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FIBROSIS QUISTICA

e Este resumen de la Guia clinica incluye
Unicamente las recomendaciones clave,
el texto resaltado hace referencia a

la guia clinica completa, disponible en

www.nice.org.uk/ng78, que incluye un

conjunto completo de recomendaciones en

materia de:

—transicion a los servicios de atencion de
adultos,

—complicaciones de la fibrosis quistica,

—infecciones pulmonares,

—intervenciones nutricionales e insuficiencia
pancreatica exocrina,

—hepatopatia,

—diabetes relacionada con la fibrosis quistica,

—densidad mineral 6sea,

—evaluacion psicologica.

Diagnéstico de fibrosis quistica

e Tenga en cuenta que la fibrosis quistica se puede
diagnosticar sobre la base de:

—resultados positivos en pruebas en personas
asintomaticas, por ejemplo, cribado neonatal
(determinacion de tripsina inmunorreactiva
en manchas de sangre seca) seguido por
un test del sudor y un estudio genético de
confirmacion, o

—manifestaciones clinicas, corroboradas
mediante un test del sudor o un estudio
genético de confirmacion, o

—Unicamente manifestaciones clinicas, en el
raro caso de personas con sintomas cuyos
resultados en el test del sudor o el estudio
genético sean normales.

e Evalle si existe fibrosis quistica y, cuando resulte
clinicamente oportuno, realice un test del sudor
(en nifos y jovenes de edad comprendida entre
12 y 17 anos) o un estudio genético especifico
para fibrosis quistica (en adultos) a aquellas
personas que presenten cualquiera de los
siguientes factores de riesgo:

—antecedentes familiares,
—atresia intestinal congénita,
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—ileo meconial,
—sintomas y signos sugerentes de sindrome de
obstruccion intestinal distal,
—retraso del crecimiento (en lactantes y nifos de
corta edad),
—desnutricion,
—neumopatia recurrente y crénica, como:
oinfecciones respiratorias de vias bajas
recurrentes,
odatos clinicos o radioldgicos sugerentes de
neumopatia (en especial bronquiectasia),
cambios continuos en la radiografia de torax.
otos con expectoracion o productiva cronica,
—enfermedad sinusal crénica,
—azoospermia obstructiva (en jovenes y adultos),
—pancreatitis aguda o cronica,
—malabsorcion,
—prolapso rectal (en nifos),
—sindrome de pseudo-Bartter.

e Derive a las personas con sospecha de fibrosis
quistica a un centro especializado en fibrosis
quistica si:

—el resultado de su test del sudor es positivo 0
dudoso,

—la evaluacion sugiere que padecen fibrosis
quistica pero los resultados de sus pruebas son
normales,

—los estudios genéticos revelan 1 0 mas
mutaciones de fibrosis quistica.

Informacion y apoyo

¢ Ofrezca a las personas con diagndstico
reciente de fibrosis quistica y a sus familiares o
cuidadores (segun proceda) la posibilidad de
hablar sobre sus preocupaciones.

e Se les debera ofrecer informacion y apoyo a
través de profesionales sanitarios especializados
en fibrosis quistica.

e Proporcione a las personas con sospecha o
diagnostico de fibrosis quistica y a sus familiares
0 cuidadores (segun proceda) informacion de
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FIBROSIS QUISTICA

interés que puedan comprender, y deles la

oportunidad de hablar sobre cuestiones como:

—su diagndstico,

—el seguimiento de su enfermedad,

—las opciones de tratamiento para su
enfermedad,

—las complicaciones o enfermedades
concomitantes posibles o0 ya existentes,

—como afecta la enfermedad a la hora de llevar
una vida independiente.

e Facilite a las personas con fibrosis quistica y
a sus familiares o cuidadores (segun proceda)
informacion sobre el protocolo asistencial que se
les aplica.

