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RESUMEN	
Introducción	

La	Fibrosis	Quística	(FQ)	es	una	enfermedad	genética	autosómica	recesiva	causada	por	

la	 mutación	 en	 el	 gen	 que	 codifica	 para	 la	 proteína	 reguladora	 de	 la	 conductancia	

transmembrana	(CFTR)	localizada	en	la	membrana	apical	de	las	células	epiteliales	de	

distintos	órganos,	afectando	al	tracto	respiratorio,	digestivo,	reproductivo,	entre	otros	
(1).	Presenta	una	alta	mortalidad	y	morbilidad	en	los	pacientes	pediátricos	por	lo	cual	

es	indispensable	un	diagnóstico,	tratamiento	y	seguimiento	oportuno.	La	FQ	representa	

un	reto	para	los	países	en	vías	de	desarrollo	al	ser	una	patología	de	alto	costo	para	los	

sistemas	de	salud,	donde	el	acceso	a	métodos	diagnósticos	y	opciones	terapéuticas	es	

limitado.		

	

Objetivo	

El	objetivo	de	este	estudio	es	describir	el	abordaje	y	manejo	de	pacientes	pediátricos	

con	FQ	en	Latinoamérica.	

	

Métodos:		
Se	realizó	una	encuesta	virtual	dirigida	a	neumólogos	pediatras	en	Latinoamérica.	Se	

centró	 en	 la	 práctica	 actual	 del	 diagnóstico,	 manejo	 y	 seguimiento	 de	 la	 FQ	 y	 se	

distribuyó	en	un	formato	de	encuesta	por	medio	de	Survey	Monkey.	

	
	
Resultados:	
Se	 obtuvo	 un	 total	 de	 40	 respuestas	 de	 11	 países	 latinoamericanos.	 Para	 apoyar	 al	

diagnóstico	temprano	de	la	FQ,	el	60%		cuentan	con	tamizaje	neonatal,	el	65%	cuentan	

con	la	prueba	de	cloruros	en	sudor	y	el	45%	tienen	disponible	el	análisis	genético.	La	

mayoría	 de	 centros	 (>90%)	 realiza	 los	 siguientes	 estudios	 de	 seguimiento	 anual:	

hemograma,	química	sanguínea,	pruebas	de	función	hepática,	espirometría	y	cultivo	de	

esputo.	 En	 pacientes	 menores	 de	 3	 años	 los	 agentes	 aislados	 más	 comunes	 son	

Staphylococcus	 aureus	 (92.5%),	 Pseudomonas	 aeruginosa	 (57.5%)	 y	 Haemophilus	

influenzae	(40%);	mientras	que	en	niños	mayores	de	3	años,	los	agentes	más	comunes	
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son	 Pseudomonas	 aeruginosa	 (85%),	 Staphylococcus	 aureus	 (82.5%)	 y	

Stenotrophomonas	maltophilia	y	Burkholderia	cepacia	(ambas	con	32.5%).	

El	porcentaje	estimado	de	colonización	crónica	por	Pseudomonas	aeruginosa	es	del	26-

50%.	 Para	 el	 diagnóstico	 de	 exacerbación	 pulmonar,	 los	 4	 principales	 criterios	

seleccionados	fueron:	aumento	de	la	tos	(92.5%),		cambios	en	las	características	de	las	

secreciones	(85%),	disnea	(67.5%)	y	disminución	de	la	función	pulmonar	(65%).		

Para	el	 tratamiento	más	del	80%	cuentan	broncodilatadores	 inhalados/nebulizados,	

enzimas	pancreáticas,	solución	salina	hipertónica	nebulizada	y	antibióticos	orales.		El	

100%		de	los	médicos	entrevistados	utilizan	la	fisioterapia	de	tórax	en	el	manejo	de	la	

enfermedad	pulmonar.	En	la	erradicación	en	la	primoinfección	o	 infección	temprana	

por	 Pseudomonas	 aeruginosa,	 el	 medicamento	 más	 utilizado	 es	 la	 tobramicina	

nebulizada	en	un	72.5%.	En	el	caso	de	la	infección	crónica,		el	77.5%	igualmente	utilizan	

tobramicina	nebulizada.	La	infección	temprana	por	Staphylococcus	aureus	se	trata	en	

37.5%	con	antibióticos	intravenosos	y	orales	(Trimetoprima/Sulfametoxazol).	Solo	el	

10%	 tienen	 la	 posibilidad	 de	 realizar	 trasplante	 de	 pulmón.	 La	 transición	 de	 los	

pacientes	a	hospital	de	adultos	se	realiza	a	partir	de	los	18	años	en	la	mayoría	de	los	

casos.		

 
Conclusiones:	
 
El	presente	estudio	identifica	la	situación	actual	del	manejo	de	la	FQ	en	Latinoamérica.	

Los	resultados	obtenidos	en	la	encuesta	se	comparan	con	el	manejo	basado	en	las	guías	

internacionales.	 Aunque	 múltiples	 pasos	 del	 abordaje	 recomendado	 por	 las	 guías	

internacionales	se	cumplen,	muchas	de	las	otras	recomendaciones	no	se	siguen	debido	

a	 falta	 de	 disponibilidad	 de	 personal,	 métodos	 diagnósticos	 y	 tratamientos	

farmacológicos.		
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INTRODUCCIÓN	
	

La	 Fibrosis	 Quística	 (FQ)	 es	 una	 enfermedad	 genética	 multiorgánica,	 heredada	 de	

manera	autosómica	recesiva	(1).	En	la	actualidad	más	de	100.000	personas	padecen	esta	

enfermedad	en	todo	el	mundo,	afectando	más	de	30.000	niños	alrededor	del	mundo	(2,3).	

La	FQ	se	presenta	debido	a	una	mutación	en	el	gen	de	la	proteína	CFTR	encargada	del	

transporte	 cloruro-bicarbonato	 a	 través	 de	 la	 superficie	 apical	 del	 epitelio	 secretor,	

sobre	todo	en	la	glándula	sudorípara,	las	vías	respiratorias,	el	tracto	gastrointestinal,	el	

páncreas	y	los	conductos	deferentes;	siendo	el	sistema	respiratorio	el	más	gravemente	

afectado	provocando	la	muerte	en	el	90	%	de	los	pacientes.	(4,5).	Este	defecto	produce	

acumulación	de	secreciones	espesas	en	los	diferentes	sitios	afectados	que	resulta	en	un	

proceso	 de	 inflamación	 y/o	 infección	 crónica	 con	 daño	 progresivo	 de	 los	 órganos	

involucrados.	El	diagnóstico	de	la	FQ	se	realiza	mediante	el	tamizaje	neonatal,	la	prueba	

de	cloruros	en	sudor	y	el	análisis	de	las	mutaciones	del	gen	CFTR	(6).	La	implementación	

del	 tamizaje	 neonatal	 ha	modificado	 el	 curso	 natural	 de	 la	 enfermedad	 en	 aquellos	

países	en	los	cuales	de	aplica,	al	permitir	una	detección	temprana	y	una	disminución	de	

la	morbimortalidad	(7).			

Existen	múltiples	fenotipos	de	presentación	clínica;	las	manifestaciones	más	frecuentes	

son	 la	 enfermedad	 sino-pulmonar,	 la	 insuficiencia	 pancreática,	 la	 obstrucción	

intestinal,	la	hepatopatía	y	la	diabetes	asociada	a	la	FQ,	entre	otros	(4).			

El	manejo	de	la	FQ	debe	ser	multidisciplinario	para	lograr	un	abordaje	integral	de	la	

enfermedad.	Los	tratamientos	utilizados	van	a	depender	de	las	manifestaciones	clínicas	

y	tradicionalmente	incluyen	agentes	mucolíticos,	terapia	de	tórax,	antibióticos	orales,	

intravenosos	 y/o	 nebulizados,	 reemplazo	 de	 enzimas	 pancreáticas	 y	 suplementos	

nutricionales	(8).	Recientemente	han	surgido	nuevas	terapias	dirigidas	a	restablecer	la	

función	del	CFTR,	con	resultados	prometedores	que	han	impactado	la	calidad	de	vida	

de	los	pacientes,	pero	con	la	limitante	de	que	no	están	disponibles	para	la	mayoría	de	

la	población	a	nivel	mundial.	

La	FQ	representa	un	reto	para	los	países	en	vías	de	desarrollo	y	es	una	patología	de	alto	

costo	 para	 los	 sistemas	 de	 salud	 pública,	 donde	 el	 acceso	 limitado	 a	 métodos	

diagnósticos	 y	 opciones	 terapéuticas	 repercute	 en	 el	 adecuado	 manejo	 de	 la	
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enfermedad	 (9).	 El	 objetivo	 de	 este	 estudio	 fue	 describir	 el	 abordaje	 y	 manejo	 de	

pacientes	pediátricos	con	FQ	en	Latinoamérica	

	

OBJETIVO	PRINCIPAL	

	

Describir	 el	 abordaje	 y	 manejo	 de	 pacientes	 pediátricos	 con	 Fibrosis	 Quística	 en	

Latinoamérica.		

	

OBJETIVOS	ESPECÍFICOS	

	

1. Determinar	aspectos	de	diagnóstico	disponibles	para	el	manejo	de	pacientes	con	FQ	

por	parte	de	neumólogos	pediatras	en	la	región	de	Latinoamérica.		

2. Conocer	 los	 estudios	 de	 control	 y/o	 seguimiento	 disponibles	 para	 el	manejo	 de	

pacientes	con	FQ	por	parte	de	neumólogos	pediatras	en	la	región	de	Latinoamérica.		

3. Describir	la	microbiología	del	tracto	respiratorio	de	los	pacientes	pediátricos	con	

FQ	en	la	región	de	Latinoamérica.	

4. Identificar	los	distintos	tratamientos	disponibles	para	pacientes	con	FQ	en	la	región	

de	Latinoamérica	.	

	

METODOLOGÍA	

Se	trata	de	un	estudio	descriptivo	realizado	por	medio	de	encuestas	virtuales	dirigidas	

a	médicos	especialistas	en	neumología	pediátrica	en	Latinoamérica.	La	encuesta	abordó	

aspectos	relacionados	con	el	diagnóstico,	el	manejo	y	el	seguimiento	de	los	pacientes	

pediátricos	con	FQ.	

	Se	dispuso	de	listas	de	neumólogos	pediatras	en	Latinoamérica	asociados	a	diferentes	

instituciones	 profesionales	 y	 se	 hizo	 llegar	 la	 encuesta	 por	 vía	 electrónica	 a	 estos	

médicos	 por	 medio	 de	 distintas	 plataformas	 (correo	 electrónico,	 código	 QR,	 entre	

otras);	se	les	brindó	información	acerca	del	proyecto,	los	objetivos	y	los	investigadores	

a	cargo.	
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La	encuesta	estuvo	conformada	por	43	preguntas	de	respuesta	única	o	múltiple	(ver	

anexo	2);	se	encontró	habilitada	para	recibir	respuestas	en	el	periodo	de	enero	2023	–	

marzo	2023	y	se	aplicó	de	forma	virtual	a	través	de	la	plataforma	Survey	Monkey®	.	

Para	 el	 análisis	 estadístico	 se	 empleó	 el	 programa	Microsoft	 Excel®	 y	 se	 utilizaron	

medidas	de	tendencia	central	para	en	análisis	descriptivo.		

	

	

	
CONSIDERACIONES	BIOÉTICAS	

El	estudio	fue	aprobado	por	el	Comité́	Ético	Científico	(CEC)	del	Hospital	Nacional	de	

Niños	“Dr	Carlos	Sáenz	Herrera”	con	el	código		CEC-HNN-004-2023	(ver	anexo	1);	se	

dictó	como	estudio	no	biomédico	según	el	Lineamiento	de	Protocolo	exentos	a	revisión	

de	 un	 CEC,	 emitido	 el	 22	 de	 noviembre	 de	 2022	 por	 el	 CONIS,	 el	 cual	 menciona	

“Encuestas,	entrevistas,	pruebas	educativas,	observaciones	públicas	(que	no	involucran	

personas	menores	de	edad)	Se	refieren	a	los	tipos	de	observaciones	de	comportamiento	

en	 entornos	públicos,	 (las	 aulas	 y	 los	 entornos	médicos	no	 se	 consideran	públicos),	

donde:	a)	La	información	registrada	no	permite	que	el	sujeto	sea	identificable	(directa	

o	 indirectamente	 /	 vinculada).	 b)	 Cualquier	 divulgación	 de	 respuestas	 fuera	 de	 la	

investigación	no	pondría	al	 sujeto	en	riesgo	 (penal,	 responsabilidad	civil,	 financiero,	

empleabilidad,	 avance	 educativo,	 reputación,	 acciones	 discriminatorias).	 Ejemplos:	

encuesta	 a	 maestros,	 enfermeras	 o	 médicos	 sobre	 una	 técnica	 o	 un	 resultado;	

entrevistar	a	los	gerentes	sobre	un	estilo	de	gestión	o	una	mejor	práctica;	realizar	un	

grupo	de	enfoque	sobre	una	experiencia	o	una	opinión	de	un	programa	comunitario”.	

	
FINANCIAMIENTO	

Esta	 investigación	 no	 contó	 con	medios	 de	 financiamiento	 externo	 y	 no	 representó	

gastos	 adicionales	para	 la	 institución	Caja	Costarricense	del	 Seguro	 Social	 (CCSS)	ni	

para	el	Hospital	Nacional	de	Niños	“Dr.	Carlos	Sáenz	Herrera”	dado	que	únicamente	se	

basó	en	encuestas	virtuales.	Los	gastos	del	costo	del	servicio	de	encuestas,	ası́	́como	los	

de	presentación	de	resultados	fueron	cubiertos	en	su	totalidad	por	los	investigadores.		
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RESULTADOS	

	

Se	 obtuvo	 un	 total	 de	 40	 respuestas	 provenientes	 de	 18	 países	 latinoamericanos:	

Argentina,	Bolivia,	Brasil,	Chile,	Colombia,	Costa	Rica,	Ecuador,	El	Salvador,	Guatemala,	

Honduras,	México,	Nicaragua,	Panamá́,	Paraguay,	Perú́,	República	Dominicana,	Uruguay	

y	Venezuela.	

Se	obtuvo	respuesta	de	11	de	los	18	países	incluidos:		México	12/40	(30%),	Colombia	

13/40	 (32,5%),	 Costa	 Rica	 4/40	 (10%),	 Chile	 2/40	 (5%),	 Honduras	 2/40	 (5%),	

República	 Dominicana	 2/40	 (5%),	 Argentina	 1/40	 (2.5%),	 Ecuador	 1/40	 (2.5%),	

Guatemala	1/40	(2.5%),	Panamá́	1/40	(2.5%),	Uruguay	1/40	(2.5%).		

La	mayoría	de	los	entrevistados,	33/40	(82.5%),	trabajan	en	un	centro	de	tercer	nivel	

de	atención,	4/40	(10%)	trabajan	en	un	primer	nivel	de	atención	y	3/40	(7.5%)	en	un	

segundo	nivel	de	atención.	Adicionalmente,	17/40	(42.4%)	de	 los	médicos	pediatras	

neumólogos	 trabajan	 en	 medicina	 mixta	 (pública	 y	 privada),	 15/40	 (37.5%)	 en	

medicina	privada	y	la	minoría	8/40	(20%)	en	medicina	pública.	

