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La Asociacion Fiquiperu gracias al generoso
apoyode The Milla-GorRi Family Foundation
y de un equipo de médicos asesores, ha
elaborado este documento con laintencidén
de exponer de manera sencilla aspectos
importantes de la Fibrosis Quistica, para
que sirva de ayuda a los padres y pacientes
a entenderla mejor, conocer la importancia
de los diferentes tratamientos, para que de
esta manera logren una mejor calidad y
expectativa de vida.

The Milla Goni

Family Foundation

INTRODUCCiON

La Fibrosis Quistica es una enfermedad hereditaria no muy frecuente
en nuestra poblacion, lo que la hace poco conocida y muchas veces
dificil de entender.

Es una enfermedad genética que afecta multiples érganos. Por eso,
su tratamiento es complejo e idealmente, debe estar a cargo de
un equipo profesional de médicos de diferentes especialidades, asi
como de fisioterapeutas, nutricionistas y psicélogos. Se manifiesta
de diferentes formas y grados de severidad por lo que cada paciente
debe tener un tratamiento individual.

El diagndstico precoz y la adecuada nutricidon, permiten combatir de
manera mas efectiva la enfermedad y las consecuentes infecciones
respiratorias. El otro elemento fundamental, gue marca la diferencia
en el éxito del tratamiento, es el soporte y acompanamiento de la

familia del paciente asistiendo a los controles médicos periédicos y
realizando el tratamiento diario y de por vida.

Sabemos lo dificil que es para los padres asimilar el diagndstico de
esta enfermedad, pero cuanto mas la conozcamos y sobre todo,
cuanto mas comprometidos estemos en apoyar a nuestros hijos a
cumplir con el tratamiento y las indicaciones médicas, antes nos
recuperaremos.

Finalmente, cabe senalar que este documento no pretende en
absoluto reemplazar las indicaciones del médico tratante.
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Las personas con FQ pueden contraer infecciones

respiratorias por diversos gérmenes pero los mas
comunes, y que por eso es importante recordarlos,
son: Haemophilus influenza, Staphylococcus aureus
y Pseudomona aeruginosa.

PULMON

La mayoria de las veces, el pulmdn es el mas afectado.
Las vias respiratorias son una especie de ramas dentro
del pulmon. Dentro, hay una especie de “pelos”
(los cilios) que se balancean hacia adelante
y hacia atras para limpiarlas de moco.
Cuando alguien tiene FQ, el moco es
tan denso que estos pelitos no pueden
moverse Yy las vias respiratorias
quedan tapadas. Y cuando esto pasa,
a los gérmenes, como las bacterias,
les gusta quedarse ahi produciendo
inflamacion e infecciones, y también
Mas Moco.

Los bronquios dejan entrar y salir el
aire a los pulmones y tienen forma
de tubitos. Si no eliminamos estos
gérmenes a tiempo, la pared de los
bronquios se vuelve débil y estos
tubitos se convierten en saquitos
que luego pueden acumular moco

: : Y pus.
Las bacterias son organismos

muy pequenos, solo visibles al
microscopio y son las responsables
de las infecciones respiratorias en
las personas con FQ.

Esto dana seriamente el pulmodn,
ya no puede inflarse o llenarse de
aire tanto como deberia, lo que no
nos deja respirar bien.

Estos gérmenes o bacterias pueden llegar a ti Algunas veces, los gérmenes deciden gquedarse
cuando tocas a otra persona (dandole la mano por tiempos mucho mas largos porque estan
O un beso) o cuando tocas algo que ésta muy cdmodos en tu cuerpo. jimaginate que
tocé antes (una taza, una moneda, un haces una fiesta y tus invitados se quedan
pasamanos). Luego, sin que te des cuenta, para siempre!
te llevas la mano a la nariz o a los ojos.

También puede ser por el aire, ya Cuando esto pasa, empiezan lo que
qgque cuando estornudamos, tosemos, los doctores llaman infecciones
hablamos o cantamos, lanzamos gotitas cronicas. Hay que evitar este tipo de
muy pequefas que pueden quedarse infecciones siguiendo al pie de la letra
volando y avanzar dos metros antes de las recomendaciones del médico, de lo
caer al suelo. En ese vuelo pueden llegar a contrario se va danando la via respiratoria.
ojos y nariz de otras personas y contagiarlas.



