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Noticias de fibrosis quistica

Nueva terapia moduladora de CFTR: Alyftrek

Por Dr. Patricia Lenhart-Pendergrass

éQué es Alyftrek?

En diciembre de 2024, la FDA (Administracién de Alimentos y Medicamentos de
EE. UU.) aprobd un nuevo medicamento llamado Alyftrek para nifios con fibro-
sis quistica (CF, por sus siglas en inglés). Alyftrek es parte de un grupo de medi-
camentos conocidos como moduladores de CFTR altamente efectivos, que ayu-
dan a solucionar el problema subyacente de la fibrosis quistica al mejorar la for-
ma en que funciona la proteina de la CF en el cuerpo. Otros medicamentos de
este grupo son Trikafta y Kalydeco. Alyftrek esta aprobado para personas con
fibrosis quistica que tienen mutaciones que responden a Trikafta, ademas de 31
mutaciones raras adicionales.

éQué descubrid el ensayo clinico que aprobd Alyftrek?

El ensayo clinico que analizé Alyftrek incluyd a 78 nifios con fibrosis quistica, de
6 a 11 afios. Todos ellos habian estado tomando Trikafta durante al menos cua-
tro semanas antes de cambiar a Alyftrek para el ensayo. Una diferencia notable
para tener en cuenta: Alyftrek se toma una vez al dia, mientras que Trikafta se
toma dos veces al dia.

Los investigadores del ensayo de Alyftrek utilizaron una prueba de sudor para
medir lo bien que estaba funcionando la proteina de la fibrosis quistica. Esta
prueba verifica la cantidad de cloruro en el sudor y los nimeros mas bajos ge-
neralmente significan que la proteina CF estd funcionando mejor que los niume-
ros mas altos. En promedio, los niveles de cloruro en el sudor de los nifios que
cambiaron a Alyftrek disminuyeron en 8 puntos en comparacion a cuando to-
maban Trikafta. Mas nifios tenian valores de la prueba de sudor en el rango
normal cuando tomaban Alyftrek en comparacion con Trikafta. La funcion pul-
monar y el nimero de infecciones pulmonares (exacerbaciones pulmonares)
fueron casi iguales con Alyftrek y Trikafta. En general, Alyftrek fue seguro y bien
tolerado, con efectos secundarios similares a los de Trikafta.
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Alyftrek

Este ensayo sugiere que Alyftrek es seguro para los nifios y puede funcionar incluso mejor que Trikafta en algu-
nos aspectos, especialmente cuando se trata de mejorar los resultados de las pruebas de sudor. Algunas perso-
nas también preferiran la dosis diaria con Alyftrek. Sin embargo, aln no estd claro si los mejores resultados de
las pruebas de sudor conduciran a mejoras en la salud con el tiempo, como una mejor respiracién, una mejor
nutricidn o menos infecciones. A medida que mas personas hagan la transicién a Alyftrek, obtendremos mas
informacidn sobre los posibles beneficios de este medicamento.

También hay un importante enfoque de investigacion en la comunidad de CF con el objetivo de desarrollar
nuevos tratamientos para aquellos que no puedan tomar medicamentos como Alyftrek y Trikafta.

Nuevas recomendaciones de control de laboratorio

Junto con la aprobacidn de Alyftrek, la FDA también actualizé sus recomendaciones de analisis de sangre para
cualquier persona que comience a tomar Trikafta o Alyftrek. La nueva recomendacidn es que cualquier persona
gue empiece a tomar Trikafta o Alyftrek por primera vez debe hacerse analisis de sangre para controlar su fun-
cién hepdatica cada mes durante los primeros seis meses después de comenzar el medicamento, y después cada
3 meses durante 12 meses adicionales. Estas pruebas ayudan a los médicos a controlar cualquier posible efecto
secundario, especialmente en el higado.

Calendario de control de los analisis de laboratorio de Trikafta/Alyftrek
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Para su informacion

Informacion y recordatorios
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Recordatorio de mascarillas

Todas las personas con FQ tienen que llevar mascarilla cuando estén en nuestros
pasillos.