Respecto	a	la	experiencia	de	los	entrevistados,	23/40	(57.5%)	tienen	más	de	15	años	

de	trabajar	como	especialista	en	neumología	pediátrica,	5/40	(12.5%)		han	trabajado	

por	10-15	años,		5/40	(12.5%)	por	un	periodo	de	5-10	años	y		7/40	(17.5%)	menos	de	

5	años	(ver	tabla	1).	La	mitad	20/40	(50%)	atienden	menos	de	10	pacientes	con	FQ	al	

mes,	11/40	(27.5%)	atienden	de	10	a	20	pacientes	al	mes	y	9/40	(22.5%)	atiende	más	

de	20	pacientes	al	mes	con	esta	enfermedad.	

Más	de	 la	mitad	de	 los	participantes,	28/40	(70%),	refieren	tener	un	registro	de	 los	

pacientes	 diagnosticados	 con	 FQ	 en	 su	 centro	 de	 salud,	 11/40	 (27.5%)	 no	 tienen	

registro	y	1/40	(2.5%)	desconocen	tener	el	mismo.		

El	 promedio	 de	 pacientes	 diagnosticados	 con	 FQ	 en	 su	 centro	 laboral	 fue	 de	 40	

pacientes	 en	 los	 11	 países,	 siendo	 la	mayor	 cantidad	 con	 204	 pacientes	 y	 la	menor	

cantidad	con	un	paciente.		

La	mayoría	de	los	médicos	neumólogos	pediatras	22/40	(55%)	tienen	en	su	centro	una	

clínica	 multidisciplinaria	 para	 el	 manejo	 de	 pacientes	 con	 FQ.	 Dentro	 de	 las	

especialidades	 que	 participan	 activamente	 en	 las	 consultas	 de	 los	 pacientes,	 todos	

40/40	 (100%)	 cuentan	 con	 la	 participación	 de	 neumólogo	 pediatra,	 32/40	 (80%)	
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nutricionista,	 30/40	 (75%)	 gastroenterólogo	 pediatra,	 29/40	 (72,5%)	 terapista	

respiratorio,	 20/40	 (50%)	 trabajo	 social,	 19/40	 (47.5%)	 enfermería	 y	 psicología,	

17/40	 (42.5%)	 endocrinología	 pediátrica,	 	 16/40	 (40%)	 farmacia,	 16/40	 (40%)	

pediatría,	9/40	(22.5%)	terapia	física	y	8/40	(20%)	refieren	otras	especialidades	como:	

neumología	de	adultos,	fisiatría,	otorrinolaringología,	genética	e	infectología.	

En	 otros	 casos,	 las	 especialidades	 se	 involucran	 activamente	 pero	 como	

interconsultantes	en	la	atención	de	los	pacientes	con	FQ,	y	se	obtuvo	que	participan	de	

esta	 forma	 30/40	 (75%)	 gastroenterología	 pediátrica,	 22/40	 (55%)	 endocrinología	

pediátrica,	 20/40	 (50%)	 nutrición,	 22/40	 (55%)	 neumología	 pediátrica,	 19/40	

(47.5%)	 terapia	 respiratoria,	 16/40	 (40%)	 psicología,	 14/40	 (35%)	 trabajo	 social,	

11/40	 (27.5%)	 terapia	 física,	7/40	 (17.5%)	enfermería	y	5/40	 (12.5%)	 farmacia.	El	

30%	 de	 los	 encuestados	 refieren	 otras	 disciplinas	 que	 participan	 únicamente	 como	

interconsultantes	 como:	 cuidados	 intensivos,	 cirugía,	 genética,	 infectología,	

otorrinolaringología,	psiquiatría,	cuidados	paliativos,	cirugía	pediátrica	y	ginecología.		

Para	 la	 captación	 y	 diagnóstico	 de	 los	 pacientes	 con	 FQ,	 24/40	 (60%)	 cuentan	 con	

tamizaje	neonatal	para	FQ,		14/40	(35%)	no	cuentan	con	esta	prueba	y		2/40	(5%)	lo	

desconocen.	La	prueba	de	cloruros	en	sudor	está	disponible	para	26/40	(65%)	de	los	

entrevistados	 y	 14/40	 (35%)	 no	 cuentan	 con	 la	 misma.	 Respecto	 al	 diagnóstico	

genético,	18/40	(45%)	pueden	realizar	el	análisis	genético	para	las	mutaciones	CFTR	

en	su	centro	de	salud,	21/40	(52,5%)	no	lo	pueden	realizar	y	1/40	(2,5%)	desconocen	

si	pueden	realizarlo.		

La	edad	promedio	al	momento	del	diagnóstico	de	la	enfermedad	es	de	menos	de	1	mes	

según	2/40	(5%)	encuestados,	de	1	a	12	meses	en	17/40	(42,5%),	de	1	a	5	años	en	

20/40	(50%),	siendo	esta	la	mayor	respuesta,	y	mayor	a	5	años	en	1/40	(2.5%).		

Para	el	seguimiento	de	los	pacientes	en	la	consulta	externa	durante	el	primer	año	de	

vida	16/40	(40%)	da	seguimiento	mensual,	1/40	(2.5%)	cada	2	meses	y	23/40	(57.5%)	

cada	tres	meses.		

Dentro	de	 los	estudios	de	 laboratorio	y	gabinete	que	se	realizan	anualmente	para	el	

control	y	seguimiento	del	paciente	con	FQ,	la	mayoría	(más	del	90%)	utiliza	de	rutina	

hemograma,	química	sanguínea	(glicemia,	electrolitos),	pruebas	de	 función	hepática,	

espirometría	y	cultivo	de	esputo.	En	menor	porcentaje	se	monitorizan	los	niveles	de	
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vitamina	D	e	inmunoglobulina	E	(25/40,	62.5%	cada	uno)	y	los	tiempos	de	coagulación	

(15/40,	37.5%).	La	 radiografía	de	 tórax	 la	 indican	28/40	 (70%)	y	 la	grasa	en	heces	

23/40	(57.5%).	

Más	de	la	mitad	de	los	médicos	solicitan	la	curva	de	tolerancia	como	estudio	de	rutina	

anual	(26/40,	65%).	La	primera	curva	de	tolerancia	a	la	glucosa	se	realiza	posterior	a	

los	10	años	de	edad	en	la	mayoría	de	los	casos,	19/40	(47.5%);	antes	de	los	10	años	de	

edad	en	11/40	(27,5%),	antes	de	los	10	años	de	edad	en	caso	de	sospecha	de	diabetes	

en	9/40	(22.5%)	y	1/40	(2.5%)	no	la	realiza	del	todo.		

La	 indicación	 de	 la	 primera	 tomografía	 computarizada	 de	 tórax	 se	 lleva	 a	 cabo	

principalmente	en	menores	de	5	años	en	26/40	(65%),	mientras	que	8/40	(20%)	la	

realiza	 en	mayores	de	5	 años	 y	 	 6/40	 (15%)	 refiere	 realizarla	 según	otros	 criterios	

clínicos	(progresión	del	cuadro,	cuando	sea	necesario,	situación	clínica	y	al	momento	

del	 diagnóstico).	 Este	 estudio	 se	 controla	 periódicamente,	 y	 según	 los	 encuestados	

13/40	(32,5%)	refiere	que	lo	realiza	cada	año,	15/40	(37,5%)	cada	2	años,	4/40	(10%)	

cada	3	años,	4/40	(10%)	cada	3	a	5	años	y	4/40	(10%)	indica	"otro:	dependiendo	del	

curso	clínico	y	cuando	hay	alteración	en	la	radiografía	de	tórax	o	empeoramiento	en	la	

evolución	clínica”.	

Ante	 la	 sospecha	 de	 enfermedad	 sinusal,	 se	 encontró	 que	 se	 realizan	 los	 siguientes	

estudios:	14/40	(35%)	utiliza	cuestionarios	de	síntomas,	11/40	(27.5%)	radiografía	de	

senos	 paranasales,	 31/40	 (77.5%)	 tomografía	 axial	 computarizada	 de	 senos	

paranasales	y	21/40	(21%)	solicita	valoración	por	otorrinolaringología.		

Entre	 otros	 estudios	 realizados	 anualmente	 se	menciona	 que	 19/40	 (47.5%)	 de	 los	

médicos	 solicitan	 ultrasonido	 de	 abdomen,	 21/40	 (52.5%)	 ecocardiograma,	 11/40	

(27.5%)	densitometría	ósea,	5/50	(12.5%)	pruebas	de	función	pulmonar	del	lactante	y	

2/40	(5%)	el	índice	de	aclaramiento	pulmonar.	

La	vigilancia	microbiológica	es	parte	fundamental	del	manejo	de	los	pacientes	con	FQ.	

En	 cuanto	 a	 la	 toma	de	 frotis	 faríngeo	 en	 aquellos	 que	no	pueden	 expectorar,	 5/40	

(12.5%)	la	realiza	cada	mes,	18/40	(45%)	cada	3	meses,	2/40	(5%)	cada	6	meses,	6/40	

(15%)	en	cada	cita	de	control,	2/40	(5%)	refieren	"otro:	según	la	clínica	y	cada	3	meses	

si	el	paciente	no	expectora”	y	7/40	(17.5%)	no	la	realiza.	En	los	pacientes	que	si	logran	

expectorar,	 la	 toma	de	muestra	de	esputo	 la	 realizan:	9/40	(22.5%)	cada	mes,	1/40	
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(2.5%)	cada	2	meses,	23/40	(57.5%)	cada	3	meses,	3/40	(7.5%)	cada	6	meses,	2/40	

(5%)	refiere	"otro:	en	paciente	exacerbado,	en	cada	visita	si	el	paciente	produce	esputo”	

y	2/40	(5%)	no	la	realiza.	Con	respecto	al	lavado	broncoalveolar	rutinario,	1/40	(2.5%)	

lo	realiza	cada	mes,	2/40	(5%)	cada	6	meses,	16/40	(25%)	al	menos	una	vez	al	año,		

16/40	(40%)	refiere	"otro"	según	criterios	clínicos	y	11/40	(27.5%)	no	lo	realiza.		

En	los	pacientes	menores	de	3	años	los	agentes	bacterianos	más	habituales	del	tracto	

respiratorio	 son	Staphylococcus	 aureus	 (92.5%),	Pseudomonas	 aeruginosa	 (57.5%)	 y	

Haemophilus	influenzae	(40%);	mientras	que	en	niños	mayores	de	3	años,	los	agentes	

más	 comunes	 son	Pseudomonas	aeruginosa	 (85%),	Staphylococcus	 aureus	 (82.5%)	y	

Stenotrophomonas	 maltophilia	 y	 Burkholderia	 cepacia	 (ambas	 con	 32.5%).	 El	

porcentaje	estimado	de	colonización	crónica	 	por	Pseudomonas	aeruginosa	según	los	

entrevistados	es	del	26-50%	(19/40).		

Para	 el	 diagnóstico	 de	 la	 exacerbación	 pulmonar,	 los	 4	 principales	 criterios	

seleccionados	fueron:	aumento	de	la	tos	(92.5%),	cambios	en	las	caracterıśticas	de	las	

secreciones	85%,	disnea	67.5%		y	disminución	de	la	función	pulmonar	65%.			

El	 57.5%	 	 de	 los	 neumólogos	 pediatras	 entrevistados	 utiliza	 un	 protocolo	 para	 el	

manejo	 de	 la	 FQ.	 Más	 del	 80%	 tienen	 acceso	 a	 broncodilatadores	

inhalados/nebulizados,	enzimas	pancreáticas,	solución	salina	hipertónica	nebulizada	y	

antibióticos	orales	(ver	tabla	6).	

El	100%	de	los	médicos	entrevistados	utiliza	la	fisioterapia	de	tórax	en	el	manejo	de	la	

enfermedad	pulmonar	siendo	los	métodos	más	utilizados	el	drenaje	postural	(82.5%),	

la	palmo	percusión	 (77.5%),	 el	 ejercicio	 aeróbico	 regular	 (67.5%)	y	 los	dispositivos	

portátiles	con	presión	positiva	(65%)	(ver	tabla	6).	

En	 el	 manejo	 de	 las	 infecciones	 respiratorias,	 el	 95%	 utiliza	 un	 protocolo	 para	 la	

erradicación	en	la	primoinfección	o	infección	temprana	por	Pseudomonas	aeruginosa,	

el	medicamento	más	 utilizado	 es	 la	 tobramicina	 nebulizada	 en	 un	 72.5%,	 el	 57.5%	

utiliza	ciprofloxacina	oral	y	el	50%		optan	por	los	antibióticos	intravenosos	(ver	tabla	

7).	 En	 el	 caso	 de	 la	 infección	 crónica,	 el	 77.5%	 igualmente	 utilizan	 tobramicina	

nebulizada,	el	57.5%	ciprofloxacina	oral	y	el	32.5%	macrólidos.	Para	la	infección	por	

Staphylococcus	 aureus,	 en	 el	 manejo	 de	 la	 primo	 infección	 o	 infección	 temprana	 el	
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62.5%	se	basan	en	un	protocolo;	el	37.5	%	utilizan	tanto	los	antibióticos	intravenosos	

como	el	Trimetoprima/Sulfametoxazol	oral	(ver	tabla	7).	

El	esquema	de	vacunación	en	los	pacientes	con	FQ	incluye	la	vacuna	contra	COVID-19	

y	 la	 vacuna	 contra	 influenza	 en	 la	 mayoría	 de	 los	 casos	 (100%	 y	 97.5%	

respectivamente).		

En	el	manejo	de	la	enfermedad	pulmonar	avanzada,	4/40	(10%)		realizan	trasplante	de	

pulmón	en	su	centro	de	salud.		

La	transición	de	los	pacientes	a	hospital	de	adultos	la	realizan	1/40	(2.5%)	a	partir	de	

los	13	años,		7/40	(17.5%)	a	partir	de	los	15	años,	31/40	(77.5%)	a	los	18	años,	y	1/40	

(2.5%)	no	realiza	transición.	

	

DISCUSIÓN	
	

Se	 presenta	 el	 primer	 estudio	 Latinoamericano	 basado	 en	 encuestas	 virtuales	 a	

neumólogos	 pediatras	 para	 describir	 el	 manejo	 de	 los	 pacientes	 pediátricos	 con	

Fibrosis	Quística.	A	pesar	de	recibir	solo	40	respuestas,	estas	se	obtuvieron	de	once	

diferentes	países,	lo	cual	puede	permitir	tener	un	panorama	más	amplio	de	la	situación	

en	la	región.		

Se	analizan	las	respuestas	obtenidas	con	respecto	a		las	recomendaciones	de	las	guías	

internacionales	estadounidenses,	europeas	y	del	Reino	Unido.	Estas	guías	recomiendan	

un	 equipo	 multidisciplinario	 para	 el	 manejo	 de	 FQ	 incluyendo	 las	 siguientes	

especialidades:	neumología	pediátrica,	enfermería	especializada,	terapia	respiratoria,	

nutrición,	farmacia,	psicología	y	trabajo	social(10-14).	De	los	encuestados,	únicamente	el	

55%	cuenta	con	un	grupo	mutidisciplinario	en	su	centro	de	trabajo,	conformado	por	

neumología	pediátrica	en	la	totalidad	de	los	equipos	y	con	participación	significativa	de	

nutrición	 y	 terapia	 respiratoria;	 alrededor	 de	 la	mitad	 de	 los	 grupos	 incluyeron	 las	

disciplinas	de	enfermería,	trabajo	social,	psicología	y	farmacia.				

Además,	según	la	evidencia,	se	recomienda	que	exista	disponibilidad	de	especialistas	

en	 gastroenterología,	 genética,	 cuidados	 paliativos,	 nefrología,	 radiología	

intervencionista,	 alergología,	 infectología,	 cirugía	 y	 endocrinología	 como	

interconsultantes,	enfatizando	los	tres	primeros	dada	la	importancia	del	seguimiento	
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de	la	enfermedad	hepática,	el	asesoramiento	genético	y	el	acompañamiento	en	la	etapa	

terminal,	 respectivamente(10,11,15,16).	 Según	 los	 resultados	 obtenidos,	 el	 75%	 de	 los	

médicos	participantes	interconsulta	a	gastroenterología,	y	un	30	a	50%	o	hace	con	el	

resto	de	las	especialidades.	

