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Para la elaboracion del protocolo se revisaron las pautas de la Fundacion Americana de
FQ (CF Fundacion) y de la Sociedad Europea de Fibrosis Quistica (ECFS).

Se tom6 como referencia la Guia Clinica para el Cuidado de Nifios con Fibrosis Quistica
del Royal Brompton Hospital publicada en 2023, con la correspondiente autorizaciéon
expresa del editor Dr. lan Balfour—Lynn. (Consultant in Paediatric Respiratory Medicine
Royal Brompton Hospital). Esta guia fue seleccionada debido a que toma en cuenta las
pautas actuales establecidas por el Royal College of Physicians, el Royal College of
Pediatrics & Child Health (anteriormente British Pediatric Association), CF Trust, British
Thoracic Society y las especificaciones de servicio NHSE, y se basa en la evidencia
publicada, asi como en la amplia experiencia clinica del equipo de trabajo del Royal
Brompton Hospital.
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ABPA: Aspergilosis broncopulmonar alérgica
ADNasa: Enzima endonucleasa

AF: Aspergillus fumigatus

AINE: Antiinflamatorios no esteroideos

BAL: Lavado Bronco Alveolar

BPS: Banco de Prevision Social

CF Fundation: Fundacion Americana de FQ

CFTR: Cystic fibrosis transmembrane conductance regulator
CVF: Capacidad vital Forzada

ECFS: Sociedad Europea de Fibrosis Quistica

ETI: Enfermedad Tipo Influenza

FQ: Fibrosis Quistica

INR: indice de coagulabilidad

I/V: intra venoso

0O2: Oxigeno

Rx Tx: Radiografia de térax

SAMS: Staphylococcus aureus meticilino sensible
SAMRS/SAMR: Staphylococcus aureus meticilino resistente
SNPN: Sistema Nacional de Pesquisa Neonatal
SOID: Sindrome de obstruccion intestinal distal

SpO2: Saturacion de oxigeno

SSH: Suero salino hipertonico

TIR: Tripsinbgeno inmunoreactivo

Ul: Unidad de Internacion

VEF 1: Volumen espiratorio forzado en el ler segundo

VNI: Ventilacién no invasiva
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La Fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad crénica y progresiva, de origen genético,
gue afecta multiples sistemas.

Los pacientes con FQ frecuentemente requieren hospitalizaciones para manejar
exacerbaciones respiratorias, recibir antibioticoterapia intravenosa, corregir alteraciones
nutricionales y electroliticas, o por otras complicaciones.

La atencion durante la internacion en unidades especializadas mejora significativamente
el pronostico y calidad de vida de estos pacientes. Requiere de un abordaje
multidisciplinario con  médicos internistas, neumdlogos, gastroenterélogos,
nutricionistas, fisioterapeutas respiratorios, y apoyo psicosocial.

Objetivo General

- El objetivo de este protocolo es generar recomendaciones y herramientas que
puedan ser aplicadas en la atencidon sanitaria a pacientes portadores de FQ de
forma de lograr su adecuada asistencia en el ambito hospitalario.

Objetivos Especificos

- Poner a disposicién de los profesionales de la salud las recomendaciones
basadas en la evidencia en cuanto al diagndstico, tratamiento y seguimiento de
la FQ con el fin de estandarizar las acciones nacionales para la atencion
adecuada de esta patologia durante la internacion.

- Brindar una herramienta valida para la evaluacion del proceso de asistencia al
paciente portador de FQ durante la internacion.
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La Unidad de Internacion del CRENADECER esta destinada a la atencion y
recuperacion de pacientes que requieren cuidados médicos y de enfermeria especificos
de su patologia durante las 24 horas, los 365 dias del afio.

El objetivo es proporcionar atencién médica personalizada a los pacientes de forma
programada o urgente, con un enfoque integrado de promocién, prevencion,
recuperacion y rehabilitacion de la salud, siguiendo guias de practica clinica.

Cada paciente es atendido por un equipo interdisciplinario y cuenta con un plan
terapéutico consensuado de acuerdo al motivo de hospitalizacion.

Como parte integral de la atencién brindada, también se realizan funciones de
investigacion clinica, capacitacién, docencia, epidemiologia y gestion administrativa.

Los pacientes hospitalizados reciben atenciébn médica, cuidados de enfermeria,
examenes diagnosticos, tratamientos farmacolégicos y no farmacolégicos, alimentacion
y apoyo de trabajo social y psicologia.

El equipo estd conformado por médicos de guardia (internistas o pediatras segun
corresponda), especialistas (neumdlogos, gastroenterdlogos), farmacia, enfermeria,
nutricion, trabajo social, psicologia, fisioterapia, entre otros.

Se dispone también de servicios de apoyo diagndstico y terapéutico, informacion,
comunicacion, transporte, seguridad, higiene, confort, suministros y gestion
administrativa.

Se promueve el trabajo interdisciplinario como una fuente de aprendizaje al permitir el
intercambio de experiencias a través del dialogo profesional y discusion de casos. La
integracion de las diversas perspectivas facilita una comprension integral del paciente.

Una Unidad de internacion cuenta en todo momento con suficientes camas disponibles
para permitir un ingreso inmediato de pacientes con condiciones urgentes con criterio
de internacion. La cantidad de camas necesarias se calcula en base a la cantidad de
pacientes con FQ, su evolucion, la epidemiologia de las complicaciones y la complejidad
y servicios ofrecidos por la unidad pudiendo derivar los pacientes a unidades de
internacion de mayor complejidad.

Los pacientes pueden ingresar a la Unidad de Internacion derivados de la consulta
ambulatoria o por consulta espontdnea en puerta de emergencia.

La Unidad cuenta con una politica de control de las infecciones, monitoreada por el
Comité de Infecciones que trabaja segun la norma establecida por el Ministerio de Salud
Publica.

Las camas estan en habitaciones individuales, principalmente para prevenir la infeccion
cruzada con aseos o bafios privados. Las habitaciones individuales para cada paciente
también son necesarias para promover el cumplimiento de la fisioterapia y facilitar la
inhalacion de farmacos antibioticos.
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En cada habitacion del paciente debe haber instalaciones para el lavado de manos e
higiene de las mismas con solucién hidro alcohdlicas.

Debido a la variacién en la virulencia de diferentes gérmenes, no debe permitirse la
interaccion entre pacientes dentro del hospital y debe aconsejarseles que no se mezclen
socialmente fuera del hospital.

