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Glosario

Atelectasia: es el colapso de un pulmén o de uno de sus segmentos (I6bulo)
por la pérdida de aire dentro de los alveolos. Suele ser una complicacion
secundaria a cirugias, fibrosis quistica, tumores de pulmodn, lesiones en el térax,
liguido dentro del pulmén o debilidad respiratoria (1).

Bronquiectasia: dilatacion irreversible y engrosamiento de segmentos
bronquiales como consecuencia de una lesidon de la pared de las vias
respiratorias que puede ser focalizada o difusa. Las causas mas frecuentes de
bronquiectasias son las infecciones respiratorias graves o recurrentes, y en el
caso de la fibrosis quistica también se forman por la acumulacion de secreciones
viscosas y gruesas (2).

Capacidad vital forzada: medida de la funciéon pulmonar que indica la cantidad
maxima de aire exhalado forzadamente partiendo de una inhalacidn total (3).

Caso confirmado de Fibrosis Quistica: a) Todo paciente con clinica
compatible con FQ y concentracion de cloro en sudor = 60 mmol/L. o b) Paciente
con clinica sugestiva de FQ, concentracién de cloro en sudor entre 30-50 mmol/L
y confirmacién genética de mutacion causante de FQ. o c¢) Pacientes con clinica
sugestiva de FQ, test genético no conclusivo, pero pruebas funcionales para
CFTR conclusivas de disfuncidn enzimatica (4).

Caso improbable de Fibrosis Quistica: a) Paciente con clinica sugestiva de
la enfermedad, pero concentracion de cloro en sudor <29 mmol/L. o b) Paciente
con clinica sugestiva de FQ, y test genético negativo para mutaciones asociadas
con FQ. o c¢) Paciente con clinica sugestiva de FQ, test genético no conclusivo
para mutaciones asociadas con FQ, y pruebas funcionales de CFTR sin alteracion

(4).

Caso compatible con desorden metabdlico relacionado con Fibrosis
Quistica: a) Pacientes con clinica de FQ o tamizaje neonatal positivo,
concentracion de cloro en sudor <30 mmol/L, y dos mutaciones patogénicas
relacionadas con la enfermedad o una mutacidn patogénica y una indeterminada
para la enfermedad. o b) Pacientes con clinica de FQ o tamizaje neonatal
positivo, concentracion de cloro en sudor 30-59 mmol/L, y cero o una mutacion
patogénica asociada a la enfermedad (4).




Caso probable de fibrosis quistica: Paciente con tamizaje neonatal positivo,
o clinica compatible en quien no se ha terminado el estudio diagnostico (4).

Epigenética: Cambios que activan o inactivan los genes sin cambiar la
secuencia del ADN, a causa de la edad y la exposicion a factores ambientales
(alimentacién, ejercicio, medicamentos y sustancias quimicas) (5).

Fenotipo: Se refiere a las caracteristicas fisicas, bioquimicas y del
comportamiento que son observables. Se determina a partir de la composicion
gendmica vy los factores ambientales (6,7).

Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo: Es la medida de la funcion
cardiaca que expresa la cantidad de sangre, expresada en porcentaje, que se
bombea desde el ventriculo izquierdo con cada latido (8). Esta se calcula
dividiendo el volumen de sangre expulsado por el ventriculo izquierdo entre el
volumen total de sangre que contenia el ventriculo antes de la contraccién (9).

Genotipo: Es la constitucién genética completa de un organismo que incluye
todos los genes y sus variaciones alélicas (10,11).

Hemoptisis: eliminacion de sangre por el aparato respiratorio. La hemoptisis
masiva es la produccion de = 600 ml de sangre (aproximadamente la capacidad
de una rifonera) en 24 horas (12).

Herencia autosomica recesiva: patréon de herencia caracteristico de algunos
trastornos genéticos. Las enfermedades que se transmiten con un patrén
autosdémico recesivo se presentan cuando un individuo hereda dos alelos
recesivos de la enfermedad; por lo tanto, el individuo se vera afectado con el
fenotipo de la enfermedad. La distribucion de las probabilidades de este patrén
de herencia depende del genotipo de los progenitores, quienes pueden ser
portadores asintomaticos o portadores sintomaticos que expresan un fenotipo
leve (13-15).

Hipocratismo digital: signo caracterizado por el aumento de la convexidad de
la ufia sobre una falange distal engrosada. Suele ser bilateral, de predominio en
manos y asintomatico. Su origen es multifactorial, siendo la causa mas frecuente
las neoplasias, especialmente la de pulmén, pero también de causa infecciosa o
vascular, y existen también casos idiopaticos (16).




Hipoxemia: disminucion de la saturacion de oxigeno en la sangre arterial.
Puede ser a causa de hipoventilacidon (reduccion de la entrada de oxigeno a los
pulmones), desajuste ventilacidon-perfusidon (alteracién en la relaciéon entre el
aire que llega a los pulmones y la sangre que circula a través de ellos),
alteraciones en la difusion (disminucion de la capacidad de transferencia de
oxigeno desde los alveolos hacia los capilares), shunt intrapulmonar (paso de
sangre desoxigenada al sistema arterial) o hipoxia hipobarica (disminucién de la
presion parcial de oxigeno en la atmodsfera) (17).

Ileo meconial: es la obstruccién del ileon terminal por meconio anormalmente
denso y adherente. Suele ser la primera manifestacién clinica en el 10-20% de
los casos de fibrosis quistica y entre el 80 y el 90% de los lactantes con ileo
meconial tienen fibrosis quistica (18).

Neumotdrax: presencia de aire en el espacio pleural que causa colapso
pulmonar parcial o completo. En fibrosis quistica puede aparecer un neumotdorax
secundario espontaneo debido a la afectacion del parénquima pulmonar (19).

Volumen espiratorio forzado en el primer segundo: cantidad del aire
exhalado abruptamente en el primer segundo después de una inhalacidn
maxima. El valor normal es > 80% (3).
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1.Introduccidon

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad genética autosdmica recesiva y
multisistémica que afecta a las glandulas exocrinas las cuales estan presentes
en distintos sistemas organicos (20). Originada por el funcionamiento defectuoso
del gen que codifica la proteina CFTR (por sus siglas en inglés, cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator), esta proteina regula el paso
transmembrana de cloro y bicarbonato en las mucosas corporales (21). La
alteracion en el transporte de cloro y sodio a través de las células epiteliales
secretoras resulta en un aumento de la viscosidad de las secreciones.

A causa de esta alteracién, la FQ compromete con mayor frecuencia a las
glandulas sudoriparas y a los sistemas respiratorio, gastrointestinal, vy
reproductivo. Los sintomas y signos tipicos incluyen infeccién pulmonar
persistente, insuficiencia pancreatica y niveles elevados de cloruro en el sudor
(22). No obstante, en algunos casos se presentan manifestaciones clinicas leves
o atipicas o unos niveles de cloruro en sudor normales o intermedios que no
descartan la enfermedad y deben diagnosticarse con base en criterios genéticos
o funcionales (23).

La incidencia de FQ se estima de 1 entre 2.500 y 3.500 nacidos vivos,
reportandose a nivel mundial entre 70.000 y 80.000 personas diagnosticadas
con esta enfermedad (24). Respecto a la prevalencia, es probable que se
encuentre en aumento debido a los programas de tamizaje neonatal constituidos
como estandar en la atencion del binomio materno-neonatal que han permitido
la identificacion rapida de casos leves y moderados, asi como el creciente
reconocimiento de individuos con enfermedad leve o enfermedad limitada a un
sistema organico y el aumento de la supervivencia de esta poblacion (22,25).
En Colombia, el Informe de evento de Enfermedades Huérfanas-Raras (EH-R),
del Instituto Nacional de Salud (INS) indica que en el 2024 la FQ ocupd el puesto
43 dentro del listado de las 985 EH-R reportadas y una proporcién del 0,4% (60
de 13. 930) del total de casos de EH-R notificados al Sivigila (26).

En cuanto a la presentacion clinica de la FQ, las manifestaciones pulmonares
son mas frecuentes en la infancia y en adultos se presentan en el 25% de
menores de 45 afios (25). Se deben a la dificultad para eliminar las secreciones
mucosas que producen tos crénica y sibilancias, y su acumulacién favorece el



desarrollo de infecciones bacterianas crénicas y dafio pulmonar inflamatorio.
Otras manifestaciones pulmonares incluyen atelectasia, neumotoérax,
hipertensién pulmonar y hemoptisis (24).

Las manifestaciones gastrointestinales se presentan en nifios y adultos. A nivel
pancreatico la FQ se presenta como insuficiencia pancreatica exocrina en el 85%
de los casos que tienen mutaciones de clase I a III (asociadas a enfermedad
mas grave), mientras que en quienes padecen de cierta insuficiencia pancreatica
la principal manifestacion clinica es la pancreatitis recurrente. En cuanto a las
manifestaciones hepatobiliares, estas afectan entre un 30% a 50% de los
pacientes siendo la fibrosis focal biliar la presentacién histopatolégica (25).
También se presentan otras manifestaciones como la infertilidad en el 95-98%
de los hombres que la padecen (24,25).

El diagnostico de la FQ se realiza ante sospecha clinica, historia familiar,
identificacion resultante del tamizaje neonatal y la prueba del sudor se considera
como la mas importante para la confirmacion diagndstica. Debido a la afectacién
compleja y multisistémica de la FQ, se recomienda el tratamiento y seguimiento
en centros especializados con atencién multidisciplinaria (20).

1.1 Justificacion

La FQ es una patologia cronica y multisistémica que afecta significativamente la
calidad de vida. Es clasificada como enfermedad huérfana definida en la
Resolucion 430 de 2013 como aquella con una prevalencia en Colombia inferior
a 1 por cada 5.000 personas. Segun lo establecido en la Ley Estatutaria 1751 de
2015, las personas con FQ son sujetos de especial proteccién (27). Sin embargo,
existen retos en la optimizacidon de la de los procesos para su referencia a
centros especializados y tratamiento integral especifico aumentan el riesgo de
complicaciones que reflejan una alta carga de morbimortalidad (28).

La atencion de personas con FQ esta orientada a mantener la funcién pulmonar
lo mas normal posible mediante el control de la infeccion de las vias
respiratorias, la limpieza de la mucosidad de las vias respiratorias, la
administracion de terapia nutricional (es decir, suplementos enzimaticos,
multivitaminicos y minerales) para mantener un crecimiento adecuado y el
manejo de las complicaciones. Actualmente, la disponibilidad de nuevos
tratamientos moduladores de la FQ ha demostrado resultados clinicos
favorables. En Colombia, estos tratamientos moduladores estan disponibles bajo



el mecanismo de vital no disponible y se hace necesario generar
recomendaciones orientadas a establecer criterios de elegibilidad para el
tratamiento.

En este sentido, la formulacidén de estos lineamientos, basados en la evidencia,
constituye una hoja de ruta para la atencion integral, pertinente, oportuna,
accesible, segura, continua y humanizada de las personas con FQ adaptadas a
las particularidades del contexto colombiano. Este documento incluye
recomendaciones acerca del tamizaje neonatal, diagndstico, tratamiento
integral, monitoreo, seguimiento, prevencion de complicaciones 'y
recomendaciones dirigidas a familiares y cuidadores desde un enfoque de
equidad.

2.0bjetivo

2.1 Objetivo general

Desarrollar un lineamiento técnico para la atencion integral de personas con
fibrosis quistica de acuerdo con el manual metodoldgico para lineamientos del
IETS.

2.2 Objetivos especificos

e Generar orientaciones sobre diagndstico, manejo integral, seguimiento vy
criterios de clasificacion de las personas con fibrosis quistica.

e Definir cudles son los profesionales y grupos multidisciplinarios encargados
de la atencion de los pacientes con fibrosis quistica.

e Definir cudles son los servicios de salud requeridos para brindar una atencién
integral a los pacientes con fibrosis quistica.

e Describir orientaciones de educacion a familiares y cuidadores de pacientes
con fibrosis quistica.

e Identificar los recursos sanitarios no econdmicos y las tecnologias requeridas
para ofrecer una atencién integral a las personas con fibrosis quistica.




3.Alcance

Este documento tiene como propdsito formular lineamientos técnicos para guiar
la atencién integral de personas con fibrosis quistica. Los lineamientos
consideran el enfoque de equidad en su elaboracion; y abordaran los procesos
de diagndstico, tratamiento, seguimiento dentro de todo el proceso de atencion,
incluyendo prevencién de complicaciones. Las recomendaciones derivadas de
este lineamiento orientaran la atencion primaria en salud y especializada de las
personas con fibrosis quistica.

3.1 Poblacidon objetivo

Personas con sospecha o diagndstico de fibrosis quistica, independientemente
de su edad, sexo, origen socioecondmico, ubicacién geografica, pertenencia
étnica, identidad de género, discapacidad u otras circunstancias.

3.2 Usuarios

e Médicos generales y especialistas, equipos interdisciplinarios de salud que
incluyen enfermeros, terapeutas o fisioterapeutas, nutricionistas,
odontodlogos, psicélogos, y demas profesionales que participen en la atencién
en salud, en todos los niveles de atencion.

e El Ministerio de Salud y Proteccion Social.

e Las EAPB, instituciones prestadoras de servicios de salud, entidades
regulatorias, y organismos de vigilancia y control

e Familiares y cuidadores de personas con fibrosis quistica.

e Organizaciones de pacientes con fibrosis quistica.

3.3 Contexto

El lineamiento técnico esta orientado a la atencién integral de la poblacién con
fibrosis quistica en todos los niveles de complejidad y ambitos de atencién.




3.4 Aspectos abordados en este lineamiento

Diagnostico y clasificacion. Se establecen recomendaciones para la
aplicacién de pruebas de deteccion temprana o tamizaje, criterios de
sospecha clinica, confirmacion diagndstica y esquemas de clasificaciéon de la
enfermedad, fenotipo y compromiso organico, adaptados al nivel de
complejidad del servicio de salud.

Tratamiento integrado e integral. Se describen las alternativas
farmacoloégicas y no farmacolégicas, dirigidas a la atencidn sanitaria, y
prevencidén de complicaciones. Tratamiento integrado e integral.

Definicién de los servicios que se deben prestar para asegurar una
atencion de calidad —pertinente, oportuna, accesible, segura, continua y
humanizada —.

Grupos y profesionales de la salud. Se definen los equipos
interdisciplinarios necesarios en cada etapa de la atencion de la persona
con fibrosis quistica.

Recomendaciones para familiares y cuidadores. Se incluyen
lineamientos orientados a mejorar el cuidado del paciente, el reconocimiento
precoz de signos de alarma, el manejo del paciente en el hogar

Seguimiento y monitoreo. Se incluyen las actividades relacionadas con
valoracion periddica, monitoreo paraclinico y valoracién de resultados dentro
del proceso de atencidn en salud.

3.5 Aspectos no abordados en este lineamiento

Intervenciones que no se encuentran aprobadas por la autoridad competente
mediante registro sanitario o mecanismo de vitales no disponibles.
Tratamientos en fase experimental o en investigacién clinica.

Manejo clinico especializado de comorbilidades o complicaciones derivadas
de la fibrosis quistica.

Andlisis de costos de las tecnologias y servicios empleados en el tamizaje,
diagnéstico, tratamiento y seguimiento de fibrosis quistica.




4. Descripcion de la condicidon de salud

4.1 Conceptualizacion

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad genética autosdmica recesiva,
multisistémica que limita la vida, originada por el funcionamiento defectuoso del
gen que codifica la proteina CFTR (del inglés cystic fibrosis transmembrane
conductance regulator). Esta proteina regula el paso transmembrana de cloro y
bicarbonato en las mucosas corporales (21). Por su baja prevalencia, en
Colombia es clasificada como una EH-R.

Sus manifestaciones clinicas son diversas y abarcan un amplio espectro de
alteraciones, aunque la enfermedad progresiva pulmonar sigue siendo la
principal causa de la morbimortalidad (29). La gravedad y severidad de la FQ se
encuentra determinada por el grado de disfuncion de la proteina CFTR, la edad
al momento del diagnédstico, la combinacién especifica de mutaciones, la
epigenética y factores ambientales (25).

En la infancia, la FQ aumenta el riesgo de parto prematuro y aumenta la
morbimortalidad perinatal. Ademas de empeorar la evolucion clinica del neonato
extremadamente prematuro (nacido a <28 semanas de gestacion) o muy
prematuro (nacido entre las 28 y 32 semanas de gestacién), hasta hace poco
reducia su supervivencia al periodo neonatal. Los recién nacidos prematuros que
padecen FQ, debido al retraso en la alimentacion, tienen mayor riesgo de
presentar colestasis; asi como insuficiencia respiratoria por la inmadurez
pulmonar; también complicaciones gastrointestinales, como intolerancia
alimentaria y perforacidn intestinal; e infeccidon debido a un sistema inmunitario
inmaduro y una disminucion de la depuracién de las células ciliares en las
membranas mucosas (24).

Durante esta etapa, algunas de las manifestaciones clinicas a nivel
gastrointestinal son el reflujo gastroesofagico, estrefiimiento, prolapso rectal e
invaginacion intestinal que se relacionan con la viscosidad del moco y la
disfuncién de la motilidad, y tienen un mayor riesgo de sufrir obstrucciones
intestinales y de desarrollar neoplasias malignas del tracto gastrointestinal.
Ademads, ileo meconial es la manifestacion distintiva de la FQ el cual,
anteriormente, se asociaba con un riesgo de mortalidad del 33% vy en la
actualidad se asocia a una supervivencia mayor al 80% en los neonatos (24).



En la edad adulta, las principales manifestaciones son las pulmonares que
afectan hasta un 18% en menores de 30 afos y un 25% en menores de 45 anos
que cursan con estados avanzados de la enfermedad - fraccién de eyeccién del
ventriculo izquierdo (FEV1) < 40% - debido a la viscosidad del moco, al deterioro
del aclaramiento mucociliar, y al impulso del circulo vicioso de Cole caracterizado
por inflamacion, proliferacién bacteriana, procesos infecciosos persistentes y
generacion de bronquiectasias. Dentro de los factores de mal prondstico se
encuentra la malnutricidén asociada con un incremento en el deterioro pulmonar
y en las exacerbaciones respiratorias (25).

Las manifestaciones pancreaticas, por otra parte, se presentan como
insuficiencia pancreatica exocrina en el 85% de los casos que tienen mutaciones
de clase I a III (asociadas a enfermedad mas grave) mientras que en quienes
padecen de cierta insuficiencia pancreatica la principal manifestacién clinica es
la pancreatitis recurrente. En cuanto a las manifestaciones hepatobiliares, estas
afectan entre un 30% a 50% de los pacientes, siendo la fibrosis focal biliar la
presentacién histopatoldgica principal que suele cursar asintomatica; otra
manifestacion es la hipertension portal presente en el 10% de los pacientes. Por
ultimo, las manifestaciones gastrointestinales de las cuales las neoplasias son
las mas prevalentes (25). También se presentan otras manifestaciones como la
infertilidad en el 95-98% de los hombres que la padecen (24,25) quienes tienen
un riesgo incremental de ausencia de conductos deferentes, vesiculas seminales,
epididimo o conductos eyaculadores.

En cuanto a las manifestaciones pulmonares que se presentan por la dificultad
para eliminar las secreciones mucosas se encuentran la tos crdnica, las
sibilancias, y la acumulacidon de estas secreciones favorece el desarrollo de
infecciones bacterianas crénicas y dafo pulmonar inflamatorio. Otras
manifestaciones pulmonares incluyen atelectasia, neumotdrax, hipertension
pulmonar y hemoptisis. Las manifestaciones pancreaticas, principalmente la
insuficiencia pancreatica se encuentra presente al nacer en el 60% de los casos,
aunque también puede desarrollarse en el primer afo de vida. De las
manifestaciones hepatobiliares, la colestasis es la mas temprana y comun en la
infancia, seguida por la enfermedad de la vesicula biliar que se presenta en el
50% de los casos. La enfermedad hepatica asociada a FQ es considerada como
la tercera causa de muerte en estos pacientes (24).

4.1.1. Fisiopatologia y clasificacién de la enfermedad




La FQ es una enfermedad autosdmica recesiva que se origina por la mutacion
del gen CFTR ubicado en el cromosoma 7q. Hasta la fecha se han identificado
mas de 2.000 mutaciones posibles y aunque todas tienen diversa presentacion
clinica no todas causan enfermedad (25).

La mutacién mas predominante es la delta F508 (indica la eliminacion de tres
bases que codifican fenilalanina en la posicion 508) la cual pertenece a la clase
II y aunque su prevalencia no es homogénea y varia entre paises, en la literatura
se reporta que esta presente entre el 41% y 48,4% de la poblacion y entre el
27,1% y el 40% son homocigotos (24). Otras publicaciones reportan una
prevalencia de hasta el 75% de al menos 1 alelo Phe.508del en los pacientes, y
una frecuencia menor al 1% en el resto de mutaciones (30). En Colombia, en
2007 un estudio también identificé la Phe.508del como la mutacién mas
prevalente y presente en cerca del 42% de los casos. Seguida por la mutacion
c.1811+1.6kbA>G, con una frecuencia entre el 4,2% al 10,5%, y la mutacion
p.Gly542X identificada en el 4,13% de la poblacién estudiada (31).

La proteina CFTR pertenece a la familia de las proteinas transportadoras ABC
(del inglés ATP-binding cassette). Su funcion principal es modular el canal idnico
al regular el transporte de iones de cloruro (Cl-) y, en menor medida, de
bicarbonato (HCO3-) a través de las membranas epiteliales. Ademas, participa
en la inhibicidon del transporte epitelial de sodio, la modulacion de los procesos
de acidificacién, la regulacion del canal de trifosfato de adenosina y en la
facilitacion del movimiento de vesiculas intracelulares. Al hacer esto, la proteina
CFTR moviliza el paso de iones cloruro y bicarbonato los cuales, al salir de la
célula producen un moco fino y fluido, el cual lubrica y protege el revestimiento
de los érganos, incluyendo los pulmones y el tracto gastrointestinal (24).

La FQ se manifiesta cuando las mutaciones genéticas inhiben la funcién de la
proteina CFTR, y obstaculizan el movimiento adecuado del sodio y el bicarbonato
0 provocan su ausencia, lo que resulta en el atrapamiento de estos iones dentro
de las células. Al estar atrapados, el agua deja de ser atraida hacia la superficie
celular, deshidratando la mucosa y acumulando un moco espeso y pegajoso. Los
cilios que recubren las superficies mucosas y que normalmente movilizan las
secreciones ven su funcidén inhibida perpetuando el estancamiento del moco
espeso y pegajoso. Con la tos siendo ineficaz para despejar las vias respiratorias,
las bacterias proliferan en el moco acumulado causando infecciones como la
neumonia causada por Pseudomonas aeruginosa. Los principales sistemas




organicos afectados por la FQ son los pulmones, el sistema gastrointestinal, el
pancreas y las glandulas sebaceas y ecrinas (24).

Clasificacion de la fibrosis quistica segun el defecto genético

La clasificacién mas comunmente utilizada para la FQ se realiza segun el defecto
genético del gen CFTR ya que tiene implicaciones directas en la respuesta a los
moduladores de CFTR. Asi, las mutaciones se clasifican en seis clases en funcion
del grado de afectacién que tengan en la produccion y funcionalidad de la
proteina CFTR tal y como se describe en la Tabla 1.

Las mutaciones de clase I a la III manifiestan la forma grave de la enfermedad
y se vinculan a una forma clasica o tipica de FQ causando un deterioro rapido de
la funcién respiratoria, enfermedad pulmonar extrema e insuficiencia
pancredtica, mientras que, las mutaciones de las clases IV a la VI se consideran
leves, ya que tienen preservacién en algun grado de la funcionalidad de la
proteina. Estas se encuentran asociadas con fenotipos menos graves, suficiencia
pancredtica y se caracterizan por colonizacién bacteriana (32).

Las mutaciones de clase I expresan la ausencia completa de la proteina CFTR
encontrandose en el 2% al 5% de todos los casos a nivel mundial. Las
mutaciones de clase II contribuyen a un procesamiento defectuoso de la
proteina, a esta clase pertenece la mutacion mas frecuentemente identificada,
la Phe.508del. Las mutaciones de clase III conducen a una actividad disminuida
gue afecta especialmente el dominio regulador siendo la G551D la mutaciéon mas
comun de esta clase. Las mutaciones de clase IV conducen a la frecuencia
alterada del flujo de iones, y la mutacion mas frecuente es la R117H. Las
mutaciones de clase V conducen a una cantidad reducida de proteina CFTR
funcional y las mutaciones de clase VI causan un recambio proteico mejorado
(33).

Tabla 1. Descripcion de las mutaciones del gen CFTR

Clase Defecto de mutacion Efecto especifico sobre la clase de mutacion
N h tei CFTR , .
I © ) ay proteina No se crea proteina CFTR funcional.
funcional
Procesamiento , .
, La proteina CFTR se crea, pero se destruye en la célul
II defectuoso de la proteina apro 8 a, pero d uy a celdia

y nunca llega a la superficie celular.

CFTR




Clase Defecto de mutacion Efecto especifico sobre la clase de mutacién

ITI Regulacion de canal | La proteina CFTR se crea y llega a la superficie celular,

defectuosa pero el canal no se abre correctamente.
[ ina CFTR y I a la superficie celular,

Conductancia de cloruro Se crea a_protel acC y llega _up rfici ular

IV pero funciona mal y la conductancia de cloruro es
defectuosa

defectuosa.

v Produccion reducida de | La proteina CFTR se crea y llega a la superficie celular,
proteina CFTR pero la cantidad es insuficiente.

VI Disminucion de la | EI CFTR es funcional pero inestable en la superficie
estabilidad del CFTR celular y se destruye o elimina.

Fuente: Adaptado de Myer, 2023 (24).

Clasificacion fenotipica de la fibrosis quistica

La FQ también se puede clasificar enfocandose en sus manifestaciones clinicas.
A pesar de ser una enfermedad multisistémica, la principal afectacién clinica
define su clasificacion. Asi, existen dos tipos: la FQ clasica o tipica y la FQ atipica
0 no clasica.

4.1.2. Tamizaje neonatal

El diagndstico temprano de la FQ a través del tamizaje neonatal aumenta el
acceso temprano a una atencion multidisciplinaria y resulta en beneficios clinicos
importantes que, al mejorar el estado nutricional y la funciéon pulmonar pueden
impactar positivamente en el bienestar general y en la esperanza de vida de
estas personas.

El tamizaje neonatal comienza con la cuantificacidon de los niveles de tripsina
inmunorreactiva (TIR) mediante una muestra de sangre de talon obtenida
durante los primeros dias de vida (3 a 5 dias). Posteriormente, se incluyen
pruebas complementarias, tales como la repeticidn la prueba TIR (estrategia
TIR:/TIR2) que se toma entre los 10 y 21 dias después del nacimiento (34), la
medicidn de la proteina asociada a la pancreatitis (estrategia TIR/PAP) la cual se
realiza sobre la misma muestra de la prueba TIR o el analisis de mutaciones del
ADN del gen CFTR (estrategia TIR/ADN), con o sin secuenciacién génica
extendida a los 11 dias. En todas las pruebas de tamizaje positivas se realiza la
confirmacion diagndstica definitiva con la prueba del sudor (35,36).

En Colombia, la Guia de Practica Clinica para la prevencién, diagndstico,
tratamiento y rehabilitacion de Fibrosis Quistica del 2014 ya recomendaba la
tamizacion neonatal para el diagndstico temprano de fibrosis quistica, para



mejorar el estado nutricional, el crecimiento, los niveles de vitaminas A, D y E,
la funcion pulmonar y la sobrevida (37). A nivel normativo se cuenta con la Ley
1980 de 2019 (38) y la Resolucion 207 de 2024 (39) del Ministerio de Salud y
Proteccién Social (MSPS) que establecido el programa de tamizaje neonatal
nacional y sus lineamientos técnicos y operativos para la deteccion temprana y
el diagndstico oportuno de los defectos congénitos incluye a la FQ como una
patologia a detectar dentro del tamizaje neonatal basico.

4.1.3. Diagnostico

El diagndstico de la FQ se realiza ante sospecha clinica, historia familiar o prueba
de tamizaje neonatal positiva (TIR1/TIR:). Las pruebas disponibles actualmente
se enfocan en (35): determinar los niveles de cloruro en sudor, detectar
molecularmente mutaciones especificas del gen CFTR y en determinar el analisis
funcional de la CFTR mediante diferencia del potencial nasal (DPN) y las
mediciones de la corriente intestinal (MCI) para aumentar la comprension de la
disfuncién del canal y establecer de mejor manera la probabilidad de estar frente
a un diagndstico de FQ.