Se	ha	demostrado	que	los	pacientes	que	se	atienden	en	centros	especializados	para	FQ	

con	equipos	multidisciplinarios	tienen	una	mejor	evolución,	y	que	la	clave	para	lograrlo	

es	la	interacción	de	este	grupo	de	profesionales	que	abordan	la	enfermedad	de	manera	

integral.	 Un	 45%	de	 los	 participantes	 indicó	 que	 no	 cuentan	 con	 un	 equipo	 de	 esta	

índole	 a	 pesar	 de	 que	 es	 la	 recomendación	universal,	 lo	 que	puede	 repercutir	 en	 el	

manejo	 óptimo	 de	 los	 pacientes	 y	 tener	 un	 efecto	 negativo	 en	 la	 evolución	 de	 la	

enfermedad.	Esta	situación	puede	deberse	a	factores	como	la	falta	de	recurso	humano	

y	económico	que	ocurre	frecuentemente	en	países	en	vías	de	desarrollo.	Por	otra	parte,	

en	los	casos	en	los	que,	si	se	disponía	del	equipo	multidisciplinario,	cabe	resaltar	que	la	

mayoría	 contaban	 con	 la	 participación	 de	 las	 especialidades	más	 relevantes	 para	 el	

adecuado	seguimiento	de	la	enfermedad.	

El	tamizaje	neonatal	para	FQ	se	introdujo	en	la	práctica	clínica	desde	los	años	80,	sin	

embargo,	 aún	 no	 se	 ha	 implementado	 de	 manera	 universal(17,18).	 Estas	 diferencias	

pueden	 ser	 aún	 más	 evidentes	 entre	 los	 países	 latinoamericanos.	 En	 el	 estudio	 se	

encontró	 que	 solo	 el	 60%	 de	 los	médicos	 tenían	 acceso	 al	 tamizaje	 neonatal	 en	 su	

centro,	lo	cual	implica	que	un	porcentaje	significativo	no	cuenta	con		la	posibilidad	de	

detectar	 tempranamente	 la	 enfermedad.	 Esto	 pone	 en	 desventaja	 a	 los	 diferentes	

centros	 y	 su	 población	 ya	 que	 la	 meta	 es	 lograr	 un	 diagnóstico	 temprano	 en	 el	

lactante(17).	 Los	beneficios	de	un	diagnóstico	 temprano	 incluyen	optimizar	 el	 estado	

nutricional,	 implementar	 medidas	 de	 prevención	 de	 infecciones,	 monitorizar	 el	

compromiso	 pulmonar,	 brindar	 apoyo	 psicológico	 y	 consejo	 genético,	 así	 como	

prevenir	 complicaciones	 a	 futuro.	 La	 falta	 de	 acceso	 a	 	 métodos	 de	 detección	 y	

diagnóstico	en	 los	primeros	meses	de	vida	va	a	resultar	en	un	abordaje	 tardío	de	 la	

enfermedad,	en	detrimento	de	la	condición	nutricional,	pulmonar	y	pronóstico	de	los	

niños	afectados.		
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La	prueba	de	cloruros	en	sudor	se	implementó	desde	1959	y	es	el	estándar	de	oro	para	

el	diagnóstico	de	FQ(17,19).		Según	los	resultados	obtenidos,	únicamente	65%	cuenta	con	

disponibilidad	 para	 realizarla,	 lo	 cual	 resulta	 preocupante	 pues	 es	 una	 de	 las	

herramientas	principales	para	el	diagnóstico	de	la	FQ.	

Cualquier	prueba	de	sudor	con	un	resultado	anormal	debe	repetirse	o	confirmarse	con	

pruebas	genéticas(17,20).	Estas	últimas	son	realizadas	por	solo	45%	de	los	encuestados,	

lo	que	podría	ser	esperable	debido	a	 la	alta	complejidad	y	costo	que	implica	llevar	a	

cabo	este	tipo	de	estudio	en	países	de	recursos	limitados.		

Según	el	actual	estudio,	la	mitad	de	los	pacientes	se	diagnostican	entre	1	y	5	años	de	

edad,	lo	cual	se	consideraría	un	diagnóstico	tardío,	pero	se	debe	destacar	que	un	alto	

porcentaje	lo	hace	entre	el	primer	mes	y	los	12	meses	de	vida.	Esta	situación	podría	

mejorar	 si	 se	 lograran	 implementar	 programas	 de	 tamizaje	 neonatal	 y	 una	 mayor	

disponibilidad	de	los	cloruros	en	sudor	en	los	países	de	la	región.		

El	 seguimiento	 periódico	 del	 paciente	 con	 FQ	 es	 vital	 para	 procurar	 una	 mejor	

evolución	 de	 la	 enfermedad.	 Las	 guías	 europeas	 recomiendan	 realizarlo	 de	manera	

semanal	durante	el	primer	mes	de	vida,	cada	2	meses	cuando	tienen	entre	1	y	5	años	y	

de	2	a	3	meses	en	mayores	de	5	años(10).	Las	guías	americanas	sugieren	el	seguimiento	

mensual	en	menores	de	6	meses	y	 luego	cada	1	o	2	meses	en	 los	segundos	6	meses	

después	del	nacimiento(12,13,17).	La	mayoría	de	los	participantes	de	la	encuesta	brinda	

seguimiento	a	los	pacientes	cada	1	a	3	meses,	lo	cual	se	apega	a	las	recomendaciones	

internacionales	y	facilita	la	detección	oportuna	de	complicaciones.	

Las	 guías	 internacionales	 recomiendan	 el	 cribado	 anual	 con	 los	 siguiente	 estudios:	

hemograma,	 química	 sanguínea,	 función	 hepática,	 niveles	 de	 vitaminas	 liposolubles,	

IgE,	grasa	en	heces,	curva	de	tolerancia	a	la	glucosa,	espirometría,	radiografía	de	tórax,	

frotis	faríngeo,	esputo	o	lavado	broncoalveolar,	índice	de	aclaramiento	pulmonar	(LCI)	

y	 densitometría	 ósea(10-12,17).	 Al	 comparar	 los	 resultados	 de	 la	 encuesta	 con	 estos	

lineamientos,	más	del	75%	cumplen	con	 indicar	anualmente	el	hemograma,	química	

sanguínea,	 función	 hepática,	 espirometría	 y	 esputo,	 y	 entre	 50-75%	 solicitan	

radiografía	de	tórax,	curva	de	tolerancia	a	la	glucosa,	niveles	de	vitamina	D,	IgE	y	grasa	

en	 heces.	 Se	 debe	 mencionar	 que	 dentro	 del	 monitoreo	 de	 la	 función	 hepática	 las	

pruebas	 de	 coagulación	 son	 de	 gran	 utilidad	 y	 que	 únicamente	 el	 37.5%	 de	 los	
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encuestados	 realizan	 su	 control	 anual,	 la	 cual	 es	 recomendada	 como	 tamizaje	 de	

enfermedad	hepática	asociada	a	FQ(21,22).	Estos	datos	demuestran	un	alto	porcentaje	de	

seguimiento	a	la	mayoría	de	recomendaciones	establecidas	pero	que	podría	mejorarse	

para	lograr	un	mejor	cumplimiento	de	las	mismas,	con	el	objetivo	de	lograr	la	detección	

y	abordaje	oportuno	de	eventuales	complicaciones.		

El	 cribado	para	diabetes	relacionada	a	FQ	se	recomienda	anualmente	a	partir	de	10	

años	de	edad(10,11).	Si	bien	el	47.5%	acata	esta	indicación,	un	porcentaje	similar	realiza	

el	 estudio	 antes	 de	 los	 10	 años,	 y	 particularmente	 si	 existe	 una	 sospecha	 clínica	 de	

diabetes	 en	 22.5%	 de	 los	 casos.	 En	 este	 aspecto	 es	 relevante	 recalcar	 que	 se	 debe	

individualizar	a	cada	paciente	y	que	se	pueden	realizar	los	estudios	necesarios	según	el	

criterio	clínico.			

En	cuanto	a	los	otros	estudios	recomendados,	la	densitometría	ósea	se	indica	desde	los	

8	a	10	años	de	edad	en	pacientes	de	riesgo(11,14,23)	y	el	LCI	evalúa	la	función	pulmonar	

en	 pacientes	 con	 FQ	 menores	 de	 5	 años	 que	 no	 son	 aptos	 para	 realizar	 una	

espirometría(10).	Se	obtuvo	que	menos	de	una	tercera	parte	de	los	encuestados	realiza	

la	densitometría	ósea	de	rutina	y	solo	5%	realizaba	el	LCI.	Estas	pruebas	pueden	no	

estar	 disponibles	 en	 muchos	 centros	 de	 la	 región,	 lo	 que	 podría	 explicar	 el	 bajo	

porcentaje	de	cumplimiento	de	la	recomendación.		

La	tomografía	pulmonar	debe	sustituir	la	radiografía	de	tórax	control	y	se	recomienda	

cada	 2	 a	 3	 años(24).	 Sin	 embargo,	 no	 hay	 un	 consenso	 establecido	 acerca	 de	 en	 qué	

momento	realizar	el	estudio	por	primera	vez	y	en	algunos	casos	la	periodicidad	también	

puede	ser	controversial.	En	este	estudio,	65%	de	los	encuestados	la	realizan	en	menores	

de	5	años	y	de	rutina,	aproximadamente	la	mitad	lo	solicita	cada	2-3	años,	acorde	a	las	

guías.	 La	 importancia	 de	 este	 estudio	 radica	 en	 establecer	 la	 condición	 pulmonar	

radiológica	basal	y	monitorizar	la	progresión	de	la	enfermedad	en	conjunto	con	otros	

parámetros	clínicos,	siempre	considerando	el	riesgo-beneficio	de	 la	 irradiación	en	el	

paciente.	

Para	 la	 evaluación	 de	 la	 enfermedad	 sinusal	 se	 recomienda	 la	 tomografía	

computarizada	 de	 senos	 paranasales	 y	 la	 valoración	 por	 un	 otorrinolaringólogo(11).	

Cerca	de	75%	de	entrevistados	siguen	la	recomendación	del	estudio	radiológico.	Llama	

la	atención	que	un	27.5%	solicita	la	radiografía	de	senos	paranasales	como	parte	de	los	



  

	12	
 

estudios	diagnósticos,	a	pesar	de	que	no	es	el	estudio	de	elección,	por	 lo	que	podría	

existir	un	sesgo	en	la	detección	de	esta	condición.	

La	 vigilancia	 de	 la	 microbiología	 respiratoria	 mediante	 cultivos	 de	 muestras	

respiratorias	 es	 crucial	 para	 el	 manejo	 de	 la	 enfermedad.	 La	 recomendación	

internacional	 indica	 que	 el	 cultivo	 orofaríngeo	 debe	 realizarse	 por	 lo	 menos	 cada	

trimestre(24).		El	45%	de	los	entrevistados	siguen	esta	recomendación	específica,	pero	

si	 se	 toman	 en	 cuenta	 las	 tomas	 de	 frotis	 faríngeo	 y	 esputo,	 50	 a	 75%	 realiza	 la	

recolección	de	muestras	al	menos	 cada	3	meses.	La	broncoscopía	no	 se	 recomienda	

para	 obtener	 cultivos	 de	 rutina,	 solo	 en	 caso	 de	 personas	 que	 no	 responden	 al	

tratamiento	 y	 cuando	no	 se	 aísla	 el	 germen	 con	 cultivos	orofaríngeos(10,11,25).	De	 los	

encuestados,	40%	realiza	esta	prueba	de	forma	rutinaria	al	menos	una	vez	por	año.	La	

relevancia	 de	 la	 toma	 periódica	 de	 muestras	 respiratorias	 es	 lograr	 la	 detección	

temprana	de	infecciones	y	el	tratamiento	oportuno	de	las	mismas,	sobre	todo	ante	el	

aislamiento	de	gérmenes	como	P.	aeruginosa	que	van	a	ocasionar	daño	y	progresión	de	

la	enfermedad	pulmonar.	El	frotis	faríngeo	y	la	recolección	de	esputo	son	los	métodos	

menos	 invasivos,	pero	según	 la	 técnica	podrían	no	reflejar	 la	microbiología	de	 la	vía	

aérea	inferior,	por	lo	que	en	ciertos	casos	podría	ser	necesario	el	lavado	broncoalveolar.		

Los	gérmenes	más	comunes	aislados	del	tracto	respiratorio	de	los	pacientes	con	FQ	son	

Pseudomonas	 aeruginosa,	 Staphylococcus	 aureus,	 Burkholderia	 cepacia,	

Stenotrophomonas	 maltophilia,	 Achromobacter	 spp,	 virus	 respiratorio	 sincitial,	

rinovirus	humano,	influenza	tipos	A	y	B	y	virus	parainfluenza(26,27).	

Un	estudio	realizado	en	Estados	Unidos	en	menores	de	50	meses	de	edad	acerca	de	

gérmenes	 aislados	 en	 el	 lavado	 broncopulmonar	 destacó	 que	 en	 pacientes	 con	 FQ	

menores	de	2	años,	 las	bacterias	no	 tradicionales	 (p.	 ej.,	 Estreptococos,	Prevotella	y	

Veillonella)	se	encontraron	en	50%	de	los	casos,	mientras	que	en	mayores	de	6	años,	

predominaron	 los	 tradicionales	 	 (p.	 ej.,	 Pseudomonas,	 Staphylococcus	 y	

Stenotrophomonas)(27).	Este	estudio	mostró		que	en	menores	de	3	años,	los	agentes	más	

comunes	 son	 Staphylococcus	 aureus,	 Pseudomonas	 aeruginosa	 y	 Haemophilus	

influenzae;	 mientras	 que	 en	 mayores	 de	 3	 años	 fueron	 Pseudomonas	 aeruginosa,	

Staphylococcus	 aureus,	 Stenotrophomonas	maltophilia	 y	Burkholderia	 cepacia,	por	 lo	

que	existe	discrepancia,	puntualmente	con	Pseudomonas	aeruginosa,	ya	que	según	la	
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literatura	es	 infrecuente	en	edades	 tan	 tempranas	como	 los	3	años(26).	Este	hallazgo	

podría	deberse	a	factores	como	las	características	ambientales	de	la	región,	la	condición	

socioeconómica	de	los	pacientes	y	la	falta	de	aplicación	de	medidas	de	prevención	de	

infecciones.	Se	debe	concientizar	y	educar	a	los	equipos	médicos,	 los	pacientes	y	sus	

familias	acerca	de	 las	consecuencias	de	 la	 infección	 temprana	por	estos	gérmenes,	e	

implementar	estrategias	de	prevención	y	tratamiento	oportuno.	

Los	 criterios	 para	 el	 diagnóstico	 de	 la	 exacerbación	 pulmonar	 varían	 ampliamente	

entre	los	profesionales	en	salud.	Un	estudio	caracterizó	a	la	exacerbación	pulmonar	por	

un	 aumento	 de	 los	 síntomas	 respiratorios,	 disminución	 en	 las	 medidas	 de	 función	

pulmonar,	disnea,	dolor	torácico,	fatiga,	disminución	del	apetito	y	pérdida	de	peso(17,28).		

