacient es con fi brosis quíst i-
ca (FQ).  La aparición de nuevos disposit ivos de inhalación de fl uj o 
inspirat or io,  como el  Ineb,  resul t an más efi caces y más cómodos 
para el  pacient e,  f avoreciendo la adhesión.  Además,  permit en la 
monit orización del t rat amient o lo que supone un import ant e avan-
ce para el  manej o y seguimient o de est os pacient es.  El obj et ivo de 
nuest ro est udio es describir la adherencia al  t rat amient o inhalado 
en los niños de la Unidad de FQ del Hospit al  Niño Jesús.
Material y métodos: Est udio prospect ivo observacional  en el  que 
se incl uyeron l os pacient es que t enía i nf ección pul monar  por  

Pseudomonas aeruginosa en t rat amient o inhalado con col imicina 
con disposi t ivo Ineb AAD durant e los pr imeros 3 meses del  mis-
mo.  Est e disposi t ivo almacena dat os sobre los t rat amient os rea-
l izados y est a inf ormación puede recuperarse con el  disposi t ivo 
Insight .  Se defi nió adherencia como el  número de inhalaciones 
complet as real izadas × 100/ número de inhalaciones prescr i t as.  
Se clasifi caron como t rat amient os de l a mañana los real i zados 
desde las 00: 00 hast a las 12: 00 h y t rat amient os de la t arde los 
real izados desde las 12: 00 hast a las 24: 00 h.  Como var iable se-
cundar ia se midió el  t iempo de real ización del  t rat amient o (en 
minut os).
Resultados: Se recogió información sobre 14 pacient es con una me-
diana de edad de 12,9 años (rango 4,5-15,9).  La mediana de FEV1 
t eórico al  inicio del t rat amient o fue de 87,1 % (rango 43,1-110,5 %).  
Del  t ot al  de 2.234 t rat amient os real izados,  la mediana de t rat a-
mient os complet os fue 91,2 % (rango 57,8-100 %) y la duración me-
dia de est os 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 pacient es presen-
t aron adherencias superiores al 75 %.  La adherencia fue superior por 
las t ardes,  con una media del 99,1 % (rango 43-168,4 %) que por las 
mañanas,  con una media de 70,2 % (rango 27,4-98,9 %).  Seis de los 
14 pacient es t enían adherencias super iores al  100 % por la t arde 
para conseguir una adherencia global superior al  80 %.  La adheren-
cia disminuyó a lo largo de los meses de t rat amient o:  el  primer mes 
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l a media f ue del  94 % (rango 79, 7-103, 1 %),  el  segundo mes del 
85, 1 % ( rango 37, 5-103, 4 %) y el  t er cer  mes del  74, 8 % ( rango 
11,7-103,1 %).
Conclusiones: La adherencia al  t rat amient o inhalado en nuest ra 
cohor t e de niños f ue super ior  a l a descr i t a en la l i t erat ura.  La 
ut i l ización del  disposit ivo Ineb permit e la real ización de un eleva-
do número de t rat amient os complet os con una duración media de 
5,6 min.  La adapt ación de los t rat amient os al  horar io de los pa-
cient es se relaciona con una mayor adherencia a los mismos.  La 
adherencia f ue mej or el  pr imer mes de t rat amient o y disminuyó 
de manera impor t ant e a lo largo de los meses,  por  lo que ser ía 
necesar io est udios de seguimient o a más largo plazo.  Es f unda-
ment al  ref orzar la adherencia al  t rat amient o en est os pacient es 
de forma periódica.

EVALUACIÓN DEL ESTADO RESPIRATORIO 
Y NUTRICIONAL ACTUAL DE LOS NIÑOS 
DIAGNOSTICADOS DE FIBROSIS QUÍSTICA 
POR CRIBAJE NEONATAL

A.M.  Moreno Conde,  J.  Cost a i Colomer,  
M.  Bosque García,  O.  Asensio de la Cruz,  
I.  Loverdos Eseverri y L.  Valdesoiro Navarret e

Hospi t al  de Sabadel l .  Corporació Parc Taul í.  

Unidad de Fibrosis Quíst ica.  Sabadel l .  España.

Introducción: El cribaj e neonat al de la fi brosis quíst ica (FQ) se rea-
l iza en Cat alunya de forma sist emát ica desde sept iembre de 1999.  
El  diagnóst ico precoz nos debería permit ir  un mayor cont rol  de la 
pat ología,  t ant o a nivel respirat orio como nut ricional.
Objetivo: Anal izar el  est ado respirat orio y nut ricional de los niños 
diagnost icados de FQ durant e los primeros 10 años de cribaj e neo-
nat al .
Material y métodos: Est udio descr ipt ivo de los niños nacidos en-
t re sept iembre de 1999 y 2009 diagnost icados de FQ mediant e 
cr ibaj e neonat al  en nuest ra zona de ref erencia.  Se dividen en 
2 grupos,  menores y mayores de 3 años,  anal izando en ambos gru-
pos:  infección y/ o colonización por gérmenes pot encialment e pa-
t ógenos (cul t ivos de esput o mensuales),  est ado nut r icional  (índice 
de Wat erlow),  est ado cl ínico (índice de Shwachman) e insufi cien-
cia pancreát ica (t est  de Sobel ).  En el  segundo grupo t ambién se 
anal iza TC t orácica (score de Brody) y f uncional ismo respirat or io 
(FVC,  FEV1,  MEF50 en t odos el l os y FEV0. 5 en menor es de 
6 años).
Resultados:  Treint a y cinco pacient es (22 niños y 13 niñas) en-
t re 9 meses y 10 años.  Col oni zación por  gérmenes pot encial -
ment e pat ógenos:  32 casos (91 %),  edad media 5, 48 meses (ran-
go 1-19meses).  Colonización por  P.  aer uginosa:  18 (51 %),  edad 
media 13, 05 meses (1-31 meses).  Colonización crónica:  P.  aer u-

gi nosa ningún caso,  S.  aur eus 29 (82 %),  de los cuales 11 (31 %) 
en la act ual idad.  Índice de Wat er low:  29 (83 %) > 90 %,  5 (14 %) 
80-90 % y 1 (3 %) < 80 %.  Se ha real i zado espi romet r ía en 26 ni -
ños,  con FEV1 > 80 % en 25 (96 %),  60-80 % en 1 (4 %) y ni ngu-
no < 60 %.  MEF50 > 80 % en 23 (88 %),  60-80 % 2 (8 %) y < 60 % 1 
(4 %) .  Ni nguno de l os 17 ni ños a l os que se ha anal i zado el  
FEV0. 5 present a val ores i nf er iores a 2 desviaciones est ándar.  
TAC nor mal  en 17 ni ños (68 %)  con val or es en t est  de Br ody 
< 5 en el  r est o.  Veint i ún niños (60 %) est án af ect os de i nsuf i -
ciencia pancreát ica.
Comentarios: Los niños diagnost icados de FQ a part i r  del  cr ibaj e 
neonat al present an act ualment e en la mayoría de los casos un fun-
cional ismo respirat or io y TAC pulmonar dent ro de la normal idad.  
Aunque la gran mayoría han present ado alguna colonización y gran 
part e de el los hayan suf rido una colonización por  P.  aeruginosa,  en 
ningún caso la colonización por ese microorganismo es crónica.  Asi-
mismo,  los parámet ros nut ricionales de esos niños se encuent ran en 
su mayoría dent ro de la normal idad.

EVALUACIÓN DEL TEST DE MARCHA DE 6 MINUTOS 
EN NIÑOS CON FIBROSIS QUÍSTICA

N. López Galbany,  A.  Val ient e Planas,  M.  Bosque García,  
A.  Sánchez Barba y J.  Est ela Est eve

Servicio de Fibrosis Quíst ica.  Hospi t al  de Sabadel l .  

Sabadel l .  España.

Introducción: El  t est  de marcha de 6 minut os (TM6M) simple,  de 
baj o cost e,  lúdico y no invasivo,  est udia la t olerancia al  ej ercicio.  
Recient ement e reproducible,  val idado y est andarizado en niños.  El 
ej ercicio f ísico es part e import ant e de la fi siot erapia moderna en la 
fi brosis quíst ica (FQ) y uno los pi lares del  t rat amient o.  La evalua-
ción y det ección de los primeros signos de l imit ación de la t oleran-
cia al ej ercicio f ísico con pruebas de campo simples se deben incluir 
en la práct ica cl ínica en las unidades de FQ,  para poder  iniciar 
programas de rehabil i t ación respirat oria de forma precoz.
Objetivos: Evaluar con el  TM6M la capacidad funcional al  ej ercicio 
en los niños con FQ.
Material y métodos: Est udio prospect ivo t ransversal  de los niños 
ent re 4 y 18 años de edad diagnost icados de FQ de la Unidad de FQ 
del  Hospi t al  de Sabadel l  y en f ase est able de su enfermedad.  Se 
real izan mediciones ant ropomét ricas,  Test  de Schwachman y medi-
ciones basales de:  espi romet r ía,  SpO2,  FC,  T/ A y escala de Borg 
modifi cada (EB);  f at iga de ext remidades infer iores (FEI) y disnea 
(D).  Se real iza un ensayo de 2 min,  un descanso de 15 min y segui-
dament e se real iza el  TM6M procediendo según normat iva SEPAR.  
Finalment e,  se repit en t odas las mediciones except o las ant ropo-
mét ricas.  Se incent iva al  niño con un regalo.
Resultados:  Se ha incluido 20 niños diagnost icados de FQ.  Ocho 
(40 %) muj eres y 12 (60 %) varones,  rango de edad 9,15 ± 3,84 años,  
IMC de 18,34 ± 3,36 kg/ m 2,  FEV1 111,10 % ± 39,53,  SpO2 97,7 % ± 1,41,  
FC 98,2 ppm ± 19,43.  Durant e la real ización del TM6M; la SpO2 me-
diana es de 96,38 %,  la FC mediana 141,06 ppm.  La EB de FEI basal 
mediana es de 0,45 y la post erior increment a a 4,25 (p no signifi ca-
t iva,  correlación de Spearman),  referent e la EB de D basal mediana 
es de 0,35 e increment a a 3,35 (p no signifi  cat iva,  correlación de 
Spearman).  La dist ancia media recorr ida es de 566,70 ± 18,98 m.  
(mín 392 m;  máx 760 m).  La dist ancia recorrida es signifi cat iva co-
rrelacionada con la edad r = 0,707,  p = 0,001 (p < 0,01)1 y el  IMC 
r  = 0,495 p = 0,027 (p < 0,05).  No se han encont rado di f erencias 
signifi cat ivas comparando ent re sexos (correlación de Spearman).
Conclusiones: El TM6M se puede realizar en niños a part ir de 4 años 
de edad.  La mot ivación del niño es importante para el result ado.  La 
correlación de Spearman signifi cat iva ent re edad,  peso y t al la con la 
dist ancia recorrida,  sin relación con la gravedad de la enfermedad.  
No cor relaciones signi f i cat ivas ent re el  Test  de Schwachman y 
aumento de la FC, descenso de SpO2 y Escalera de Börg.  No correla-
ción signifi cat iva ent re funcionalismo respiratorio,  aumento de FC y 
descenso de SpO2 y Escalera de Börg.  Dat os prel iminares,  realizare-
mos reTM6M a los mismos suj etos este año para detectar cambios en 
la enfermedad.  Pensamos que el TM6M puede ser út il  para valorar la 
progresión de la enfermedad en un mismo paciente afecto de FQ.
Est udio becado por  SOCAP y Col · legi  de Fisiot erapeut es de Cat alu-

nya (2008-2010).

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

J.  Mart ín González,  N.  Paniagua Calzón,  
M.  Sant iago Burrut xaga,  A.  Gómez Bonil la,  
A.  Soj o Aguirre,  F.  Baranda García y C.  Vázquez Cordero

Unidad de Fibrosis Quíst ica.  Hospit al  Universi t ar io de Cruces.  

Barakaldo.  España.

Introducción: La ant ibioterapia nebulizada diaria mediante compre-
sores de alt o fl uj o y nebulizadores t ipo j et  (CAF-NJ),es un importan-
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t e component e del  t rat amient o de los pacient es con FQ e infec-
ción-colonización bronquial con Pseudomonas aeruginosa Los CAF-NJ 
t ienen inconvenient es:  ruidosos,  voluminosos,  dependient es de la 
red eléct rica,  y poco efi cientes (nebulización durante la espiración,  
al t o volumen residual,  y t iempo prolongado para la administ ración 
de la dosis complet a,  con f recuent e int errupción del  t rat amient o 
antes de la administ ración de la dosis prescrit a).  La adherencia no se 
puede conocer con facil idad,  y es f recuent ement e mala.  El sist ema 
i-neb ut il iza la t ecnología AAD (adapt ive aerosol  del ivery) mediante 
un nebulizador de malla vibrat oria,  y permit e la administ ración del 
aerosol de forma adapt ada al pat rón vent ilat orio de cada pacient e.  
Es l igero,  silencioso,  e independiente de la red.  El volumen residual 
es mínimo,  y la aerosolización ocurre solo durante la inspiración.  El 
t iempo de t rat amient o puede ser t an breve como 2-4 min.  Corrige 
post uras incorrect as y avisa de la fi nal ización del t rat amient o.  Ade-
más mediante el programa Insight ,  permit e a los clínicos conocer la 
adherencia al t ratamiento y corregir la t écnica de inhalación.
Metodología: En nuest ro hospit al el t rat amiento con promixin-i-neb 
(p-i-n) fue aprobado a comienzos de 2008.En una escala de sat isfac-
ción con el  t rat amient o del  1 al  10 (10 máxima sat isf acción) los 
15 primeros pacient es pediát r icos t rat ados ot orgaron al  p-i-n una 
punt uación de 8, 9 (6-10) vs 3, 2 (0-6)  para el  si st ema CAF-NJ 
(p < 0,001).Hemos revisado los datos descargados mediante el sist e-
ma Insight  de los t ratamientos de 16 pacientes pediát ricos con FQ.
Resultados: La edad (m ± DE) era 12,2 ± 3,6 (5-18) años. Diez eran niños.  
Once (68,7 %) ut ilizaron el p-i-n de forma cont inua y el resto en ciclos al-
ternos con tobramicina. Doce (75 %) ut ilizaron siempre dos dosis diarias de 
1 millón de unidades (1 MU), y el resto también a veces 1 MU 1 o 3 veces 
al día. El número de días en que se evaluó el t ratamiento fue 214,5 ± 25 
(86-410). La adherencia (dosis administradas/ prescritas, (%) 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. El t iempo medio de duración del 
t ratamiento muy variable: 8,13 ± 2,4 (1,9–19,2) minutos.
Discusión: El  t rat amient o nebul izado mediant e p-i-n ha supuest o 
un import ant e avance en el  t rat amient o de la FQ,  mej orando la 
sat isfacción de nuest ros pacient es con la ant ibiot erapia en aerosol,  
y la efi ciencia de ést e.  La adherencia al  t rat amient o,  ha sido,  ex-
cept o en un caso,  muy alt a,  y las dosis fueron casi siempre adminis-
t radas de forma complet a.  La variabil idad en la duración del t rat a-
mient o se puede deber  a múl t i pl es f act ores:  i nt er rupciones,  
mant enimient o de la membrana,  y t écnica de inhalación,  que pue-
de ser  mej orada mediant e el  módulo breat hing-moni t or ,  lo que 
hemos comprobado puede disminuir el  t iempo de nebul ización.

EVOLUCIÓN CLÍNICA DE PACIENTES INFECTADOS 
POR EL COMPLEJO BURKHOLDERIA CEPACIA 
EN UNA UNIDAD DE FIBROSIS QUÍSTICA PEDIÁTRICA

A.  López Neyra,  V.  Sanz Sant iago,  M. l .  Cast ro Codesal,  
B.  Hernández Milán,  M. I.  González Álvarez y J.R.  Vil la Asensi

Hospi t al  Inf ant i l  Universi t ar io Niño Jesús.  Madr id.  España.

Objetivos: El Complej o Burkholder ia cepacia (BCC) está const it uido 
por al menos nueve t ipos dist intos (genoespecies) de bacterias gram-
negat ivas con simil it udes fenot ípicas y fi logenét icas,  que se compor-
t an como oport unist as en pacientes con fi brosis quíst ica (FQ).  El es-
pect ro cl ínico de la inf ección por BCC abarca desde la inf ección 
crónica asint omát ica hast a el denominado “ síndrome cepacia” ,  ca-
ract erizado por un det erioro brusco y grave de la función pulmonar 
con una elevada mortalidad.  En general la infección crónica por BCC 
se ha asociado con una import ant e morbimort al idad en pacient es 
adult os y pediát ricos,  así como una menor supervivencia t ras el t ras-
plant e pulmonar.  Describimos las caract eríst icas y evolución clínica 
de los pacientes infectados por BCC en una Unidad de FQ.
Materiales y métodos: Est udio ret rospect ivo en el  que se revisaron 
las hist orias cl ínicas de los pacient es colonizados por BCC en nues-
t ra Unidad de FQ.

Resultados: La Unidad FQ cuent a con un t ot al de 104 pacient es.  Se 
encont raron 8 pacientes infectados por BCC en los últ imos 4 años,  lo 
que representó una prevalencia máxima del 7,7 %. Cinco eran muj e-
res y 3 varones.  El primer aislamiento de BCC se produj o de media a 
los 10,9 años de edad (rango 1,7-17,7 años).  En 6 de los casos (75 %) 
el primer aislamiento de BCC se produj o durante el año 2008,  lo que 
represent ó una incidencia del  5,75 % en ese año.  Se encont raron 
4 genoespecies diferentes:  cepacia (2 casos),  cenocepacia (2 casos),  
st abi l is (2 casos) y pyr rocinia (1 caso).  Un caso no fue t ipado.  Me-
diante elect roforesis en campos pulsados (PFGE) se comprobó que las 
cepas de las diferentes genoespecies no estaban epidemiológicamen-
te relacionadas ya que presentaron pat rones de PFGE dist intos.  Ocho 
casos (87,5 %) present aban colonización previa por  Pseudomonas 

aeruginosa (PA),  la mayoría de ellos (5) de manera int ermit ente.  En 
t odos los casos se int ent ó un t rat amient o erradicador con al menos 
dos ant ibiót icos int ravenosos y uno nebulizado.  En 4 casos se consi-
guió la negat ivización de los cult ivos (media de seguimiento 11,7 me-
ses,  rango 8-20 meses).  En 1 caso el aislamiento de BCC se asoció con 
exacerbación pulmonar,  con recupe ración de la función pulmonar 
previa t ras el t ratamiento ant ibió t ico.  En ningún caso se ha produci-
do un det er ioro progresivo de la f unción pulmonar,  mant eniendo 
FEV1 similares a los previos a la infección por BCC (media de segui-
miento 14,25 meses,  rango 8-31 meses).
Conclusiones: Aunque la infección por BCC es más caract eríst ica de 
pacient es adult os t ambién puede ocurrir en pacient es pediát ricos.  
En nuest ra unidad la prevalencia máxima se si t uó en el  7,7 %.  La 
mayoría de los pacient es colonizados por BCC t enía,  al  menos,  un 
cul t ivo previo posit ivo para PA.  En general ,  el  aislamient o de BCC 
no se asoció con un det erioro agudo de la función pulmonar,  ni ha 
producido un det erioro progresivo de la misma en el  siguient e año.  
El t rat amient o ant ibiót ico adecuado puede ser efi caz en la negat i-
vización de los cult ivos.

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

J.  Morat a Albaa,  M.  Chilet  Sáezb,  D.P.  Bravo Belt ránb,  
I.  Mialdea Lópeza,  M.T.  Romero Rubioa 
y A.  Escribano Mont anera

aServicio de Neumología Inf ant i l  y Unidad de Fibrosis Quíst ica.
bServicio de Microbiología.

Hospi t al  Cl ínico Universi t ar io.  Valencia.  España.