Los pacientes son valorados inicialmente por médico de guardia en puerta de
emergencia y posteriormente de corresponder, ingresan a la Ul para su tratamiento.

Se dispone de una revision y tratamiento concomitantes por profesionales relacionados
con la salud (p. €j., fisioterapeutas, dietistas, asistentes sociales, etc.).

Los pacientes deben recibir tratamiento fisioterapico, incluyendo técnicas para el
aclaramiento de secreciones, al menos dos veces al dia.

Se dispone de protocolos claros sobre la dosificacion y administracion de antibiéticos

Hay varias razones por las que un paciente con FQ requiere ingreso hospitalario:

Condiciones clinicas que requieren hospitalizacion

. Deterioro de la condicion clinica que no responde a medidas ambulatorias
. Exacerbacion pulmonar con insuficiencia respiratoria

. Hemoptisis moderada o masiva

. Neumotorax

. Dolor abdominal

. Oclusion intestinal

Procedimientos diagndsticos que requieren hospitalizacion

e Pruebas de funcién pulmonar que requieran supervision médica (test de
marcha, Shuttle test)
e Investigaciones especificas, por ejemplo, broncoscopia, estudio del suefio.

Administracion de tratamientos endovenosos

Durante la hospitalizacion se administran de forma segura y controlada diversos
medicamentos e infusiones por via endovenosa, tales como antibiéticos en los casos
exacerbaciones con mala respuesta a antibidticos via oral, esta indicado utilizar
antibioticos endovenosos dirigidos segun antibiograma y germen identificado.
Generalmente implican estadias hospitalarias prolongadas de entre 10 a 14 dias de
acuerdo a la evolucién clinica y tolerancia.

Nutricion parenteral o enteral

Cuando la situacién clinica condiciona una inadecuada absorcién intestinal de
nutrientes.
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Rehidratacion

En cuadros de deshidratacion severa por pérdidas digestivas o respiratorias esta
recomendada la reposicion intravenosa de liquidos y electrolitos.

Admision mensual electiva para metilprednisolona IV (generalmente 3 noches)

Requieren observacion ante potenciales efectos adversos.

Intervencionismo que requiere hospitalizacion

Colocacién de catéter venoso central: la necesidad de tratamientos
endovenosos prolongados y acceso vascular dificil por maltiples punciones
previas hace que esté indicada con frecuencia la implantacion de catéteres
centrales de insercion periférica (PICC).

Colocacién de sonda nasogastrica: en casos de dificultad en la alimentacion
oral o alteraciones de la motilidad intestinal, puede estar recomendada la
insercion temporal de sonda nasogastrica para asegurar aporte enteral o
realizar descompresion intestinal. Requiere supervision para prevenir
desplazamientos, obstruccion o intolerancia.

Tratamientos quirdrgicos que requieren hospitalizacion

Operaciones electivas, por ejemplo, insercion de puerto implantable catéter venoso
central implantable, o gastrostomia, otorrinolaringologia.

Educacion del paciente/causa social

Educacion de la familia en el momento del nuevo diagndstico: en nuevos
diagnésticos se deben abordar temas como fisiopatologia de la
enfermedad, importancia del cumplimiento terapéutico, expectativas de
pronéstico y calidad de vida, opciones reproductivas, apoyo psicolégico
disponible.

Ensefianza de técnicas de manejo domiciliario complejas: como uso
correcto de dispositivos (espirébmetro de incentivo, nebulizadores),
preparacion de enzimas pancreaticas, monitorizacion domiciliaria de
glucemia o SpO2

Los pacientes seran valorados en puerta de emergencia por médico de guardia quien
registrard en la historia clinica el motivo de ingreso y se comunicara con médicos del
equipo de FQ quienes decidiran el tratamiento del paciente.

items de la Historia Clinica:
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Motivo de ingreso.

Complicaciones actuales de la FQ.

Fecha del dltimo ingreso.

Fecha de la ultima exacerbacion toracica, ultimo ciclo de antibiéticos orales.
Alergias: cualquier alergia, en particular a los medicamentos.

Anomalias en la funcién hepatica.



o Historial pasado de ABPA, si corresponde, debe registrarse el valora mas
reciente de IgE especifica de aspergillus, junto con valores maximos en el
altimo afio para comparacion.

e Medicamentos actuales.

o Documentar si el paciente esta recibiendo un modulador CFTR y fecha de
inicio.

e Antibioticos inhalados.

e Mejor FEV1% y FVC% del afio pasado.

« Ultimo cultivo de secreciones (desarrollos, sensibilidad y resistencias).

A todos los pacientes hospitalizados por fibrosis quistica se les debe realizar de forma
sistematica:

. Hemograma completo

. Proteina C reactiva (PCR)

. Cultivo de esputo

. Electrolitos plasméaticos

. Funcién hepatica (transaminasas)

. Funcién pancreética (amilasa, lipasa)

Adicionalmente, segun el motivo de hospitalizacion se pueden solicitar:
. Radiografia de torax (en exacerbaciones pulmonares)
. Panel viral (en exacerbaciones pulmonares)
. Gasometria arterial (si insuficiencia respiratoria)
. Orina completa (en sospecha de deshidratacion)
. Glucemia capilar (si sospecha de diabetes asociada)
. Ecografia abdominal (ante sospecha de sindrome de obstruccion
intestinal)
. Funcién pulmonar (espirometria y/o pruebas de funcién pulmonar)

Es importante mencionar que los pacientes que se internan por causa respiratoria, se
deben realizar cultivos de esputo perioddicos (cada 5-7 dias) durante la hospitalizacion
para monitorear infecciones y ajustar la antibioticoterapia segun los resultados.

La solicitud de estudios paraclinicos debe individualizarse, pero este protocolo ayuda a
definir aquellos que deben realizarse de rutina en la mayoria de las hospitalizaciones
por fibrosis quistica.
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Exacerbaciones pulmonares

Las exacerbaciones pulmonares infecciosas son la causa mas frecuente de consultas
no programadas y hospitalizaciones en pacientes con fibrosis quistica. Se define como
un episodio de empeoramiento agudo de la funcién respiratoria en un periodo menor a
4 semanas.

El diagndstico es clinico, basado en:

o Aumento de tos, esputo, disnea, fatiga, taquipnea.
. Cambios en apariencia y consistencia del esputo.
. Disminucién de la funcién pulmonar.