Los	 criterios	 de	 Fuchs	 modificados	 son	 los	 más	 utilizados	 para	 el	 diagnóstico	 de	

exacerbación	pulmonar	 (16,29).	La	mayoría	de	 los	encuestados	utilizan	estos	criterios,	

aunque	la	mitad	de	ellos	agrega	fiebre	como	elemento	para	el	diagnóstico,	sin	que	este	

signo	 sea	 un	 criterio	 establecido.	 	 Es	 importante	 homogenizar	 el	 diagnóstico	 de	

exacerbación	pulmonar	dentro	de	los	equipos	de	trabajo	para	poder	brindar	el	manejo	

más	adecuado	para	cada	paciente.		

El	tratamiento	de	la	FQ	es	altamente	complejo	e	involucra	una	amplia	gama	de	terapias	

farmacológicas	según	los	sistemas	afectados.		

El	manejo	de	los	síntomas	respiratorios	se	enfoca	en	preservar	la	función	pulmonar	y	

evitar	 el	 desarrollo	 de	 bronquiectasias.	 Un	 elemento	 crítico	 es	 la	 terapia	 de	

aclaramiento	 de	 secreciones,	 que	 se	 logra	 mediante	 el	 uso	 de	 broncodilatadores,	

mucolíticos	 y	 fisioterapia	 de	 tórax.	 Los	 broncodilatadores	 se	 utilizan	 previo	 al	

mucolítico(11)	y	están	disponibles	para	el	97.5%	de	entrevistados.	La	dornasa	alfa	es	el	

único	mucolítico	que	ha	demostrado	eficacia	al	degradar	la	mucosidad(30)		y	la	solución	

salina	 hipertónica	 al	 7%	 se	 usa	 como	 terapia	 de	 segunda	 línea	 para	 enfermedad	

moderada	a	grave(10,11).	Estos	fármacos	se	encuentran	disponibles	en	el	77.5%	y	80%	

de	los	centros	laborales	de	los	encuestados	respectivamente.	Las	guías	internacionales	

recomiendan	para	la	terapia	de	tórax	drenaje	postural,	palmo	percusión	y	dispositivos	

portátiles	con	presión	positiva(31).	Casi	 la	totalidad	de	entrevistados	se	apega	a	estas	

recomendaciones,	 siendo	 el	 drenaje	 postural	 (82.5%),	 palmo	 percusión	 (77.5%),	

ejercicio	aeróbico	regular	(67.5%)	y	el	uso	dispositivos	portátiles	con	presión	positiva	
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(65%)	 los	 métodos	 más	 frecuentes.	 Es	 importante	 resaltar	 que	 si	 bien	 el	 drenaje	

postural	fue	el	más	común,	su	uso	se	ha	cuestionado	por	el	riesgo	de	aumentar	el	reflujo	

gastroesofágico	en	los	pacientes	y	potencialmente	deteriorar	su	condición	pulmonar,	

por	lo	que	sería	recomendable	incentivar	otras	técnicas	de	terapia.		

El	abordaje	nutricional	es	fundamental,	ya	que	la	mayoría	de	los	pacientes	con	FQ	van	

a	cursar	con	malabsorción	y	deficiencias	vitamínicas,	y	 la	desnutrición	se	asocia	con	

aumento	 de	 la	 morbimortalidad.	 El	 uso	 de	 enzimas	 pancreáticas	 y	 vitaminas	

liposolubles	 es	 indispensable	para	 asegurar	un	adecuado	 crecimiento,	 por	 lo	que	es	

satisfactorio	 conocer	 que,	 según	 los	 encuestados,	 la	 mayoría	 tiene	 acceso	 a	 estos	

fármacos	en	la	región.	El	rol	de	los	probióticos	en	FQ	aún	no	es	claro,	sin	embargo	un	

37.5%	reportó	tenerlos	disponibles.		

De	5-10%	de	 los	pacientes	 con	FQ	desarrollan	 cirrosis	multilobulillar	 en	 la	primera	

década	 de	 vida(32).	 El	 uso	 de	 rutina	 del	 ursodiol®	 se	 recomienda	 en	 enfermedad	

hepática	por	FQ(10,21).	De	los	encuestados,	solo	la	mitad	dispone	de	este	medicamento,	

lo	que	implica	que	muchos	pacientes	podrían	no	contar	con	el	tratamiento	adecuado	

para	el	manejo	de	la	hepatopatía	y	aumentar	la	morbimortalidad	por	esta	causa.	

Se	 ha	 demostrado	 que	 la	 azitromicina	 funciona	 como	 inmunomodulador,	mejora	 la	

función	pulmonar	y	reduce	el	número	de	exacerbaciones	pulmonares(17).	Se	encuentra	

disponible	 en	 82.5%	 de	 los	 centros	 laborales	 de	 los	 entrevistados.	 Un	 65%	 de	 los	

centros	 tienen	 claritromicina,	 pero	 su	 uso	 no	 está	 indicado	 como	 sustitución	 de	

azitromicina.		

Algunas	mutaciones	genéticas	puntuales,	presentes	en	pacientes	con	FQ,	se	benefician	

de	 tratamiento	 inmunomodulador(17).	 Los	 moduladores	 del	 CFTR	 son	 la	 primera	

terapia	dirigida	hacia	el	defecto	genético	de	la	enfermedad.	El	ivacaftor,	aprobado	por	

la	FDA,	se	debe	considerar	como	parte	del	manejo	estándar	de	pacientes	con	FQ	con	

estas	mutaciones	 en	 específico	 (10,11,24,33).	 	 En	 la	 actualidad	 se	 han	 desarrollado	más	

fármacos	con	diferentes	mecanismos	para	abarcar	otras	clases	de	mutaciones,	y	su	uso	

se	ha	convertido	en	 la	piedra	angular	del	 tratamiento	de	 la	FQ	al	corregir	el	defecto	

inicial.	Únicamente	27,5%	de	 los	entrevistados	 tienen	disponible	esta	 terapia	en	sus	

centros	laborales.	El	mayor	inconveniente	es	el	alto	costo	para	los	sistemas	de	salud	y	
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la	poca	disponibilidad	de	 estos	medicamentos	 a	nivel	mundial,	 sobre	 todo	en	 zonas	

como	Latinoamérica,	situación	que	pone	en	desventaja	a	los	pacientes	de	la	región.	

El	tratamiento	oportuno	de	las	infecciones	pulmonares	es	clave	en	el	manejo	de	la	FQ.	

El	 95%	 de	 los	 médicos	 participantes	 siguen	 un	 protocolo	 para	 la	 erradicación	 o	

tratamiento	de	la	infección	temprana	por	P.aeruginosa.	La	literatura	recomienda	tratar	

esta	infección	inicial	con	antibióticos	nebulizados	como	la	Tobramicina	(10,11,13,25,30).	De	

los	entrevistados	en	este	estudio,	72.5%	utilizan	tobramicina	nebulizada,	de	acuerdo	a	

las	guías.	Por	otra	parte,	para	el	tratamiento	de	la	infección	crónica	por	P.aeruginosa,	la	

recomendación	 internacional	 también	 son	 los	 antibióticos	 nebulizados	 o	 inhalados	

como	Tobramicina	o	Aztreonam,	y	el	77.5%	cumple	con	esta	indicación.	Estos	datos	son	

positivos,	ya	que	demuestran	que	a	pesar	de	las	limitaciones	de	recursos	que	existen	en	

la	 región,	 se	 ha	 logrado	 disponer	 de	 los	 antibióticos	 necesarios	 para	 el	 adecuado	

tratamiento	de	la	infección	por	P.aeruginosa	en	los	niños	con	FQ.		

Para	 el	 manejo	 de	 la	 infección	 por	 Staphylococcus	 aureus,	 las	 guías	 de	 referencia	

utilizadas	en	estudio	no	mencionan	recomendaciones	de	antibioticoterapia	dirigida	a	

este	germen.	Sin	embargo,	el	62.5%	de	los	encuestados	afirman	seguir	un	protocolo	de	

manejo,	por	lo	que	podría	ser	conveniente	revisar	la	evidencia	que	existe	al	respecto.	

El	 uso	 de	 flucoxacilina	 es	 controversial	 y	 no	 se	 recomienda	 el	 uso	 rutinario	 para	

profilaxis	por	riesgo	elevado	de	infección	por	Pseudomonas	aeruginosa	y	poca	evidencia	

de	beneficio	 a	 largo	plazo(7,8,13,24,30).	 Sin	 embargo,	 5%	de	 entrevistados	 lo	 usan	para	

manejar	infecciones	pulmonares.		

La	 vacuna	 contra	 influenza	 se	 recomienda	 en	 personas	 mayores	 de	 6	 meses	 y	 sus	

familias(12,13,17).	El	97.5%	de	los	entrevistados	incluyen	esta	vacuna	como	obligatoria	en	

su	 esquema.	 La	 vacuna	 contra	 COVID	 19	 está	 en	 el	 esquema	 de	 vacunación	 en	 la	

totalidad	 de	 los	 entrevistados,	 lo	 cual	 es	 recomendado	 por	 las	 guías(34).	 Tanto	 la	

infección	 por	 influenza	 como	 por	 COVID	 19	 pueden	 complicar	 la	 evolución	 de	 las	

personas	con	FQ	y	aumentar	la	morbimortalidad,	por	lo	que	es	fundamental	que	estas	

vacunas	continúen	siendo	parte	de	 los	esquemas	de	 inmunización	obligatorios	en	 la	

región.	

El	 trasplante	 pulmonar	 es	 un	procedimiento	 de	 alta	 complejidad	 y	 costo,	 que	no	 se	

encuentra	disponible	en	todos	los	centros	que	brindan	atención	a	pacientes	con	FQ.	Las	
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guías	 recomiendan	 que	 se	 debe	 ofrecer	 a	 pacientes	 con	 enfermedad	 pulmonar	

terminal(15,17).	Únicamente	el	10%	de	entrevistados	lo	realizan	en	sus	centros,	lo	que	

evidencia	la	dificultad	que	puede	representar	llevar	a	cabo	esta	medida	terapéutica	en	

Latinoamérica.	 No	 obstante,	 es	 un	 recurso	 que	 debería	 estar	 disponible	 para	 los	

pacientes,	y	 los	centros	especializados	podrían	crear	alianzas	entre	ellos	para	 lograr	

ofrecer	la	posibilidad	del	trasplante	a	las	personas	que	lo	requieran.	

La	mayoría	de	 los	entrevistados	realizan	 la	 transición	a	hospital	de	adultos	a	 los	18	

años,	las	guías	recomiendan	iniciar	el	proceso	transición	a	los	12	años	en	conjunto	con	

sus	 familiares	 o	 cuidadores(10).	 En	 este	 aspecto	 es	 importante	 brindar	 un	 adecuado	

acompañamiento	 por	 las	 diferentes	 disciplinas	 a	 lo	 largo	 del	 proceso	 para	 dar	

continuidad	a	la	atención	integral	que	recibieron	en	su	edad	pediátrica.		

	

	

LIMITACIONES	
	

1. Poco	tiempo	para	recolección	de	datos.	

2. Falta	de	control	sobre	el	tamaño	de	la	muestra.	

3. Se	 desconoce	 el	 total	 de	 encuestas	 recibidas	 por	 falta	 de	 respuesta	 o	

desconocimiento	si	el	correo	electrónico	tenía	vigencia.	

4. Sesgo	al	 realizar	 la	 encuesta	por	profesional	médico	y	no	por	 el	 centro	de	 salud	

donde	laboran.	
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CONCLUSIONES	

	

La	 Fibrosis	 Quística	 es	 una	 enfermedad	 compleja	 que	 requiere	 de	 un	 manejo	

multidisciplinario	y	que	constituye	un	desafío	para	los	países	en	vías	de	desarrollo.	Este	

estudio	logró	obtener	una	visión	de	la	situación	actual	en	el	abordaje	y	tratamiento	de	

la	 FQ	 en	 distintos	 países	 latinoamericanos.	 Se	 evidenció	 que	 los	 equipos	

multidisciplinarios	para	el	manejo	de	la	FQ	están	disponibles	en	muchos	centros,	pero	

aún	existe	un	grupo	significativo	que	no	cuenta	con	este	recurso.		

La	falta	de	acceso	universal	a	las	pruebas	de	detección	y	diagnóstico	de	la	enfermedad	

dificulta	el	abordaje	temprano,	y	esto	repercute	en	el	manejo	óptimo	de	los	pacientes	y	

en	su	evolución	a	largo	plazo.		

Si	bien	la	disponibilidad	de	personal,	medicamentos,	estudios	y	terapias	novedosas	en	

nuestro	medio	es	limitada,	en	la	mayoría	de	los	casos	se	cumplen	las	recomendaciones	

internacionales	del	seguimiento	de	 los	pacientes	con	FQ.	 	Sin	embargo,	hay	aspectos	

que	 aún	 pueden	 mejorarse	 para	 garantizar	 una	 atención	 más	 adecuada	 a	 estos	

pacientes	 y	 se	 debe	 trabajar	 en	 lograr	 un	 acceso	más	 equitativo	 entre	 los	 distintos	

países	de	la	región.	

Es	 necesario	 concientizar	 a	 los	 profesionales	 en	 salud	 en	 Latinoamérica	 acerca	 del	

abordaje	de	la	FQ	y	es	fundamental	continuar	obteniendo	datos	locales	para	así	conocer	

a	nuestra	población	y	lograr	estrategias	en	conjunto	que	mejoren	su	calidad	de	vida.	
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TABLAS	
	

Tabla	1.	Características	generales	de	los	participantes	en	la	encuesta.	n=40	

Característica	 Categoría	 n	(%)	de	
participantes	

Países	 Argentina	 1(2.5)	
Ecuador	 1(2.5)	
Guatemala	 1(2.5)	
Panamá	 1(2.5)	
Uruguay	 1(2.5)	
Chile	 2(5)	

Honduras	 2(5)	
República	Dominicana	 2(5)	

Costa	Rica	 4(10)	
México	 12(30)	
Colombia	 13(32.5)	

Complejidad	del	centro	de	
trabajo	

Primer	Nivel	 4	(10)	
Segundo	Nivel	 3	(7.5)	
Tercer	Nivel	 33	(82.5)	

Nivel	de	complejidad	del	
Centro	de	trabajo	

Público	 8	(20)	
Privado	 15	(37.5)	
Ambos	 17	(42.5)	

Experiencia	laboral	 Menos	de	5	años	 7	(17.5)	
5	–	10	años	 5	(12.5)	
10	–	15	años	 5	(12.5)	

Población	atendida	
mensual	

Menos	de	10	 20	(50)	
De	10	a	20	 11	(27.5)	

Más	de	20	 9	(22.5)	

Pacientes	diagnosticados	en	
el	centro	médico	laboral	

Menos	de	10	 11(27.5)	

De	10	a	50	 12(30)	

Más	de	50	 15(37.5)	

No	aplica	 1(2.5)	
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Tabla	2.	Especialidades	involucradas	en	el	manejo	de	Fibrosis	Quística.	n=40	
	

Especialidad		 Activos	
n	(%)	

Interconsultantes	
n	(%)		

Pediatría	 16	(40)	 12	(30)	
Neumología	Pediátrica	 40	(100)	 19	(47.5)	

Endocrinología	Pediátrica	 17	(42.5)	 22	(55)	
Gastroenterología	Pediátrica	 30	(75)	 30	(75)	

Terapia	respiratoria	 29	(72.5)	 19	(47.5)	
Enfermería	 19	(47.5)	 7	(17.5)	
Nutrición	 32	(80)	 20	(50)	
Farmacia	 16	(40)	 5	(12.5)	

Trabajo	social	 20	(50)	 14	(35)	
Terapia	física	 9	(22.5)	 11	(27.5)	
Psicología	 19	(47.5)	 16	(40)	
Otros:	

Infectología,	Fisiatría,	
Otorrinolaringología,	Genética.	