Objetivos: Conocer la prevalencia y posible acción pat ógena de los 
hongos fi lament osos en los pacient es con fi brosis quíst ica (FQ).
Material y métodos: Est udio prospect ivo de t odos los pacient es con 
FQ,  desde enero de 2004 hast a enero de 2009,  real izando cada 
1-3 meses y en las reagudizaciones,  cont rol  cl ínico,  funcional y mi-
crobiológico complet o y,  anualment e,  radiograf ía de t órax y análisis 
de sangre.  Se han apl icado los escores de Chrispin y/ o Brasfi eld,  el  
de Schwachman,  y los cr i t er ios de gravedad pulmonar de Cyst ic 
Fibrosis Pulmonary Guidel ines.  AJRCCM, 2007.
Resultados: 40 pacient es.  Edad media 8 años (rango de 0-20 años).  
60 % muj eres. Mutación F508del en homocigosis en el 27,5 %. 75 % con 
enfermedad pulmonar leve, 20 % moderada y 5 % grave. 5 % presentaba 
infección bronquial crónica por H. infl uenzae,  10 % por S. aureus,  sien-
do 8 % met icilín resistentes. 17,5 % estaba colonizado por P. aeruginosa 
(7,5 % intermitente y 10 % crónica, 80 % de ellas con fenot ipo mucoide).  
En el  25 % de los casos se obj et ivaron bact erias Gramnegat ivas,  de 
forma intermitente (5 % A. xylosoxidans,  12,5 % S. mal t ophil ia y 7,5 % 

S.  marcensens),  o crónica (2,5 % A.  xylosoxidans y 2,5 % S.  marcen-

sens).  En el 47,5 % se aislaron hongos,  que,  por orden de f recuencia,  
fueron:  1.º) Aspergi l lus sp 27,5 % (A. f umigat us 20 %,  A.  fl avus 5 % y 

A. níger  en 2,5 %); 2.º) Cándida albicans en el 10 %; 3.º) Scedosporium 

apiospermum en el 7,5 % y S. prol ifi cans 2,5 %. En total,  se detectaron 
hongos fi lamentosos en el 37,5 % de los casos, con una edad media de 
8 años y predominio del sexo femenino (72,5 %). En el 30 % la infección 
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micót ica fue crónica,  en el 20 % int ermit ente y en el 50 % ocasional.  
Todos los casos presentaban colonización bacteriana bronquial previa 
y habían recibido t ratamiento con cort icoides inhalados y/ o ant ibiót i-
cos. Ninguno cumplía criterios de aspergilosis broncopulmonar alérgica 
y,  en la mayoría,  su aislamient o est uvo precedido de ant ibiot erapia 
inhalada con t obramicina,  (≥ 5-6 meses).  La detección de Scedospo-

rium no se relacionó con el uso previo de ningún ant ibiót ico en concre-
t o,  y aunque siempre se asoció con ot ros aislados bacterianos,  no lo 
hizo con ninguno específi co, ni con ningún t ipo de colonización (cróni-
ca, intermitente u ocasional).  Por últ imo, aunque la infección fúngica 
coincidió,  en todos los casos, con una mayor hipersecreción mucosa,  
sólo en los 3 pacientes infectados por Scedosporium se constató dete-
rioro clínico, radiológico o/ y funcional.
Conclusiones:  La prevalencia de hongos fi lament osos en pacien-
t es con FQ es elevada (37,5 %) y la edad media de af ect ación es 
de 8 años.  Los predominant es son A.  f umi gat us y S.  api osper-

mum.  Los f act ores de r iesgo son el  sexo f emenino,  la exist encia 
previa de colonización bronquial  bact er iana y el  consumo,  pro-
longado o rei t erado,  de ant ibiót icos o/ y cor t icoides inhalados.  
No exist e relación con el  t ipo de bact er ia acompañant e,  ni  con 
la gravedad de la enf ermedad pulmonar.  Sólo los casos coloniza-
dos por  Scedospor ium present aron det er ioro cl ínico,  radiológico 
y/ o f uncional .

INFECCIÓN BRONQUIAL CRÓNICA CON BORDET ELLA 

BRONCHISEPT ICA EN LA FIBROSIS QUÍSTICA.  
¿UN PROBLEMA EMERGENTE?

F.  Baranda Garcíaa,  A.  Gómez Bonil laa,  
M.  Sant iago Burrut xagaa,  J.  Barrón Fernándeza,  
J.A.  Sáez Niet ob y C.  Vázquez Corderoa

aUnidad de Fibrosis Quíst ica.  Hospi t al  Universi t ar io de Cruces.  

Barakaldo.  España.
bInst i t ut o de Salud Car los III.  Madr id.  España.

Introducción: La Bordet el la bronchisept ica (Bb) es un microorga-
nismo aerobio gramnegat ivo que causa inf ecciones respirat or ias 
agudas muy t ransmisibles,  en gran número de especies de mamífe-
ros.  En humanos,  por el  cont rario solament e se han comunicado en 
raras ocasiones infecciones respirat orias agudas.  Los pacient es f re-
cuent ement e est aban inmunodeprimidos,  y casi t odos t enían hist o-
ria de cont act o ínt imo con animales.  Hast a el moment o se ha comu-
nicado un solo caso de infección respirat or ia aguda con Bb en un 
pacient e con FQ.
Metodología:  Revisamos las hist or ias de 5 pacient es con FQ de 
170 seguidos ent re 2004 y 2007 (2,9 %) que desarrol laron infección 
bronquial  crónica con Bb (> 6 cult ivos posit ivos a lo largo de más de 
6 meses).  Las cepas fueron enviadas a un laborat orio de referencia 
que confi rmó en t odos los casos la ident ifi cación,  y las caract erizó 
mediant e elect roforesis en gel de campo pulsado (PFGE).
Resultados: Los 5 eran varones (2 hermanos),  con una edad media 
a la colonización de 15,5 años (12-25).  Ninguno est aba inmunosu-
primido y sólo uno t enía hist oria de cont act o con animales (perro y 
gat o).  Las PGFE revelaron que los 4 pacient es pediát ricos (2 herma-
nos) compart ían el  mismo pat rón genét ico,  pero except o en el  caso 
de los hermanos,  no hubo cont act o ent re los pacient es dent ro o 
fuera del hospit al  ant es de la colonización.  Todos t enían enferme-
dad pulmonar mínima o leve –FEV1% Pred.  medio 96 (86-107)–.  To-
dos,  except o el mayor,  t enían largos períodos l ibres de t os.  Ninguno 
t enía i.b.c.  con microorgansimos relevant es,  y sólo el  mayor t enía 
colonización int ermit ent e con S. aureus.  En 3 casos no hubo reper-
cusión cl ínica evident e.  Uno aclaró espont aneament e la i .b.c.  con 
B.b.  18 meses después,  y en 2 persist e 3,5 y 4 años después.  Los 2 
hermanos comenzaron con t os diaria poco después de la coloniza-
ción y exper iment aron un det er ioro rápido cl ínico,  radiológico y 
funcional respirat orio.  El FEV1 % Pred.  cayó en 5 años de 99 a 57 en 
el  mayor y de 100 a 78 en 2 años en el  menor.  Hubo escasa correla-

ción ent re las sensibi l idades a diversos ant ibiót icos in vi t ro y la 
respuest a cl ínica.  En el  menor de los hermanos se observó,  en los 
úl t imos meses,  una respuest a cl ínica clara al  t rat amient o combina-
do con minocicl ina y ciprofl oxacina secuenciales orales y cef t azidi-
ma inhalada.
Conclusiones: La B.b.  puede ser un microorganismo emergent e en 
la FQ,  que puede causar i.b.c.  y un det erioro cl ínico rápido en al-
gunos pacient es.  Es pot encialment e t ransmisible,  por lo que cree-
mos prudent e que los pacient es en los que se aísle sean segregados 
de los demás pacient es con FQ.

INFECCIÓN POR MYCOBACT ERIUM ABSCESSUS 
EN PACIENTES PEDIÁTRICOS CON FIBROSIS QUÍSTICA

S.  Roviraa,  S.  Gart nera,  N.  Mart ínb,  C.  Mart ína,  
A.  Torrent a,  I.  de Mira,  A.  Morenoa,  N.  Cobosa 
e I.  Iglesiasa

aServicio de Neumología Pediát r ica y Unidad de Fibrosis Quíst ica.
bServicio de Microbiología.  

Hospi t al  Universi t ar i  Val l  d’ Hebron.  Barcelona.  España.

Introducción: Las micobact erias ambient ales (MA) son un pot encial 
agent e pat ógeno respirat orio en los pacient es con fi brosis quíst ica 
(FQ).  Su prevalencia es del  5-20 %.  El  Mycobact er i um abscessus 
(Mab) se aísla en las muest ras de esput o en un 18 % de los casos.  El 
diagnóst ico de enfermedad por MA en la FQ es dif ícil  de real izar.  Los 
crit erios est ablecidos se basan en dat os microbiológicos,  cl ínicos y 
radiológicos que se pueden ver solapados por los de la propia enfer-
medad.  El t rat amient o empleado depende de la MA aislada.
Casos clínicos: Caso cl ínico 1:  paciente de 16 años diagnost icado de 
FQ al año de edad. Presenta un grado de afectación pulmonar mode-
rado con colonización crónica por Pseudomonas aeruginosa.  Durante 
el año 2007 presenta episodios de exacerbación pulmonar cada 2 me-
ses.  En noviembre de 2007 ingresa para colocación de port -a-cath y 
realización de fi brobroncoscopia. Estudio de aspergilosis broncopulmo-
nar alérgica (ABPA) negat ivo. En el lavado broncoalveolar se aísla Mab 
y se inicia t ratamiento con cefoxit ina y amikacina int ravenosas y cla-
rit romicina oral.  En marzo del 2008 presenta nuevo episodio de exa-
cerbación. En el cult ivo de secreciones respiratorias se aísla Mab por 
lo que se realiza la misma pauta de ant ibiót icos previa con posterior 
administ ración de amikacina nebulizada. Desde entonces hasta j ulio 
del 2009 se ha aislado en la mayoría de esput os Mab y ha precisado 
tandas de t ratamiento parenteral en t res ocasiones más. Presenta dis-
minución del FEV1 65 % a 42 % y progresión de la enfermedad pulmonar 
en los cont roles de TAC torácico. En j unio del 2009 inicia t ratamiento 
con l inezol id oral  durant e 1 mes y cont inua con el  t rat amient o de 
clarit romicina oral y amikacina nebulizada.  Caso cl ínico 2:  paciente de 
13 años diagnost icada de FQ a los 3 meses de vida. Su grado de afec-
tación pulmonar es moderado. Colonización intermitente por Pseudo-

monas aeruginosa.  En febrero y abri l  del  2009 present a cuadro de 
exacerbación respiratoria.  En abril  precisa ingreso para t ratamiento 
int ravenoso por esputos hemoptoicos y mala respuesta al t ratamiento 
oral.  Hay deterioro de la función pulmonar (FEV1 86 % basal y actual 
del 76 %) y del parénquima pulmonar en el TAC t orácico.  Est udio de 
ABPA negat ivo. En los cult ivos de esputo aparecen baciloscopias posi-
t ivas con cult ivos posit ivos a Mab. Se t rata con cefoxit ina y amikacina 
int ravenosas y clarit romicina oral,  y posteriormente amikacina nebu-
lizada. En j ulio de 2009 el cult ivo de esputo es negat ivo y la paciente 
ha recuperado su función pulmonar a un FEV1 del 89 %.
Conclusiones: Debe mantenerse un alto índice de sospecha de infec-
ción por micobacterias ambientales en pacientes con FQ que presen-
t an sínt omas de exacerbación pulmonar o si no responden al t rat a-
mient o habi t ual  con ant ibiót icos.  La erradicación del  MA en las 
muest ras de secreciones respiratorias no siempre es posible a pesar de 
administ rar el t ratamiento recomendado. Las pautas de t ratamiento 
usuales en estos casos conllevan numerosos efectos secundarios,  por 
lo que puede ser út il valorar el uso de ant ibiót icos alternat ivos.
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MICROBIOLOGÍA DE LAS VÍAS RESPIRATORIAS 
EN PACIENTES DIAGNOSTICADOS 
DE FIBROSIS QUÍSTICA POR CRIBADO NEONATAL.  
DIFERENCIAS CON PACIENTES SANOS

L.  Valdesoiro Navarret e,  M.  Bosque García,  M.  Espasa Soley,  
O.  Asensio de la Cruz,  N.  López y C.  Domingo

Unidad de Neumología Pediát r ica y Fibrosis Quíst ica.  

Servicio de Pediat r ía.  Hospi t al  de Sabadel l .  Laborat or io 

de Microbiología.  Fisiot erapia Respirat or ia.  Servicio de 

Neumología.  Corporació Parc Taul í.  Sabadel l .  España.

Int roducción:  La fi siopat ología de la af ect ación pulmonar  en la 
fi brosis quíst i ca (FQ) se basa en l a infl amación,  colonización e 
inf ección del  t ract o respi rat or io.  En pacient es af ect os,  incluso 
asint omát icos,  se han aislado microorganismos pot encialment e 
pat ógenos desde los pr imeros meses de vida.  Los pacient es no 
afect os de FQ deberían t ener cul t ivos negat ivos o dist int os micro-
organismos.
Objet ivos: Descr ibi r  la cronología de los microorganismos en los 
pacient es diagnost icados de FQ por cr ibado neonat al .  Comparar 
con un grupo cont rol  de pacient es sin pat ología respirat oria.
Metodología: Est udio prospect ivo observacional .  Casos:  pacient es 
afect os de FQ diagnost icados por cr ibado neonat al ,  seguimient o 
hast a los 4 años de edad.  Cont rol :  pacient es de 0-4 años somet i-
dos a ci rugía programada y no afect os de enfermedad respirat o-
r ia.  Inst rument al ización:  Recogida de muest ras para cul t ivo me-
diant e l a t écni ca de aspi rado orof ar íngeo (AOF) val i dada por 
Avit al .
Resultados: Casos:  se diagnost icaron 21 pacient es (76,19 niños,  
23,8 % niñas) ent re oct ubre de 1999 y febrero de 2005.  Se recogie-
ron 960 muest ras para cul t ivo y f ueron posi t ivos 365.  Se hicieron 
447 ai sl amient os.  Cont rol es:  en el  per íodo de sept iembre de 
2006 hast a j unio 2007 se incluyeron 103 pacient es (78,6 % niños y 
21,3 % niñas);  edades de 2-48 meses (media de 25,6 meses).  Se re-
cogieron 103 muest ras para cul t ivo,  30 fueron posit ivas y se hicie-
ron 36 aislamient os.  Los microorganismos aislados con más f recuen-
cia en ambos grupos son:  St aphylococcus aureus (33,3 vs 36,1 %),  
Ent erobact er  cloacae (12 vs 16,7 %),  Escher ichia col i  (13,9 vs 11 %),  
Kl ebsiel l a spp (17, 2 vs 16, 6 %),  Pseudomonas aeruginosa (7, 4 vs 
8,3 %).  Anal izando los grupos de 0 a 4 años no se hal laron diferen-
cias signifi cat ivas en la f recuencia ni en los microorganismos obser-
vados en los cul t ivos.  Si se hal laron diferencias ent re casos y con-
t roles en l os grupos de edad de 19-24 y de 25-30 meses con p 
0,027 y p 0,025 respect ivament e.
Conclusiones:  Los microorganismos aislados en nuest ra ser ie de 
pacient es sanos y de pacient es af ect os de fi brosis quíst i ca son 
simi lares.  Debido a las caract er íst icas propias de la enf ermedad 
es posible que est os agent es pat ógenos t engan dist int a relevan-
cia en el  pacient e af ect o de fi brosis quíst ica que en el  pacient e 
sano.

PAPEL PATÓGENO DE SCEDOSPORIUM 
EN 2 PACIENTES CON FIBROSIS QUÍSTICA

J.  Morat a Albaa,  M.F.  Chilet  Sáezb,  D.P.  Bravo Belt ránb,  
I.  Mialdea Lópeza,  M.T.  Romero Rubioa 
y A.  Escribano Mont anera

aServicio de Neumología Inf ant i l  y Unidad de Fibrosis Quíst ica.
bServicio de Microbiología.  

Hospi t al  Cl ínico Universi t ar io.  Valencia.  España.

Fundamento/ objetivo: Dada la cont roversia que suscit a la posible 
pat ogenicidad de los hongos en los pacient es con fi brosis quíst ica 
(FQ),  se present an 2 pacient es,  en los que la det ección de Scedos-

por ium en esput o se acompañó de det erioro cl ínico,  radiológico y 
funcional,  con mej oría global t ras su erradicación.

Observaciones clínicas: MMP,  de 11 años,  diagnost icada de FQ al 
año de edad.  Genot ipo F508del / F508del .  Ant es de la det ección 
de Scedospor ium present aba un Schwachman de 80,  Índice masa 
corporal  (IMC) 19,5,  afect ación pulmonar leve (FEV1 92 %),  Chr is-
pín de 11 y Bat hl l a de 8.  Col oni zación bronquial  cróni ca por  

S.  aureus durant e los 4 años previos,  a la que se sumó Aspergi l l us 
en los 3 úl t imos y Acinet obact er  xyl oxosidans,  de f orma int ermi-
t ent e,  en el  año ant er ior,  sin signos ni  sínt omas de reagudización 
pulmonar,  ni  Aspergi losis broncopulmonar  alérgica durant e est e 
t iempo.  P.  aeruginosa se det ect ó por vez pr imera en el  moment o 
del  diagnóst ico de FQ;  f ue er radicada 6 meses después.  Tras la 
1.ª det ección de S.  apiosper mum,  l os aislamient os persist ieron 
durant e 5 meses,  moment o en que se pat ent izó un impor t ant e 
empeoramient o cl ínico y nut r icional  (IMC 16, 4),  hipersecreción 
mucosa espesa,  verdosa y subcrepit ant es bi lat erales.  FEV1 59,6 %.  
Escore Chr ispín 16.  Ingresa con t erapia int ravenosa (iv) f rent e a 

A.  xylosoxidans (imipenem 15 días) y voriconazol ,  (400 mg × 2/ pr i-
mer día y,  200 mg × 2,  12 semanas).  A par t i r  de la 4.ª semana se 
obj et ivó mej or ía cl ínica,  espi romét r ica (FEV1 76,1 %) y radiográ-
fi ca (Chr ispín de 14) y desde los 3 meses permaneció asint omát i -
ca,  con un FEV1 de 87 %.  Volvió a aislarse el  hongo en ot ras dos 
ocasiones,  cursando ambas con cl ínica respirat or ia,  sin det er ioro 
f uncional ,  ni  radiol ógico ya que,  de inmediat o,  se inst auró el  
t rat amient o ant i f úngico que,  de nuevo,  consiguió normal izar  la 
cl ínica y erradicar lo,  a las 3 y 4 semanas respect ivament e.  RGG, 
diagnost icada de FQ al  año de edad.  Genot ipo F508del /  F508del .  
Ant es de la det ección de Scedospor ium t enía af ect ación pulmo-
nar leve FEV1 75,7 %,  buen est ado cl ínico y nut r icional .  Present ó 
col onización int ermi t ent e por  P.  aer ugi nosa hast a l os 6 años.  
Desde l os 8 años de edad present aba colonización crónica por  

S.  marcenses mul t i r resist ent e y t rat amient o cont inuo con ant i -
biot erapia inhalada,  oral  o iv.  A los 14 años,  t ras un aislamient o 
ocasional  de B.  cepacea y S.  mal t ophi l i a,  sin repercusión cl ínica 
ni  f uncional ,  se aísla S.  prol ifi cans,  lo que coincide con una exa-
cerbación respi rat or ia FEV1 54, 7 %.  Se apl ica la paut a ant er ior,  
con mej or ía cl ínica,  f uncional  (FEV1 60, 6 %) y radiográfi ca a las 
3 semanas.  Desde ent onces mant iene la colonización crónica por  

S.  marcenses y valores de FEV1 de 65 % no volviendo a aislarse el  
hongo.  
Comentarios:  Scedospor ium,  af ect a a pacient es inf ect ados pre-
viament e por ot ras bact er ias,  somet idos a t erapia ant ibiót ica in-
halada o/ y sist émica pero,  no necesar iament e,  con enf ermedad 
pulmonar  avanzada.  Su aislamient o cursa siempre con sínt omas 
respirat or ios y,  si  no se t rat a de inmediat o,  det er ioro radiológico 
y f uncional .  El  t rat amient o ant i f úngico reviert e el  proceso,  pero 
l a recidiva es probable,  l o que quizás obl igue a replant ear  su 
 manej o.