LAVATE ViEN LAS MANOS

Es muy facil y debes hacerlo siempre y en
todos lados, sobre todo después de estar con
personas con alguna enfermedad contagiosa
O tocar cosas que esas personas tocaron.
Puedes lavarte las manos con agua y jabdn,
o limpiarte (desinfectarte) con alcohol en gel
(uno de concentracion mayor a 60%).
Los cuidadores de salud también deben
de lavarse las manos al examinar y dar
tratamientos a pacientes con FQ.

Recuerda lavartelas o desinfectartelas:

- después de toser, estornudar o sonarte la nariz,

- antes y después de cocinar y comer, y dar o tomar las medicinas,
- antes y después de las nebulizaciones y la fisioterapia respiratoria
- antes de tocarse la cara, los 0jos o ponerse los lentes de contacto,
- después de estar con alguien que esta enfermo,

- antes y después de usar el bano o limpiar a un menor,

- antes y después de las visitas al hospital o clinica,

- después de tocar superficies en el hospital,

- después de tocar basura,

- después de tocar un animal o de limpiar desechos de tu mascota.

COPRETE AL TOSER 0 ESTORNUDAR

Cuando te tapas la nariz y la boca, evitas que

las gotitas salgan volando y, por lo tanto, que
alguien se contagie. Si no se tiene papel
cerca, se puede toser en la parte superior
de las mangas o en el codo, pero NUNCA
en las manos. Luego, deberas lavartelas
para que esas gotitas no se queden cercay

puedas dejarlas en las cosas que tocas.

LiMPiA WiEN EL NEWULIZADOK Y LoS €QUiPOS

En las Ultimas paginas de este manual (24-

25) puedes encontrar los pasos a seguir para

limpiary mantener los equipos que necesitas
para las terapias y tratamientos.

CViTAK CONTACTO CON OTRAS PERSONAS CON ENFERMEDADES
CONTAGi0SAS

Cuando algun miembro de la familia tiene
una infeccidn respiratoria (por ejemplo, otro
hermano con FQ) no se pueden compartir
los equipos de nebulizacidén y aerocamaras

’ o los utensilios de comer (tazas, cubiertos o

platos).

Deben estar separados siempre al menos 2
metros y evitar que duerman en el mismo
cuarto, mientras dure la enfermedad.

Fuera de casa, no se puede tener contacto con otras personas con
FQ debido a que pueden contagiarse gérmenes entre si (como la
Pseudomona aeruginosa, que es una bacteria que infecta y dana
seriamente los pulmones). A esto se le llama “Transmisiéon Cruzada
de gérmenes”. Es bueno que los pacientes de FQ se conozcan para
gue no se sientan solos y compartan sus experiencias, pero la relacion
debe ser a distancia; no deben darse la mano, besos y abrazos, y deben
separarse por lo menos dos metros entre ellos.

En el colegio, se debe evitar estar en contacto cercano con otros
companeros resfriados o con alguna enfermedad contagiosa.

0S4 MASCARILLA CUANDO SCA NCCESAVIO

Enloshospitalesesnecesario usar mascarillas
o cubrebocas. Todos los pacientes con
FQ deben usarlas cuando vayan o estén
internados, ademas de lavarse las manos
muchas veces.




MANEIO DEL COMPROMISO LESPIRATOVIO

Los ninos con FQ pueden tener
problemas en los pulmones desde
los primeros meses de vida, incluso
antes de que aparezcan Ilos
sintomas. Felizmente, gracias a la
fisioterapia respiratoria y algunos
medicamentos que ayudan a
eliminar las secreciones, se puede
mejorar este problema.

La fisioterapia respiratoria ayuda a limpiar las vias aéreas
del moco que produce la FQ, reduce las infecciones
pulmonares y hace que los pulmones funcionen mejor.
Es recomendable empezar con las sesiones de fisioterapia
apenassesepaqgquesetienelaenfermedad.Elfisioterapeuta
le indicara qué técnica debe seguir dependiendo de la
edad y gravedad de la enfermedad. Cuando son nifos
pequenos, lactantes o preescolares, los padres realizaran
la fisioterapia y luego los ninos pueden aprender a
hacerlas solos. Se recomienda que se realice
dos veces al dia y antes de comer; cuando
tenga un episodio agudo, se recomienda
realizarlas mas de dos veces al dia. Pueden
ser agotadoras para los papas y los hijos,
pero deben ser parte de su rutina.