8(20)	 NA	

Otros:	
Cuidados	Intensivos,	Cirugı́a,	

Genética,	Infectologı́a,	
Otorrinolaringologı́a,	Psiquiatrı́a,	
Cuidados	Paliativos,	Cirugı́a	
Pediátrica	Y	Ginecologı́a.	

NA	 12	(30)	
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Tabla	3.	Estudios	de	laboratorio	y/o	gabinete	realizados	a	los	pacientes	anualmente.	n=40	
	

Estudio	de	laboratorio	y/o	gabinete	 n(%)	
Hemograma	 37(92.5)	

Química	sanguínea	(glicemia,	electrolitos)	 38(95)	
Pruebas	de	función	renal	 34(85)	

Pruebas	de	función	hepática	 39(97)	
Gases	Arteriales	 9(22.5)	

Tiempos	de	coagulación	 15(37.5)	
Niveles	de	Vitamina	D	 25(62.5)	

IgE	 25(62.5)	
Grasa	en	heces	 23(57.5)	

Ultrasonido	de	abdomen	 19(47.5)	
Curva	de	tolerancia	a	la	glucosa	(según	edad)	 26(65)	
Pruebas	de	función	pulmonar	en	lactantes	 5(12.5)	

Espirometría	(en	los	pacientes	que	logren	realizarla)	 37(92.5)	
Radiografía	de	tórax	 28(70)	

Tomografía	computarizada	de	tórax	 20(50)	
Tomografía	computarizada	de	senos	paranasales	 11(27.5)	

Resonancia	magnética	nuclear	de	tórax	 1(2.5)	
Frotis	faríngeo	 17(42.5)	
Cultivo	de	esputo	 36(90)	

Cultivo	de	lavado	broncoalveolar	 11(27.5)	
Índice	de	aclaramiento	pulmonar	(LCI)	 2(5)	

Ecocardiograma	(según	edad)	 21(52.5)	
Densitometría	ósea	 11(27.5)	
Otro	(especifique)	 1(2.5)	
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Tabla	4.	Periodicidad	de	los	estudios	de	laboratorio	y	gabinete		solicitados	en	los	
pacientes	con	Fibrosis	Quística.	n=40	

Variable	 Categoría	 n(%)	

Curva	tolerancia	a	la	
glucosa	

Antes	de	los	10	años	 11(27.5)	
Después	de	los	10	años	 19(47.5)	

Antes	de	los	10	años	en	caso	de	sospecha	de	diabetes	 9(22.5)	

No	se	realiza	 1(2.5)	
Tomografía	axial	
computarizada	
pulmonar	inicial	

Menor	de	5	años	 27(67.5)	
Mayor	de	5	años	 8(20)	

Otros:	
Cuando	sea	necesario,	al	diagnóstico.	

5(12.5)	

Control	de	la	
Tomografía	axial	
computarizada	
pulmonar	

Cada		año	 13(32.5)	
Cada	2	-	3	años	 19(47.5)	
Mayor	de	3	años	 4(10)	

Sin	periodicidad	pero	basado	en	la	clínica	 4(10)	
Estudios	para	la	

enfermedad	sinusal	
Cuestionarios	de	síntomas	 14(35)	

Radiografía	de	senos	paranasales	 11(27.5)	
Tomografía	axial	computarizada	de	senos	paranasales	 31(77.5)	

Valoración	por	Otorrinolaringología	 21	(52.5)	
Frotis	faríngeo	 No	se	realiza	 7(17.5)	

Cada	mes	 5(12.5)	
Cada	tres	meses	 18(45)	
Cada	seis	meses	 2(5)	
En	cada	cita	 6(15)	
Según	clínica	 1(5)	

Esputo	 No	se	realiza	 2(5)	
Cada	mes	 9(22.5)	

Cada	tres	meses	 23(57.5)	
Cada	seis	meses	 3(7.5)	
En	cada	cita	 6(15)	

En	exacerbación	 3(7.5)	
Lavado	broncoalveolar	 No	se	realiza	 11(27.5)	

Cada	mes	 1(2.5)	
Cada	tres	meses	 0(0)	
Cada	seis	meses	 2(5)	
Una	vez	al	año	 16(40)	

Según	la	clínica	del	paciente	 16(40)	
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Tabla	5.	Criterios	para	definir	exacerbación	pulmonar	por	fibrosis	quística	por	los	
participantes	y	su	comparación	con	los	criterios	modificados	de	Fuchs	

Categoría	 n(%)	 Criterios	modificados	de	Fuchs	y	
cols*	

Aumento	de	la	tos	 37	
(92.5)	

X	

Cambios	en	las	características	de	las	
secreciones	

34(85)	 X	

Disnea	 27(67,5)	 X	

Hemoptisis	 6(15)	 	

Disminución	de	la	función	pulmonar	 26(65)	 X	

Requerimiento	de	oxígeno	suplementario	 19(47.5)	 	

Pérdida	de	peso	 15(37.5)	 X	

Fiebre	 20(50)	 	
*Los	criterios	modificados	de	Fuchs	incluyen	adicionalmente:		Aumento	del	malestar	general,	fatiga	o	letargo,	cambios	

radiológicos	
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Tabla	6.	Tratamiento	disponible	en	el	centro	de	trabajo.	n=40	
Categoría	 n(%)	

Broncodilatadores	inhalados/nebulizados	 39(97.5)	
Solución	salina	hipertónica	nebulizada	 32(80)	

Dornasa	alfa	 31(77.5)	
Manitol	 4(10)	

Enzimas	pancreáticas	 37(92.5)	
Probióticos	 15(37.5)	

Estimulantes	de	apetito	 8(20)	
Vitaminas	liposolubles	 31(77.5)	
Ácido	ursodesoxicólico	 20(50)	

Claritromicina	 26(65)	
Azitromicina	 33(82.5)	
Ciprofloxacina	 34(85)	

Tobramicina	nebulizada	 29(72.5)	
Tobramicina	inhalada	(polvo	seco)	 9(22.5)	

Colistina	nebulizada	 11(27.5)	
Colistina	inhalada	(polvo	seco)	 1(2.5)	

Aztreonam	nebulizado	 3(7.5)	
Moduladores	del	CFTR	 11(27.5)	

Otro:	
Amoxiclina/clavulánico,	Cefadroxilo,	Cotrimoxazol 

2(5)	

Fisioterapia	de	tórax	 a. Ejercicio	aeróbico	regular…………………….27(67.5)	
b. Palmo	percusión………………………………….31(77.5)	
c. Drenaje	postural………………………………….33(82.5)	
d. Dispositivos	portátiles	con	presión		

positiva……………………………………………….26(65)	
e. Ventilación	percutora		

intrapulmonar	(IPV)	…………..……………….7(17.5)	
f. Chaleco	percutor…………………………………16(40)	
g. Otro:	

Respiración	diafragmática……………………………….1(2.5)	
Vacunación	 COVID	19	 40(100)	

Influenza	 39(97.5)	
Trasplante	de	pulmón	 4(10)	
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Tabla	7.	Tratamiento	antibiótico	en	infecciones	bacterianas		
	 Categoría	 n(%)	

Pseudomonas	
aeruginosa	

	
Primoinfección	 Infección	crónica	

Antibióticos	intravenosos	 (20)50	 22,5(9)	
Gentamicina	nebulizada	 4(10)	 3(7.5)	
Tobramicina	nebulizada	 29(72,5)	 31(77.5)	

Tobramicina	inhalada	(polvo	seco)	 6(15)	 11(27.5)	
Colistina	nebulizada	 3(7.5)	 10(25)	

Colistina	inhalada	(polvo	seco)	 0	 2(5)	
Aztreonam	nebulizado	 1(2,5)	 2(5)	
Ciprofloxacina	oral	 23(57.5)	 23(57.5)	

Macrólidos	 10(25)	 13(32.5)	
Otro	

Según	antibiograma	
1(2.5)	 NA	

Otro	
Según	antibiograma	
Amikacina	inhalada	

NA	 2(5)	

Staphylococcus	
aureus	

No	aplica	 8(20)	 	
Antibióticos	intravenosos	 15(37.5)	 	

Rifampicina	 3(7.5)	 	
Trimetoprima/Sulfametoxazol	 15(37.5)	 	

Mupirocina	nasal	 6(15)	 	
Enjuagues	de	Clorhexidina	 2(5)	 	

Otro	(especifique)	
Según	antibiograma	

Flucloxacilina	
Clindamicina	
Dicloxacilina	

Amoxicilina	clavulánico	
	

8(20)	
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GRÁFICOS	
	

 
Gráfico	1.	Estudios	disponibles	para	el	diagnóstico	de	la	Fibrosis	Quística	en	Latinoamérica.		

	

	

 
Gráfico	2.	Microbiología	de	los	pacientes	menores	de	3	años	con	Fibrosis	Quística	en	Latinoamérica	
	

60%

65%

45%

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70%

Estudio

Análisis genético mutación CFTR Cloruros en Sudor Tamizaje Neonatal

3% 3% 5% 13% 13% 18%
28%

40%

58%

93%

Mico
bact

eria
s n

o tu
berc

ulosas

Asp
ergi

llu
s

Ach
romobac

ter x
ylo

so
xid

an
s

Ste
notro

phomonas 
malt

ophilia

Burkh
olderia

 ce
paci

a

Str
ep

toco
ccu

s p
neumoniae

Viru
s r

esp
ira

torio
s

Hae
mophilu

s in
flu

enzae

Pseudomonas 
ae

rugin
osa

Sta
phylo

co
ccu

s a
ureus

0%
10%
20%
30%
40%
50%
60%
70%
80%
90%

100%



  

	26	
 

	
 
	
	
	
	
	
	

	
	
Gráfico	3.	Microbiología	de	los	pacientes	mayores	de	3	años	con	Fibrosis	Quística	en	Latinoamérica	
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ANEXOS	

	
	

ANEXO	1. Carta	de	aprobación	del	estudio	como	no	biomédico	
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ANEXO	2:	Encuesta	sobre	el	Abordaje	y	Manejo	de	Fibrosis	Quística	en	Latinoamérica 
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RESUMEN	
Introducción	

La	Fibrosis	Quística	(FQ)	es	una	enfermedad	genética	autosómica	recesiva	causada	por	

la	 mutación	 en	 el	 gen	 que	 codifica	 para	 la	 proteína	 reguladora	 de	 la	 conductancia	

transmembrana	(CFTR)	localizada	en	la	membrana	apical	de	las	células	epiteliales	de	

distintos	órganos,	afectando	al	tracto	respiratorio,	digestivo,	reproductivo,	entre	otros	
(1).	Presenta	una	alta	mortalidad	y	morbilidad	en	los	pacientes	pediátricos	por	lo	cual	

es	indispensable	un	diagnóstico,	tratamiento	y	seguimiento	oportuno.	La	FQ	representa	

un	reto	para	los	países	en	vías	de	desarrollo	al	ser	una	patología	de	alto	costo	para	los	

sistemas	de	salud,	donde	el	acceso	a	métodos	diagnósticos	y	opciones	terapéuticas	es	

limitado.		

	

Objetivo	

El	objetivo	de	este	estudio	es	describir	el	abordaje	y	manejo	de	pacientes	pediátricos	

con	FQ	en	Latinoamérica.	
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Métodos:		
Se	realizó	una	encuesta	virtual	dirigida	a	neumólogos	pediatras	en	Latinoamérica.	Se	

centró	 en	 la	 práctica	 actual	 del	 diagnóstico,	 manejo	 y	 seguimiento	 de	 la	 FQ	 y	 se	

distribuyó	en	un	formato	de	encuesta	por	medio	de	Survey	Monkey.	

	
	
Resultados:	
Se	obtuvo	un	total	de	40	respuestas	de	11	países	latinoamericanos.	Para	el	diagnóstico	

de	 la	 FQ,	 el	 60%	 	 cuentan	 con	 tamizaje	 neonatal,	 el	 65%	 cuentan	 con	 la	 prueba	 de	

cloruros	en	sudor	y	el	45%	tienen	disponible	el	análisis	genético.	La	mayoría	(más	del	

90%)	realiza	los	siguientes	estudios	de	control	anual:	hemograma,	química	sanguínea	

(glicemia,	electrolitos),	pruebas	de	función	hepática,	espirometría	y	cultivo	de	esputo.	

Se	obtuvo	como	resultado	que	en	pacientes	menores	de	3	años	los	agentes	aislados	más	

comunes	 son	 Staphylococcus	 aureus	 (92.5%),	 Pseudomonas	 aeruginosa	 (57.5%)	 y	

Haemophilus	influenzae	(40%);	mientras	que	en	niños	mayores	de	3	años,	los	agentes	

más	 comunes	 son	Pseudomonas	aeruginosa	 (85%),	Staphylococcus	 aureus	 (82.5%)	y	

Stenotrophomonas	maltophilia	y	Burkholderia	cepacia	(ambas	con	32.5%).	

	

El	porcentaje	estimado	de	colonización	crónica	por	Pseudomonas	aeruginosa	es	del	26-

50%.	 Para	 el	 diagnóstico	 de	 exacerbación	 pulmonar,	 los	 4	 principales	 criterios	

seleccionados	fueron:	aumento	de	la	tos	(92.5%),		cambios	en	las	características	de	las	

secreciones	(85%),	disnea	(67.5%)	y	disminución	de	la	función	pulmonar	(65%).		

Para	el	 tratamiento	más	del	80%	cuentan	broncodilatadores	 inhalados/nebulizados,	

enzimas	pancreáticas,	solución	salina	hipertónica	nebulizada	y	antibióticos	orales.		El	

100%		de	los	médicos	entrevistados	utilizan	la	fisioterapia	de	tórax	en	el	manejo	de	la	

enfermedad	pulmonar.	En	la	erradicación	en	la	primoinfección	o	 infección	temprana	

por	 Pseudomonas	 aeruginosa,	 el	 medicamento	 más	 utilizado	 es	 la	 tobramicina	

nebulizada	en	un	72.5%.	En	el	caso	de	la	infección	crónica,		el	77.5%	igualmente	utilizan	

tobramicina	nebulizada.	La	infección	temprana	por	Staphylococcus	aureus	se	trata	en	

37.5%	con	antibióticos	intravenosos	y	orales	(Trimetoprima/Sulfametoxazol).	Solo	el	

10%	 tienen	 la	 posibilidad	 de	 realizar	 trasplante	 de	 pulmón.	 La	 transición	 de	 los	
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pacientes	a	hospital	de	adultos	se	realiza	a	partir	de	los	18	años	en	la	mayoría	de	los	

casos.		

 
Conclusiones:	
 
El	presente	estudio	identifica	la	situación	actual	del	manejo	de	la	FQ	en	Latinoamérica.	

Los	resultados	obtenidos	en	la	encuesta	se	comparan	con	el	manejo	basado	en	las	guías	

internacionales.	 Aunque	 múltiples	 pasos	 del	 abordaje	 recomendado	 por	 las	 guías	

internacionales	se	cumplen,	muchas	de	las	otras	recomendaciones	no	se	siguen	debido	

a	 falta	 de	 disponibilidad	 de	 personal,	 métodos	 diagnósticos	 y	 tratamiento	

farmacológico.		

	

INTRODUCCIÓN	
 
La	 Fibrosis	 Quística	 (FQ)	 es	 una	 enfermedad	 genética	 multiorgánica,	 heredada	 de	

manera	autosómica	recesiva	(1).	En	la	actualidad	más	de	100.000	personas	padecen	esta	

enfermedad	en	todo	el	mundo,	afectando	más	de	30	000	niños	alrededor	del	mundo	(2,3).	