1. Prueba de electrolitos en sudor

La prueba de electrolitos en sudor es considerada el estandar de oro para la
confirmacion diagndstica. Consiste en la estimulacidon de la secrecién de sudor
por iontoforesis con pilocarpina y la recoleccion de la muestra en soporte de
gasa, papel de filtro o dispositivo adecuado. Se realiza el andlisis cuantitativo de
la concentracién de cloruro utilizando el método de Schales-Schales, o el
clorimetro digital especialmente disefiado para cuantificar cloruros en sudor. La
tasa de sudoracién deber ser superior a 1 g/m?/min. La interpretacién de los
resultados de esta prueba es (22):

e Normal: valor <29 mmol/l. Ante este resultado se descarta el diagndstico
de FQ.

e Intermedio: valor entre 30 y 59 mmol/L. Indica una probabilidad
intermedia de fibrosis quistica, por lo cual es necesario complementar con
estudios moleculares especificos del gen CFTR validados disponibles en el
laboratorio.

e Anormal: valor =60 mmol/Il. Confirma el diagndstico de FQ.



Se ha descrito el sindrome metabdlico asociado a CFTR / tamizaje positivo con
diagnostico inconcluso en el que los nifos son asintomaticos, pero presentan
una prueba de tamizaje neonatal positiva que puede presentarse como (22):

e Resultado intermedio de la prueba de electrolitos en sudor en dos
ocasiones separadas y menos de dos mutaciones CFTR O

e Resultado normal de la prueba de electrolitos en sudor en dos ocasiones
separadas y dos mutaciones CFTR, al menos una que no esté claramente
categorizada como causante de FQ.

e Estos casos deben ser referidos a un centro especializado y continuar en
seguimiento.

2. Estudio molecular:

Estd indicado cuando la prueba de electrolitos en sudor tiene un resultado
intermedio O en FQ confirmada o sospechada para identificar el genotipo O en
pacientes con prueba de electrolitos en sudor normal con una fuerte sospecha
clinica de FQ (22). Sus resultados se pueden interpretar utilizando los siguientes
criterios (35):

e Mutacion causante de la FQ: confirma el diagndstico en pacientes con 2
de estas copias en alelos separados (en trans). Requiere de confirmacién con
la prueba del sudor con valores > 30 mmol/I.

e Mutacion de consecuencia clinica variable (MVCC): mutacidon que en
combinacién con una causante de FQ u otra mutacion MVCC, puede causar

FQ.

e Mutacion no caracterizada, indefinida: mutacién que no ha sido evaluada
por CFTR2 y puede ser causante de enfermedad o de consecuencia clinica
variable o benigna.

e Mutacion que no causa FQ: con 1 o mas de estas mutaciones es poco
probable un diagndstico de FQ como resultado de ese alelo.

La segunda indicacion del estudio molecular corresponde a la genotipificacién de
todas las personas con diagndstico confirmado de FQ para determinar si son




elegibles para la terapia moduladora, asesoria genética y orientacion del
prondstico (37,40).

4.1.4. Tratamiento

Por tratarse de una enfermedad multisistémica, la FQ requiere una atenciéon y
seguimiento a cargo de un equipo multidisciplinario en un centro especializado.
Desde el momento del diagndstico, la persona con FQ debe recibir consejeria
genética y ser evaluada para el inicio oportuno del tratamiento farmacoldgico
(20). En la seccidén 4.2 se encuentra el detalle de los medicamentos disponibles
en Colombia para el tratamiento de la FQ y en el Anexo 7. Disponibilidad de
tecnologias en salud en Colombia las tecnologias disponibles en Colombia.

Tratamiento farmacoldgico

Debe ser individualizado y enfocado en los sistemas comprometidos por la
enfermedad.

Los objetivos principales del tratamiento farmacoldgico de la FQ son (20):

e Para el mantenimiento de la funcidon pulmonar lo mas normal posible
mediante el control de la infeccion de las vias respiratorias y la limpieza
de la mucosidad de las vias respiratorias: mucoliticos, broncodilatadores,
antibidticos orales o inhalados y antiinflamatorios.

e Terapia nutricional y manejo de la insuficiencia pancreatica: enzimas
pancreaticas y alimentos con propdsito médico especial (APME) para
mantener un crecimiento adecuado y el estado nutricional.

¢ Manejo de las complicaciones: insulinas en diabetes asociada a FQ y
bifosfonatos en casos de osteoporosis/osteopenia.

e Terapia moduladora de la CFTR: Estas terapias actlan directamente sobre
la proteina CFTR defectuosa con el fin de restaurar su funcion y mejorar
el transporte de cloro y bicarbonato en las superficies epiteliales. Su
objetivo general es restablecer la funcion del canal CFTR, optimizando la
hidratacion de las secreciones y reduciendo la viscosidad del moco en las
vias respiratorias, el pancreas, el intestino y las glandulas sudoriparas.



Para su indicacion se requiere un estudio de genotipificacion completo que
identifique las mutaciones especificas del gen CFTR, dado que la respuesta
al tratamiento depende del tipo de defecto molecular. Existen diferentes
tipos de moduladores con objetivos especificos: los potenciadores
(como ivacaftor) aumentan la probabilidad de apertura del canal CFTR,
mejorando el flujo de iones cloruro en mutaciones de tipo gating; los
correctores (como /umacaftor, tezacaftor y elexacaftor) favorecen el
plegamiento y trafico adecuado de la proteina hacia la membrana celular
en mutaciones de mal procesamiento; y los amplificadores (aun en
desarrollo) incrementan la cantidad total de proteina CFTR sintetizada.
Las combinaciones de moduladores (por ejemplo,
elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor) actian de manera sinérgica, mejorando
tanto el procesamiento como la funcidon del canal. En conjunto, esta
terapia busca mejorar la funcion pulmonar (VEFi1), reducir las
exacerbaciones respiratorias, favorecer el crecimiento y el estado
nutricional, y disminuir el requerimiento de hospitalizaciones vy
antibioticos.

Tratamiento no farmacoldgico

Los tratamientos no farmacoldgicos en FQ estan orientados a optimizar la
funcion pulmonar, fisica y el estado nutricional. Esto se realiza mediante
multiples estrategias.

Terapia respiratoria

Historicamente, la terapia respiratoria se ha recomendado como parte integral
del manejo de la fibrosis quistica, y se ha considerado una de las estrategias
esenciales para optimizar y mantener la funcién pulmonar al realizar la limpieza
del moco acumulado en las vias respiratorias (41). Las técnicas mas
comunmente utilizadas no requieren dispositivos adicionales a aquellos usados
en la practica habitual de la terapia respiratoria y consisten en percusion
toracica, técnicas de vibracién y drenaje postural. Sin embargo, estas técnicas
requieren ser realizadas por profesionales de la salud entrenados y requieren
una intervencion significativa en tiempo para realizarse (42).

En los ultimos afios, diversos dispositivos han entrado a la practica clinica nuevas
técnicas apoyadas en dispositivos, que prometen agilizar las terapias, disminuir



el requerimiento en horas del personal de salud y aumentar la autonomia de los
pacientes. Las técnicas que requieren dispositivos mas frecuentemente usadas
son (43):

e Sistemas de presion espiratoria positiva: Son técnicas de terapia que pueden
ser autoadministradas por los pacientes y que se basan en aumentar la
resistencia espiratoria lo cual, de forma mecanica, desaloja las mucosidades
de las vias respiratorias y permite que fluyan para ser eliminadas. Existen
multiples dispositivos para lograr este objetivo pasando por aquellos que
usan mascaras faciales y que censan el ciclo respiratorio para aumentar la
presion del aire durante la espiracién, pasando por dispositivos que usan
resistores de agua y aquellos que usan piezas de plastico con pequefos
orificios que fuerzan un aumento de la resistencia cuando se espira con el
dispositivo.

e Osciladores toracicos de alta frecuencia: Se basa en el uso de dispositivos
generalmente inflables que proporcionan compresiones rapidas y leves en la
superficie de la pared toracica.

Actualmente no parece haber evidencia para sugerir un dispositivo sobre el otro
(37).

Acondicionamiento fisico

El acondicionamiento fisico y ejercicio son fundamentales en el mantenimiento
y calidad de vida de los pacientes con fibrosis quistica. Se ha encontrado que un
mejor desempeiio fisico se asocia con menor riesgo de infecciones y mayor
sobrevida. En este sentido se ha observado que el primer paso es el incentivo
de la actividad fisica en la medida de las posibilidades de los pacientes (44). Sin
embargo, no existe un método definitivo para proveer y soportar el
acondicionamiento fisico (45), y actualmente se sugiere individualizar las
intervenciones y necesidades de fisioterapia de acuerdo a las necesidades
identificadas en cada paciente.

Soporte nutricional

Las personas con FQ, especialmente la primera infancia e infancia son
susceptibles a desnutricion, retardo en el crecimiento y mala absorcion de
nutrientes. Estos problemas se derivan de la extensa afectacién gastrointestinal




derivada del defecto genético, el aumento del trabajo respiratorio que aumenta
el requerimiento caldrico y las infecciones a repeticion que presentan (46). Esto
ha llevado a que la nutricidn clinica sea una de las ciencias médicas mas
frecuentemente relacionadas con la atencidon y manejo de estos pacientes.

Se ha establecido que, dado el alto riesgo nutricional, los pacientes con fibrosis
quistica deben ser evaluados preventivamente y con regularidad en su estado
nutricional para detectar y corregir tempranamente cualquier desviacion
detectada incluyendo macronutrientes y micronutrientes. Adicionalmente, los
pacientes con fibrosis quistica son mas susceptibles a desarrollar padecimientos
derivados de la obesidad, y en este sentido el objetivo nutricional ha sido
mantener un equilibrio en un estado nutricional normal (47).

En el caso de pacientes que se detecte falla exocrina del pancreas, generalmente
se ha implementado el remplazo enzimatico, usando diversas vias y métodos.
En el mismo sentido, en aquellos pacientes en los cuales se detecta déficit de
micronutrientes la recomendacién ha sido suplementar estos hasta que haya
normalizacién de los niveles séricos de los mismos (48).

En el caso de la desnutricidon cronica la postura actual sugiere preservar la
lactancia materna como método principal de alimentacidn en neonatos y
lactantes menores. En el caso de nifios, nifas y adolescentes se ha preferido
implementar estrategias inicialmente de intervencion nutricional modificando las
dietas, pero en caso que estas medidas sean insuficientes, generalmente se
considera la implementacion individualizada de suplementos nutricionales con
proposito médico (47).

Finalmente, los pacientes con fibrosis quistica son mas susceptibles a
enfermedades metabdlicas crénicas como la diabetes mellitus y las dislipidemias.
Esto significa que se debe considerar tamizajes frecuentes y tempranos para
estas enfermedades (49).

4.2 Descripcion de los medicamentos para el manejo de la FQ
en Colombia

4.2.1 Ivacaftor

La informacién sobre las propiedades farmacoldgicas, datos clinicos y de
seguridad del medicamento fue consultada en las fuentes de informacién de la




European Medicines Agency (EMA), Food and Drug Administration (FDA),
Agencia Espafola de Medicamentos vy Productos Sanitarios (AEMPS),
Organizacién Mundial de la Salud (OMS) y Uppsala Monitoring Centre (UMC);
por otro lado, dado que este medicamento no cuenta con registro sanitario
autorizado por el Instituto Nacional de Vigilancia de Medicamentos y Alimentos
(INVIMA) no se tiene informacién de indicaciones autorizadas en el pais, y la
informacién respecto a presentacion y datos de comercializacién en el contexto
local fue consultada en la tabla de referencia de Identificador Unico de
Medicamentos (IUM) (corte 20 de junio de 2025) y el listado de medicamentos
vitales no disponibles (MVND) (corte 15 de julio de 2025); por ultimo, se
consultd en la base de datos del WHO Collaborating Centre for Drug Statistics
Methodology para la obtencion de la informacién de clasificacién (ATC) (Tabla
2).

Tabla 2. Basquedas realizadas para obtener informaciéon del medicamento

Tipo de | Informacion farmacoldgica y de seguridad de la tecnologia
busqueda

FDA, EMA, AEMPS y WHO Collaborating Centre for Drug Statistics
Base de datos | Methodology, table de referencia IUM, listado MVND.

Fecha de | 06/06/2025; 7/06/2025; 21/06/2025; 29/06/2025
busqueda

Término de | Ivacaftor

busqueda

Fuente: elaboracion propia

Identificacién y descripcién del medicamento

Ivacaftor es un medicamento que se utiliza para tratar la fibrosis quistica, una
enfermedad hereditaria que afecta gravemente a los pulmones, el sistema
digestivo y otros érganos, en pacientes a partir de un mes de edad que pesan al
menos 3 kg (50).

Este medicamento es un modulador de la CFTR, que es una glicoproteina de mas
de 1480 aminoacidos, compuesta de 5 dominios: dos dominios transmembrana,
dos sitios de unidn de nucledtidos y un dominio regulador (51); el CFTR gradua
el movimiento adecuado de agua y de iones cloruro a través de las membranas
celulares que recubren los pulmones y otros 6rganos. En la fibrosis quistica (FQ)
las mutaciones del gen CFTR provocan una proteina defectuosa o ausente, lo
que provoca acumulacidn de moco espeso y pegajoso, que puede causar




infecciones pulmonares, dafos al pancreas, y problemas en otras partes del
cuerpo. El ivacaftor fue el primer modulador de la CFTR que demostré una
mejoria significativa en algunas mutaciones G551D/F508 (52).

El medicamento se ha comercializado en Colombia en presentacién de capsulas
o tabletas de liberacién no modificada de administracién oral que contienen 150
mg de ivacaftor (53).

Mecanismo de accion

Ivacaftor actia como un potenciador de la proteina CFTR, al incrementar la
apertura del canal CFTR para mejorar el transporte de cloruro en ciertas
mutaciones con baja probabilidad de apertura. También potencia la apertura del
canal en la mutaciéon R117H del gen CFTR, que presenta una reducida
probabilidad de apertura y menor conductancia (54). No obstante, el mecanismo
exacto por el cual ivacaftor potencia la actividad de apertura tanto de la CFTR
normal como de algunas formas mutantes no se ha dilucidado completamente
(54). El medicamento se utiliza en personas a partir del mes de edad que
presentan al menos una mutacién en el gen de la FQ que responda al farmaco,
ayudando a que los canales permanezcan abiertos durante mas tiempo,
permitiendo que mas iones de cloruro entren y salgan de las células. El
movimiento de los iones de cloruro puede ayudar a mantener el equilibrio de sal
y agua en los pulmones. Ivacaftor no aumenta la cantidad de proteinas CFTR en
la superficie celular, ya que la mutacion G970R provoca un defecto de empalme,
resultando en una baja o nula presencia de proteina CFTR en la superficie celular,
lo que podria explicar ciertos resultados clinicos, en los sujetos con esta
mutacién (55) (Figura 1).

Figura 1. Mecanismo de accion del Ivacaftor
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Fuente: Tomado de Vertex, 2024 (55)

Clasificacion ATC

De acuerdo con la clasificacion ATC - Clasificacion Anatémico-Terapéutica-
Quimica, ivacaftor pertenece al sistema respiratorio, especificamente, al grupo
de otros productos para el sistema respiratorio (56) (Figura 2).

Figura 2. Clasificacion ATC ivacaftor
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Fuente: elaboracién propia a partir del ATC/DDD Index 2025 (56)
Indicacion autorizada en Colombia

Ivacaftor no cuenta con registro sanitario autorizado por el INVIMA en Colombia;
sin embargo, se ha comercializado bajo la modalidad de vital no disponible para
los diagndsticos asociados: fibrosis quistica con manifestaciones pulmonares y
FQ, sin otra especificacion (53).

Indicacion EMA: el medicamento estda indicado en monoterapia para el
tratamiento de adultos, adolescentes y nifios > 6 afios de edad con un peso =
25 kg con FQ y una mutacién R117H en el gen CFTR o una de las siguientes
mutaciones de apertura del canal (clase III) en el gen regulador de la
conductancia transmembrana de la fibrosis quistica: G551D, G1244E, G1349D,
G178R, G551S, S1251N, S1255P, S549N o S549R (54).

Indicacion FDA: ivacaftor es un potenciador del regulador de la conductancia
transmembrana de la fibrosis quistica (CFTR) indicado para el tratamiento de la
fibrosis quistica en pacientes de > 1 mes que pesen al menos 3 kg que tienen al



menos una mutaciéon en el gen CFTR que responde a ivacaftor segun datos
clinicos o de ensayos in vitro (50).

Si se desconoce el genotipo del paciente, se debe realizar un estudio molecular
del gen CFTR, empleando técnicas validadas y reconocidas en el pais, tales como
secuenciacion Sanger, secuenciacion de nueva generacién (NGS), MLPA o PCR
dirigida, segun la capacidad diagndstica del laboratorio. Estas pruebas tienen
como propdsito identificar variantes patogénicas o de significado incierto en el
gen CFTR, las cuales permiten confirmar el diagndstico de fibrosis quistica y
orientar la seleccion de terapias moduladoras especificas (50). En el anexo 9
(Tabla 52) se muestran las mutaciones genéticas CFTR sensibles a ivacaftor.

Contraindicaciones

Hipersensibilidad al principio activo o a alguno de los excipientes (54), tales
como: dioxido de silicio coloidal, croscarmelosa sdédica, acetato succinato de
hipromelosa, lactosa monohidrato, estearato de magnesio, celulosa
microcristalina y lauril sulfato de sodio y el recubrimiento del comprimido
contiene cera de carnauba, polietilenglicol 3350, alcohol polivinilico y didxido de
titanio (57).

Precauciones y advertencias

Solo los pacientes con fibrosis quistica que presentaban ciertas mutaciones
especificas en el gen CFTR participaron en los estudios 770-102, 770-103, 770-
111 y 770-110. Estas mutaciones incluyen las de apertura del canal (clase III)
como G551D, G1244E, G1349D, G178R, G551S, S1251N, S1255P, S549N,
S549R, o bien las mutaciones G970R o R117H, presentes en al menos un alelo,
del gen CFTR fueron incluidos en los estudios 770-102, 770-103, 770-111y 770-
110 (54).

En el estudio 770-111 fueron incluidos 4 pacientes con la mutacién G970R. En
3 de los 4 pacientes el cambio en la prueba de cloruro en el sudor fue <5 mmol/I
y en este grupo no se mostrd una mejoria clinicamente relevante en el Volumen
Espiratorio Forzado en el Primer Segundo (VEF1) después de 8 semanas de
tratamiento. Por lo que no se pudo establecer la eficacia clinica en los pacientes
con la mutaciéon G970R en el gen CFTR (54).




No se recomienda la monoterapia con ivacaftor en pacientes con FQ
homocigdticos para la mutacién F508del en el gen CFTR, ya que en un estudio
fase 2 no mostraron una diferencia estadisticamente significativa en el VEF1 a
lo largo de 16 semanas de tratamiento con ivacaftor en comparacién con placebo
(54).

En el estudio 770-110, demostré menos evidencia de un efecto positivo del
farmaco en pacientes con una mutacion R117H-7T asociada a una menor
gravedad de la enfermedad (54).

Transaminasas elevadas y daio hepatico: se han reportado niveles
elevados de transaminasas en pacientes con FQ tratados con ivacaftor, por lo
que se deben evaluar niveles de Alanina Aminotransferasa (ALT) y Aspartato
Aminotransferasa (AST) antes de iniciar el tratamiento y cada 3 meses durante
el primer afio de tratamiento y anualmente a partir de entonces. No obstante,
en pacientes con antecedentes de elevaciones de transaminasas, se debe
considerar un control mas frecuente de las pruebas de funciéon hepatica. En
general, estos pacientes deben ser monitoreados estrechamente hasta que se
resuelvan las anomalias. Por otro lado, si los niveles de ALT o AST superan 5
veces el LSN (limite superior de la normalidad) se debe suspender el
tratamiento, hasta que se resuelvan las elevaciones de transaminasas,
considerando los riesgos-beneficios de reanudar el tratamiento (50).

Insuficiencia hepatica: no es recomendable usar ivacaftor, en monoterapia o
combinado con otros moduladores de la CFTR, en pacientes = 6 afios con
insuficiencia hepatica grave a menos que los beneficios esperados superen los
riesgos (54).

Depresion: se ha reportado depresion (incluyendo ideas e intento de suicidio)
sobre todo en esquema combinado con tezacaftor o tezacaftor/elexacaftor, que
suele aparecer en los 3 meses siguientes al inicio del tratamiento y en pacientes
con antecedentes de trastornos psiquiatricos. Tras la reduccién de la dosis o la
suspension del medicamento se notificé mejoria de los sintomas. Por esta razén,
es necesario informar a los pacientes y/o cuidadores sobre signos de alarma
(estado de animo deprimido, ideas de suicidio o cambios inusuales de
comportamiento) para acudir al médico de inmediato (55).

Insuficiencia renal: se recomienda precaucién en pacientes con insuficiencia
renal grave o enfermedad renal terminal mientras usan ivacaftor (55).



Pacientes después de un trasplante de 6rganos: no se recomienda utilizar
en pacientes trasplantados, ya que este medicamento no se ha estudiado en
pacientes con FQ que se han sometido a un trasplante de érganos (55).

Acontecimientos de erupcion: se reporté mayor incidencia en las mujeres
(particularmente en las que tomaban anticonceptivos hormonales) que, en los
hombres, de acontecimientos de erupcidon con ivacaftor cuando fue combinado
con otros moduladores de la CFTR (tezacaftor/elexacaftor). Por lo anterior, en
pacientes que toman anticonceptivos hormonales y desarrollan una erupcion, se
debe considerar la posibilidad de suspender el tratamiento en un esquema
combinado de ivacaftor con tezacaftor/elexacaftor y anticonceptivos
hormonales. Considerar reanudar el medicamento si se resuelve la erupcion
(54).

Interacciones con otros medicamentos

Inductores de CYP3A: no se recomienda el uso concomitante con inductores
potentes del CYP3A, como la rifampicina y la hierba de San Juan (50),
carbamazepina, fenobarbital, fenitoina, ya que disminuye considerablemente la
exposicidon al medicamento (55).

Inhibidores de CYP3A: el ivacaftor es metabolizado por la enzima CYP3A. Por
lo cual, tomarlo con inhibidores de esta enzima aumenta su concentracion en el
cuerpo. Por ello, es necesario reducir la dosis del medicamento si se toma con
inhibidores potentes del CYP3A (como ketoconazol, itraconazol o claritromicina)
y con inhibidores moderados (como fluconazol o eritromicina). Adicionalmente,
se debe evitar el zumo de pomelo, ya que también inhibe el CYP3A y aumenta
los niveles del farmaco (55).

Cataratas: se han notificado casos de opacidades/cataratas no congénitas del
cristalino en pacientes pediatricos. Aunque en algunos casos habian otros
factores de riesgo, tales como el uso de corticosteroides o la exposiciéon a la
radiacion, no se puede descartar un posible riesgo asociado al tratamiento con
ivacaftor, es necesario realizar examenes oftalmoldgicos iniciales y de
seguimiento a los pacientes pediatricos que inicien dicho tratamiento (50).

Excipientes con efecto conocido




Lactosa: este medicamento contiene lactosa, lo cual es importante para
pacientes con intolerancia hereditaria a galactosa, deficiencia total de lactasa o
problemas de absorcion de glucosa o galactosa (54).

Sodio: cada comprimido de este medicamento contiene menos de 1 mmol
(23 mg) de sodio, lo que lo clasifica como “esencialmente sin sodio” (54).

Reacciones de hipersensibilidad y anafilaxia: se han reportado casos de
reacciones de hipersensibilidad, incluida la anafilaxia, tras la comercializacién de
ivacaftor. Si un paciente experimenta signos o sintomas de una reaccion grave,
se debe suspender inmediatamente el tratamiento y administrar la terapia
adecuada. La decisién de reanudar el medicamento debe basarse en una
evaluacion cuidadosa de los beneficios y riesgos individuales del paciente (55).

Dosificacion: En pacientes a partir de 6 afios de edad con un peso mayor o
igual de 25 kg, se recomienda dos comprimidos al dia (150 mg en la manana y
150 mg en la noche) (58).

Informacion de comercializacion

Ivacaftor fue aprobado inicialmente en Estados Unidos por la FDA el 31/01/2012
(50) y el 23/07/2012 fue aprobada su comercializacion en Europa por la EMA
(58), posteriormente el 25/01/2019 en Canada por la Health Canada (59) vy el
5/11/2024 en Australia por la TGA- Therapeutic Goods Administration
(Administracion de Productos Terapéuticos) (60).

En Colombia, de acuerdo con la tabla de referencia de IUM se tienen 2 IUM
identificados; por otro lado, en la base de datos de MVND, se evidencian 13
solicitudes para pacientes especificos desde 2018 a 2025 asociados a estos 2
IUM y un caso de urgencia clinica en 2024 (53); en el Anexo 7 (Tabla 48) se
relacionan los IUM asociados a solicitudes bajo la modalidad de MVND.

Perfil de seguridad

Las reacciones adversas mas comunes reportadas por pacientes > 6 afios que
tomaron ivacaftor incluyeron:

e Cefalea (23,9%)




e Dolor orofaringeo (22%)

e Infeccion del tracto respiratorio superior (22%)
e Congestién nasal (20,2%)

e Dolor abdominal (15,6%)

e Nasofaringitis (14,7%)

e Diarrea (12,8%)

e Erupcion (12,8%)

e Bacterias en el esputo (12,8%)

e Mareos (9,2%)

Ademads, se observdé un aumento de las transaminasas en el 12,8% de los
pacientes tratados con este medicamento, en comparacion con el 11,5% de los
que recibieron placebo (54).

Las reacciones adversas mas frecuentes en niflos de 2-6 afios fueron:
e Congestién nasal (26,5%)

e Infeccidn del tracto respiratorio superior (23,5%)

e Aumento de las transaminasas (14,7%)

e Erupcion (11,8%)

e Bacterias en el esputo (11,8%).

Siendo las reacciones adversas mas graves, el dolor abdominal (0,9%) vy el
aumento de transaminasas (1,8%) (54).




Vigilancia poscomercializacion

A continuacion, se realiza la revisidon de alertas sanitarias en diferentes agencias
sanitarias para ivacaftor (Tabla 3):

Tabla 3. Informacion vigilancia poscomercializacion ivacaftor

Agencia

. Fuente Observacion
Sanitaria
https://app.invima.gov.co/alert
INVIMA as/search/node/ La busqueda no produjo resultados

Consultada: 23/06/2025

https://www.fda.gov/drugs/dru
FDA g-safety-and-availability/drug-
alerts-and-statements

La busqueda no produjo resultados

Consultada: 23/06/2025

h : . . . , .
EMA tps://www.ema.europa.cu/en La busqueda no produjo resultados

Consultada: 23/06/2025

La busqueda del principio activo ivacaftor,
arrojé un resultado de 8.673 reportes de
posibles efectos secundarios. Siendo los
de mayor reporte:

- Infecciones e infestaciones (14%; 2.055

RAM - Reacciones  Adversas a
Medicamentos)
RAM representativas: exacerbacion
WHO - http://www.vigiaccess.ora/ pulmonar ineficaz de la fibrosis quistica
Uppsala (511), nasofaringitis (229) y neumonia
Monitoring | - nsultada: 23/06/2025 (221)
Centre

- Trastornos generales y afecciones en el
lugar de administracion (11%; 1.646
RAM)

RAM representativas: malestar (414),
fatiga (224 y malestar en el pecho (130)

- Trastorno respiratorio tordacico y
mediastinico (10%; 1.396 RAM)



https://app.invima.gov.co/alertas/search/node/
https://app.invima.gov.co/alertas/search/node/
https://www.fda.gov/drugs/drug-safety-and-availability/drug-alerts-and-statements
https://www.fda.gov/drugs/drug-safety-and-availability/drug-alerts-and-statements
https://www.fda.gov/drugs/drug-safety-and-availability/drug-alerts-and-statements
https://www.ema.europa.eu/en
http://www.vigiaccess.org/

Agencia

. Fuente Observacion
Sanitaria

RAM representativas: tos (378), tos
productiva (220) y disnea (185)

- Envenenamiento por lesiones vy
complicaciones de procedimientos (16%;
2.229 RAM)

RAM representativas: sindrome post
puncién lumbar (895), dolor de
procedimiento (535) y caidas (160)

Fuente: elaboracién propia.

4.2.2 Lumacaftor/Ivacaftor

La informacidn sobre las propiedades farmacoldgicas, datos clinicos y de
seguridad del medicamento fue consultada en las fuentes de informacion de
EMA, FDA, AEMPS, WHO y UMC; por otro lado, dado que este medicamento no
cuenta con registro sanitario autorizado por el INVIMA no se tiene informacion
de indicaciones autorizadas en el pais, y la informacion respecto a presentacién
y datos de comercializacidon en el contexto local fue consultada en la tabla de
referencia IUM (corte 20 de junio de 2025) y el listado de medicamentos vitales
no disponibles (MVND) (corte 15 de julio de 2025); por ultimo, se consulté en la
base de datos del WHO Collaborating Centre for Drug Statistics Methodology
para la obtencion de la informacion de clasificacion (ATC) (Tabla 4)

Tabla 4. Busquedas realizadas para obtener informacion del medicamento

Tipo de bisqueda Informacion farmacoldgica y de seguridad de la tecnologia

INVIMA, FDA, EMA, AEMPS y WHO Collaborating Centre for Drug

Base de datos Statistics Methodology.

Fecha de busqueda 10/06/2025, 11/06/2025, 23/06/2025, 30/06/2025

Término de busqueda Lumacaftor/Ivacaftor




Fuente: Elaboracién propia.