El ejercicio es muy importante para
pacientes con FQ de todas las edades,
porque tiene multiples beneficios para el

organismo. Pueden hacer los ejercicios y

el deporte que quieran (excepto buceo).

Eso si, el ejercicio fisico no reemplaza las
sesiones de fisioterapia respiratoria.

Hay periodosenlosquelossintomasrespiratorios
pueden empeorar o pueden aparecer nuevos
sintomas, como éstos:

- Tos con mas flema, cambio en el color
de la flema (amarilla o verdosa)

- Tos con sangre (Hemoptisis)

- Dificultad para realizar ejercicio

- Dificultad respiratoria

- Fiebre

- Malestar general

- Bajo apetito (Hiporexia)

A esto se le lama exacerbaciones y necesitan un
tratamiento mas intensivo.

Para la enfermedad respiratoria hay tratamientos a
largo tiempo (cronicos) que limpian de moco las vias
aéreas, haciendo mas dificil que se
presenten infecciones.

En caso haya una exacerbacion,

hay que tratarla muy rapido  ~_
para que el paciente pueda
respirar bien y no se dane el _~
pulmon. Por eso hay dos

tipos de tratamiento

gue revisaremos en
las dos siguientes
paginas.

o
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- TOATAMIENTO CRONICO -

Las vias aéreas de pacientes con FQ se tapan con moco, y para ayudar
a abrirlas y que éste pueda salir, se usa un broncodilatador llamado
“salbutamol”. La aerocamara, una especie de botella con embudo que
se pone en la boca y nariz, lo lleva a nuestros pulmones.

- Cuando el moco es fluido es mas facil que salga, asi que los mucoliticos
sirven para que sean mas liquidos. En este caso se llama “alfadornasa”
o soluciones salinas hiperténicas y se usan nebulizados una o dos veces
al dia.

- El recubrimiento de las vias aéreas de los pacientes con FQ no tiene
el agua y la sal suficiente para que los pelitos de los que te hablamos
antes, los cilios, puedan trabajar. Con el suero hiperténico (Que es como
un agua con mucha sal) que se aspira en la nebulizacién, esos pelitos
pueden moverse mas facil y sacar el moco.

- Los antibidéticos son los enemigos maximos de las bacterias. No dejan
que sigan llegando mas bacterias o que se queden en nuestro cuerpo.

- Para tratar y controlar las infecciones, especialmente las causadas por
la bacteria Pseudomona aeruginosa, estan la tobramicinay la colistina;
se usan nebulizadas normalmente un mes siy uno no.

- El avance de la ciencia ha logrado que las alteraciones de la proteina
CFTR que originan la enfermedad, puedan mejorarse con unos
medicamentos llamados moduladores. Se administran via oral y son
de uso diario. Lamentablemente, al ser nuevos, todavia cuestan mucho
dinero y por eso su uso no es tan comun todavia.

ENCUENTRA UN MOMENTO DE TU DiA Y SIGUE ESTE ORDEN PARA HACER
LA FiSiOTERAPiA QUE TE MANDAKON.

MEADORNASA

- TOATAMIENTO DE LA EXACERUACTON -

En una exacerbacidon aumentan la tos y las secreciones, que a veces
cambian de color a amarillento o verdoso, y hasta pueden tener
rasgos de sangre. También es frecuente sentirse decaido, tener menos
hambre y aguantar menos actividad fisica. Para algunos
pacientes es dificil respirar. Si esto pasa debes llamar a tu
doctor rapidamente. El te indicard si la exacerbacién se
puede tratar con antibidticos orales en casa o si necesitas
hospitalizarte para recibir otro tipo de tratamiento.

Ya sabes que cuando el pulmén se infecta, vienen las
exacerbaciones, es decir, periodos en los que los sintomas
empeoran 0O aparecen nuevos (para recordar cuales
son vuelve a la pagina 11), y por eso hay que hacer un
tratamiento mas fuerte.

