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¢Qué es la fibrosis quistica?

La fibrosis quistica es una enfermedad genética hereditaria causada por mutaciones en el gen RTFQ (CFTR, cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator), que regula el flujo de sal y agua en las células. Afecta principalmente a los pulmones y al
sistema digestivo, aunque puede afectar otros sistemas como el reproductor. Se caracteriza por la produccién de secreciones
espesas, que pueden causar infecciones respiratorias e inflamacion que dificultan la funcién de los érganos afectados (sobre
todo el pancreas), produciendo inicialmente incapacidad para digerir bien los alimentos, lo que provoca que no se puedan
absorber bien y que las heces sean grasosas. Con el tiempo, también puede afectarse la parte del pancreas encargada de regular
la glucosa y producir diabetes. Asimismo, pueden verse afectados el higado y el intestino. Todo esto hace que algunas personas
con fibrosis quistica (hasta un 15-25 %) presenten desnutricién.

¢Como se diagnostica la fibrosis quistica?

El diagnéstico de la fibrosis quistica generalmente comienza con las pruebas de cribado que se realizan en los recién nacidos
(prueba del talén). En el caso de que el resultado del cribado sea positivo, exista sospecha médica o haya familiares afectados de
fibrosis quistica, se realizan pruebas adicionales como la prueba del sudor, que mide los niveles de cloro en el sudor, y pruebas
genéticas para confirmar el diagnostico.

¢Qué recomendaciones hay que seguir si tiene fibrosis quistica?

¢ Nutricion adecuada: consumir una dieta saludable, sin restringir las grasas saludables (salvo que su médico le indique lo
contrario) y, si fuera necesario, suplementada con enzimas pancreéticas para mejorar la absorcién de nutrientes. Si con los
alimentos no se consiguen alcanzar o mantener los objetivos nutricionales en algin momento, puede ser necesario tomar
suplementos nutricionales orales y raramente nutricion por sonda.

e Vitaminas: las personas con fibrosis quistica necesitan tomar algunas vitaminas (A, D, E y K). Ademas, segun los
resultados de sus analiticas, en algin momento pueden ser necesarias otras vitaminas, hierro o zinc.

e Ejercicio fisico regular: practicar ejercicio es Gtil para mantener una buena salud general y fortalecer los musculos del
cuerpo. Tiene numerosos beneficios: facilita la limpieza de moco de las vias respiratorias, fortalece los musculos
respiratorios y aumenta la capacidad pulmonar, ralentiza el deterioro de la funcién pulmonar, y mejora la calidad de vida y
el estado nutricional. Se recomienda combinar ejercicios aerébicos (caminar, montar en bici, etc.) y anaerébicos (de
fuerza).

e Seguimiento médico regular en Endocrinologia y Nutricion: que realizara las pruebas necesarias para valorar su estado de
salud y ajustar el tratamiento segln sea necesario. Las pruebas mas habituales son peso y talla, para calcular el indice de
masa corporal, cuestionarios para valorar la alimentacién, analiticas y pruebas para valorar la composicién corporal
(cantidad de musculo y grasa del cuerpo) y la funcién muscular.
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e Seguimiento médico regular en Neumologia: cuando sea necesario, su neumdlogo le recetard medicamentos para
controlar las infecciones y la inflamacién respiratorias. Ademas, actualmente existen medicamentos que corrigen la funcion
de la proteina defectuosa en fibrosis quistica en algunos pacientes (dependiendo de la mutacién concreta), de manera que
se consigue una mejoria importante tanto respiratoria como del resto de érganos.

:Donde encontrar mas informacion?

Paginas nacionales (Espafa)

Federacion Espafiola de Fibrosis Quistica (FEFQ): es la principal organizacion de pacientes a nivel nacional, agrupa 15

asociaciones autonémicas y ofrece informacion, recursos, publicaciones, campafias y apoyo para personas con FQ y sus
familias.

Sociedad Espafola de Fibrosis Quistica (SEFQ): sociedad cientifica que promueve la investigacion, formacién y acreditacion de

unidades de FQ en Espafia. Incluye recursos para profesionales y pacientes, enlaces a registros y guias clinicas.

Fundacion Espanola de Fibrosis Quistica: organizacién sin animo de lucro dedicada a la mejora de la calidad de vida de las

personas con FQ, con actividades de formacion, investigacién y divulgacion.

Recursos de nutricién y recetas para FQ Recetario para pacientes con fibrosis quistica (avalado por la FEFQ y dietistas-

nutricionistas): recetario gratuito con recetas adaptadas a las necesidades energéticas y recomendaciones de DHA para
personas con FQ, elaborado por dietistas-nutricionistas espafioles. Incluye consejos practicos y tablas de dosificacion.

Grupo Espafol de Dietistas/Nutricionistas de la FEFQ: promueven iniciativas como concursos de recetas adaptadas a FQ y
publican recursos especificos para la alimentacién del paciente. Informacion sobre concursos y recetas.

Paginas internacionales relevantes con informacion en inglés

Cystic Fibrosis Foundation (Estados Unidos): principal fuente internacional de informacién sobre FQ, con recursos para

pacientes, familias y profesionales, guias de manejo, investigacion y foros de apoyo.

European Cystic Fibrosis Society (ECFS): sociedad europea de referencia para profesionales y pacientes, con informacién sobre

investigacion, estandares de atencidn y enlaces a asociaciones nacionales europeas.

Cystic Fibrosis Trust (Reino Unido): organizacion lider en el Reino Unido, con informacién en inglés sobre tratamientos, vida

diaria, investigacion y apoyo comunitario.
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https://fibrosisquistica.org/en/
https://www.sefq.es/
https://www.sefq.es/fundacion.html
https://www.somospacientes.com/noticias/al-dia/de-interes/recetas-para-pacientes-con-fibrosis-quistica-con-calibracion-de-dha/
https://alimentacionfibrosisquistica.blogspot.com/p/quienes-somos.html
https://es.cff.org/
https://touchrespiratory.com/supplier/ecfs-european-cystic-fibrosis-society/
https://www.cysticfibrosis.org.uk/