¢ Proporcione la informacion a las personas con
fibrosis quistica y a sus familiares o cuidadores
de una forma que resulte adecuada a sus
circunstancias concretas. Evite la jerga y utilice
los formatos que ellos prefieran, por ejemplo:
—Conversaciones en persona,
—copias de la correspondencia,
—informacion por escrito (por ejemplo, folletos),
—medios digitales y fuentes de internet fiables de

los que se disponga.

e Cuando proceda, ofrezca a los pacientes y a
sus familiares o cuidadores la oportunidad de
charlar con profesionales expertos competentes
sobre:

—los recursos y servicios de apoyo disponibles,
por ejemplo, servicios locales de apoyo y
defensa,

—como controlar los riesgos de infeccion
cruzada,

—como afecta la enfermedad a la vida escolar y
educativa,

—planificacion profesional,

—transicion a los servicios de atencion de
adultos,

—viajes al extranjero,

—fertilidad y anticoncepcion,

—embarazo y educacion de los hijos,

—trasplante de 6rganos,

—cuidados terminales.

Facilite a las personas con fibrosis quistica
informacion sobre cOmo ponerse en contacto

con otras personas con fibrosis quistica sin correr
el riesgo de sufrir una infeccion cruzada (véase
prevencién de la infeccién cruzada), por ejemplo,
remitiéndolas a grupos de apoyo en linea

¢ Si desea mas informacion sobre la
comunicacion, la entrega de informacion y la
toma de decisiones compartida en los servicios
de atencion de adultos del NHS, consulte la guia
de NICE sobre la experiencia de los pacientes en
los servicios de atencion de adultos del NHS.

e Tenga en cuenta que las personas con fibrosis
quistica y sus familiares o cuidadores necesitaran
apoyo emocional y que algunos de ellos podran
necesitar apoyo psicolégico especializado (véase
evaluacion psicolégica), concretamente:

—en el momento del diagndstico,

—en momentos de transicion (por ejemplo, al
empezar el colegio o cambiar de escuela, al
empezar a trabajar o al independizarse por
primera vez),

—en cuestiones de fertilidad, lo cual incluye
anticoncepcion, embarazo y esterilidad,

—para hacer frente a las complicaciones de la
fibrosis quistica,

—durante el periodo de espera para recibir
un trasplante de 6rganos o cuando dicho
trasplante se realice,

—cuando el paciente se encuentre en fase
terminal.

Prestacion de servicios
Configuracion de los servicios

e | as personas con fibrosis quistica deberan
ser atendidas por un equipo multidisciplinario
especializado en fibrosis quistica que trabaje
en un centro especializado en fibrosis quistica
(véase equipo multidisciplinario).

e | os centros especializados en fibrosis quistica
deberan:

—planificar la atencion del paciente (ya sea
ambulatoria u hospitalaria) teniendo en
cuenta el riesgo de infeccion cruzada (véase
prevencion de la infeccién cruzada),

—mantener registros locales y nacionales de los
pacientes que incluyan informacion sobre su
situacion clinica, tratamiento y resultados,

—verificar las practicas y los resultados.

e Cuando se utilice un modelo de atencion
compartida* para nifos y jovenes, dicho modelo
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debera incluir:

—acuerdos formales entre el equipo pediatrico
local del centro de atencién compartida
y el equipo multidisciplinario del centro
especializado en fibrosis quistica,

—la participacion directa de los miembros del
equipo multidisciplinario especializado en
fibrosis quistica,

—una evaluacion anual y al menos otra revision
anual a cargo del equipo multidisciplinario
especializado en fibrosis quistica, ademas de
las revisiones del equipo pediatrico local.

¢ Si se dispone de ella y cuando sea clinicamente
oportuno, el equipo multidisciplinario
especializado en fibrosis quistica podra prestar
atencion externa’ a los adultos con fibrosis
quistica en un hospital local.

e E| centro especializado en fibrosis quistica
debera contar con un punto de contacto que
esté disponible en todo momento (dia o noche)
para consultas urgentes de personas con fibrosis
quistica y sus familiares o cuidadores (segun
proceda).

e Estudie la posibilidad de ofrecer al paciente
servicios de telemedicina* o visitas a domicilio
para realizar su seguimiento habitual cuando
estas opciones resulten mas convenientes
que las consultas externas y si el paciente las
prefiere.

¢ Disponga lo necesario (lo cual incluye
proporcionar el material necesario y prestar
apoyo especializado) para que los pacientes
reciban el tratamiento antibiético intravenoso en
su domicilio, cuando sea pertinente.