Identificacidén y descripcion del medicamento

La combinacién lumacaftor/ivacaftor es usada para la fibrosis quistica en
pacientes adultos y nifos > 1 afio que tienen dos copias de la mutacién F508del,
gue es la mutacién mas comun en FQ (61). Los comprimidos se pueden usar en
nifos > de 6 afios y los granulos pueden usar en nifios de al menos 1 afio (62).

El lumacaftor pertenece a una clase de farmacos llamados correctores del
regulador de la CFTR, e ivacaftor pertenece a una clase de medicamentos
llamados potenciadores de la CFTR. Esta combinacidn mejora la funcidén de una
proteina en el organismo para disminuir la acumulaciéon de moco espeso en los
pulmones y mejorar otros sintomas de la fibrosis quistica (62).

Este medicamento se ha comercializado en Colombia bajo las siguientes
presentaciones:

e Tabletas de liberacion no modificada de administracion oral: conteniendo
200 mg de lumacaftor y 125 de ivacaftor o 100 mg de lumacaftor y 125
de ivacaftor

e Polvo para reconstituir a suspension oral conteniendo 150 mg de
lumacaftor y 188 mg de ivacaftor (53).

Mecanismo de accion

La proteina CFTR, un canal de cloruro crucial en las células epiteliales se ve
afectada por la mutacién F508del. Esta mutacion provoca un plegamiento
incorrecto de la proteina, lo que lleva a su degradacién y a una reduccion
significativa de CFTR en la superficie celular. La pequefia fraccién de CFTR con
la mutacion F508del que logra llegar a la superficie es inestable y presenta una
baja probabilidad de apertura de su canal. De esta manera lumacaftor mejora la
estabilidad de la proteina F508del-CFTR, facilitando que mas proteina madura
llegue a la superficie celular e ivacaftor aumenta el transporte de cloruro al
mejorar la probabilidad de apertura de los canales CFTR en la superficie celular
(63).




Estudios in vitro han demostrado que la combinacion de ambos medicamentos
actla directamente sobre la proteina CFTR con la mutacion F508del,
incrementando su cantidad, estabilidad y funcién en la superficie celular, lo que
resulta en un mayor transporte de iones cloruro. Sin embargo, es importante
destacar que los resultados in vitro no siempre se traducen directamente en la
respuesta farmacodinamica in vivo o en el beneficio clinico (63).

Clasificacion ATC

De acuerdo con la clasificacion ATC, lumacaftor/ivacaftor pertenece al sistema
respiratorio, especificamente, al grupo de otros productos para el sistema
respiratorio (56) (Figura 3).

Figura 3. Clasificacion ATC lumacaftor/ivacaftor

R
Sistema
respiratorio
RO7 RO7A RO7AX
Otros productos para T Otros productos para »  Otros productos para
el sistema respiratorio el sistema respiratorio el sistema respiratorio
v

RO7AX30
Ivacaftor y
Lumacaftor

Fuente: elaboracién propia a partir del ATC/DDD Index 2025 (56)

Indicacion autorizada en Colombia

La combinacion de lumacaftor e ivacaftor no cuenta con registro sanitario en
Colombia, sin embargo, se ha comercializado bajo la modalidad de vital no
disponible para los diagnosticos asociados: fibrosis quistica, sin otra
especificacion, FQ con manifestaciones intestinales, FQ con manifestaciones
pulmonares y pseudomonas (aeuruginosa) (mallei) (pseudomallei) como causa
de enfermedades clasificadas en otros capitulos (53).




Indicacion EMA: |lumacaftor/ivacaftor estd indicadopara el tratamiento de
pacientes con fibrosis quistica de 6 afios de edad o mayores (forma farmacéutica
comprimidos) o de 1 afo de edad o mayores (forma farmacéutica granulos)
homocigdticos para la mutacién F508del en el gen regulador de la conductancia
transmembrana de la fibrosis quistica (54).

Indicaciéon FDA: la combinacion de lumacaftor/ivacaftor esta indicado para el
tratamiento de la fibrosis quistica en pacientes de 1 afio o mas homocigotos para
la mutacién F508del en el gen CFTR. En caso de no conocer el genotipo del
paciente, se debe realizar una prueba de mutaciéon de FQ autorizada por la FDA
para detectar la presencia de la mutacion F508del en ambos alelos del gen CFTR.
Adicional a lo anterior, no se ha establecido la eficacia ni la seguridad en
pacientes con FQ que no sean homocigotos para la mutacion F508del (64).

Contraindicaciones:

Hipersensibilidad a los principios activos o a alguno de los excipientes (64).
Tanto como los sobres de granulos orales como los comprimidos del
medicamento tienen los siguientes excipientes: celulosa microcristalina;
croscarmelosa soédica; acetato succinato de hipromelosa; estearato de
magnesio; povidona; y lauril sulfato de sodio (63).

Precauciones y advertencias

Este medicamento no ofrece eficacia en pacientes con FQ heterocigdticos para
la mutacién F508del si el segundo alelo del gen CFTR produce una proteina no
funcional o no responde a ivacaftor in vitro (65).

Pacientes con FQ con una mutacion de apertura del canal (clase III) en
el gen CFTR: no se ha investigado la eficacia de este medicamento en pacientes
con fibrosis quistica que presentan una mutacién de apertura del canal (clase
IIT) en un alelo del gen CFTR, independientemente de si tienen o no la mutacion
F508del en el otro alelo. Dado que la administracidon conjunta con lumacaftor
reduce drasticamente la exposicion a ivacaftor, no se recomienda el uso de la
combinacidn en estos pacientes (64).

Reacciones adversas respiratorias: existen reportes de mayor incidencia de
eventos respiratorios como disnea, molestias toracicas o respiracion anémala, al



comenzar el tratamiento en comparacién con el placebo. Estos efectos pueden
ser graves y han ocasionado la interrupcién del tratamiento, especialmente en
aquellos con enfermedad pulmonar avanzada (FEV1 previsto <40%). Dado que
la experiencia clinica en pacientes con un FEV1 <40% es limitada, se recomienda
un seguimiento adicional al inicio del tratamiento (65). No existe ninguna
experiencia de inicio del medicamento en pacientes con exacerbacién pulmonar,
por lo que no se recomienda iniciar el tratamiento en estos pacientes (64).

Efecto en la presion sanguinea: se ha observado un aumento de la presion
arterial en algunos pacientes tratados con este medicamento, por lo que se debe
controlar periddicamente la presidén sanguinea a todos los pacientes durante el
tratamiento (65).

Pacientes con enfermedad hepatica avanzada: este farmaco debe ser usado
con extrema precaucion en pacientes con enfermedad hepatica avanzada y solo
si los beneficios esperados superan claramente los riesgos. En caso de
administrar este tratamiento, se debe tener en cuenta la monitorizacion estrecha
desde el inicio y una reduccion de la dosis. Se han reportado casos de
descompensacion hepatica, incluso insuficiencia hepatica mortal, en pacientes
con fibrosis quistica que ya padecian cirrosis e hipertension portal (62).

Reacciones adversas hepatobiliares: se ha evidenciado aumento frecuente
de las aminotransferasas, en algunos casos, se han asociado a aumentos
simultaneos de la bilirrubina sérica total. Este aumento se ha observado con
mayor frecuencia en la poblacién pediatrica que adulta (64).

Es crucial evaluar los niveles de ALT, AST y bilirrubina antes de iniciar el
tratamiento y cada tres meses durante el primer afio y anualmente a partir de
entonces. Si el paciente tiene antecedentes de elevaciones en estos valores, se
recomienda una monitorizacién mas frecuente. Aquellos que muestren un
aumento en ALT, AST o bilirrubina deben ser observados de cerca hasta que los
niveles vuelvan a la normalidad. Adicionalmente, se debe interrumpir el
tratamiento si los niveles de ALT o AST superan cinco veces el limite superior de
la normalidad (LSN) sin una elevacion de bilirrubina. La interrupcion también es
necesaria si ALT o AST exceden tres veces el LSN junto con una bilirrubina mas
de dos veces el LSN. Una vez que estas anomalias se resuelvan, la decisién de
reanudar el tratamiento debe basarse en una evaluacién cuidadosa de riesgo-
beneficio para el paciente (65).




Depresion: se ha notificado depresidon (incluyendo ideas e intento de suicidio),
los cuales suelen aparecer en los 3 meses siguientes al inicio del tratamiento y
en pacientes con antecedentes de trastornos psiquiatricos. En algunos casos
mejoraron los sintomas con la disminucion de dosis o interrupcién del
tratamiento. Es fundamental informar dicha situacion a los pacientes y/o
cuidadores para estar alertas a signos de alarma y acudir de inmediato al médico
si estos sintomas aparecen (64).

Interacciones con otros medicamentos

Sustratos de CYP3A: lumacaftor es un potente inductor del CYP3A; por lo que
puede disminuir la exposicion sistémica a medicamentos sustratos del CYP3A, lo
gue se puede traducir en reducir su efecto terapéutico. No se recomienda la
administracion con sustratos sensibles al CYP3A o sustratos del CYP3A con un
margen terapéutico estrecho (64).

Este farmaco combinado puede disminuir la exposicién a los anticonceptivos
hormonales, con reduccion de su eficacia y aumento de incidencia de reacciones
adversas asociadas a la menstruacién, tales como: amenorrea, dismenorrea,
menorragia y menstruacién irregular (27% en mujeres con anticonceptivos
hormonales (orales, inyectables, transdérmicos e implantables), en comparacion
con el 3% de mujeres que no los usan) (64).

Inductores potentes de CYP3A: como el ivacaftor es un sustrato de CYP3A4
y de CYP3A5 no se recomienda la administracién conjunta de este con inductores
potentes de CYP3A (rifampicina, hierba de San Juan), ya que dicha interaccion
puede reducir la eficacia terapéutica del medicamento combinado (62).

Insuficiencia renal: se debe usar con precaucion en pacientes con insuficiencia
renal grave o con enfermedad renal terminal (64).

Cataratas: se han notificado casos de opacidades no congénitas del cristalino
(cataratas) en nifios tratados con este farmaco combinado. Aunque algunos de
estos nifios tenian otros factores de riesgo (como el uso de corticosteroides o
exposicion a radiacion); por lo cual, no se puede descartar que ivacaftor sea una
de las causas. Por ello, es recomendable que los pacientes pediatricos que
comiencen con la terapia medicamentosa se sometan a examenes oftalmoldgicos
iniciales y de seguimiento para monitorear su vista (65).



Pacientes después de un trasplante de 6rganos: no se ha estudiado esta
combinacidn en pacientes con FQ que sean sometidos a un trasplante de
organos. Por lo tanto, no se recomienda su uso en estos pacientes (64).

Contenido de sodio: este medicamento contiene menos de 23 mg de sodio (1
mmol) por dosis; esto es, esencialmente “exento de sodio” (64).

Dosificacion

Recomendaciones en pacientes de 1 ano de edad o mayores (aplica para la
presentacién polvo para reconstituir a solucién oral) (ver Tabla 5) (64):

Tabla 5. Recomendaciones en pacientes de 1 aiio de edad o mayores

Edad Peso Concentracién? Frecuencia
o 75 mg lumacaftor/94 mg
1 a <2 ainos 7 kg a <9 kg - Cada 12 horas
ivacaftor _
9 kg a <14 K 100 mg de_Iumacaftor/125 mg Cada 12 horas
2kpa s kg ivacaftor T
>14 k 150 mg de lumacaftor/188 mg Cada 12 horas

de ivacaftor

100 mg de lumacaftor/125 mg
de ivacaftor

150 mg de lumacaftor/188 mg

>14 kg de ivacaftor Cada 12 horas

2 a 5 afios <14 kg Cada 12 horas

Recomendaciones en pacientes de 6 afios de edad y mayores (aplica para las
formas farmacéuticas tabletas) Tabla 6 (64):

Tabla 6. Recomendaciones en pacientes de 6 ailos de edad y mayores

| Edad | Concentracién | Frecuencia |

1 En el listado de MVND no se ha evidenciado la comercializacién de polvo para reconstituir a
solucién oral a una concentracion menor de 150 mg de lumacaftor/188 mg de ivacaftor; sin
embargo, a nivel internacional se evidencia la existencia de las presentaciones mostradas en la
tabla de dosificacidn.



6a<l12 100 mg de lumacaftor/125 mg 2 comprimidos

afnos de ivacaftor cada 12 horas
12 afios o 200 mg de lumacaftor/125 mg 2 comprimidos
mayores de ivacaftor cada 12 horas

Informacion de comercializacion

Lumacaftor/ivacaftor fue aprobado inicialmente el 2/07/2015 por los Estados
Unidos por parte de la FDA (65) y luego fue aprobado por la Unidn Europea a
través de la EMA (58), posteriormente por Canada el 18/04/2017 por la Health
Canada (59) y el 10/08/2018 en Australia por la TGA (60).

En Colombia, de acuerdo con la tabla de referencia de IUM se tienen 6 IUM
identificados; por otro lado, en la base de datos de MVND, se evidencian 32
solicitudes para pacientes especificos desde 2018 a 2022 asociados a 4 IUM vy 6
casos de urgencia clinica en 2018 y 2021 (53); en el Anexo 7 (Tabla 48) se
relacionan los IUM a solicitudes bajo la modalidad de MVND.

Perfil de seguridad

Las reacciones adversas (RAM) mas frecuentes fueron:

e Disnea (14%)

e Diarrea (11%)

e Nauseas (10,2%).

También se han reportado RAM graves como: acontecimientos hepatobiliares,
como por ejemplo el aumento de aminotransferasas (0,5%), hepatitis
colestasica (0,3%) y encefalopatia hepatica (0,1%) (64).

Vigilancia poscomercializacién

A continuacidn, se realiza la revision de alertas sanitarias en diferentes agencias
sanitarias para el medicamento lumacaftor/ivacaftor (Tabla 7).

Tabla 7. Informacion vigilancia poscomercializacién lumacaftor/ivacaftor

Agencia

. Fuente Observacion
Sanitaria
INVIMA https://app.invima.gov.co/alert La busqueda no produjo resultados
as/search/node/



https://app.invima.gov.co/alertas/search/node/
https://app.invima.gov.co/alertas/search/node/

Agencia

. Fuente Observacion
Sanitaria

Consultada: 23/06/2025

https://www.fda.gov/drugs/dru
g-safety-and-availability/drug-
alerts-and-statements La busqueda no produjo resultados

FDA

Consultada: 23/06/2025

https: .ema.europa.eu/en , .
EMA ps://wwiw uropa.eu/ La busqueda no produjo resultados

Consultada: 23/06/2025

La buUsqueda del principio activo
lumacaftor/ivacaftor, arrojo un resultado
de 9.296 reportes de posibles efectos
secundarios. Siendo los de mayor
reporte:

- Infecciones e infestaciones (20%; 2.926
RAM)

RAM representativas: exacerbacion
pulmonar ineficaz de la fibrosis quistica
(1411), infeccion (320) y neumonia (319)

WHO -
Uppsala
Monitoring
Centre

http://www.vigiaccess.org/ - Trastorno respiratorio toracico vy
mediastinico (16%; 2.274 RAM)
Consultada: 23/06/2025 RAM representativas: disnea (732), tos
(491) y respiracion anormal (200)

- Investigaciones (11%, 1.539 RAM)
RAM representativas: prueba de funcidn
pulmonar disminuida (401), disminucidn
de peso (162) y disminucién del volumen
espiratorio forzado (160)

- Trastornos gastrointestinales (9%;
1.308 RAM)

RAM representativas: diarrea (294),
nauseas (241) y dolor abdominal (182)

4.2.3 Tezacaftor/ivacaftor



https://www.fda.gov/drugs/drug-safety-and-availability/drug-alerts-and-statements
https://www.fda.gov/drugs/drug-safety-and-availability/drug-alerts-and-statements
https://www.fda.gov/drugs/drug-safety-and-availability/drug-alerts-and-statements
https://www.ema.europa.eu/en
http://www.vigiaccess.org/

La informacion sobre las propiedades farmacoldgicas, datos clinicos y de
seguridad del medicamento fue consultado en las fuentes de informacion de
EMA, FDA, AEMPS, WHO y UMC; por otro lado, dado que este medicamento no
cuenta con registro sanitario autorizado por el INVIMA no se tiene informacién
de indicaciones autorizadas en el pais, y la informacion respecto a presentacién
y datos de comercializacidon en el contexto local fue consultada en la tabla de
referencia IUM (corte 20 de junio de 2025) y el listado de medicamentos vitales
no disponibles (MVND) (corte 15 de julio de 2025); por ultimo, se consulté en la
base de datos del WHO Collaborating Centre for Drug Statistics Methodology
para la obtencion de la informacion de clasificacién (ATC) (Tabla 8).

Tabla 8. Busquedas realizadas para obtener informaciéon del medicamento

Tipo de biisqueda Informacion farmacoldgica y de seguridad de la tecnologia
FDA, EMA, AEMPS y WHO Collaborating Centre for Drug
Base de datos Statistics Methodology, table de referencia IUM, listado
MVND.

Fecha de busqueda 08/06/2025, 13/06/2025, 23/06/2025, 30/06/2025
Término de busqueda | Tezacaftor/Ivacaftor
Fuente: Elaboracion propia.

Identificacién y descripcion del medicamento

Tezacaftor/ivacaftor es un farmaco combinado usado en el manejo de la fibrosis
quistica en adultos y niflos de 6 afos o mas con dos copias de la mutacién
F508del o con una sola copia de una mutacion especifica (61). En el anexo 9
(Tabla 53) se presenta el listado de mutaciones genéticas CFTR sensibles a
tezacaftor/ivacaftor.

El tezacaftor es un corrector de la CFTR; que aumenta la cantidad de proteina
CFTR madura en la superficie celular al actuar sobre el defecto de procesamiento
y trafico de la proteina CFTR F508del, junto con el ivacaftor que es un
potenciador de CFTR, mejora la funcion de la proteina CFTR una vez que alcanza
la superficie celular (66).

Este medicamento se ha comercializado en Colombia bajo la presentacion de
tabletas de liberacién no modificada de administracion oral que contienen: 50




mg tezacaftor/150 mg ivacaftor; 100 mg tezacaftor/300 mg ivacaftor y 100 mg
tezacaftor/150 mg ivacaftor? (53).

Mecanismo de accion

Tezacaftor mejora el procesamiento y el trafico celular de ciertas proteinas CFTR
mutantes (como F508del-CFTR) para que mas proteina madura llegue a la
superficie celular. Ivacaftor, por su parte, es un potenciador de CFTR que facilita
un mayor transporte de cloruro al aumentar la probabilidad de apertura de estos
canales una vez que estan en la superficie (66).

La combinacién de ambos farmacos permite que ivacaftor potencie la proteina
CFTR entregada por tezacaftor, lo que resulta en un transporte de cloruro
superior al que se lograria con cada agente por separado. En conjunto, estos dos
medicamentos incrementan tanto la cantidad como la funcién de CFTR en la
superficie celular, mejorando el transporte de cloruro (66).

Estudios in vitro de transporte de cloruro, realizados en células de tiroides de
rata Fischer (FRT) con diversas mutaciones de CFTR, han confirmado que
tezacaftor/ivacaftor aumenta el transporte de cloruro en las células que logran
liberar la proteina CFTR a la superficie (66).

Un aumento neto de al menos el 10% del valor normal en el transporte de cloruro
in vitro se considera un umbral de respuesta que predice un beneficio clinico.
Sin embargo, es importante destacar que la magnitud del cambio in vitro no
siempre se correlaciona con la magnitud de la respuesta clinica para mutaciones
individuales (66).

2 Sobre esta presentacion existe una discrepancia entre la tabla de referencia IUM y el listado de
MVND ya que el IUM 211032331000101 figura en el listado de MVND con una concentracion de
tezacaftor 100 mg/ivacaftor 150 mg; mientras que en la tabla de referencia IUM este mismo
cédigo aparece como una concentracién de tezacaftor 100 mg/ivacaftor 300 mg.



Clasificacion ATC

De acuerdo con la clasificacion ATC, tezacaftor/ivacaftor pertenece al sistema
respiratorio, especificamente, al grupo de otros productos para el sistema
respiratorio (56) (Figura 4).

Figura 4. Clasificacion ATC tezacaftor/ivacaftor
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Fuente: elaboracién propia a partir del ATC/DDD Index 2025 (56)
Indicacion autorizada en Colombia

Tezacaftor/ivacaftor no cuenta con registro sanitario en Colombia; sin embargo,
se ha comercializado bajo la modalidad de vital no disponible para los
diagnosticos asociados: fibrosis quistica con otras manifestaciones, FQ con
manifestaciones intestinales, FQ sin otra especificacién y FQ con manifestaciones
pulmonares (53).

Indicacion EMA: estd indicado en pacientes con fibrosis quistica que han
heredado la mutacion F508del de ambos progenitores o en pacientes que la
presentan de uno de los progenitores y otras mutaciones especificas. En el
primer grupo, el medicamento podria ser una opcidon de tratamiento para
quienes no pueden tomar una combinacion de ivacaftor y lumacaftor (otro
medicamento para la fibrosis quistica) debido a efectos secundarios o
interacciones con otros medicamentos. En el segundo grupo, existe una falta de
terapias autorizadas (58).



Indicacion FDA: la combinacién de tezacaftor e ivacaftor, estd indicado para el
tratamiento de pacientes con fibrosis quistica (FQ) = 12 afios homocigotos para
la mutacién F508del o que tengan al menos una mutacién en el gen regulador
de la conductancia transmembrana de la fibrosis quistica (CFTR) que responda
a tezacaftor/ivacaftor segun datos in vitro y/o evidencia clinica (67).

Contraindicaciones:

Hipersensibilidad a los principios activos o a alguno de los excipientes:
e Succinato acetato de hipromelosa

e Lauril sulfato sodico

e Hipromelosa

e Celulosa microcristalina

e Celulosa de hidroxipropilo

e Croscarmelosa sddica

e Estearato de magnesio

e Diodxido de titanio

e Oxido de hierro amarillo (68)

Precauciones y advertencias:

Elevaciones de transaminasas (AST/ALT): se recomienda monitorizar las
transaminasas antes de iniciar el tratamiento con tezacaftor/ivacaftor, cada 3
meses durante el primer ano y luego anualmente. En caso de que el paciente
tenga un historial de transaminasas elevadas, se debera aumentar el monitoreo
de estas. De ser necesario, si se evidencian elevaciones significativas de AST o
ALT mas de 5 veces el LSN, o si ALT o AST superan tres veces el LSN junto con
una bilirrubina mayor a dos veces el LSN se debe interrumpir el tratamiento.
Una vez que las transaminasas se normalicen, la decision de reanudar el
tratamiento deberd basarse en una cuidadosa evaluacidon de los beneficios vy
riesgos individuales del paciente (66).

Reacciones de hipersensibilidad, incluida la anafilaxia: después de la
comercializacion, se han reportado reacciones de hipersensibilidad, incluyendo
anafilaxia, asociadas con este medicamento. Si aparecen signos o sintomas de
reacciones de hipersensibilidad graves durante el tratamiento, se debe
suspender el farmaco e iniciar la terapia adecuada de inmediato. Para decidir si




debe reanudarse la terapia, se debe considerar los riesgos-beneficios
individuales del paciente (68).

Uso concomitante con inductores del CYP3A: no se recomienda la
administracion concomitante con inductores potentes del CYP3A, ya que la
exposicién del medicamento se reduce significativamente, lo que puede reducir
la eficacia terapéutica del tratamiento (68).

Cataratas: se han notificado opacidades/cataratas no congénitas del cristalino
en pacientes pediatricos, por lo que se recomiendan examenes oftalmoldgicos
iniciales y de seguimiento en pacientes pediatricos que inicien tratamiento con
tezacaftor/ivacaftor (66).

Finalmente, este medicamento puede causar mareos. Por lo tanto, no se debe
conducir ni realizar ninguna otra actividad que pueda ser peligrosa (68).

Dosificacion

Las pautas de dosificacidon recomendadas para adultos, adolescentes y nifios de
6 anos o mayores son las siguientes (ver Tabla 9) (68):

Tabla 9. Dosificacion recomendada tezacaftor/ivacaftor

Edad/peso Dosis mafnana Dosis noche
6 a <12 anos con un peso 50 mg de t_ezacaftor/75 mg 75 mg de ivacaftor
<30 kg de ivacaftor
6 a <12 anos con un peso 100 mg de tfazacaftor/150 mg 150 mg de ivacaftor
>30 kg de ivacaftor

100 mg de tezacaftor/150 mg

- o
=12 anos de ivacaftor

150 mg de ivacaftor

Informacion de comercializacion

Tezacaftor/ivacaftor fue aprobado inicialmente el 12/02/2018 por los Estados
Unidos por parte de la FDA (67) y luego fue aprobado por la Unidn Europea a
través de la EMA el 31/10/2018 (58), posteriormente en Canada el 27/06/2018
por Health Canada (59) y el 1/03/2019 en Australia por la TGA (60).

En Colombia, de acuerdo con la tabla de referencia de IUM se tienen 4 IUM
identificados; por otro lado, en la base de datos de MVND se evidencian 11




solicitudes para pacientes especificos desde 2020 a 2023 (53). En el Anexo 7.
Disponibilidad de tecnologias en salud en Colombia (Tabla 48) se relacionan los
IUM asociados a solicitudes bajo la modalidad de MVND.

Perfil de seguridad

Las reacciones adversas mas frecuentes, que se produjeron en >3% de los
pacientes fueron: dolor de cabeza, nauseas, congestion sinusal y mareos (66).

Sistema nervioso:
e Dolor de cabeza (14%)
e Mareos (1-10%)

Ocular
e Opacidades del cristalino no congénitas (con frecuencia no reportada)

Respiratorio
e Congestién sinusal (1-10%)

Gastrointestinal
e Nausea (1-10%)
e Sindrome de obstruccion intestinal distal (0,1-1%)

Hepatico
e Elevaciones de transaminasas (1-10%).

Las elevaciones maximas de transaminasas (ALT o AST) por encima de 3, 5, u
8 veces el limite superior de la normalidad (LSN) tuvieron una incidencia similar
entre los pacientes tratados con el farmaco y los que recibieron placebo.
Especificamente, las tasas para estas elevaciones fueron del 0.2%, 1%, y 3.4%
en ambos grupos, respectivamente.

Solo tres pacientes en los ensayos clinicos interrumpieron el tratamiento de
forma permanente debido a estas elevaciones (uno en el grupo del farmaco y
dos en el de placebo). Es importante destacar que ningun paciente tratado con
el farmaco experimentd una elevacion de las transaminasas superior a 3 veces
el LSN junto con un aumento de la bilirrubina total superior a 2 veces el LSN
(68).



Vigilancia poscomercializaciéon

A continuacion, se realiza la revisidon de alertas sanitarias en diferentes agencias
sanitarias para el producto tezacaftor/ivacaftor (Tabla 10).

Tabla 10. Informacion vigilancia poscomercializacion tezacaftor/ivacaftor

Age.nu_a Fuente Observacion
Sanitaria
https://app.invima.gov.co/alert
h/nod , .
INVIMA as/search/node/ La busqueda no produjo resultados
Consultada: 23/06/2025
https://www.fda.gov/drugs/dru
EDA g-safety-and-availability/drug-
alerts-and-statements La busqueda no produjo resultados
Consultada: 23/06/2025
EMA https://www.ema.europa.eu/en La busqueda no produjo resultados
Consultada: 23/06/2025
La busqueda del principio activo
tezacaftor/ivacaftor, arrojé un resultado
de 4.985 reportes de posibles efectos
secundarios. Siendo los de mayor
reporte:
- Trastorno respiratorio toracico vy
mediastinico (11%; 802 RAM)
WHO ) RAM representativas: tos (187), disnea
Uppsala http://www.vigiaccess.org/ (131) y hemoptisis (124)
Monitori . Ly
Cg:tltgrlng Consultada: 23/06/2025 - Procedimientos quirurgicos y medicos
(9%; 674 RAM)
RAM  representativas: hospitalizacidén
(386), supresion de la ingestién
respiratoria en la fibrosis quistica (118) y
trasplante de pulmén (42)
- Investigaciones (8%, 580 RAM)
RAM representativas: prueba de funcién
pulmonar disminuida (137), disminucién



https://app.invima.gov.co/alertas/search/node/
https://app.invima.gov.co/alertas/search/node/
https://www.fda.gov/drugs/drug-safety-and-availability/drug-alerts-and-statements
https://www.fda.gov/drugs/drug-safety-and-availability/drug-alerts-and-statements
https://www.fda.gov/drugs/drug-safety-and-availability/drug-alerts-and-statements
https://www.ema.europa.eu/en
http://www.vigiaccess.org/

Agencia

. Fuente Observacion
Sanitaria

de peso (77) y prueba de funcién hepatica
aumentada (57)

- Trastorno del sistema nervioso (7%,
546 RAM)

RAM representativas: dolor de cabeza
(335), mareo (103) y migrafa (45)

Fuente: elaboracién propia

4.2.4 Elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor

La informacidn sobre las propiedades farmacoldgicas, datos clinicos y de
seguridad del medicamento fue consultada en las fuentes de informacion de
EMA, FDA, AEMPS, WHO y UMC; por otro lado, dado que este medicamento no
cuenta con registro sanitario autorizado por el INVIMA no se tiene informacion
de indicaciones autorizadas en el pais, y la informacién respecto a presentacion
y datos de comercializacidon en el contexto local fue consultada en la tabla de
referencia IUM (corte 20 de junio de 2025) y el listado de medicamentos vitales
no disponibles (MVND) (corte 15 de julio de 2025); por ultimo, se consultd en la
base de datos del WHO Collaborating Centre for Drug Statistics Methodology
para la obtencion de la informacion de clasificacién (ATC) (Tabla 11).