Para tratarlas deben tomarse los antibidticos, hacer mas
fisioterapia y asegurar que estén bien nutridos. Si las
exacerbaciones son leves, provocadas por gérmenes
Nno muy agresivos, pueden tomarse antibidticos orales.
Este tratamiento funciona contra muchas bacterias
pero no siempre contra la “Pseudomona”. En este caso,
asi como en las exacerbaciones severas, hay que poner
antibidticos a través de las venas (endovenoso). Para hacerlo
es necesario hospitalizar al paciente y que asi pueda recibir
todos los cuidados que necesita. También pueden completar
el tratamiento endovenoso en casa si el paciente esta estable
y puede recibir fisioterapia respiratoria extra

Yy una adecuada nutricion.

EL HACERLO TE FAGILITARA SECUIR CON EL TRATAMENTO, QUE PUEDE SER DiiCil

(iSiOTERAPiA RESPIRATORiA DNTiWidTiCO NERULIZADO (ORTICOME iNHALADO



TCRAPiA iNHALATORiA

Con esta, la medicinallega directamente a las vias respiratorias usando
menor dosis y con menos efectos adversos. Si se hace siguiendo las
indicaciones del doctor sobre cémo, cuanto y cuando se da, funciona
muy bien. Es muy importante que haya una buena técnica de
inhalacion.

Muchos ninos prefieren la respiracion nasal al realizar terapia
inhalatoria, pero al hacerlo el aerosol puede escaparse y no llegar bien
al pulmon.

Sielninoestallorando,también esmucho masdificilquela medicacion
llegue a los pulmones.

Al usar un inhalador sin aerocamara, es mas facil que la

medicina se quede en lagarganta (con mas efectos adversos)

y llegue poca cantidad a los pulmones y que tenga
menor efecto.

Antes de usar el inhalador o al usarlo luego de un
tiempo, realizar 2 a 4 disparos del inhalador al aire.

CUMPLIR €L TRATAMENTO TAL CUAL EL DOCTOK iNDICO
£ 10 MAS iMPORTANTE!
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- Collins N. Nebulizer therapy in cystic fibrosis: an
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should know about the new inhalation therapies. Eur
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INNUINIES

n

- INJALADOK: - INHALADOR CON AEROCAMARA 4 MACCARA FACiAL
(en adultos y sélo para salbutamol) fN NINOS\ Df _? ANOS‘

Agitar 4 o 5 veces el inhalador y retirar la tapa.
Exhalar lentamente tanto como sea posible (para
vaciar los pulmones).

Sostener el inhalador en una posicién vertical.
Colocar el inhalador entre los dientes con la
lengua aplanada debajo de la pieza bucal.
Asegurarse que los labios hayan hecho un buen
sello con la pieza bucal.

Iniciar la inhalacién lentamente, a través de la
boca al mismo tiempo que presiona el inhalador
para administrar la dosis.

Mantener una inhalaciéon lenta y profunda, a
través de la boca, hasta que los pulmones estén
llenos de aire. Esto debe tomar de 4 a 5 segundos.
Al final de la inhalacién, sacar el inhalador de la
boca y cerrar los labios.

Continuar sosteniendo la respiracién tanto como
sea posible (10 segundos antes de exhalar).
Respirar normalmente.

Si requiere otra dosis, repetir.

Sélo realizar un disparo a la vez.

(o en quien no pueda respirar de manera

consciente por la boca)

Agitar 4 o 5 veces el inhalador.

Retirar la cubierta del inhalador.

3. Exhalar lentamente tanto como sea posible (para
vaciar los pulmones).

4. Insertar la pieza bucal delinhalador en la abertura
de la aerocamara para asegurar que calza
adecuadamente, mantenerlo verticalmente.

5. Colocar la mascarilla sobre la nariz y boca, y
asegurar que esté ajustada a la cara.

6. Disparar en la cdmara del espaciador

7. Inhalar y exhalar normalmente en el espaciador
al menos 10 veces.

8. Retirar la mascarilla de la cara del paciente.

9. Si se necesita otra dosis, esperar al menos 15
segundos y repetir los pasos del 1 al 8.

N -

- INHALADOR CON AEROCAMARA O - INHALADOR CON AEROCAMARA

y PoqUILLA EN NifloS DE =( ARoS .  POQULLA EN NifloS DE + 2 A0S
. Ver puntos anteriores. A ngU' K (si se realiza correctamente)

Exhalar lentamente (para vaciar los 1. Agitar 4 o 5 veces el inhalador.