Criterios de internacion:

. Caida de FEV1 >10%

. Desaturacion <90%

. Signos de trabajo respiratorio aumentado

. Imposibilidad de realizar fisioterapia efectiva

. Fiebre persistente

. Progresion radioldgica

. Deshidratacion

. Deterioro del estado general

. Factores sociales que impidan un adecuado tratamiento ambulatorio
. Imposibilidad de administrar antibi6ticos por via oral

Ante la presencia de uno o mas de estos criterios se recomienda la hospitalizacion para
optimizar el tratamiento y monitorizacion ante una exacerbacion pulmonar moderada-
grave en el contexto de la fibrosis quistica.

El tratamiento incluye antibiéticos IV, fisioterapia respiratoria, broncodilatadores y
medidas de soporte respiratorio segun severidad.

Se recomienda continuar con las terapias de la infeccién respiratoria cronicas de
mantenimiento durante una exacerbacion aguda, asi como incrementar las terapias
destinadas a limpiar las vias aéreas.

Para la seleccién del antibiético, debido a que los pacientes con FQ con frecuencia estan
colonizados con las mismas bacterias durante periodos prolongados de tiempo, los
resultados pasados del cultivo se pueden utilizar para guiar la elecciéon de los
antibiéticos.

No se recomienda el uso de mas de dos ciclos sucesivos de antibidticos orales para la
misma exacerbacion.

En general, se requieren altas dosis de antibiéticos debido a un alto aclaramiento renal
y también para garantizar altos niveles de penetracién en tejido y esputo.

No es raro que los pacientes con FQ tengan identificadas varias especies bacterianas
en sus secreciones respiratorias.
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Los regimenes especificos de antibidticos, basados en las especies bacterianas
aisladas en un paciente dado, se resumen en la tabla 1. La seleccion se modifica en
funcion de los resultados de las pruebas de sensibilidad, la funcién renal y la respuesta
clinica.

El estandar en la préactica ha sido el de tratar las exacerbaciones pulmonares en
pacientes con Pseudomona Aeruginosa con dos antibiéticos anti pseudomonas. El
fundamento para elegir dos en lugar de uno es conseguir ventaja de los posibles efectos
sinérgicos y reducir el riesgo potencial de desarrollar resistencias.

La duracién del tratamiento antibitico endovenoso para exacerbaciones pulmonares en
fibrosis quistica es de 10 a 14 dias como minimo. Puede extenderse a una tercera
semana debido a los sintomas o para aumentar el tiempo hasta la proxima recaida, pero
es poco probable que la espirometria mejore.

En cuanto al lugar de administracion del tratamiento, existen algunas opciones:

. El paciente puede permanecer hospitalizado durante toda la duracion del
tratamiento antibiético endovenoso (10-14 dias o mas segun evolucién).

. Si el paciente mejora clinicamente, puede tener el alta hospitalaria y
completar el tratamiento antibiético endovenoso en su domicilio. Esto requiere
coordinacién para continuar la administracion de antibiéticos por bomba de
infusién domiciliaria o visitas de enfermeria.

. En algunos casos, si la mejoria clinica es buena, se puede pasar a
antibiéticos por via oral para completar el tratamiento.

La duracion total del tratamiento (endovenoso mas oral) no debe ser inferior a 10-14
dias segln su respuesta.

Si luego de 7-10 dias de tratamiento antibiotico endovenoso no hay mejoria en:

. Sintomas respiratorios (disminucion de tos, frecuencia respiratoria,
esfuerzo, etc.)

. Recuperacion total o parcial del FEV1

. Mejoria en saturacién de oxigeno

. Disminucién de secreciones, congestion y cambios auscultatorios

. Resolucion total o parcial de imagen radiografica

. Normalizacion de reactantes de fase aguda (PCR)

Entonces se debe considerar:

a) Esputo inducido o broncoscopia para descartar infeccion no tratada
b) Agregar mucoliticos adicionales

c¢) Rotacion de antibiéticos endovenosos

d) Otro diagnéstico asociado

e) Diagndstico intercurrente no asociado a fibrosis quistica

Evaluando la respuesta clinica, funcional e imagenoldgica integralmente para decidir
cambios en el tratamiento antibidtico o diagndstico diferencial.
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El paciente podra tener el alta hospitalaria cuando presente:

Estabilidad clinica respiratoria por mas de 48-72 horas.

Recuperacion total o parcial de funcién pulmonar (FEV1).

PCR en descenso sostenido.

Correcta adherencia a fisioterapia respiratoria.

Adecuada via de administracion del tratamiento antibiotico posterior al alta.
Condiciones sociales y familiares que permitan continuidad de cuidados.

Estara indicada la derivacion o traslado a un centro de mayor complejidad si:

. Evoluciona con insuficiencia respiratoria aguda grave.
. Requiere ventilacion mecanica invasiva.
o Existen otras complicaciones graves no resueltas que comprometen
pronaostico.

Tratamientos Adicionales

Se continuard y se incrementaran las terapias de inhalacion que favorecen la limpieza
de las vias aéreas como son el suero salino hipertonico y las nebulizaciones de DNAsa.

El uso de corticoides es mas controvertido por los efectos adversos que producen,
aunque es claro que tienen una intensa actividad antiinflamatoria.En nuestro centro se
administran entre 0,5-0,75 mg/kg al dia durante un corto periodo de tiempo, entre 7y 10
dias. También se recurre al uso de broncodilatadores y antiinflamatorios en aerosol
cuando existe evidencia de hiperreactividad bronquial.

Segun estado clinico: Alimentacion oral, por sonda naso gastrica o por gastrostomia.
Mantener o ajustar tratamiento enzimatico y vitaminas.

Evaluacion psicolégica del paciente y su familia.

Realizar intervenciones durante y después de la hospitalizacién.

Idealmente y en forma semanal se debe discutir la situacion de los pacientes
hospitalizados, en una reunion interdisciplinaria con todos los miembros del equipo de
salud a cargo.

Tabla 1: Tratamiento antibiético intravenoso en las exacerbaciones pulmonares de la
Fibrosis Quistica

BACTERIA ANTIBIOTICO

S. aureus (meticilin sensible) Cefazolina
Amoxicilina-clavulanico

S. aureus (meticilin resistente) Vancomicina o linezolid

P. aeruginosa Uno de los siguientes: Piperacilina-tazobactan
Ceftazidima, Imipenem, Meropenem
Mas
Amikacina o colistina
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Oxigenoterapia

Todos los pacientes con FQ admitidos con exacerbacion respiratoria deben someterse
a una saturacion continua de oxigeno durante la noche en la primera o la segunda
noche (especialmente si el FEV 1<50 % o SpO; enreposo <92%). El minimo es que
todos los pacientes que ingresan deben tener un SpO , al momento del ingreso y durante
la primera noche.

