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Resumen

Objetivo: Evaluar la respuesta clinica de los pacientes
con fibrosis quistica y discinesia ciliar primaria poste-
rior a la cirugfa endoscdpica de senos paranasales en el
Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral en el periodo
septiembre 2021 a febrero 2022.

Métodos: Se realizd un estudio observacional tipo serie de
casos, de corte transversal y ambispectivo, donde la pobla-
cién estudiada estuvo conformada por los pacientes con
fibrosis quistica y discinesia ciliar primaria del hospital
infantil Dr. Robert Reid Cabral en el periodo de estudio.
Criterios de inclusién: Pacientes mayores de 6 afios
con diagndstico confirmado de fibrosis quistica y disci-
nesia ciliar primaria (Prueba genética con 2 mutaciones
homocigotas, electrolitos en sudor positivos), sintomas
respiratorios severos de RSC que no mejoraron con
tratamiento convencional y sometidos a la cirugia
endoscopica de senos paranasales.

Resultados: De un total de 41 pacientes, sélo 10
cumplieron con los criterios de inclusidn, el rango de
edad mds prevalente fue de 14 a 18 anos. Tanto los
pacientes con FQ como los de DCP disminuyeron la
frecuencia de los sintomas de RSC. Posterior a la CEN
hubo cambios discretos en la funcién pulmonar, y sélo
los pacientes con enfermedad grave a moderada aumen-
taron el % de FEVI1. La mayoria de los pacientes no

Abstract

Objective: To evaluate the clinical response of patients
with cystic fibrosis and primary ciliary dyskinesia after
endoscopic sinus surgery at the Dr. Robert Reid Cabral
Children’s Hospital from September 2021 to February
2022.

Methods: An ambispective, cross-sectional, obser-
vational case series study was conducted, where
the study population was made up of patients with
cystic fibrosis and primary ciliary dyskinesia at the
Dr. Robert Reid Cabral children’s hospital during the
study period.

Inclusion criteria: Patients older than 6 years with a
confirmed diagnosis of cystic fibrosis and primary ciliary
dyskinesia (Genetic test with 2 homozygous muta-
tions, positives electrolytes in sweat), severe respiratory
symptoms of CRS that did not improve with conven-
tional treatment and underwent endoscopic surgery for
sinuses.

Results: Of a total of 41 patients, only 10 met the
inclusion criteria, the most prevalent age range was 14
to 18 years. Both CF and PCD patients decreased the
frequency of CRS symptoms. After ENC, there were
discrete changes in lung function, and only patients
with severe to moderate disease increased % of FEVI.
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Alternativa terapéutica para mejorar la calidad de vida en pacientes con fibrosis quistica
y discinesia ciliar primaria

ameritaron ingresos posterior a la cirugfa. El germen
mds comun encontrado en los cultivos nasofaringeo y
esputo en los pacientes preoperatorios fue la Pseudo-
monas aeruginosa en el 86%, luego de la CEN hubo
un aumento significativo de la colonizacién por MRSA
tanto en los pacientes con FQ como en los de DCP. Mds
del 50% de los pacientes postquirtirgicos mejoraron su
calidad de vida, por lo que la cirugfa endoscépica de
senos paranasales es efectiva en dicha poblacién en el
tratamiento de la rinosinusitis crénica.

Palabras clave: Fibrosis quistica, discinesia ciliar pri-
maria, cirugfa endoscépica funcional de senos parana-
sales, rinosinusitis crénica, calidad de vida.

1. Introduccién

La fibrosis quistica (FQ) y la discinesia ciliar prima-
ria (DCP), corresponden al grupo de enfermedades
hereditarias, ambas de herencia autosémica recesiva
en las cuales hay una disminucién del aclarado mu-
cociliar, lo que trae como consecuencias la reten-
cién de moco, obstruccién de los ostium de drenaje
de los senos paranasales, inflamacién crénica de la
mucosa nasal, y en dltima instancia favorecen a la

colonizacién bacteriana® 2.