pulmones). 2. Retirar la cubierta del inhalador.
Realizar un disparo dentro de 3. Exhalar lentamente tanto como sea
la cdmara e iniciar la inhalacién posible (para vaciar los pulmones).
lentamente a través de la pieza bucal. 4. Insertar la pieza bucal del inhalador en la
Mantener una inhalacién lenta y profunda a abertura de la aerocamara para asegurar que
través de la boca hasta que los pulmones estén calza adecuadamente, mantenerlo verticalmente.
llenos de aire. Esto deberda tomar entre 2 a 3 5. Colocar la boquilla del espaciador en la boca del
segundos y en adultos 5 segundos. paciente con los dientes sobre la boquilla y los
Al final de la inhalacién, sacar de la boca el labios sellando alrededor del mismo.

inhalador y cerrar los labios. 6. Realizar un disparo con el inhalador.

Continuar sosteniendo la respiracién tanto como 7. Inhalar y exhalar usando respiraciones normales
le sea posible hasta por 10 segundos antes de en la aerocamara al menos 5 veces.

exhalar. 8. Si se necesita otra dosis, esperar al menos 15
Respirar normalmente. segundos y repetir los pasos del 1al 7.

Si se necesita otra dosis, esperar al menos 15 9. Si usa un corticoide inhalado, enjuague la boca
segundos y repetir los pasos del 1al 11. luego de la inhalacién.

Si usa corticoides inhalados, enjuagar la boca
posteriormente.

- NEPOLIZADORES JET

Armar el tubo, la copa del nebulizador y la pieza bucal (0 mascara).

Colocar la solucién de la medicacién en la copa del nebulizador (no excederse de lo recommendado).
Conectar a la electricidad, flujo de 6-8L/min o compresor.

Colocar la pieza bucal en la boca y cerrar los labios alrededor (o cubrir la nariz y boca con la mascara facial
apropiada).

Mantener el nebulizador de manera vertical durante el tratamiento*.

Inhalar y exhalar usando respiraciones normales, con respiraciones profundas ocasionales hasta que el
nebulizador empiece a chisporrotear o no se produzca mas aerosoles.

Desmantelar y limpiar el nebulizador siguiendo las instrucciones del fabricante.

* Si el tratamiento debe ser interrumpido, apagar la unidad para evitar el gasto.



PANCREAS

El pancreas es un 6érgano muy importante en la digestion de los
alimentos, el que hace que el cuerpo obtenga los nutrientes y la
energia que necesita, entre otras cosas.

Hace su labor con enzimas que descomponen los alimentos en
partes muy pequenas para que el intestino
los pueda absorber y nuestro organismo

los pueda almacenar. Estas
llegan al intestino a través
de unos tubitos que, en
algunos pacientes con
FQ (cerca del 40%), estan
tapados. Al no poder
llegar los carbohidratos,
las proteinas, pero sobre
todo las grasas, no se
absorben bien.

\
b

Los pacientes entonces
no solo no se nutren y bajan
de peso, sino que tienen dolor en el
abdomen, flatulencias y diarrea con
muy mal olor y de aspecto grasoso. A

todo esto se le llama Insuficiencia Pancreatica
o, Fibrosis Quistica con compromiso pancreatico.

Es por esto que, aunque tengan apetito y coman bastante, los
pacientes con FQ pueden no subir de peso. Recuerda que también
hacen mucho esfuerzo al respirar, y con eso consumen

muchas calorias.

SSIVIAS QUE?

Ademas de dar nutrientes y energia al
cuerpo, el pancreas produce insulina. La

insulina baja el nivel de azucar (glucosa)
de la sangre y la lleva a nuestras células
para darles energia.

Los doctores, con ayuda de unos microscopios, revisan las heces de los
pacientes para ver si hay o no esta Insuficiencia Pancreatica. Algunos
examenes que hacen se llaman test de elastasa fecal, esteatocrito
acido, SUDAN lllI, etc.

Si descubren que lo tiene, lo mejor es aumentar lo que el paciente
come y la cantidad de veces que lo hace (entre 5 veces y 8 veces al
dia). Es importante agregar mas grasas y carbohidratos de los que
normalmente se necesitan en quienes notienen FQ. En cada alimento,
se deben tomar enzimas pancreaticas, que son como unas capsulas
magicas con unos pequenos granulos dentro, que se ingieren con
cada toma de alimento. El doctor te indicara cuantas enzimas tomar
ya que en el desayuno, el almuerzo o la comida, se toman mas que en
los refrigerios o meriendas. Tomarlas unos minutos antes o durante
las comidas es lo mejor para que funcionen.

