
Introducción

La fibrosis quística (FQ), con una incidencia de
un caso cada 2.500 recién nacidos vivos, es la en-
fermedad hereditaria más frecuente en la raza
caucásica. Se produce como consecuencia de la
ausencia o la alteración de la función de una glu-
coproteína, llamada cystic fibrosis transmembrane
conductance regulator (CFTR)1. La patogenia de
la enfermedad no está aclarada, aunque parece
ser que el círculo vicioso obstrucción-infección-in-
flamación es el productor del daño pulmonar cau-
sante, a su vez, de las bronquiectasias quísticas y
la fibrosis pulmonar propias de la enfermedad2. El
diagnóstico de FQ se establece en el primer año
de vida en el 70% de los casos, fundamentalmen-
te por infecciones respiratorias agudas o persis-
tentes o por malnutrición3.

El tratamiento de la alteración pulmonar es uno
de los pilares fundamentales para mejorar la su-
pervivencia de estos enfermos. La expectativa de
vida de los pacientes con FQ ha aumentado du-
rante las últimas décadas debido, fundamental-
mente, a la aparición de nuevos tratamientos y a
la creación de unidades multidisciplinarias encar-
gadas del cuidado de estos pacientes.

A medida que aumenta la edad de los pacientes
pueden ocurrir, con mayor frecuencia, una serie
de complicaciones pulmonares graves, como el

neumotórax y la hemoptisis masiva. La hemoptisis
masiva tiene casi siempre su origen en las arterias
bronquiales. La inflamación crónica que sufren las
paredes bronquiales de los pulmones de los pa-
cientes con FQ produce una hipertrofia de las mis-
mas, junto con la formación de vasos nuevos.
Esta hipervascularización conlleva una propensión
al sangrado, especialmente durante las exacerba-
ciones infecciosas respiratorias. La forma de pre-
sentación de los neumotórax en la FQ no difiere
de la que acontece en otras enfermedades respi-
ratorias diferentes de este proceso. Es una com-
plicación grave, con importante riesgo vital inme-
diato, pues ocurre fundamentalmente en los
pacientes con afectación respiratoria importante3.
El trasplante pulmonar debe ser la última opción
terapéutica para los pacientes con una enferme-
dad pulmonar terminal.

Con el objetivo de conseguir unas pautas con-
sensuadas sobre el tratamiento del neumotórax y
de la hemoptisis masiva en los pacientes con FQ,
así como sobre las indicaciones y contraindicacio-
nes del trasplante pulmonar en esta enfermedad,
la Fundación Sira Carrasco, para ayuda contra la
FQ organizó, el día 23 de abril de 1999, en Ma-
drid, unos encuentros de consenso con profesio-
nales especializados en el tratamiento de la FQ.
Los resultados de esta discusión y los consensos
alcanzados se detallan en el presente documento.

Documento del consenso

Consenso sobre el tratamiento del neumotórax

En la FQ, el neumotórax puede ser espontáneo
o iatrogénico, aunque habitualmente se produce
por la rotura de bullas subpleurales. Según el re-
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gistro americano, la incidencia en estos pacientes
es, aproximadamente, del 1% al año2. Esta inci-
dencia aumenta con la edad y la gravedad de la
enfermedad, estimándose por encima del 20% en
los adultos3. En nuestro estudio, el 56% de los
grupos ha tenido más de 5 neumotórax en los últi-
mos 5 años.
Tratamiento del neumotórax de pequeño tamaño.
Según el consenso americano, el neumotórax de
pequeño tamaño (< 20% del volumen del hemitó-
rax afectado) y asintomático puede tratarse sim-
plemente con observación hospitalaria, reposo y
oxigenoterapia2. Si a las 24 h su resolución es evi-
dente o no ha aumentado su tamaño, puede darse
el alta hospitalaria al paciente, manteniéndolo en
observación domiciliaria4. El 54% de los grupos
participantes en esta reunión consideró, al igual
que en el consenso americano, que la observa-
ción hospitalaria del paciente durante 24 h es sufi-
ciente si la evolución clínica es buena. Si el neu-
motórax es sintomático y/o ocupa más del 20%
del volumen del hemitórax debería aplicarse el
mismo tratamiento que a los neumotórax de gran
tamaño4.