La prevalencia de la rinosinusitis crénica (RSC) en
los pacientes con fibrosis quistica se estima aproxi-
madamente de un 100%, y en discinesia ciliar pri-
maria se ha establecido una cifra de un 59% de los
casos al momento del diagnéstico. Los gérmenes
mids frecuentes que colonizan las cavidades nasales
de estos pacientes son Haemophilus influenzae,
Staphylococcus aureus, luego son colonizados por
bacterias gram negativas como Pseudomonas aeru-
ginosa, complejo Burkholderia cepacia, y Achro-
mobacter xylosoxidans. Estos gérmenes identifi-
cados en cultivos nasofaringeos, también se han
encontrado en los lavados broncoalveolares de estos
pacientes, demostrando que es una via aérea Uni-
ca y que los senos paranasales sirven de reservorio
para dichos patégenos. Por ende, los pacientes con

fibrosis quistica y discinesia ciliar primaria con RS

Most of the patients did not require admission after
surgery. The most common germ found in nasophary-
ngeal and sputum cultures in preoperative patients was
Pseudomonas aeruginosa in 86%; after ESS there was a
significant increase in MRSA colonization in both CF
and PCD patients. More than 50% of postoperative
patients improved their quality of life, so endoscopic
sinus surgery is effective in this population in the treat-
ment of chronic rhinosinusitis.

Keywords: Cystic fibrosis, primary ciliary dyskinesia,
functional endoscopic sinus surgery, chronic rhinosi-
nusitis, quality of life.

presentan exacerbaciones pulmonares recurrentes,
conllevando a disminucién de su funcién pulmo-
nar, asi como también de su calidad de vida®>*°>.
Hoy en dfa una alternativa quirtrgica para mantener
una cavidad nasal limpia y permeable, y mejorar la
calidad de vida en dichos pacientes donde el trata-
miento médico establecido para el manejo de la ri-
nosinusitis crénica es refractario, debido a los aspec-
tos fisiopatoldgicos de dichas patologfas es la cirugfa
funcional endoscdpica de senos paranasales (CEN),
la cual permitiria mejor ventilacién y drenaje de las
secreciones de la cavidad nasal, disminuirfa las infec-
ciones pulmonares secundarias a la acumulacién de
estas, y asi la progresién de la enfermedad®.

La literatura sobre el impacto de la cirugfa endoscé-
pica de los senos paranasales no es concluyente en
esta poblacién. Es por tanto, que este siguiente es-
tudio evalué la respuesta clinica de estos pacientes
posterior a la CEN, y su impacto en la mejora de la

calidad de vida en dicha poblacién.
2. Material y métodos
2.1. Principios éticos y bioéticos

El estudio se someti6 a las normas éticas segtin el
comité de Bioética del HIRRC que sirven para pro-
mover el respeto a los seres humanos y proteger su
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salud y sus derechos individuales, basindose en los
principios éticos del informe de Belmont sobre el
respeto a la persona, beneficencia y justicia.

2.2. Tipo de estudio

Se realiz6 un estudio observacional tipo serie de ca-
sos de corte transversal y ambispectivo, en el cual
se analizé de forma detallada cada una de sus va-
riables (sintomas de rinosinusitis crénica, funcién
pulmonar y gravedad de la enfermedad segin %
de FEV1, ntmero de ingresos hospitalarios por
exacerbacién respiratoria, colonizacién bacteriana
y calidad de vida) antes y después de la cirugia en-
doscépica de senos paranasales durante el periodo
septiembre 2021- febrero 2022.

2.3. Poblacién de estudio

La poblacion estudiada estuvo conformada por
41 pacientes (12 con FQ y 29 con DCP), sélo
10 pacientes de estos cumplieron con los siguientes
criterios de inclusion: pacientes mayores de 6 anos
con diagndstico confirmado de FQ y DCP (Prue-
ba genética con 2 mutaciones homocigotas, elec-
trolitos en sudor positivos), sintomas respiratorios
severos de RSC que no mejoraron con tratamiento
convencional y aquellos sometidos a la cirugia en-
doscdpica de senos paranasales.

Los pacientes que cumplieron con los criterios de
exclusién no formaron parte del estudio: pacientes
que no asistieron al seguimiento posterior al proce-
dimiento quirtrgico, padre o tutor encargado que
no aceptd llenar el cuestionario de valoracién de
calidad de vida o participar en la investigacién y los
pacientes mayores de 18 afios de edad.

2.4. Procesamiento y andlisis de la informacién

Para procesar los datos obtenidos se utilizé el
programa de Microsoft Excel, donde se ingresa-
ron los datos de forma digital. Los resultados son
presentados en tablas y grificos en Microsoft Word,

conteniendo la frecuencia y porcentajes de los datos
obtenidos.

El andlisis de los resultados se basé en interpre-
tar los hallazgos relacionados con el problema de
investigacién, se aplicé dos formularios: un pri-
mer formulario con items de respuestas cerradas y
abiertas seleccionadas segin informacién encon-
trada en el expediente clinico del paciente, y el se-
gundo se aplicé el cuestionario para la valoracién
de la calidad de vida “Cystic Fibrosis Question-
naire Revised” (CFQ-R) adaptado a la versién en

espanol.