Tabla 11. Basquedas realizadas para obtener informaciéon del medicamento

Tipo de bisqueda Informacion farmacoldgica y de seguridad de la tecnologia
FDA, EMA, AEMPS y WHO Collaborating Centre for Drug
Base de datos Statistics Methodology, table de referencia IUM, listado
MVND.

Fecha de busqueda 9/06/2025, 13/06/2025, 24/06/2025, 01/07/2025
Término de busqueda | Elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor
Fuente: Elaboracion propia.

Identificacién y descripcién del medicamento

El elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor se encuentra disponible como wuna
combinacién de dosis fija (CDF) de los tres principios activos; y ha sido
comercializado en Colombia bajo las siguientes presentaciones (69):




Tabletas de liberacion no modificada de administracion oral:

e Elexacaftor 100 mg/tezacaftor 50 mg/ivacaftor 75 mg & ivacaftor 150 mg
e Elexacaftor 50 mg/tezacaftor 25 mg/ivacaftor 37,5 mg & ivacaftor 75 mg

Granulos de liberacion no modificada de administracion oral:

e Elexacaftor 100 mg/tezacaftor 50 mg/ivacaftor 75 mg & ivacaftor 75 mg
e Elexacaftor 80 mg/tezacaftor 40 mg/ivacaftor 60 mg & ivacaftor 59,5 mg

Mecanismo de accion

El elexacaftor y el tezacaftor son correctores de la proteina CFTR, que se unen
a diferentes sitios de esta y tienen un efecto aditivo, ya que facilitan el
procesamiento y el trafico celular de ciertas formas mutantes de CFTR, incluida
la F508del-CFTR; para aumentar la cantidad de CFTR transportada a la superficie
celular en comparacion de lo que se hace con cada molécula por separado (70).

Por su parte, el ivacaftor que es un potenciador de la proteina CFTR, actua
incrementando la probabilidad de apertura del canal de dicha proteina en la
superficie celular (70).

El efecto combinado de los 3 principios activos (elexacaftor, tezacaftor e
ivacaftor) incrementa la cantidad y la funcion de la CFTR en la superficie celular.
Esto se traduce en una mayor actividad de la CFTR, medida a través del
transporte de cloruro mediado por esta proteina (70).

Clasificacion ATC

De acuerdo con la clasificacion ATC, elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor pertenece
al sistema respiratorio, especificamente, al grupo de otros productos para el
sistema respiratorio (56) (ver Figura 5).

Figura 5. Clasificacion ATC elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor




R
Sistema respiratorio

v

RO7 ROZ7A RO7AX
Otros productos para el Otros productos para el Otros productos para el
sistema respiratorio sistema respiratorio sistema respiratorio
RO7AX33

Ivacaftor, tezacaftor
y elexacaftor

Fuente: elaboracion propia a partir del ATC/DDD Index 2025 (56)
Indicacion autorizada en Colombia

La CDF de elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor no cuenta con Registro Sanitario en
Colombia, sin embargo, se ha comercializado bajo la modalidad de vital no
disponible para los diagnosticos: fibrosis quistica con manifestaciones
pulmonares, FQ con manifestaciones intestinales, FQ con otras manifestaciones
y FQ, sin otra especificacion (53).

Indicacion EMA: el medicamento estd indicado en una pauta de administracién
combinada con ivacaftor para el tratamiento de la fibrosis quistica (FQ) en
pacientes > 6 afios de edad con al menos una mutacion F508del en el gen
regulador de la conductancia transmembrana de la fibrosis quistica (CFTR) (71).

Indicacion FDA: la combinacion de ivacaftor, un potenciador de CFTR, y los
correctores de la CFTR (tezacaftor y elexacaftor), estd indicada para el
tratamiento de la fibrosis quistica en pacientes > 6 afos que presentan al menos
una mutacion F508del en el gen CFTR o una mutacion en dicho gen que responde
al tratamiento segun datos in vitro. Si se desconoce el genotipo del paciente, se
debe realizar una prueba de mutacion de FQ autorizada por la FDA para
confirmar la presencia de al menos una mutacién F508del o una mutacidon que
responde segun datos in vitro (70).




Contraindicaciones:

Hipersensibilidad a los principios activos o a alguno de los excipientes (71):
hipromelosa, acetato succinato de hipromelosa, lauril sulfato de sodio,
croscarmelosa sédica, celulosa microcristalina, estearato de magnesio,
hidroxipropilcelulosa, didxido de titanio, didxido de silicio coloidal, lactosa
monohidrato y alcohol polivinilico (72).

Precauciones y advertencias:

Elevaciones en las pruebas de funcion hepatica: se han registrado niveles
elevados de transaminasas vy bilirrubina en pacientes con fibrosis quistica que
toman este medicamento. Por esta razdén, se recomienda evaluar la funcién
hepatica (ALT, AST vy bilirrubina) en todos los pacientes: al inicio del tratamiento,
cada 3 meses durante el primer afio de tratamiento y anualmente a partir de
entonces (70).

Si se presentan elevaciones en las pruebas hepaticas (por ejemplo, ALT o AST
>5 veces el LSN, o ALT o AST >3 veces el LSN junto con bilirrubina >2 veces el
LSN), se debe interrumpir el farmaco y monitorizar de cerca los resultados hasta
gue las anomalias se resuelvan y una vez se resuelvan, se deben tomar una
decisién entre si retomar o no el tratamiento segun los riegos - beneficios. Se
aconseja una monitorizacion mas frecuente en pacientes con historial de
enfermedad hepatobiliar o elevaciones previas en las pruebas de funcién
hepatica (70).

Uso concomitante con inductores del CYP3A: es crucial evitar el uso del
medicamento junto con inductores potentes del CYP3A (rifampicina, rifabutina,
fenobarbital, carbamazepina, fenitoina y la hierba de San Juan), debido a que
estos medicamentos pueden reducir significativamente los niveles en sangre de
los componentes de (elexacaftor, tezacaftor e ivacaftor). Por ejemplo, la
administracion de ivacaftor con rifampicina reduce su concentraciéon en un 89%,
lo que disminuye la eficacia terapéutica del tratamiento combinado (71).

Uso concomitante con inhibidores del CYP3A: es importante ajustar la dosis
del medicamento si el paciente estd tomando simultdneamente medicamentos
que son inhibidores potentes o moderados del CYP3A, ya que los inhibidores
pueden aumentar significativamente la exposicion a los componentes del



medicamento, lo que podria incrementar sus efectos. Ademas, se debe evitar el
consumo de jugo de pomelo durante el tratamiento, ya que también puede
actuar como un inhibidor moderado del CYP3A y aumentar la exposicién a los
farmacos (71).

Cataratas: se han observado una anomalia del cristalino (catarata) en algunos
nifos y adolescentes que reciben regimenes con ivacaftor. Se recomienda
realizar exdmenes oftalmoldgicos iniciales y de seguimiento a los pacientes
pediatricos que inicien este tratamiento (71).

Informacion de comercializacion

Elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor obtuvo la aprobacién por los Estados Unidos por
parte de la FDA por primera vez el 21/10/2019, la aprobacién se extendié el
20/12/2024 para incluir variantes que no responden al tratamiento en F508del
(70). Luego fue aprobado por la Unién Europea a través de la EMA el 21/08/2020
(58), posteriormente en Australia el 17/03/2021 fue admitido por la TGA (60) y
el 18/06/2021 en Canada por Health Canada (59).

En Colombia, de acuerdo con comunicacion externa emitida por el INVIMA se
identifican 4 IUM, correspondientes a 4 presentaciones comerciales que han
ingresado al pais (69); por otro lado, en la base de datos de MVND se evidencian
594 solicitudes de paciente especifico desde 2020 a 2025 y 71 casos de urgencia
clinica entre el 2023 y 2025. En el Anexo 7. Disponibilidad de tecnologias en
salud en Colombia (Tabla 48) se relacionan los IUM asociados a las
presentaciones comerciales identificadas por el INVIMA.

Perfil de seguridad

Las reacciones adversas mas comunes observadas en comparaciéon con el
placebo fueron:

e Dolor de cabeza (17%)

e Diarrea (13%)

e Infeccion de vias respiratorias altas (12%)

e Erupcion cutanea (11%)

e Elevacion de las transaminasas hepaticas (11%)
e Elevacion de la creatina fosfocinasa (10%).



En niflos pequenos, los eventos adversos mas frecuentes incluyeron tos, dolor
de cabeza y fiebre. En general la tolerabilidad fue similar entre los distintos
subgrupos, con la Unica excepcién de que las mujeres presentaron mas
erupciones cutaneas que los hombres (71).

Vigilancia poscomercializaciéon

A continuacién, se realiza la revision de alertas sanitarias en diferentes agencias
sanitarias para el producto elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor (Tabla 12).

Tabla 12. Informacioén vigilancia poscomercializacién
elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor

Agenci A
ge. cu_a Fuente Observacion
Sanitaria
https://app.invima.gov.co/alert
h , .
INVIMA as/search/node/ La busqueda no produjo resultados
Consultada: 24/06/2025
https://www.fda.gov/drugs/dru
FDA g-safety-and-availability/drug-
alerts-and-statements La busqueda no produjo resultados
Consultada: 24/06/2025
h : . . . , .
EMA tps://www.ema.europa.eu/en La busqueda no produjo resultados
Consultada: 24/06/2025
La busqueda del principio activo
elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor, arrojo
un resultado de 15.844 reportes de
posibles efectos secundarios. Siendo los
de mayor reporte:
WHO - ..
Uppsala http://www.vigiaccess.org/ - Investigaciones (10%, 2.898 RAM)
Monitoring . RAM representativas: aumento de peso
Centre Consultada: 24/06/2025 (581), aumento de alanino
aminotransferasa (281) y aumento de
enzimas hepaticas (260)
- Infecciones e infestaciones (10%; 2.887
RAM)
L |
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https://www.fda.gov/drugs/drug-safety-and-availability/drug-alerts-and-statements
https://www.fda.gov/drugs/drug-safety-and-availability/drug-alerts-and-statements
https://www.ema.europa.eu/en
http://www.vigiaccess.org/

Agencia

. Fuente Observacion
Sanitaria

RAM representativas: exacerbacion
pulmonar ineficaz de la fibrosis quistica
(770), nasofaringitis (287) e influenza
(285)

- Trastornos generales y afecciones en el
lugar de administracion (10%; 2.870
RAM)

RAM representativas: fatiga (623),
malestar (373) y sentirse anormal (284)

- Trastornos gastrointestinales (10%;
2.839 RAM)

RAM representativas: dolor abdominal
superior (540), diarrea (493) y dolor
abdominal (470)

- Afecciones psiquiatricas (10%; 2.834
RAM)

RAM representativas: ansiedad (724),
depresion (493) e insomnio (467)

Fuente: elaboracién propia

4.2.5 Dornasa desoxirribonucleasa I humana recombinante

La informacion sobre las propiedades farmacoldgicas, comercializacion y de
seguridad del medicamento fue consultada en las fuentes de informacion de
EMA, FDA, AEMPS, WHO y UMC; respecto a las indicaciones autorizadas,
contraindicaciones y precauciones, la busqueda se realizé en la base de datos
del INVIMA, debido a que en ésta se encuentra la informacion del registro
sanitario aprobado en Colombia; por ultimo, se consulté en la base de datos del
WHO Collaborating Centre for Drug Statistics Methodology para la obtencién de
la informacién de clasificacién (ATC) (Tabla 13).

Tabla 13. Busquedas realizadas para obtener informaciéon del medicamento

Tipo de bisqueda Informacion farmacoldgica y de seguridad de la tecnologia
INVIMA, FDA, EMA, AEMPS y WHO Collaborating Centre for Drug
Base de datos Statistics Methodology.

Fecha de busqueda 15/07/2025; 16/07/2025
Término de busqueda | Dornasa desoxirribonucleasa I humana recombinante,




| | Dornasa recombinante humana y Dornasa alfa
Fuente: Elaboracion propia.

Identificacidén y descripcion del medicamento

La dornasa alfa es una desoxirribonucleasa I humana recombinante de la
proteina que se encuentran en nuestro cuerpo denominada DNasa rh o
desoxirribonucleasa humana recombinante que se purifica por cromatografia en
columna y filtracion de flujo tangencial. La glicoproteina purificada contiene 260
aminoacidos con un peso molecular aproximado de 37.000 daltons y su
secuencia primaria de aminoacidos es idéntica a la de la enzima humana nativa
(73).

Este farmaco se administra a través de una solucién para inhalacidon y esta
compuesto por una solucién estéril, transparente, incolora y altamente
purificada en ampollas monodosis, que contiene 2500 U (equivalente a 2,5 mg)
de Dornasa alfa en 2,5 ml de solucién que equivalen a 1000 U/ml o 1 mg/ml
(74).

Mecanismo de accion

La dornasa alfa es una proteina se produce mediante ingenieria genética en
células de ovario de hamster chino (CHO) que contienen ADN que codifica la
proteina humana nativa, la desoxirribonucleasa I (DNasa). Su funcién principal
es descomponer el ADN extracelular que se encuentra en las secreciones de los
pulmones. En pacientes con fibrosis quistica, las infecciones pulmonares causan
una acumulacién de glébulos blancos muertos, que liberan grandes cantidades
de ADN; el cual, junto con otras sustancias, hace que el moco en los pulmones
sea espeso y pegajoso. Al romper este ADN, la dornasa alfa reduce la viscosidad
del esputo, lo que facilita su eliminacién y ayuda a mejorar la funcidon pulmonar
en estos pacientes (73).

Clasificacion ATC

De acuerdo con la clasificacion ATC, dornasa alfa pertenece al sistema
respiratorio, especificamente, al grupo de mucoliticos (56) (Figura 6).

Figura 6. Clasificacion ATC dornasa alfa
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Fuente: elaboracion propia a partir del ATC/DDD Index 2025 (56)

Indicacion autorizada en Colombia

El medicamento esta indicado para el tratamiento de los pacientes con fibrosis
quistica cuya capacidad vital forzada (FVC) sea superior al 40% de la capacidad
normal, para mejorar la funcién pulmonar (75).

Indicacion FDA: el medicamento es una enzima DNasa recombinante que esta
indicada junto con las terapias estandar para el tratamiento de pacientes con
fibrosis quistica para mejorar la funcion pulmonar (73).

Contraindicaciones:

Hipersensibilidad conocida a la dornasa alfa o a los productos derivados de
células de ovario de hamster chino o cualquiera de sus excipientes (76).

Precauciones y advertencias:

Embarazo: no se tiene establecido la seguridad del medicamento en mujeres
embarazadas, por lo que se debe tener precaucion al formularlo (74).




Lactancia: se debe tener cautela con la administracion en mujeres lactantes,
ya que sus propiedades farmacocinéticas, puede estar presente en la leche
materna (74).

Uso pediatrico: la experiencia es limitada pacientes < 5 afios de edad (76).

Otros usos: no se ha demostrado la eficacia y seguridad en pacientes con una
capacidad vital forzada < 40% de la normal (74).

Uso geriatrico: los estudios clinicos no han incluido suficiente cantidad de
pacientes = 65 afios para evaluar la respuesta al medicamento (76).

Dosificacién
Inhalacién una vez al dia de 2,5 mg (equivalente a 2500 U) (74).

Informacion de comercializacion

El medicamento Dornasa alfa fue aprobado inicialmente en Estados Unidos por
la FDA el 12/30/1993 (73) y el 29/11/1994 en Australia por la TGA (60).

En Colombia, de acuerdo con la base de datos de la agencia regulatoria nacional
INVIMA - Instituto Nacional de Vigilancia de Medicamentos y Alimentos, se
cuenta con un registro sanitario, que actualmente esta vigente, el mismo fue
aprobado en el afio 1999; no obstante no se encontré el acta de comisidn
revisora donde se dio la aprobacion en normas farmacoldgicas (75). En el Anexo
7. Disponibilidad de tecnologias en salud en Colombia (Tabla 47) se relaciona la
informacién de comercializacion especifica para este principio activo.

Perfil de seguridad

Las reacciones adversas mas comunes, con un porcentaje de incidencia >3%
son: alteracion de la voz, faringitis, rash, laringitis, dolor toracico, conjuntivitis,
rinitis, disminucion de la FVC >10%, fiebre y disnea (76).




Salud

Vigilancia poscomercializacion

A continuacion, se realiza la revisidon de alertas sanitarias en diferentes agencias
sanitarias para el producto dornasa alfa (Tabla 14).

Tabla 14. Informacion vigilancia poscomercializacion Dornasa alfa

Ag(—fncu? Fuente Observacion
Sanitaria
https://app.invima.gov.co/alert
h . .
INVIMA as/search/node/ La busqueda no produjo resultados
Consultada: 19/07/2025
https://www.fda.gov/drugs/dru
FDA g-safety-and-availability/drug-
alerts-and-statements La busqueda no produjo resultados
Consultada: 19/07/2025
h : . . . , .
EMA tps://www.ema.europa.eu/en La busqueda no produjo resultados
Consultada: 19/07/2025
La busqueda del principio activo dornasa
alfa, arrojé6 un resultado de 5.252
reportes de posibles efectos secundarios.
Siendo los de mayor reporte:
- Trastornos generales y afecciones en el
lugar de administracion (23%; 1.935
RAM)
RAM  representativas: sin  eventos
WHO } adversos (783), condicion agravada
http://www.vigiaccess.org/ (244) y muerte (213)
Uppsala
Monitori
onitoring Consultada: 19/07/2025 - Infecciones e infestaciones (15%; 1.256
Centre
RAM)
RAM representativas: neumonia (429),
exacerbacion pulmonar ineficaz de la
fibrosis quistica (201) e infeccién (91)
- Lesiones, intoxicaciones y
complicaciones de procedimientos (14%;
1.170 RAM)
RAM representativas: uso off label (488),
error de almacenamiento del producto



https://app.invima.gov.co/alertas/search/node/
https://app.invima.gov.co/alertas/search/node/
https://www.fda.gov/drugs/drug-safety-and-availability/drug-alerts-and-statements
https://www.fda.gov/drugs/drug-safety-and-availability/drug-alerts-and-statements
https://www.fda.gov/drugs/drug-safety-and-availability/drug-alerts-and-statements
https://www.ema.europa.eu/en
http://www.vigiaccess.org/

Agencia

. Fuente Observacion
Sanitaria

(248) y problema de omisién de dosis del
producto (120)

- Trastornos respiratorios, toracicos vy
mediastinicos (12%, 1.044 RAM)
RAM representativas: tos (250),
hemoptisis (183) y disnea (167)

- Procedimientos quirlrgicos y médicos
(8%, 650 RAM)

RAM representativas: hospitalizacion
(443), interrupcion de terapia (47) y
trasplante de pulmoén (33)

4.3 Otras tecnologias en salud identificadas en el manejo de

FQ

En el Anexo 7 Tabla 47 se presenta la informacién de los medicamentos
comercializados bajo aprobacién de registro sanitario por parte del INVIMA,
utilizados en el manejo de la enfermedad.

Asimismo, en el anexo 7 Tabla 48 se presenta la informacién de las tecnologias
en comercializadas bajo la modalidad de medicamentos vitales no disponibles,
en pacientes con este diagndstico. Por ultimo, en la Tabla 49, Tabla 50, Tabla
51 del anexo 7 se relacionan los procedimientos y laboratorios que hacen parte
de la atencion de pacientes con FQ, describiendo su fuente de financiacion, los
medicamentos disponibles en Colombia para el tratamiento coadyuvante de FQ
y la informacion de los dispositivos médicos que hace parte del manejo de estos
pacientes.

4.4 Epidemiologia

La FQ es diagnosticada mas frecuentemente en personas caucasicas (96%),
afroamericanas (4%) y en menor medida asiaticas (0,5%). Su incidencia se
estima de 1 entre 2.500 y 3.500 nacidos vivos, reportandose a nivel mundial
entre 70.000 y 80.000 personas diagnosticadas con esta enfermedad (24). En
cuanto a la prevalencia ha ido en aumento debido a los programas de cribado
neonatal recientemente constituidos como estandar en la atencion del binomio



materno-neonatal que ha permitido la identificacion rapida de casos leves y
moderados, asi como el aumento de la supervivencia de esta poblacién (25).

En Colombia, el Informe de evento de Enfermedades Huérfanas-Raras (EH-R),
del Instituto Nacional de Salud (INS) indica que en el 2024 la FQ ocupd el puesto
43 dentro del listado de las 985 EH-R reportadas y una proporcién del 0,4% (60
de 13. 930) del total de casos de EH-R notificados al Sivigila (26).

4.5 Marco legal

En Colombia, la atencidn de las enfermedades huérfanas se sustenta en un
conjunto de disposiciones que buscan garantizar la respuesta adecuada a estas
condiciones poco frecuentes. La Constitucion Politica, el Plan Nacional de Gestién
para las Enfermedades Huérfanas-Raras y el Plan Decenal de Salud Publica
2022-2031 reconocen el derecho a la salud y la necesidad de un abordaje
especializado para estas patologias.

El derecho a la salud esta consagrado en el Articulo 49 de la Constitucién Politica
de Colombia, que establece la salud como derecho fundamental. En dicho
articulo se indica que el Estado debe asegurar a toda la poblacién el acceso a los
servicios de salud, promover el bienestar general y garantizar una atencidn
sanitaria equitativa. Asimismo, atribuye al Estado la responsabilidad de
organizar, desarrollar y prestar los servicios de manera integral, conforme a las
necesidades de la poblacién y bajo criterios de equidad y eficiencia (77). Este
mandato se aplica de forma directa a las enfermedades huérfanas-raras, al exigir
que el acceso equitativo incluya tanto el diagndstico como el tratamiento. En
consecuencia, la normativa y las politicas de salud deben alinearse con este
mandato constitucional para asegurar que todas las condiciones, incluidas las
huérfanas-raras, reciban la atencién adecuada (78).

Por su parte, el Plan Nacional de Gestidén para las Enfermedades Huérfanas-
Raras del Ministerio de Salud de Colombia, define acciones orientadas a
garantizar un acceso efectivo a la atencion integral e integrada dentro del marco
de la Atencién Primaria en Salud y del Sistema General de Seguridad Social en
Salud (SGSSS) (79). Estas acciones buscan mejorar la calidad de vida de las
personas con enfermedades huérfanas o raras, asi como la de sus familiares y
cuidadores, promoviendo ademas su inclusion y participacion social en el pais.




Adicionalmente, el Plan Decenal de Salud Publica 2022-2031 aborda las
enfermedades huérfanas desde un enfoque integral orientado a fortalecer su
manejo y atencion en Colombia (78). El enfoque se centra en promover y
mantener la salud de las personas con enfermedades raras o huérfanas a lo largo
del curso de vida y en diversos entornos, con especial énfasis en el hogar y en
el apoyo a cuidadores. Procura asegurar condiciones idoneas para el cuidado y
una distribucion equitativa de responsabilidades. Incluye la informacion y
educacion sobre servicios de salud y sociales, la consolidacién de redes de apoyo
y el impulso a la participacidn comunitaria mediante mesas nacionales vy
regionales. También promueve la formulacién de politicas publicas que mejoren
la calidad de vida y el cuidado integral de las personas con enfermedades
huérfanas-raras y de sus familias y cuidadores.

En el plano normativo, se han alcanzado hitos relevantes que han configurado
el escenario actual de atencion a estas enfermedades en el pais. La Tabla 15
presenta los actos legislativos del Congreso de la Republica, asi como los
decretos y resoluciones presidenciales mas significativos:

Tabla 15. Normativa colombiana

Documento Contenido

Con la que la Corte Constitucional abordd un caso relacionado con
la proteccién del derecho a la salud de una persona diagnosticada
con una enfermedad grave. La sentencia resalta la necesidad de
un tratamiento prioritario y especializado para pacientes con
Sentencia T-972 de 2001 | enfermedades graves, debido a la severidad y el alto costo de estas
(80) condiciones, reafirmando que el Estado tiene la responsabilidad de
garantizar los recursos necesarios y la infraestructura adecuada
para la atencion de enfermedades graves, promoviendo politicas
publicas que faciliten el acceso a tratamientos y medicamentos
para estos pacientes.

Crea un marco legal para la importacion simplificada de
medicamentos esenciales que no son rentables para el mercado
convencional, lo que resulta fundamental para garantizar que los
Decreto 481 de 2004 (81) | pacientes con enfermedades con baja prevalencia o "huérfanas"
puedan acceder a los tratamientos necesarios para salvaguardar
su vida o aliviar su sufrimiento, superando las barreras comerciales
que de otra forma los harian inaccesibles.




Documento Contenido

Reconoce el derecho a la salud como fundamental y auténomo,
garantizando el acceso oportuno y de calidad a los servicios
necesarios para la vida digna, sin limitaciones por el POS o la
Sentencia T-760 de 2008 | capacidad de pago; ordena a EPS e IPS brindar atencion integral y
(82) continua sin trabas administrativas, establece que el criterio del
médico tratante prima sobre otras consideraciones bajo el principio
pro homine y exige al Estado corregir fallas estructurales del
sistema para asegurar el goce efectivo de este derecho.

Emitida en julio del 2010, esta ley reconoce a las enfermedades
huérfanas como un asunto de especial interés en salud, por su
impacto en la poblacién y el elevado costo de su atencion.
Establece mecanismos especificos de aseguramiento y financiacion
dentro del SGSSS, garantiza el acceso equitativo a servicios y
medicamentos especializados, y promueve la creaciéon de una red
Ley 1392 de 2010 (83) de centros de referencia para diagndstico y tratamiento. Ademas,
impulsa la capacitacién del personal de salud, la investigacion
cientifica, y la inclusién social de los pacientes, con principios de
universalidad, solidaridad e igualdad, bajo la vigilancia de la
Superintendencia Nacional de Salud. Bajo esta ley se encuentra
enmarcado el Plan Nacional de Gestién para Enfermedades
Huérfanas -Raras

El articulo 140 de esta ley, bajo el titulo otras disposiciones,
modifica la definicion de enfermedades huérfanas en la ley 1392
de 2010, ampliando su prevalencia a menos de 1 por cada 5.000
personas. Incluye enfermedades raras, ultra-huérfanas vy
olvidadas, que son cronicamente debilitantes, graves, y amenazan
la vida, con un enfoque particular en aquellas que afectan a
poblaciones pobres en paises en desarrollo. Ademas, indica que el
Ministerio de la Proteccion Social debera actualiza la lista de estas
enfermedades cada dos afios en coordinacion con la Comisién de
Regulacién en Salud (CRES) u otro organismo competente.

Ley 1438 de 2011 (84)

Establece las condiciones y procedimientos para implementar un
sistema de informacién de pacientes con enfermedades huérfanas
en Colombia, de acuerdo con la Ley 1392 de 2010. El sistema busca
mejorar la atencion en salud mediante la recopilacion vy
consolidacidon de datos sobre la prevalencia, incidencia y atencién
de estas enfermedades. El decreto en su articulo 3, detalla las

Decreto 1954 de 2012
(85)




Documento Contenido

responsabilidades de las Entidades Promotoras de Salud (EPS),
actualmente EAPB, Instituciones Prestadoras de Servicios de Salud
(IPS), y Direcciones de Salud, quienes deben reportar informacion
al Ministerio de Salud y Proteccidon Social. Este registro nacional
permitiria monitorear la politica de atencién y asegurar que los
pacientes reciban los servicios necesarios. Ademas, se estipulan
medidas para la validacién y auditoria de la informacion,
asegurando la veracidad y confidencialidad de los datos, y se hace
obligatorio, tal como esta descrito en su articulo 9, el reporte de
informacidén para acceder a recursos del Fondo de Solidaridad vy
Garantia (FOSYGA).

Establecio los contenidos y requerimientos técnicos para el reporte
de informacién, por Unica vez, a la Cuenta de Alto Costo para la
elaboracién de un censo de pacientes con enfermedades huérfanas
en Colombia. Esta informacién debe ser reportada por las IPS,
Resolucion 3681 de 2013 | EAPB, y Direcciones de Salud. Se especifican fechas limites para el
(86) reporte, la estructura de la informacién, y la responsabilidad de
certificar su veracidad. El incumplimiento en la entrega de la
informacion sera sancionado por la Superintendencia Nacional de
Salud. La resolucién entra en vigor desde su publicaciéon y deroga
disposiciones contrarias.

Establecio el primer listado de enfermedades huérfanas/raras en el
pais, el cual serd de uso obligatorio por parte de todos los
integrantes del sistema general de seguridad social en salud
(SGSSS). El articulo 2 define una periodicidad de 2 afios para
actualizacion de este por parte del Ministerio de salud.