Se	caracteriza	por	presentar	una	mutación	en	el	gen	de	la	proteína	CFTR	encargada	del	

transporte	 cloruro-bicarbonato	 a	 través	 de	 la	 superficie	 apical	 del	 epitelio	 secretor,	

sobre	todo	en	la	glándula	sudorípara,	las	vías	respiratorias,	el	tracto	gastrointestinal,	el	

páncreas	y	los	conductos	deferentes;	siendo	el	sistema	respiratorio	el	más	gravemente	

afectado	provocando	la	muerte	en	el	90	%	de	los	pacientes.	(4,5).	Este	defecto	produce	

acumulación	de	secreciones	espesas	en	los	diferentes	sitios	afectados	que	resulta	en	un	

proceso	 de	 inflamación	 y/o	 infección	 crónica	 con	 daño	 progresivo	 de	 los	 órganos	

involucrados.	 El	 diagnóstico	 se	 realiza	mediante	 el	 tamizaje	 neonatal,	 la	 prueba	 de	

cloruros	en	sudor	y	el	análisis	de	las	mutaciones	del	gen	CFTR	(6).	La	instauración	del	

tamizaje	 neonatal	 ha	modificado	 el	 curso	 natural	 de	 la	 enfermedad	 al	 permitir	 una	

detección	temprana	y	una	disminución	de	la	morbimortalidad	(7).			

Existen	múltiples	fenotipos	de	presentación	clínica;	las	manifestaciones	más	frecuentes	

son	la	enfermedad	pulmonar,	la	insuficiencia	pancreática,	la	obstrucción	intestinal,	la	

hepatopatía	y	diabetes	asociadas	a	fibrosis	quística,	entre	otros	(4).			
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El	manejo	de	la	FQ	debe	ser	multidisciplinario	para	lograr	un	abordaje	integral	de	la	

enfermedad.	Los	tratamientos	utilizados	van	a	depender	de	las	manifestaciones	clínicas	

y	tradicionalmente	incluyen	agentes	mucolíticos,	terapia	de	tórax,	antibióticos	orales,	

intravenosos	 y/o	 nebulizados,	 reemplazo	 de	 enzimas	 pancreáticas	 y	 suplementos	

nutricionales	(8).	Recientemente	han	surgido	nuevas	terapias	dirigidas	a	restablecer	la	

función	del	CFTR,	con	resultados	prometedores	que	han	impactado	la	calidad	de	vida	

de	los	pacientes,	pero	con	la	limitante	de	que	no	están	disponibles	para	la	mayoría	de	

la	población	a	nivel	mundial.	

La	FQ	representa	un	reto	para	los	países	en	vías	de	desarrollo	y	es	una	patología	de	alto	

costo	 para	 los	 sistemas	 de	 salud	 pública,	 donde	 el	 acceso	 limitado	 a	 métodos	

diagnósticos	 y	 opciones	 terapéuticas	 repercute	 en	 el	 adecuado	 manejo	 de	 la	

enfermedad	 (9).	 El	 objetivo	 de	 este	 estudio	 fue	 describir	 el	 abordaje	 y	 manejo	 de	

pacientes	pediátricos	con	FQ	en	Latinoamérica.	
	

METODOLOGÍA	
 
Se	trata	de	un	estudio	descriptivo	realizado	por	medio	de	encuestas	virtuales	dirigidas	

a	médicos	especialistas	en	neumología	pediátrica	en	Latinoamérica.	La	encuesta	abordó	

aspectos	relacionados	al	diagnóstico,	manejo	y	seguimiento	de	los	pacientes	pediátricos	

con	FQ.	

	Se	dispuso	de	listas	de	neumólogos	pediatras	en	Latinoamérica	asociados	a	diferentes	

instituciones	profesionales	y	se	hizo	llegar	la	encuesta	vía	electrónica	a	los	médicos	por	

medio	de	distintas	plataformas	(correo	electrónico,	código	QR,	entre	otras);	se	brindó	

información	acerca	del	proyecto,	los	objetivos	y	los	investigadores	a	cargo.		

La	encuesta	constó	de	43	preguntas	de	respuesta	única	o	múltiple	 (ver	anexo	2),	 se	

encontró	habilitada	para	recibir	respuestas	en	el	periodo	de	enero	2023	–	marzo	2023	

y	se	aplicó	de	forma	virtual	a	través	de	la	plataforma	Survey	Monkey	.	

Para	 el	 análisis	 estadístico	 se	 empleó	 el	 programa	Microsoft	 Excel®	 y	 se	 utilizaron	

medidas	de	tendencia	central	para	en	análisis	descriptivo.		
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RESULTADOS	
 
Se	 obtuvo	 un	 total	 de	 40	 respuestas.	 Se	 obtuvo	 respuesta	 de	 11	 de	 los	 18	 países	

incluidos:		México	12/40	(30%),	Colombia	13/40	(32,5%),	Costa	Rica	4/40	(10%),	Chile	

2/40	(5%),	Honduras	2/40	(5%),	República	Dominicana	2/40	(5%),	Argentina	1/40	

(2.5%),	Ecuador	1/40	(2.5%),	Guatemala	1/40	(2.5%),	Panamá́	1/40	(2.5%),	Uruguay	

1/40	(2.5%).		

La	mayoría	de	los	entrevistados,	33/40	(82.5%),	trabajan	en	un	centro	de	tercer	nivel	

de	 atención.	 Adicionalmente,	 17/40	 (42.4%)	 de	 los	 médicos	 pediatras	 neumólogos	

trabajan	en	medicina	mixta	(pública	y	privada),	15/40	(37.5%)	en	medicina	privada	y	

la	minoría	8/40	(20%)	en	medicina	pública.	

Respecto	a	la	experiencia	de	los	entrevistados,	23/40	(57.5%)	tienen	más	de	15	años	

de	 trabajar	 como	 especialistas	 en	 neumología	 pediátrica.	 La	 mayoría	 20/40	 (50%)	

atienden	menos	de	10	pacientes	con	FQ	al	mes	(ver	tabla	1).	

Más	de	 la	mitad	de	 los	participantes,	28/40	(70%),	refieren	tener	un	registro	de	 los	

pacientes	 diagnosticados	 con	 FQ	 en	 su	 centro	 de	 salud,	 11/40	 (27.5%)	 no	 tienen	

registro	y	1/40	(2.5%)	desconocen	tener	el	mismo.		

El	 promedio	 de	 pacientes	 diagnosticados	 con	 FQ	 en	 su	 centro	 laboral	 fue	 de	 40	

pacientes	 en	 los	 11	 países,	 siendo	 la	mayor	 cantidad	 con	 204	 pacientes	 y	 la	menor	

cantidad	con	un	paciente.		

La	mayoría	de	 los	médicos	neumólogos	pediatras	22/40	(55%)	tienen	en	su	sitio	de	

trabajo	una	clínica	multidisciplinaria	para	el	manejo	de	pacientes	con	FQ.	Dentro	de	las	

especialidades	 que	 participan	 activamente	 en	 las	 consultas	 de	 los	 pacientes,	 todos	

40/40	 (100%)	 cuentan	 con	 la	 participación	 de	 neumólogo	 pediatra,	 32/40	 (80%)	

nutricionista,	 30/40	 (75%)	 gastroenterólogo	 pediatra,	 29/40	 (72,5%)	 terapista	

respiratorio,	 20/40	 (50%)	 trabajo	 social,	 19/40	 (47.5%)	enfermería	 y	psicología,	 	 y	

16/40	(40%)	farmacia	(ver	tabla	2).	

En	 otros	 casos,	 las	 especialidades	 se	 involucran	 activamente	 pero	 como	

interconsultantes	en	la	atención	de	los	pacientes	con	FQ,	y	se	obtuvo	que	participan	de	

esta	 forma	 30/40	 (75%)	 gastroenterología	 pediátrica,	 22/40	 (55%)	 endocrinología	

pediátrica,	 20/40	 (50%)	 nutrición,	 22/40	 (55%)	 neumología	 pediátrica,	 19/40	
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(47.5%)	 terapia	 respiratoria	 (ver	 tabla	2).	El	30%	de	 los	encuestados	 refieren	otras	

disciplinas	 que	 participan	 únicamente	 como	 interconsultantes	 como:	 cuidados	

intensivos,	 cirugía,	 genética,	 infectología,	 otorrinolaringología,	 psiquiatría,	 cuidados	

paliativos,	cirugía	pediátrica	y	ginecología.		

Para	 la	 captación	 y	 diagnóstico	 de	 los	 pacientes	 con	 FQ,	 24/40	 (60%)	 cuentan	 con	

tamizaje	neonatal	para	FQ	en	su	centro	y	la	prueba	de	cloruros	en	sudor	está	disponible	

para	26/40	(65%)	de	los	entrevistados.	Respecto	al	diagnóstico	genético,	18/40	(45%)	

pueden	realizar	el	análisis	genético	para	las	mutaciones	CFTR	en	su	centro	de	salud.		

La	edad	promedio	al	momento	del	diagnóstico	de	la	enfermedad	es	de	menos	de	1	mes	

según	2/40	(5%)	encuestados,	de	1	a	12	meses	en	17/40	(42,5%),	de	1	a	5	años	en	

20/40	(50%),	siendo	esta	la	mayor	respuesta,	y	mayor	a	5	años	en	1/40	(2.5%).		

Para	el	seguimiento	de	los	pacientes	en	la	consulta	externa	durante	el	primer	año	de	

vida	16/40	(40%)	da	seguimiento	mensual,	1/40	(2.5%)	cada	2	meses	y	23/40	(57.5%)	

cada	tres	meses.		

Dentro	de	 los	estudios	de	 laboratorio	y	gabinete	que	se	realizan	anualmente	para	el	

control	y	seguimiento	del	paciente	con	FQ,	la	mayoría	(más	del	90%)	utiliza	de	rutina	

hemograma,	química	sanguínea	(glicemia,	electrolitos),	pruebas	de	 función	hepática,	

espirometría	y	cultivo	de	esputo	(ver	tabla	3).	

Más	de	la	mitad	de	los	médicos	solicitan	la	curva	de	tolerancia	como	estudio	de	rutina	

anual	(26/40,	65%).	La	primera	curva	de	tolerancia	a	la	glucosa	se	realiza	posterior	a	

los	10	años	de	edad	en	la	mayoría	de	los	casos,	19/40	(47.5%)	(ver	tabla	4).		

La	 indicación	 de	 la	 primera	 tomografía	 computarizada	 de	 tórax	 se	 lleva	 a	 cabo	

principalmente	en	menores	de	5	años	en	26/40	(65%)	(ver	tabla	4).	Este	estudio	se	

controla	periódicamente,	y	según	los	encuestados	13/40	(32,5%)	refiere	que	lo	realiza	

cada	año,	15/40	(37,5%)	cada	2	años,	4/40	(10%)	cada	3	años,	4/40	(10%)	cada	3	a	5	

años	y	4/40	(10%)	indica	"otro:	dependiendo	del	curso	clínico	y	cuando	hay	alteración	

en	la	radiografía	de	tórax	o	empeoramiento	en	la	evolución	clínica”.	

Ante	 la	 sospecha	 de	 enfermedad	 sinusal,	 se	 encontró	 que	 se	 realizan	 los	 siguientes	

estudios:	31/40	(77.5%)	tomografía	axial	computarizada	de	senos	paranasales	y	21/40	

(21%)	solicita	valoración	por	otorrinolaringología	(ver	tabla	4).	
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La	vigilancia	microbiológica	es	parte	fundamental	del	manejo	de	los	pacientes	con	FQ.	

En	 cuanto	 a	 la	 toma	de	 frotis	 faríngeo	 en	 aquellos	 que	no	pueden	 expectorar,	 5/40	

(12.5%)	la	realiza	cada	mes,	18/40	(45%)	cada	3	meses,	2/40	(5%)	cada	6	meses,	6/40	

(15%)	en	cada	cita	de	control,	2/40	(5%)	refieren	"otro:	según	la	clínica	y	cada	3	meses	

si	el	paciente	no	expectora”	y	7/40	(17.5%)	no	la	realiza.	En	los	pacientes	que	si	logran	

expectorar,	 la	 toma	de	muestra	de	esputo	 la	 realizan:	9/40	(22.5%)	cada	mes,	1/40	

(2.5%)	cada	2	meses,	23/40	(57.5%)	cada	3	meses,	3/40	(7.5%)	cada	6	meses,	2/40	

(5%)	refiere	"otro:	en	paciente	exacerbado,	en	cada	visita	si	el	paciente	produce	esputo”	

y	2/40	(5%)	no	la	realiza.	Con	respecto	al	lavado	broncoalveolar	rutinario,	1/40	(2.5%)	

lo	realiza	cada	mes,	2/40	(5%)	cada	6	meses,	16/40	(25%)	al	menos	una	vez	al	año,		

16/40	(40%)	refiere	"otro"	según	criterios	clínicos	y	11/40	(27.5%)	no	lo	realiza.		

En	los	pacientes	menores	de	3	años	los	agentes	bacterianos	más	habituales	del	tracto	

respiratorio	 son	Staphylococcus	 aureus	 (92.5%),	Pseudomonas	 aeruginosa	 (57.5%)	 y	

Haemophilus	influenzae	(40%);	mientras	que	en	niños	mayores	de	3	años,	los	agentes	

más	 comunes	 son	Pseudomonas	aeruginosa	 (85%),	Staphylococcus	 aureus	 (82.5%)	y	

Stenotrophomonas	 maltophilia	 y	 Burkholderia	 cepacia	 (ambas	 con	 32.5%).	 El	

porcentaje	estimado	de	colonización	crónica	 	por	Pseudomonas	aeruginosa	según	los	

entrevistados	es	del	26-50%	(19/40).		

Para	 el	 diagnóstico	 de	 la	 exacerbación	 pulmonar,	 los	 4	 principales	 criterios	

seleccionados	fueron:	aumento	de	la	tos	(92.5%),	cambios	en	las	caracterıśticas	de	las	

secreciones	85%,	disnea	67.5%		y	disminución	de	la	función	pulmonar	65%.			

El	 57.5%	 	 de	 los	 neumólogos	 pediatras	 entrevistados	 utiliza	 un	 protocolo	 para	 el	

manejo	 de	 la	 FQ.	 Más	 del	 80%	 tienen	 acceso	 a	 broncodilatadores	

inhalados/nebulizados,	enzimas	pancreáticas,	solución	salina	hipertónica	nebulizada	y	

antibióticos	orales	(ver	tabla	6).	

El	100%	de	los	médicos	entrevistados	utilizan	la	fisioterapia	de	tórax	en	el	manejo	de	

la	enfermedad	pulmonar	y	los	métodos	más	utilizados	son	el	drenaje	postural	(82.5%),	

palmo	percusión	(77.5%),	ejercicio	aeróbico	regular	(67.5%)	y	dispositivos	portátiles	

con	presión	positiva	(65%)	(ver	tabla	6).	

En	 el	 manejo	 de	 las	 infecciones	 respiratorias,	 el	 95%	 utiliza	 un	 protocolo	 para	 la	

erradicación	en	la	primoinfección	o	infección	temprana	por	Pseudomonas	aeruginosa,	
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el	medicamento	más	 utilizado	 es	 la	 tobramicina	 nebulizada	 en	 un	 72.5%,	 el	 57.5%	

utiliza	ciprofloxacina	oral	y	el	50%		optan	por	los	antibióticos	intravenosos	(ver	tabla	

7).	 En	 el	 caso	 de	 la	 infección	 crónica,	 el	 77.5%	 igualmente	 utilizan	 tobramicina	

nebulizada,	 el	 57.5%	 ciprofloxacina	 oral	 y	 el	 32.5%	 macrólidos.	 En	 el	 caso	 de	 la	

infección	por	Staphylococcus	aureus,	para	el	manejo	de	la	primo	infección	o	infección	

temprana	el	62.5%	se	basan	en	un	protocolo;	el	37.5	%	utilizan	tanto	los	antibióticos	

intravenosos	como	el	Trimetoprima/Sulfametoxazol	oral	(ver	tabla	7).	