Si no puede tragar las capsulas, se pueden abriry mezclar los granulos
con puré de manzana o de maiz para protegerla de los acidos del
estdmago y asi lleguen a su meta.

DIAVCTLS RCLACIONADA A CQ  om

La FQ también puede hacer que el
pancreas no produzca insulina
y que haya muchaglucosaen
nuestra sangre. Cuando esto
pasa, aparece la diabetes.
Los sintomas mas frecuentes
son querer orinar con mMas
frecuencia (poliuria) y tener
mucha sed (polidipsia).
Ademas, puede bajar de
peso, sentir cansancio
y qgue no funcionen
bien sus pulmones.
Es por eso que es
importante, a partir de
los once anos, hacer un
examenanualpararevisarque
el pancreas esté produciendo
insulina adecuadamente.




¢00MO ALTMENTO & MT HTJO CON (TWROSTS QUISTICA?

Sabemos que alimentar bien a nuestros hijos es importante y, en el
caso de las personas con FQ mas aun porque ayuda a que no tengan
tantas infecciones respiratorias,a que notengamos que hospitalizarlos
tantas veces, y a que el pulmon funcione mejor.

La mayoria de alimentos y bebidas tienen calorias, aunque algunos
tienen mucho mas que otras. Tu cuerpo las necesita para tener energia,
para poder crecer.

A los ninos con FQ les cuesta consumir las suficientes calorias para
crecer o aumentar de peso. Las infecciones respiratorias y la mala
absorcion de los alimentos y nutrientes, hacen gque tengan que
consumir mas calorias de las normales. Por eso su dieta debe ser alta
en calorias, para crecer y desarrollarse normalmente.

Se deben consumir tres comidas principales y de dos a tres refrigerios
o0 meriendas por dia para completar las calorias que necesitan. Ayuda
mucho anadir grasa adicional.

El pancreas es un érgano que trabaja mucho. Ya sabes que nos ayuda
a digerir la comida y a que no tengamos mucha azucar en la sangre.
Si le mandamos mucha grasa, a veces se molesta porque tiene que
trabajar mas. jPero existen las enzimas pancreaticas que podemos
tomar para que el pancreas no se canse tanto!

4QUE VITAMINAS DEVE CONSUMiK Mi NiJo? JNECESITAN COMDAS CON MAS SAL?

Las vitaminas A, D, E y K, que son muy Los nifos con FQ necesitan poner .
importantes para crecer y desarrollarnos, se mas sal a sus comidas porque,
disuelven en la grasa (liposolubles). Una vez al sudar, pierden mucha sal. v
mas, el pancreas necesita de tu ayuda para que Puedes anadir mas con el salero
pueda llevar estas vitaminas a todo nuestro en las comidas o dandole |
cuerpo. Es importante refrigerios y alimentos o o
. siempre escuchar a nuestro salados (papas fritas con o sin  ° °
4 mssm doctor porque debe darnos cdascara, comidas rapidas, encurtidos, nueces
@A s vitaminas necesarias, y fiambres, entre otros). Recuerda darles aun
cuantas y cada cuanto mas cuando hace calor y juegan al aire libre,
“_ _ tiempo debemos tomarlas. o cuando tienen fiebre, porque sudaran masy
% necesitaran reponer la sal perdida.
A—

- Mantequilla, margarina o aceite vegetal a: panes, tostadas, galletas saladas o
sandwiches, papas, cereales calientes, arroz, fideos, sopas o guisos.

- Mayonesa a: sandwiches o galletas saladas, salsas o aderezo para ensaladas, carne,
pescado, huevos o ensaladas de verduras.

- Queso crema a: rebanadas de fruta, verduras crudas, pan, tostadas o galletas saladas.

-Cremade leche en: sopas, salsas, mezclas pasteleras, natillas, budines, batidos, puré de
papas o cereales cocidos.

-Crema batida en: preparaciones de panqueques, wafles, fruta, helado, budin, chocolate
caliente u otros postres; sopas, cremas, cereales calientes, puré de papas y natillas.

- Aztcar rubia a: cereales calientes, cereales frios, frutas, helados o budines, carnes o
verduras, utilizandola para glasearlos.