3. Resultados

Se evaluaron 10 pacientes, 7 con fibrosis quistica y
3 con discinesia ciliar primaria (variante sindrome
de Kartagener), la mayoria en el rango de edad es
de 14 a 18 anos. El 75% de los pacientes eran del
sexo masculino y el 25% restante correspondiente
al femenino; de estos 10 pacientes uno fallecié un
ano después de la intervencién quirtrgica por gra-
vedad de su enfermedad.

Tanto los pacientes con FQ como los de DCP
presentaban sintomas severos de rinosinusitis cré-
nica antes de la cirugfa, siendo los mds frecuentes
la congestién y obstruccién nasal, la rinorrea y el
goteo postnasal en el 100% de los casos; luego del
postquirtrgico en el caso de los pacientes con FQ
un 57% presentd congestién nasal y rinorrea, un
43% obstruccidn nasal y goteo postnasal, y sélo un
33% de los pacientes con DCP persistia con dichos
sintomas respectivamente.

La funcién pulmonar de los pacientes se evalué
mediante espirometria antes del procedimiento y 3
meses posterior a la cirugfa. E1 71% de los pacien-
tes con FQ y todos los de DCP mejoraron discreta-
mente su funcién pulmonar tras el postquirargico

(Tabla 1).
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Tabla 1. Funcién pulmonar como marcador de gravedad de la enfermedad antes y después de la CEN

Pacientes con Fibrosis Quistica (7 pacientes)
Pre CEN Post CEN
Pacientes FVC %Pred | FEV1 %Pred | FEV1/FVC% | FVC %Pred | FEV1 %Pred | FEV1/FVC%
P1 85% 70% 82.3% 83% 73% 87.9%
P2 76% 60% 78.9% 63% 66% 104.7%
P3 49% 30% 61.2% 37% 25% 67.5%
P4 64% 76% 118.7% 72% 79% 109.7%
P5 64% 62% 96.8% 69% 76% 110.1%
P6 84% 52% 61.9% 81% 50% 61.7%
P7 62% 43% 69.3% 63% 56% 88.9%
Mediana 64% 60% 79% 69% 66% 89%
Pacientes con Discinesia Ciliar Primaria (3 pacientes)
Pacientes Pre CEN Post CEN
P1 61% 81% 132.7% 68% 88% 129.4%
P2 74% 64% 86.4% 76% 67% 88.1%
P3 74% 70% 101.4% 63% 73% 115.8%
Mediana 74% 70% 101% 68% 73% 116%

En relacién a la gravedad de la enfermedad segtin
el porcentaje de FEV1 antes de la CEN, el 58 %
de los pacientes prequirtrgicos con FQ tenfan obs-
truccién leve a moderada, el 42 % eran obstruccion
moderadamente grave, grave y muy grave respecti-
vamente, y el 33 % de pacientes con DCP previo
a la cirugfa se mostré sin obstruccién y el restante
con obstruccién moderada y muy grave. Luego de
la CEN s6lo los pacientes con FQ con obstruccién
grave a moderada tuvieron cambios significativos
en su funcién pulmonar (Gréfico 1).

Se valoré la colonizacién bacteriana mediante cul-
tivo nasofaringeo y esputo previo y posterior a la
cirugia, todos los pacientes preoperatorios estaban
colonizados por diferentes gérmenes, el mds comun
fue la Pseudomonas aeruginosa en el 66% de los
pacientes, y posterior al procedimiento quirtrgico
un 25% de ellos (FQ y ciliopatias) erradicé total-
mente dicho germen. En cuanto a la colonizacién

por Stafilococcus aureus antes de la CEN el 41%
de los pacientes la presentaba, disminuyendo la
misma luego de la cirugia a un 25%, representa-
do en los pacientes con FQ, mientras que sélo un
28% presentd colonizacién bacteriana preoperato-
ria por MRSA, observindose un aumento signi-
ficativo postoperatorio en el 66% de los casos. El
25% de los pacientes tuvieron erradicacién total de
microorganismos posterior a la cirugfa funcional de
senos paranasales (Gréfico 2).