Pueden quitarse la mascarilla cuando estén en la sala clinica.

Esto es conforme a las normas de la Fundacién para la fibrosis quistica (CFF, por sus siglas en inglés)
para el control de infecciones y ofrece proteccién a su hijo. Esta regla se aplica a cualquiera de
nuestros edificios y dreas interiores. Por favor, asegurese de que su hijo lleve una mascarilla cuan-
do esté en el laboratorio, en radiologia o en la cafeteria. Si come en la cafeteria, solo debe quitarse
la mascarilla cuando esté sentado en la mesa para comer.
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Novedades sobre la construccion en el
campus del hospital

Cruce peatonal y seguridad al manejar: La construccién del nuevo edificio esta en curso en el
lado norte del edificio de consultorios médicos. Tenga mucho cuidado al conducir por Children’s
Way vy al cruzar la calle hacia y desde el estacionamiento. Maneje despacio, esté atento a los pea-
tones que crucen y manténgase alerta cuando use el cruce peatonal.

Rose Café: Anteriormente conocido como Subway, el nuevo local de servicios de comida ofrece
opciones para llevar “Grab-and-GO” y sopas del dia. Horario: 6:30 a.m. -7 p.m.

El acceso a la cafeteria solo estd disponible a través del hospital principal y deberd registrarse en
la recepcidén principal del hospital, en el Rose Pavilion.

Durante la demolicidn, excavacidn y construccion, se estan tomando todas las precauciones para mini-
mizar las particulas de polvo y moho en el aire. Sin embargo, es posible que aumenten los niveles de
particulas inhaladas en el aire cuando visite el campus de Rady durante los préximos afios. Si desea re-
ducir el riesgo de inhalar estas particulas relacionadas con la construccion, por favor considere usar una
mascarilla al aire libre mientras camina por el campus.



Nutricidon en la CF: Una mirada mas atenta a la grasa

Por Sandy Salzedo, MS RD CLEC CACFD

En la fibrosis quistica (CF, por sus siglas en inglés), una buena nutricién es
muy importante para la salud, especialmente para los pulmones. Las
pautas sobre nutricidn de la CF sugieren dietas de alto valor energético,
centradas en proteinas y grasas. Pero no se trata solo de la cantidad de
grasa que se consume, sino también de elegir los tipos de grasa adecua-
dos. Las personas con fibrosis quistica necesitan mas grasas, y se reco-
mienda consumir entre un 35y un 40% de las calorias diarias procedentes de las grasas.

La grasa es uno de los principales nutrientes que necesitamos, junto con los hidratos de carbono y las proteinas.

La grasa es alta en calorias ya que aporta 9 kcal por gramo y ayuda a construir nuevas células, protege los 6rga-
nos al amortiguarlos y mantiene el cuerpo caliente. También almacena energia, lo cual es util cuando el cuerpo
necesita mas cantidad de energia. La grasa también ayuda a absorber las vitaminas A, D, E y K. Con la introduc-
cion de los moduladores de CFTR, es aln mas importante comer grasa porque estos medicamentos funcionan
mejor cuando se toman con grasa.

Hay cuatro tipos de grasas: poliinsaturadas, monoinsaturadas, saturadas y trans. Las grasas poliinsaturadas y
monoinsaturadas se consideran las mas saludables porque ayudan a reducir el colesterol malo (LDL, por sus si-
glas en inglés) y aumentar el colesterol bueno (HDL, por sus siglas en inglés). Las grasas poliinsaturadas incluyen
acidos grasos esenciales, acidos grasos omega-6 y omega-3. El cuerpo no puede producir estos acidos grasos y,
por lo tanto, debemos obtenerlos de los alimentos. En la fibrosis quistica, una cantidad adecuada de omega-6 se
ha asociado con un impacto positivo en el estado nutricional general, y el omega-3 con una reduccion de la in-
flamacion. Pequenas cantidades de grasas saturadas también pueden ser Utiles para las personas con fibrosis
quistica, especialmente aquellas con colesterol bajo. Sin embargo, demasiada grasa saturada puede elevar el
colesterol malo y aumentar el riesgo de enfermedades cardiacas. Las grasas trans, que pueden producirse de
forma natural o artificialmente durante un proceso llamado hidrogenacién (convertir los aceites en sélidos), son
daninas. La FDA prohibié las grasas trans artificiales porque numerosas investigaciones han demostrado los
efectos nocivos de estas grasas trans en la salud humana.