Tratamiento del neumotórax de gran tamaño. Para
la resolución del neumotórax de gran tamaño (>
20% del volumen del hemitórax) y/o sintomático,
la expansión del pulmón puede conseguirse lenta-
mente mediante el emplazamiento de un tubo
torácico bajo agua. Cuando el flujo de aire dismi-
nuye puede proponerse una succión suave, junto
con oxígeno al 100%, para favorecer la resolución
del neumotórax.

Se recomienda que, si el neumotórax persiste
más de 5 días o aparece uno nuevo, empiecen a
considerarse otras maniobras para obliterar la ca-
vidad pleural4, aunque esta cuestión está muy dis-

cutida. En la reunión se llegó al consenso de que,
aunque cualquier cirugía pulmonar por poco agre-
siva que fuera podría suponer un inconveniente en
el trasplante, el tiempo que debía mantenerse un
paciente con el tubo de tórax, antes de adoptar
otras medidas más agresivas, no debía sobrepa-
sar los 30 días, para intentar reducir el riesgo de
otras complicaciones secundarias, como el empie-
ma. El 56% de los grupos que contestaron la en-
cuesta pensaba que este tiempo no debía ser su-
perior a 15 días para evitar complicaciones
secundarias, mientras que el 37% opinó que
podría esperarse entre 15 y 30 días. Sin embargo,
la discusión fue variada, según la plantearan los
neumólogos de enfermos adultos y pediátricos o
los cirujanos torácicos que se dedican al trasplan-
te. Los neumólogos consideraban, en general, que
la incomodidad del tubo y el riesgo de un empie-
ma conlleva una mayor prontitud en adoptar otras
medidas más agresivas. Para los niños, se mantu-
vo que no debería sobrepasarse los 5 a 
7 días de espera. Por otra parte, los cirujanos
torácicos que se dedican al trasplante de pulmón
concretaron que, dado que muchos de estos en-
fermos deberían ser sometidos a trasplante de
pulmón en un futuro más o menos lejano, y tenien-
do en cuenta que cualquier cirugía pulmonar, por
poco agresiva que fuera, podría suponer un incon-
veniente en el trasplante, se debería alargar el
tiempo de espera, si bien es verdad que no debían
sobrepasarse los 15 días.

En general, en la bibliografía médica se consi-
dera que el tratamiento agresivo debe considerar-
se en todo neumotórax que, aun tratado con dre-
naje, recurre en el mismo lado al menos una
segunda vez4. Los grupos participantes, en su
mayoría, mantienen esta misma idea, salvo un
25% que esperaría a un tercer episodio ipsilateral
si los otros han sido correcta y rápidamente corre-
gidos con drenaje. Teniendo en cuenta que la
mayoría de los grupos trasplantadores no pensa-
ban que la cirugía en la cavidad torácica sea una
contraindicación absoluta para el trasplante, se
recomendó una resección mínima de la zona que
los causa, por ejemplo, una bullectomía5. Sólo se
recomendaría la pleurodesis química en el caso
de pacientes en que, por su estado, el riesgo
quirúrgico sobrepasase el beneficio que de él pu-
diera obtenerse6,7. Entre los encuestados por no-
sotros, las respuestas más aceptadas fueron la
abrasión pleural mecánica y/o la bullectomía
(43%). Sin embargo, los cirujanos torácicos con-
sultados no fueron partidarios de la abrasión pleu-
ral y, si se llevaba a cabo, admitían como mucho
una abrasión pleural muy limitada, debiendo evi-
tarse siempre que se pueda, por las complicacio-
nes potenciales, principalmente de sangrado, en
la cirugía del trasplante pulmonar. La toracosco-
pia es la vía más preconizada, tal y como la man-
tienen otros grupos de trabajo5.

Debido a que no existen estudios concluyentes
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Fig. 1. Algoritmo terapéutico del neumotórax de gran tamaño en la fi-
brosis quística.



sobre la eficacia del tratamiento antibiótico intrave-
noso en los episodios de neumotórax, se llegó al
consenso de que sólo se emplearán antibióticos
en el curso de un neumotórax si existe infección
respiratoria concomitante.