La terapia con oxigeno suplementario generalmente se administra en el hospital si las
saturaciones de oxigeno son <90% durante >5% del tiempo, esta indicacion se basa en
consenso de expertos mas que en evidencia sélida.

Los estudios disponibles sobre el uso de oxigeno en exacerbaciones de fibrosis quistica
son limitados. Una revisiobn Cochrane de 2016 concluyé que no hay ensayos clinicos
controlados que evallen el uso de oxigeno suplementario en exacerbaciones
pulmonares en fibrosis quistica, por lo que la evidencia es baja.

Si el paciente requirid oxigeno suplementario al ingreso se debe repetir el monitoreo
nocturno de saturacion antes del alta. Si persisten saturaciones bajas (<90% por >5%
del tiempo durante el suefio), se debe considerar indicar oxigeno domiciliario nocturno.
Cuando se inicia oxigenoterapia cronica domiciliaria en un paciente con fibrosis quistica,
se recomienda monitorizar los niveles de CO2 transcutaneo durante una noche, ya que
se puede producir un aumento leve de la PaCO2 con el uso crénico de oxigeno
suplementario.

Ventilacion no invasiva (VNI)

. La VNI esta formalmente indicada cuando en la gasometria arterial el
paciente presenta hipercapnia (PaCO2 >50 mmHg) y acidosis respiratoria (pH
<7.35).

. Entre los beneficios de la VNI se encuentran: mejoria del intercambio
gaseoso, disminucion del trabajo respiratorio, aumento de los volimenes
pulmonares y de la capacidad de eliminar secreciones.

. La VNI se inicia de forma precoz ante signos de fatiga respiratoria para
prevenir deterioro e intubacion. Se utiliza por periodos prolongados incluso de
varios dias.

. Es importante una adecuada interface (mascarilla facial o nasal) para
minimizar fugas y optimizar la sincronia.

. Se recomienda monitorizacion continua de saturacién, frecuencia
respiratoria y gasometrias de control.

. Efectos adversos como distension abdominal, sequedad de mucosas y
lesiones cutaneas deben prevenirse.

. El éxito de la VNI depende de una cuidadosa supervisién y manejo por
un equipo con experiencia en CF.

. Tras la resolucion de la exacerbacion puede continuarse VNI crénica
domiciliaria en algunos pacientes.

Durante la internacién por exacerbacion se continuara con VNI en los pacientes que ya
venian recibiendo este soporte respiratorio de forma crénica, ya sea en uso nocturno o
diurno.

Ocasionalmente, se puede usar VNI nocturna durante una exacerbacion en el paciente
para mejorar el aclaramiento del esputo, particularmente en aquellos que estan muy
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apretados y obstruidos. Una revisidn sistematica Cochrane de 2009 que incluyé pocos
estudios, demostré algunos beneficios respecto al uso de VNI, especialmente en
pacientes con disnea.

Més comunmente, el dispositivo de presion positiva inspiratoria (BIRD) se puede usar
como un complemento de la fisioterapia toracica para un paciente hospitalizado,
ayudando a la eliminacién de las secreciones y apoyando el trabajo respiratorio del
paciente.

Hemoptisis

La hemoptisis es consecuencia de la erosion de las arterias bronquiales hipertrofiadas,
dilatadas y tortuosas, que vascularizan las bronquiectasias. La hemoptisis leve de
pequefia cuantia es frecuente en los adultos con FQ, y alrededor de un 50% de los
pacientes la presentaran en algin momento de su vida.

Habitualmente suele ser un signo de infeccion pulmonar, aunque en otras ocasiones
puede estar relacionada con otros factores como déficit de vitamina K, por la
malabsorcion de las vitaminas liposolubles, consumo de farmacos que contribuyen al
sangrado (antiinflamatorios no esteroideos, aspirinas, penicilinas), trombopenia o
alteracion del tiempo de protrombina secundarias a hiperesplenismo o a hepatopatia y,
mas infrecuente, a la inhalacién de farmacos irritantes. Todos estos posibles factores de
riesgo han de ser obligatoriamente investigados en el momento de la admisién en
urgencias realizando una analitica rutinaria.

Se define hemoptisis masiva 0 amenazante cuando el sangrado es de unos 240 mL en
24 horas, poniendo en peligro la vida por obstruccion de la via aérea o hipotension
aguda, o también, cuando el sangrado es de menor cuantia aunque recurrente (100
mL/dia) en un periodo de 3 a 7 dias.

Es criterio de internacion:

o Hemoptisis =2 5 mL
. Primer episodio de hemoptisis, aunque esta sea <5 mL o si ésta es
persistente.
En la hemoptisis de escasa cuantia no deberia interrumpirse la fisioterapia ni la aerosol
terapia.

La primera medida terapéutica para la hemoptisis masiva es preservar la via aérea, para
evitar la asfixia, e intubacién traqueal si la ventilacién estuviese comprometida.

Estos pacientes son derivados a un centro especializado en intervencionismo vascular
CEDIVA.

Tratamiento durante la internacion:

. Calmar al paciente, apoyo psicolégico.

. Suspender medicamentos  irritantes  (mucoliticos,  antibidticos
nebulizados).

. Reposo con sitio de sangrado en declive. Oxigeno.

. Administracion de antitusigenos.

. Corregir déficit de vitamina K.
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. Acido tranexamico oral (dosis recomendada es de 1 g cada 8 horas dia
hasta un maximo de 4 dias.)

. Considerar transfusibn de sangre ante pérdidas importantes
(hemoglobina inferior a 7,5 g% con signos de inestabilidad hemodindmica)

. Antibioticoterapia intravenosa incluyendo cobertura de S. aureus.

. Considerar Vasopresina IV en sangrados masivos.

Continuar con fisioterapia suave regular omitiendo palmadas en el pecho durante 24
horas. Si bien no hay estudios relacionados especificamente con hemoptisis y
fisioterapia, la recomendacion de expertos es continuar con la depuracion del térax para
eliminar la sangre y las secreciones infectadas. Esto puede resultar en la interrupcion
temporal de las técnicas manuales, los adjuntos y la presién positiva, y luego
reintroducirlas gradualmente. Se recomienda esperar 24 horas antes de comenzar con
la presion positiva. Es esencial contactar y seguir las indicaciones del fisioterapeuta.