La mayoria de los alimentos tienen una mezcla de diferentes grasas. Muy pocos alimentos tienen un solo tipo de




grasa. Por lo tanto, recuerde la idea general de comer una variedad de alimentos y limitar los alimen-
tos altamente procesados.

Tipos de grasas y diferentes fuentes de alimentos:

Poliinsaturadas

Pescados grasos*: arenque,
anchoas, caballa, bacalao
negro, salmodn, sardinas,
atun rojo, pescado blanco,
lubina rayada y cobia.

*Estos pescados son ricos en

acidos grasos omega-3.

Aceites vegetales:
Canola

Maiz

Soja

Girasol

Nueces:

Nuez de nogal
Nuez de Brasil
Pifidn

Semillas (linaza, girasol)

Legumbres (cacahuate y
soja)

References:

Strandvik, B Nutrition in Cystic Fibrosis-Some Notes on the fat recommendations. Nutrients 2022,14,853. https://doi.org/103390/

nul404853

Monoinsaturadas

Aceites vegetales
Oliva

Canola
Cacahuate
Cartamo

Sésamo

Aguacate
Aceitunas

Mantequilla de frutos secos
Mantequilla de cacahuate
Mantequilla de almendras

Frutos secos (almendras,
macadamias, nueces peca-
nas, marafiones, nuez de
nogal)

Semillas (lino, chia, calabaza,
girasol)

Saturadas

Grasa visible en carnes: car-
ne de res, cordero, cerdo,
aves (especialmente con
piel), grasa de res (sebo),
manteca y crema de leche

Mantequilla

Crema de leche

Alimentos lacteos elabora-

dos con leche entera, queso

Aceite de coco, aceite de
palma y manteca de cacao,

aceite de palmiste

Grasas trans

Alimentos horneados comer-
cialmente (pasteles, galletas,
galletas saladas)

Alimentos fritos de comidas
rapidas

American Heart Association: https://www.heart.org/en/healthy-living/healthy-eating/eat-smart/fats/dietary-fats

John Hopkins Cystic Fibrosis Center: https://hopkinscf.org/clinical-care/nutrition/
Cystic Fibrosis Western Australia: https://www.cfwa.org.au/wp-content/uploads/2021/09/Managing-Your-Nutrition.pdf
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RT Corner

iEs importante mantener limpios los vasos de nebulizacion y Aerobika!

Cuando use un nebulizador reutilizable o Aerobika:
Después de cada uso, limpie y desinfecte el nebulizador/
aerobika lo antes posible siguiendo los cuidados reco-
mendados por la Fundacion de fibrosis quistica.

Limpie las piezas del nebulizador/aerobika con jabon de-
tergente para platos y agua

Desinfectar

Enjuagar

Secar al aire

Hay dos opciones de desinfeccidn: calor y frio.

—— N T—

Métodos de calor:

Colocar en agua hirviendo y hervir durante 5 minutos
Coléquelo en un recipiente apto para microondas sumer-
gido en agua y caliéntelo en el microondas durante 5 mi-
nutos

Use un lavavajillas, si el agua esta a 158 grados o mas,
durante 30 minutos

Use un esterilizador de vapor eléctrico

Métodos en frio:

Remojar en alcohol isopropilico al 70% durante 5 minutos
Remojar en peroxido de hidrégeno al 3% durante 30 mi-
nutos

Enjuagar el desinfectante de método frio con agua estéril,
no con agua de la llave

Secar al aire las piezas del nebulizador/aerobika antes de
guardarlas

Recursos

Live Fearlessly Foundation

livefearlesslyfoundation.com

LEARN MORE:

HealthWell Foundation
iRecupere su compra de su propio bolsillo!
La Fundacién HealthWell tiene un fondo que
le reembolsara los costos de su bolsillo para
ciertos tratamientos y suministros. Esto in-
cluye nebulizadores.