Equipo multidisciplinario

e £l equipo multidisciplinario especializado en
fibrosis quistica debera estar formado por al
menos un profesional (dependiendo del tamano
del consultorio) de cada uno de los siguientes
grupos, y dichos profesionales deberan poseer
conocimientos especializados en la enfermedad:
—pediatras 0 médicos de adultos especializados,
—enfermeros especializados,

—fisioterapeutas especializados,
—dietistas especializados,
—farmacéuticos especializados,
—psicologos clinicos especializados.

e Un pediatra o médico de adultos especializado
debera estar al frente del equipo multidisciplinario
especializado en fibrosis quistica.

e E| equipo multidisciplinario especializado en
fibrosis quistica debera incluir o tener acceso a
trabajadores sociales.

e | os trabajadores sociales deberan prestar
asesoramiento y apoyo a las personas con
fibrosis quistica y a sus familiares o cuidadores
(segun proceda), por ejemplo, en materia de:
—ayuda para adaptarse al tratamiento a largo
plazo (por ejemplo, toma de medicamentos
habituales),

—educacion,

—empleo,

—prestaciones publicas,

—servicios de relevo.

¢ |_os enfermeros especializados (que trabajen

con pediatras 0 médicos especialistas) deberan

coordinar la atencion y facilitar la comunicacion

entre otros miembros del equipo de fibrosis

quistica, asi como actuar como defensores de

las personas con fibrosis quistica y sus familiares

o cuidadores (segun proceda). Algunas de sus

principales funciones clinicas podrian ser:

—apoyo durante y después del diagnoéstico y al
comenzar el tratamiento,

—trigje,

—evaluacion clinica avanzada,

—coordinacion de los servicios de administracion
intravenosa de antibiéticos en régimen
domiciliario, incluido el acceso intravenoso.

e | os fisioterapeutas especializados deberan
evaluar y asesorar a las personas con fibrosis
quistica en las consultas, cuando sean
hospitalizadas, durante las exacerbaciones
pulmonares® y en sus revisiones anuales. La
evaluacion y el asesoramiento podrian abarcar
la limpieza de las vias respiratorias, el uso
de inhaladores, los trastornos del aparato
locomotor, el gjercicio, la actividad fisica y la
incontinencia urinaria.

e | os dietistas especializados deberan evaluar
y asesorar a las personas con fibrosis quistica
acerca de todos los aspectos de la nutricion
en las consultas externas, cuando sean
hospitalizadas y en sus revisiones anuales (véase
intervenciones nutricionales).
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e | os farmacéuticos especializados deberan
asesorar a las personas con fibrosis
quistica sobre la optimizacion del uso de los
medicamentos en las consultas externas,
cuando sean hospitalizadas, cuando se les
dé de alta del hospital y en sus revisiones
anuales. Deberan orientar a los profesionales
sanitarios en todos los aspectos relativos al
uso v la prescripcion de los medicamentos y
prestar apoyo a los médicos de familia, a los
farmacéuticos de oficina de farmacia y a los
cuidadores a domicilio para cerciorarse de que
los pacientes con fibrosis quistica obtienen los
medicamentos que necesitan sin interrupciones.

¢ | 0s psicologos clinicos especializados deberan
evaluar y asesorar a las personas con fibrosis
quistica y a sus familiares o cuidadores (segun
proceda) en las consultas externas y (en caso
necesario) en otras consultas ambulatorias,
cuando sean hospitalizadas y en sus revisiones
anuales (véase evaluacion psicolégica).

e £l equipo multidisciplinario especializado en
fibrosis quistica debera poseer o tener acceso a
conocimientos especializados pertinentes para la
fibrosis quistica en los siguientes ambitos:
—microbiologia,

—fisiologia pulmonar,
—diabetes,
—gastroenterologia,
—hepatologia,
—reumatologia,
—psiquiatria,
—radiologia intervencionista,
—cirugia (gastrointestinal, toracica y
otorrinolaringolégica),
—obstetricia,
—cuidados paliativos.

e £l equipo multidisciplinario especializado en
fibrosis quistica debera trabajar con los médicos
de familia y facilitar informacion oportuna
para que estos médicos puedan ayudar a las
personas con fibrosis quistica:

—recetando medicamentos para la fibrosis

quistica:

oen lotes de al menos 1 mes para los
medicamentos habituales,

opara periodos mas largos si asi lo aconseja el
equipo especializado,

osiguiendo las pautas para recetar
medicamentos no autorizados,

—administrando las vacunas sistematicas
anuales, incluida cualquier alteracion para
las personas con fibrosis quistica y vacunas
antigripales para sus familiares y cuidadores,

—tratando los problemas de salud no
relacionados con la fibrosis quistica,

—certificando las enfermedades,

—trabajando en colaboracion con equipos de
atencion a domicilio para pacientes con fibrosis
quistica, especialmente para la prestacion de
cuidados terminales,

—prestando atencion médica a los familiares o
cuidadores del paciente.