Tabla 2: Tratamiento especifico segun gravedad de la hemoptisis y post embolizacion

Condicién Tratamiento
Hemoptisis leve

Estrias hematicas o <5 ml - Control clinico

Esputo y sangre mezclados - Fisioterapia habitual

- Minimizar técnicas de aclaramiento de la via
aérea e incrementos de la presion intratéracica

- Minimizar la tos improductiva.

- Reposo en decubito lateral sobre la posible
Hemoptisis Modera topografia de sangrado que se manifiesta por|
“burbujeo”

De 5 ml a <250 ml de sangre
en 24 horas de sangre frescal - Continuar la DNasa nebulizada.
roja - Suspender SSH por 24 horas

- Revision médica urgente.

- Oxigeno / humidificacion.

- Una vez controlado el episodio de sangrado masivo,
se puede reanudar el tratamiento conservador como en

Hemoptisis Grave la hemoptisis moderada

- Si el sangrado grave persiste a pesar de medidas
> 250 ml de sangre enconservadoras, considerar intervencionismo
24 horas embolizacion.

- La fisioterapia puede reanudarse después del
procedimiento

Post embolizacion de| - Puede requerir analgesia
arterias bronquicas| - Comience el ejercicio suave y aumente
bronquiales - Es comun la disfagia transitoria

La mayoria de los episodios de hemoptisis cederdn en respuesta a las medidas
conservadoras de tratamiento como reposo, correccion de coagulopatia, antibioticos,
etc. Sin embargo, en casos de hemorragia masiva (>250ml en 24hs) que persiste a
pesar del tratamiento médico inicial o en casos de mdultiples episodios recurrentes de
hemoptisis moderada (100-250ml) en un corto periodo de tiempo (3 0 mas episodios en
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7 dias), se debera considerar la embolizacién y esta no deberia demorarse en el caso
de hemoptisis masiva, tras la estabilizacion del enfermo.
¢ Angiografia bronquial selectivay embolizacién:

Solo pueden ser realizadas por especialistas con experiencia por lo cual, el
paciente es derivado a un centro especializado. A menudo se identifican
numerosas arterias bronquiales tortuosas y dilatadas, algunas de las cuales
pueden tener su origen en fuentes aberrantes. La fuente real de sangrado es
dificil de discernir, pero en general una serie de grandes vasos (> 2,5 mm)
se embolizan utilizando distintos materiales.

La recurrencia del sangrado es relativamente frecuente (50%) y deberia tratarse
como un episodio nuevo. Si el sangrado no cesa rapidamente tras la
embolizacion deberia considerarse la reembolizacién y se podria llegar hasta
tres veces en un mismo episodio.

Luego de la embolizacién, el dolor puede ser intenso y se sugiere realizar
tratamiento para calmarlo. A su vez, suele ser comun la disfagia transitoria.

La embolizacion no constituye un tratamiento curativo y muchos pacientes
desarrollan nuevos vasos dentro de meses 0 afios que pueden sangrar y, por lo
tanto, requieren otras embolizaciones.

No realizar broncoscopia dado que rara vez es Uutil.

El alta hospitalaria se considerara cuando no presente nuevos episodios de sangrado
por al menos 48-72 horas. El paciente debera encontrarse sin incremento de
requerimientos de oxigeno suplementario respecto a su estado basal y saturando por
encima de 90%.

Si hubo una infeccién bacteriana asociada, la misma debera evidenciar una clara
tendencia a la mejoria clinica y paraclinica y se completara el tratamiento de la misma.
Debera también corroborarse una adecuada tolerancia a la reintroduccion gradual de
los mucoliticos habituales sin observarse re sangrado. Es imperativo garantizar
accesibilidad a servicios de emergencia y un adecuado soporte familiar y social para el
seguimiento estrecho ambulatorio posterior al alta.

Neumotorax

El neumotoérax (NTX) espontaneo, que se produce por ruptura de bullas subpleurales,
es generalmente un signo de enfermedad avanzada. Su incidencia aumenta con la edad
y sugiere enfermedad pulmonar grave. Pueden ser asintomaticos o sintomaticos (dolor,
disnea).

El tamafio del neumotérax se define por la distancia entre el 4pex y la clpula,
describiéndose como pequefio aquel < 3 cm, de acuerdo a las guias internacionales.

Debe sospecharse frente a cualquier deterioro clinico inesperado, dolor toracico
inexplicado o empeoramiento agudo de la disnea.

La radiografia de térax en espiracion forzada es la principal técnica diagnéstica a realizar
para poder detectar y valorar el neumotérax, aunque en algunos casos dudosos se
requerira hacer una tomografia axial computarizada (TAC).
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Todo paciente con fibrosis quistica que presente un heumotérax debe ser hospitalizado
con el objetivo de observacion, analgesia, control de infecciones y re expansion
pulmonar segura mediante drenaje toracico. Se realizara consulta con cirujano de torax.
Los neumotdrax pequefios, es decir los de menos del 20% del volumen del hemitdrax
afectado, y relativamente asintomaticos, pueden tratarse simplemente con observacion
hospitalaria, reposo y oxigenoterapia. Si a las 24 horas su resolucion es evidente o no
ha aumentado de tamafio, puede darse el alta hospitalaria, manteniéndolo en
observacion estrecha domiciliaria, teniendo en cuenta la accesibilidad al centro
hospitalario. Si en 5-7 dias no se ha resuelto, requerira el drenaje toracico.

Cuando el neumotérax es mayor del 20% y/o existe inestabilidad clinica se requiere un
drenaje toracico aspirativo mediante un tubo de térax. Habitualmente el neumotoérax se
suele resolver en 24-72 horas y, entonces, se clampea el tubo durante unas 12 horasy,
si no hay fugas, el tubo se retira.

Se recomienda, durante el neumotérax, el estudio microbiolégico y no interrumpir la
fisioterapia ni la terapia en aerosol, y plantearse la necesidad de tratamiento antibiético
si hay sintomas de exacerbacién

Se considerard la derivacion a un centro de alta complejidad en los siguientes casos:

. Neumotdrax a tensién con compromiso ventilatorio
. Persistencia de fuga aérea a pesar de drenaje endotoracico
. Necesidad quirurgica (reseccion de bullas, pleurodesis, etc.)