Por favor, visite su sitio web para mas infor-
macion:
https://www.healthwellfoundation.org/fund/
cystic-fibrosis-treatments-2/

HEALTHWELL
FOUNDATION®

When health insurance is not enough.




Politicas publicas y la fibrosis

Por Dr. Patricia Lenhart-Pendergrass

Politicas publicas y la fibrosis quistica

Muchas familias de la comunidad de fibrosis quistica (CF) se han preguntado cémo podrian afectar los re-
cientes cambios en la politica federal a la atencidn e investigacién de la CF. Aunque todavia no tenemos
muchas respuestas, queremos mantenerle informado sobre lo que sabemos y dénde puede encontrar ac-
tualizaciones confiables.

éQué esta cambiando?

La actual administracién presidencial ha emitido érdenes ejecutivas que pueden afectar a la financiacién
de la investigacién médica y a los niveles de personal en importantes agencias de salud como el Instituto
Nacional de Salud (NIH, por sus siglas en inglés) y la Administraciéon de Alimentos y Medicamentos (FDA,
por sus siglas en inglés). En este momento, todavia no estdn claras las posibles repercusiones en la aten-
cidn e investigacion de la fibrosis quistica.

¢Como estd respondiendo la Fundacion de Fibrosis Quistica?

La Fundacién de Fibrosis Quistica (CFF, por sus siglas en inglés) trabaja activamente para garantizar que se
escuchen las necesidades de la comunidad de pacientes con fibrosis quistica. La Fundacién ha enviado car-
tas al congreso y al presidente en las que describe sus principales prioridades politicas. También publicé
una declaracién en la que expresa su preocupacion por los posibles cortes de personal en los NIH y la FDA.
Puede encontrar estas y otras actualizaciones en la seccién Noticias del sitio de internet de la Fundacién
(https://www.cff.org).

Como puede participar

Si estd interesado, hay algunas formas sencillas de ayudar:

- Comuniquese con sus representantes en el congreso para compartir las experiencias de su familia con la
fibrosis quistica - Registrese para recibir alertas de defensa relacionadas con la fibrosis quistica y envie un
mensaje de texto con la palabra "FIGHTCF" al 96387 para unirse a la red de defensores voluntarios de la
Fundacion.

Encuentre a su representante en el Congreso y comuniquese con
ellos sobre los temas importantes para usted .
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iConozca a su equipo de FQ!

Jenn DePoy

iHola familias de fibrosis quistica! Mi nombre es Jennifer DePoy y soy la

nueva enfermera registrada que trabaja con el increible equipo de fibro-

Enfermera de FQ

de fibrosis cistica.

como suena.

Mi nombre es Ashley Henderson y soy la nueva trabajadora social que se
incorpora al equipo de fibrosis quistica de Rady. Trabajé en Rady durante
8 afios, entre Cuidados Paliativos, Hematologia/Oncologia y la Unidad de
cuidados intensivos; junto con otras clinicas en todo el hospital. jPensé
que era el momento de darle una oportunidad a neumologia y a la fibrosis
quistical

Nacida en Hawaii, criada en Florida y California, digamos que mi personali-
dad coincide con los estados soleados en los que vivi y estoy muy contenta
de formar parte de este equipo. Comencé mi carrera de trabajo social po-
co después de mi graduacién de SDSU, con el programa de Cuidados Palia-
tivos de Radys y realicé terapia de juego para nifios de alto conflicto de
divorcio.

