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COVID-19 y fibrosis quistica. Antecedentes y recomendaciones
COVID-19 and cystic fibrosis. Background and recommendations
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La fibrosis quistica es una entidad genética multisistémica, cuyo pronéstico
depende del diagnostico precoz y del manejo terapéutico interdisciplinario
(1). Presenta un patron de herencia autosémico recesivo, causado por
mutaciones en el gen regulador de la conductancia transmembrana de la
fibrosis quistica (CFTR) localizado en 7q31.2, que codifica a una proteina
de canal i6nico, con mas de 2.000 mutaciones identificadas (1,2). Es el
trastorno con riesgo de letalidad mas comun en los Estados Unidos,
afectando a 1 en cada 4.000 recién nacidos aproximadamente. No
obstante, en algunos paises europeos presenta una incidencia mayor (1).
Las estimaciones sugieren que mas de 72.000 personas viven con fibrosis
quistica en todo el mundo (2).

En Chile, con la mezcla étnica existente, se estima una incidencia
aproximada de 1 en 8.000-10.000 recién nacidos vivos, lo que significa
aproximadamente entre 25-30 nuevos casos de fibrosis quistica por afio
(3). A su vez, se encuentra cubierta por las Garantias Explicitas en Salud
(numero 51, especificamente), lo que permite el acceso, la calidad, la
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oportunidad y la proteccion financiera. Segun los datos ofrecidos por este
sistema existe una demanda estimada de 573 personas con esta entidad en
el pais, para elaio 2017 (4).
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Ante la pandemia causada por el coronavirus 2019 (COVID-19), p—mc—"
renombrada sindrome respiratorio agudo severo coronavirus 2 (SARS-

CoV-2, por sus siglas en inglés), los datos iniciales sugieren que se esta

haciendo un trabajo excepcional para evitar la infeccion en los individuos con fibrosis quistica (5), y se
requeriran otros estudios de colaboracion para comprender mejor los factores que afectan la gravedad
del COVID-19 enlas personas con este trastorno genético (5,6).

Se han documentado al menos a diez pacientes con fibrosis quistica e infeccion con COVID-19 en
Lombardia, region de ltalia, segin datos recogidos a finales del mes de marzo de 2020. Igualmente, se
han descrito siete casos en el Reino Unido, cinco en Francia y Alemania, cada uno, y tres en Espafia, uno
de los cuales fue trasplantado (5). El primer caso de infeccién ocurrié en un adulto italiano con fibrosis
quistica, quien presenté sintomas leves (6). Evolucion similar presentaron otros pacientes adultos,
quienes no exhibieron un efecto aparente en la gravedad del trastorno. No obstante, no es posible
identificar con estos datos los factores protectores, como, por ejemplo, el uso de antibiéticos a largo plazo,
como la azitromicina. La baja frecuencia de infeccion puede reflejar los esfuerzos del paciente y sus
familiares para minimizar los contactos (5), un aspecto importante que debe promoverse a todo nivel.

Por su parte, el primer caso pediatrico se documentd en Italia en un nifio de un mes de edad, con
deteccion positiva para fibrosis quistica en la pesquisa neonatal y confirmado con estudio molecular.
Presenta como antecedente familiar positivo, un primo hermano paterno afectado con la misma entidad
genética. Su manejo se realiza con nebulizacion de solucion salina, enzimas pancreaticas y vitaminas
liposolubles, sin aislamientos de microorganismos en su ultimo aspirado nasofaringeo. El paciente nunca
desarroll6 fiebre, ni ningun otro signo de infeccion. El contacto fue a través de su abuelo quien presento
infeccion asintomatica para el COVID-19 diagnosticado por PCR en tiempo real (6).

Ante la escasa evidencia disponible, sigue siendo desconocido el curso clinico benigno en la poblacion
pediatrica. Se plantea las hipétesis que esto puede deberse a la alta plasticidad de su sistema inmune,
baja expresion de receptores ACE2 o la exposicidn de otros coronavirus que puede ser comun en este
periodo (5). Por lo tanto, se deben recopilar mas datos, para caracterizar mejor el impacto del COVID-19
en los pacientes con fibrosis quistica indistintamente la edad.
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Ante esto, las organizaciones y los diferentes grupos de registros de pacientes han establecido un
sistema de notificaciones, que contribuyen a un conjunto de datos de forma uniforme y a nivel
internacional, para identificar mejor los factores que predicen la gravedad del COVID-19. Estos datos
seran monitoreados cuidadosamente para informar las estrategias de manejo y proporcionar consejos
para los pacientes y sus familias (5).

Recomendaciones

Como ya se hizo referencia, se debe realizar aislamiento del paciente y su familia (5,6), asi como reforzar
las medidas preventivas, como el uso de las mascarillas faciales y un adecuado lavado de las manos. La
suspension de las citas clinicas de rutina en el hospital es conveniente, asi como la realizacién de
nebulizaciones, pruebas de funcion respiratoria y broncoscopias para evitar el contagio en los centros de
salud. Se puede recurrir para ello a la telemedicina, e igualmente a través de este medio se puede brindar
apoyo psicologico. Estas medidas fueron adoptadas por el Centro de Fibrosis Quistica en Milan, y
seguidas en toda Europa. Los pacientes y sus familiares deben recibir las herramientas necesarias en el
autocontrol durante este periodo, que incluyen la transmisién de los resultados a los médicos de la
saturacion de oxigeno, espirometria y capacidad de realizar el cultivo respiratorio en el hogar y enviarlo al
laboratorio de forma segura. Ademas, es prioridad garantizar la entrega de medicamentos y alimentos a
las personas aisladas y sus familiares, mientras dure la pandemia (5).

Por su parte, las visitas domiciliarias por los profesionales de la salud pueden representar un riesgo de
transmisién, por lo que las clinicas virtuales deben proporcionar el asesoramiento sobre todos los
aspectos de la atencion (5). Estas deben incluir las nociones basicas de la kinesiterapia respiratoria,
realizacion adecuada de las nebulizaciones, limpieza de las vias respiratorias y el mantenimiento del
ejercicio. En caso de que un familiar deba salir del hogar, bien sea por trabajo o por otra causa
estrictamente necesaria, se deben brindar las medidas de higiene necesarias para evitar la transmision
delvirus.

Finalmente, preocupa la interrupcion del control adecuado en los centros asistenciales de los pacientes,
asi como, el desarrollo de nuevas terapias al no poder iniciar los ensayos clinicos (5). Aunque algunas
naciones Latinoamericanas estan realizando actividades similares de proteccion, acciones como las
emprendidas en Europa pueden replicarse en la region y en caso de obtener resultados poder
compararlos y establecer conclusiones propias segun las caracteristicas de la poblacion.

In memoriam de la Profesora Nancy Freitez de Sardi, quien fuese Profesora Titular de la Catedra de Salud
Publica del Departamento de Medicina Preventiva y Social, Facultad de Medicina de la Universidad de
Los Andes en Mérida, Venezuela. Maestra y amiga, académica y ecologista quien dej6é un legado en sus
estudiantes, enla ciudad de las nieves eternas y en el pais.
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