El paciente podra ser dado de alta cuando se evidencie:

. Neumotorax resuelto totalmente segin imagen

. Remocién de tubo de drenaje sin nuevas fugas aéreas

. Estabilidad clinica, gasométrica y hemodinamica
Seguimiento estrecho ambulatorio asegurado

Aspergilosis broncopulmonar alérgica (ABPA)

La micosis broncopulmonar alérgica es una compleja reaccién inmunoldgica frente a
diferentes hongos; el mas frecuentemente implicado es Aspergillus fumigatus (Af). Este
hongo, ademas de provocar reacciones alérgicas, secreta diferentes factores de
virulencia y proteasas, ocasionando a su vez una alteracion del aclaramiento mucociliar,
inhibicién de la accién fagocitica de los polimorfo nucleares y macréfagos, y una
degradacién de la matriz extracelular.

La prevalencia de ABPA oscila entre un 6 a 11%, segun diferentes series; es dificil de
diagnosticar, puede requerir largos periodos de tiempo incluso superior a un afo, y
deteriora la evolucion de la enfermedad y la calidad de vida

Diagnastico:
. La ABPA debe sospecharse ante clinica de exacerbacion pulmonar con
escasa/nula respuesta a antibiéticos.
. En el primer episodio se solicitara IgE sérica total y Aspergillus-especifica.
Otras pruebas: eosinofilia, precipitinas séricas, cultivos de esputo.
. El diagnéstico requiere un alto grado de sospecha clinica y varios criterios
de Rosenberg positivos.
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Tratamiento:
. Corticosteroides orales (prednisona 0,5 mg/kg/dia) por 14 dias en
episodios agudos. Reducir progresivamente segun evolucion.
. Itraconazol como antifiingico complementario (200 mg/dia) por al menos
6 meses. Monitorizar niveles.
. Ante refractariedad a corticoides, valorar omalizumab como terapia
adjunta.

Seguimiento intrahospitalario:
. Clinica respiratoria, reactantes de fase aguda (PCR), recuento de
eosindfilos.
. Radiografia de térax seriadas para ver evolucién de infiltrados.
. Espirometria para verificar mejoria de funcion pulmonar.

Criterios de alta:
. Resolucion de sintomas respiratorios y sistema inmune activado
(eosinofilia).
. Descenso significativo de marcadores inflamatorios.
. Mejoria radiol6gica al menos parcial.

Dolor abdominal

Si bien existen multiples causas de dolor abdominal que pueden motivar la internacion
de pacientes con fibrosis quistica, nos centraremos en dos complicaciones distintivas
de esta enfermedad: la obstruccién intestinal distal y la pancreatitis aguda recurrente.

Esto se debe a que la disfuncién pancreética exocrina con insuficiencia pancreética y la
deshidratacién de secreciones causada por la mutacién del gen CFTR, predisponen
especialmente a estos pacientes a desarrollar con mayor frecuencia e intensidad
episodios de ileo distal adhesivo e inflamacion pancreética recurrente.

Sindrome de obstruccidn intestinal distal (SOID)

El SOID es la obstruccién intestinal distal parcial o completa que ocurre después del
periodo neonatal. Su prevalencia en la edad pediatrica es del 7 al 8 % y su incidencia
aumenta con la edad.

Etiopatogenia: la obstruccion es producida por impactacion de contenido intestinal
viscoso compuesto por restos no digeridos, secreciones mucosas adherentes en ileon
terminal, ciego y colon ascendente.

Presentacion clinica: se presenta como obstruccién aguda (dolor abdominal, distension
abdominal y detencion del transito para materias y gases) 0, mas frecuentemente, como
un cuadro sub oclusivo (con dolor abdominal intermitente, distensién abdominal,
detencion del transito para materias, pero con expulsion de gases que podrian mejorar
el dolor abdominal).

Factores de riesgo: genotipo severo, insuficiencia pancreética, haber presentado ileo
meconial en la etapa neonatal, ingesta inadecuada de sal, deshidratacion e insuficiente
reemplazo de enzimas pancreaticas y post trasplante de 6rganos.

Protocolo Fibrosis Quistica Internacién_Versién1-2024 13



Estudios: RX abdomen, ecografia de abdomen y eventualmente tomografia abdominal
para descartar otros diagnoésticos.

Laboratorio: Hemograma (Leucocitosis) VES, pruebas de funcion hepatica, amilasa en
sangre y orina.

Diagnostico diferenciales: apendicitis, abscesos, invaginacion (intususcepcion),
adherencias postoperatorias, enfermedad del tracto biliar, pancreatitis aguda, volvulos,
infeccién de aparato urinario y colonopatia fibrosante (extremadamente raro).

Tratamiento:

. SOID leve o incompleto

El tratamiento inicial son las medidas médicas, la hidratacién enérgica, el aporte de fibra
dietética y el ajuste de enzimas pancreaticas. Loa aceites minerales y/o lactulosa via
oral (2-3 cc/Kg/dia) puede ser beneficiosos.

Se puede administrar N-acetilcisteina V/O, segun las dosis recomendadas:

. Nifios hasta 2 afios: 100 mg cada 12hs (méximo diario 200 mg diario)
. Nifios de 2 a 7 afios: 100 mg cada 8hs (maximo 300 mg/dia)
. Nifios mayores de 7 afios: 200 mg cada 8hs (maximo 600 mg/dia)

Formas de presentacion disponibles en el mercado: comprimidos de 600 mg o polvo en
sobres, comprimidos de 200 mg y en jarabe de 200mg/10ml.

N-acetil puede utilizarse en forma de enemas diluido en suero cada 12hs (la dosis
10mg/Kg dosis 2 veces al dia diluidos en 100 a 200 cc al 10 o 20 %)

Si no se obtiene buenos resultados o existe masa palpable se podréa realizar lavado
intestinal via oral con sonda naso gastrica con Poli etilenglicol a 20 - 40 cc/Kg/hora,
maximo 1 It por hora, dosis total (pediatria).

. SOID completo, obstruccién completa o signos de irritacion
peritoneal

En estos casos, las medidas médicas estan contraindicadas. Se debe realizar
descompresién con sonda nasogastrica y consulta urgente con cirugia, para esto se
deriva a un sanatorio tercerizado con CTI.

El objetivo del tratamiento es conseguir un efluente rectal claro y fluido, mejorar el dolor
abdominal, la resolucién de los vomitos y de la distensién abdominal. Posteriormente es
necesario repetir la exploracion fisica y/o la radiografia simple de abdomen.