PATOLOGÍA NASOSINUSAL EN NIÑOS 
CON FIBROSIS QUÍSTICA.  TRATAMIENTO QUIRÚRGICO 
ENDOSCÓPICO DE MUCOCELES SINUSALES

Y.  Escamil la Carpint eroa,  M.  Bosque Garcíab,  A.  Aguilà Art ala,  
O.  Asensio de la Cruzb,  J.  Cost a Colomerb y R.  Rosel l  Ferrera

aServicio de ORL.
bUnidad de Fibrosis Quíst ica Pediát r ica.  

Hospi t al  de Sabadel l .  Corporación Sani t ar ia y Universi t ar ia 

Parc Taul í.  Sabadel l .  España.

Int roducción:  La pansi nusi t i s y l a pol i posi s nasosi nusal  son 
 hal lazgos comunes en niños afect os de fi brosis quíst ica,  así como 
la apar ición de mucoceles (sacos epi t el iales con cont enido mu-
coso) cuya present ación en la inf ancia es casi  exclusiva de est os 
 niños.
Objetivos: El  obj et ivo de est e t rabaj o es remarcar la import ancia 
de la valoración especial izada de los niños con fi brosis quíst ica con 
sint omat ología ORL.  En caso de evidenciar pat ología,  su t rat amien-
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t o mej oraría la cal idad de vida y evit aría la aparición de complica-
ciones más graves,  permit iendo además la det ección de la posible 
sobreinfección sinusal por  Pseudomona.
Métodos: Los niños afect os de fi brosis quíst ica que han present ado 
cl ínica nasosinusal u ót ica durant e el  úl t imo año han sido remit idos 
a ORL,  real izándose una exploración complet a,  con endoscopia 
nasosinusal cuando ha sido posible y una TAC de senos paranasales 
en caso de precisarla.  Todos han sido t rat ados médicament e y los 
que fueron diagnost icados de mucoceles int ervenidos mediant e ci-
rugía endoscópica nasosinusal.
Resultados: Valoramos 8 niños afect os de fi brosis quíst ica con cl íni-
ca ORL en el  período de 1 año.  El sínt oma más habit ual fue la rino-
rrea,  seguida de la obst rucción nasal.  En 4 casos se sol icit ó TAC de 
senos,  en 3 de el los el  diagnóst ico fue de mucoceles bilat erales y el  
cuar t o sólo present aba signos radiológicos de sinupat ía crónica 
leve.  Un caso fue diagnost icado de pol iposis leve,  no sol icit ándose 
pruebas de imagen y ot ro de dismorfi a sept al .  Los dos casos rest an-
t es no present aban cl ínica nasosinusal,  sólo ót ica,  siendo la explo-
ración nasosinusal  normal,  uno present aba una ot i t is crónica bi la-
t eral  y el  ot ro una per f oración t impánica uni lat eral ,  secuela de 
ot orrea.  Los niños afect ados por pat ología nasosinusal  recibieron 
t rat amient o médico con ant ibiót icos y cort icoides nasales t ópicos.  
Los 3 niños con mucoceles f ueron int ervenidos mediant e ci rugía 
endoscópica nasosinusal ,  real izándose la marsupial ización de los 
mucoceles,  una meat ot omía media ampl ia y una et moidect omía 
ant erior,  así como t oma de muest ras para cult ivo microbiológico del 
cont enido de los mismos,  obt eniendo cul t ivos posit ivos en los t res 
casos (Haemophi l us i nf l uenzae + Pept oest rept ococus indol icus,  
S.  aureus y Pseudomona).
Conclusiones: 1.  La fi brosis quíst ica en la infancia cursa con afec-
t ación sinusal ,  por  t ant o,  los niños que present en sínt omas ORL 
deben ser evaluados por el  especial ist a.  2.  Los mucoceles han sido 
la pat ología nasosinusal más f recuent e en est os casos.  3.  Los niños 
int ervenidos quirúrgicament e est án asint omát icos de cl ínica naso-
sinusal  desde ent onces (9 meses,  el  pr imer int ervenido y 5 meses 
los ot ros dos),  así como los t rat ados con t rat amient o médico desde 
hace 1 año.

PROGRAMA DE INTERVENCIÓN EN CESACIÓN 
TABÁQUICA EN PACIENTES CON FIBROSIS QUÍSTICA 
Y SUS FAMILIARES

E.  Mart ínez Carrasco,  M.T.  Fernández López,  M.D.  Past or Vivero,  
R.  Llano,  P.  Mondéj ar López y M.  Sánchez Sol is

Hospi t al  Universi t ar io Virgen de la Arr ixaca.  Murcia.  España.

Objetivos: Realizamos un programa de int ervención en cesación del 
hábi t o t abáquico en pacient es con f ibrosis quíst ica seguidos en 
nuest ra unidad y en sus f ami l iares.  El  obj et ivo consist e en poder 
minimizar en un fut uro la afect ación de la función pulmonar que se 
produce debido a la exposición t ant o pasiva como act iva al  humo 
del t abaco.
Material y métodos: Real izamos una ent revist a t elefónica a los pa-
cient es afect os de fi brosis quíst ica y a sus famil iares convivient es 
en el  domicil io,  con el  obj et ivo de caract erizar el  grado de exposi-
ción act iva o pasiva al  humo del  t abaco.  Se real izó evaluación de 
cot inina en orina de los pacient es y sus famil iares para poder est a-
blecer correlación con el grado de exposición det erminado median-
t e el  cuest ionario.  Se l levó a cabo un seguimient o de cada pacient e 
con int ervenciones t elefónicas durant e un año real izadas por una 
enfermera ent renada en cesación t abáquica y ent revist a mot ivacio-
nal .  Se dieron consej os y est rat egias para minimizar la exposición 
pasiva,  of reciendo t odos los recursos para la deshabit uación t abá-
quica del pacient e o de sus famil iares.  Se of reció en t odos los casos 
la posibil idad de acudir a consult a para real izar t erapia conduct ual 
cara a cara.

Resultados: Se est ableció cont act o con 97 pacient es de los cuales 
8 eran f umadores act ivos en el  moment o de la evaluación y un 
t ot al  de 12 pacient es habían present ado hábi t o t abáquico act ivo 
en algún moment o de su vida con una media de edad de inicio de 
15,6 años (14,3-17).  Un t ot al  de 45 famil iares son fumadores en el  
moment o act ual .  Fueron at endidos en consul t a mediant e t erapia 
conduct ual  9 personas,  3 de los cuales eran pacient es af ect os.  
Tras un per iodo de un año de seguimient o 13 personas,  ent re pa-
cient es y f ami l iares,  habían real izado int ent o de abandono del 
hábi t o t abáquico.  Finalment e lo consiguieron 6 personas confi r -
mándose mediant e cooximet r ía,  2 de ést os eran pacient es afec-
t os.  Reduj eron el  consumo de cigarr i l los 10 personas y ent re el las 
2 eran pacient es.
Conclusiones:  La int ervención mediant e programas de cesación 
t abáquica en los pacient es con fi brosis quíst ica y sus f ami l iares,  
puede cont r ibuir a el iminar la repercusión de est e t óxico sobre la 
función respirat oria,  o a minimizar est e impact o gracias a la reduc-
ción de la exposición ambient al .  De est a manera cont ribuimos a un 
seguimient o y t rat amient o int egral  del  pacient e que puede infl uir 
en una mej or evolución de su pat ología respirat oria.

¿QUÉ SABEN LOS PACIENTES ADULTOS 
CON FIBROSIS QUÍSTICA DE SU ENFERMEDAD? 
ADHERENCIA AL TRATAMIENTO

E.  Mart ínez,  J.  Ol ivares,  C.  Prados,  L.  Gómez,  
J.J.  Cabanil las y C.  Carpio

Unidad de Fibrosis Quíst ica.  Servicio de Neumología.  

Hospi t al  La Paz.  Madr id.  España.

Introducción: La Fibrosis Quíst ica (FQ) es una enfermedad crónica 
de larga evolución,  cuya supervivencia se ha alargado debido a la 
presencia de nuevos t rat amient os complej os y muy diversos.  Est o 
nos haría pensar que est os enfermos conocen su enfermedad,  así 
como t endría un conocimient o claro sobre el  t ipo y manej o de la 
t erapia que precisa.
Objet ivos: 1) Det erminar si  los pacient es con FQ conocen y cum-
plen con su t rat amient o habit ual .  2) Obj et ivar qué conocimient os 
t ienen los pacient es con FQ de su enfermedad y sus impl icaciones.  
3) Conocer  la adhesión de los pacient es con FQ al  t rat amient o.  
4) Saber  si  exist en hábi t os t óxicos en dichos pacient es (t abaco,  
alcohol ,  drogas).  5) Conocer la preocupación de los pacient es con 
FQ por el  present e y el  f ut uro de su enfermedad y el  medio que lo 
rodea.
Método: Es un est udio descript ivo t ransversal ,  con variable cual i-
t at ivo ordinal .  Pacient es:  Cr i t er io de inclusión:  Todos los pacien-
t es mayores de 18 años de edad que present an FQ y que eran re-
visados en la Unidad de FQ del  adul t o del  Hospi t al  La Paz y que 
quisieron cont est ar  l a encuest a.  Cr i t er i o de excl usión:  Todos 
aquel los pacient es cuyos cuest ionar ios no f ueron cont est ados ni 
rel lenados en su t ot al idad.  Mét odo:  El  cuest ionar io f ue adminis-
t rado por la enfermera a los pacient es que acudían a la consul t a,  
previa expl icación del  mismo;  lo cont est aban de forma anónima y 
se desconocía quién lo había rel lenado,  t ant o por part e de la en-
fermera como del  médico.
Resultados: Se suminist ró el  cuest ionario a 35 pacient es que pre-
sent an FQ,  con una media de 31,43 ± 8,49 años de edad.  El  85,7 % 
conocía su enfermedad.  Es de dest acar que sólo un 2,4 % fumaba y 
ot ro 2,4 % era exfumador,  el  rest o no fumaba.  Con respect o al  t ra-
t amient o real izamos una comparación ent re las pregunt a abiert a 
con la direct a para observar si exist ía diferencia en el conocimient o 
de su t rat amient o:  en relación al  t rat amient o con aerosoles,  en la 
pregunt a abiert a cont est ó posit ivament e un 48,6 % y el  53,3 % en la 
direct a;  al  t rat amient o con inhalador,  74,3 % respondió de f orma 
posit iva en la abiert a y un 80 % dio respuest a favorable en la direc-
t a;  a la fi siot erapia,  el  74,3 % dio result ado afi rmat ivo en la abiert a 
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y un 83,3 % en la respondió en la direct a.  Con el t rat amient o diges-
t ivo sucedió diferent e encont rando respuest a afi rmat iva a la direc-
t a un 76,6 % con un 80 % respuest a afi rmat ivament e a la pregunt a 
abiert a.  Finalment e los result ados sobre el  conocimient o de la en-
fermedad fueron:  afi rmat ivament e 91,4 %,  5,7 % no sabe y el  rest o 
no responde.
Conclusiones: 1) Se l lega a la conclusión que un 85,7 % de los en-
cuest ados conocen y cumplen con su t rat amient o habi t ual .  2) El 
91,4 % de los pacient es conocen su enfermedad y est án inf orma-
dos.  3) La mayor  preocupación acerca de su enf ermedad y que 
más repercut e en su día a día es el  grado de afect ación sobre la 
cal idad de vida,  su pronóst ico y la no mej or ía como punt os pr i -
mordiales.

¿QUÉ SE INVESTIGA ACTUALMENTE EN FIBROSIS 
QUÍSTICA?

C. Bousoño García,  M.  Rodríguez Suárez,  J.J.  Díaz Mart ín,  
S.  Jiménez Treviño,  D.  González Jiménez y M.  García González

Unidad de Fibrosis Quíst ica.  Hospi t al  Universi t ar io Cent ral  

de Ast ur ias.  Oviedo.  España.

Servicio de Radiología.  Hospi t al  San Agust ín.  Avi lés.  España.

Objetivos: La invest igación en Fibrosis Quíst ica (FQ) se ha int ensi-
fi cado universalment e.  El propósit o del present e est udio es evaluar 
su t emát ica y procedencia,  a j uzgar por los art ículos de invest iga-
ción cl ínica o básica publ icados en Medl ine (Pub Med).
Material y métodos: Anál isis bibl iomét rico de ensayos clínicos (EC),  
ensayos aleat or izados cont rolados (RCT),  est udios mul t icént r icos 
subvencionados y met anál isis publ icados en el últ imo año en MEDLI-
NE (31/ 7/ 2008 al  31/ 7/ 2009),  ut i l izando como palabras clave:  fi -
brosis quíst ica (cyst ic fi brosis),  fi brosis quíst ica y pediat ría o infan-
cia,  o niñez o adolescencia (cyst ic fi brosis and pediat r ics or  inf ant s 

or  chi ldren or  adolescence) y comparándolo con lo acont ecido una 
década previa (31/ 7/ 02 al  31/ 7/ 03).
Resultados: La búsqueda empleando como palabra clave fi brosis 
quíst ica (cyst ic fi brosis) desde 31/ 7/ 2008 al  31/ 7/ 2009,  arroj a un 
t ot al  de 1.559 t rabaj os,  rest r ingidos a Pediat r ía sólo 180 (11,7 %),  
de los que 63 corresponden a ensayos cl ínicos,  RCT,  met aanál isis 
o est udios mul t icént r icos (4 %).  Comparado con idént ica búsqueda 
efect uada una década ant es se observa un increment o signifi cat i-
vo del  18 %,  p < 0, 05.  Por  t ipo cor responden a est udios cl ínicos 
mul t icént r icos subvencionados 26 (41,2 %),  EC 16 (25,3 %),  RCT 15 
(23,8 %) y met aanál isis 6 (9,5 %).  La t emát ica es het erogénea,  des-
t acando 34 t rabaj os (54 %) relacionados con la pat ología respira-
t or ia (7 est udios de invest igación sobre ant ibiot erapia inhalada,  
5 de microbiología,  4 de t rasplant e pulmonar 3 de cort icot erapia 
y el  rest o de ot ros t rat amient os nuevos o marcadores f unciona-
les),  8 de nut r ición y pat ología relacionada con las vi t aminas D y 
K (12,6 %,  4 de biología molecular y genét ica (6,3 %),  2 de psicolo-
gía y cal idad de vida (3,1 %).  Sólo 2 ensayos t rat an de fi siot erapia 
respirat or ia (3,1 %) y es not or io que solo se haya publ icado 1 t ra-
baj o relacionado con pat ología digest iva (cel iaca y FQ) y ot ro so-
bre t erapia enzimát ica subst i t ut iva en niños.  La procedencia ma-
yor i t ar ia cor responde a Hospi t ales y Universidades de Est ados 
Unidos de Amér ica con 18 t rabaj os (28, 5 %),  seguidos de It al ia y 
Francia con 7 (11,1 %),  Inglat erra 6 (9,5 %),  Canadá 5 (7,9 %),  Aus-
t ral ia y Alemania 4 (6, 3 %),  Holanda 3 (4, 7 %) y España 2 (3, 1 %).  
Las revist as mas empleadas han sido J Cyst  Fibros 16(25,4 %),  Co-
chrane Dat abase Syst  Rev 7 (11,1 %),  Pediat r  Pulmonol  5 (7,9 %) y 
Am J Respir Cri t  Care Med 4 (6,3 %).
Conclusiones: La invest igación act iva en FQ es muy not able,  y se 
ha increment ado signi f icat ivament e en la úl t ima década (18 %,  
p < 0,05),  si  bien las aport aciones en f orma de EC,  RCT,  est udios 
mul t icént r icos y met anál isis son minori t ar ias (4 %).  La mayoría de 
est udios se cent ran en el manej o de la enfermedad respirat oria con 
t rat amient os convencionales y solo una minoría cont empla ot ros 

más novedosos o de t erapia génica.  Escasea clarament e la invest i-
gación sobre pat ología digest iva y hepát ica,  manej o de la enferme-
dad en adul t os,  fi siot erapia,  det ección precoz y adherencia t era-
péut ica.

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

M. Lázaro Carrasco,  R.  Laport a Hernández,  
C.  García Gal lo,  C.  García Fadul,  A.  Trisan y P.  Usset t i Gil

Servicio de Neumología.  Hospi t al  Universi t ar io Puer t a de Hier ro.  

Madr id.  España.

Objetivo: Est udiar los pacient es con fi brosis quíst ica (FQ) t rasplan-
t ados en el  Hospit al  Puert a de Hierro de Madrid desde que se inicio 
el  programa en j ul io de 1991,  hast a marzo de 2009.
Métodos: Se incluyeron 67 pacient es,  29 varones y 38 muj eres,  con 
edades comprendidas ent re los 14 y 42 años (23,8 ± 6,3) a los que 
se real izó t rasplant e pulmonar (TXP) bilat eral secuencial.  Present a-
ban colonización crónica por  P.  aeruginosa en esput o 60 pacient es 
(89,5 %),  en 19 de los cuales era mult irresist ent e (28,3 %).  Est aban 
colonizados por  B.  cepacea 6 pacient es (8,9 %),  por  S.  mal t ophi l ia 
2 pacient es (2,9 %),  por  A.  xyl osoxidans 2 pacient es (2,9 %) y por  

S.  aureus 37 pacient es (55,2 %).  Además,  19 pacient es (28,3 %) est a-
ban colonizados por  Aspergi l lus,  25 pacient es (37,3 %) por  Cándida 
y 1 pacient e (1,4 %) por  Scedospor ium.  En el moment o de ser inclui-
dos en l ist a de espera,  present aban un FEV1 medio de 23,9 ± 6,3 %,  
una FVC media de 36,4 ± 9, 1 %,  una PaO2 media de 52,2 ± 9, 5,  y 
21 pacientes presentaban hipercapnia (PaCO2 media de 54,2 ± 11,2).  
Además,  se había inst aurado vent i lación no invasiva en 17 pacien-
t es (25,3 %) e invasiva en 6 (8,9 %).
Resultados: De los 60 pacient es colonizados por  P.  aeruginosa an-
t es del  TXP,  se aisló en el  post operat orio inmediat o en 28 (46,6 %).  
En 1 de los 2 pacient es colonizados por  S.  mal t ophi l i a ant es del 
TXP,  se aisló de nuevo en los pr imeros días después de la int erven-
ción.  De igual  manera sucedió en 14 pacient es (43, 7 %) de l os 
32 col oni zados por  S.  aur eus ant es del  TXP,  en 13 pacient es 
(81, 2 %) de los 16 colonizados por  Asper gi l l us y en 4 pacient es 
(18,1 %) de los 22 colonizados por Cándida.  Además,  se aisló Sce-

dospor ium en 3 pacient es después del  TXP.  Present aron est enosis 
de la sut ura bronquial  11 pacient es (16, 4 %) y dehiscencia 1 pa-
cient e (1, 4 %).  Desarrol laron síndrome de obst rucción int est inal 
dist al  5 pacient es (8,9 %),  pancreat i t is 6 pacient es (8,9 %),  colecis-
t i t is 3 pacient es (4, 4 %),  fl ut t er  aur icular  11 pacient es (16, 4 %),  
HTA 23 pacient es (34,3 %),  hiperl ipemia 11 pacient es (16,4 %),  con-
vulsiones 10 pacient es (14,9 %),  insufi ciencia renal  aguda 10 pa-
cient es (14,9 %),  insufi ciencia renal  crónica 13 pacient es (19,4 %),  
diabet es 28 pacient es (41,7 %),  y neoplasias 3 pacient es (4,4 %).  
Hast a la fecha,  se han real izado 11 ret rasplant es,  5 de los cuales 
est án vivos.  La supervivencia ha sido del  84 % al  año,  del  66 % a los 
3 años y del  62 % a los 5 años.
Conclusiones: El  TXP parece of recer una mej or cal idad de vida y 
una supervivencia más prolongada al pacient e con FQ y afect ación 
severa de su enfermedad pulmonar.

TRATAMIENTO AGRESIVO DE ATELECTASIA UNILATERAL 
MASIVA

M.L.  Cast ro Codesal,  A.  López Neyra,  V.  Sanz Sant iago,  
M. I.  González Álvarez y J.R.  Vil la Asensi

Unidad de Fibrosis Quíst ica.  Hospi t al  Universi t ar io Inf ant i l  

Niño Jesús.  Madr id.  España.