El	esquema	de	vacunación	en	los	pacientes	con	FQ	incluye	la	vacuna	contra	COVID-19	

y	 la	 vacuna	 contra	 influenza	 en	 la	 mayoría	 de	 los	 casos	 (100%	 y	 97.5%	

respectivamente).		

En	el	manejo	de	la	enfermedad	pulmonar	avanzada,	4/40	(10%)		realizan	trasplante	de	

pulmón	en	su	centro	de	salud.		

La	transición	de	los	pacientes	a	hospital	de	adultos	la	realizan	1/40	(2.5%)	a	partir	de	

los	13	años,		7/40	(17.5%)	a	partir	de	los	15	años,	31/40	(77.5%)	a	los	18	años,	y	1/40	

(2.5%)	no	realiza	transición.	

	
DISCUSIÓN	
	

Se	 presenta	 el	 primer	 estudio	 Latinoamericano	 basado	 en	 encuestas	 virtuales	 a	

neumólogos	 pediatras	 para	 describir	 el	 manejo	 de	 los	 pacientes	 pediátricos	 con	

Fibrosis	Quística.	A	pesar	de	recibir	solo	40	respuestas,	estas	se	obtuvieron	de	once	

diferentes	países,	lo	cual	puede	permitir	tener	un	panorama	más	amplio	de	la	situación	

en	la	región.		

Se	analizan	las	respuestas	obtenidas	con	respecto	a		las	recomendaciones	de	las	guías	

internacionales	estadounidenses,	europeas	y	del	Reino	Unido.	Estas	guías	recomiendan	

un	 equipo	 multidisciplinario	 para	 el	 manejo	 de	 FQ	 incluyendo	 las	 siguientes	

especialidades:	neumología	pediátrica,	enfermería	especializada,	terapia	respiratoria,	

nutrición,	farmacia,	psicología	y	trabajo	social(10-14).	De	los	encuestados,	únicamente	el	

55%	cuenta	con	un	grupo	mutidisciplinario	en	su	centro	de	trabajo,	conformado	por	

neumología	pediátrica	en	la	totalidad	de	los	equipos	y	con	participación	significativa	de	
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nutrición	 y	 terapia	 respiratoria;	 alrededor	 de	 la	mitad	 de	 los	 grupos	 incluyeron	 las	

disciplinas	de	enfermería,	trabajo	social,	psicología	y	farmacia.				

Además,	según	la	evidencia,	se	recomienda	que	exista	disponibilidad	de	especialistas	

en	 gastroenterología,	 genética,	 cuidados	 paliativos,	 nefrología,	 radiología	

intervencionista,	 alergología,	 infectología,	 cirugía	 y	 endocrinología	 como	

interconsultantes,	enfatizando	los	tres	primeros	dada	la	importancia	del	seguimiento	

de	la	enfermedad	hepática,	el	asesoramiento	genético	y	el	acompañamiento	en	la	etapa	

terminal,	 respectivamente(10,11,15,16).	 Según	 los	 resultados	 obtenidos,	 el	 75%	 de	 los	

médicos	participantes	interconsulta	a	gastroenterología,	y	un	30	a	50%	o	hace	con	el	

resto	de	las	especialidades.	

Se	ha	demostrado	que	los	pacientes	que	se	atienden	en	centros	especializados	para	FQ	

con	equipos	multidisciplinarios	tienen	una	mejor	evolución,	y	que	la	clave	para	lograrlo	

es	la	interacción	de	este	grupo	de	profesionales	que	abordan	la	enfermedad	de	manera	

integral.	 Un	 45%	de	 los	 participantes	 indicó	 que	 no	 cuentan	 con	 un	 equipo	 de	 esta	

índole	 a	 pesar	 de	 que	 es	 la	 recomendación	universal,	 lo	 que	puede	 repercutir	 en	 el	

manejo	 óptimo	 de	 los	 pacientes	 y	 tener	 un	 efecto	 negativo	 en	 la	 evolución	 de	 la	

enfermedad.	Esta	situación	puede	deberse	a	factores	como	la	falta	de	recurso	humano	

y	económico	que	ocurre	frecuentemente	en	países	en	vías	de	desarrollo.	Por	otra	parte,	

en	los	casos	en	los	que,	si	se	disponía	del	equipo	multidisciplinario,	cabe	resaltar	que	la	

mayoría	 contaban	 con	 la	 participación	 de	 las	 especialidades	más	 relevantes	 para	 el	

adecuado	seguimiento	de	la	enfermedad.	

El	tamizaje	neonatal	para	FQ	se	introdujo	en	la	práctica	clínica	desde	los	años	80,	sin	

embargo,	 aún	 no	 se	 ha	 implementado	 de	 manera	 universal(17,18).	 Estas	 diferencias	

pueden	 ser	 aún	 más	 evidentes	 entre	 los	 países	 latinoamericanos.	 En	 el	 estudio	 se	

encontró	 que	 solo	 el	 60%	 de	 los	médicos	 tenían	 acceso	 al	 tamizaje	 neonatal	 en	 su	

centro,	lo	cual	implica	que	un	porcentaje	significativo	no	cuenta	con		la	posibilidad	de	

detectar	 tempranamente	 la	 enfermedad.	 Esto	 pone	 en	 desventaja	 a	 los	 diferentes	

centros	 y	 su	 población	 ya	 que	 la	 meta	 es	 lograr	 un	 diagnóstico	 temprano	 en	 el	

lactante(17).	 Los	beneficios	de	un	diagnóstico	 temprano	 incluyen	optimizar	 el	 estado	

nutricional,	 implementar	 medidas	 de	 prevención	 de	 infecciones,	 monitorizar	 el	

compromiso	 pulmonar,	 brindar	 apoyo	 psicológico	 y	 consejo	 genético,	 así	 como	
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prevenir	 complicaciones	 a	 futuro.	 La	 falta	 de	 acceso	 a	 	 métodos	 de	 detección	 y	

diagnóstico	en	 los	primeros	meses	de	vida	va	a	resultar	en	un	abordaje	 tardío	de	 la	

enfermedad,	en	detrimento	de	la	condición	nutricional,	pulmonar	y	pronóstico	de	los	

niños	afectados.		

	

La	prueba	de	cloruros	en	sudor	se	implementó	desde	1959	y	es	el	estándar	de	oro	para	

el	diagnóstico	de	FQ(17,19).		Según	los	resultados	obtenidos,	únicamente	65%	cuenta	con	

disponibilidad	 para	 realizarla,	 lo	 cual	 resulta	 preocupante	 pues	 es	 una	 de	 las	

herramientas	principales	para	el	diagnóstico	de	la	FQ.	

Cualquier	prueba	de	sudor	con	un	resultado	anormal	debe	repetirse	o	confirmarse	con	

pruebas	genéticas(17,20).	Estas	últimas	son	realizadas	por	solo	45%	de	los	encuestados,	

lo	que	podría	ser	esperable	debido	a	 la	alta	complejidad	y	costo	que	implica	llevar	a	

cabo	este	tipo	de	estudio	en	países	de	recursos	limitados.		

Según	el	actual	estudio,	la	mitad	de	los	pacientes	se	diagnostican	entre	1	y	5	años	de	

edad,	lo	cual	se	consideraría	un	diagnóstico	tardío,	pero	se	debe	destacar	que	un	alto	

porcentaje	lo	hace	entre	el	primer	mes	y	los	12	meses	de	vida.	Esta	situación	podría	

mejorar	 si	 se	 lograran	 implementar	 programas	 de	 tamizaje	 neonatal	 y	 una	 mayor	

disponibilidad	de	los	cloruros	en	sudor	en	los	países	de	la	región.		

El	 seguimiento	 periódico	 del	 paciente	 con	 FQ	 es	 vital	 para	 procurar	 una	 mejor	

evolución	 de	 la	 enfermedad.	 Las	 guías	 europeas	 recomiendan	 realizarlo	 de	manera	

semanal	durante	el	primer	mes	de	vida,	cada	2	meses	cuando	tienen	entre	1	y	5	años	y	

de	2	a	3	meses	en	mayores	de	5	años(10).	Las	guías	americanas	sugieren	el	seguimiento	

mensual	en	menores	de	6	meses	y	 luego	cada	1	o	2	meses	en	 los	segundos	6	meses	

después	del	nacimiento(12,13,17).	La	mayoría	de	los	participantes	de	la	encuesta	brinda	

seguimiento	a	los	pacientes	cada	1	a	3	meses,	lo	cual	se	apega	a	las	recomendaciones	

internacionales	y	facilita	la	detección	oportuna	de	complicaciones.	

Las	 guías	 internacionales	 recomiendan	 el	 cribado	 anual	 con	 los	 siguiente	 estudios:	

hemograma,	 química	 sanguínea,	 función	 hepática,	 niveles	 de	 vitaminas	 liposolubles,	

IgE,	grasa	en	heces,	curva	de	tolerancia	a	la	glucosa,	espirometría,	radiografía	de	tórax,	

frotis	faríngeo,	esputo	o	lavado	broncoalveolar,	índice	de	aclaramiento	pulmonar	(LCI)	

y	 densitometría	 ósea(10-12,17).	 Al	 comparar	 los	 resultados	 de	 la	 encuesta	 con	 estos	
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lineamientos,	más	del	75%	cumplen	con	 indicar	anualmente	el	hemograma,	química	

sanguínea,	 función	 hepática,	 espirometría	 y	 esputo,	 y	 entre	 50-75%	 solicitan	

radiografía	de	tórax,	curva	de	tolerancia	a	la	glucosa,	niveles	de	vitamina	D,	IgE	y	grasa	

en	 heces.	 Se	 debe	 mencionar	 que	 dentro	 del	 monitoreo	 de	 la	 función	 hepática	 las	

pruebas	 de	 coagulación	 son	 de	 gran	 utilidad	 y	 que	 únicamente	 el	 37.5%	 de	 los	

encuestados	 realizan	 su	 control	 anual,	 la	 cual	 es	 recomendada	 como	 tamizaje	 de	

enfermedad	hepática	asociada	a	FQ(21,22).	Estos	datos	demuestran	un	alto	porcentaje	de	

seguimiento	a	la	mayoría	de	recomendaciones	establecidas	pero	que	podría	mejorarse	

para	lograr	un	mejor	cumplimiento	de	las	mismas,	con	el	objetivo	de	lograr	la	detección	

y	abordaje	oportuno	de	eventuales	complicaciones.		

El	 cribado	para	diabetes	relacionada	a	FQ	se	recomienda	anualmente	a	partir	de	10	

años	de	edad(10,11).	Si	bien	el	47.5%	acata	esta	indicación,	un	porcentaje	similar	realiza	

el	 estudio	 antes	 de	 los	 10	 años,	 y	 particularmente	 si	 existe	 una	 sospecha	 clínica	 de	

diabetes	 en	 22.5%	 de	 los	 casos.	 En	 este	 aspecto	 es	 relevante	 recalcar	 que	 se	 debe	

individualizar	a	cada	paciente	y	que	se	pueden	realizar	los	estudios	necesarios	según	el	

criterio	clínico.			

En	cuanto	a	los	otros	estudios	recomendados,	la	densitometría	ósea	se	indica	desde	los	

8	a	10	años	de	edad	en	pacientes	de	riesgo(11,14,23)	y	el	LCI	evalúa	la	función	pulmonar	

en	 pacientes	 con	 FQ	 menores	 de	 5	 años	 que	 no	 son	 aptos	 para	 realizar	 una	

espirometría(10).	Se	obtuvo	que	menos	de	una	tercera	parte	de	los	encuestados	realiza	

la	densitometría	ósea	de	rutina	y	solo	5%	realizaba	el	LCI.	Estas	pruebas	pueden	no	

estar	 disponibles	 en	 muchos	 centros	 de	 la	 región,	 lo	 que	 podría	 explicar	 el	 bajo	

porcentaje	de	cumplimiento	de	la	recomendación.		

La	tomografía	pulmonar	debe	sustituir	la	radiografía	de	tórax	control	y	se	recomienda	

cada	 2	 a	 3	 años(24).	 Sin	 embargo,	 no	 hay	 un	 consenso	 establecido	 acerca	 de	 en	 qué	

momento	realizar	el	estudio	por	primera	vez	y	en	algunos	casos	la	periodicidad	también	

puede	ser	controversial.	En	este	estudio,	65%	de	los	encuestados	la	realizan	en	menores	

de	5	años	y	de	rutina,	aproximadamente	la	mitad	lo	solicita	cada	2-3	años,	acorde	a	las	

guías.	 La	 importancia	 de	 este	 estudio	 radica	 en	 establecer	 la	 condición	 pulmonar	

radiológica	basal	y	monitorizar	la	progresión	de	la	enfermedad	en	conjunto	con	otros	
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parámetros	clínicos,	siempre	considerando	el	riesgo-beneficio	de	 la	 irradiación	en	el	

paciente.	

Para	 la	 evaluación	 de	 la	 enfermedad	 sinusal	 se	 recomienda	 la	 tomografía	

computarizada	 de	 senos	 paranasales	 y	 la	 valoración	 por	 un	 otorrinolaringólogo(11).	

Cerca	de	75%	de	entrevistados	siguen	la	recomendación	del	estudio	radiológico.	Llama	

la	atención	que	un	27.5%	solicita	la	radiografía	de	senos	paranasales	como	parte	de	los	

estudios	diagnósticos,	a	pesar	de	que	no	es	el	estudio	de	elección,	por	 lo	que	podría	

existir	un	sesgo	en	la	detección	de	esta	condición.	

La	 vigilancia	 de	 la	 microbiología	 respiratoria	 mediante	 cultivos	 de	 muestras	

respiratorias	 es	 crucial	 para	 el	 manejo	 de	 la	 enfermedad.	 La	 recomendación	

internacional	 indica	 que	 el	 cultivo	 orofaríngeo	 debe	 realizarse	 por	 lo	 menos	 cada	

trimestre(24).		El	45%	de	los	entrevistados	siguen	esta	recomendación	específica,	pero	

si	 se	 toman	 en	 cuenta	 las	 tomas	 de	 frotis	 faríngeo	 y	 esputo,	 50	 a	 75%	 realiza	 la	

recolección	de	muestras	al	menos	 cada	3	meses.	La	broncoscopía	no	 se	 recomienda	

para	 obtener	 cultivos	 de	 rutina,	 solo	 en	 caso	 de	 personas	 que	 no	 responden	 al	

tratamiento	 y	 cuando	no	 se	 aísla	 el	 germen	 con	 cultivos	orofaríngeos(10,11,25).	De	 los	

encuestados,	40%	realiza	esta	prueba	de	forma	rutinaria	al	menos	una	vez	por	año.	La	

relevancia	 de	 la	 toma	 periódica	 de	 muestras	 respiratorias	 es	 lograr	 la	 detección	

temprana	de	infecciones	y	el	tratamiento	oportuno	de	las	mismas,	sobre	todo	ante	el	

aislamiento	de	gérmenes	como	P.	aeruginosa	que	van	a	ocasionar	daño	y	progresión	de	

la	enfermedad	pulmonar.	El	frotis	faríngeo	y	la	recolección	de	esputo	son	los	métodos	

menos	 invasivos,	pero	según	 la	 técnica	podrían	no	reflejar	 la	microbiología	de	 la	vía	

aérea	inferior,	por	lo	que	en	ciertos	casos	podría	ser	necesario	el	lavado	broncoalveolar.		