Resolucion 430 de 2013
(87)

Por el cual se actualizo el listado de enfermedades huérfanas y se
define el nUmero con el cual se identifica cada una de ellas en el
sistema de informacién de pacientes con enfermedades huérfanas.

Resolucion 2048 de 2015
(88)

En el articulo 11 de esta ley, se establece a los pacientes con
enfermedades huérfanas como sujetos de especial proteccion. El
Estado deberd brinda proteccion especial a personas con
enfermedades huérfanas, asegurando que su atencién no esté
limitada por restricciones administrativas o econdmicas. Esto
implica que las personas afectadas por estas enfermedades deben
recibir atencién médica sin barreras, con procesos intersectoriales

Ley 1751 de 2015 (89)




Documento Contenido

e interdisciplinarios que garanticen las mejores condiciones de
atencion.

El articulo 15 del mismo documento, en su paragrafo 3, también
establece: “Bajo ninguna circunstancia debera entenderse que los
criterios de exclusion definido en el presente articulo afectaran el
acceso a tratamientos a las personas que sufren enfermedades
raras o huérfanas”

Por medio del cual se expide el Decreto Unico Reglamentario del
Sector Salud y Proteccion Social. En su titulo 4 estd dedicado al
sistema de informacion de las enfermedades huérfanas;
estableciendo en el articulo 2.8.4.4, las fases para recopilacion y
consolidacion de informacién. La primera fase fue por medio del
Decreto 780 de 2016 (90) | censo definido en la resolucion 3681 del 2013 a través de la cuenta
de alto costo. La segunda fase posterior a ese censo establece que
“los nuevos pacientes que sean diagnosticados se reportaran al
Ministerio de Salud y Proteccidon Social a través del Sistema de
Vigilancia en Salud Publica (Sivigila), de acuerdo con las fichas y
procedimientos que para tal fin se definan”.

Modifica decreto 780 de 2016: En el Articulo 2.6.4.3.5.1.3. define
los requisitos para la procedencia del pago de servicios y
tecnologias en salud no cubiertas por el plan de beneficios con
cargo a la UPC. El Paragrafo 1 del anterior articulo establece que
“el servicio de salud o tecnologia suministrado a un usuario con
Decreto 2265 de 2017 diagndstico confirmado de enfermedad huérfana u otra patologia
(91) de interés, sera reconocido cuando el usuario se encuentre
debidamente inscrito en la base de datos definida por el Ministerio
de Salud y Proteccion Social”; es decir, en el registro nacional de
pacientes con enfermedades huérfanas (RNPEH). El giro se
realizara en forma directa desde ADRES a los centros de referencia
o a la red de prestacién que se constituya para tal fin.

Reafirma lo consignado en la ley estatutaria 1751 de 2015, donde
en su articulo 11 define: “La atencién de nifios, nifas y
Sentencia T-399 de 2017 | adolescentes, mujeres en estado de embarazo, desplazados,
(92) victimas de violencia y del conflicto armado, la poblacién adulta
mayor, personas que sufren de enfermedades huérfanas vy
personas en condicidn de discapacidad, gozardan de especial
proteccién por parte del Estado”. La sentencia surge a raiz de una




Documento

Contenido

accion de tutela presentada por un paciente diagnosticado con una
enfermedad huérfana/rara, quien alega que su EPS no ha
proporcionado los medicamentos y tratamientos necesarios para
su condicidon, vulnerando su derecho fundamental a la salud”

Sentencia T-402 de 2018
(93).

En apartes de la sentencia la corte reitera: su jurisprudencia sobre:
“(i) el derecho fundamental a la salud, en lo relacionado con los
principios de accesibilidad, solidaridad, continuidad e integralidad,
asi como su proteccidon especial para menores de edad; (ii) la
especial relevancia del derecho a la salud para personas con
enfermedades huérfanas; (iii) los eventos de exoneracion de
copagos, cuotas moderadoras y de recuperacion, y su aplicacion
en los casos de pacientes con enfermedades huérfanas y
catastroéficas”.

Resolucion 651 de 2018
(94)

Establece las condiciones y procedimientos para la habilitacién de
Centros de Referencia de Diagndstico, Tratamiento y Farmacia
para la atencion integral de enfermedades huérfanas. Define los
requisitos que deben cumplir las instituciones prestadoras de
servicios de salud para ser habilitadas, incluyendo estandares de
calidad y criterios de funcionamiento detallados en el manual
correspondiente. La resolucidon también regula la conformacién de
una red y subredes de centros especializados, la autoevaluacion,
la renovacion de habilitacidon, y las visitas de verificacién para
garantizar el cumplimiento continuo. Ademadas, aborda los
procedimientos para reportar novedades, como cambios en los
servicios o cierres temporales, y asegura la continuidad de la
atencion mediante planes de reubicacion de pacientes.

Resolucion 5265 de 2018
(95)

Actualiza el listado de enfermedades huérfanas, define su uso y
establece nuevas disposiciones para su aplicacion. Esta resolucion,
en cumplimiento de la Ley 1392 de 2010 y el Decreto 780 de 2016,
introduce una version actualizada del listado, asigna numeros
secuenciales a cada enfermedad huérfana y especifica que estos
nameros no se reutilizaran si una enfermedad es excluida. Ademas,
regula la notificacion de casos al Sistema de Vigilancia en Salud
Publica (SIVIGILA), establece que el listado estara disponible en el
Repositorio Institucional Digital del Ministerio y deroga la
Resolucién 2048 de 2015.




Documento

Contenido

Resolucion 946 de 2019
(96)

Establece directrices para el Registro Nacional de Pacientes con
Enfermedades Huérfanas y su notificacion al SIVIGILA. La
normativa regula la actualizacion continua del registro de pacientes
con enfermedades huérfanas, la recopilacion de datos, y la
estandarizacion de pruebas diagndsticas. Ademas, detalla el
procedimiento para la notificacion de nuevos casos y su validacion,
aboga por la interoperabilidad de datos entre entidades y establece
la responsabilidad de estas entidades en la proteccién de datos
personales. La resolucidon, aplicable a EAPB y prestadores de
servicios de salud, rige desde su publicacion y reemplaza
disposiciones anteriores.

Ley 1980 de 2019 (97)

Establece el Programa de Tamizaje Neonatal en Colombia, cuyo
objetivo principal es la deteccidon temprana de enfermedades
congénitas en recién nacidos, incluyendo problemas metabdlicos.
El tamizaje neonatal basico incluye pruebas para la identificacion
de algunas enfermedades huérfanas/raras como la fenilcetonuria,
la galactosemia, la fibrosis quistica o la hiperplasia suprarrenal
congénita; mientras que el tamizaje ampliado agrega pruebas para
otras 33 enfermedades metabdlicas. Asimismo, establece que los
laboratorios que realicen en Colombia pruebas diagndsticas para
las enfermedades huérfanas/raras, deben someterse anualmente
a los programas de evaluacién externa y acreditar ante el
Organismo Nacional de Acreditacion de Colombia (ONAC) los
ensayos de laboratorio relacionados.

Resolucion 561 de 2019
(98)

Por el cual se establecen los procedimientos de inscripcién vy
verificacion de los laboratorios que realicen pruebas para eventos
de interés en salud publica y de inspeccidn vigilancia y control
sanitario en la Red Nacional de laboratorios-RELAB.

Sentencia T-413 de 2020
(99)

“Reconoce que las personas que padecen una enfermedad
huérfana son titulares de una especial proteccién constitucional
que debe otorgar el Estado para garantizar la satisfaccién de sus
derechos”. Surge a raiz de las barreras generadas por una EPS a
un paciente con padecimiento de una enfermedad huérfana”.
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Resolucion 205 de 2020
(100)

Por la cual se establecen disposiciones en relacion con el
presupuesto maximo para la gestién y financiacién de los servicios
y tecnologias en salud no financiados con cargo a la Unidad de Pago
por Capitacion - UPC y no excluidos de la financiacion con recursos
del Sistema General de Seguridad Social en Salud - SGSSS, vy se
adopta la metodologia para definir el presupuesto maximo.

Resolucion 586 de 2021
(101)

Modifica el articulo 10 de la resolucion 205 del 2020, relacionada
con la financiacion de medicamentos para enfermedades
huérfanas.

Resolucion 1871 de 2021
(102)

Establece y reglamenta la conformacién y funcionamiento de la
Mesa Nacional de Enfermedades Huérfanas/Raras. Esta mesa tiene
el objetivo de mejorar la atencidon a personas con enfermedades
huérfanas, garantizando su participacién en el disefio de politicas
y estrategias para su divulgacién y sensibilizacién. La resolucion
define la estructura de la mesa, que incluye representantes de
diversas entidades y organizaciones, y establece sus funciones
principales, como la formulacién de planes de trabajo, la
coordinacion de acciones a nivel territorial y el seguimiento de
politicas publicas. La mesa sesionard ordinariamente cada dos
meses y podra invitar a expertos y representantes externos segun
sea necesario.

Resolucion 1139 de 2022
(103)

Se establecen disposiciones en relacidén con el presupuesto maximo
para la gestion y financiacidn de los servicios y tecnologias en salud
no financiados con recursos de la Unidad de Pago por Capitacién -
UPC y no excluidos de la financiacion con recursos del Sistema
General de Seguridad Social en Salud -SGSSS. La financiacién de
los medicamentos cuya indicacion sea especifica y Unica para el
tratamiento que requieran las personas que sean diagnosticadas
por primera vez con una enfermedad huérfana durante la vigencia
del presupuesto maximo serd asumida por la ADRES”, cumpliendo
con los requerimientos alli consignados.
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Decreto 1652 de 2022
(104)

Por el cual se adiciona el Titulo 4 a la parte 10 del Libro 2 del
Decreto 780 de 2016 relativo a la determinacion del régimen
aplicable para el cobro de pagos compartidos o copagos y cuotas
moderadoras a los afiliados al Sistema General de Seguridad Social
en Salud. En sus articulos 2.10.4.6 y 2.10.4.8 establece
excepciones para cobro de cuotas moderadoras y copagos para
pacientes con enfermedades huérfanas.

Resolucion 000023 de
2023 (105)

actualiza el listado nacional de enfermedades huérfanas y raras.
Esta actualizacién, realizada en colaboracién con ciudadanos,
organizaciones y expertos, sigue los procedimientos establecidos
por las leyes 1392 de 2010, 1438 de 2011 y 1751 de 2015. La
resolucidon incorpora nuevas enfermedades y ajusta cddigos segun
la ultima versién de la CIE-10. El listado actualizado sera utilizado
para la administracion de registros médicos, notificacién de casos
al Sistema de Vigilancia en Salud Publica (SIVIGILA) y estara
disponible en el Repositorio Institucional Digital del Ministerio. La
resolucién entra en vigor a partir de su publicacién y reemplaza a
la Resolucion 5265 de 2018.

Ley 2281 de 2023 (106)

Por medio de la cual se creo el Ministerio de la Igualdad y Equidad,
instituyd el Sistema Nacional de Cuidado (SNC), cuyo objetivo es
reconocer, reducir, redistribuir, representar y recompensar el
trabajo de cuidado, remunerado y no remunerado, a través de un
modelo corresponsable entre .el Estado, el sector privado, la
sociedad civil, las familias, las comunidades y entre mujeres y
hombros en sus diferencias y diversidad, para compartir
equitativamente las responsabilidades respecto a dichas labores,
dar respuesta a las demandas de cuidado de los hogares y las
personas que necesitan cuidados, y garantizar los derechos de las
personas cuidadoras.

Ley 2294 del 2023 (107)

Plan Nacional de desarrollo. En su articulo 106 establece que el
Sistema Nacional de Cuidado, creara, fortalecera e integrara una
oferta de servicios para la formacion, el bienestar, la generacién
de ingresos, fortalecimiento de capacidades para personas
cuidadoras remuneradas y no remuneradas asi como servicios de
cuidado y de desarrollo de capacidades para las personas que
requieren cuidado o apoyo, a saber: nifios, nifias y adolescentes,
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personas con discapacidad, personas mayores y demas
poblaciones definidas por el Ministerio de la Igualdad y la Equidad.

Ley 2297 de 2023 (108)

Se establecen medidas efectivas y oportunas en beneficio de la
autonomia de las personas con discapacidad y los cuidadores o
asistentes personales bajo un enfoque de derechos humanos,
biopsicosocial, se incentiva su formacion, acceso al empleo,
emprendimiento, generacion de ingresos y atencion en salud y se
dictan otras disposiciones.

Resolucion 207 de 2024
(109)

Por la cual se adoptan los lineamientos técnicos y operativos para
el Programa de Tamizaje Neonatal. Incluye directrices para
enfermedades huérfanas-raras.

Resolucion 2696 de 2024
(110)

Se centra en la atencion primaria y la sustentabilidad ambiental,
su énfasis en un modelo de atencion integral, centrada en el
usuario, y la definicion de atributos de calidad como la
accesibilidad, oportunidad, seguridad, pertinencia, continuidad y
coordinacion, que sienta las bases para mejorar la atencion de
enfermedades complejas como las huérfanas/raras, al promover
un sistema de salud mas organizado, eficiente y que responda
mejor a las necesidades individuales de los pacientes.

Plan Nacional de Gestion
para las Enfermedades
Huérfanas/Raras del 2024
(111)

Publicado en abril del 2024, el documento es un marco de
referencia que describe antecedentes, avances normativos y el
marco conceptual relacionado con las enfermedades huérfanas-
raras, contribuyendo con una visién global y estado actual del
problema.

Este Plan tiene como propdsito reconocer la importancia de estas
enfermedades en la agenda publica, tanto a nivel sectorial como
intersectorial, por lo cual procura movilizar acciones del Estado
para minimizar el impacto de las enfermedades huérfanas-raras,
mediante la formulacion e implementacién de estrategias y metas
para garantizar el derecho a la salud y contribuir a mejorar la
calidad de vida de las personas con este tipo de condiciones y sus
familias. Este plan tiene como objetivo central formular acciones
que promuevan el acceso efectivo a la atencién integral e integrada
de salud en el marco de la Atencion Primaria en Salud (APS) y del
SGSSS; y como objetivos especificos, implementar acciones de
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prevencion y deteccion temprana, mejorar la oportunidad en el
diagndstico y el acceso a la atencidn especializada, contribuir al
mejoramiento de la salud y la calidad de vida de las personas con
enfermedades huérfanas/raras y sus familias, promover la
autonomia y funcionalidad estas personas; asi como fortalecer la
gestion del talento humano, el conocimiento y la investigacion;
ademas de gestionar también recursos de financiamiento.

Resolucion 542 de 2025
(112)

Define los criterios bajo los cuales el Ministerio de Salud y
Proteccion Social podra realizar la compra centralizada de
medicamentos a través del Fondo Rotatorio Regional para la
Adquisicion de Productos Estratégicos de Salud Publica OPS/OMS.
Ademas de la compra, establece pautas para la distribucion y el
suministro de estos medicamentos. La resolucion surge de la
necesidad de garantizar la disponibilidad de servicios y tecnologias
en salud para la poblacidén, procurando la mejor utilizacién de
recursos para el derecho a la salud, especialmente considerando
que las enfermedades huérfanas son un problema de especial
interés en salud.

Resolucion 067 de 2025
(113)

Define el marco metodolégico y operativo para la gestién y
financiacién de los servicios de salud no cubiertos por la UPC,
incluyendo los medicamentos para enfermedades raras

Fuente: elaboracion propia.




5.Preguntas de investigacion orientadoras del
lineamiento

5.1

5.2

5.3

5.4

5.5

Tamizaje

¢Cuadles son las recomendaciones para el tamizaje neonatal de la fibrosis
quistica, que garanticen su identificacion precoz?

Diagnostico y clasificacion

¢Cuales son los criterios clinicos y paraclinicos que deben adoptarse para
la sospecha, confirmacion diagndstica y la clasificacion de la fibrosis
quistica, segun la presentacién y el nivel de atencion?

Tratamiento integral

¢Qué opciones terapéuticas farmacolédgicas y no farmacoldgicas deben
adoptarse en la enfermedad de base y en cada fase de la enfermedad,
incluyendo criterios de inicio, continuacion o suspension, y priorizacidon
para guiar la eleccidon mas adecuada segun el perfil de la persona con
fibrosis quistica?

Prevencidn de complicaciones

¢Cudles son las intervenciones para prevenir complicaciones y garantizar
la estabilidad clinica de las personas con fibrosis quistica?

Seguimiento

éCudles son los componentes minimos del seguimiento clinico y
paraclinico, incluyendo su frecuencia, que se deben adoptar en personas
con fibrosis quistica?




5.6

5.7

Equipo interdisciplinario

¢Qué profesionales de la salud deben integrar el equipo interdisciplinario
responsable del cuidado integral de las personas con fibrosis quistica y
como debe garantizarse su articulacion a lo largo del proceso de atencion?

Educacion y apoyo

¢Qué estrategias deben adoptarse para incorporar activamente a las
personas con fibrosis quistica, familias, cuidadores y organizaciones de
pacientes, con el fin de mejorar la adherencia al tratamiento, la
participacion social en la toma de decisiones y la calidad de vida?




6. Metodologia
6.1 Conformacion del grupo desarrollador

Se conformd un grupo desarrollador con epidemiodlogos clinicos expertos en
metodologia de investigacién y en desarrollo de guias de practica clinica (GPC)
y lineamientos del IETS encargados de la busqueda, valoracién y sintesis de la
evidencia, asi como de la formulacién de las preguntas orientadoras vy
lineamientos preliminares derivados de ese proceso. Adicionalmente, se contd
con la participacidon de especialistas clinicos con experiencia en el manejo de la
FQ, quienes apoyaron y acompafaron todo el proceso. El proceso de mapeo de
actores, convocatoria y evaluacion de conflictos de interés para el
involucramiento de los expertos clinicos se puede observar en el Anexo 1.
Informe de conformacién del grupo desarrollador, mapeo de los actores y
convocatoria a espacios participativos

6.2 Definicidon de preguntas orientadoras

Las preguntas orientadoras definidas para el desarrollo de los lineamientos para
la atencion de la FQ se definieron en conjunto con el equipo técnico del MSPS,
luego de las mesas técnicas en las que se discutieron aspectos que requerian
ser abordados en el documento.

Seqguido de esto, tras el involucramiento de los expertos clinicos al grupo
desarrollador, se realizé un espacio de socializacién en el que se refinaron el
alcance y las preguntas orientadoras del punto 5.

El proceso de refinamiento de estas preguntas se encuentra en el Para el
momento de consulta de lineamientos preliminares con grupo desarrollador,
interesados, academia, expertos y dependencias técnicas del Ministerio de Salud
y Proteccion Social, se hizo una ampliacion de los actores a convocar para los
espacios de deliberacion. A continuacién, relacionamos los actores convocados:

Tabla 21. Actores convocados

Tipo de actor Actor convocado
Ministerio de Salud y Proteccién Social:
Autoridad
sanitaria e Direccion de Beneficios, Costos y Tarifas del Aseguramiento en Salud

e Direccién de Medicamentos y Tecnologias en salud



Tipo de actor Actor convocado
e Direccion de Promocidon y Prevencion - Subdireccion de
Enfermedades No Transmisibles
e Oficina de Calidad
e Asociacion Colombiana de Médicos Genetistas y Medicina Gendmica
e Asociacién Colombiana de Genética Humana
e Asociacion Colombiana de Neumologia Pediatrica
e Asociacion Colombiana de Neumologia
e Colegio Colombiano de Gastroenterologia hepatologia y nutricion
Sociedades pediatrica
cientificas e Asociacidon Colombiana de Gastroenterologia
e Asociacion Colombiana de Medicina Fisica y Rehabilitacién
e Asociacion Colombiana de Psiquiatria
e Colegio Colombiano de Psicélogos
e Asociacién Colombiana de Medicina Interna
e Sociedad Colombiana de Pediatria

Instituciones e Medicarte
prestadoras de e Fundacion Santa Fe
Salud e Hospital Universitario Nacional

e Federacion de Enfermedades Raras (FECOER)

Representantes iy . a

> ) e Fundacién Colombiana Para Enfermedades Huérfanas (FUNCOLEHF)
de pacientes y . . . . L

. e Liga Colombiana de Fibrosis Quistica
cuidadores

e Fundacién Colombiana para Fibrosis Quistica (FIQUIRES)
e Centro de Investigaciones en Anomalias Congénitas y Enfermedades
Raras (CIACER) - Universidad Icesi (Cali)
e Grupo GENIUROS- Universidad del Rosario
e Red Técnica de Enfermedades Huérfanas / Raras (Medellin -
Academia Secretaria de Salud)
e Instituto de Genética Humana de la Pontificia Universidad Javeriana
e Instituto de Genética Humana - Universidad Nacional
e Grupo de Estudio de Enfermedades Raras - Universidad Nacional
e Fundacién Médica de Enfermedades Raras
Fuente: elaboracion propia

Adicionalmente, por las redes sociales del IETS se hizo una convocatoria abierta
invitando a participar en el proceso como expertos:




Figura 7. Convocatoria por redes sociales
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Convocatoria a expertos para consultas
técnicas en enfermedades huérfanas

(Eres experto en enfermedades raras y quieres
aportar al fortalecimiento de la atencién en salud
en Colombia?

Fuente: elaboracion propia

En los siguientes enlaces se puede verificar las publicaciones de la convocatoria
en mencion:

https://www.linkedin.com/posts/iets_eres-experto-en-enfermedades-
raras-y-activity-7362260429655404544-WdC-

https://x.com/IETSColombia/status/1956495540805337230

Ahora bien, del lado del Ministerio de Salud y Proteccién Social, los referentes
técnicos que acompanfaron el proceso son:

Tabla 22. Delegados del Ministerio de Salud y Proteccion Social

Dependencia Delegado Perfil

. Quimica farmacéutica. Especialista en
. e A Ana Maria Herrera
Direccion de Regulacion de

gerencia de mercadeo. Magister en
L Eslava .
Beneficios, Costos y farmacologia.




Fuente: elaboracion propia.

Ana Maria Agudelo
Arce

Aida Maired Builes
Gutiérrez

Paola Astrid

Avellaneda Lozada

Maria Cristina D’Pino
Franco

Laura Milena Munera
Restrepo

Michael Alexander
Vallejo Urrego

Andrea Yanira
Rodriguez Rodriguez

Enfermera, Especialista en Auditoria y
garantia de calidad en salud con énfasis
en epidemiologia, MBA y Magister en
Liderazgo estratégico en un entorno
global.

Médica vy cirujana. Especialista en

epidemiologia.

Economista. Especialista en economia y
gestion en salud.

Quimica farmacéutica. Candidata a

magister en economia

Enfermera. Magister en salud mental.

Médico y cirujano. Especialista en
epidemiologia. Magister en genética.

Odontdloga. Epidemidloga y Magister en
salud publica.

De parte del IETS, el equipo metodoldgico se conformd de la siguiente manera:




Tabla 23. Expertos metododlogos del grupo desarrollador del IETS

Nombre

Rosanna Camerano Ruiz

Juan Camilo Vargas

Francy Cantor

Diana Segura

Catalina Restrepo

Fanny Emelina Torres
Garcia

Andrea Johanna Lara
Sanchez

Fuente: elaboracion propia

Rol

Epidemidloga de la Unidad de sintesis de la evidencia y gestién de las
tecnologias sanitarias.

Epidemidlogo de la Unidad de sintesis de la evidencia y gestidn de las
tecnologias sanitarias.

Epidemidloga de la Unidad de sintesis de la evidencia y gestién de las
tecnologias sanitarias.

Quimica farmacéutica de la Unidad de sintesis de la evidencia y gestion
de las tecnologias sanitarias.

Quimica farmacéutica de la Unidad de sintesis de la evidencia y gestion
de las tecnologias sanitarias.

Profesional de apoyo a participacion de la Jefatura de métodos
cualitativos e investigacién social.

Especialista de participacion de la Jefatura de métodos cualitativos e
investigacién social.

Desarrollo de espacios participativos

La participacion de los actores en los espacios participativos es completamente
voluntaria. Para ello, como se menciond previamente, se realiza un mapeo
ampliado identificando a diversas partes interesadas que sean relevantes para
el proceso. La presencia de quienes han asistido a los espacios participativos
programados en el marco de estos lineamientos responde a su decision personal
de involucrarse en el proceso y a los resultados de la gestion de los potenciales
conflictos de interés.




Con este punto de partida, en lo relacionado con la validacion y refinamiento del

alcance,

objetivos y preguntas que orientaran

la construccion de

los

lineamientos, se desarrolld un espacio deliberativo el dia 15 de julio a las 6:30
a.m., de forma virtual por medio de la plataforma de Microsoft Teams. Durante
este espacio se socializd la propuesta de alcance, objetivos y preguntas de los
lineamientos, y se promovié un didlogo abierto para recoger las percepciones,
comentarios y recomendaciones por parte de los participantes. En la siguiente
tabla se ilustra la trazabilidad de la asistencia:

Tabla 24. Participantes espacio deliberativo

No. | Organizacion que Nombre Perfil Trazabilidad
representa asistencia ler
espacio
1 | Asociacién Gustavo Adolfo Médico cirujano. | Asiste
Colombiana de Giraldo Ospina Especialista en Genética
Médicos Genetistas Médica. Magister en
y Medicina educacion  superior en
Gendmica Salud
2 | Asociacion Martha Catalina Médica y cirujana. | Asiste
Colombiana de Vasquez Sagra Especialista en neumologia
Neumologia pediatrica.
Pediatrica
Olga Lucia Morales | Médica y cirujana. | Asiste
Especialista en neumologia
pediatrica.
3 | FECOER Maria Isabel Magister en Educacién. | Asiste
Acevedo Espitia Presidente FameColombia,
Representante de
pacientes con
enfermedades huérfanas.
4 FIQUIRES Martha Herrera Comunicadora social. | Asiste

Directora de la Fundacion.




No. | Organizacion que Nombre Perfil Trazabilidad
representa asistencia ler
espacio
5 Luz Angela Paciente con fibrosis | Asiste
Sanchez Pérez quistica.
6 | Ministerio de Salud | Ana Maria Herrera | Quimica Farmacéutica. | Asiste
y Proteccion Social | Eslava Especialista en Gerencia de
Mercadeo M.Sc.
Farmacologia
8 Aida Maired Builes Médica y cirujana. | Asiste
Gutiérrez Especialista en
epidemiologia.
9 Paola Astrid Economista. Especialista en | Asiste
Avellaneda Lozada | economia y gestiéon en
salud.
10 Maria Cristina Quimica farmacéutica. | Asiste
D’Pino Franco Candidata a magister en
economia
11 Laura Milena Enfermera. Magister en | No asiste
Munera Restrepo salud mental.
12 Michael Alexander | Médico y cirujano, | No asiste
Vallejo Urrego especialista en
epidemiologia, especialista
en gerencia en calidad en
salud, magister en genética
humana.
13 Andrea Yanira Odontoéloga. Epidemidloga | No asiste

Rodriguez
Rodriguez

y Magister en salud publica.




No. | Organizacion que Nombre Perfil Trazabilidad
representa asistencia ler
espacio
14 | Instituto de | Kelly Patricia Gerente técnica. Asiste
Evaluacion Estrada Orozco
Tecnoldgica en
Salud (IETS)
15 Rosanna Camerano | Lider Epidemidloga de la | Asiste
Ruiz Unidad de sintesis de la
evidencia y gestién de las
tecnologias sanitarias.
16 Juan Camilo Epidemidlogo de la Unidad | Asiste
Vargas de sintesis de la evidencia y
gestion de las tecnologias
sanitarias.
17 Diana Segura Quimica farmacéutica de la | No asiste
Unidad de sintesis de la
evidencia y gestién de las
tecnologias sanitarias.
18 Catalina Restrepo Quimica farmacéutica de la | Asiste
Unidad de sintesis de la
evidencia y gestidon de las
tecnologias sanitarias.
19 Jefferson Antonio Coordinador de la Unidad | Asiste
Buendia Rodriguez | de sintesis de la evidencia 'y
gestion de las tecnologias
sanitarias.
20 Fanny Emelina Profesional de apoyo a | Asiste

Torres Garcia

participacion de la Jefatura
de métodos cualitativos e
investigacion social.




No. | Organizacién que Nombre Perfil Trazabilidad
representa asistencia ler
espacio
21 Andrea Johanna Especialista de | Asiste

Lara Sanchez

participacion de la Jefatura
de métodos cualitativos e
investigacion social.

Fuente: elaboracion propia

Se realizd, asi mismo, una mesa de trabajo el 3 de septiembre a las 2:00 p.m.
con representantes de la Cuenta de Alto Costo, el Instituto Nacional de Salud y
el Ministerio de Salud y Proteccidon Social para consultar los lineamientos de

atencion para enfermedades huérfanas (especialmente hemofilia,

AME,

enfermedad de Gaucher y fibrosis quistica), en los componentes estratégicos
relacionados con su rol. A continuacidn, se relacionan los asistentes:

Tabla 25. Participantes de la mesa de trabajo

No Organizacién Nombre Perfil Tra.zabilid.ad
que representa asistencia
1 Instituto Nidia Esperanza | Profesional del | Asiste
Nacional de Gonzalez Toloza grupo de
Salud vigilancia y
control de
Enfermedades No
Transmisibles.
2 Greace Alejandra | Coordinadora del | Asiste
Avila Mellizo grupo de
vigilancia y
control de
Enfermedades No
Transmisibles.
3 Cuenta de Alto | Lizbeth Directora Asiste
Costo Alexandra Acufia | Ejecutiva.
Merchan
4 Ana Maria | Subdirectora de | Asiste

Valbuena Garcia

gestién del
conocimiento e
investigacién.