No se contestó de forma categórica si la pre-
sencia de un neumotórax en un enfermo con FQ
agravaba su pronóstico vital. Los datos de la bi-
bliografía son confusos ya que, para unos autores4

disminuye la supervivencia de los pacientes, con
una media de vida de 19 meses tras el episodio,
mientras que según otros8 no hay un deterioro res-
piratorio demostrable. La experiencia de los exper-
tos consultados en esta reunión es que la supervi-
vencia media debe disminuir, aunque no hay
trabajos que lo demuestren.

Para concluir, se ha consensuado el algoritmo
de tratamiento para el neumotórax de gran ta-
maño en la fibrosis quística que se observa en la
figura 1.

Consenso sobre la hemoptisis

La hemoptisis de pequeña cuantía se aprecia
de forma muy frecuente entre los enfermos con
FQ y suele ser un signo de exacerbación respira-
toria, siendo mucho menos típicas otras causas,
como el tratamiento con fármacos antiinflamato-
rios no esteroides que interfieren con la hemosta-
sia, el déficit de vitamina K, las variaciones en la
presión arterial por cambios posturales, el aumen-
to de la presión sanguínea por maniobras de Val-
salva o la aerosolización de fármacos irritantes. El
sangrado puede variar en gravedad, oscilando en-
tre pequeñas estrías de sangre en el esputo hasta
la expectoración de cantidades significativas de
sangre. Sin embargo, definimos como hemoptisis
masiva aquella que produce un sangrado por la
boca, procedente del pulmón, de más de 240-300
ml en 24 h, la que da lugar a episodios recurrentes
de hemoptisis moderada, es decir, la que produce
tres o más emisiones de sangre de 100 ml por día
en una semana o un sangrado recurrente que
pone en peligro la vida del paciente. Su incidencia
anual es del 1%. La frecuencia aumenta con la
gravedad de la afectación respiratoria. Se ha com-
probado que se asocia a una mortalidad del 50-
85%9. Se considera que, aproximadamente, el 1%
de los enfermos con FQ va a tener un episodio de
hemoptisis masiva cada año, siendo la frecuencia
mayor entre los que sobrepasan los 16 años de
vida10. Entre los encuestados, la mayoría ha pre-
sentado menos de 5 episodios en los últimos 5
años.

Debido a que un gran número de hemoptisis
masivas cede espontáneamente, es difícil extraer
conclusiones definidas sobre las opciones te-
rapéuticas disponibles. La mayoría de las reco-
mendaciones se basan en la experiencia clínica
de los médicos que tratan habitualmente a estos

pacientes, recogidas en guías de consenso4.
Además de las medidas que deben adoptarse en
cualquier hemoptisis (mantenimiento de la integri-
dad de la vía aérea, reposo, corrección de facto-
res desencadenantes)10,11, en esta reunión se
aconsejó, al igual que en el consenso americano2,
instaurar antibióticos por vía intravenosa, ya que
la mayor parte de estos procesos ocurren por exa-
cerbaciones respiratorias graves.

Entre nuestros encuestados, el 43% suspen-
dería la fisioterapia, los antibióticos inhalados, los
broncodilatadores, los corticoides inhalados y los
mucolíticos en aerosol, como la desoxirribonuclea-
sa, así como los antiinflamatorios no esteroides,
por su capacidad para interferir en la coagulación4.
Por tanto, se llegó al acuerdo de reducir toda tera-
pia inhalada y sustituirla, siempre que se pueda,
por la vía intravenosa. Aunque no hay evidencias
científicas que apoyen la conveniencia de conti-
nuar o no con la fisioterapia10, se aceptó que de-
bería suspenderse, al menos, en las primeras 24 h
tras el sangrado agudo, reintroduciéndola lo antes
posible. Según el consenso americano, además
de lo indicado, se recomienda no usar antibióticos
derivados de las penicilinas por una mayor inci-
dencia de sangrado10.

En general, la opción terapéutica elegida por la
mayoría es la embolización, que no es una terapia
excluyente de las otras mencionadas. Sus indica-
ciones son: a) hemoptisis persistente a pesar de
otras opciones terapéuticas menos agresivas o
que pone en riesgo vital al paciente como para re-
querir una intervención inmediata, y b) hemoptisis
no masivas, pero recurrentes y/o que interfieren
en la calidad de la vida del enfermo12,13. Según al-
gunos expertos también puede estar indicada, de
entrada, ante cualquier hemoptisis masiva. Es una
técnica que, si bien no está exenta de riesgos,
como infarto de órganos distales a la zona emboli-
zada y muerte, éstos son mínimos en manos ex-
pertas.