Revisiones anuales y programadas

e Tenga en cuenta lo siguiente:

—el objetivo de la atencion del paciente con
fibrosis quistica es evitar o limitar los sintomas y
complicaciones de la enfermedad,

—el seguimiento habitual y las evaluaciones
anuales son esenciales para prestar una
atencion eficaz.

Ofrezca a las personas con fibrosis quistica una
revision anual completa que incluya lo siguiente
(véanse las secciones pertinentes de la guia
completa):

—una evaluacion de la capacidad funcional
pulmonar,

—una evaluacion nutricional y de la absorcion
intestinal,

—una evaluacion para la deteccion de
hepatopatia,

—pruebas para la deteccion de diabetes
relacionada con la fibrosis quistica a partir de
los 10 afios de edad,

—una evaluacion para detectar otras
complicaciones posibles o ya presentes de la
fibrosis quistica,

—una evaluacion psicolégica,

—evaluaciones realizadas por enfermeros,
fisioterapeutas, farmacéuticos y trabajadores
sociales especializados,

—una revision del programa de ejercicio del
paciente.

¢ Organice revisiones programadas frecuentes
para las personas con fibrosis quistica, e
incremente la frecuencia de las mismas
inmediatamente después del diagnéstico y
durante los primeros afos de vida. Por ejemplo:
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—primer mes de vida del paciente: una vez a la
semana,

—pacientes de 1 a 12 meses: cada 4 semanas,

—pacientes de 1 a 5 anos: cada 6-8 semanas,

—pacientes de 5 anos en adelante: cada 8-12
semanas,

—adultos: cada 3-6 meses.

Seguimiento, evaluacion y tratamiento
pulmonar

Seguimiento pulmonar

¢ Para aquellos pacientes de fibrosis quistica con
datos clinicos sugerentes de neumopatia, decida
la frecuencia de las revisiones programadas en
funcion de su situacion clinica; no obstante,
programe revisiones para los ninos y los jévenes
(edades comprendidas entre 12 y 17 anos) al
menos cada 8 semanas y para los adultos al
menos cada 3 meses. Si procede, considere la
posibilidad de usar los calendarios sugeridos
para las revisiones programadas frecuentes.

¢ En cada revision programada para las personas
con fibrosis quistica, incluya los siguientes
examenes en relacion con la evaluacion
pulmonar:;

—una evaluacion clinica, incluida una revision de
la anamnesis y el cumplimiento del tratamiento
farmacoldgico, y una exploracion fisica con
medicion del peso y la longitud o altura,

—medicion de la saturacion de oxigeno,

—obtencion de muestras de secreciones
respiratorias para estudios microbioldgicos,
utilizando muestras de esputo si es posible,

o frotis faringeo con tos inducida o aspirado
nasofaringeo (ANP),

—pruebas funcionales respiratorias con
espirometria (incluido el volumen espiratorio
forzado en 1 segundo [VEF ], la capacidad vital
forzada [CVF] y el flujo espiratorio forzado [FEF]
25-75 %) en adultos, y en niflos y jovenes que
puedan realizarlas.