Int roducción:  Un pequeño número de pacient es con FQ presen-
t an lesiones bronquiect ásicas,  abcesos y at elect asias de predo-
minio l ocal i zado.  Su t rat amient o no resul t a senci l l o ya que en 
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ocasiones es di f íci l  cont rol ar  l as exacerbaciones respi rat or ias 
con las paut as ant ibiót icas habi t uales,  produciéndose gran des-
t rucción l ocal i zada de parénquima pulmonar.  Present amos un 
caso cl ínico.
Caso clínico: Pacient e het erocigot a del t a F508 que present a at e-
lect asia de LSD desde los 8 meses de vida.  Escasa colonización bac-
t eriana en los cult ivos de esput o desde su diagnóst ico:  colonización 
int ermit ent e por  S.  aureus y det ección ocasional de P.  aeruginosa y 

A.  xyl osoxidans.  Broncorrea purulent a permanent e,  que mej ora 
parcialment e con ant ibiot erapia y recidiva t ras la suspensión,  a pe-
sar de la de fi siot erapia diar ia.  Descenso progresivo de la función 
pulmonar.  A los 12 años,  present a una exacerbación respirat or ia 
grave,  con insufi ciencia respirat oria,  fi ebre y broncorrea purulent a,  
y descenso de FEV1 hast a 37 %.  Se real iza TACAR en que se observa 
colapso masivo de pulmón derecho,  con escasa afect ación de pa-
rénquima pulmonar izquierdo.  Se inicia ant ibiot erapia de ampl io 
espect ro int ravenosa y nebul izada,  fi siot erapia int ensiva y se real i-
za fi brobroncoscopia con inst i lación de DNAsa.  Tras 21 días de in-
greso,  se consigue mej or ía parcial ,  pero reaparece la f iebre y 
aument a la PCR t ras suspender la ant ibiot erapia i . v.  Se reinst aura 
t rat amient o ant ibiót ico y ant ifúngico int ravenoso y nebul izado,  fi -
siot erapia int ensiva y se añaden cort icoides,  persist iendo la fi ebre.  
Se real iza nueva fi brobroncoscopia baj o anest esia general,  con rea-
l ización de un prot ocolo basado en inst i lación de DNAsa,  maniobras 
de fi siot erapia int rabroncoscopia e insufl aciones con bolsa aut oin-
chable.  Tras dicha t écnica,  comienza una mej oría progresiva,  con 
desaparición de la fi ebre y cont rol  de la broncorrea.  No hay nuevas 
exacerbaciones graves hast a la fecha (6 meses).  TACAR de cont rol  
a los 3 meses,  con gran mej oría.  FEV1 act ual  de 48 % (previo a la 
exacerbación 50 %).
Conclusiones: Algunas t écnicas de fi siot erapia respirat or ia int ra-
broncoscópicas pueden mej orar el  drenaj e de secreciones purulen-
t as y la resolución de las at elect asias masivas de predominio unila-
t eral .  La fi siot erapia respirat or ia int rabroncoscópica,  j unt o a las 
t erapias int ravenosas y nebul izadas habit uales,  t rat amient os muco-
lít icos y ant i infl amat orios y la fi siot erapia int ensiva,  pueden ser una 
al t ernat iva de t rat amient o médico para las at elect asias unilat era-
les en pacient es con fi brosis quíst ica,  evit ando o ret rasando la re-
sección quirúrgica.

TRATAMIENTO CON VORICONAZOL EN EL ASPERGILOMA 
PULMONAR

M.T.  Fernández López,  E.  Mart ínez Carrasco,  M.D.  Past or Vivero,  
P.  Mondéj ar López y M.  Sánchez Solís de Querol

Unidad de Fibrosis Quíst ica.  Hospi t al  Vi rgen de la Arr ixaca.  

Murcia.  España.

Fundamentos: El  aspergi loma pulmonar es una ent idad poco f re-
cuent e,  incluida en el  concept o de aspergi losis pulmonar crónica 
(APC),  que afect a a pacient es con enfermedades pulmonares que 
predisponen a la formación de cavidades,  como es el  caso de la fi -
brosis quíst ica.  Cl ínicament e se manifi est a como hemopt isis,  em-
peoramient o de la t os habit ual y a veces fi ebre.  En raras ocasiones 
el  pacient e se encuent ra asint omát ico,  siendo su diagnóst ico un 
hal lazgo casual  en las pruebas de imagen.  Clásicament e su t rat a-
mient o se ha basado en el  empleo de ant ifúngicos como la anfot e-
ricina B.  No obst ant e,  en los úl t imos años se ha puest o de manifi es-
t o la efi cacia del voriconazol sobre ot ros ant ifúngicos como t erapia 
inicial  en la APC.  La cirugía quedaría reservada para aquel los pa-
cient es que precisen t rat amient o urgent e o con fal t a de respuest a 
al  t rat amient o médico inicial .
Caso clínico: Pacient e varón de 24 años de edad diagnost icado de 
fi brosis quíst ica (F508del/ F508del) a los 6 años al real izarse est udio 
famil iar por hermano menor afect o de est a enfermedad.  Ant ece-
dent es personales a dest acar:  colonización crónica por  Pseudomo-

nas aeruginosa e int ermit ent e por  Aspergi l lus;  aspergilosis bronco-

pulmonar alérgica en 2005 t rat ada con vor iconazol  y prednisona;  
hipert ensión port al  con esplenomegal ia,  varices esofágicas y t rom-
bopenia secundar ias;  insufi ciencia pancreát ica.  En diciembre de 
2007 se real iza TACAR pulmonar de cont rol ,  est ando el  pacient e 
asint omát ico,  obj et ivando dos cavit aciones en ambos lóbulos supe-
riores con imagen redondeada en la cavit ación del  lóbulo superior 
izquierdo sugest iva de aspergiloma.  Se inicia t rat amient o con vori-
conazol,  a dosis aj ust adas para insufi ciencia hepát ica,  consiguiendo 
la desaparición del aspergiloma en TACAR de cont rol  real izado a los 
6 meses.
Comentarios: El  aspergi loma pulmonar es una pat ología poco f re-
cuent e en pacient es con fi brosis quíst ica,  pero import ant e a t ener 
en cuent a en aquel los con bronquiect asias quíst icas durant e las 
exacerbaciones que no responden adecuadament e al  t rat amient o 
ant ibiót ico habit ual .  Su import ancia radica en el  ampl io espect ro 
de manifest aciones cl ínicas,  pudiendo aparecer t ant o en pacient es 
asint omát icos como en aquel los con complicaciones pot encialmen-
t e graves como la hemopt isis masiva.  Aunque no exist e una paut a 
de t rat amient o est andarizada,  recient ement e se ha demost rado la 
efi cacia del voriconazol como t erapia inicial ,  reservando la cirugía 
para si t uaciones de urgencia o f al t a de respuest a al  t rat amient o 
médico.

INFLUENCIA DEL DIAGNÓSTICO PRECOZ 
EN EL DESARROLLO DE ENFERMEDAD 
BRONCOPULMONAR EN LA FIBROSIS QUÍSTICA

A.M.  de los Ríos Péreza,  O.  Asensio de la Cruza,b,c,  
M.  Espasa Soleyd,  M.  Bosque Garcíaa,b,c,  
D.  Font anals Aymerichd y N.  López Galvanya,e

aServicio de Pediat r ía.
bUnidad de Fibrosis Quíst ica.
cUnidad de Neumología.  

Hospi t al  de Sabadel l .  Sabadel l .  España.
dServicio de Microbiología.  Unidad de Diagnóst ico 

por  la imagen (UDIAT).
eUnidad de Fisiot erapia Respirat or ia.  

Corporación Parc Taul í.  Sabadel l .  España.

Objetivos: Valorar la infl uencia del  diagnóst ico precoz en el  desa-
rrol lo de enfermedad broncopulmonar en el  pacient e escolar con 
fi brosis quíst ica.
Material y métodos: De los pacient es cont rolados en la Unidad de 
Fibrosis Quíst ica se seleccionaron aquellos de los que dispusiéramos 
cult ivos de esput o ent re las edades de 5 a 8 años,  incluyendo como 
máximo 1 cult ivo mensual.  Se compararon 2 cohort es de pacient es:  
Grupo DP: Diagnóst ico Precoz (< 2 meses:  diagnóst ico prenat al + cri-
bado neonat al + diagnóst ico clínico precoz) y Grupo DT:  Diagnóst ico 
Tardío.  De forma ret rospect iva se revisaron parámet ros microbioló-
gicos,  funcionales respirat orios (FEV1),  TC pulmonar,  así como los 
ingresos hospi t alar ios por  reagudización pulmonar.  Se consideró 
f unción pulmonar  normal :  FEV1 > 80 %,  af ect ación moderada:  
60-80 % y severa:  < 60 %,  y TC pulmonar pat ológico la presencia de 
bronquiect asias y/ o lesiones parenquimat osas,  real izados en perío-
do de est abil idad cl ínica.  Se ut i l izó el  paquet e est adíst ico SPSS ver-
sión 17. 0 para el  anál isis de las var iables y la prueba x 2 para la 
comparación de result ados ent re los grupos.
Resultados: Se recogió un t ot al  de 29 pacient es,  18 en el  grupo de 
DP y 11 en el  grupo de DT (65,5 % niños y 34,5 % niñas),  un 24.1 % 
homocigot os para la mut ación DF508,  un 48,3 % het erocigot os y un 
31 % combinaciones de ot ras 2 mut aciones,  siendo mayor la pro-
porción de homocigot os en el  grupo DP vs DT (27, 7 vs 16, 6).  Se 
anal izaron 602 cul t ivos de esput o:  357 en el  DP y 245 en el  DT,  el  
40,7 % resul t aron posit ivos,  siendo menor el  porcent aj e en el  gru-
po DP (31, 9 %) que en el  grupo DT (53, 7 %).  En ambos grupos el  
St aphyl ococcus aur eus f ue el  más prevalent e,  mient ras que l a 

Pseudomonas aeruginosa lo fue en el  grupo DP (10,5 % vs 5,2 %).  La 
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E.  col i  y l a Kl ebsi el l a spp se aisl aron sólo en el  Grupo DP y l a 

Burkholder ia cepacia complex y la Pseudomonas aeruginosa mu-
cosa sólo el  grupo DT.  Un 63, 6 % de l os pacient es del  grupo DT 
fueron port adores crónicos de St aphylococcus aureus f rent e a un 
38 % de los del  grupo DP,  y un 9 % port adores a Pseudomonas aeru-

ginosa y a Burkholder ia cepacia complex en el  grupo DT f rent e al  
0 % del  grupo DP.  No observamos di f erencias en la TC pulmonar 
ent re ambos grupos.  La función pulmonar fue normal  en un 93,3 % 
del  grupo DP f rent e al  75 % del  grupo DT,  que en un 16,6 % t enían 
una afect ación moderada y en un 8,3 % severa,  respect o al  6,6 % 
de afect ación moderada en el  grupo DP.  El  grupo DT precisó más 
ingresos hospit alar ios por reagudización pulmonar que el  grupo DP 
(40 vs 9).
Conclusiones:  Observamos di f erencias en el  número de cul t ivos 
posit ivos,  t ipo de gérmenes aislados,  presencia de port adores cró-
nicos,  cambios funcionales respirat or ios y número de ingresos por 
reagudización pulmonar.  Todo el lo nos hace apoyar,  la cada vez 
más ampl ia corr ient e de opinión,  de que el  diagnóst ico precoz,  
además de conl levar unos benefi cios nut r icionales,  puede mej orar 
la morbi l idad de la fi brosis quíst ica al  evit ar o ret rasar la enferme-
dad broncopulmonar  de la misma.  Dadas las caract er íst icas de 
nuest ro t rabaj o,  por t rat arse de un est udio ret rospect ivo con una 
muest ra pequeña se precisan más est udios que confi rmen nuest ros 
resul t ados.

PATÓGENOS RESPIRATORIOS EN PACIENTES 
CON FIBROSIS QUÍSTICA.  REVISIÓN DE LOS ÚLTIMOS 
15 AÑOS

O. Asensio de la Cruza,b,c,  A.M.  de los Ríos Pérezc,  
M.  Espasa Soleyd,  M.  Bosque García,  Mont serrat a,b,c,  
C.  Mont ón Solerb y D.  Font anals Aymerichd

aUnidad de Fibrosis Quíst ica.
bUnidad de Neumología.
cServicio de Pediat r ía.  

Hospi t al  de Sabadel l .  Sabadel l .  España.
dServicio de Microbiología.  Unidad de Diagnóst ico 

por  la imagen (UDIAT).  

Corporación Parc Taul í.  Sabadel l .  España.

Objetivos: Describir la prevalencia de los diferent es gérmenes ais-
lados en las secreciones respirat orias de los pacient es con fi brosis 
quíst ica,  ent re 1995 y 2009.  Comprobar  si  se observan cambios 
epidemiológicos en su prevalencia a lo largo del período est udiado,  
así como valorar la sensibi l idad f rent e a los ant ibiót icos más rele-
vant es.
Material y métodos:  Hemos incluido 59 pacient es con diagnóst i -
co de fi brosis quíst ica,  de los cuales seleccionamos 1 cul t ivo de 
esput o mensual  de cada pacient e y el  ant ibiograma de los cul t i -
vos posi t i vos,  a l o l argo de 15 años (1995-2009).  En el  anál i si s 
est adíst ico se ha ut i l i zado el  paquet e inf ormát ico SPSS versión 
17.0.
Resultados: Se han est udiado 4.264 muest ras,  de las cuales 1997 
(47,5 %) han sido posit ivas,  obj et ivándose 2.606 pat ógenos.  Obser-
vamos un aument o del  número de muest ras durant e los años de 
revisión así como una disminución progresiva del  número de mues-
t ras posi t i vas,  con un 66, 7 % de cul t i vos posi t i vos en 1995 y un 
29,7 % en 2009.  Los gérmenes más prevalent es han sido:  St afi l o-

coccus aur eus (1. 078,  40, 8 %),  Pseudomonas aer ugi nosa (512,  
19,4 %),  Burkolder ia cepacia complex (440,  16,7 %),  Ent erobact e-

r iaceas (163,  6,2 %),  E.  col i  (103,  3,9 %),  Klebsiel l a spp (90,  3,4 %),  
Haemophi lus infl uenzae (88,  3,3 %),  St enot rophomonas mal t ophi -

l i a (50,  1, 9 %) y Acromobact er  xyl osidans (12,  0, 5 %).  Evolut iva-
ment e hemos observado una disminución progresiva de la Pseudo-

monas aeruginosa,  Burkolder ia cepacia complex y un aument o de 
la prevalencia del  St afi l ococcus aureus con aparición de Achromo-

bact er  y St enot rophomonas.  La Burkolder ia cepacia complex,  la 

St enot rophomonas y el  Achromobact er  se han most rado panresis-
t ent es,  y la Pseudomonas aer uginosa mant iene una resist encia 
infer ior  al  5-10 % f rent e a col imicina,  t obramicina y ciprofl oxaci-
no.  La resist encia del  St aphylococcus aureus f ue de un 8,5 % f ren-
t e a oxaci l ina de f orma est able y de un 10 % a amoxici l ina/ ácido 
clavulánico;  sin embargo,  mant iene una sensibi l idad del  100 % 
f rent e a la vancomicina.
Conclusiones: El  St aphylococcus aureus y la Pseudomonas aerugi -

nosa cont inúan siendo los gérmenes más prevalent es en los pa-
cient es con fi brosis quíst i ca de nuest ro medio.  La disminución 
progresiva en la prevalencia de Pseudomonas aeruginosa la rela-
cionamos con la implant ación del  cr ibado neonat al ,  paut as de 
t rat amient o más precoces y un cont rol  más efi caz de la infección 
cruzada.  La aparición de nuevos pat ógenos,  como la St enot ropho-

monas y el  Achromobact er ,  es menor,  aunque de import ancia ya 
que j unt o con la Burkolder ia cepacia se muest ran panresist ent es 
a los ant ibiót icos habit uales.  La Pseudomonas aeruginosa y el  St a-

phylococcus aureus siguen mant eniendo una sensibi l idad adecua-
da a los t rat amient os habi t uales aunque un 8,5 % de est e úl t imo 
son cepas MRSA.

INFECCIONES POR ST ENOT ROPHOMONAS MALTOPHILIA 
Y ACHROMOBACT ER XYLOSOXIDANS EN PACIENTES 
PEDIÁTRICOS CON FIBROSIS QUÍSTICA

M. Mumanya,  S.  Gart nera,  A.  Ferrerb,  C.  Mart ína,  
S.  Roviraa,  A.  Torrent a,  I.  de Mira,  N.  Cobosa y A.  Morenoa

aNeumología Pediát r ica y Unidad de Fibrosis Quíst ica.
bServicio de Microbiología.  

Hospi t al  Universi t ar i  Val l  d’ Hebron.  Barcelona.  España.

Introducción: En la fase inicial  de la fi brosis quíst ica (FQ) es carac-
t eríst ica la colonización bronquial  por el  St aphylococcus aureus y 
post eriorment e,  casi la t ot al idad de los pacient es present an colo-
nización por  Pseudomonas aeruginosa que se asocia a un det erioro 
progresivo e irreversible de la función pulmonar.  La pat ogenicidad 
de la St enot rophomonas mal t ophi l i a (SM) y del  Achromobact er  

xyl osoxidans (AX),  en los pacient es colonizados,  t odavía no est á 
bien defi nida.  Ambos microorganismos son pat ógenos emergent es 
con un t rat amient o ant ibiót ico l imit ado.
Objetivos: Describir las caract eríst icas de los pacient es pediát ricos 
diagnost icados de FQ con cult ivos posit ivos para SM y AX,  cont rola-
dos en nuest ra unidad en el  2009.
Anal izar y comparar la evolución de la función pulmonar,  los hal laz-
gos en los est udios de imágenes y colonizaciones respirat or ias de 
est os pacient es.
Métodos: Se anal izaron los dat os de forma ret rospect iva de las his-
t orias cl ínicas de los pacient es pediát r icos regist rados en el  2009,  
en los que se aisló SM o AX en algún moment o.  Se compararon los 
diferent es parámet ros un año ant es y un año después del aislamien-
t o de los microorganismos.
Resultados: Se est udian un t ot al  de 125 pacient es pediát r icos con 
FQ.  44 present an en algún moment o cult ivo posit ivo (CP) para SM y 
11 para AX.  En la t abla se exponen las variables anal izadas de edad,  
sínt omas respirat orios en el  moment o del  aislamient o,  negat iviza-
ción del primer cult ivo después de real izar el t rat amient o o presen-
cia de colonización crónica por el  microorganismo,  los valores del 
FEV1,  presencia de bronquiect asias,  colonización crónica con PA y 
t rat amient o nebul izado (t abla I).
Los pacient es de ambos grupos present an edades medias similares 
aunque solo el  9 % (1/ 11) del  grupo de XA t ienen menos de 4 años 
comparados con el 36 % (16/ 44) del grupo de SM. 8/ 11 son del géne-
ro femenino de los XA y 24/ 44 de los SM.  La mayoría de los pacien-
t es con SM o AX present aban sínt omas de exacerbación respirat oria 
con el  CP.  Tras el  t rat amient o con un ciclo de ant ibiót ico,  se obser-
va una negat ivización de los cult ivos en un porcent aj e mayor en el  
grupo de SM con sólo un 9 % de colonizados crónicos con diferencia 
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al  ot ro grupo para ambos parámet ros.  Sin embargo los pacient es 
con SM present an una disminución de la f unción pulmonar 1 año 
después del  CP en un 29 % mient ras que los del  AX no present an 
variaciones.  No hay diferencias en cuant o a la presencia de BQ en-
t re ambos grupos en la TAC de t órax.  Los pacient es con CP para SM 
son t rat ados mayorit ar iament e vía oral  con cot r imoxazol  (51 %) El 
est udio de los diferent es ant ibiogramas muest ra que la mayoría de 
cepas de SM aisladas,  (52 %) son sensibles por lo menos a 4 ant ibió-
t icos Sin diferencias ent re las colonizaciones por  S.  aureus y Asper-

gi l lus f umigat us.
Comentario:  El  aislamient o por  SM en pacient es con FQ es más 
f recuent e que el  de AX.  Si bien no se pueden comparar ambos gru-
pos por el  t amaño de la muest ra habría una t endencia a la coloni-
zación por SM a edades más t empranas y a present ar menor porcen-
t aj e de colonización crónica.  El  papel  de est os microorganismos 
emergent es en el det erioro pulmonar a largo plazo de los pacient es 
diagnost icados de FQ no es t ot alment e conocido por lo que se ne-
cesit an más est udios a fi n de poder dilucidarlo.