No Organizacion Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
que representa asistencia
5 Luis Alberto Soler | Subdirector  de | Asiste
Vanoy gestion del riesgo
y apropiacion.
6 Ministerio de | John Edward Enfermero. Asiste
Salud y | Cruz Molina Especialista en
Proteccion Social administracion en
salud publica.
Especialista en
gerencia y
auditoria en
calidad en salud.
Magister en salud
publica.
7 Luis Hernando | Quimico Asiste
Tocaruncho Ariza | farmacéutico.
Magister en
economia de la
salud y
farmacoeconomi
a.
PhD (c) en
Modelado de
politica y gestién
publica.
8 Ana Maria | Quimica Asiste
Herrera Eslava farmacéutica.
Especialista en
gerencia de
mercadeo. M.Sc.
en farmacologia.
9 Alida Marlén | Médica y | No asiste
Saavedra cirujana.
Gonzalez Especialista en
Administracion
hospitalaria.
Especialista en
Auditoria de Ia
calidad de los
servicios de
salud.
10 Aida Maired | Médica y | Asiste

Builes Gutiérrez

cirujana.




No Organizacion Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
que representa asistencia
Especialista en
epidemiologia.
11 Paola Astrid | Economista. Asiste
Avellaneda Especialista en
Lozada economia y
gestion en salud.
12 Maria Cristina | Quimica No asiste
D’Pino Franco farmacéutica.
Candidata a
magister en
economia
13 Laura Milena | Enfermera. Asiste
Mlnera Restrepo | Magister en salud
mental.
14 Hildebrando Médico y | Asiste
Pulido Garcia cirujano.
Especialista en
Gerencia en
instituciones de
servicios de salud
y en
epidemiologia.
Magister en
epidemiologia.
15 Sandra Milena | Quimica Asiste
Acevedo farmacéutica.
Especialista en
epidemiologia.
16 Ivan Javier | Médico y | Asiste
Angarita Galvez cirujano.
Especialista en
gerencia social.
Magister en
administracion.
17 Ana Maria | Enfermera. Asiste
Agudelo Arce Especialista en
auditoria y
garantia de
calidad en salud
con énfasis en
epidemiologia.
Magister
administracién de




No Organizacion Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
que representa asistencia
empresas en
salud (MBA).
Magister en
liderazgo
estratégico en un
entorno global.
18 Inés Maria | Médica y | Asiste

Galindo cirujana.

Henriquez Especialista en
epidemiologia.

19 Michael Médico y | No asiste

Alexander Vallejo | cirujano,

Urrego especialista en
epidemiologia,
especialista en
gerencia en
calidad en salud,
magister en
genética
humana.

20 Andrea Yanira | Odontdloga. No asiste

Rodriguez Epidemidloga vy

Rodriguez Magister en salud
publica.

21 Instituto de | Adriana Robayo | Directora Asiste
Evaluacion Garcia Ejecutiva.
22 Tecnoldgica en | Luis Ernesto | Epidemidlogo de | Asiste
Salud (IETS) Fandifio la Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
23 Jefferson Antonio | Coordinador de la | Asiste

Buendia Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.

24 Rosanna Epidemidloga de | Asiste

Camerano Ruiz la Unidad de
sintesis de Ia




No Organizacion Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
que representa asistencia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
25 Sandra Johanna | Epidemidloga de | Asiste
Echeverry la Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
26 César Huérfano | Epidemidloga de | Asiste
Herrera la Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
27 Lorena Mesa | Jefe de métodos | Asiste
Melgarejo cualitativos e
investigacion
social.

28 Fanny Torres Profesional de | Asiste
apoyo a
participacion de
la Jefatura de
métodos
cualitativos e
investigacion
social.

29 Andrea Lara | Especialista de | Asiste

Sanchez participacion de
la Jefatura de
métodos
cualitativos e
investigacion
social.

Fuente: elaboracion propia

De otro modo, se adelantd otra mesa de trabajo para revisar el componente de
tamizaje neonatal con el grupo de curso de vida de la Direccion de Promocion y
Prevencion del Ministerio de Salud y Proteccién Social y los referentes técnicos



de los lineamientos. Los asistentes a esta mesa con el Ministerio de Salud,
desarrollada el dia 9 de septiembre a la 1:00 p.m. por la plataforma de Microsoft
Teams, se relacionan en la tabla que sigue:

Tabla 26. Participantes de la mesa de trabajo de tamizaje neonatal

No. Organizacion Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
que representa asistencia
1 Direccion de Ana Maria | Quimica Asiste
Regulacion de Herrera Eslava farmacéutica.
Beneficios, Especialista en
Costos y Tarifas gerencia de
del mercadeo. M.Sc.
Aseguramiento en farmacologia.
2 en Salud Ana Maria | Enfermera. Asiste
Agudelo Arce Especialista en
auditoria y
garantia de
calidad en salud
con énfasis en
epidemiologia.
Magister
administracién de
empresas en
salud (MBA).
Magister en
liderazgo
estratégico en un
entorno global.
3 Edelberto Gémez | Médico y | Asiste
Vergara cirujano.
Abogado.
Especialista en
administracion
hospitalaria,
gerencia de
proyectos,
derecho laboral y
seguridad social.
4 Sandra Milena | Quimica Asiste
Acevedo Pérez farmacéutica.
Especialista en
epidemiologia.
5 Hildebrando Médico y | Asiste
Pulido Garcia cirujano.




No. Organizacion Nombre Perfil Tra.zabllldlad
que representa asistencia
Especialista en
gerencia en
instituciones de
servicios de salud
y en
epidemiologia.
Magister en
epidemiologia.
6 Gustavo Adolfo Quimico Asiste
Moran Cortina farmacéutico.
Especialista en
gerencia de
gobierno y
gestion publica.
7 Direccidn de | Aida Maired | Médica y | Asiste
Medicamentos vy | Builes Gutiérrez cirujana.
Tecnologia en Especialista en
Salud epidemiologia.
8 Paola Astrid | Economista. Asiste
Avellaneda Especialista en
Lozada economia y
gestion en salud.
9 Maria Cristina | Quimica Asiste
D’Pino Franco farmacéutica.
Candidata a
magister en
economia
10 Oficina de calidad | Laura Milena | Enfermera. Asiste
Munera Restrepo | Magister en salud
mental.
11 Subdireccién de | Michael Médico y | Asiste
Enfermedades No | Alexander Vallejo | cirujano.
Transmisibles - | Urrego Especialista en
Grupo de gestion epidemiologia.
integrada de la Magister en
salud genética.
12 cardiovascular, Andrea Yanira | Odontodloga. Asiste
bucal, del cancer | Rodriguez Epidemidloga vy
y otras | Rodriguez Magister en salud
condiciones publica.
cronicas
13 Direccién de | Catalina Lince | Médica y | Asiste
Promocion y | Rivera cirujana.
L |




No. Organizacion Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
que representa asistencia
Prevencién - Especialista en
Grupo Curso de pediatria.
vida Especialista en
neonatologia.
14 Ménica Genith | Coordinadora del | Asiste
Castro grupo. Médica y
Hernandez cirujana.
Magister en salud
publica.
15 Natalia Munarth | Médica y | Asiste
Rubio cirujana.
Especialista en
pediatria.
Magister en salud
publica 'y en
epidemiologia.
16 Angie Lorena | Enfermera. Asiste
Camacho Especialista en
Calderdn enfermeria
materno
perinatal.
17 Instituto de | Kelly Estrada | Gerente técnica Asiste
Evaluacion Orozco
Tecnoldgica en
Salud (IETS)
18 Luis Ernesto | Epidemidlogo de | Asiste
Fandifio la Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
19 Jefferson Antonio | Coordinador de la | Asiste
Buendia Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
20 Rosanna Epidemidloga de | Asiste
Camerano Ruiz la Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y




No. Organizacion Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
que representa asistencia
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
21 Sandra Johanna | Epidemidloga de | Asiste
Echeverry la Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
22 César Huérfano | Epidemidloga de | Asiste
Herrera la Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
23 Lorena Mesa | Jefe de métodos | Asiste
Melgarejo cualitativos e
investigaciéon
social.

24 Fanny Torres Profesional de | Asiste
apoyo a
participacion de
la Jefatura de
métodos
cualitativos e
investigaciéon
social.

25 Andrea Lara | Especialista de | Asiste

Sanchez participacion de
la Jefatura de
métodos
cualitativos e
investigacion
social.

Fuente: elaboracién propia

Para el momento de consulta de lineamientos preliminares con grupo

desarrollador, interesados, academia, expertos y dependencias técnicas del
Ministerio, se programaron varios espacios de deliberacidon. A continuacion, se




da cuenta de la asistencia de los participantes a los tres espacios participativos

realizados de forma virtual por la plataforma de Microsoft Teams:

Tabla 27. Participantes espacios de consulta

Organizacion Asistencia Asistencia Asistencia

- ler espacio 2do espacio 3er espacio
No que Nombre Perfil 21 agosto s 1 septiembre

Asistencia

4to espacio
9 septi e

representa 6:00 p.m. 6:00 p.m. 6:30 a.m.

6:00 p.m.

Asistencia
5to espacio
10 septiembre

6:00 p.m.

Médico
, cirujano.
Asociacion Es fecialista en
Colombiana de | Gustavo P L
Médicos Adolfo Genetica
1 ) ) Médica. Asiste Asiste Asiste
Genetistas y Giraldo .

- ) Magister en
Medicina Ospina -,

educacion

Gendmica )
superior en

Salud

No asiste

Asiste

Médica y
cirujana.
Martha , -

) Especialista en
Catalina s ) ) .
2 , pediatria. Asiste Asiste Asiste

Vasquez .
Especialista en
Sagra ,
neumologia
pediatrica.

Asiste

Asiste

Enfermera.
Médica y
cirujana.

Olga Lucia Especialista en
Morales pediatria.
Especialista en
neumologia
pediatrica.

No asiste No asiste No asiste

No asiste

Asiste

Asociacion Médica y
Colombiana de cirujana.
Neumologia Especialista en
Pediatrica pediatria.
Especialista en
Tatiana neumologia

4 Portella pediatrica. No asiste Asiste Asiste
Giraldo Especialista en
administracion
en salud con
énfasis en
seguridad
social.

No asiste

Asiste

Médica y
Danitza cirujana.
Stella Especialista en
Madero pediatria.
Orostegui Especialista en
neumologia

No asiste No asiste Asiste

No asiste

Asiste




Salud

No

Organizacion
que
representa

Nombre

Perfil

Asistencia
ler espacio
21 agosto
6:00 p.m.

Asistencia
2do espacio
28 agosto
6:00 p.m.

Asistencia
3er espacio
1 septiembre

6:30 a.m.

Asistencia
4to espacio
9 septiembre

6:00 p.m.

Asistencia
5to espacio
10 septiembre

6:00 p.m.

pediatrica.
Especialista en
docencia
universitaria.

Martha
Cuéllar
Santaella

Médica y
cirujana.
Especialista en
pediatria.
Especialista en
neumologia
pediatrica.

No asiste

No asiste

Asiste

Asiste

Asiste

Experta
independiente

Maria
Alejandra
Bejarano
Melo

Médica y
cirujana.
Especialista en
pediatria.
Especialista en
neumologia
pediatrica.

No asiste

No asiste

Asiste

Asiste

Asiste

Experta
independiente

Angela Marfa
Pedraza
Bernal

Médica y
cirujana.
Especialista en
pediatria.
Especialista en
neumologia
pediatrica.
Especialista en
docencia
universitaria.
Especialista en
epidemiologia.

No asiste

No asiste

No asiste

No asiste

No asiste

Experta
independiente

Leydi Camila
Rodriguez
Corredor

Trabajadora
social.
Profesional en
gerencia de
sistemas de
informacion en
salud. Magister
en
Epidemiologia.
PhD (C) en
salud publica.

No asiste

No asiste

Asiste

Asiste

Asiste

10

Universidad de
Antioquia

Gonzalo
Vasquez
Palacio

Bidlogo.
Especialista en
citogenética
humana.
Magister en
ciencias basicas
biomédicas.

No asiste

No asiste

No asiste

Asiste

No asiste




Salud

Organizacién Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia
= ler espacio 2do espacio 3er espacio 4to espacio 5to espacio
No que Nombre Pel‘fll 21 agosto 28 agosto 1 septiembre 9 septiembre 10 septiembre
representa 6:00 p.m. 6:00 p.m. 6:30 a.m. 6:00 p.m. 6:00 p.m.
Médica y
cirujana.
Especialista en
Colegio pediatria.
Colombiano de ) Especialista en
Michelle
Gastroenterolo Melissa gastroenterolog
11 | gia Hiquera ia y hepatologia | No asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
hepatologia y 9 ) pediatrica.
L Carrillo ,
nutricion Magister en
pediatrica educacion.
Magister en
nutricion
humana.
Claudia
E E n T t
12 | Xperta ) _spclara “ erapeu a_ Asiste No asiste Asiste Asiste Asiste
independiente Jiménez respiratoria
Villalobos
Asociacién Médi
) Sandra _Ed.lca Y
Colombiana de Milena cirujana.
13 Medicina Fisica Castellar Especialista en Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
y medicina fisica
e . Leones I
Rehabilitacién y rehabilitacion.
Adriana
Marcela Subdirectora de
14 FUNCOLEHF . Lo _,r Asiste No asiste No asiste No asiste No asiste
Solano la Fundacion.
Cristiano
Comunicadora
Marth ial. Di
15 artha socia rectora Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Herrera de la
FIQUIRES Fundacion.
Luz Angela Paciente con
16 Sanchez ) . L Asiste No asiste No asiste No asiste No asiste
. fibrosis quistica.
Pérez
Quimica
AnaMaria | (2R
17 Herrera P ) Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Eslava Gerencia de
L . Mercadeo M.Sc.
Ministerio de ,
Farmacologia
saludy Médica
Proteccidn Aida Maired o Y
) . cirujana. ) ) ) ) )
18 Social Builes . Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
. Especialista en
Gutiérrez ) . ,
epidemiologia.
Economista.
Paola Astrid Especialista en
19 Avellaneda economia y Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Lozada gestién en
salud.
]




Salud

Organizacién Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia
= ler espacio 2do espacio 3er espacio 4to espacio 5to espacio
No que Nombre Perfil 21 agosto 28 agosto 1 septiembre 9 septiembre 10 septiembre
representa 6:00 p.m. 6:00 p.m. 6:30 a.m. 6:00 p.m. 6:00 p.m.
Maria Quimica
Cristina farmacéutica.
20 D'Pino Candidata a Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
magister en
Franco ,
economia
21 Laura Milena | Enfermera.
Munera Magister en No asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Restrepo salud mental.
22 Médico y
cirujano,
especialista en
Michael epidemiologia,
Alexander especialista en ) ) ) . .
. P ) No asiste No asiste Asiste No asiste No asiste
Vallejo gerencia en
Urrego calidad en
salud, magister
en genética
humana.
Andrea Odontdloga.
Yanira Epidemidloga . ) ) ) )
23 , P , ga y No asiste No asiste Asiste No asiste No asiste
Rodriguez Magister en
Rodriguez salud publica.
Kelly Patricia Gerente
24 Estrada . No asiste No asiste Asiste Asiste Asiste
tecnica.
Orozco
Lider
Epidemidloga de
la Unidad de
Rosanna sintesis de la
25 Camerano . . Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
. evidencia y
Ruiz .
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
) Epidemidlogo
Instituto de )
-, de la Unidad de
Evaluacién , .
Tecnoldgica en | Juan Camilo sintesis —de la
26 9 evidencia y Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Salud (IETS) Vargas -
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
Epidemidloga de
la Unidad de
sintesis de la
Francy . . . . . . .
27 evidencia y Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Cantor .,
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
Diana Quimica ) . : ) )
28 L No asiste No asiste No asiste Asiste Asiste
Segura farmacéutica de




Organizacién Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia
= ler espacio 2do espacio 3er espacio 4to espacio 5to espacio
No que Nombre Perfil 21 agosto 28 agosto 1 septiembre 9 septiembre 10 septiembre
representa 6:00 p.m. 6:00 p.m. 6:30 a.m. 6:00 p.m. 6:00 p.m.
la Unidad de
sintesis de la
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
Catalina Quimica
Restrepo farmacéutica de
la  Unidad de
sintesis de la ) ) ) ) )
29 . . Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
Coordinador de
| ni
Jefferson a, U. dad de
Antonio sintesis de la
30 , evidencia y Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Buendia -,
, gestion de las
Rodriguez ,
tecnologias
sanitarias.
Profesional de
apoyo a
Fanny participacion de
Emelina la Jefatura de . ) . . .
31 , Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Torres metodos
Garcia cualitativos e
investigacion
social.
Especialista de
Andrea participacion de
Johanna la Jefatura de
32 Lara métodos Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
, cualitativos e
Sanchez . . -,
investigacion
social.

Fuente: elaboracion propia

Gestion de conflicto de intereses

Se parte de entender los conflictos de intereses (CDI) como aquellas “posibles
situaciones de orden moral, intelectual y econdmico que pueden impedirle a una
persona actuar en forma objetiva e independiente, ya sea porque le resulte
particularmente conveniente, le sea personalmente beneficioso o porque sus
familiares en los grados indicados en la ley se vean igualmente beneficiados”
(167). En otras palabras, los conflictos de intereses son las tensiones que existen




cuando los intereses privados pueden llegar a prevalecer sobre los intereses
generales, colectivos o publicos (168).

En el IETS se ha establecido la politica de transparencia mediante la cual se
busca gestionar de forma adecuada los potenciales conflictos de intereses,
asegurando la legitimidad y la transparencia de todos los procesos que el IETS
tiene a su cargo, especialmente garantizando que quienes participen en los
procesos no tengan intereses que puedan afectar su objetividad o incidir en las
recomendaciones a favor de sus intereses personales (169).

El proceso de identificacion y gestion de los CDI potenciales inicia con la
declaracién de estos por parte de los participantes. Para ello, el IETS dispone de
un formato electronico cuyo enlace se puede ver aqui:
http://herramientas.iets.org.co/declaracion/home.aspx Una vez los
participantes han diligenciado el formato de declaracién de CDI, la informacion
entregada es analizada por parte del Comité de gestidn de los conflictos de
intereses con el fin de identificar, tipificar y gestionar los potenciales conflictos.

Para la adecuada gestion de los conflictos, la deliberacidon del comité parte del
reconocimiento la inevitable tension entre procurar el derecho a la participacion
y, al mismo tiempo, generar condiciones adecuadas que no les resten
legitimidad, validez y confiabilidad a la emision de recomendaciones que se
generan desde el IETS (169).

También se toman en cuenta los hechos con vigencia de dos afios hacia atras
del momento en el que se hace la declaracion, asi como las caracteristicas de
los procesos o proyectos en los que las personas participaran o ejerceran sus
funciones. Valorando caso a caso, se tipifican los conflictos de intereses (si son
financieros, no financieros, personales u organizacionales), y se valora la
experticia en funcion del tema utilizando una matriz que facilita el analisis y la
ponderacidon de la experticia y del conflicto potencial (168).

Para los casos en los que la informacién consignada en los formatos no es
suficiente, se solicita la aclaracién respectiva por correo electrdnico. Las
respuestas enviadas por los actores también son tenidas en cuenta como
elementos adicionales de analisis.




Para los casos en los que la informacion consignada en los formatos no es
suficiente, se solicita la aclaracién respectiva por correo electréonico. Las
respuestas enviadas por los actores también son tenidas en cuenta como
elementos adicionales de analisis. De igual modo, se hace la consulta al Registro
de Transferencias de Valor del Sector Salud (RTVSS) que administra el Ministerio
de Salud, para completar las fuentes de informacion.

Con estos elementos de analisis (la experiencia y trayectoria profesional, la
declaracién de los potenciales CDI, las aclaraciones adicionales y el reporte de
la consulta en el RVTSS dado por el Ministerio), el comité define el alcance de la
participacion de los actores de acuerdo con los niveles establecidos en la politica
de transparencia, como se muestra en la siguiente tabla:

Tabla 28. Categorias de participacion

Alcance de la
participacion

Definicion

Implicacion

Participacion

Identifica el conflicto como inexistente.
Esta condicion ocurre cuando la persona
no declara ningun interés en particular o
cuando se declara algun interés que no
guarda relacién especifica con el tema,
proyecto o proceso.

La persona puede participar en
todos los procesos y pasos sin
limitaciones.

Limitacion
parcial

Identifica el conflicto como probable. Esta
condicién ocurre cuando la persona
declara un interés particular que, a
consideracion del comité, podria afectar
la independencia y objetividad de la
persona de alguna manera, pero que no
le impide completamente su participacion
en algunas etapas del proceso.

Se limita la participacion del
individuo en el proceso o procesos
relacionados con el interés
(especifico o no especifico)
declarado y considerado
potencialmente conflictivo. Asi, su
participacion solo se dara en
aquellos ambitos en los que el
conflicto no se materialice.

Exclusion

Identifica el conflicto como confirmado.
Esta situacién ocurre cuando el comité
identifica un claro conflicto de los
intereses de la persona con el proceso en
cuestion.

Se considera que, dada la
importancia de los intereses
declarados y su relacion con el
tema de interés, el individuo no
debe participar ya que pondria en
riesgo la validez del y/o Ia
confianza en el proceso.

Fuente: elaboracion propia

Para los casos en los que la participacion es limitada o no puede darse, se
delibera sobre los posibles cursos de acciéon que buscan alcanzar un equilibrio



reflexivo (168), lo que quiere decir que se pretende optimizar la experticia y
disminuir el riesgo de materializacion de los conflictos de intereses, generando
recomendaciones de accion.

Con estas consideraciones, se presenta a continuaciéon la sintesis de los
resultados del andlisis y deliberacién del comité de gestién de CDI respecto a los
expertos del GD.

Tabla 29. Matriz sintesis de declaracién y analisis de conflictos de interés

Resultado
Experticia Tipo de deliberacion
Intereses soportada conflicto de Comité de
Nombre Rol . = oz
declarados para el interés gestion de
producto identificado conflictos de
Interés
Gustavo Experto del Menciona que ha Médico y Conflicto de Considerando las
Adolfo Giraldo | grupo dado cirujano. interés financiero | aclaraciones del
Ospina desarrollador conferencias Especialista en y relacionado con | experto, se observa
sobre genética el tema. que el riesgo de
diagnéstico, médica. materializacion del
seguimiento de Magister en conflicto es bajo,
enfermedades educacion por lo que se le da
huérfanas. superior en aval de
salud. participacion
completa.
Rosanna Experta No declara Lider Ninguno Al no tener
Camerano metodoldgica intereses Epidemidloga de conflictos de
Ruiz del grupo relacionados. la Unidad de intereses
desarrollador sintesis de la relacionados con el
evidencia y tema, tiene aval de
gestién de las participacion
tecnologias completa.
sanitarias.
Juan Camilo Experta No declara Epidemidlogo de | Ninguno Al no tener
Vargas metodoldgica intereses la Unidad de conflictos de
del grupo relacionados. sintesis de la intereses
desarrollador evidencia y relacionados con el
gestion de las tema, tiene aval de
tecnologias participacion
sanitarias. completa.
Diana Segura Experta No declara Quimica Ninguno Al no tener
metodoldgica intereses farmacéutica de conflictos de
del grupo relacionados. la Unidad de intereses
desarrollador sintesis de la relacionados con el
evidencia y tema, tiene aval de
gestién de las participacion
tecnologias completa.
sanitarias.
L |



Resultado

Experticia Tipo de deliberacion
Intereses soportada conflicto de Comité de
Nombre Rol . z oz
declarados para el interés gestion de
producto identificado conflictos de
Interés
Catalina Experto No declara Quimica Ninguno Al no tener
Restrepo metodoldgico intereses farmacéutica de conflictos de
del grupo relacionados. a Unidad de intereses
desarrollador sintesis de la relacionados con el
evidencia y tema, tiene aval de
gestion de las participacién
tecnologias completa.
sanitarias.
Jefferson Coordinador de No declara Jefe de métodos | Ninguno Al no tener
Antonio la Unidad de intereses cualitativos e conflictos de
Buendia sintesis de la relacionados investigacion intereses
Rodriguez evidencia y social. relacionados con el
gestion de las tema, tiene aval de
tecnologias participacién
sanitarias. completa.
Fanny Profesional de No declara Profesional de Ninguno Al no tener
Emelina apoyo de intereses apoyo a conflictos de
Torres Garcia | participacion relacionados. participacion de intereses
la Jefatura de relacionados con el
métodos tema, tiene aval de
cualitativos e participacién
investigacion completa.
social.
Andrea Especialista en No declara Especialista de Ninguno Al no tener
Johanna Lara participacion intereses participacion de conflictos de
Sanchez relacionados. la Jefatura de intereses

métodos
cualitativos e
investigacion
social.

relacionados con el
tema, tiene aval de
participacion
completa.

Fuente: elaboracion propia




Anexo 2. Proceso de construccién y refinamiento de preguntas orientadoras

6.3 Busqueda y sintesis de la literatura

Para identificar estudios y documentos relevantes que respondieran a las
preguntas orientadoras planteadas, se realizd una buUsqueda sistematica de
literatura cuyo proceso se describe a continuacion.

6.3.1 Métodos de busqueda sistematica

En paralelo se realizaron dos procesos. El primero consistié en la busqueda de
documentos técnicos no usualmente indexados en bases académicas. Estos
consisten en la produccion técnica publicada en internet de agencias sanitarias,
organizaciones no gubernamentales y repositorios de organismos multilaterales.
En total se realizd la busqueda en 25 diferentes recursos. En la Tabla 30 (Anexo
3. Estrategias de busqueda se numeran las organizaciones especificas, las
direcciones electronicas a los portales y los términos de busqueda de cada una
de las agencias.

Simultdneamente, se realizd una estrategia de busqueda exhaustiva haciendo
uso de vocabulario controlado (MeSH, DeCS) y términos en texto libre
(considerando términos alternativos, variantes de ortografia y truncamiento) de
acuerdo con cada base consultada, con etiquetas de campo (titulo y resumen) y
operadores booleanos (OR, AND). Se buscé en bases de datos bibliograficas
(Medline, Embase, LILACS, Epistemonikos y Cochrane Database of systematic
reviews) (Anexo 3. Estrategias de busqueda. Las busquedas se realizaron
usando el motor de OVID para Medline, Embase y Cochrane Database of
Systematic Reviews, mientras que para LILACS se realizd a través de Bireme, vy
Epistemonikos en su propio motor de busqueda) Se complemento con motor de
busqueda Google scholar. Como fuentes de informacién se buscaron GPC,
revisiones sistematicas de literatura (RSL), lineamientos, consensos vy
protocolos. Las busquedas se realizaron limitando a publicaciones a los ultimos
cinco anos en inglés y espafiol. Este paso se complementd con una blsqueda de
publicaciones adicionales en las paginas web de otros recursos como Orphanet.
Se realizo una busqueda global que incluyera GPC y revisiones sistematicas de
la literatura para maximizar la sensibilidad de la misma. Durante la tamizacion
por titulo y resumen se determiné si el documento correspondia potencialmente
a una GPC o una Revision sistematica de la literatura.



Se realizdé una busqueda manual adicional basada en las listas de referencias de
los articulos incluidos y de la bibliografia sugerida por los expertos del GD para
complementar los lineamientos de algunas preguntas. En complemento, se
incluyé la Guia de Practica Clinica para la prevencién, diagndstico, tratamiento
y rehabilitacién de Fibrosis Quistica (37), publicada por el Ministerio de Salud y
la Proteccidén Social en el afio 2014. Si bien es un documento que se encuentra
fuera del intervalo de tiempo de esta metodologia, cuenta con recomendaciones
relevantes para nuestro contexto y que contindan vigentes, como las
relacionadas con las manifestaciones clinicas y el diagndstico.

Se generd un reporte estructurado de la blusqueda de evidencia garantizando la
reproducibilidad y transparencia del proceso, tal como se muestra en las
bitdcoras de busqueda que son presentadas en detalle en el Anexo 3. Estrategias
de busqueda.

El listado de las referencias bibliograficas identificadas se descargé en una
biblioteca del gestor bibliografico Zotero® para la identificacion de duplicados y
organizacion de la libreria de proyecto.

6.3.2 Criterios de elegibilidad de la literatura

Criterios de inclusion

Se incluyeron estudios integrativos que aportaron informacién para responder
de forma parcial o completa a las preguntas orientadoras en el marco del alcance
establecido para el lineamiento. Se dio preferencia a GPC, protocolos, manuales,
consensos formales, documentos de directrices clinicas formales y documentos
normativos vigentes que estuviesen disponibles en textos completos.