Por ultimo, respecto a la valoracién de la calidad
de vida de los pacientes con FQ y DCP la mayoria
de los pacientes previo a la cirugia mostraban una
buena calidad de vida, sélo 1 paciente se encontrd
en la zona de riesgo, no mejorando su calidad de
vida luego del postquirtrgico. No obstante, el 86%
de los pacientes con FQ y el 100% con DCP au-
mentaron su calidad de vida posterior a la cirugfa

(Grifico 3).
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Griéfico 1. Funcién pulmonar como marcador de gravedad de la enfermedad antes y después de la CEN
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Gréfico 2. Microorganismos identificados en cultivo nasofaringeo o esputo antes y después de la CEN
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4. Discusiéon

La evidencia cientifica actual sobre los beneficios
de la cirugfa endoscépica de senos paranasales en la
poblacién con FQ y DCP es conflictiva. No existe
un protocolo estandarizado de este procedimiento
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en esta poblacién, sin embargo, algunos estudios
sugieren que esta cirugfa para el manejo de RSC
puede conducir a una mejoria en las exacerbaciones
pulmonares, calidad de vida y funcién pulmonar,
mientras que muchos otros no han mostrado resul-
tados muy favorables.
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Gréfico 3. Valoracién de la calidad de vida en los pacientes con FQ y DCP antes y después de la cirugia

endoscépica funcional de senos paranasales
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McDonald y colaboradores realizaron una revisién
sistemdtica de los resultados objetivos y subjetivos
de la cirugia endoscépica funcional de senos pa-
ranasales (CEN) en fibrosis quistica, los hallazgos
mis relevantes de esta revisién demostraron que la
CEN es segura en pacientes con fibrosis quistica,
presenta beneficios en la sintomatologia de la ri-
nosinusitis e infeccién pulmonar, pero no hay me-
joria significativa en las pruebas de funcién pul-
monar. Recomendaron mds estudios prospectivos
referentes a la utilidad de la CEN en el tratamien-
to de la rinosinusitis crénica en fibrosis quistica,
basados en la valoracién de la funcién pulmonar,
colonizacién bacteriana, exacerbaciones respirato-
rias y calidad de vida de estos pacientes posterior
a la misma’.

Vlastarakos y colaboradores analizaron varios estu-
dios en MedLine referentes a la efectividad clini-
ca de la CEN en el tratamiento de la rinosinusitis
crénica pedidtrica y su impacto en la calidad de
vida de los nifios con enfermedades crénicas como
la fibrosis quistica. Estos estudios arrojaron que la
CEN mejora los sintomas nasosinusales asociados,
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asi como la calidad de vida en los pacientes con FQ
por un periodo de tiempo limitado a comparacién
con los ninos sanos, sin embargo, estos concluye-
ron que esta enfermedad presenta un 50% de recu-
rrencia de la rinosinusitis®.

Liang, y otros revisaron sistemdticamente la litera-
tura sobre la efectividad del manejo quirtrgico de
la rinosinusitis crénica (RSC) en la fibrosis quistica.
En esta revisién se incluy6 pacientes pedidtricos y
adultos. Los articulos revisados mostraron mejoria
en la sintomatologia nasosinusal; la mayoria con-
cuerdan que no mejorfa en la funcién pulmonar
posterior a la CEN, solo dos estudios demostraron
un cambio significativo en las pruebas de funcién
pulmonar, pero esta mejoria, ya que la fibrosis quis-
tica es una enfermedad crénica progresiva. Reco-
mendaron mds estudios futuros para verificar de
manera exacta la efectividad de la cirugfa endoscé-
pica de senos paranasales en la rinosinusitis crénica
en la fibrosis quistica’.