La recurrencia del sangrado es relativamente
frecuente y debería tratarse como un episodio
nuevo. Si el sangrado no cesa rápidamente tras la
embolización debería considerarse la reemboliza-
ción. Como afirman otros autores13, se puede re-
embolizar hasta tres veces en el mismo episodio,
debiendo pensar en otras opciones terapéuticas si
el sangrado persiste. La eficacia general para el
control inicial de la hemoptisis después de una
embolización es de un 75%, de un 89% después
de dos embolizaciones y de un 93% después de
tres10. Aunque fue una cuestión muy debatida en
la reunión y no compartida por todos, la opinión de
los radiólogos vasculares, avalada por la de otros
expertos5,12,13, fue que en aquellos pacientes en
los que no hay signos o síntomas que ayuden a
localizar el lugar del sangrado y las pruebas
diagnósticas realizadas no permitan saber con
certeza cuál es el lado sangrante, deberían embo-
lizarse todas las arterias bronquiales patológicas
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visibles.
Mucho más discutida fue la indicación de la fi-

brobroncoscopia en las hemoptisis masivas de es-
tos enfermos4. En la bibliografía se señala que
ayuda a controlar o, al menos, a localizar el punto
sangrante si se puede visualizar el árbol bronquial,
ya que los sangrados muy importantes dificultan la
misma. También es posible que se haya coartado
la hemorragia14. En nuestros participantes, en casi
la mitad de los casos (46%), se utilizó la fibrobron-
coscopia. Los radiólogos intervencionistas indica-
ron que esta técnica, previa a la embolización,
podía ser útil en la búsqueda selectiva del punto
sangrante, aunque no siempre es necesaria. Pue-
de estar indicada como técnica terapéutica (tapo-
namiento con balón del segmento o lóbulo san-
grantes, instilación de noradrenalina o suero frío
intrabronquial, etc.) cuando la vida del paciente
corre un peligro inmediato por el sangrado agudo.

Debería haber un broncoscopista y un radiólogo
intervencionista que coordinaran la terapia.

La administración de vitamina K se recomendó
como terapia, si bien la mayoría de los grupos en-
cuestados no la había señalado. Otras medidas,
como el uso de vasopresina, sólo se comentaron
en un grupo, con poca experiencia por los demás.
En este sentido, en la bibliografía se señala que,
si bien ayuda al control del sangrado por su efecto
sobre las plaquetas, capilares, citocinas circulan-
tes y contracción del músculo liso arteriolar15, la
embolización está más indicada.

En algunas circunstancias excepcionales, cuan-
do no han tenido éxito todas las maniobras te-
rapéuticas anteriores en el control de la hemopti-
sis, la causa de la misma es una cavitación
pulmonar, el origen exacto del sangrado está bien
localizado y el paciente tiene una buena reserva
funcional, puede estar indicada la cirugía de re-
sección pulmonar4.

Aunque las primeras series publicadas de he-
moptisis masivas referían que estos pacientes
tenían peor pronóstico a corto plazo16, otros estu-
dios no han confirmado esta afirmación y no han
encontrado diferencias significativas respecto a la
mortalidad entre los pacientes con y sin hemopti-
sis masivas y similar estado respiratorio17. La per-
cepción subjetiva de los expertos consultados fue
que no parecía que la hemoptisis masiva cambia-
se el pronóstico a largo plazo de los pacientes con
FQ.

El algoritmo terapéutico de la hemoptisis masiva
que quedó consensuado tras esta reunión se re-
coge en la figura 2.

Consenso sobre trasplante pulmonar en
fibrosis quística

A medida que se ha adquirido experiencia se
han ampliado los criterios de selección de pacien-
tes para trasplante pulmonar. Sin embargo, algu-
nas contraindicaciones de este tipo de trasplante
continúan siendo motivo de controversia. En este
documento se pretende recoger, en forma de indi-
caciones y recomendaciones, algunos de los as-
pectos debatidos del trasplante pulmonar. Estas
indicaciones pueden cambiar con el tiempo y nun-
ca deben sustituir la evaluación individual de cada
paciente por el equipo de trasplante y por los mé-
dicos que le han remitido al centro trasplantador.