¢ Si la espirometria es normal en una revision
programada, considere medir el indice de
aclaramiento pulmonar.

e En cada revision anual para las personas con
fibrosis quistica, incluya los siguientes examenes
en relacion con la evaluacion pulmonar:

—una evaluacion clinica, incluida una revision de
la anamnesis y el cumplimiento del tratamiento
farmacologico, y una exploracion fisica con
medicion del peso y la longitud o altura,

—una evaluacion de fisioterapia,

—medicion de la saturacion de oxigeno,

—una radiografia de térax,

—analisis de sangre, que incluiran la cifra de
leucocitos, pruebas serolégicas para aspergilo
e IgE sérica,

—obtencion de muestras de secreciones
respiratorias para estudios microbiol6gicos
(incluidas micobacterias no tuberculosas),

—pruebas funcionales respiratorias (por ejemplo,
con espirometria, asi como VEF,, CVF y FEF
25-75 %) en adultos, y en nifos y jovenes que
puedan realizarlas.

e Considere medir el indice de aclaramiento
pulmonar en cada revision anual si la
espirometria es normal.

e Para los pacientes de fibrosis quistica con
neumopatia que tengan sintomas que les
preocupen o que preocupen a sus familiares o
cuidadores (segun proceda), analice cudles de
las siguientes medidas podrian ser de utilidad:
—revision de la anamnesis,

—exploracion fisica con medicion del peso y la
longitud o altura,

—medicion de la saturacion de oxigeno,

—obtencion de muestras de secreciones
respiratorias para estudios microbioldgicos,
utilizando muestras de esputo si es posible,

o frotis faringeo con tos inducida o aspirado
nasofaringeo (ANP) en caso contrario,

—para los adultos, andlisis de sangre para
determinar la cifra de leucocitos y los
marcadores de inflamacion como la proteina
C-reactiva,

—pruebas funcionales respiratorias, por ejemplo,
con espirometria (incluyendo VEF,, CVF y FEF
25-75 %) en adultos, y en niflos y jovenes que
puedan realizarlas,

—indice de aclaramiento pulmonar para personas

con resultados normales en la espirometria.
En funcion de las evaluaciones que sean
necesarias, decida si se prestaran servicios
de telemedicina o se realizaran evaluaciones
presenciales.

e Considere realizar un tac de térax de baja dosis
de radiacion para los niflos con fibrosis quistica
a los que no se les haya realizado antes un tac
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de torax, con el fin de detectar manifestaciones
que otras pruebas (como una simple radiografia
de torax) no detectarian (por ejemplo, inicio de
bronquiectasia).

¢ Considere hacer una radiografia de térax a las
personas con fibrosis quistica durante o después
del tratamiento para una exacerbacion de
neumopatia (teniendo en cuenta la gravedad), si:
—la exacerbacion no responde al tratamiento, o
—una radiografia de térax realizada antes
del tratamiento puso de manifiesto nuevas
anomalias radiologicas.

® Haga un seguimiento de la respuesta al
tratamiento durante y después de una
exacerbacion de neumopatia evaluando si los
sintomas y signos se han resuelto y, cuando
proceda:

—obtenga muestras de secreciones respiratorias
para estudios microbiolégicos, utilizando
muestras de esputo si es posible, o frotis
faringeo con tos inducida o aspirado
nasofaringeo (ANP) en caso contrario,

—realice pruebas funcionales respiratorias, por
ejemplo, con espirometria (incluyendo VEF ,
CVF y FEF 25-75 %) en adultos, y en nifios y
jovenes que puedan realizarlas,

—mida la saturacion de oxigeno.

¢ Considere el lavado broncoalveolar para obtener

muestras de las vias respiratorias para llevar a

cabo estudios microbiolégicos en las personas

con fibrosis quistica si:

—estas personas tienen una neumopatia que no
ha respondido adecuadamente al tratamiento,
y

—la causa de la enfermedad no se puede
determinar con un muestreo no invasivo de
las secreciones de las vias respiratorias altas
(incluido el esputo inducido, si procede).

Técnicas de limpieza de las vias respiratorias

¢ Hable sobre el uso de las técnicas de limpieza
de las vias respiratorias con aquellos pacientes
que carezcan de datos clinicos sugerentes
de neumopatia, asi como con sus familiares o
cuidadores (segun proceda). Enséneles como
aplicar las técnicas de limpieza de las vias
respiratorias y expliqueles cuando utilizarlas.

e Ensefe como aplicar las técnicas de limpieza
de las vias respiratorias a aquellas personas con
fibrosis quistica con datos clinicos sugerentes
de neumopatia, asi como a sus familiares o
cuidadores (segun proceda).