- Leche en polvo a: cereales, papas, sopas, cremas, huevos,
budines, salsas y guisos. Una taza de leche entera (de dos a
cuatro cucharadas) para obtener una “superleche”.

- Queso a: sandwiches, hamburguesas, tostadas, galletas
saladas, huevos, papas, fideos y refrigerios.

- Mantequilla de mani a: sandwiches, galletas saladas, tostadas,
rebanadas de frutas, verduras, helados o batidos de leche.

- Bebidas con alto
contenido calédrico: batidos
de leche caseros, Pediasure,
Ensure, Ensure Plus, etc.

4QUE PASA $i Mi 4iJo No AUMENTA DE PESo?

A pesar de comer alimentos con muchas calorias, a veces, los ninos con FQ
no crecen ni suben de peso. Puede ser por falta de apetito, por tener muchas
infecciones respiratorias o porque el pancreas no pudo absorber bien los
alimentos. Para solucionarlo, podra recibir una féormula o suplemento con
muchas calorias por un tubo que se coloca por la nariz y llega al estémago
(sonda nasogastrica). El empleo de la sonda nasogastrica es cuando, a corto
plazo, se necesita alimentar mejor a tu hijo.

Si lo que se necesita es alimentarlo a largo plazo, se puede colocar un

botén de alimentacién en el estémago (gastrostomia o tubo de gastrostomia). Tu hijo podra seguir
haciendo sus actividades normales, es muy segura y puedes estar tranquilo de que estara bien
alimentado. Tu médico podra darte mas informacién sobre esto.

Que el nifio con FQ esté bien alimentado ayuda a que tenga menos infecciones respiratorias y a
combatirlas mejor. Protege sus pulmones y ayuda a que crezca bien.



La FQ puede afectar diferentes 6rganos y, dependiendo del
paciente, ser mas leve o grave. La proteina CFTR que explicamos al
inicio tiene mucho que ver en como y en qué érganos se presenta:

SENOS PARANASALES

Dentro de los huesos de la cara, tenemos
unas cavidades llamadas senos
paranasales. Puede acumularse moco
dentro de estos, inflamarse e infectarse
(sinusitis). Esto da congestion, descarga
nasal, dolor de cabeza, tos y, a veces,
pérdida del olfato.

PIEL

Normalmente la proteina CFTR permite
la reabsorcion de sales antes que lleguen
a la superficie de la piel. En los pacientes
con FQ hace que las sales no se absorban
bien por lo que el sudor salado en la piel d
es algo muy caracteristico de la FQ.

Y,
HI6ADO

El higado mantiene la sangre limpia de
sustancias daninas, procesa nutrientes,
medicamentos y otros. En los pacientes
con FQ se pueden obstruir los pequenos
conductos que se encuentran dentro del
higado, que se inflamen y que luego se
formen cicatrices (dando cirrosis cuando
la enfermedad esta ya muy avanzada).

SISTEMA REPRODUCTOR

En relacién al compromiso del sistema reproductor, un hombre
con FQ puede producir esperma, pero los conductos a través de
los cuales viaja el esperma (los vasos deferentes), pueden no estar
formados o pueden estar obstruidos con mucosidad. Esto significa
gque aunqgque el coito sea normal, un hombre con FQ podria no
eyacular o eyacular poco esperma, lo cual condiciona esterilidad.
En las mujeres con FQ, un moco espeso y pegajoso en el sistema
reproductor puede reducir la fertilidad.

MANEJo SiCoLGiCo

La FQ es una enfermedad crdonica que requiere de
tratamientoscomplejosylargos.Estopuedegenerarestrés
tanto en los padres como en los pacientes. Por

ello es también importante

el apoyo psicoldégico a fin

@ de reducir la ansiedad o

la depresidén, asi como

mejorar la adaptacién a

la enfermedad y la calidad

de vida del paciente y su

\ ‘ familia.
. '




Cada vez hay mas personas que sobreviven a la FQ y su calidad de
vida ha mejorado mucho en las Ultimas décadas. En paises donde
esta mas estudiada, mas de la mitad de los pacientes son adultos.

£ST0 SE PUDO ALCANZAR CON:

Tratamiento completo en manos de
un equipo que ve diferentes areas de FQ.

- Examen (tamizaje) al recién nacido.
- Registros de pacientes.