El tratamiento con enzimas pancreaticos se inicia una vez que haya desaparecido la
impactacion y los sintomas.

Criterios de alta: Tolerancia adecuada a la dieta, presencia de evacuaciones y/o
expulsion de gases, peristaltismo en recuperacion, no dolor en dltimas 24 hrs, reactantes
de fase aguda (VES, PCR) en mejoria.
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Pancreatitis aguda

La pancreatitis aguda es una condicién inflamatoria que pueden causar injuria local,
sindrome de respuesta inflamatoria sistémica, fallo organico y muerte. Es una
complicacion relativamente frecuente (15%) en pacientes FQ con suficiencia
pancreatica siendo menos frecuente en pacientes con insuficiencia pancreética. La
pancreatitis puede presentarse en forma de episodios agudos, aislados o repetidos o
evolucionar a la cronicidad con destruccion progresiva de la glandula.

Etiopatogenia: la disfuncion o ausencia del CFTR produce alteracion en la secrecion de
agua Yy bicarbonato, produciendo acidificacion e insuficiente hidratacién de secreciones
acinares, que pueden manifestarse con obstruccion a nivel de conductos pancreaticos
por tapones mucosos con la consiguiente destruccion celular, inflamacién y edema local.

Presentacion clinica: caracteristicamente los pacientes manifiestan dolor abdominal
epigastrico, de inicio agudo, frecuentemente irradiado a dorso acompafado de nauseas
y/o vémitos.

Diagndstico: se acepta que para el diagnostico de pancreatitis se requiere al menos 2
de 3 de los siguientes criterios diagndsticos: 1) dolor abdominal caracteristico 2) amilasa
o lipasa pancreédtica >3 veces su valor normal 3) evidencia imagenolégica de
pancreatitis.

Debemos considerar que de acuerdo a la cinética de las enzimas pancredticas la
amilasa podria resultar de utilidad en las 1ras horas de la instalacion del cuadro clinico
( se comienza a elevar entre las 6-24 horas con pico a las 48 horas y se normaliza entre
5-7dias) mientras que la lipasa podria ser de utilidad en cuadros evolucionados (se
comienza a elevar dentro de las 4-8hrs con pico a las 24hrs y descenso entre 8-14 dias)
El valor de estas enzimas no se relaciona con la severidad del cuadro.

Diagnésticos diferenciales: gastritis aguda, Ulcera gastroduodenal, -colecistitis,
colangitis, neumopatia aguda de Iébulo inferior, IAM.

Estudios: Ecografia abdominal: con dificultades técnicas para la visualizacion del
pancreas habitualmente, su utilidad en este cuadro tendria mas relacién con el
diagnéstico diferencial etioldgico, pendiendo valorar presencia de litiasis vesicular y/o
coledociana mediante signos indirectos como la dilatacion de via biliar intra/extra
hepatica.

Tomografia abdominal o RNM: con mayor sensibilidad para la determinacion de
elementos de inflamacion, edema, necrosis pancreatica y peri pancreatica y
complicaciones como colecciones peri pancredticas. Su uso de forma sistematico al
inicio del cuadro esta actualmente desaconsejado en paciente con aumento de enzimas
pancreaticas y cuadro clinico compatible y podria tener su mayor utilidad en determinar
complicaciones en paciente con curso clinico insidioso o no favorable.

Rutinas, PCR y pro calcitonina, ésta Ultima podria predecir con elevada exactitud el
desarrollo de necrosis pancreética.
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Predictores de severidad: la enfermedad presenta cursos clinicos variables, desde
pancreatitis aguda leve (caracterizada por ausencia de necrosis peri pancreatica y fallo
organico) pancreatitis aguda moderada (presencia de cualquier tipo de necrosis
pancreatica o peri pancreatica estéril o fallo orgénico transitorio) y pancreatitis aguda
grave (presencia de necrosis infectada y fallo organico persistente).

Clasicamente se han realizado Scores de severidad como APACHE y RANSON con
multiples variables que se completan en las 1ras 48hrs y restan practicidad, aunque su
utilizacion persiste en la practica clinica.

Contamos con otros scores (MARSHALL y BISAP) que utilizan como determinantes de
mortalidad el fallo organico persistente (que es el que mantiene durante 48hrs a pesar
de las medidas iniciales de reposicion) por 1 semana y la necrosis infectada pasada los
5-7 dias de inicio del cuadro.

Tabla 3: Score de Marshall: severidad de pancreatitis aguda.

Puntaje
0 1 2 3 4
PaO2/Fio2(mmHg) > 400 301-400 201-300 101-200 | <101
Creatinina (mg/dL) <14 1,4-1,8 1,9-3,6 36-49 |>49
PA sistolica (mmHg) >90 < 90 | <90 <90 <90
Responde | No pH<7,3 | pH<7,2
a fluidos responde
a fluidos

* Un score de 2 o mas puntos en cualquier 6rgano implica la presencia de fallo de
organo. La mortalidad de los pacientes se incrementa significativamente a partir de los
3 puntos, alcanzando un 22% con los 5 puntos
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Tabla 4: Score BISAP: severidad de pancreatitis aguda

1 BUN >25 mg/dI
2 Deterioro del estado mental (escala Glasgow < 15)
3 SIRS: definido como 2 0 mas de los siguientes

a. Temperatura < 36° 0 > 8°

b. Frecuencia respiratoria > 20x minuto o PaCO 2 <32
mmHg

c. Frecuencia cardiaca > 90 x minuto

d. Leucocitosis < 40000 o >12.000 cel/mm3 o reticulosis

>10%
4 Edad > 60 afios
5 Derrame Pleural

La presencia de dos o0 mas de los items previos implica el diagnéstico de SIRS. Cuanto
MAas precoz sea su inicio en el curso de la PA, con mas cantidad de determinaciones
positivas y mas prolongadas en el tiempo (> 48 horas): mayores posibilidades de
severidad en el curso de la PA

La decision de hospitalizacion se basara en la presencia de dolor abdominal sugestivo
del cuadro, niveles de amilasa o lipasa por encima de 3 veces el limite normal, signos
analiticos y clinicos de respuesta inflamatoria sistémica, hallazgos compatibles en
estudios de imagenes, intolerancia a la via oral, o ante la sospecha de pancreatitis grave
segun scores de severidad.

Durante la internacién se realizard un monitoreo estricto de signos vitales, balance
hidrico preciso, evaluacion seriada del dolor y control analitico de reactantes de fase
aguda. Segun evolucion se valorard imagenes por TAC.