Se seleccionaron las GPC, consensos formales y RSL publicadas en los ultimos 5
anos, idioma espafiol e inglés y se incluyeron revisiones narrativas como
complemento a la sintesis de evidencia que dio respuesta a algunas preguntas
orientadoras.

Criterios de exclusion

Se excluyeron resimenes de congresos, articulos de reflexion, monografias,
tesis, comunicaciones breves y cartas al editor. Estudios publicados



exclusivamente en formato de resumen no fueron elegibles debido a que la
informacién reportada era insuficiente para evaluar su calidad metodoldgica.
Ademas, los resultados de los estudios, al estar incompletos, podian cambiar
significativamente entre la publicacion preliminar y la definitiva.

6.3.3  Tamizacion y seleccién de documentos

Este proceso se realizé mediante una seleccién de documentos, inicialmente
mediante una tamizacién por titulo y resumen por dos revisores independientes
en la herramienta Rayyan® (incluido, excluido, indeciso). Aquellos documentos
identificados como “indecisos” o en “conflicto” fueron revisados en texto
completo para orientar la decision por un tercer revisor.

A partir de los textos preseleccionados en la tamizacion primaria se procedid a
realizar la seleccién de los estudios y dos evaluadores revisaron el texto
completo de cada publicaciéon verificando los criterios de seleccién predefinidos.

En el caso puntual de las GPC se aplicd la herramienta de tamizacién secundaria
de GPC de la Guia metodoldgica para la Adopcion Adaptacién de Guias de
Practica Clinica Basadas en Evidencia (114), la cual permitié realizar una
tamizacion con mayor profundidad, con el objetivo de hacer el proceso mas
eficiente y evitando que documentos no adecuados se llevaran a valoracién de
calidad. En las GPC en que se respondieron afirmativamente todas las preguntas
pasaron a evaluaciéon de la calidad.

6.3.4  Evaluacién de la calidad metodoldgica

Los documentos recuperados fueron evaluados en su calidad metodoldgica de
acuerdo con el disefo epidemioldgico. Para GPC se empled el instrumento AGREE
II, cuya aplicacion se realizo de forma independiente. En el caso de los consensos
la lista de verificacidon para la evaluacién critica de directrices de consenso del
Instituto Joanna Briggs (JBI) y las RSL fueron evaluadas con la herramienta
ROBIS.

6.3.5 Extraccion de informacion

Dos revisores de manera independiente realizaron la extraccion de la
informacién a partir de las referencias seleccionadas. Este proceso estuvo
enfocado en los contenidos presentados como recomendaciones, indicaciones,




orientaciones o lineamientos, en consonancia con cada una de las preguntas
orientadoras y con el alcance de este lineamiento.

La extraccién de informacion de cada GPC o consenso se realizd por medio de
un formato estandarizado elaborado en el programa Microsoft Excel®. Este
proceso fue realizado de forma independiente, previa realizacion de un piloto
con uno de los estudios para resolver inquietudes sobre los datos a extraer.

La informacion extraida correspondié a:

e Autor

e Afo de publicacién

e Pais de origen de la GPC

e Entidad u organizacién que la elabora

e Disefio del estudio o informe

e Objetivo del documento

e Usuarios objetivo de la GPC

e Poblacién a quien esta dirigida la recomendacion

e Categorias definidas por las preguntas orientadoras

e Subtipos

e Pregunta orientadora a la que esta dirigida

e Recomendaciones dirigidas a la poblacién con FQ

e Evidencia o informacién que soporta las recomendaciones

e Referencia(s) del racional de la evidencia

e Certeza o calidad de la evidencia utilizada para generar la recomendacion (Si
aplica)

e Fuerza de la recomendacion

e Sistema aplicado

e Financiador

6.3.6 Sintesis de evidencia

Se realizé una sintesis narrativa de la informacidén recuperada. Mediante un
analisis de meta sintesis cualitativa se agrupd la informacién de acuerdo con las
preguntas orientadoras. Para cada pregunta se evalud la informacion teniendo
presentes las recomendaciones clave y relevantes para cada una de ellas, la
exploracion de puntos comunes y divergentes, y la seleccion de aquellos que
aplicaron al contexto colombiano.




6.3.7 Contextualizacion de resultados

Una vez se contd con la evidencia que respondia a cada pregunta, esta fue
presentada para discusion con los expertos clinicos del GD, verificando que las
recomendaciones fueran factibles, apropiadas y suficientes en el contexto de la
atencion clinica en Colombia. En este proceso se discutido la evidencia en
contraste con los marcos normativos en Colombia relacionados con el derecho a
la salud y la atencidn de personas que viven con EH-R, los recursos que pudieran
requerir las intervenciones y recomendaciones recuperadas de la evidencia para
su implementacion y consideraciones o requerimientos adicionales para los
grupos priorizados en este lineamiento desde el enfoque de equidad.

Con relacion a tecnologias en salud como pruebas diagnédsticas, procedimientos
y medicamentos contemplados en los lineamientos generados se tuvieron en
cuenta su disponibilidad, indicacion, autorizacidén y consideraciones especiales
para su uso en Colombia. La informacidén relacionada con la clasificacion y
descripcion de tecnologias en salud incluidas en los lineamientos se encuentra
en el

IMPORTANCIA Revisor 1
1 ¢Es la poblacién relevante? Si
2 ¢Hay alguna intervencion critica que no se incluy6? No
3 ¢éHay algun resultado importante no incluido? Si
4 ¢Es el contexto (tal como los ajustes necesarios y las Si
circunstancias) aplicable a su poblacién?

* QOtras razones pueden incluir una formacién insuficiente del evaluador. Por favor especifique
en la seccién de comentarios.

Comentarios:

#1




#2

#3:

No hay informacién de mortalidad, pero es un
desenlace que tomara afios

#4:

¢Es el alcance del metanalisis en red (MAR) suficiente o insuficiente Suficiente
para su problema de decisidn?
CREDIBILDAD
Evidencia usada para las comparaciones indirectas o el Revisor 1
Metaanalisis en Red (MAR)
¢éSiguieron los investigadores un proceso sistematico Si
gue garantices la inclusién de todos los ECA
relevantes?**
¢Se establece una red conectada de ensayos clinicos Si
aleatorizados de la intervencidn de interés?
¢Es visible que se incluyeron estudios de baja calidad No
que por tanto pueden conducir a un sesgo?
¢Es probable que el sesgo se indujo por la No
notificacidn selectiva de los resultados en los
estudios?
¢Existen diferencias sistematicas en los modificadores No

del efecto del tratamiento (es decir, el paciente de
referencia o las caracteristicas del estudio que
afectan los efectos del tratamiento) a través de las
diferentes comparaciones de tratamiento en la red?

Si es asi (es decir, hay tales diferencias sistematicas
en los modificadores del efecto del tratamiento),
éfueron estos desequilibrios en los modificadores de
efecto a través de las diferentes comparaciones de
tratamiento identificadas antes de comparar los
resultados individuales del estudio?




Valoracién global (Fuerte/Neutro/Débil) Fuerte

* QOtras razones pueden incluir una formacion insuficiente del evaluador. Por favor especifique
en la seccién de comentarios.

** Para ayudar a responder este item especifico, uno puede pensar en las siguientes sub-
preguntas: -iLa estrategia de busqueda se enfocd en ensayos controlados aleatorios entre
todas las intervenciones de interés? -éSe realizaron buUsquedas en varias bases de datos (p.
Ej., MEDLINE, EMBASE, Registro Cochrane Central de Ensayos)? -éLos criterios de seleccidon
de la revision admitirian todos los ensayos controlados aleatorios de interés (si se identifican
mediante la busqueda bibliografica)?
Comentarios

ANALISIS Revisor 1

7 ¢Se usaron métodos estadisticos que preservan la Si
aleatorizacién dentro del estudio original? (Sin
comparaciones nuevas)

8 Si se dispone de comparaciones directas e indirectas Si
para contrastes en pares (es decir, bucles cerrados),
¢ése evaluo o discutié el acuerdo en cuanto a los
efectos del tratamiento (es decir, la consistencia)?

9 En presencia de consistencia entre las comparaciones Si
directas e indirectas, ¢se incluyeron pruebas directas
e indirectas en el metaandlisis en red (MAR)?

10 En caso de inconsistencia o un desequilibrio en la
distribucién de los modificadores del efecto del
tratamiento por medio de los diferentes tipos de
comparaciones en la red de ensayos, éintentaron los
investigadores minimizar este sesgo con el analisis?
Xk

11 ¢Se proporciond una justificacion valida para el uso Si
de efectos aleatorios 0 modelos de efectos fijos?

12 Si se utilizé un modelo de efectos aleatorios, ése Si
exploraron o discutieron los supuestos acerca de la
heterogeneidad? ***

13 Si hay indicios de heterogeneidad, ése realizaron
analisis de subgrupos o analisis de meta-regresion
con co-variables pre-especificadas? ***

Valoracion global (Fuerte/Neutro/Débil/Error fatal) Fuerte

* Otras razones pueden incluir una formacién insuficiente del evaluador. Por favor especifique
en la seccién de comentarios.

** En ausencia de inconsistencias y ausencia de diferencias en los modificadores del efecto
entre las comparaciones, este item se califica como "si". Si hay inconsistencias o diferencias
sistematicas en los modificadores de efectos entre las comparaciones, este item se puntuara
con un “si” si se utilizan modelos que capturan la inconsistencia, o se usan modelos de
metarregresion que se espera que expliquen o ajusten la inconsistencia / sesgo.

*** Sj se proporciond una justificacion valida para el modelo de efectos fijos, indique "no se
aplica".




Comentarios:

CALIDAD Y TRANSPARENCIA DE LOS INFORMES Revisor 1
14 ¢Se proporciona una representacion grafica o tabular Si
de la red de pruebas con informacion sobre el
numero de ECA por comparacién directa?
15 ¢Se informan los resultados de los estudios Si
individuales?
16 éSe informan los resultados de las comparaciones si
directas por separado de los resultados de las
comparaciones indirectas o del metaanalisis en red?
17 ¢Se informan todos los contrastes por pares entre las Si
intervenciones obtenidas con el metaandlisis en red
junto con las medidas de incertidumbre?
18 ¢Se proporciona una clasificacion de las Si

intervenciones dados los efectos del tratamiento
informados y su incertidumbre por resultado?

19 ¢Se informa el impacto de las caracteristicas
importantes del paciente sobre los efectos del
tratamiento?

No hay informacién

Valoracién global (Fuerte/Neutro/Débil/Error fatal)

Neutro

Comentarios:* Otras razones pueden incluir una formacion insuficiente del evaluador. Por

favor especifique en la seccién de comentarios.

Interpretacion

Revisor 1

20 éSon las conclusiones justas y equilibradas?

Si

Valoracién global (Fuerte/Neutro/Débil/Error fatal)

Fuerte

* Otras razones pueden incluir una formacion insuficiente del evaluador. Por favor especifique

en la secciéon de comentarios.

Comentarios:

Conflicto de interés/ Conflict of Interest Revisor 1
21 ¢Hubo algun conflicto de intereses potencial? ** No
22 En caso afirmativo, ése tomaron medidas para

abordarlos? ***

Valoracién global (Fuerte/Neutro/Débil/Error fatal)

Fuerte

* Otras razones pueden incluir una formacién insuficiente del evaluador. Por favor especifique

en la seccion de comentarios.

Comentarios:

éLa credibilidad del metaanalisis en red es suficiente o insuficiente?

Suficiente




Fuente: elaboracion propia




6.4 Generacion de lineamientos preliminares

Como resultado del ejercicio de contextualizacién de la evidencia recuperada, se
generaron los lineamientos preliminares que respondieran a cada una de las
preguntas orientadoras. Estos lineamientos fueron realizados por el grupo
desarrollador (equipo metodoldgico y expertos clinicos). Asimismo, se llevaron
a cabo revisiones internas y en conjunto con el equipo técnico del MSPS para
incorporar la perspectiva del organismo gestor frente a los lineamientos. Los
lineamientos preliminares fueron discutidos en paneles de consenso en los que
participaron actores clave en el proceso de atencidn de las personas con FQ.

6.4.1 Consenso de expertos
Desarrollo del consenso de expertos

Luego de un proceso de mapeo de actores clave, del andlisis de potenciales
conflictos de intereses y de la consulta del Registro de Transferencias de Valor
entre actores del sector salud y la industria farmacéutica y de tecnologias en
salud (RTVSS) mediante los CUBOS de plataforma SISPRO en acompafiamiento
del equipo técnico del MSPS, se definieron los actores clave que hicieron parte
del proceso de consenso para formular los lineamientos. El proceso de
participacion se puede consultar en el Anexo 1. Informe de conformacion del
grupo desarrollador, mapeo de los actores y convocatoria a espacios
participativos

Una vez establecidos los actores clave y las fechas de los espacios de
participacion, se realizd la convocatoria para el desarrollo de un consenso formal
de expertos (CFE) virtual, con la metodologia de Delphi modificado.

Antes del CFE se enviaron los insumos preparatorios de las sesiones al grupo
participante. En cada reunidn, el grupo desarrollador presenté los lineamientos
preliminares propuestos para cada una de las preguntas orientadoras como
resultado de la sintesis de evidencia seleccionada, y fueron discutidos y
ajustados conforme a los argumentos de los expertos participantes en cada
sesion.

Los lineamientos fueron votados mediante enlace de Google Forms con opciones
de respuesta de acuerdo con la escala de Likert, que permitio evaluar el grado
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de acuerdo del grupo frente a los lineamientos formulados que dieron respuesta
a cada una de las preguntas orientadoras.

Para los lineamientos de FQ se desarrollaron cinco paneles de expertos los dias
21 y 28 de agosto, 1, 9 y 10 de septiembre de 06:00 p.m a 09:00 p.m., a
excepcion del panel del 1° de septiembre que fue a las 06:30 a.m., todos en
modalidad virtual a través de la plataforma de Microsoft Teams. La informacion
de los asistentes a cada uno de los espacios participativos se encuentra en la
Tabla 27. En cada ronda de discusion, los participantes dieron a conocer su
opinidn con relacién a los lineamientos que fueron formulados con base en la
evidencia recuperada y analizada.

En el primer panel de socializacién se abordaron las preguntas de tamizaje,
diagnédstico y equipo interdisciplinario. Sobre la pregunta de tamizaje se
discutieron los tiempos de toma de las muestras y la ruta a seguir si el resultado
de la primera muestra era positivo. Acerca del diagndstico, se sugirié precisar la
edad de presentacién de los signos y sintomas clinicos que incrementaran la
sospecha de FQ y se detallaron los criterios para el diagndstico. Finalmente, en
la pregunta de equipo multidisciplinario se discutié la importancia de mencionar
los roles en el proceso de transicién de pediatria a medicina de adultos.

En esta sesidn se votd de manera sincronica la pregunta de tamizaje que fue
aprobada y las otras dos preguntas fueron y corregidas y compartidas a los
expertos clinicos para su votacién asincrénica.

En el desarrollo del segundo y tercer panel se presentaron los ajustes de los
lineamientos de diagndstico y equipo interdisciplinario. Seguido de esto se
presentaron los lineamientos de educacién y apoyo que tuvieron una aprobacion
general. En estos espacios si inicié la discusion sobre tratamiento no
farmacolodgico en la cual se precisaron algunos puntos sobre la edad de inicio y
frecuencia de pruebas para evaluar el estado nutricional. Asimismo, se
presentaron los lineamientos de tratamiento farmacoldgico, especificamente los
relacionados con la terapia moduladora y la discusidon se centrd en la indicaciéon
con base en las mutaciones aprobadas por las agencias internacionales. En este
punto de la discusion finalizd el tercer espacio con el compromiso de compartir
con los expertos la evidencia que soportaba la indicacién de los tratamientos.

Durante el cuarto panel se presentaron los lineamientos de prevencién de
complicaciones y seguimiento. Se incluyeron lineamientos puntuales de
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seguimiento para aquellos pacientes que se encontrasen en manejo con terapia
moduladora y se amplié el punto de consejeria.

Para el ultimo panel se socializaron los lineamientos de tamizaje neonatal por
solicitud de una experta que ingresé desde el tercer panel. Sobre este incluyé
un lineamiento que definiera responsabilidades en la gestion del tamizaje
neonatal para su adecuada implementacion. La segunda parte del panel fue en
torno a la discusion de los lineamientos de tratamiento y se logré un consenso
sobre los puntos incluidos dentro de la terapia moduladora.

El resultado de las votaciones se encuentra en el Anexo 8. Resultados de la
votacion de los lineamientos

Criterios de votacion

La escala tipo Likert aplicada para la votacion corresponde a una escala con
nueve opciones de votacion: 1-3 desacuerdo total, 4-6 acuerdo relativo y 7-9 de
acuerdo total. Con el cumplimiento de las reglas de decisidon para aprobacién,
los lineamientos fueron validados y considerados como definitivos.

A partir de estos resultados se consideraron las siguientes acciones:

e Incluir la directriz: si el 80% votd entre 7 y 9 y/o una mediana de 8 IC95%
entre 7y 9.

e No incluir la directriz: si el 80% voto entre 1 y 3 y/o una mediana de 2 IC95%
entre 1y 3.

e Realizar una nueva discusion si no se alcanza una votacién del 80% en los
rangos 1 a 3 07 a9 con el grupo de participantes, quienes vuelven a realizar
la votacidon hasta lograr consenso.

6.4.2 Ajustes y definicién de lineamientos finales

El proceso de formulacion, discusion, ajuste de lineamientos y resultados de
votacion es presentado de manera concisa en el documento y se apoya en los
anexos presentados. Estos espacios participativos permitieron generar
recomendaciones adaptadas al contexto nacional o recomendaciones por opinion
de expertos, consintiendo que estas sean factibles a la prestacidon de servicios
de salud en Colombia conforme a la organizacién y estructura de nuestro sistema
de salud.



7.Resultados

7.1 Busqueda y seleccién de documentos

Los términos de busqueda y las bases de datos empleadas para la identificacion
de GPC se encuentran en el Anexo 3. Estrategias de busqueda. En los
repositorios de GPC fueron identificadas siente GPC, las cuales fueron
recuperadas para su evaluacion directamente con la herramienta AGREE II.

En bases de datos bibliograficas especializadas se identificaron 911 referencias
que fueron evaluadas en Rayyan® para tamizacion por titulo y resumen. Como
resultado de este proceso se excluyeron 878 referencias y se recuperaron un
total de 33 GPC y/o estudios integrativos para ser evaluados en texto completo.
De estas, un total de 15 referencias fueron excluidas por no cumplir los criterios
de inclusion.

En la Tabla 39 se presentan los resultados la evaluacién de la calidad
metodoldgica con la herramienta AGREE II para las 7 GPC incluidas de origen en
la revision de bases de datos y de otras fuentes. Adicionalmente, se presenta el
AGREE II de la GPC vigente en Colombia desde el 2014, y la GPC de NICE para
decision compartida, estos dos documentos fueron empleados para informar
lineamientos del presente documento.

De los 16 documentos incluidos, siete correspondieron a GPC, y nueve a otros
tipos de evidencia integrativa diferente a GPC. Adicionalmente, las metodologias
propuestas por el Joanna Briggs Institute se usaron para la evaluacion de riesgo
de sesgo en el caso de consenso formal, y la evaluacion de riesgo de sesgo para
revisiones. Finalmente, se incluyeron 4 documentos técnicos que no tienen
herramientas especificas para evaluarlos.

En el caso de las revisiones sistematicas de la literatura, durante la tamizacion
de las busquedas en Rayyan® se identificaron un total de 35 publicaciones por
titulo y resumen que fueron recuperadas para su evaluacion por texto completo.
Un total de 24 de estas publicaciones fueron descartadas por no corresponder a
los topicos de las preguntas de investigacién. Las 10 RSL adicionales fueron
consideradas para evaluacion por la herramienta ROBIS debido a que en
apariencia cumplian los criterios de inclusidon; de estas RSL 2 fueron descartadas
por alto riesgo de sesgo, y una porque en la pregunta de investigacién planteada
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por los autores en teoria se evaluaban pacientes con FQ, pero durante la
realizacion de la herramienta ROBIS, fue evidente que no incluyeron ningun
articulo primario con la poblacién con FQ. Finalmente, se incluyeron 8 RSL para
el presente documento.

7.2 Evaluacion de la calidad metodoldgica de los documentos
incluidos

La evaluacion de la calidad de la evidencia y los instrumentos empleados se
encuentran detallados en el Anexo 6. Evaluacién de la calidad

7.3 Sintesis de la evidencia

7.3.1 Tamizaje

¢Cuales son las recomendaciones para el tamizaje neonatal de la fibrosis
quistica, que garanticen su identificacién precoz?

Se seleccionaron tres documentos a partir de la informacién identificada: GPC
desarrollada por el Ministerio de Salud y Proteccion Social de Colombia en 2014
(37), un consenso de expertos sobre la tamizacion neonatal de la fibrosis quistica
de la Fundacién de Fibrosis Quistica de Estados Unidos (115) de buena calidad
metodoldgica y un documento técnico con las recomendaciones técnicas y
operativas para laboratorios de tamizaje neonatal del INS de Colombia de 2024
(116).

Tamizacion neonatal de la FQ en Colombia y su costo-efectividad

La GPC colombiana (37) recomienda realizar tamizacion neonatal para el
diagnéstico temprano de fibrosis quistica y con ello mejorar el estado nutricional,
el crecimiento, la optimizacién de los niveles de vitaminas (A, D y E,) asi como
la funcién pulmonar y la sobrevida (calidad de la evidencia moderada, fuerte a
favor) de las personas con esta condicidén de salud. Este tamizaje debe realizarse
en todos los nifios en las primeras 24 a 72 horas de vida (116).

Como se ha mencionado con anterioridad, las estrategias de tamizacion
reportadas en la literatura (35,36) son: la repeticién la prueba TIR (estrategia
TIR:/TIR2), la medicion de la proteina asociada a la pancreatitis (estrategia
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TIR/PAP) y el analisis de mutaciones del ADN del gen CFTR (estrategia
TIR/ADN); sin embargo, en Colombia no se cuenta con el panel especifico de
mutaciones para la poblacién colombiana (37).

En relacion a esto, el GD de la GPC colombiana (37) realizé un analisis econdmico
desde la perspectiva del tercer pagador sobre la tamizacién neonatal utilizando
la estrategia TIR-TIR. Los resultados mostraron que la implementacién de esta
estrategia a nivel poblacional, podria ser una medida costo-efectiva para el
sistema de salud si el costo de la estrategia de tamizacién fuera de $4.000 por
prueba.

Para disminuir las barreras de implementacién del tamizaje neonatal, la GPC,
sugirié utilizar la sangre de corddn umbilical ya que este método permitiria
realizar la prueba de FQ junto con la prueba de hipotiroidismo congénito,
optimizando recursos y facilitando su acceso (37). No obstante, la Resolucién
207 de 2024 sefiala que debe tomarse una muestra de sangre de taldn del recién
nacido en papel de filtro para las pruebas del tamizaje neonatal basico (39).

Tipo de muestra y tiempo oportuno de recoleccion

Segun las recomendaciones técnicas del INS (116), la muestra 6ptima para el
tamizaje neonatal de FQ es sangre seca en papel de filtro obtenida del talén del
recién nacido, y debe tomarse, idealmente entre las primeras 24 y 72 horas de
vida. Asi mismo, la toma de la muestra debe realizarse con la lanceta adecuada
para garantizar la sangria suficiente que permita una disposicidon adecuada de la
sangre en el papel filtro, ya que de lo contrario podria comprometer la calidad
de la muestra.

Por otra parte, si la muestra proviene de la sangre del cordédn umbilical, esta
debe tomarse en un tiempo no mayor a 20 minutos después del nacimiento.
Esta no se debe tomar del lado placentario y evitarse si es que no ha ocurrido el
alumbramiento de la placenta.

En el caso de prematuros extremos (recién nacidos antes de la semana 28 de
gestacién), la muestra debera tomarse en muestra de sangre del talén después
de 72 horas del nacimiento o cuando las condiciones clinicas del neonato sean
las adecuadas. No se recomienda el tamizaje utilizando muestra de sangre del
cordén umbilical en estos casos.




En cuanto a la calidad de la muestra, independiente de su origen (talén o corddn)
debe cumplir con criterios especificos como: no estar coaguladas, hemolizadas,
diluidas, sobresaturadas o ser insuficientes. En cuanto a su tamafo, cada
mancha de sangre depositada en el papel de filtro debe tener un diametro
aproximado de entre 10 mm y 12 mm correspondiente a un volumen de entre
50 pLy 70 pL. La misma debe tomarse siguiendo protocolos de asepsia, secado,
humedad, y almacenamiento, acordes a las recomendaciones del INS.

Puntos de corte e interpretacion de los resultados
e Puntos de corte:

Para el analisis de la muestra se debe utilizar la prueba TIR (116), debido a que
a nivel pais no se tiene acceso al panel especifico de mutaciones para la
poblacion colombiana que permita la aplicacién de otras estrategias sugeridas
en la literatura como la TIR/ADN (37,115).

El punto de corte establecido en Colombia para esta prueba es > 60 ng/ml (116).
Sin embargo, el consenso publicado por la Fundacidon de Fibrosis Quistica de
Estados Unidos (115) recalca la relevancia de utilizar un umbral flotante para
interpretar los resultados de la prueba TIR en lugar de un valor de corte fijo, ya
gue esto permitiria ajustar la prueba a las caracteristicas de la poblaciéon que se
analiza incrementando la precision de los resultados. De esta manera, el umbral
flotante puede ser ajustado por percentil de referencia, por ejemplo, podria
cambiar diaria o semanalmente en funcién de los resultados de todos los recién
nacidos examinados en ese periodo; o ser ajustado por los factores de riesgo
del paciente, por ejemplo, segun la prematuridad, el peso, la etnia, entre otros.
Ademas de tener conocimiento de los puntos de corte, la GPC colombiana sefiala
la necesidad de brindar educacién a los profesionales de la salud para una
correcta interpretacion de los resultados de la tamizacion (37).

e Actuacion ante una primera prueba positiva

Ante una primera prueba de tripsina inmunorreactiva (TIR) positiva, debe
continuarse la estrategia de tamizacién mediante una segunda medicion de
TIR (esquema TIR/TIR), de acuerdo con lo establecido por la Resolucion
3280 de 2018 y los lineamientos técnicos nacionales del Programa de Tamizaje
Neonatal ampliado. Si bien en el pais ya se cuenta con PAP (TIR/PAP) (37,115),
en el momento de realizacion de este lineamiento el enfoque TIR/TIR constituye

7



el Unico esquema autorizado actualmente en Colombia para la deteccién
temprana de fibrosis quistica, y su aplicacion debe seguir los protocolos
operativos definidos por el Ministerio de Salud y Proteccion Social y las entidades
territoriales de salud. (115).

e Coordinacion en la atencidén y comunicacion de resultados

Al obtener resultados anormales (positivo o sospechoso) en la tamizacion
neonatal, se recomienda establecer una atencidn coordinada entre los diferentes
niveles de atencion a través de un sistema de notificacion definido, consistente
y reproducible que implique la notificacion al médico de atencién primaria y al
especialista en FQ. Asi mismo, es necesario proporcionar una guia concisa sobre
los pasos a seguir ante este resultado, tanto para los médicos de atencion
primaria como para los familiares de los pacientes. Este abordaje puede acelerar
el proceso del rellamado para la toma de la prueba TIR. y de la confirmacién
diagnéstica de FQ en caso de una segunda prueba positiva (115).

e Actuacion ante una segunda prueba positiva

Ante un segundo resultado positivo en la prueba de tamizaje, se debe continuar
con la via de diagndstico mediante la toma de la prueba de electrolitos en sudor.
Una vez confirmado el diagndstico, el paciente se debe remitir a un centro
especializado para recibir una atencion interdisciplinaria debido al compromiso
multiorganico de la FQ e iniciar el tratamiento integral oportunamente (37).

7.3.2  Diagnostico y clasificacion

¢Cudles son los criterios clinicos y paraclinicos que deben adoptarse para la
sospecha, confirmacidn diagndstica y la clasificacidén de la fibrosis quistica, segin
la presentacion y el nivel de atencién?

Adoptados de la GPC Colombiana de 2014 (37) que contintan vigentes. Lo
primero es establecer la presencia de una tamizacién positiva para FQ, o la
presencia de sintomas asociados a la misma en edad temprana.

Adicionalmente, en el afio 2017 el grupo de la Fundacién de Fibrosis Quistica de
Estados Unidos (4) reviso los criterios diagndsticos inicialmente derivados en el
ano 2009, con el objetivo de actualizarlos. Inicialmente el grupo metodolégico
realizd una actualizacion de la revision de la literatura (no explicitamente
publicada), y posteriormente mediante una metodologia Delphi, los integrantes
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clinicos del grupo revisaron cada uno de los criterios. El grupo aprobd 27 de los
28 criterios propuestos, y siete de estos fueron revisados para ajustarlos al
contexto actual. Los criterios nucleares que quedaron son aquellos que quedaron
establecidos en el presente lineamiento incluyendo la medicién de la prueba de
electrolitos en sudor. Este consenso fue evaluado usando el instrumento del
Instituto JBI y mostré que, en dos de los siete dominios evaluados, no estaba
claro si los autores habian realizado la accidn.