Criterios de trasplante pulmonar

La afectación pulmonar es la responsable de la
mayoría de los fallecimientos que ocurren en los
pacientes con FQ. En general, los candidatos para
el trasplante pulmonar, independientemente del
trastorno de base, deben tener una enfermedad
pulmonar crónica que les limite su supervivencia,
a pesar de haber recibido un tratamiento óptimo.
El desconocimiento preciso de la historia natural
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Fig. 2. Algoritmo terapéutico de la hemoptisis masiva en la fibrosis quís-
tica.

TABLA I
Indicaciones del trasplante pulmonar en la fibrosis quística

• FEV1 • 30% del valor predicho
• Deterioro respiratorio progresivo, aunque el FEV1 sea

mayor del 30% del valor predicho, evidenciado por un
aumento de la frecuencia y duración de las
exacerbaciones infecciosas graves y/o aumento de la
desnutrición a pesar de un tratamiento médico óptimo

• Hipoxemia y/o hipercapnia
• Complicaciones pulmonares que pongan en peligro la

vida del paciente, como la hemoptisis masiva recurrente



de la FQ y la variabilidad de la evolución clínica de
estos pacientes hacen que sea difícil decidir cuál
es el momento adecuado en el que un paciente
con esta alteración debe ser trasplantado. Para
ayudar en lo posible a esta decisión, diferentes
grupos de trabajo18,19 han elaborado las indicacio-
nes del trasplante pulmonar en la FQ. En la tabla I
se recogen las indicaciones consensuadas en
esta reunión. Los pacientes deben remitirse a las
unidades de trasplante pulmonar con el tiempo su-
ficiente para que puedan ser cuidadosamente eva-
luados y preparados para el trasplante y siempre
que su esperanza de vida exceda el tiempo medio
en lista de espera del órgano. Afortunadamente,
en España, debido a la elevada donación de órga-
nos, el tiempo medio en lista de espera de tras-
plante pulmonar es de unos 4 meses, por lo que
puede predecirse mejor el momento en que un pa-
ciente debe entrar en la lista de espera. Sin em-
bargo, en los EE.UU., donde el tiempo medio de
permanencia en lista es de unos 24 meses, el 30-
50% de los pacientes con FQ fallecen mientras
esperan un donante. En esta reunión se hizo es-
pecial hincapié en la importancia de evaluar el
grado de deterioro de la función pulmonar18, de-
biendo remitir a un centro de trasplante a aquellos
pacientes con un deterioro respiratorio progresivo
que no respondan a un tratamiento intensivo, fun-
damentalmente con antibióticos intravenosos,
aunque, su FEV1 sea, incluso, mayor del 30% del
valor predicho.

Factores de riesgo/contraindicaciones
potenciales

Hepatitis C. La infección por el virus de la hepa-
titis C no debería suponer en la actualidad, según
el consenso alcanzado, una contraindicación ab-
soluta para el trasplante pulmonar, a menos que
exista evidencia histológica de daño hepático muy
grave.

Colonización pulmonar por gérmenes multirre-
sistentes. El curso clínico de la FQ se caracteriza
por un deterioro respiratorio insidioso, con exacer-
baciones y remisiones de la infección pulmonar
crónica que destruyen progresivamente el pulmón.
Como consecuencia de la utilización habitual de
antibióticos de amplio espectro a altas dosis, las
vías aéreas de estos pacientes con enfermedad
pulmonar avanzada están colonizadas frecuente-
mente por gérmenes multirresistentes, como Pseu-
domonas aeruginosa, Stenotrophomonas maltophi-
lia o Alcaligenes xylosoxidans. Definida la
multirresistencia como la resistencia in vitro a to-
dos los agentes en dos de las siguientes clases de
antibióticos, β-lactámicos (incluyendo carbape-
nems), aminoglucósidos y quinolonas19, se consi-
deró que la presencia de estos gérmenes en el
pulmón no debería ser una contraindicación abso-
luta para el trasplante pulmonar, sino un factor de
riesgo, ya que se ha demostrado que los gérme-

nes aparentemente multirresistentes pueden ser
susceptibles a la combinación de varios antibióti-
cos20. Para averiguar qué combinación de antibióti-
cos es la idónea deben realizarse, antes del tras-
plante, estudios de sinergia a antibióticos in vitro o
bien valorar la respuesta a los antibióticos antes
del trasplante in vivo, tal y como afirman algunos
autores21.