Avances en el tratamiento de las
infecciones respiratorias.

Fisioterapia respiratoria paciente
por paciente.

- Ejercicio todos los dias.

Tratamiento con enzimas digestivas
y seguimiento nutricional.

Avances en trasplante pulmonar.
- Nuevas terapias moduladoras.

Como esto hacomenzado a pasar,cadavez mas pacientestienen
gue pasar de su equipo de doctores pediatras a doctores para

adultos. A veces esto pasa en plena adolescencia, una etapa

de muchos cambios, fisicos y emocionales. El paciente puede
estar pasando por nuevos desafios como encontrar trabajo,
decidir una carrera o tener una pareja.

La adolescencia puede ser muy dificil, pueden comenzar
a negar su enfermedad y a no querer seguir las normas,
0 no escuchar lo que le dicen sus padres o doctores.
Esto puede empeorar su salud. También pueden
empezar a sentir verguenza por la tos o por tener
que tomar sus medicinas frente a sus amigos, por
ser mas bajos que los demas, por no tener la misma
capacidad fisica que sus companeros y hasta para
iniciar relaciones con su pareja.

Por eso los padres, tutores y médicos deben ayudarlos también a
manejar sus emociones si lo necesitan. Que se sientan en confianza
para hablar de tristeza, ansiedad, confusidn, etc., y saber pedir ayuda.

El paciente pasara de ver caras conocidas y de confianza, a ver caras
diferentes y con las que no es cercano aun, por lo que continuar el
plan de tratamiento debe ser algo fluido y con mucha comunicacioén
entre todos, para que se sienta comodo. Debe hacerse cuando esté
estable y no durante una exacerbacion.

PLANEAKLO DESDE ANTES AUUDARA AL ADOLESCENTE:

-como la FQ le afecta.

- su tratamiento y para qué le sirve.
- los nombres de sus medicinas, coOmo,
cuanto y cuando tomarlas.

- siempre su fisioterapia
respiratoria porque le
permiten respirar bien.

- la limpieza y desinfeccion
de su equipo nebulizador.

- consultas directas con su médicoy
aclarar sus dudas.

- SUS propias citas para que no se crucen con
sus estudios o su trabajo.

ICL MAYOK RETO EN €STA €TAPA
£S PeOMOVCR (L AUTOCUIDADO!



LiMPIEZA Y DESINEECCION DE LS
EQUIPOS DE TERAPIA INHALATORIA

Parausaradecuadamentesus medicamentosinhalados,esimportante
conocer los equipos que usara.

Porque el equipo respiratorio puede tener
bacterias u hongos y causar infeccién en los
pulmones.

La limpieza y desinfeccion no son lo mismo. La
limpieza elimina la suciedad de las superficies
y la desinfeccion elimina los microorganismos.

- El uso del nebulizador es personal.

- Siempre se debe limpiar y desinfectar el
nebulizador inmediatamente luego de
cada uso, tan pronto como sea posible.

- Usar el método de desinfeccidén
recomendado por los fabricantes segun
el tipo de equipo que use.

Limpieza: Limpie las partes del nebulizador con agua y jabén
liquido, luego enjuagar con agua para remover el jabon residual.

Desinfeccion: Desinfecte las partes del nebulizador usando uno de
los siguientes métodos:

METODOS CON CALOK:

- Colocar en agua hirviendo por 5 minutos.

- Colocar en un recipiente sumergido en agua
en el microondas por 5 minutos.

(] * Si usa Altera, eRapid o eFlow: No use microondas

METODOS EN EKi0:

- Sumergir en alcohol isopropilico al 70% por 5 m.
- Sumergir en hidréxido de hidrégeno al 3% por 30 m.

- Los métodos en frio deben ser seguidos de enjuague
con agua estéril (no agua del grifo).

Secado: Seque con aire antes de almacenar el nebulizador.

NO §€ RECOMENDA:

El uso de vinagre, soluciones de lejia o
cloruro de benzalkonium.

Fuente:
Saiman L, Siegel 3D, LiPuma 33, Brown RF, Bryson EA, Chambers M3J, et al. Infection Prevention and Control Guideline
for Cystic Fibrosis: 2013 Update. Infection Control & Hospital Epidemiology. 2014; 35:1-67

Lavar cada semana con pequenas cantidades de detergente liquido y
permitiendo que se seque solo (por goteo).
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