Gastroenterología

ACRODERMATITIS ENTEROPÁTICA LIKE 
COMO PRESENTACIÓN DE FIBROSIS QUÍSTICA

R. Torres Peral,  A.  Grande Benit o y M.  Gabol i

Hospi t al  Universi t ar io de Salamanca.  Salamanca.  España.

Fundamento: La t riada anemia-edema-hipoprot einemia es una for-
ma relat ivament e f recuent e de present ación de la fi brosis quíst ica,  
calculándose su incidencia en un 5 % de los pacient es con present a-
ción en los primeros 6 meses de vida y asociándose hist óricament e 
a un peor pronóst ico fut uro.  Solament e exist en comunicados unos 
40 casos que asocian a est a t r iada la presencia de exant ema de lo-
cal ización similar a la acrodermat it is ent eropát ica aunque presen-
t ando leves diferencias.
Observación clínica: Niña de 2 meses de edad,  descendient e de 
padres de or igen búlgaro,  no consanguíneos.  Acude a Urgencias 
por cuadro de vómit os de 24 h de evolución con disminución de la 
consist encia en las deposiciones.  Present a desde hace una semana 
exant ema en área del  pañal  con ext ensión progresiva para el  que 
ha seguido t rat amient o ambulat orio con past a al  agua,  gel  de ave-
na y foment os de zinc sin mej oría.  Refi eren ant ecedent e de t r ip-
sina inmunoreact iva posit iva con t est  del  Sudor posit ivo en Hospi-
t al  de or igen,  pendient e valoración en Unidad de Fibrosis Quíst ica 
en ot ra provincia.  Lact ancia mat erna excl usi va.  Expl oración:  
peso:  3.720 (< p3);  Tal la:  55 cm (p25);  T.ª 36,3 ° C.  FC 152 lpm,  TA 
83/ 42.  Acept able est ado general ,  i r r i t able,  aspect o dist rófi co,  in-
t ensa pal idez de piel  y mucosas,  deshidrat ación leve-moderada 
( labios secos,  l l ora sin l ágr ima,  mucosa oral  past osa,  signo del 
pl iegue negat ivo),  rel l eno capi l ar  2-3 segundos,  f r ialdad acra.  
Edemas con fóvea en dorso de pies,  pret ibiales y parpebrales.  Piel  
seca con component es papulosos en t ronco,  abdomen y ext remi-

dades.  Exant ema descamat ivo en regiones perior ifi ciales (peribu-
cal  y área del  pañal  que se ext iende por la part e int erna del  mus-
lo hast a las rodi l las),  respet a pl iegue inguinal ,  glút eo y popl ít eo) 
Impet iginización en región glút ea.  No signos de dist rés respirat o-
r io.  ACR:  normal .  Abdomen:  dist endido,  hígado baj o reborde cos-
t al  de consist encia normal ,  esplenomegal ia 1 cm,  no doloroso.  
Tono muscular normal  y simét r ico.  Pruebas complement arias:  He-
mograma:  Ht es 2.230 Hb 6,3 g/ dl ,  ht o 18 %,  VCM 80,8 fl  HCM 28 pg,  
CHCM 34,8 g/ dl ,  RDW 25,5 %;  Leucos 12.400 (26 % Ne,  65 % Li);  Pl t  
439.000 Ret iculoci t os 4,6 %.  Frot is SP:  anisoci t osis,  anisocromía,  
predominio de hemat íes hipocrómicos.  Coombs direct o e indirect o 
negat i vos.  Bi oquím i ca:  Gl u 127 mg/ d l ,  Ur ea 13 mg/ d l ,  Cr 
0, 1 m g/ d l ,  Ionogr am a nor m al ,  Bi l i  T 0, 8 m g/ d l ,  AST/ ALT 
107/ 45 UI/ L,  FA 631 U/ L,  GGT 327 U/ L,  LDH 900 U/ L,  PpsTot ales 
3,6 mg/ dl ,  Alb 1,9 mg/ dl .  Zinc 72 ug/ dl  (60-150).  Elast asa f ecal 
< 15 mg/ g heces.  Coagulación:  TP 51 %,  TTPA 38,8” ,  Fib 92 mg/ dl .  
Rx t órax:  normal .  Al  ingreso se confi rma con Cent ro de Referencia 
la exist encia de 2 mut aciones de FQ (G1069R/ N1303K) por lo que 
se inicia t rat amient o con enzimas pancreát icas y vi t aminas l iposo-
lubles,  que se mant iene al  confi rmar la insufi ciencia pancreát ica 
por elast asa fecal  indet ect able.  Se produce normal ización del  TP 
con administ ración parent eral  de vit amina K y requiere t rat amien-
t o de soport e con concent rado de hemat íes y perfusión de albúmi-
na humana en var ias ocasiones.  Se asocia al  t rat amient o sul f at o 
de zinc oral  que se ret i ra al  recibi r  los resul t ados normales del 
zinc plasmát ico.  Al  iniciar t rat amient o con enzimas pancreát icos 
present a mej oría progresiva del  exant ema con resolución comple-
t a en una semana coincident e con normal ización de las prot eínas 
plasmát icas.
Comentarios:  Se desconoce cuál  es por  la que det erminados pa-
cient es con la t r iada anemia-edema-hipoprot einemia desarrol lan 
exant ema simi lar  a la acrodermat i t is ent eropát ica (generalmen-
t e sin al t eración de f ol ículos pi losos ni  uñas).  Se ha relacionado 
con la presencia de hipoprot einemia,  el  défi ci t  de zinc y la exis-
t encia de defi ciencia de ácidos grasos esencial es;  hechos f re-
cuent es en ot ros pacient es con FQ sin desarrol lo de exant emas.  
En nuest ro pacient e la real ización de screening neonat al  permi-
t ió el  inicio inmediat o de t rat amient o con enzimas pancreát icas 
con posiblement e un mej or  pronóst ico fi nal .  Además,  la presen-
cia de edemas secundar ios a hipoprot einemia severa puede con-
dicionar un resul t ado f also negat ivo del  t est  del  sudor con ret ra-
so en el  diagnóst ico.

ADMINISTRACIÓN DE PROBIÓTICOS A PACIENTES 
CON FIBROSIS QUÍSTICA

D. Infant e Pina,  O.  Segarra Cant ón,  S.  Redecil las Ferreiro,  
M.  Álvarez Belt rán y M.  Miserachs Barba

Unidad de Gast roent erología,  Hepat ología 

y Nut r ición Pediát r ica.  Hospi t al  Mat erno-Inf ant i l  

Val l  d’ Hebron.  Barcelona.  España.

Introducción: La fi brosis quíst ica (FQ) puede cursar con infl amación 
de la mucosa int est inal  y sobrecrecimient o bact er iano (SB).  Los 
probiót icos han sido preconizados como inmunomoduladores,  ant i-
infl amat orios,  y reguladores de la microbiot a.  El  obj et ivo del  pre-

Tabla I

Bact eria Edad (< 4 años) Sínt omas FEV1 aislamient o BQ 1.º cult ivo— Coloniz.  crónica 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 %
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sent e est udio es conocer la prevalencia de SB en pacient es con FQ 
y t rat ar de opt imizar la función int est inal  mediant e la administ ra-
ción de probiót icos.
Pacientes y método: Fueron valorados 20 pacient es afect os de FQ,  
edad media 10,33 años (rango 5-17).  El est udio del SB se efect uó en 
10 pacient es mediant e el  Test  de Hidrógeno espirado t ras una so-
brecarga de dext rosa al  20 %,  dosis 2 g/ kg.  Tras la prueba se admi-
nist ró Lact obacil lus rhamnoshus LGG 10 11 ufc/ 2 veces día/ 4 sema-
nas.  La det erminación de grasa,  nit rógeno,  agua,  y azúcares,  en las 
heces se efect uó ant es y después del t rat amient o mediant e anál isis 
de refl exión de inf ra- roj os (FENIR).
Resultados: Cinco pacient es (50 %) present aron SB.  Los valores de 
H2 most raron cor relación posi t i va con respect o a l as ci f ras de 
est eat or rea (R = 0, 57) y de azúcares (R = 0, 52).  Los valores de 
grasa f ueron de 6, 2 ± 3, 3 pret rat amient o vs 4, 9 ± 2, 1 post rat -
mient o (p < 0,5) y los de azúcares de 6,7 ± 3,6 pret rat amient o vs 
5 ± 2,6 post rat amient o (p < 0,05).  Trece pacient es (81,25 %) evi-
denciaron una mej oría del  confort  int est inal  y aspect o de las de-
posiciones,  9 pacient es (56,25 %) disminuyeron el  número de de-
p osi c i on e s,  y  4  ( 25  %)  r e f i r i e r on  m e j o r í a  d e  m o l e st i as 
abdominales.
Conclusiones: El  t rat amient o con probiót icos mej ora la función in-
t est inal  en la FQ desde el  punt o de vist a cl ínico y bioquímico.  Su 
administ ración podr ía ser  paut ada de una manera regular  sobre 
t odo en casos de SB.

ANOMALÍAS ORODENTALES EN FIBROSIS QUÍSTICA

C. Bousoño Rodríguez,  A.  Vargas Solana,  M.  Rodríguez Suárez,  
S.  Jiménez Treviño y J.J.  Díaz Mart ín

Facul t ad de Odont ología y Unidad de Fibrosis Quíst ica.  

Hospi t al  Universi t ar io Cent ral  de Ast ur ias.  

Oviedo.  España.

Obj et ivos:  Anal izar  la prevalencia e impor t ancia de las anoma-
l ías orodent ales en pacient es pediát r i cos con fi brosis quíst i ca 
(FQ).
Material y métodos: Se est udian 22 pacient es FQ (0-18 años),  ana-
l izando alt eraciones del t amaño,  desarrol lo del esmalt e (opacifi ca-
ciones e hipoplasias),  índice de caries,  gingival y periodont al,  pat o-
l ogía mucosa,  al t er aci ones anat ómi cas y mal ocl usi ones.  Se 
comparan con una muest ra de población sana (n = 76) y ot ra de 
celíacos (n = 36).
Resultados: En el  examen ext raoral  son f recuent es las asimet rías 
(2 casos),  cambios de color (2 casos),  dermat osis (3 casos) y anoma-
lías funcionales (6).  Las anomalías del desarrol lo del esmalt e,  resul-
t an muy super iores a la población sana,  afect ando a 9 pacient es 
(40,9 %) -p < 0,01-,  y ambas dent iciones (especialment e incisivos y 
molares defi ni t ivos).  Su caráct er es inespecífi co y equivalent e al  
observado en pacient es celíacos 14 (39 %).  La prevalencia de caries 
es del  15 %,  menor al  de cel íacos (30 %) y cont roles (36 %),  sus cod 
de 0,27 ± 0,30 y CAOD de 1,20 ± 1,55 son muy inferiores y su índice 
de rest auración muy super ior  al  de cont roles sanos y enf ermos 
(p < 0,01).  Los índices periodont ales muest ran una excelent e salud 
gingival (índice gingival de 0,50) y periodont al (CPTIN de 0,12) y un 
menor índice de placa bact er iana (0,40),  lo que denot a una al t a 
mot ivación (91 % cepil lan más de 2 veces diarias),  así como el posi-
ble ef ect o benefact or  de la ant ibiot erapia inhalada.  No son f re-
cuent es 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 ot ros 6 parafunciones,  asociadas con respiración oral prolonga-
da por sinupat ía y pol iposis.
Conclusiones: Aunque la prevalencia de car ies y per iodont i t is es 
baj a,  las anomal ías orodent ales,  parafunciones,  maloclusiones e 
hipoplasias del  esmal t e son t an comunes o más que en cel íacos 
(40 vs 38 %),  y muy superiores a la población general.  Nuest ro est u-

dio subraya la import ant e aport ación del  odont opediat ra al  segui-
mient o de los pacient es con FQ.

HEPATITIS C EN LA FIBROSIS QUÍSTICA 
ANTE EL TRASPLANTE PULMONAR

J.  Carpioa,  C.  Pradosa,  A.  Olveirab,  L.  Adánb,  
J.J.  Cabanil lasa y B.  Ort egaa

aUnidad de Fibrosis Quíst ica.  Servicio de Neumología.
bServicio de Digest ivo.  

Hospi t al  La Paz.  Madr id.  España.

Introducción: La fi brosis quíst ica (FQ) es una enfermedad genét i-
ca,  mul t isist émica,  en donde la af ect ación pulmonar va a ser  la 
responsable de la morbimort al idad de est os enfermos.  Aunque ha 
aument ado considerablement e la supervivencia de est os pacien-
t es,  muchos requer i rán,  al  fi nal  de su vida,  t rasplant e pulmonar 
por enfermedad respirat or ia muy grave.  En su evaluación se sol i -
ci t an,  ent re ot ras pruebas,  serologías a diversos agent es infeccio-
sos,  como a hepat i t is B y C.  La presencia de hepat i t is C imposibi-
l i t aba el  t rasplant e.  El  t rat amient o de la misma puede provocar 
import ant es infecciones,  incluyendo las respirat or ias.  Exponemos 
el  caso de un enfermo con FQ con enfermedad pulmonar muy gra-
ve con una hepat i t is C descubiert a en la evaluación del  t rasplant e 
con t rat amient o de la misma.  Queremos exponer posibles conclu-
siones para posibles nuevos casos,  t ras el  poco consenso en la l i -
t erat ura.
Caso clínico:  Varón de 28 años con espi romet r ía previa que nos 
hace evaluar el  t rasplant e se descubre una infección por VHC geno-
t ipo 1b con una bioquímica normal.  Se real iza ecograf ía abdominal 
y biopsia hepát ica con signos de hepat opat ía asociada a la fi brosis 
quíst i ca per o si n si gnos de c i r r osi s con una car ga vi r al  de 
1, 58e7 UI/ ml .  Se ini cia t rat amient o con r i bavi r i na 1 g/ d más 
PEG-int erferón 80 mg/ semanal.  Durant e el  año de t rat amient o in-
gresa ocho veces,  con cult ivos de esput o ant es de iniciar t rat amien-
t o con S.  aureus met ici l ín-sensible y t ras t erminar el  t rat amient o y 
seis meses más t arde con el  result ado de S.  aureus met ici l in-sensi-
ble y A.  xylosoxidans,  espiromet rías seriadas y gasomet rías (fi g.  1).  
La espiromet ría y gasomet ría t ras el  t rat amient o y a los seis meses 
quedan refl ej adas en la fi gura 1.  La carga viral  a los seis meses t ras 
el t rat amient o se negat ivizó con una bioquímica hepát ica sanguínea 
normal  y una biopsia hepát ica que most ró t ej ido con lesiones de 
fi brosis quíst ica donde la marcada afect ación port al  por la misma 
impedía valorar las lesiones por VHC.
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Conclusiones: Dado la escasez de dat os para sacar conclusiones 
defi nit ivas,  pero sabiendo que t ant o la infección por VHC como su 
t rat amient o conl levan impor t ant es r iesgos,  pensamos que ser ía 
sensat o sol icit ar,  de forma rut inaria,  serologías a hepat it is una vez 
al  año en la valoración de est os pacient es para int ent ar su t erapia 
ant es de que exist a una enfermedad pulmonar grave,  donde se fa-
vorecerían las infecciones respirat or ias con el  IFN y la r ibavir ina,  
que agravarían esa afect ación respirat oria y podría imposibil i t ar su 
t rasplant e.
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MASA ÓSEA EN UN GRUPO DE PACIENTES 
CON FIBROSIS QUÍSTICA

M.A.  Salomón Est ebánez,  S.  Rubio Marcos,  
N.  Mart ínez Ezquerra,  A.  Vela D  o,  F.  Baranda García,  
A.  Gómez Bonil la,  C.  Vázquez Cordero y A.  Soj o Aguirre

Unidad de Fibrosis Quíst ica.  Hospi t al  Universi t ar io de Cruces.  

Bi lbao.  España.

Introducción: El  aument o de la supervivencia en pacient es con fi -
brosis quíst ica conl leva la apar ición de algunas compl icaciones 
como la desmineral ización ósea,  sit uación que se describe con ma-
yor f recuencia en los úl t imos años y que puede int erferir de mane-
ra not able en la cal idad de vida.
Objetivos: Evaluar la presencia de enfermedad ósea en un grupo de 
pacient es cont rolados en nuest ra Unidad,  conocer sus caract eríst i-
cas e int ent ar ident ifi car posibles fact ores de riesgo.
Metodología: Est udio descript ivo ret rospect ivo de 42 pacient es va-
lorando la DMO mediant e densit omet ría además de diversos fact o-
res cl ínicos,  medidas ant ropomét ricas,  genot ipo y parámet ros ana-
l ít icos con marcadores óseos.
Resultados:  En est a ser ie,  el  54,8 % son varones y la edad media 
es de 25,38 ± 6, 60 años.  Present a insufi ciencia pancreát ica exo-
cr ina el  85,7 % y la mediana de FEV1 es de 75,6.  Respect o al  ge-
not i po son F508del  homozigot os el  45, 2 % y het er ozi got os el  
35,7 %,  con ot ras var iaciones el  rest o de casos.  Del  número t ot al  
de l a muest ra,  6 casos (14, 3 %) present an IMC < 19 kg/ m 2 y l a 
media de dicho parámet ro es de 21,3 ± 2, 5.  También se ha ana-
l izado la presencia de pat ologías asociadas como af ect ación he-
pát ica (28, 6 %) y diabet es (14, 3 %),  t rat amient o prolongado con 
cor t icoides y exist encia de f ract uras (2 casos).  En cuant o a las 
var iables anal ít icas,  sólo exist e hipocalcemia en un caso (2, 4 %) 
y encont ramos valores inf er iores al  rango normal  para la 25OH 
Vi t D en 17 casos (40, 5 %),  para la ost eocalcina en 25 (59, 5 %),  y 
para la FA en 2 (4,8 %).  En t odos los casos el  t elopépt ido C t ermi-
nal ,  la PTH y el  f osf at o est án en rango de normal idad o super ior.  
Exist e correlación posi t iva signifi cat iva ent re los dist int os pará-
met ros anal ít icos óseos ent re sí (ost eocalcina.  t elopépt ido,  FA) 
(p < 0, 05 y p < 0, 01) y correlación negat iva signifi cat iva ent re la 
edad y ost eocalcina y t elopépt ido (p < 0, 05).  Se real izó est udio 
absorciomét r ico a nivel  de cuel lo f emoral  y columna lumbar ob-
t eniéndose medidas de la DMO en la mencionadas local izaciones 
y el  cálculo de la T y Z score.  Tan sólo 2 pacient es (4, 8 %) cum-
plen cr i t er ios de ost eoporosis (TS < -2, 5) a nivel  lumbar y uno a 
nivel  f emoral  (2, 4 %).  Se ha encont rado asociación est adíst ica-
ment e signifi cat iva ent re genot ipo (F508del  homo,  F508del  het e-
ro y ot ras mut aciones) y TS en f émur (p:  0,003) y ent re el  est at us 
pancreát ico y la TS lumbar y TS f emoral  (p:  0, 024 y p:  0, 045 res-
pect ivament e).
Comentarios: 1) En nuest ra serie,  aunque encont ramos menor f re-
cuencia de alt eración en la DMO que la descrit a en la l i t erat ura,  los 
hal lazgos de laborat orio evidencian la t endencia a pérdida de masa 
ósea.  2) Import ancia de una correct a nut r ición y suplement ación 
vit amínica así como de cont roles sist emát icos seriados para det ec-
t ar est as al t eraciones lo más precozment e posible.

NUTRICIÓN PARENTERAL DOMICILIARIA EN EL PACIENTE 
PEDIÁTRICO CON FIBROSIS QUÍSTICA

J.M.  Moreno Vil lares,  J.  Manzanares López-Manzanares,  
G.  García Hernández y M.  León Sanz

Hospi t al  Universi t ar io 12 de Oct ubre.  Madr id.  España.