Se determind la efectividad de la cirugia de los se-
nos paranasales en mejorar la calidad de vida, las
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infecciones pulmonares y la funcién pulmonar
en pacientes con discinesia ciliar primaria. Este
estudio se llevé a cabo por Alanin y otros donde
evaluaron 24 pacientes con DCP entre 10 a 65
anos de edad antes y después de la cirugia funcio-
nal de senos paranasales, con seguimiento duran-
te 12 meses, los resultados fueron los siguientes:
21 pacientes presentaron cultivos nasofaringeos
positivos (88%) y 3 pacientes (12%) no tuvieron
colonizacién bacteriana antes de la CEN. Ademis,
durante la CEN 8 pacientes presentaron cultivos
nasofaringeos positivos a Pseudomonas aeruginosa,
en 7 de ellos fue posible la erradicacién a los 3 me-
ses de seguimiento y 4 pacientes con colonizacién
pulmonar por Pseudomonas A. preoperatoria no
tuvieron rebrote durante el seguimiento. Los sin-
tomas nasosinusales respecto a la calidad de vida
mejoraron 12 meses después de la CEN, asi como
una discreta mejoria de la funcién pulmonar pos-
terior a la cirugfa'®. Khalfoun y colaboradores pu-
blicaron un estudio de cohorte retrospectivo don-
de recopilaron datos clinicos de pacientes adultos
y pedidtricos con FQ que se sometieron a CEN
desde enero de 2009 hasta julio de 2014. Se eva-
luaron 181 pacientes con edad de 6 a 59 anos. Al
examinar las admisiones hospitalarias, se encontrd
54 de 131 (41%) pacientes no requirieron hospita-
lizacién por exacerbacién de FQ en el afio anterior
a la cirugia, y 36 pacientes (28%) no fueron hospi-
talizados en el ano anterior, pero requirieron hos-
pitalizacién en el ano siguiente. Solo 17 pacientes
fueron hospitalizados en varias ocasiones antes de
la cirugia, y 24 pacientes (18%) fueron ingresa-
dos antes y después de la cirugfa. En cuanto a las
pruebas de funcién pulmonar mejoraron significa-
tivamente en pacientes con enfermedad pulmonar
moderada/grave 1 ano después de FESS segtn el
predicho en relacién al % del FEV1'.

Un reciente estudio, por Kawai y colaborado-
res basado en comparar la funcién pulmonar pre
y posoperatoria en relacién con la gravedad de la

enfermedad en pacientes con fibrosis quistica so-
metidos a la cirugia endoscépica funcional de senos
paranasales. Se intervinieron 188 pacientes de 4 a
18 afos, donde tomaron en cuenta el porcentaje del
volumen espiratorio forzado previsto en un segun-
do (%FEV1), concluyeron que luego de la cirugia
el %0FEV1 aument6 un 8,1 % entre los pacientes
con enfermedad pulmonar grave y un 3,0 % en-
tre los pacientes con enfermedad moderada. El %
FEV1 también aumenté un 7,3 % entre los pacien-
tes con enfermedad leve cuyo valor de % FEV1 fue
del 70 % al 80 % al inicio del estudio. Esta mejoria
se mantuvo 12 meses después de la cirugfa. Sin em-
bargo, no se observé mejoria en pacientes con un

% FEV1 basal >80%".

Otro mis reciente, Dadgostar y colaboradores eva-
luaron 40 pacientes mayores de 19 afios con fibrosis
quistica, donde determinaron el efecto clinico de la
cirugia endoscépica de senos paranasales (CEN) en
estos pacientes. Se eligieron 20 pacientes con ci-
rugfa y 20 sin cirugfa, en el que identificaron que
13 (65%) de los pacientes presentaba colonizacién
crénica por Pseudomona A. previo a la cirugia y
un 30% luego de la misma, el 25% de ellos pre-
sentaron colonizacién por Stafilococcus Aureus pre
y postquirtrgico y un 25% después del procedi-
miento se colonizé por MRSA. De los 20 pacientes
postquirtrgicos 11 de ellos persistieron con coloni-
zacién bacteriana por los mismos microorganismos
antes y luego de la cirugia, s6lo 3 de los pacientes
prequirurgicos no presentaron colonizacién bacte-
riana posterior a la CEN. Ademds, el nimero de
exacerbaciones respiratorias luego de la cirugia au-
mentaron significativamente'?.

5. Conclusiones

Al finalizar nuestro estudio segun los datos arroja-
dos en el mismo, a pesar de que algunos de los es-
tudios no son concluyentes en relacién a la cirugfa
endoscdpica funcional de senos paranasales en el
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tratamiento de la rinosinusitis crénica en pacientes
con fibrosis quistica y discinesia ciliar primaria po-
demos concluir lo siguiente:

* Los sintomas de RSC disminuyen posterior a la
realizacién de la cirugfa endoscépica de senos
paranasales en dicha poblacién.

* Hay una discreta mejoria en la funcién pulmo-
nar posterior a la intervencién quirtrgica.

* Los pacientes con enfermedad pulmonar mo-
derada a grave presentan cambios favorables
en relacién al grado de obstruccién y gravedad
pulmonar.

e La CEN disminuye el nimero de ingresos por
exacerbacidn respiratoria en los pacientes con

fibrosis quistica y DCP.

* Hay erradicacién total de microorganismos,
pero existe mayor persistencia de la coloniza-
cién bacteriana.

* Aumento muy significativo de la calidad de
vida y mejoria de los sintomas respiratorios au-
toinformados posterior al procedimiento.
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