Los	gérmenes	más	comunes	aislados	del	tracto	respiratorio	de	los	pacientes	con	FQ	son	

Pseudomonas	 aeruginosa,	 Staphylococcus	 aureus,	 Burkholderia	 cepacia,	

Stenotrophomonas	 maltophilia,	 Achromobacter	 spp,	 virus	 respiratorio	 sincitial,	

rinovirus	humano,	influenza	tipos	A	y	B	y	virus	parainfluenza(26,27).	

Un	estudio	realizado	en	Estados	Unidos	en	menores	de	50	meses	de	edad	acerca	de	

gérmenes	 aislados	 en	 el	 lavado	 broncopulmonar	 destacó	 que	 en	 pacientes	 con	 FQ	

menores	de	2	años,	 las	bacterias	no	 tradicionales	 (p.	 ej.,	 Estreptococos,	Prevotella	y	

Veillonella)	se	encontraron	en	50%	de	los	casos,	mientras	que	en	mayores	de	6	años,	
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predominaron	 los	 tradicionales	 	 (p.	 ej.,	 Pseudomonas,	 Staphylococcus	 y	

Stenotrophomonas)(27).	Este	estudio	mostró		que	en	menores	de	3	años,	los	agentes	más	

comunes	 son	 Staphylococcus	 aureus,	 Pseudomonas	 aeruginosa	 y	 Haemophilus	

influenzae;	 mientras	 que	 en	 mayores	 de	 3	 años	 fueron	 Pseudomonas	 aeruginosa,	

Staphylococcus	 aureus,	 Stenotrophomonas	maltophilia	 y	Burkholderia	 cepacia,	por	 lo	

que	existe	discrepancia,	puntualmente	con	Pseudomonas	aeruginosa,	ya	que	según	la	

literatura	es	 infrecuente	en	edades	 tan	 tempranas	como	 los	3	años(26).	Este	hallazgo	

podría	deberse	a	factores	como	las	características	ambientales	de	la	región,	la	condición	

socioeconómica	de	los	pacientes	y	la	falta	de	aplicación	de	medidas	de	prevención	de	

infecciones.	Se	debe	concientizar	y	educar	a	los	equipos	médicos,	 los	pacientes	y	sus	

familias	acerca	de	 las	consecuencias	de	 la	 infección	 temprana	por	estos	gérmenes,	e	

implementar	estrategias	de	prevención	y	tratamiento	oportuno.	

Los	 criterios	 para	 el	 diagnóstico	 de	 la	 exacerbación	 pulmonar	 varían	 ampliamente	

entre	los	profesionales	en	salud.	Un	estudio	caracterizó	a	la	exacerbación	pulmonar	por	

un	 aumento	 de	 los	 síntomas	 respiratorios,	 disminución	 en	 las	 medidas	 de	 función	

pulmonar,	disnea,	dolor	torácico,	fatiga,	disminución	del	apetito	y	pérdida	de	peso(17,28).		

Los	 criterios	 de	 Fuchs	 modificados	 son	 los	 más	 utilizados	 para	 el	 diagnóstico	 de	

exacerbación	pulmonar	 (16,29).	La	mayoría	de	 los	encuestados	utilizan	estos	criterios,	

aunque	la	mitad	de	ellos	agrega	fiebre	como	elemento	para	el	diagnóstico,	sin	que	este	

signo	 sea	 un	 criterio	 establecido.	 	 Es	 importante	 homogenizar	 el	 diagnóstico	 de	

exacerbación	pulmonar	dentro	de	los	equipos	de	trabajo	para	poder	brindar	el	manejo	

más	adecuado	para	cada	paciente.		

El	tratamiento	de	la	FQ	es	altamente	complejo	e	involucra	una	amplia	gama	de	terapias	

farmacológicas	según	los	sistemas	afectados.		

El	manejo	de	los	síntomas	respiratorios	se	enfoca	en	preservar	la	función	pulmonar	y	

evitar	 el	 desarrollo	 de	 bronquiectasias.	 Un	 elemento	 crítico	 es	 la	 terapia	 de	

aclaramiento	 de	 secreciones,	 que	 se	 logra	 mediante	 el	 uso	 de	 broncodilatadores,	

mucolíticos	 y	 fisioterapia	 de	 tórax.	 Los	 broncodilatadores	 se	 utilizan	 previo	 al	

mucolítico(11)	y	están	disponibles	para	el	97.5%	de	entrevistados.	La	dornasa	alfa	es	el	

único	mucolítico	que	ha	demostrado	eficacia	al	degradar	la	mucosidad(30)		y	la	solución	

salina	 hipertónica	 al	 7%	 se	 usa	 como	 terapia	 de	 segunda	 línea	 para	 enfermedad	
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moderada	a	grave(10,11).	Estos	fármacos	se	encuentran	disponibles	en	el	77.5%	y	80%	

de	los	centros	laborales	de	los	encuestados	respectivamente.	Las	guías	internacionales	

recomiendan	para	la	terapia	de	tórax	drenaje	postural,	palmo	percusión	y	dispositivos	

portátiles	con	presión	positiva(31).	Casi	 la	totalidad	de	entrevistados	se	apega	a	estas	

recomendaciones,	 siendo	 el	 drenaje	 postural	 (82.5%),	 palmo	 percusión	 (77.5%),	

ejercicio	aeróbico	regular	(67.5%)	y	el	uso	dispositivos	portátiles	con	presión	positiva	

(65%)	 los	 métodos	 más	 frecuentes.	 Es	 importante	 resaltar	 que	 si	 bien	 el	 drenaje	

postural	fue	el	más	común,	su	uso	se	ha	cuestionado	por	el	riesgo	de	aumentar	el	reflujo	

gastroesofágico	en	los	pacientes	y	potencialmente	deteriorar	su	condición	pulmonar,	

por	lo	que	sería	recomendable	incentivar	otras	técnicas	de	terapia.		

El	abordaje	nutricional	es	fundamental,	ya	que	la	mayoría	de	los	pacientes	con	FQ	van	

a	cursar	con	malabsorción	y	deficiencias	vitamínicas,	y	 la	desnutrición	se	asocia	con	

aumento	 de	 la	 morbimortalidad.	 El	 uso	 de	 enzimas	 pancreáticas	 y	 vitaminas	

liposolubles	 es	 indispensable	para	 asegurar	un	adecuado	 crecimiento,	 por	 lo	que	es	

satisfactorio	 conocer	 que,	 según	 los	 encuestados,	 la	 mayoría	 tiene	 acceso	 a	 estos	

fármacos	en	la	región.	El	rol	de	los	probióticos	en	FQ	aún	no	es	claro,	sin	embargo	un	

37.5%	reportó	tenerlos	disponibles.		

De	5-10%	de	 los	pacientes	 con	FQ	desarrollan	 cirrosis	multilobulillar	 en	 la	primera	

década	 de	 vida(32).	 El	 uso	 de	 rutina	 del	 ursodiol®	 se	 recomienda	 en	 enfermedad	

hepática	por	FQ(10,21).	De	los	encuestados,	solo	la	mitad	dispone	de	este	medicamento,	

lo	que	implica	que	muchos	pacientes	podrían	no	contar	con	el	tratamiento	adecuado	

para	el	manejo	de	la	hepatopatía	y	aumentar	la	morbimortalidad	por	esta	causa.	

Se	 ha	 demostrado	 que	 la	 azitromicina	 funciona	 como	 inmunomodulador,	mejora	 la	

función	pulmonar	y	reduce	el	número	de	exacerbaciones	pulmonares(17).	Se	encuentra	

disponible	 en	 82.5%	 de	 los	 centros	 laborales	 de	 los	 entrevistados.	 Un	 65%	 de	 los	

centros	 tienen	 claritromicina,	 pero	 su	 uso	 no	 está	 indicado	 como	 sustitución	 de	

azitromicina.		

Algunas	mutaciones	genéticas	puntuales,	presentes	en	pacientes	con	FQ,	se	benefician	

de	 tratamiento	 inmunomodulador(17).	 Los	 moduladores	 del	 CFTR	 son	 la	 primera	

terapia	dirigida	hacia	el	defecto	genético	de	la	enfermedad.	El	ivacaftor,	aprobado	por	

la	FDA,	se	debe	considerar	como	parte	del	manejo	estándar	de	pacientes	con	FQ	con	
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estas	mutaciones	 en	 específico	 (10,11,24,33).	 	 En	 la	 actualidad	 se	 han	 desarrollado	más	

fármacos	con	diferentes	mecanismos	para	abarcar	otras	clases	de	mutaciones,	y	su	uso	

se	ha	convertido	en	 la	piedra	angular	del	 tratamiento	de	 la	FQ	al	corregir	el	defecto	

inicial.	Únicamente	27,5%	de	 los	entrevistados	 tienen	disponible	esta	 terapia	en	sus	

centros	laborales.	El	mayor	inconveniente	es	el	alto	costo	para	los	sistemas	de	salud	y	

la	poca	disponibilidad	de	 estos	medicamentos	 a	nivel	mundial,	 sobre	 todo	en	 zonas	

como	Latinoamérica,	situación	que	pone	en	desventaja	a	los	pacientes	de	la	región.	

El	tratamiento	oportuno	de	las	infecciones	pulmonares	es	clave	en	el	manejo	de	la	FQ.	

El	 95%	 de	 los	 médicos	 participantes	 siguen	 un	 protocolo	 para	 la	 erradicación	 o	

tratamiento	de	la	infección	temprana	por	P.aeruginosa.	La	literatura	recomienda	tratar	

esta	infección	inicial	con	antibióticos	nebulizados	como	la	Tobramicina	(10,11,13,25,30).	De	

los	entrevistados	en	este	estudio,	72.5%	utilizan	tobramicina	nebulizada,	de	acuerdo	a	

las	guías.	Por	otra	parte,	para	el	tratamiento	de	la	infección	crónica	por	P.aeruginosa,	la	

recomendación	 internacional	 también	 son	 los	 antibióticos	 nebulizados	 o	 inhalados	

como	Tobramicina	o	Aztreonam,	y	el	77.5%	cumple	con	esta	indicación.	Estos	datos	son	

positivos,	ya	que	demuestran	que	a	pesar	de	las	limitaciones	de	recursos	que	existen	en	

la	 región,	 se	 ha	 logrado	 disponer	 de	 los	 antibióticos	 necesarios	 para	 el	 adecuado	

tratamiento	de	la	infección	por	P.aeruginosa	en	los	niños	con	FQ.		

Para	 el	 manejo	 de	 la	 infección	 por	 Staphylococcus	 aureus,	 las	 guías	 de	 referencia	

utilizadas	en	estudio	no	mencionan	recomendaciones	de	antibioticoterapia	dirigida	a	

este	germen.	Sin	embargo,	el	62.5%	de	los	encuestados	afirman	seguir	un	protocolo	de	

manejo,	por	lo	que	podría	ser	conveniente	revisar	la	evidencia	que	existe	al	respecto.	

El	 uso	 de	 flucoxacilina	 es	 controversial	 y	 no	 se	 recomienda	 el	 uso	 rutinario	 para	

profilaxis	por	riesgo	elevado	de	infección	por	Pseudomonas	aeruginosa	y	poca	evidencia	

de	beneficio	 a	 largo	plazo(7,8,13,24,30).	 Sin	 embargo,	 5%	de	 entrevistados	 lo	 usan	para	

manejar	infecciones	pulmonares.		

La	 vacuna	 contra	 influenza	 se	 recomienda	 en	 personas	 mayores	 de	 6	 meses	 y	 sus	

familias(12,13,17).	El	97.5%	de	los	entrevistados	incluyen	esta	vacuna	como	obligatoria	en	

su	 esquema.	 La	 vacuna	 contra	 COVID	 19	 está	 en	 el	 esquema	 de	 vacunación	 en	 la	

totalidad	 de	 los	 entrevistados,	 lo	 cual	 es	 recomendado	 por	 las	 guías(34).	 Tanto	 la	

infección	 por	 influenza	 como	 por	 COVID	 19	 pueden	 complicar	 la	 evolución	 de	 las	
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personas	con	FQ	y	aumentar	la	morbimortalidad,	por	lo	que	es	fundamental	que	estas	

vacunas	continúen	siendo	parte	de	 los	esquemas	de	 inmunización	obligatorios	en	 la	

región.	

El	 trasplante	 pulmonar	 es	 un	procedimiento	 de	 alta	 complejidad	 y	 costo,	 que	no	 se	

encuentra	disponible	en	todos	los	centros	que	brindan	atención	a	pacientes	con	FQ.	Las	

guías	 recomiendan	 que	 se	 debe	 ofrecer	 a	 pacientes	 con	 enfermedad	 pulmonar	

terminal(15,17).	Únicamente	el	10%	de	entrevistados	lo	realizan	en	sus	centros,	lo	que	

evidencia	la	dificultad	que	puede	representar	llevar	a	cabo	esta	medida	terapéutica	en	

Latinoamérica.	 No	 obstante,	 es	 un	 recurso	 que	 debería	 estar	 disponible	 para	 los	

pacientes,	y	 los	centros	especializados	podrían	crear	alianzas	entre	ellos	para	 lograr	

ofrecer	la	posibilidad	del	trasplante	a	las	personas	que	lo	requieran.	

La	mayoría	de	 los	entrevistados	realizan	 la	 transición	a	hospital	de	adultos	a	 los	18	

años,	las	guías	recomiendan	iniciar	el	proceso	transición	a	los	12	años	en	conjunto	con	

sus	 familiares	 o	 cuidadores(10).	 En	 este	 aspecto	 es	 importante	 brindar	 un	 adecuado	

acompañamiento	 por	 las	 diferentes	 disciplinas	 a	 lo	 largo	 del	 proceso	 para	 dar	

continuidad	a	la	atención	integral	que	recibieron	en	su	edad	pediátrica.		

	

CONCLUSIONES	
	
La	 Fibrosis	 Quística	 es	 una	 enfermedad	 compleja	 que	 requiere	 de	 un	 manejo	

multidisciplinario	y	que	constituye	un	desafío	para	los	países	en	vías	de	desarrollo.	Este	

estudio	logró	obtener	una	visión	de	la	situación	actual	en	el	abordaje	y	tratamiento	de	

la	FQ	en	distintos	países	latinoamericanos.		

Se	evidenció	que	los	equipos	multidisciplinarios	para	el	manejo	de	FQ	están	disponibles	

en	 muchos	 centros,	 pero	 aún	 existe	 un	 grupo	 significativo	 que	 no	 cuenta	 con	 esta	

herramienta.		

La	falta	de	acceso	universal	a	las	pruebas	de	detección	y	diagnóstico	de	la	enfermedad	

dificulta	el	abordaje	temprano,	y	esto	repercute	en	el	manejo	óptimo	de	los	pacientes	y	

en	su	evolución	a	largo	plazo.		

Si	bien	la	disponibilidad	de	personal,	medicamentos,	estudios	y	terapias	novedosas	en	

nuestro	medio	es	limitada,	en	la	mayoría	de	los	casos	se	cumplen	las	recomendaciones	
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internacionales	del	seguimiento	de	 los	pacientes	con	FQ.	 	Sin	embargo,	hay	aspectos	

que	 aún	 pueden	 mejorarse	 para	 garantizar	 una	 atención	 más	 adecuada	 a	 estos	

pacientes	 y	 se	 debe	 trabajar	 en	 lograr	 un	 acceso	más	 equitativo	 entre	 los	 distintos	

países	de	la	región.	

Es	 necesario	 concientizar	 a	 los	 profesionales	 en	 salud	 en	 Latinoamérica	 acerca	 del	

abordaje	de	la	FQ	y	es	fundamental	continuar	obteniendo	datos	locales	para	así	conocer	

a	nuestra	población	y	lograr	estrategias	en	conjunto	que	mejoren	su	calidad	de	vida.	
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