Introducción: El  empleo de nut rición parent eral  domicil iaria (NPD) 
en el  pacient e con fi brosis quíst ica (FQ) es excepcional .  En series 
pediát r icas ampl ias const i t uyen menos del  2 % de t odos los pa-
cient es.

Objetivo: Revisamos la experiencia de uso de NPD desde el  inicio 
del programa en 1993.
Pacientes y métodos:  Est udio descr ipt ivo,  ret rospect ivo de los 
pacient es que recibieron NPD.  Se recogieron dat os de la indica-
ción,  vía de acceso,  edad de inicio,  duración,  compl icaciones y 
mot i vo de ret i rada.  Los dat os cuant i t at i vos se expresan como 
media y desviación est ándar  y l os cual i t at i vos como porcent a-
j es.
Resultados:  De los 30 niños que recibieron NPD en est e per iodo,  
4 (13,3 %) padecían FQ.  Un pacient e recibió NPD en dos ocasiones 
separadas más de sei s meses y ot ro en t res.  Dos pacient es l a 
iniciaron en l os 6 pr imeros meses de vida y l os ot ros dos en l a 
edad prepuberal .  La indicación en los dos pacient es más j óvenes 
f ue un f racaso int est inal  secundar io a at resia i leal ,  mient ras que 
en l os dos más mayores se inst auró por  desnut r i ción grave re-
f ract ar ia al  t rat amient o ent eral .  Todos recibían l a nut r i ción a 
t ravés de un cat ét er  t unel izado (Hickman®) colocado a propósi -
t o.  La duración t ot al  de la NPD f ue de 1.385 días,  con una media 
de 346 días y un rango ent re 30 y 425 días.  En los dos pacient es 
más j óvenes pudo ret i rarse cuando alcanzaron aut onomía int es-
t inal ,  en ot ro cuando se t rasladó para un t rasplant e pulmonar y 
un pacient e cont inúa con el la.  Durant e est e t iempo no hubo nin-
guna compl icación inf ecciosa relacionada con el  cat ét er,  y t res 
compl icaciones mecánicas (dos rot uras y una sal ida accident al ).  
En t odos se observó una adecuada ganancia ponderal  y mej or ía 
de la f unción respirat or ia.
Conclusiones: En nuest ra serie los pacient es con FQP const it uyeron 
el  13 % de los pacient es,  por encima de ot ras series pediát ricas.  La 
t asa de complicaciones asociada a la t écnica fue baj a.  La NPD con-
siguió los obj et ivos marcados:  mej oría del  est ado nut r icional  y de 
la función respirat oria.

OPTIMIZACIÓN DE LA ACTIVIDAD DE LAS ENZIMAS 
PANCREÁTICAS CON COMPRIMIDOS ENTÉRICOS 
DE BICARBONATO SÓDICO

D. Infant e Pina,  R.  Tormo Carnice,  O.  Segarra Cant ón,  
S.  Redecil las Ferreiro,  M.  Álvarez Belt rán 
y M.  Miserachs Barba

Unidad de Gast roent erología,  Hepat ología y Nut r ición 

Pediát r ica.  Hospi t al  Mat erno-Inf ant i l  Val l  d’ Hebron.  

Barcelona.  España.

Objetivo: Valorar la efect ividad y t olerancia de la administ ración 
de comprimidos ent éricos de bicarbonat o sódico con cubiert a ácido 
resist ent e y disgregación a pH 5 con el  fi n de aument ar el  pH duo-
denal  y opt imizar la act ividad de los enzimas pancreát icos.  Dicha 
opt imización conl levaría una mej ora de la absorción de nut rient es,  
posible reducción de la dosis de enzimas administ rada y una reduc-
ción del cost e del t rat amient o.
Pacient es y mét odo:  Fueron i ncl uidos 21 pacient es (66 % va-
rones y 34 % muj eres),  con una media de edad de 11 años ( in-
t er val o 13-23) .  Se f or mul ar on compr i mi dos ent ér i cos de bi -
car bonat o sódi co de 225 mg,  de 7 mm de di ámet r o con una 
di sgregación de l a envol t ura a pH 5.  Fueron det erminados en 
est ado basal  (sól o enzimas) y t ras 15 días de t rat amient o con 
bicarbonat o (15 g/ m 2/ 24 h) repar t ido con los enzimas a las do-
sis habi t uales,  los siguient es parámet ros en heces:  ami lasa (t est  
color imét r ico enzimát ico - Merck diagnost ica N.º 19718).  Lipasa 
(mét odo Lipase-PS.  Sigma Diagnost ics,  St  Louis,  MO).  Quimot r ip-
sina (t est  calor imét r ico Boehr inger Mannheim GmbH Diagnost ica.  
N.º 718211).  Grasa,  azúcar  y prot eínas en heces (t écnica FENIR 
8820- inf rared Anal yzer.  Per t en,  Hamburg,  Alemania).  La diet a 
f ue simi lar  durant e el  est udio.
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Resultados:

 Sólo enzimas Enzimas + 
bicarbonat o

p

Amilasa U/ l 5.273 ± 3.825 4.779 ± 3.147 ns
Lipasa U/ l 268 ± 189 224 ± 167 ns
Quimot ripsina U/ l 32 ± 33 31 ± 28 ns
Grasa g % 7,3 ± 3 7,79 ± 3,28 ns
Nit rógeno g % 1,6 ± 0,26 1,7 ± 0,32 ns
Azúcar g % 1,71 ± 0,61 1,9 ± 0,64 ns

Conclusiones: Los pacient es est udiados present an unos niveles me-
dios de est eat orrea al  inicio de 7,3 ± 3 g %,  y recibían una media de 
unidades de l ipasa de 2.812 ± 1.567 kg/ día.  Unos niveles medios 
de 750 U de l ipasa/ kg/ comida,  pueden ser sufi cient es en la mayo-
ría de los pacient es para cont rolar la est eat orrea.  El  est udio est a-
díst ico de correlación l inear ent re el  aport e de enzimas y los nive-
les de est eat orrea present a una correlación negat iva (r = 0,16).  El  
aport e de compr imidos de bicarbonat o sódico,  a dosis media de 
775 mg/ comida no demost ró una opt imización de la act ividad de los 
enzimas pancreát icos.  La det erminación de amilasa,  l ipasa,  quimo-
t r ipsina y grasa en heces most raron un l igero descenso en algunos 
pacient es,  pero sin alcanzar di f erencia signifi cat iva como grupo.  
Fut uros est udios con un aument o de la dosis de bicarbonat o y dis-
gregación de la envolt ura a un pH < 5 deberán ser efect uados.

REVISIÓN CLÍNICA A NIVEL DIGESTIVO Y NUTRICIONAL 
DE LOS PACIENTES CON FIBROSIS QUÍSTICA

M.P.  Gual lart e Al ias,  I.  Loverdos Eseverri,  G.  Puj ol  Muncunil l ,  
A.  de los Ríos Pérez,  O.  Asensio de la Cruz y M.  Bosque García

Hospi t al  Parc Taul í.  Sabadel l .  España.

Objetivos: Valorar el  manej o y la sit uación cl ínica de los pacient es 
at endidos en la unidad de Fibrosis Quíst ica (FQ) a nivel digest ivo.
Material y métodos: Revisión de la hist oria cl ínica de los pacient es 
de 0 a 18 años cont rolados en la unidad de FQ de nuest ro hospit al .  
Se recogieron dat os de edad,  sexo,  mut ación genét ica,  f orma de 
present ación,  úl t imos cont roles nut r i cionales somat omét r i cos 
(Wat erlow [ IW]  e IMC en > 3a) y analít icos,  coexist encia con diabe-
t es y cel iaquía,  excreción grasa en heces (Sobel),  y suplement ación 
con vi t aminas y fórmulas ent erales.  Se clasifi caron en sufi cient es 
(grupo 1) o insufi cient es pancreát icos (grupo 2) y,  a su vez se divi-
dieron en diagnóst ico precoz por screening neonat al o debut  ant e-
rior a los 2 meses de vida (a),  o t ardío (b).
Resultados: Se evaluaron 47 pacient es:  28 niños y 19 niñas.  Edad 
media 8a y 4m (11m a 18a).  El  grupo 1a son 12 pacient es (11 m a 
8,5 a),  8 cont rolados en consult a ext erna de gast roent erología (CE),  
el  83 % asint omát icos al diagnóst ico,  IW > 90 en 9 de 9 medidos,  IMC 
en p25-50 (2) y > p85 (2),  colest erol  normal  en 6/ 6,  vi t aminas 
A,D,E,K (TP) normales en 10/ 10.  El grupo 1b son 5 pacient es (11 m 
a 14 a):  ninguno se visit ó en CE,  el  80 % debut ó con cl ínica respira-
t oria,  índices nut ricionales recient es no recogidos,  vit aminas l ipo-
solubles en rangos de normal idad,  colest erol  normal  en 3/ 3.  En 
ambos subgrupos,  hay gran variabil idad genét ica,  su función hepá-
t ica y Sobel son normales,  ninguno present a diabet es o cel iaquía ni 
recibe suplement ación con vit aminas o nut rición ent eral .  El  grupo 
2 lo const i t uyen 30 pacient es (23 subgrupo a y 7 el  b) de ent re 
11 meses y 18 años;  en su mayoría present aron cl ínica al  diagnóst i-
co (49 %/ 100 %) siendo en su mayoría digest iva en los dos subgrupos.  
En ambos predomina la mut ación homocigot a para DF508.  El 96 % se 
cont rola en CE,  present an 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 pacient es (b),  ≤ p25 en 13 

(10 en a y 3 en b),  p25-50 en 6 (a) y > p50 en 8 (6 en a y 1en b);  en 
14/ 16 del  gr upo 2a pr esent a col est er ol  nor mal ,  4/ 5 del  2b 
es < 120 mg/ dl;  las vit aminas l iposolubles son normales en 95 % (a) 
y 100 % (b),  Sobel es < 3 en 5/ 30,  ent re 3 y 10 g en 17/ 30 y > 10 g en 
8/ 30 en úl t imos cont roles;  observamos al t eración persist ent e de 
función hepát ica en 3/ 30.  El 100 % est án suplement ados con vit ami-
nas y el  43 % con fórmula ent eral  hipercalórica.  Se asocia diabet es 
en 3 pacient es y cel iaquía en 1.
Conclusiones: Los dat os recogidos se asemej an a lo descrit o en la 
l i t erat ura.  Precisamos desarrol lar est rat egias para mej orar el  cum-
pl imient o del prot ocolo de seguimient o de los pacient es con FQ.  Es 
baj o el  porcent aj e de suplement ación ent eral ,  se debe valorar si 
est á adecuadament e sust i t uido por  suplement os cul inar ios.  En 
nuest ros pacient es no hemos encont rado défi cit  de vit aminas l ipo-
solubles.

UTILIDAD DE LA ECOGRAFÍA EN EL DIAGNÓSTICO 
DE LA AFECTACIÓN HEPÁTICA EN LA FIBROSIS QUÍSTICA

A.J.  Pérez Aragón,  P.  Garófano Plazas,  J.  Romero González,  
M.A.  López Casado,  E.  Mart ínez Mart ínez,  G.  Lobo Tamer,  
I.M.  López Cont reras y F.  Casas Maldonado

Unidad de Gast roent erología Inf ant i l .  Hospi t al  Mat erno-Inf ant i l  

Vi rgen de las Nieves.  Granada.  España.

Servicios de Pediat r ía y Radiología.  Hospi t al  Mat erno-Inf ant i l  

Vi rgen de las Nieves.  Granada.  España.

Servicio de Neumología.  Hospi t al  Cl ínico San Ceci l io.  Granada.  

España.

Introducción: Con la mej ora en la esperanza de vida,  la incidencia 
en la afect ación hepat obil iar y digest iva en la fi brosis quíst ica (FQ) 
ha aument ado,  siendo su present ación cl ínica variable.  Unas veces 
silent e,  ot ras insidiosa y recurrent e,  en ocasiones de comienzo muy 
t ardío.  Est o es debido a múlt iples fact ores no del t odo bien conoci-
dos:  mayor supervivencia,  diferent e sensibil idad individual,  genot i-
po,  gravedad y afect ación de la función exocrina,  mecanismos in-
munológicos,  complicaciones,  ent re ot ras.
Objetivos: Est udio de la afect ación hepat obil iar y digest iva en es-
t adios iniciales en el  pacient e afect o de FQ,  así como det erminar 
los hal lazgos que pudieran predeci r  su evolución y apar ición de 
complicaciones.  Est o nos permit iría iniciar el  t rat amient o muy pre-
coz y ret rasar la progresión cl ínica.
Material y método: Est udio t ransversal de los pacient es afect os de 
FQ y seguidos en nuest ra Unidad,  desde el año hast a los 30 años.  Se 
ha real izado valoración nut r icional ,  f unción hepát ica,  genét ica y 
exploración clínica.  A t odos el los se les det erminó:  bil irrubina,  GOT,  
GPT,  GGT,  albúmina,  prealbúmina y T.  de prot rombina y est udio 
mediant e eco-Doppler hepat obil iar por un ecografi st a especial iza-
do.  Dependiendo de los hal lazgos se valorará recurrir a ot ras t écni-
cas:  colangio-RM.
Resultados: De los 23 pacient es,  6 son muj eres y 17 varones,  con 
edades comprendidas ent re los 2 y 30 años.  12 de el los present aron 
hal lazgos ecográfi cos:  5 hígado graso con hepat omegal ia en 3 casos 
y en 1 l i t iasis bil iar;  7 páncreas hiperecogénico con esplenomegal ia 
en uno de el los y en un caso se encont ró di lat ación de la vía bi l iar 
int ra y ext rahepát icas.  Dos casos present an insufi ciencia pancreát i-
ca exocrina:  1 homocigot o y 1 con diagnóst ico t ardío.  La vesícula 
bi l iar  aparecía cont raída y de pared gruesa en dos pacient es.  El 
est udio mediant e Eco-Doppler f ue normal  en t odos los pacient es 
est udiados.  De los 12 pacient es con afect ación hepát ica,  3 eran ho-
mocigot os,  7 het erocigot os para F508 y 2 pacient es present aban 
ot ra mut ación.  La afect ación más severa fue en 2 pacient es varones 
homocigot os con 16 y 19 años y en dos casos het erocigot os hombre 
y muj er,  con diagnóst ico t ardío (a los 3 y 11 años).  En cuant o a los 
parámet ros bioquímicos de función hepát ica,  3 pacient es present a-
ban cif ras de AST sobre 40 U/ l  (N:  máx 37 U/ l),  dos de el los sin ha-
l lazgos ecográfi cos.  3 pacient es present an int olerancia a los HC,  
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dos de el los homocigot os y 2 diagnost icados de DMID,  no homocigo-
t os.  No hemos t enido ningún pacient e con desnut rición en nuest ro 
est udio,  aunque est e grupo present aba valores cercanos al  P3.
Conclusiones: 1.  La afectación hepatobil iar en la FQ es diversa.  Jun-
to con las P.  de función hepát ica,  nuest ro estudio avala lo referido en 
la bibl iograf ía al  considerar la ecograf ía abdominal dada su inocui-
dad, método de elección y t écnica de screening en estadios iniciales,  
así como de seguimiento.  2.  La Eco-Doppler podría permit ir seleccio-
nar pacientes en quien aplicar ot ras t écnicas más costosas y especí-
fi cas (colangioRM) en un intento de diagnóst ico y t ratamiento precoz 
que f renara la progresión de la enfermedad.  3.  El gen DF508 en ho-
mocigosis,  asocia gravedad y mayor incidencia en la afect ación de 
órganos.  Dado el pequeño t amaño de nuest ra muest ra,  no podemos 
ext raer conclusiones con signifi cado est adíst ico,  aunque compart i-
mos los result ados obtenidos en ot ros estudios más amplios.

Genética

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

M.A.  Gómez Llorent e,  C.  Gómez Llorent e,  S.  Blanco Mart ín,  
E.  Farez Vidal,  T.  de Haro Muñoz y J.A.  Gómez Capil la

Hospi t al  Universi t ar io San Ceci l io.  Granada.  España.

Clinical  manifest at ions of  cyst ic fi brosis (CF) are variable.  Genet ic 
and environment al  f act ors t hat  det ermine whet her an individual 
wil l  develop associat ed complicat ions are st i l l  under invest igat ion.  
The present  communicat ion report s t he genet ic analysis of  a family 
wit h dif ferent  cl inical forms of  CF and addresses t he diffi cult y of  CF 
diagnosis in an individual  wi t h mut ant  al leles G542X and R117H 
because of  t he variable phenot ype associat ed wit h R117H  mut at ion.  
Bot h chi ldren in t his f ami ly were het erozygous f or  G542X/ R117H 
wit h t he same t hymine sequence (7T/ 9T) in int ron 8 of  CFTR.  The 
gir l  was diagnosed wi t h CF,  whereas t he boy was diagnosed wi t h 
azoospermia as sole cl inical manifest at ion.  The possible implicat ion 
of  t he HFE gene as a CF modifi er locus was analyzed,  since t he t wo 
chi ldren had t he same genot ype.  No genet ic dif ferences were de-
t ect ed bet ween brot her and sist er t hat  explained t he dif ferent  cl i-
nical  manifest at ions of  CF.  Implement at ion of  CF neonat al  scree-
ning f or  mul t iple CFTR al leles has been proposed as a met hod of  
early diagnosis.  However,  incorrect  conclusions can be drawn if  so-
lely based on result s of  t his t est .  To our best  knowledge,  t his is t he 
fi rst  report  in which sibl ings wit h t he same genot ype present  dif fe-
rent  CF cl inical  manifest at ions.  This i l lust rat es t he diffi cul t y of  CF 
diagnosis in individuals t hat  present  wit h R117H mut at ion in combi-
nat ion wit h anot her severe mut at ion,  even when t he poly-T al lele 
polymorphism is known.

ALTA INCIDENCIA DE FIBROSIS QUÍSTICA 
EN UN PEQUEÑO NÚCLEO RURAL EXTREMEÑO

P.  Barros Garcíaa,  M.J.  López Rodrígueza,  L.  Fernández-Pereiraa,  
J.M.  Casas Gila,  L.  Bigorrab y R.  Rodríguez Lópezb

aServicio de Pediat r ía.  Hospi t al  San Pedro de Alcánt ara,  

Cáceres.  España.
bHospi t al  Inf ant a Cr ist ina.  Badaj oz.  España.

Introducción: La incidencia en España de fi brosis quíst ica (FQ) se 
est ima en 1:2.500 recién nacidos vivos (en Ext remadura,  en 2008,  

fue de 1:3.454).  Uno de cada 25 habit ant es es port ador del defect o 
genét ico.  La aparición de 3 casos nuevos en menos de 8 años en un 
pequeño pueblo propició el  est udio de la población.
Objetivo: Est udiar los ant ecedent es de FQ y port adores en un pe-
queño núcleo rural .
Material y métodos: Est udio poblacional  según dat os del  Inst i t ut o 
Nacional  de Est adíst ica y municipales.  Anál isis por secuenciación 
genét ica de la mut ación D508 (AB3130).  Anál isis del árbol genealó-
gico para det ección de posibles port adores mediant e el  programa 
CYRILIC.
Resultados: Se t rat a de una población de 608 habit ant es,  bien co-
municada,  cercana a una ciudad dot ada de hospit al  t erciario,  con 
una media de 2,12 nacimient os/ año.  En los úl t imos 8 años,  fueron 
diagnost icados 3 casos,  calculándose una incidencia de 1:5,6 recién 
nacidos vivos y una prevalencia de FQ en la población de 1:202.  Los 
3 pacient es present aban la mut ación D508 en homocigosis.  Se rea-
l izó el  anál isis de port adores a 24 famil iares en edad fért i l  (3,94 % 
de la población),  siendo posit ivo en 1 de cada 3.  El  árbol  genealó-
gico incluía 7 generaciones,  las t res famil ias est aban relacionadas 
2 a 2.  No se l legó a encont rar un único fundador que probablemen-
t e est é en generaciones previas.  Exist ían numerosos mat r imonios 
ent re individuos del mismo pueblo,  sin consanguinidad aparent e en 
est a generación,  pero sí en pret ér i t as.  Se encont raron múl t iples 
casos ant iguos de neonat os,  niños y j óvenes,  fal lecidos por pat olo-
gía respirat oria,  digest iva o de causa desconocida que nunca fueron 
diagnost icados de FQ.
Comentarios: La import ant e endogamia exist ent e en la población 
expl ica la elevada prevalencia e incidencia de FQ,  aunque los vín-
culos famil iares no eran evident es a pr imera vist a.  Consideramos 
import ant e el  est udio de por t adores previo a la gest ación,  para 
poder of recer un adecuado consej o genét ico.  Cont inuamos real i -
zando el est udio en búsqueda del individuo fundador y de port ado-
res en sus descendient es.