Tratamiento:

Tratamiento del dolor: se pueden utilizar AINES por via i/v en dosis habituales para
analgesia pudiendo escalar en la escasa de analgésicos a opioides (tramadol o morfina
de ser necesario)

Resucitacion con fluidos: supremacia de cristaloides sobre coloides, uso de Ringer
Lactato a modo de infusion de 5-10 mi/h/kg; en la mayoria de los pacientes, la infusién
de 2500-4000 ml en las primeras 24 horas es adecuada. No obstante, debe
individualizarse segun edad y comorbilidades.

Tratamiento nutricional: cldsicamente se optaba por suspension de v/o por varios dias,
pero actualmente se ha demostrado beneficio en iniciar alimentacion por via oral
temprana (24-48hrs desde ingreso, consistencia blandas, rica en hidratos de carbono y
proteinas, con bajo contenido de grasa) una vez que disminuya el dolor abdominal y los
marcadores inflamatorios comiencen a mejorar, sin necesidad de esperar a que el dolor
o los parametros bioquimicos (amilasa y/o lipasa) se resuelvan completamente, y

Protocolo Fibrosis Quistica Internacién_Versién1-2024 23



cuando los pacientes manifiesten tener apetito, ya que es factible y segura, Esta medida
se relaciona con menor riesgo de falla multiorganica, infeccion pancreética y muerte.
En el caso de pancreatitis aguda grave o moderada con intolerancia digestiva se sugiere
administrar la NE a través de la via gastrica o yeyunal. Ambas vias de nutricién son
factibles y seguras. En cuanto al tipo de férmula enteral se pueden utilizar tanto las
poliméricas como las semielementales.

La nutricion parenteral debe ser utilizada como terapia de segunda linea si la nutricién
enteral no es tolerada, cuando no se logra cubrir los requerimientos nutricionales o ante
la presencia de ileo prolongado, en estos casos el paciente es derivado a un servicio
tercerizado.

Se considerara derivacion o traslado a otro centro de mayor complejidad, frente a
confirmacion de pancreatitis grave con falla organica persistente, desarrollo de necrosis
estéril/infectada, colecciones peri pancreatica infectada, o necesidad de intervencion
quirdrgica como necrosectomia.

Tratamiento antibiético: No se recomienda el uso de profilaxis antibittica, frente a la
sospecha de necrosis pancredtica infectada, intentar documentarla: gas (peri)
pancreatico y/o cultivo de puncién con aguja fina positivo para microorganismo
compatible y se implantara tratamiento antibiotico.

El paciente reunird condiciones de alta cuando presente ausencia de dolor abdominal,
buena tolerancia a la via oral, enzimas pancreaticas en descenso mantenido y
resolucion de signos de respuesta inflamatoria sistémica.
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Flujograma: Circuito de Internacion para Pacientes con Fibrosis Quistica
1. Recepciédn del Paciente

o El paciente con fibrosis quistica llega al hospital y se registra en el area
de recepcion. Siempre debera concurrir con tapabocas

o El personal de enfermeria asignado recibe al paciente, realiza los
controles y avisa al médico de guardia.

e Registra la informacion y realiza los controles clinicos (nombre, edad,
historial médico si esta disponible).

2. Evaluacién Inicial Especializada
e Meédico de guardia realiza la evaluacion inicial de la condicion del paciente.

¢ Determina la gravedad de la situacion y si el paciente debe ser derivado a un
Centro tercerizado de mayor complejidad.

e Sila situacion es critica:
Procede a la reanimacion inmediata.
Si la situacién es grave pero no critica: Prioriza la atencién segun la gravedad.
Si la situacion es menos urgente: El paciente espera en el area de triaje.

El médico de guardia realizara la historia clinica y se comunicara con el Especialista en
FQ quien decidira el tratamiento del paciente. (ver mas adelante)

3. Admision y Asignacion de Cama
e Se formaliza la admision del paciente.

e Se asigna una cama en una unidad especifica para pacientes con
enfermedades respiratorias o fibrosis quistica, considerando la
necesidad de aislamiento si es necesario.

4. Equipo de referencia para FQ

e Se informa al equipo el ingreso del paciente y son estos profesionales los
gue hacen una valoracion posterior al médico de guardia e indican el
tratamiento y los examenes complementarios necesarios.

5. Orientacion Especifica para Fibrosis Quistica

e Se proporciona una orientacion detallada sobre las instalaciones y
servicios especificos para pacientes con fibrosis quistica.

e Se destaca la importancia del cumplimiento de las medidas de control de
infecciones.
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11.
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15.
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Entrega de Equipos Especificos

e Se proporcionan equipos especificos para el tratamiento de la fibrosis
quistica, como inhaladores, nebulizadores, y dispositivos de fisioterapia
respiratoria.

Orden de Tratamiento Especifico

e Se emiten Ordenes de estudios y tratamientos en la historia clinica
electrénica, incluyendo medicamentos, terapias respiratorias y otros
procedimientos necesarios.

Comunicacién Activa con la Familia

e Se mantiene una comunicacion activa y regular con la familia para
informar sobre el estado del paciente y proporcionar apoyo.

Cuidados Especializados de Enfermeria

e EIl personal de enfermeria quistica brinda cuidados adaptados a las
necesidades del paciente.

e Se realiza un monitoreo constante de la funciéon pulmonar (saturometria)
y otros indicadores.

Coordinacion con Especialistas

e Se coordina con especialistas, como nutricionistas, fisioterapeutas y
psicélogos, para abordar integralmente las necesidades del paciente.

Educacién Continua al Paciente y Familia

e Se proporciona educacion continua sobre la fibrosis quistica, manejo de
sintomas y técnicas de autocuidado.

Registro Detallado de Internacion

e Se documenta detalladamente toda la informacion relevante en el
expediente médico del paciente.

Alta del Paciente con Plan de Seguimiento

e Se realiza el alta del paciente con un plan de seguimiento post-
hospitalario.

e Se proporcionan instrucciones claras sobre medicamentos y cuidados en
el hogar.

Seguimiento Posterior y Rehabilitacion

e Se programa un seguimiento posterior por Equipo de Referencia en la
Unidad de Asistencia Ambulatoria

Fin del Circuito de Internacion Especializado en Fibrosis Quistica

e Concluye el proceso de internacibn adaptado a las necesidades
especificas de los pacientes con fibrosis quistica.
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