¢ A la hora de elegir una técnica de limpieza de las
vias respiratorias para las personas con fibrosis
quistica:

—evalle la capacidad del paciente para eliminar
el moco de sus pulmones y ofrézcale un plan
individualizado para optimizarla,

—tenga en cuenta las preferencias del paciente y
(si procede) las de sus familiares y cuidadores,

—tenga en cuenta cualquier factor que pueda
influir en el cumplimiento terapéutico.

e Evallie con frecuencia la eficacia de las técnicas
de limpieza de las vias respiratorias y modifique
la técnica o utilice una distinta si es necesario.

* No ofrezca la oscilacion de alta frecuencia de
la pared toracica como técnica de limpieza
de las vias respiratorias para las personas
con fibrosis quistica salvo en circunstancias
clinicas excepcionales. El equipo especializado
en fibrosis quistica decidira si se dan estas
circunstancias. Tenga en cuenta que los datos
demuestran que la oscilacion de alta frecuencia
de la pared toracica no es tan eficaz como otras
técnicas de limpieza de las vias respiratorias.

e Considere el uso de ventilacion no invasiva para
las personas con fibrosis quistica que tengan
una neumopatia moderada o grave y no puedan
despejar sus pulmones con las técnicas de
limpieza de las vias respiratorias.

Mucoliticos

¢ Ofrezca un mucolitico a los pacientes de fibrosis
quistica con datos clinicos sugerentes de
neumopatia.

¢ Ofrezca DNasa hr (dornasa alfa;
desoxirribonucleasa humana recombinante)'
Ccomo primera opcion.

¢ Si la evaluacion clinica o las pruebas funcionales
pulmonares indican una respuesta inadecuada a
la DNasa hr, considere el uso conjunto de DNasa
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hr'y cloruro sédico hiperténico, o cloruro sédico
hiperténico Unicamente.

e Considere el manitol en polvo seco inhalado?
para ninos y jévenes que no puedan utilizar la
DNasa hry el cloruro sédico hipertdnico por no
reunir las condiciones exigidas, por intolerancia o
por respuesta inadecuada.

¢ £l manitol en polvo seco inhalado se recomienda

como opcidn para tratar la fibrosis quistica en

adultos:

—que no pueden utilizar la DNasa hr por
no reunir las condiciones exigidas, por
intolerancia o por respuesta inadecuada a la
DNasa hr, y

—cuya capacidad funcional pulmonar esté
disminuyendo rapidamente (disminucion del
VEF, superior a un 2 % anual), y

—para quienes los agentes osmoticos no se
consideren adecuados.

Las personas que actualmente estén recibiendo

manitol y cuya fibrosis quistica no cumpla los

criterios anteriores deberian poder proseguir el

tratamiento hasta que su médico considere que

deben interrumpirlo (esta recomendacion se ha

extraido de la guia de evaluacion tecnoldgica 266

de NICE).

e Para conocer las recomendaciones sobre el
uso de lumacaftor-ivacaftor, consulte la_guia de
evaluacién tecnoldgica 398 de NICE relativa
al lumacaftor-ivacaftor para el tratamiento de la
fibrosis quistica en pacientes homocigotos para
la mutacion F508del.

Agentes inmunomoduladores

e Para aquellos pacientes de fibrosis quistica con
deterioro de la capacidad funcional pulmonar o
exacerbaciones pulmonares recurrentes, ofrezca
un tratamiento a largo plazo con azitromicina™ a
una dosis inmunomoduladora’™.

¢ Para aquellas personas con un deterioro
continuo de la capacidad funcional pulmonar
0 exacerbaciones pulmonares continuas
mientras reciben tratamiento a largo plazo con
azitromicina, interrumpa el tratamiento con
azitromicina y considere el uso de corticoides
orales.

¢ No ofrezca corticoides por via inhalatoria como
tratamiento inmunomodulador para la fibrosis
quistica.