Está discutido si la colonización/infección pul-
monar por Burkholderia cepacia antes del tras-
plante debería ser o no una contraindicación abso-
luta para el mismo, ya que, según algunos
autores22, se asocia con una elevada morbimortali-
dad postrasplante, mientras que para otros23 no
representa un factor de riesgo significativo. Según
el consenso alcanzado en esta reunión, la coloni-
zación/infección pulmonar por B. cepacia debería
aceptarse como un factor de riesgo, pero no como
una contraindicación absoluta para el trasplante.

Colonización pulmonar por micobacterias atípi-
cas, Staphylococcus aureus meticilin-resistente y
Aspergillus fumigatus. La colonización/infección
pulmonar por micobacterias atípicas o por S. au-
reus tampoco se consideró como una contraindi-
cación absoluta, sino como un factor de riesgo
para el trasplante pulmonar. Los pacientes con FQ
tienen sus vías aéreas frecuentemen-
te colonizadas por A. fumigatus, por lo que se
aceptó que ningún paciente debería ser rechaza-
do para el trasplante pulmonar porque se haya
aislado este hongo en su esputo.

Aunque no existen datos fehacientes que apo-
yen la eficacia de la profilaxis antifúngica en los
pacientes que van a ser trasplantados, en este do-
cumento se recomienda que aquellos pacientes
con aislamientos de este hongo en el esputo de-
berían recibirla de forma específica pre y postras-
plante, principalmente con anfotericina B inhalada
y/o itraconazol oral.

Intervenciones quirúrgicas previas y pleurodesis
químicas. En algunas ocasiones, los pacientes con
FQ candidatos a trasplante pulmonar pueden ha-
ber sido sometidos a cirugía torácica previa por
una infección persistente localizada resistente a
antibióticos, neumotórax recurrentes o episodios
de hemoptisis recidivantes que no hubiesen cedido
con los tratamientos habituales. Algunos grupos de
trasplante rechazan a estos pacientes debido a
que esta cirugía aumenta considerablemente el
riesgo de sangrado en la extracción de los pulmo-
nes22. El consenso alcanzado por la mayoría de los
grupos presentes en la reunión fue que la cirugía
torácica previa sin clara evidencia de paquipleuritis
residual supondría un factor de riesgo, pudiendo
representar una contraindicación absoluta si la pa-
quipleuritis fuese muy extensa. En el caso de que
haya habido una pleurodesis química por neu-
motórax de repetición, el riesgo de sangrado ope-
ratorio puede ser tal que algunos grupos de tras-
plante de esta reunión consideraron que podría ser
una contraindicación absoluta para el trasplante
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pulmonar.
Ventilación mecánica. Aunque el trasplante pul-

monar de los pacientes sometidos a ventilación
mecánica invasiva puede ser técnicamente factible
y el riesgo de deterioro muscular e infección respi-
ratoria tras el trasplante puede ser similar al de
aquellos pacientes que no están bajo ventilación
mecánica24,25, no se conoce con certeza su
pronóstico a largo plazo y la incidencia de otras
complicaciones. Por ello debería evitarse en lo po-
sible que un paciente sea sometido a ventilación
mecánica invasiva, por lo que tendría que optimi-
zarse el momento de entrada del paciente en lista
de espera. En la reunión de consenso se llegó al
acuerdo de que la ventilación mecánica invasiva
es un factor de riesgo para el trasplante, pero no a
priori una contraindicación absoluta si el paciente
está en lista de espera, la intubación se produce
como consecuencia de una reagudización de su
enfermedad y la situación clínica del paciente lo
permite.

La ventilación mecánica no invasiva es útil para
estabilizar a los pacientes con FQ que tienen una
enfermedad pulmonar avanzada que cursa con in-
suficiencia respiratoria hipercápnica y con deterio-
ro de la fuerza de la musculatura respiratoria26.
Los pacientes que precisen este tipo de ventila-
ción deben valorarse por un centro trasplantador,
ya que la necesidad de ventilación mecánica, aun-
que sea no invasiva, indica una enfermedad pul-
monar avanzada y, por tanto, se recomienda su
inclusión en lista de espera de trasplante.
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