CARACTERIZACIÓN DE LA MUTACIÓN 2789 + 5G > A.  
ANÁLISIS CUANTITATIVO Y LOCALIZACIÓN EN CÉLULAS 
DE EPITELIO NASAL

L.  Masvidala,  A.  Álvarezb,  L.  Ruanob,  M.D.  Ramosa,  
X.  de Graciab y T.  Casalsa

aCent re de Genèt ica Mèdica i  Molecular.  IDIBELL.  

Barcelona.  España.
bUnit at  de Fibrosis Quíst ica.  Hospi t al  Val l  d’ Hebron.  

Barcelona.  España.

Int roducción:  La mut ación 2789 + 5G > A en el  int rón 14b produ-
ce la al t eración de la señal  de spl i cing det erminando la pérdida 
del  exón 14b y el  cambio en la paut a de lect ura.  En consecuen-
cia,  se produce una menor expresión del  gen CFTR (Highsmit h et  
al .  Hum Mut at .  1997,9:332-81).  Est a mut ación se asocia a fi brosis 
quíst ica (FQ) y represent a un 1 % de los alelos FQ en nuest ra po-
blación.
Muestras y métodos:  Se han anal izado muest ras de sangre y cé-
lulas de epi t el io nasal  de individuos adul t os,  agrupadas según sus 
caract er íst icas genot ípicas:  cont roles negat ivos (wt / wt ,  n = 22);  
cont r ol es posi t i vos (F508del / F508del ,  n = 7) ;  paci ent es FQ 
(2789 + 5G > A/ ot r a,  n = 9)  y por t adores (2789 + 5G > A/ w t ,  
n = 9).  Se ha obt enido RNA de células epi t el iales para la cuant i -
fi cación relat iva mediant e RT-PCR a t iempo real  con sondas Taq-
man.  Asimismo,  se han apl icado t écnicas de hist ología,  inmuno-
hist oquímica e inmunofl uorescencia para la caract er ización de 
las células epi t el iales y la local ización de la prot eína.
Resultados:  El  anál i si s cuant i t at i vo evidencia:  1)  l a mut ación 
2789 + 5G > A produce únicament e un 2 % de t ranscri t os normales;  
2) los niveles de expresión obt enidos correlacionan con cada uno 
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de l os genot i pos:  w t / w t ,  62, 6 %;  F508del / F508del ,  43, 5 %;  
2789 + 5G > A/ wt ,  21,1 % y 2789 + 5G > A/ ot ra,  13,0 %;  3) di f eren-
cias est adíst icament e signifi cat ivas en la expresión de CFTR ent re 
l os grupos cont roles y cada uno de l os grupos con l a mut ación 
2789 + 5G > A,  pacient es y port adores (p < 0,05).  La t inción PAP y 
la inmunohist oquímica han permit ido ident ifi car los dist int os t ipos 
celulares del  epit el io nasal .  Se ha evidenciado la local ización api-
cal  de la prot eína mediant e inmunofl uorescencia.  La local ización 
en membrana es mayor en los cont roles negat ivos que en los pa-
cient es (cont roles posit ivos y pacient es 2789 + 5G > A).  Est a di fe-
rencia es at r ibuible a la rápida degradación de t ranscr i t os abe-
rrant es (local ización ci t oplasmát ica).
Conclusiones: Se ha val idado la t écnica de RT-PCR a t iempo real 
para la cuant ifi cación precisa de t ranscr i t os en muest ras con es-
caso número de células (epi t el io nasal ).  Est a t écnica puede ser 
apl icada a ot ras mut aciones que af ect en el  nivel  de prot eína y 
como prueba adicional  en ensayos cl ínicos.  La inmunofl uorescen-
cia aport a información complement aria sobre el  efect o de la mu-
t ación en el  procesamient o cit oplasmát ico y expresión de CFTR en 
la membrana.
Proyect o fi nanciado por  FIS/ FEDER PI080041 (ISCi i i ) y Fundación 

Sira Carrasco.  Colabora en la present ación Abbot t  España.

CARACTERIZACIÓN DE LA PRIMERA DUPLICACIÓN 
EN PACIENTES CON FIBROSIS QUÍSTICA DE ESPAÑA 
Y SU POSIBLE ORIGEN MEDITERRÁNEO

M.D.  Ramos Lozano,  L.  Masvidal Sanz,  F.J.  Giménez Gascó,  
E.  Biet h,  M.  des Georges y T.  Casals Senent

CDGM y CGMM. IDIBELL.  Barcelona.  España.

CHU Tolouse.  Francia.

CHRU Mont pel l ier.  Francia.

Int roducción:  Veint e años después del  clonaj e del  gen CFTR se 
han report ado más de 1.600 mut aciones en la base de dat os mun-
dial  de fi brosis quíst ica (FQ).  A di f erencia de ot ras enfermedades 
genét icas,  en FQ un porcent aj e al t o de est as mut aciones son pun-
t uales y son det ect adas por di f erent es t écnicas de rast reo.  En los 
úl t imos años,  la incorporación de nuevas t ecnologías cuant i t at ivas 
ha dado paso a la caract er ización de grandes reordenamient os,  
mayor i t ar iament e deleciones de una o var ias regiones codifi can-
t es,  aunque t ambién en menor número,  inserciones y dupl icacio-
nes de gran t amaño.  Los pr imeros est udios apunt an que est os re-
ordenamient os pueden represent ar  al rededor  de un 2 % de l os 
alelos FQ.
Metodología: Nuest ro laborat or io ha incorporado dos t écnicas de 
PCR semicuant it at iva fl uorescent e,  amplifi cación con múlt iple l iga-
ción de sondas (MLPA) y real-t ime PCR.  Para la caract erización de 
la dupl icación se ha diseñado un array-CGH (qGenomics) aprove-
chando la plat aforma de Agilent  y cubriendo una región de 1Mb al-
rededor de CFTR.  A cont inuación se han desarrol lado PCRs consecu-
t ivas de la región del imit ada para la caract erización complet a de la 
dupl icación.
Resultados:  En est e est udio se ha ident ifi cado una dupl icación 
de la región 5,  en cuat ro pacient es.  La pr imera est imación indi -
caba un t amaño super ior  a 28 kb.  La secuencia de los dist int os 
product os de PCR ha permi t ido del imi t ar  la zona dupl icada que 
comprende desde más de 6 kb ant er iores al  codón de inicio ATG 
hast a 500 pb en el  int rón 3,  aproximadament e 35 kb.  Dos f ami-
l ias españolas y dos f rancesas,  no relacionadas,  present an la du-
pl icación CFTRdupProm-3.  El  est udio de la dupl icación y el  ha-
plot ipo asociado sugieren un or igen común en las cuat ro f ami l ias 
anal i zadas y nos l l eva a post ul ar  su posibl e or igen medi t er rá-
neo.
Est e t rabaj o cuent a con fi nanciación del  FIS PI080041 y l a Funda-

ción Sira Carrasco.

DETERMINACIÓN DE LA FRECUENCIA DE LAS MUTACIONES 
MÁS COMUNES PARA LA FIBROSIS QUÍSTICA EN PACIENTES 
COLOMBIANOS

Z.  Corredor y G.  Barret o

Servicio de Fibrosis Quíst ica.  Laborat or io de Genét ica Molecular  

Humana.  Sección Genét ica.  Depar t ament o de Biología.  

Universidad del  Val le.  Cal i .  Colombia.

Introducción: La fi brosis quíst ica es la enfermedad aut osómica re-
cesiva más f recuent e en la población blanca europea con una f re-
cuencia de 1/ 2.500 nacidos vivos y de 1/ 25 port adores.  Se caract e-
riza por abundant e producción de secreciones mucosas pulmonares.  
Se anal i zaron l as mut aciones:  DF508,  G542X,  G551D,  R553X,  
W1282X,  las cuales en su conj unt o,  para ot ros países han present a-
do f recuencias superiores al  75 %.
Objetivo: Est ablecer la f recuencia de las 5 mut aciones más comu-
nes en afect ados con FQ de Colombia.
Metodología: Se est udiaron 40 pacient es con FQ con elect rol i t os 
ent re 40 ≥ 60 mEq/ L,  de diferent es regiones de Colombia.  El  ADN 
fue ext raído mediant e desalamient o,  anal izado por PCR-RFLP,s en 
los exones 10,  11 y 20 del gen CFTR y el pol imorfi smo C/ T-13910 del 
gen LCT que confi ere int olerancia a lact osa.
Resultados: Se obt uvo una f recuencia de la mut ación DF508,  del 
36,3 % en cromosomas de afect ados con FQ.  De los 40 pacient es,  
sólo el  22,5 % fueron homocigot os para la DF508;  por el  cont rario,  
el  50 % no present aron la present aron y el  27,5 % fueron het erocigo-
t os.  Las mut aciones G542X,  G551D,  R553X,  W1282X no fueron ob-
servadas.  El  39,03 % de los pacient es con FQ most raron ser genot í-
picament e int olerant es a lact osa (C/ C-13910),  el  58,53 % fueron 
t olerant es port adores y el  2,44 % t olerant es homocigot os.  La f re-
cuencia de i nt ol erancia en una muest ra cont rol  n:  55 f ue de 
54,54 %.
Conclusiones: Comparado con est udios ant eriores,  como Keyeux et  
al  (2003) (n = 184 cromosomas) p = 0,5,  hay diferencias est adíst ica-
ment e signifi cat ivas de la proporción de cromosomas con DF508 y 
las 4 mut aciones más comunes para fi brosis quíst ica report ada para 
Colombia,  respect o de la muest ra aquí est udiada.  Por ot ro lado,  no 
se observaron diferencias en la f recuencia de int olerant es a lact osa 
ent re la población cont rol  y los afect ados con FQ.

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

M. Mila Recasens,  D.  Jiménez Sánchez y C.  Badenas Orquín

Hospi t al  Cl ínic.  CIBERER. Barcelona.  España.

Int roducción:  Desde 1992 hast a la act ual idad se ha est udiado a 
1.414 pacient es remit idos al  Servicio de Bioquímica y Genét ica Mo-
lecular del Hospit al  Clínic de Barcelona para búsqueda de mut acio-
nes en el  gen CFTR.  A lo largo de los años se ha ido var iando la 
met odología de manera que se ha pasado del est udio de 2 mut acio-
nes (p.F508del y p.G542X) a 32 ut i l izando el  kit  Cyst ic Fibrosis ge-
not yping Assay (Abbot t ).
Objetivo: Evaluar los mot ivos de consult a y la f recuencia de mut a-
ciones en cada uno de el los.
Material y método: Se han seleccionado los 650 úl t imos casos con-
secut ivos est udiados t odos con la misma met odología:  ki t  Cyst ic 
Fibrosis genot yping Assay y post er ior  anál isis en un ABI3130 de 
Appl ied Biosyst ems.
Resultado y conclusiones:  El  pr incipal  mot ivo de consul t a han 
sido pat ologías relacionadas con el  servicio de ginecología (35 %):  
est er i l idad,  infert i l idad y pacient es relacionados con t écnicas de 
reproducción asist ida (ICSI,  donación de óvulos,  donant es de es-
perma…),  A cont inuación los ant ecedent es f ami l iares de fi brosis 
quíst ica para det ección de port adores y consej o genét ico (20 %),  
seguido del  servicio de neumología (14 %) con las bronquiect asias 



X Congreso Nacional de Fibrosis Quíst ica 75

como pr incipal  enfermedad.  Ot ros mot ivos de consul t a han sido:  
sospecha cl ínica,  consanguinidad,  parej a port adora y diagnóst ico 
prenat al  (9 %).  Se han det ect ado mut aciones en un 13,34 % de los 
pacient es,  ya sea en homozigosis o het erozigosis.  Como era de 
esperar el  mot ivo de consul t a que ha dado lugar a la mayor t asa 
de det ección de mut aciones ha sido el  de ant ecedent es famil iares 
(60,5 %).  El  espect ro mut acional  hal lado y por orden de f recuencia 
ha si do el  si gui ent e:  p . F508del ,  p . G542X,  N1303K,  R117H,  
2789 + 5G > A,  711 + 1G > T,  R334W,  R347H,  1716G > A,  G85E,  co-
incidiendo con dat os recient ement e obt enidos en la población 
española.

FIBROSIS QUÍSTICA: INFLUENCIA DE LA GENÉTICA COMO 
MARCADOR DE GRAVEDAD.  EVOLUCIÓN EN EL TIEMPO

A.J.  Pérez Aragón,  P.  Garófano Plazas,  G.  Lobo Tamer,  
M.A,  López Casado,  M.A.  Romero González,  E.  Mart ínez Mart ínez,  
F.J.  Pacheco Sánchez-Lafuent e y F.  Casas Maldonado

Hospi t al  Mat erno-inf ant i l  Vi rgen de las Nieves.  Granada.  España.

Introducción: Las manif est aciones cl ínicas en la fi brosis quíst ica 
(FQ) son muy variadas,  sobre t odo su gravedad y,  como numerosos 
est udios ponen de manifi est o,  probablement e relacionado con la 
afect ación genét ica que asocie.
Objetivos: Anal izar los pacient es diagnost icados de FQ en nuest ra 
área de infl uencia,  desde el  año hast a los 30 años y relacionar la 
afect ación genét ica con la afect ación respirat oria,  digest iva y est a-
do nut ricional en la act ual idad.
Material y método: Est udio t ransversal,  de los pacient es afect os de 
FQ.  Se ha real izado valoración nut ricional (peso,  t al la,  circunferen-
cia braquial ,  perímet ro muscular braquial  y pl iegues cut áneos,  ín-
dice de masa corporal,  albúmina y prealbúmina),  función hepát ica 
(bi l irrubina,  GOT,  GPT,  GGT,  T.  de prot rombina),  genét ica y explo-
ración cl ínica con pruebas de f unción respirat or ia (FVC,  FEV1) y 
est udio mediant e eco-Doppler hepat obil iar por un ecografi st a espe-
cial izado.
Resultados: De los 23 pacient es,  7 son muj eres y 16 varones,  con 
edades comprendidas ent re los 2 y 30 años.  El  diagnóst ico se rea-
l izó de forma precoz en el  91 %.  12 de el los present aron al t eracio-
nes en la ecograf ía abdominal ,  sin encont rar hal lazgos ecográfi cos 
de HTP.  De los 12 pacient es con afect ación hepát ica,  4 eran homo-
cigot os para la mut ación DF508 y en dos het erocigot os para la 
misma coincidiendo con un diagnóst ico t ardío.  La afect ación más 
severa f ue en los pacient es homocigot os de mayor edad (3 casos 
t odos varones) y en los diagnost icados t ardíament e (4 y 11 años 
hombre y muj er).  En cuant o a los parámet ros bioquímicos de fun-
ción hepát ica,  no hemos encont rado correlación con los hal lazgos 
ecográfi cos ni  relación con la gravedad.  En el  grupo con al t eracio-
nes ecográfi cas,  la ingest a en la mit ad de los pacient es f ue infe-
r ior  a las recomendaciones nut r icionales,  cuant ifi cándose un ex-
ceso de ácidos grasos sat urados (13,8 %) en la diet a.  Respect o a la 
afect ación respirat oria,  la presencia de pol iposis nasal  est aba pre-
sent e en dos pacient es con ot ra mut ación het erocigot a,  presen-
t ando af ect ación impor t ant e del  FVC y FEV1 l os homocigot os 
DF508,  aunque sin evidenciar signifi cación est adíst ica,  probable-
ment e por la pequeña muest ra y la import ancia del  apoyo f ami-
l iar,  no siempre present e en el  diar io.
Conclusiones: 1.  La presencia del gen DF508 en homocigosis,  est á 
present e en t odos nuest ros pacient es con afect ación bil io-pancreá-
t ica y respirat oria ant es de la adolescencia,  aunque sin poder evi-
denciar  signi f icado est adíst ico,  probablement e por  la pequeña 
muest ra.  2.  No hemos t enido ningún pacient e desnut rido,  aunque sí 
con índices nut ricionales cercanos al  P3,  que mej oraron t ras int er-
vención nut ricional adecuada.  3.  Insist ir en la import ancia del diag-
nóst ico precoz e int ervención nut r icional  para lograr  mej or ías a 
largo plazo y demorar la aparición de las t emidas compl icaciones.  
Impl icación de la famil ia.

LOS ESTUDIOS DE SEGREGACIÓN.  REPERCUSIONES 
DIAGNÓSTICAS EN SITUACIONES EXCEPCIONALES

F.J.  Giménez Gascó,  M.D.  Ramos Lozano 
y T.  Casals Senent

CDGM y CGMM. IDIBELL.  Barcelona.  España.

Introducción: El  Consorcio int ernacional  de Fibrosis Quíst ica (FQ) 
reúne más de 1.600 mut aciones CFTR.  Para evit ar errores de int er-
pret ación,  los prot ocolos de FQ (Dequeker et  al .  EJHG 2009) insis-
t en en la necesidad de confi rmar el  genot ipo de cada pacient e de-
t erminando el  or i gen pat erno y mat erno de l as mut aci ones.  
Present amos dos casos famil iares det ect ados a t ravés del Programa 
de Cribado Neonat al (PCN)* de FQ en Cat aluña.
Casos clínicos: Caso 2:  se det ect a la mut ación F508del en het ero-
cigosis en las muest ras de los padres y el  hi j o.  Debido a la discor-
dancia ent re el  genot ipo y el  fenot ipo se real iza el  rast reo comple-
t o del gen CFTR.  En est e est udio se ident ifi ca la mut ación F587I.  El 
neonat o y la madre present an el  genot ipo F508del/ F587I y t est  de 
sudor repet idament e posit ivos (> 60 mmol/ L),  dos hal lazgos com-
pat ibles con la enfermedad.  Conclusión:  se confi rma el diagnóst ico 
de FQ en ambos.  Caso 2:  el neonat o present a las mut aciones R1162X 
y 5T-13TG.  La posición en t rans de est as mut aciones se encuent ra 
asociada a una forma leve de FQ o a un fenot ipo relacionado con el  
gen CFTR (agenesia de conduct os deferent es,  pancreat it is crónica,  
bronquiect asias).  En el  est udio f ami l iar  se evidencia que ambas 
mut aciones se encuent ran en cis y son de origen pat erno.  Conclu-
sión:  Sin cl ínica sugest iva de la enfermedad,  padre e hi j o se diag-
nost ican “ port adores” .  Aunque se t rat a de sit uaciones excepciona-
les,  ambos est udios de segregación evidencian la impor t ancia,  
cl ínica y molecular,  de det erminar  el  genot ipo de f orma inequí-
voca.
Conclusiones: El  est udio famil iar y la correct a int erpret ación del 
genot ipo son fundament ales para:  1) confi rmar/ descart ar el  diag-
nóst ico del probando;  2) est ablecer el  seguimient o cl ínico si proce-
de;  3) of recer el  asesoramient o genét ico adecuado a cada núcleo 
famil iar.

*PCN:  J. L.  Marín,  J.M.  Hernández.  Unidad de Cr ibado Neonat al .  
Hospi t al  Cl ínic,  Barcelona.  T.  Casals.  Laborat or io de Diagnóst ico 
Molecular.  Fundació IDIBELL,  Barcelona.  S.  Gart ner,  N.  Cobos.  Uni-
dad FQ.  Hospit al  Val l  d’ Hebron,  Barcelona.  O.  Asensio.  Unidad FQ.  
C.  Hospit alari Parc Taulí,  Sabadel l .  J.L.  Sécul i.  Unidad FQ.  Hospit al  
S.  Joan de Déu,  Barcelona.  R.  Prat s,  M.J.  Vidal.  Programa de Salud 
Mat ernoinfant i l .  D.  G.  Salut  Públ ica,  Consel leria de Sanit at  de Ca-
t alunya.