Otras pautas de seguimiento,
evaluacion y tratamiento

Sindrome de obstruccion intestinal distal

e Tenga en cuenta que hay una serie de
afecciones que pueden provocar dolor
abdominal agudo y asemejarse al sindrome de
obstruccion intestinal distal en las personas con
fibrosis quistica, por ejemplo:

—estrenimiento,
—apendicitis,
—invaginacion intestinal,
—colecistitis.

e Existira sospecha de sindrome de obstruccion
intestinal distal en las personas con fibrosis
quistica que experimenten un inicio brusco de
dolor abdominal periumbilical o en el cuadrante
inferior derecho y cualquiera de los siguientes
sintomas:

—una masa palpable en el cuadrante inferior
derecho,

—retencion fecal en el cuadrante inferior
derecho en una radiografia abdominal simple,
especialmente si esta relacionada con los
niveles hidroaéreos del intestino delgado,

—manifestaciones clinicas de obstruccion
intestinal parcial o total, como vomitos
(especialmente biliosos) y distension
abdominal.

e Para aquellas personas que experimenten un
inicio brusco de dolor abdominal periumbilical
pero no presenten otras manifestaciones clinicas
o radioldgicas del sindrome de obstruccion
intestinal distal, considere la posibilidad de
realizar otras pruebas de diagndstico por
imagen, por ejemplo:

—una ecografia abdominal o
—un tac abdominal.

e Trate la sospecha de sindrome de obstruccion
intestinal distal en un centro especializado
en fibrosis quistica, con la supervision de
especialistas que tengan los conocimientos y la
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experiencia necesarios para reconocer y tratar la
enfermedad y sus complicaciones.

e Administre liquidos por via oral o intravenosa
para garantizar una hidratacion adecuada (y
rehidratacion si es necesario) de las personas
con sindrome de obstruccion intestinal distal.

e Estudie la posibilidad de administrar una solucion
de amidotrizoato de sodio y amidotrizoato de
meglumina (Gastrografin) (por via oral o por
sonda nasogastrica, por gastrostomia o por
yeyunostomia) como tratamiento de primera
linea del sindrome de obstruccion intestinal
distal.

¢ Si la solucion de amidotrizoato de sodio y
amidotrizoato de meglumina (Gastrografin)
no es eficaz, estudie la opcidn de administrar
una solucion electrolitica isoosmaética de
polietilenglicol (macrogol) (por via oral o por
sonda nasogastrica, por gastrostomia o por
yeyunostomia) como tratamiento de segunda
linea.

e | a cirugia sera el Ultimo recurso, si el tratamiento
prolongado con una solucion de macrogol no
resulta eficaz.

¢ Para reducir el riesgo de recidiva del sindrome
de obstruccion intestinal distal:

—recomiende a los pacientes que beban liquido
abundante,

—optimice el tratamiento sustitutivo con
enzimas pancreaticas (véase intervenciones
nutricionales e insuficiencia pancreatica
exocrina),

—considere la opcidon de recomendar un
tratamiento habitual con un laxante emoliente
como la lactulosa o una solucién de
macrogol.

Ejercicio

* Haga saber a las personas con fibrosis quistica
y a sus familiares o cuidadores (segun proceda)
que hacer ejercicio con regularidad mejora la
capacidad funcional pulmonar y el estado fisico
general.

¢ Ofrezca a las personas con fibrosis quistica un
programa de ejercicio individualizado, teniendo
en cuenta sus capacidades y sus preferencias.

* Revise peridédicamente los programas de
gjercicio para hacer un seguimiento de la
evolucion de la persona y cerciorarse de que
el programa sigue siendo adecuado para sus
necesidades.

e Facilite lo siguiente a las personas con fibrosis
quistica que estén hospitalizadas:

—una evaluacion de su capacidad para hacer
gjercicio,

—las instalaciones y el apoyo necesarios para
continuar con su programa de ejercicio (segun
proceda), teniendo en cuenta la necesidad de
evitar infecciones cruzadas (véase prevencion
de la infeccion cruzada) y las orientaciones
locales para el control de infecciones.

Prevencion de la infeccion cruzada

¢ Si desea conocer las recomendaciones sobre
la prevencion y el control de infecciones,
consulte la guia de NICE sobre el control de
infecciones en los espacios de atencion primaria
y comunitaria e infecciones relacionadas con
la atencion sanitaria, asi como las normas de
calidad de NICE en materia de prevencion y
control de infecciones.