En mi tiempo libre, pueden encontrarme en mi gimnasio de Crossfit, en las
canchas de béisbol de la liga infantil o en un gimnasio: asi es, tiempo libre
limitado como mama de dos hijos. Aparte de esto, me gusta montar en
motocicleta en el desierto e ir a la nieve. Vivo la vida al maximo y hago
gue cada momento cuente. Nunca rechazo una aventura. jEstoy muy feliz
de estar aqui como parte de este equipo y espero conocerlos a todos!

sis quistica de Rady. Trabajé aqui como enfermera en la clinica pulmo-
nar durante un afo y luego tuve la suerte de enamorarme de la clinica

Soy originaria de la helada region del centro de Vermont, por lo tanto,
mudarme a la soleada ciudad de San Diego hace 22 afos fue la MEJOR
decisiéon de mi vida. He pasado la mayor parte de mi carrera de enfer-
meria cuidando a mamas y recién nacidos, lo cual ha sido tan hermoso

En mi tiempo libre me gusta ir a escuchar musica en vivo, colaborar co-
mo voluntaria en diversas causas que me apasionan, disfrutar del sol y

Ashley Henderson
Trabajadora social de FQ
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Obra de arte creada por un paciente

Por Savannah, Age 15

iPara enviar su obra de arte para nuestro proximo boletin, co-
muniquese con un miembro de su equipo de FQ!




Impliquese en su centro de FQ

jConviértase en padre asesor
del equipo de FC!

¢Estd interesado? Envie un correo electrénico a
Stephanie:
Slord@paloaltou.edu

para obtener mas informacion.

iEnvie un articulo!

Aceptamos propuestas de las familias
para compartir su perspectiva de la

vida con FQ.

También pueden compartir una expe-

riencia divertida de su hijo o alguna
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de

sus obras de arte.

Si esta interesado, jenvie un mensaje

de MyChart a su equipo!

jAyudanos a

ayudarte!

Asegurese de completar la en-
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EXPERIENCE OF CARE

cuesta de la experiencia de
atencion de la CFF-llamada XOC-

RADY CHILDREN'S HOSPITAL AND HEALTH CENTER
AT THE UNIVERSITY OF CALIFORNIA SAN DIEGO

después de su proxima visita. E " " E

Nos encantaria saber qué va

bien y cdmo podemos mejorar
su visita a la clinica.

URL CODIE:

https://cH.qualtrics.com/jfe/form/SV_aV2QoKRZCY6xXcOu?ProgramID=136&ProgramType=Pediatric

PROGRAM 136: RADY CHILDREN'S HOSPITAL AND HEALTH CENTER

VIPTHE UNIVERSITY OF CALIFORNIA SAN DIEGO



[ag ndation CYSTIC FIBROSIS
Condados Imperial y de San Diego FOUNDATION

ADDING TOMORROWS

Escanee el codigo de barras para obtener informacion sobre nuestro capitulo
local de la CFF

Vea el calendario de eventos
Conozca al equipo
ilnvolucrese!

CYSTIC FIBROSIS
FOUNDATION®

CFFOUNDATI®N CARES

Como familiar, cuidador o amigo de una persona con fibrosis quistica, le invitamos a unirse a otras personas
para conectar, animar y compartir experiencias. CF Foundation Cares es una reunién informal creada para
ayudar a las personas que cuidan de otras con fibrosis quistica a encontrar apoyo en miembros de la comun-
idad.Se servira la cena y es un evento totalmente gratuito.



http://www.cff.org/sandiego/

Stacey Mount, Coordinadora del pro- Martha, Savannah y Cathy
Contactenos grama

Jenn DePoy, Enfermera

Terapeutas respiratorias (858) 966-5982
Dra. Akong o Dra. Lenhart-Pendergrass

858) 966-1700 ext. 224562 y
(858) . (858) 966-5846, opcion 1

Denay GonzalesjitabsladCEeleacis Lisa Ramos, Coordinadora de investigacién
(858) 966-1700 ext. 225340 (858) 966-1700 ext. 224127

Ashley Henderson, Trabajadora social

(858) 966-1700 ext. 224212

Sandy Salzedo, Dietista

(858) 966-1700 ext. 225016

CAmo inscribirse en Mychart

Visite: www.rchsd.org/mychart-information/enroliment/
(o)
Inscribase para su proxima visita en el mostrador de recepcion

MyChart
at Rady Chjldrerf: S
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