Fisioterapia

ESTUDIO PILOTO: FISIOTERAPIA RESPIRATORIA 
CON VENTILACIÓN MECÁNICA NO INVASIVA 
EN LA SOBREINFECCIÓN RESPIRATORIA

A.  Val ient e Planas,  N.  López Galbany,  M.  Bosque García,  
V.  Rodríguez Sales,  P.  Puyol Claramunt  y M.  Tamame San Ant onio

Unidad de Fibrosis Quíst ica.  Servicio de Rehabi l i t ación.  

Hospi t al  de Sabadel l .  Corporació Parc Taul í.  Sabadel l .  España.

Introducción: Durant e una sobreinfección respirat oria en pacient e 
con fi brosis quíst ica (FQ) es necesar io int ensifi car  la fi siot erapia 
respirat or ia (FR) en la Unidad de FQ (UFQ),  el  pacient e present a 
aument o de la t os,  increment o de la producción de esput o,  dismi-
nución de la t olerancia al  ej ercicio,  fat iga de la musculat ura respi-
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rat or ia e hipoxemia,  difi cul t ando la real ización de la FR.  Con el 
sopor t e de la vent i lación mecánica no invasiva (VMNI) se puede 
opt imizar la sesión,  evit ando la fat iga de la musculat ura respirat o-
ria y dando est abil idad a la vía aérea disminuyendo la t os inefi caz.
Obj et ivo:  Valorar  un prot ocolo de FR con l a ayuda de l a VMNI 
como est udio pi lot o real izado en dos pacient es reagudizados afec-
t os de FQ,  para apl icar lo si  los resul t ados del  est udio son sat isfac-
t or ios.
Material y método: Est udio prospect ivo y descript ivo.  Suj et os de 
est udio:  2 pacient es afect os de FQ reagudizados.  Int ervención:  Pro-
t ocolo de FR con la ayuda de la VMNI;  en el  moment o del diagnós-
t ico de sobreinfección respirat oria se inicia la FR con VMNI durant e 
15 días.  a) adapt ación de la VMNI con mascari l la naso-bucal ,  pre-
sión inspirat oria de 12 cmH2O y espirat oria de 4.  b) respirar a volu-
men corrient e durant e 5-10,  para recuperar el  confort  respirat orio.  
c) real izar drenaj e aut ógeno con la VMNI para hacer progresar las 
secreciones.  Medidas de cont rol :  para valorar la efi cacia de prot o-
colo:  a) monit orización de la sat uración de oxígeno (Sat O2).  b) f re-
cuencia respirat oria (Fr).  c) f recuencia cardíaca (FC).  d) PIM y PEM. 
e) valoración de la disnea con escala de Börg.  f ) valoración subj et i-
va del pacient e sobre facil idad de movil ización de secreciones,  fa-
t iga,  bienest ar y sat isfacción.
Resultados: 2 pacient es un niño de 6 años y una adolescent e de 
18.  Ambos colonizados crónicament e por  St aphylococcus aureus,  
con t est  de Shwachmann de 80 y 60 respect ivament e y FEV1 den-
t ro de la normal idad en si t uación est able,  disminuyendo un 30 % y 
un 50 % respect ivament e durant e la agudización.  Los resul t ados 
son las medias de los valores agrupados en 3 punt os:  T0 en el  mo-
ment o del  diagnóst ico,  T1 a la semana y T2 a los 15 días.  T0:  Sa-
t O2:  92 y 91 % respect ivament e,  PIM y PEM:  67 y 80 cmH2O y 65 y 
82 cmH2O,  FC:  103 y 90,  Fr:  30 y 25.  Börg:  no valorable y 7.  Valo-
ración subj et iva:  4 y 4.  T1:  Sat O2:  96 y 94 % respect ivament e,  PIM 
y PEM:  77 y 81 cmH2O y 78 y 84 cmH2O,  FC:  85 y 75,  Fr :  20 y 20.  
Börg:  no valorable y 2.  Valoración subj et iva:  4 y 4.  T2:  Sat O2:  98 y 
99 % respect ivament e,  PIM y PEM:  78 y 86 cmH2O y 80 y 90 cmH2O, 
FC:  84 y 77,  Fr:  24 y 18.  Börg:  no valorable y 0.  Valoración subj e-
t iva:  4 y 4.
Conclusiones:  Dado los resul t ados obt enidos en el  est udio pi lo-
t o,  est amos incorporando ést e prot ocolo de fi siot erapia asist ida 
con VMNI en las sobreinf ecciones respi rat or ias en los enf ermos 
con FQ.

FISIOTERAPIA RESPIRATORIA DOMICILIARIA 
EN LA FIBROSIS QUÍSTICA PRE-TRASPLANTE 
PULMONAR

G. Mat eu Vives,  M.  Noray Malgrat ,  N.  López Galvany,  
L.  Valdesoiro Navarret e,  C.  Mont ón Soler 
y X.  Pomares Amigo

Unidad de Fibrosis Quíst ica.  Hospi t al  de Sabadel l .  

Corporació Parc Taul í.  Sabadel l .  España.

Introducción: La fi siot erapia respirat oria (FR) es imprescindible en 
el  pacient e afect o de fi brosis quíst ica (FQ) que precisa t rasplant e 
pulmonar (TP).  La enfermedad conl leva una disminución de la act i-
vidad f ísica con det er ioro músculo- esquelét ico.  La FR debe ser 
especial izada,  regular,  individual izada y adapt ada a la sit uación del 
pacient e.  La FR en el  ámbit o domici l iar io (FRD) puede faci l i t ar el  
cumpl imient o de las t écnicas y evit ar el  f recuent e absent ismo ob-
servado en el  ámbit o ambulat or io,  ganando efi cacia para t rat ar y 
ent renar al  pacient e a una mej ora de su condición f ísica,  mej oran-
do su pronóst ico post -quirúrgico.
Objetivos: Describir nuest ra experiencia en FRD pre TP en dos pa-
cient es.
Metodología: Trabaj o descr ipt ivo ret rospect ivo fi nanciado por la 
Associació Cat alana de Fibrosi Quíst ica.  Una fi siot erapeut a especia-

l izada en respirat orio acude al domicil io del pacient e.  La sesión es 
de 45,  de 2 a 5 veces por semana.  Prot ocolo de FRD:  1.  Valoración 
del pacient e.  2.  Apl icación de las t écnicas:  t écnicas de permeabil i-
zación de las vías aéreas;  t écnicas de reeducación de la musculat u-
ra respirat or ia;  fl exibi l ización y t onifi cación de la caj a t orácica,  
cint ura escapular y faj a abdominal;  ej ercicio aeróbico con la mar-
cha,  biciclet a o escaleras.  3.  Supervisión de la t écnica inhalat oria,  
los nebul izadores,  la vent i lación mecánica no invasiva (VMNI) y la 
oxigenot erapia.
Descripción de casos: Caso 1:  varón diagnost icado a los 7 años de 
edad,  que a los 26 años cumple cr i t er ios de TP con FVC 2, 99 L 
(59 %),  FEV1 0,97 L (24 %),  FEF1/ FVC 32 %.  PO2 56,  PCO2 40.  Oxige-
not erapia 16 h/ día.  Se real izó el  prot ocolo de FRD durant e 28 me-
ses con un t ot al  de 391 sesiones (3,32 sesiones/ semana).  La expec-
t oración fue posit iva en el  91 % de sesiones con esput o hemopt oico 
en el  23 %.  Colonizado por Burkholderia cepacia y St aphylococcus 

aureus.  Precisó 2 ingresos hospit alarios y 6 domici l iar ios.  Las úl t i-
mas PFR pre TP f ueron de FVC 2, 78 L (54 %),  FEF1 1, 03 L (25 %),  
FEF1/ FVC 37 %.  PO2 60,8,  PCO2 40.  No necesit ó de VMNI.  Trasplant a-
do con éxit o.  Caso 2:  varón diagnost icado a los 4 meses de vida,  a 
los 20 años cumple crit erios de TP con FVC 2,22 L (36 %),  FEF1 1,26 L 
(30 %),  FEF1/ FVC 56 %.  PO2 54,  PCO2 43,1.  Colonizado por  Pseudo-

mona aeruginosa y Burkholder ia cepacia.  Oxigenot erapia 16 h/ día.  
Real izó el  prot ocolo de FR domicil iaria durant e 1 mes y 21 días con 
un t ot al  de 20 sesiones (2,6 sesiones/ semana).  La expect oración 
f ue abundant e en el  80 % de las sesiones.  Las úl t imas PFR pre TP 
f ueron de FVC 1,63 L (37 %) y FEF1 0,96 L (26 %),  FEF1/ FVC 58 %.  
Trasplant ado con éxit o.
Conclusiones: La FRD of rece una const ancia y regular idad en el  
cumpl imient o de la misma y un mayor soport e emocional  durant e 
el  periodo pret rasplant e.

FISIOTERAPIA RESPIRATORIA EN NIÑOS 
CON FIBROSIS QUÍSTICA

R. Mart ín Valero

Escuela Universi t ar ia Ciencias de la Salud.  

Málaga.  España.

Introducción: La asociación malagueña de fi brosis quíst ica viene 
desarrol lando un proyect o de fi siot erapia respirat or ia a domici l io 
desde el año 2004.  La fi siot erapia respirat oria es uno de los pilares 
básicos en el  t rat amient o de la enfermedad pulmonar.  La ampl ia 
gama de t écnicas disponibles posibil it a al fi siot erapeut a seleccionar 
más de una y confeccionar un programa de t rat amient o adecuado 
para cada pacient e.
Objetivos: El  obj et ivo de nuest ra int ervención es prevenir las posi-
bles disfunciones respirat orias,  rest it uir la función pulmonar y me-
j orar la cal idad de vida de los pacient es.  Así como reducir las largas 
est ancias de hospit al izaciones que int errumpen el desarrol lo psico-
lógico-social-educat ivo del niño.
Material y método: Int egramos t écnicas de fi siot erapia respirat o-
ria:  vent ilat orias y de higiene bronquial.  Foment amos la adherencia 
al  t rat amient o gracias a la combinación de ej ercicios t erapéut i -
cos-lúdicos-recreat ivos y cont amos con la est recha colaboración de 
padres y hermanos.  Las t erapias complement ar ias más ut i l izadas 
son el  inspirómet ro incent ivado y t erapias inhaladas.  La met odolo-
gía es de caráct er mixt o:  valoración fi siot erápica previa y auscult a-
ción con plant i l las de evaluación cont inua;  regist ro de hist or ias 
cl ínicas;  evaluación cont inua a t ravés de grabaciones y fot ograf ías;  
reuniones periódicas de los profesionales del  equipo mult idiscipl i-
nar  y char las per iódicas de aut ocuidado en la sede de la asocia-
ción.
Conclusiones: Hemos observado una reducción de los sínt omas y 
del número de hospit al izaciones de los niños afect ados con fi brosis 
quíst ica durant e la asist encia de los fi siot erapeut as a domicil io.  Se 
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ha foment ado la aut onomía del niño para conseguir hacer la t erapia 
sin ayuda de un adult o y una mej ora signifi cat iva de la función pul-
monar.  Despert ando un espír i t u de lucha cont ra la sint omat ología 
de la enfermedad y consiguiendo una fuert e dependencia diaria del 
niño hacia la real ización de la t erapia.

PROTOCOLO DE REHABILITACIÓN AMBULATORIA 
POSTRASPLANTE PULMONAR EN LOS PACIENTES 
CON FIBROSIS QUÍSTICA

N. López Galbany,  A.  Val ient e Planas,  M.  Bosque García,  
G.  Mat eu Vives,  X.  Pomares Amigo y M.F.  Cabal lero Gómez

Unidad de Fibrosis Quíst ica.  Servicio de Rehabi l i t ación.  

Hospi t al  de Sabadel l .  Corporació Parc Taul í.  Sabadel l .  

España.

Introducción: El  t rasplant e pulmonar (TxP) es la única al t ernat iva 
t erapéut ica en los pacient es con Fibrosis Quíst ica (FQ) con insufi -
ciencia respirat oria irreversible.  Numerosos t rabaj os han demost ra-
do que la capacidad funcional al  ej ercicio cont inúa compromet ida 
después del  TxP,  debido a múl t iples f act ores:  det er ioro general ,  
est ado funcional  pre-t rasplant e,  t ipo de int ervención,  inmunosu-
presores,  edad,  et c.
Obj et ivos:  Det ect ar,  a par t i r  de la exper iencia del  post -TxP de 
2 pacient es con FQ,  l os déf ici t s f ísicos,  psicológicos y sociales 
mediant e un t est  de cal idad de vida genér ico,  y según los resul -
t ados elaborar  un prot ocolo de rehabi l i t ación f ísica y psicoso-
cial .
Metodología: Trabaj o ret rospect ivo y descript ivo.  A 2 enfermos de 
FQ t rasplant ados pasamos 2 t est s de cal idad vida,  “ Shor t  Form 
36 i t ems”  del  Medical  Out comes St udy (SF-36),  a l os 12 meses 
post -TxP.  Test  1 ret rospect ivo,  recordar su est ado f ísico y anímico 
al  l legar a su domicil io post -TxP.  Test  2 a los 12 meses del TxP.  Ade-
más les pregunt ábamos la impresión subj et iva sobre el  défi ci t  de 
soport e profesional durant e aquel período.
Resultados:  1) 2 pacient es varones af ect os de FQ t rasplant ados 
a los 21 y 28 años respect ivament e.  Valoración de la exper ien-
ci a de l os paci ent es t r asp l ant ados medi ant e el  t est  SF-36.  
Test  1:  salud f ísica 33/ 36 y 30/ 36 respect ivament e,  salud f un-
cional  0/ 12 y 0/ 12,  salud social  1/ 12 y 0/ 12,  dolor  7/ 9 y 8/ 9,  
salud ment al  17/ 27 y 18/ 27 y percepción de salud 5/ 12 y 5/ 12.  
Test  2:  salud f ísica 36/ 36 y 34/ 36 respect ivament e,  salud f un-
cional  12/ 12 y 12/ 12,  sal ud social  12/ 12 y 12/ 12,  dol or  0/ 9 y 
0/ 9,  salud ment al  27/ 27 y 26/ 27 y percepción de salud 11/ 12 y 
7/ 12.  Impresión subj et i va:  pacient e 1:  déf i ci t  de f i siot erapia 
respi rat or ia,  at ención psicológica y déf ici t  de coordinación de 
l as di f erent es especial idades.  Pacient e 2:  déf i ci t  de f i siot era-
pia respi rat or ia y mot ora,  necesidad de segui r  cont roles en l a 
unidad de FQ se ref erencia de su zona.  2) Elaboración del  pro-
t ocol o que se real i zará durant e l os 3 meses siguient es al  TxP 
una vez el  pacient e en su domici l i o.  Suj et os:  pacient es de FQ 
t rasplant ados.  Programa de rehabi l i t ación pulmonar :  1 h de en-
t renamient o al  esf uerzo 3 veces × semana y asi st encia a una 
sesión semanal  de educación para mot ivar  el  aut ocuidado y f a-
vor ecer  conduct as posi t i vas.  Ej er c i c i os de ent r enami ent o:  
a)  30 min de ci cl oergómet ro regulando l a i nt ensidad según l a 
escal a de Bör g.  b)  Ent r enamient o de l a f uer za muscul ar  con 
resist encia progresiva según t olerancia del  pacient e.  c) Ent re-
namient o de grandes grupos musculares.  d) Ej ercicios de f l exi -
bi l i zación y movi l idad global .  Se real izaran las siguient es medi -
das de cont r ol  basal es y mensual es:  SF- 36,  f unc i onal i smo 
respi rat or io y capacidad al  ej ercicio (Shut t l e t est ) .
Conclusiones:  Con los resul t ados obt enidos,  creemos que es ne-
cesar io implant ar  un programa de rehabi l i t ación post -TxP al  l le-
gar  al  domici l io para cubr i r  el  défi ci t  f ísico y psicosocial  obser-
vado.

TRATAMIENTO FISIOTERAPÉUTICO EN LA FIBROSIS 
QUÍSTICA

C.T.  Seoane García

Hospi t al  Mat erno Inf ant i l .  Complej o Hospi t alar io Universi t ar io 

A Coruña.  A Coruña.  España.

Introducción: La fi siot erapia consist e en una serie de t écnicas en-
caminadas a mej orar el  est ado f ísico del pacient e.  Debería inst au-
rarse de forma prevent iva desde que se est ablece el  diagnóst ico.
Objetivos: Mant ener las vías respirat orias l impias de secreciones.  
Prevenir deformidades y desequil ibr ios ent re musculat ura inspira-
t oria y espirat oria.
Material y métodos: Pacient es con fi brosis quíst ica.  Famil iares de 
los pacient es.  Fisiot erapeut a.  Se int ent a conseguir que,  por medio 
de una posición y t écnica concret a,  el  pacient e mej ore su pat rón 
respirat orio.
Resultados y conclusiones: La fi siot erapia respirat or ia correct a-
ment e prescr i t a y real izada permi t e aument ar  l a t olerancia al  
ej ercicio de f orma que el  pacient e consigue un mayor bienest ar 
repercut iendo en la real ización de las act ividades de la vida dia-
r ia,  en su salud psíquica y la de su famil ia.  La fi siot erapia respira-
t or ia es uno de los t rat amient os fundament ales y obl igados en los 
pacient es con fi brosis quíst ica,  de no pract icarse corre pel igro la 
vida del  pacient e.

VALORACIÓN DE LA CALIDAD DE VIDA EN FIBRÓTICOS 
QUÍSTICOS Y SU RELACIÓN CON LA FISIOTERAPIA 
RESPIRATORIA

R. Mart ín Valero,  G.  Lozano Sánchez,  
J.  Pérez Frías y M.T.  Labaj os Manzanares

Depar t ament o de Fisiot erapia.  

Universidad de Málaga.  Málaga.  España.

Introducción: La fi brosis quíst ica (FQ) es una enfermedad genét ica 
que afecta a las glándulas exocrinas,  y cursa con bronconeumopat ía 
obst ruct iva crónica,  malabsorción int est inal y pérdida sal ina por el 
sudor.  Está demost rado que los pacientes respiratorios crónicos pue-
den benefi ciarse de un programa de rehabil it ación respiratoria indi-
vidual izado.  La exist encia de inst rument os de cal idad de vida rela-
cionada con la salud ha permit ido demost rar la efect ividad de los 
programas de fi siot erapia respirat oria sobre el cont rol de los sínt o-
mas,  el manej o de la enfermedad y sobre la capacidad de ej ercicio.
Objet ivo: Evaluar la cal idad de vida en niños con FQ que reciben 
fi siot erapia respirat oria versus niños que no la reciben.  Los obj et i-
vos secundarios son comparar la cal idad de vida del grupo de est u-
dio según el  t ipo de mut ación genét ica y cambios en la cal idad de 
vida,  a lo largo del est udio.
Material y métodos: Est udio prospect ivo,  observacional,  t ransver-
sal.  Niños desde 3 a 15 años con FQ.  Prot ocolo:  real ización de cues-
t ionar ios de cal idad de vida PedsQL y St .  George (coefi cient e de 
Cronbach de 0,83 y 0,864) en un grupo de 29 niños.  Comparación de 
result ados en función de la real ización/ no real ización de fi siot era-
pia respirat oria,  así como la presencia/ ausencia de mut ación homo-
cigot a DF508.  Además,  se evaluaron parámet ros cl ínicos,  (espiro-
met ría,  colonización por  pseudomona,  ingresos hospit alarios) y su 
evolución,  desde oct ubre de 2007 a j ul io de 2008.
Resultados y conclusiones: Existen diferencias clínicamente signifi -
cat ivas pero no estadíst icamente signifi cat ivas (p = 0,168) en la me-
j oría en la cal idad de vida durant e el  período de est udio,  según el  
cuest ionario PedsQL.  Los pacient es homocigot os DF508 present an 
diferencias clínicas y estadíst icamente signifi cat ivas en el empeora-
miento de la calidad de vida, respecto a los no homocigotos DF508 se-
gún el cuest ionario de St .  George (apart ado “ sínt omas” ) durant e el  
periodo de est udio.  Es necesario analizar la efect ividad en est udios 
posteriores con mayor periodo análisis,  así como comparar los cam-
bios en diferentes puntos de población,  con ensayos mult icént ricos.