¢ Para evitar las infecciones cruzadas entre las
personas con fibrosis quistica en la atencion
ambulatoria y hospitalaria, realice un seguimiento
microbioldgico y aplique una estrategia local
para el control de las infecciones que incluya el
aislamiento en grupos.

e Informe a las personas con fibrosis quistica, a
sus familiares o cuidadores (segun proceda) y al
personal que participa en su atencion médica del
riesgo de infeccion cruzada y como evitarlo.

e Todas las clinicas especializadas en fibrosis
quistica deben estar organizadas para evitar las
infecciones cruzadas. Separe a las personas de
forma individual durante las consultas, y organice
también:

—el uso de las zonas comunes,
—la asistencia a las instalaciones de diagndstico,
tratamiento y farmacia.

* Mantenga a las personas con infeccion
contagiosa cronica por Pseudomonas

Guidelines.co.uk
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. . . Modelo de atencion compartida (clinica de fibrosis quistica de la red):
aeruginosa o por el complejo Burkholderia cuando un hospital atiende a personas con fibrosis quistica, con vigilancia,
Ce,oacia separadas de |8.S personas que no apoyo y participacion directa de los miembros de un equipo multidisciplinario
K . . o especializado en fibrosis quistica.

tengan estas infecciones, por ejemplo, utilizando | * Atencién externa: un modelo de atencién en el cual el equipo

: f multidisciplinario especializado en fibrosis quistica presta un servicio de
COI’]SU"[OI’IOS dIStlntOS' consultas externas en hospitales locales.
Telemedicina: prestacion de servicios clinicos a distancia, utilizando el teléfono
y mensajes en video para comunicarse con el paciente.
Exacerbaciones pulmonares: empeoramiento repentino o reciente de los

-+

e Considere la posibilidad de mantener a las

@

personas con fibrosis quistica con aislamiento sintomas o signos clinicos. La causa suele ser una infeccién pulmonar aguda.

\ \ . ' En el momento de la publicacién de este documento (octubre de 2017), la
intermitente de Pseudomonas aer uginosa DNasa hr no contaba con una autorizacion de venta en el Reino Unido para
separadas de |8.S personas que no tengan esta niflos menores de 5 afios con fibrosis quistica para esta indicacion. El médico
. L, . . R prescriptor deberé seguir las pautas profesionales pertinentes, asumiendo
InfeCCIOH, por ejemplo, utilizando consultorios la plena responsabilidad de su decision. Se deberé obtener y registrar el

consentimiento informado. Si desea obtener mas informacién, consulte la
guia de prescripcion de medicamentos sin autorizacion del General Medical

distintos. Ayude a las personas con fibrosis

quistica a planificar su estancia en el hospital Council: Prescribing unlicensed medicines.

. . T En el momento de la publicacién de este documento (octubre de 2017), el
para evitar el contacto entre eIIas, por eJemplo’ manitol en polvo seco inhalado no contaba con una autorizacién de venta en
cuando utilicen: el Reino Unido para nifios con fibrosis quistica para esta indicacion. El médico

prescriptor deberé seguir las pautas profesionales pertinentes, asumiendo
—los restaurantes, las escuelas y las zonas de la plena responsabilidad de su decisién. Se debera obtener y registrar el
recreo deI hospital consentimiento informado. Si desea obtener mas informacién, consulte la
. . T Lo . gufa de prescripcion de medicamentos sin autorizacion del General Medical
—las instalaciones de dlagnostlco, tratamiento y Council: Prescribing unlicensed medicines.

“ En el momento de la publicacién de este documento (octubre de 2017),
la azitromicina no contaba con una autorizacion de venta en el Reino
Unido para esta indicacion. El médico prescriptor debera seguir las pautas
profesionales pertinentes, asumiendo la plena responsabilidad de su decision.

farmacia (véase informacién y apoyo).

° Durante |a hospltallzac:lon, proporC|one a Ias Se deberd obtener y registrar el consentimiento informado. Si desea obtener
personas con fibrosis quistica habitaciones més informacion, consulte la guia de prescripcion de medicamentos sin
T ~ . autorizacion del General Medical Council: Prescribing unlicensed medicines.
individuales con bano prlvado. t Dosis inmunomoduladora: dosis de un medicamento que es inferior a la

dosis inhibidora minima.

Guia completa disponible en

National Institute for Health and Care Excellence (octubre de 2017) Cystic fibrosis: diagnosis and management
Disponible en: https://www.nice.org.uk/guidance/ng78. NICE ha revisado el uso de sus contenidos en este producto.
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