7.3.3 Tratamiento integral

¢Qué opciones terapéuticas farmacoldgicas y no farmacoldgicas deben adoptarse
en la enfermedad de base y en cada fase de la enfermedad, incluyendo criterios
de inicio, continuacién o suspensién, y priorizacidon para guiar la eleccion mas
adecuada segun el perfil de la persona con fibrosis quistica?

Para el tratamiento integral se identificaron cuatro GPC desde el afio 2020,
mediante la RSL. La primera revision corresponde al documento identificado a
través de la busqueda en agencias de referencia, y que fue publicado en 2023
por CONETEC (117), la cual provee informacién acerca del tratamiento con
potenciadores y moduladores del CFTR. Esta GPC se evaludé con AGREE II y se
encontré que cumplia con los minimos metodoldgicos, para la calificacién de la
certeza de la evidencia usaron la metodologia GRADE. Los autores generaron 9
recomendaciones alrededor de los moduladores en FQ, basados en 20 ensayos
clinicos aleatorizados (ECA). Las recomendaciones de usar uno, dos o tres
moduladores se basaron en las mutaciones genéticas especificas para las que
encontraron evidencia.

En la RSL se identificd la GPC de la Sociedad Brasilefia de Neumologia cuyo
primer autor es Athanazio, y fue publicada en el afio 2023 (118). Esta GPC
obtuvo en la evaluacién de AGREE II el puntaje minimo para ser considerada de
acuerdo con la metodologia. Los autores generaron 7 recomendaciones para el
manejo neumoldgico farmacoldgico de la FQ: 3 recomendaciones acerca de los
moduladores de CFTR, 3 recomendaciones sobre el uso de antibidticos inhalados
para pacientes con infeccion crénica o colonizacion por P. aeruginosa, S. aureus
meticilino resistente, y B. cepasia., y la Ultima recomendacion fue alrededor del
uso de dornasa alfa inhalada.

En el afno 2021, McDonald fue el primer autor de las GPC propuestas por la
Academia De Nutricion y Dietética de los Estados Unidos de América (EUA); estas
GPC estan dirigidas a los nutricionistas licenciados en EUA (119). Los autores
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usaron un sistema de calificacion de la certeza de la evidencia GRADE, y cuando
se analizé con el instrumento AGREE II, la GPC supero el umbral minimo de
acuerdo con el manual metodoldgico. Los autores propusieron un total de 27
recomendaciones, todas ellas alrededor del tema de la nutricién, incluyendo
diagnostico, intervencion y seguimiento. Adicionalmente, en el mismo dominio
de la nutricidn, la busqueda sistematica también identificé las GPC de ESPEN-
ESPGHAN-ECFS que agrupa las sociedades europeas de nutricion y dietética.

Este documento, cuyo primer autor es Wilschanski (47) y fue publicado en el
ano de 2024, presenta las GPC usando una metodologia para evaluar la
evidencia y desarrollar las guias propia que es una adaptacion de la metodologia
SIGN(120). En este documento, de un total de 81 recomendaciones, 21 estan
dedicadas a intervenciones nutricionales en pacientes con FQ. La revisién supero
los minimos metodoldgicos necesarios de acuerdo con el manual metodoldgico.

Adicionalmente, respecto al tema del manejo con moduladores de CFTR y la
comparacién entre terapia dual y triple se identific6 el meta andlisis en red,
publicado por Iftikhar y colaboradores en 2025 (121). En este estudio, los
autores evaluaron la eficacia comparativa de los moduladores de la CFTR
incluyendo vanzacaftor-tezacaftor-deutivacaftor (VTD), elexacaftor-tezacaftor-
ivacaftor (ETI), tezacaftor-ivacaftor (Tez-Iva), y lumacaftor-ivacaftor (Lum-Iva)
en pacientes con FQ > 12 afios y con al menos una mutacién F508del. Desde el
punto de vista metodoldgico, el estudio fue adecuado tanto para la revision
sistematica usando el RoBIS, como para el componente de red, usando la
herramienta ISPOR (122).

Los autores identificaron 13 estudios primarios que incluyeron un total de 2.724
pacientes. El primer desenlace que evaluaron fue la mejoria en el VEF1, en donde
las dos combinaciones de triple terapia fueron mas efectivas que todas las otras
terapias, sin diferencia significativa entre ellas. A nivel de los resultados en
escala de calidad de vida de FQ, las combinaciones triples también fueron
superiores a las otras opciones, y finalmente, acerca de la disminucién de la
concentracién de sodio en la prueba de electrolitos séricos, las combinaciones
triples fueron mas efectivas disminuyendo este valor. Cabe enfatizar que no
hubo diferencia entre las dos combinaciones triples evaluadas para los primeros
tres desenlaces, pero VTD fue marginalmente superior a ETI en la excrecién de
cloro.




Con respecto a la evidencia en evolucion alrededor del tratamiento de la primo
colonizacién / primo infeccion por Pseudomonas aeruginosa, se encontré que las
GPC de la Fundacién de Fibrosis Quistica de Estados Unidos fueron publicadas
en 2014, y no han recibido una actualizacion adicional, y la revision sistematica
no encontré documentos de GPC adicionales que evallen este aspecto. En este
sentido, la GPC publicada en 2014, cuyo autor principal es Mogayzel(123), se
mantiene, y pese a que su Evaluacion por AGREE II tiene algunos dominios con
baja puntuacién, en lo referente a rigor metodoldgico e independencia cumple
con los minimos propuestos por el manual metodolégico. Los autores
recomendaron el uso de antibioticoterapia para la infeccibn una vez se
comprueba la primo infecciéon, pero recomiendan no dar antibioticoterapia
profilactica para la infeccion primaria.

Para responder a la pregunta y generar estos lineamientos, se seleccionaron
nueve documentos a partir de la informacion identificada: la GPC colombiana
(37); seis revisiones sistematicas de literatura de buena calidad metodolégica:
cuatro revisiones sobre las técnicas de limpieza de las vias respiratorias
publicadas en 2023 (124) (125) (126) y en 2021 (127), una revision sobre la
actividad fisica y el entrenamiento fisico en personas con FQ publicada en 2022
(128) y una revisidn sobre el entrenamiento de los musculos respiratorios
publicada en 2020 (129); un documento con los estandares clinicos publicados
por Cystic Fibrosis Trust organizacion lider del Reino Unido para el apoyo a
personas con FQ (130); y un position statement de la Sociedad Europea de
Fibrosis Quistica publicado en 2015 (131).

Terapia respiratoria

Las personas con FQ, tienen gran dificultad para transportar y expectorar la
mucosidad espesa provocando su acumulacion y obstruccion de las vias
respiratorias. Es por esto, que se considera esencial brindar al paciente métodos
para la limpieza bronquial. Al respecto, la GPC colombiana (37) indica que la
terapia respiratoria debe brindarse de manera permanente a la persona con FQ
independiente de la presencia o no de sintomas respiratorios (punto de buena
practica clinica), ya que tiene como objetivo mejorar la eliminacion de las
secreciones, mejorar el flujo de aire y minimizar la progresién de la enfermedad.

Técnicas de limpieza bronquial




Dada su importancia, se han desarrollado diferentes técnicas enfocadas al
despeje bronquial, denominadas técnicas de limpieza bronquial (ACT, por sus
siglas en inglés). Entre ellas se encuentran las técnicas asistidas por
profesionales y autoadministradas por el paciente.

Las técnicas clasicas comprenden: drenaje postural, percusién, vibracién y tos
asistida. Mientras que las técnicas auto administradas son: “ciclo activo de la
respiracién (CAR), técnica de espiracién forzada (TEF) y drenaje autégeno (DA).
Para autoadministracion existen dispositivos basados en presion espiratoria
positiva (PEP), como el PEP con mascara, el cornet, el PEP oscilatorio flutter
(flutter) y la acapella. Asi como el chaleco de compresion toracica de alta
frecuencia (HFCC)”. Informacién adicional sobre las técnicas puede ser
consultada en el Anexo 11. de la guia colombiana (37).

Eleccidn de la técnica y educacion

La eleccidn, frecuencia, intensidad y duracidon de la ACT, debe adaptarse a la
edad y necesidades de la persona con FQ (punto de buena practica clinica) (37).
La guia colombiana recomienda tener en cuenta las preferencias del paciente
y/o del cuidador debido a que todas han mostrado ser igualmente efectivas
(calidad de la evidencia baja, recomendacion fuerte a favor).

En periodos de exacerbacién la técnica debe ser revisada para evaluar su
correcto uso y ajustada (punto de buena practica clinica) (37).

Al respecto, una revision sistematica de la literatura publicada en 2023 (124),
evalu6 la eficacia de técnicas de limpieza de las vias respiratorias en
comparacién con ninguna técnica de limpieza de las vias respiratorias o tos sola,
incluyé 12 estudios realizados con personas de todas las edades. El estudio
reportd que debido a la alta heterogeneidad de los estudios no se pudo realizar
un metaanalisis de los efectos, pero la evidencia narrativa disponible era limitada
para identificar diferencias significativas entre las técnicas e insuficiente para
determinar las preferencias de los pacientes y la satisfaccién con la técnica, vy
los resultados a largo plazo de desenlaces como calidad de vida.

Otra revision sistematica de la literatura publicada en 2023 (125), evalud la
fisioterapia toracica convencional comparada con otras técnicas de limpieza de
las vias respiratorias, incluyé 21 estudios realizados con personas de todas las
edades. El estudio reportd que la evidencia identificada es incierta y no puede
concluirse la superioridad de una técnica sobre otras. Los autores concluyen que
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los fisioterapeutas y las personas con FQ podrian probar diferentes ACT hasta
encontrar una que se adapte mejor a ellos.

Con resultados similares, otra revision sistematica de la literatura publicada en
2023 (126), que evalud el ciclo activo de técnica de respiracion comparado con
otras terapias de limpieza de las vias respiratorias, incluyé 22 estudios realizados
con personas de todas las edades, reportd que la evidencia es insuficiente para
demostrar la superioridad de una técnica sobre otra. De igual forma, una revisién
sistematica de la literatura publicada en 2021 (127), que evalud el drenaje
autégeno comparado con otras técnicas de fisioterapia de limpieza de las vias
respiratorias, incluyd 8 estudios, también reporté insuficiencia de evidencia para
mostrar superioridad de una técnica sobre otra.

En relacién a la preferencia del paciente de la ACT, en una sola de las revisiones
(125) se reportaron datos, indicando que los participantes prefirieron los ACT
autoadministradas, ya que estas favorecieron la independencia, comodidad o
facilidad de uso lograda impactando directamente en el incremento de la
adherencia a la terapia.

En concordancia con lo reportado en la literatura, la guia colombiana indica que
el terapeuta debe conocer las diferentes técnicas de higiene bronquial, en orden
a elegir y educar al paciente en la que mas se ajuste a sus necesidades vy
preferencias y mejorar la adherencia a la intervencién (37).

Integracion de la inhaloterapia

La guia colombiana (37) recomienda el uso de la dornasa alfa como parte del
estandar de cuidado de la persona con FQ por sus potenciales beneficios clinicos
sobre la obstruccion, inflamacién e infeccidn pese a sus costos. También
recomienda la administracién de hidratantes por sus efectos a corto plazo, su
perfil de seguridad y bajos costos. La guia indica que al administrar estas
terapéuticas en conjunto con las otras intervenciones de terapia respiratoria ha
mostrado disminuir la progresién del deterioro pulmonar. En los casos de
personas con FQ y colonizacién inicial por Pseudomonas aeruginosa, la guia
brinda diferentes esquemas antibidticos para su erradicacién que han mostrado
ser igualmente efectivos.

Para obtener mas informacién sobre estas terapéuticas, la edad de inicio, dosis,
vias de administracion y elementos requeridos para su correcto uso, se
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recomienda hacer revisién de la guia colombiana. A continuacién, se presenta

un breve resumen de las recomendaciones de la guia:

Dornasa alfa: Se recomienda su uso en pacientes con FQ mayores de 5
afos con enfermedad pulmonar (calidad de la evidencia baja,
recomendacion fuerte a favor) y en menores si es que presentan sintomas
respiratorios o evidencia de enfermedad pulmonar (calidad de la evidencia
muy baja, recomendacion débil a favor).

En todos los casos su administracion debe ser individualizada de acuerdo
con la respuesta clinica y funcional del paciente (calidad de la evidencia
baja, recomendacién débil a favor). La dosis es de 2.5mg antes de la
terapia respiratoria, una vez al dia, con compresor y nebulizador PARI
(punto de buena practica clinica).

Hidratantes: Se recomienda la administracion de solucidn salina
hipertdénica al 7% (4 cc cada 12 horas) nebulizada en mayores de 5 afios
(calidad de la evidencia moderada, recomendacién fuerte a favor).

En menores de 5 afios se sugiere utilizar solucion salina hipertdnica al 7
% (4 ml cada 12 horas) nebulizada (calidad de la evidencia baja,
recomendacién débil a favor).

Se sugiere la administracion de manitol en polvo seco inhalado en
pacientes con FQ mayores de 18 afios y VEF > 40% (calidad de la
evidencia baja, recomendacién débil a favor).

La administracién de los hidratantes, deben ser precedida de
broncodilatador para prevenir el efecto de obstrucciéon bronquial (punto
de buena practica clinica).

Infeccion por pseudomonas aeruginosa: Se recomienda realizar un
esquema antibidtico de erradicacion cuando se identifique wuna
colonizacién inicial por Pseudomonas aeruginosa (calidad de la evidencia
moderada, recomendacion fuerte a favor). Se debe confirmar el
diagnostico con tres cultivos de esputo o hisopado faringeo, hacer
seguimiento estricto por 2 afios (punto de buena practica clinica). Si el
paciente no es productor de esputo se deben utilizar métodos alternativos
para la busqueda de la infeccidn (punto de buena practica clinica).

Rehabilitacion pulmonar

La rehabilitacion pulmonar de las personas con FQ, es fundamental ya que
permiten controlar los sintomas y detener la progresion de la enfermedad. En la
literatura, (132) se ha reportado que estos programas deben ser integrales e
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incluir ademas de las técnicas de manejo de secreciones un programa completo
que incluya: entrenamiento aerdbico, técnicas de manejo de secreciones
bronquiales, entrenamiento respiratorio, facilitacién de la tos e implementacion
de estrategias posturales y de relajacién. Aunque otros autores, han considerado
que ademas de los componentes descritos deberian incluir: educacion,
promocion del cambio comportamental, y terapias complementarias como
broncodilatadores, terapia de oxigeno, ventilacién no invasiva, y estimulacion
neuromuscular (133) aunque la evidencia en este aspecto es limitada.

A partir de la vinculacién a estos programas, se espera optimizar la eliminacion
de secreciones mucosas bronquiales, disminuir la disnea, incrementar la
tolerancia al ejercicio y mejorar la calidad de vida (132), adicionalmente también
podria impactar en la fortaleza muscular, en la independencia en las actividades
de la vida diaria y en el estado psicoldgico, y aportar en el estado nutricional /
de peso, aunque modestamente (133).

Ejercicio

La actividad fisica y el ejercicio pueden ser benéficos para las personas con FQ.
La promocion a cualquier edad de un estilo de vida fisicamente activo se
considera como parte del estandar de cuidado de las personas con esta
condicién. Desde el diagndstico se debe iniciar un asesoramiento y una
educacion regulares sobre la frecuencia, la intensidad, la duracién y el tipo de
actividad para garantizar que se mantengan los niveles de aptitud fisica
esperados (130).

El ejercicio es una actividad relativamente segura y no tiene contraindicacion,
aunque depende del estado del paciente, la severidad de su condicion y las
comorbilidades presentes, por esto, todos los pacientes deberian tener acceso a
asesoramiento y orientacién sobre la actividad fisica, asi como a programas de
ejercicio individualizado, con monitorizacion y reevaluacion frecuente (130).

En literatura reciente, una revision sistematica publicada en 2022 (128) que
evalud intervenciones de actividad fisica comparadas con atencidon estandar e
incluyd 24 estudios, reportd que las intervenciones que se brindaron por un
tiempo de 6 meses o mas probablemente mejoran la capacidad de ejercicio
aunque se encontré poco o ningun efecto sobre la funcién pulmonar y la calidad
de vida. Otra revisién sistematica publicada en 2020 (129) que evalué la eficacia
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del entrenamiento de los musculos respiratorios e incluyé 10 estudios, reporté
que la evidencia es insuficiente para sugerir si esta intervencién es beneficiosa
y segura. Los autores concluyeron que los profesionales de la salud deben
considerar el uso del entrenamiento muscular respiratorio caso por caso donde
se considere que la persona puede beneficiarse de ello.

En cuanto a la guia colombiana (37), esta recomienda el entrenamiento fisico de
las personas con FQ debido a su potencial impacto a corto plazo en la VEF1 y
en calidad de vida (calidad de la evidencia baja, recomendacion fuerte a favor).
Este entrenamiento fisico incluye resistencia, ejercicio y actividad fisica. La
organizacion Cystic Fibrosis Trust de Reino Unido (130) aconseja desarrollar
actividades especificas por grupo etario en cada uno de estos componentes
(Tabla 16).

Para la medicidn de la respuesta de la persona con FQ y el monitoreo de estas
actividades fisicas, la Sociedad Europea de Fibrosis Quistica en 2015, aconsejé
el uso de la prueba de caminata de 6 minutos (6MWT) a partir de los 4 afnos y/o
la prueba de caminata de lanzadera (MSWT) a partir de los 7 anos que permite
medir la capacidad funcional. También aconsejoé el uso del ciclo de Godfrey para
planificar y monitorizar la respuesta a los programas de ejercicio a partir de 10
afnos y el protocolo de cinta de correr de Bruce modificado como alternativa si el
protocolo de Godfrey no puede ser utilizado (131).

Tabla 16. Descripcion de las actividades sugeridas por la organizacion Cystic
Fibrosis Trust

Tipo de 1-6 aios 7-12 anos 13-19 aiios > 19 afos
actividad
Actividad fisica | 60 min/dia | 60 min/dia | 60 min/dia | 150 min
habitual Actividades Variedad de | Variedad de | (preferiblemente
apropiadas actividades actividades 300) /semana
para el | disfrutadas, disfrutadas, Variedad de
desarrollo. preferiblemente en | especialmente actividades a
familia. con familiares y | elegir.
amigos.
Ejercicio No se | 30-60 min de | 30-60 min de | 30-60 min de
aerdbico recomienda AFMV/dia (al menos | AFMV/dia (al | actividad fisica
ningun 70 % de la FCmax) | menos 70 % de | moderada a
programa especialmente si se | la FCmax) | intensa
formal, pero se | usa para despejar | especialmente si | (MVPA)/dia (al
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el peso corporal
para desarrollar
fuerza (por
ejemplo,
calistenia).

ejemplo, calistenia)
la mayoria de los

dias. Si esta
interesado,
comience un
entrenamiento
formal con pesas
bajo buena
supervision,
centrandose
primero en

aprender una buena
técnica (2 veces por
semana).

Tipo de 1-6 aiios 7-12 ainos 13-19 aiios > 19 afios
actividad
deben realizar | las vias | se  usa para | menos 70 % de la
actividades de | respiratorias despejar las vias | FCmax)
cuerpo (también debe | respiratorias especialmente si
completo que | resoplar/toser). (también  debe | se usa para
aumenten la resoplar/toser). despejar las vias
disnea vy |la respiratorias
frecuencia (también  debe
cardiaca. resoplar/toser).
Entrenamiento | No se | Ejercicio con el | Entrenamiento Entrenamiento de
de resistencia | recomienda un | propio peso | de resistencia | resistencia
programa corporal destinado | formal: 2-3 | formal: 2-3
formal, pero se | a fortalecer los | sesiones por | sesiones por
deben realizar | masculos y los | semana por | semana por
actividades con | huesos (por | grupo muscular, | grupo muscular,

1-3 series, 8-12
repeticiones, 70-
85 % de 1 RM.
Incorporar los
musculos de las
extremidades vy
el tronco.

1-3 series, 8-12
repeticiones, 70-

85 % de 1 RM.
Incorporar los
musculos de las

extremidades y el
tronco.

CFRD, diabetes relacionada con

la fibrosis quistica; min, minutos; AFMV, actividad fisica
moderada a vigorosa; 1-RM, una repeticién maxima; FC, frecuencia cardiaca.

Fuente: Cystic fibrosis trust, 2020. (130)

7.3.4

Prevencion de complicaciones

¢Cudles son las intervenciones para prevenir complicaciones y garantizar la
estabilidad clinica de las personas con fibrosis quistica?

Se evalud la evidencia de las GPC previamente identificadas mediante la
busqueda en agencias de referencia, y en la revision sistematica de la literatura.
Adicionalmente, se incluyeron documentos que se identificaron de otras fuentes,
que abordaban puntos de practica clinica especificos que no estaban
completamente desarrollados en los resultados previamente descritos.

17




En cuanto a la prevencidn mediante tamizacidn de la Diabetes Mellitus asociada
a la FQ, se identific6 una reciente GPC publicada por las Fundaciones
Canadienses de Fibrosis Quistica en Conjunto con la Fundacion de Diabetes. El
primer autor de este documento publicado en el 2025 es Coriati (134). Los
autores usaron una metodologia desarrollada por la Fundacion de Diabetes
Canadiense, y amplia la metodologia GRADE. La GPC tuvo una alta puntuacion
en todos los aspectos cuando se evalud con el instrumento AGREE II. De esta
GPC se evalud especificamente los aspectos de prevencidn de complicaciones.
Los autores recomiendan iniciar tamizacién anual para Diabetes Mellitus a la
edad de 10 afos en pacientes con FQ, y hacerlo mas frecuentemente en caso de
riesgo elevado.

En lo referente a osteoporosis, se encontré una revision narrativa del afio 2022,
cuyo primer autor es Ullal (135). En esta revision los autores sobre la
importancia de la evaluacion temprana de osteopenia y osteoporosis. La revisiéon
narrativa se considerd apropiada para su uso de acuerdo con la herramienta
especifica de la colaboracion del JBI. En el caso de osteoporosis, proponen iniciar
de manera temprana la tamizacidén para osteopenia / osteoporosis en pacientes
> 8 afos, y seguir realizandola cada 1 a 2 afios

Respecto al tema de trasplantes se identificd que ha sido un tema de importancia
para los grupos de interés. En el afno 2019, Ramos (136) y colaboradores
realizaron un consenso de expertos con financiacidon de la Fundacién de Fibrosis
Quistica de Estados Unidos. En este consenso realizaron 21 propuestas de
cuando solicitar evaluacién por el grupo de trasplante de pulmén. Las 21
recomendaciones fueron aprobadas con el 100% de votos positivos por los
expertos. En relacion con el trasplante de higado, se identific6 un consenso
basado en la evidencia que financié la Fundacion de Fibrosis Quistica de Estados
Unidos. En este se abordaron los temas del compromiso hepatico, incluyendo la
remisién a valoracién por el grupo de trasplantes. El grupo fue liderado por
Sellers, y publicaron sus resultados en 2024 (137). De un total de 34
recomendaciones, 3 fueron alrededor del tema de trasplantes. Los dos
consensos fueron evaluados usando la herramienta de JBI, y se consideraron
apropiados para su uso.

7.3.5 Seguimiento

¢Cuales son los componentes minimos del seguimiento clinico, incluyendo su
frecuencia, que se deben adoptar en personas con fibrosis quistica?
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Se usaron GPC de alta calidad previamente descritas (49,118,119,137,137,138).
Acerca de la frecuencia de seguimiento, se encontré que, de acuerdo al consenso
de grupo de manejo (139), debe ser por lo menos cada 3 meses por parte del
médico coordinador del cuidado en pacientes estables, y de al menos una vez
cada ano por los demas profesionales del equipo interdisciplinario. Esta
frecuencia de seguimiento puede variar segun las necesidades de cada paciente.
En el caso de nutricion clinica, se debera considerar una evaluacion cada 6 meses
en nifos y al menos anual en adultos.

En el seguimiento especifico por sistemas organicos, se encontré en las GPC una
recomendacién de considerar realizar espirometrias y cultivos de orofaringe para
Pseudomonas aeruginosa cada 3 meses; una recomendacién de realizar
mediciones séricas hepaticas anuales, y ecografia hepatobiliar cada dos afos,
medir niveles de vitaminas y evaluar insuficiencia pancreatica una vez al afo.

Las recomendaciones sobre las actividades de tamizaje para Diabetes Mellitus
deberan iniciar alrededor de los 8 afos, y continuar de manera anual, y el
tamizaje de osteopenia, deberd iniciar alrededor de los 8 afos y continuar cada
1-2 anos.

7.3.6 Equipo interdisciplinario

¢Qué profesionales de la salud deben integrar el equipo interdisciplinario
responsable del cuidado integral de las personas con fibrosis quistica y cémo
debe garantizarse su articulacion a lo largo del proceso de atencién?

Para responder a la pregunta y generar estos lineamientos, se seleccionaron
cuatro documentos a partir de la informacién identificada: la guia colombiana
para el manejo de fibrosis quistica desarrollada por el Ministerio de Salud y
Proteccion Social de 2014 (37); un position statement publicado en 2014 por la
Sociedad Europea de Fibrosis Quistica (140) sobre los centros de referencia para
la atencién de pacientes con FQ; y dos position papers publicados ambos en
2024 por la Fundacion de Fibrosis Quistica de Estados Unidos redefiniendo el
modelo de atencion de la FQ (141) y el equipo de atencion (142).

Conformacion del equipo interdisciplinario

La atencion de la FQ debido a su compromiso multiorganico y a las multiples
necesidades de los pacientes requiere de un trabajo integrado, articulado y
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colaborativo entre diferentes especialidades médicas, quirdrgicas y otras
profesiones de salud, el cual se logra a través de equipos de salud
interdisciplinarios.

Los profesionales de salud que atienden la FQ deben ser especializados en el
manejo de los diferentes aspectos de la enfermedad y tener experiencia en el
cuidado de la FQ (37), tienen la responsabilidad de mantener, actualizar y
mejorar sus conocimientos, habilidades proactivamente (37,140) para
direccionar sus practicas terapéuticas a aquellas con eficacia demostrada.

En la literatura, hay diversas posturas sobre las profesiones esenciales que
deben conforman los equipos de atencién. La Sociedad Europea de Fibrosis
Quistica en su publicacion de 2014 indica que los profesionales esenciales para
la atencidon de la FQ son el médico especialista, enfermeria especializada,
fisioterapia, dietética y nutricidn, atencién psicosocial, genética clinica,
microbiologia y gestién de medicamentos (140).

En Colombia, el equipo tratante para la atencion integral de pacientes con
fibrosis quistica debe estructurarse conforme a la normativa nacional vigente,
incluyendo los profesionales requeridos segun el nivel de complejidad del
servicio y la disponibilidad institucional. Este equipo debe estar conformado,
como minimo, por un médico especialista en neumologia o pediatria, un médico
genetista, un nutricionista, un profesional de enfermeria, un fisioterapeuta
respiratorio, un trabajador social, un psicélogo clinico y un farmacéutico, con
apoyo de otras especialidades (endocrinologia, gastroenterologia, infectologia,
cuidado paliativo, entre otros) segun las necesidades del paciente.

Esta organizacién interdisciplinaria busca garantizar la atencidon integral,
continua y coordinada de las personas con fibrosis quistica, ajustandose a los
recursos disponibles y a las disposiciones establecidas en la Resoluciéon 3280 de
2018, la Resolucién 3100 de 2019, y los Lineamientos Técnicos para la Atencidn
de Enfermedades Huérfanas del Ministerio de Salud y Proteccién Social (2021).

Asimismo la GPC colombiana de FQ previa (37), indica que el equipo basico debe
estar conformado por neumodlogos pediatra y de adultos, enfermera clinica
especialista, fisioterapeuta especializado, nutricionista especializada, psicélogo
clinico, trabajadora social, quimico farmacéutico, microbidlogo clinico, médico
genetista, soporte de secretaria, y coordinador de bases de datos. También




contempla el acceso a otras especialidades como gastroenterologia y
hepatologia, endocrinologia, otorrinolaringologia, entre otros.

Atencion durante el periodo de transicion

Las necesidades de salud médicas, sociales y emocionales son diferentes en el
ciclo vital de los pacientes, por ejemplo en los adultos hay una mayor prevalencia
de complicaciones multisistémicas, asi la morbilidad y casi toda la mortalidad
asociada a la FQ se encuentra ahora en adultos (140), mientras que en la
adolescencia la salud se ve afectada por factores biopsicosociales, como la
pubertad, el incremento de independencia en el autocuidado, la influencia de los
compaferos y el comportamiento de riesgo (141). Asi, los programas pediatricos
y los programas de adultos deberian trabajar articuladamente desde antes del
periodo de transicidn de los pacientes periodo en el cual la comunicacion efectiva
es fundamental entre los dos equipos de salud para un proceso exitoso de
transicion (37,140,141).

El periodo de transicion podria iniciarse dos y cuatro afos antes de cumplir la
mayoria de edad (37,140) sin embargo, los nifos y sus cuidadores se podrian
beneficiar de ser involucrados en el desarrollo de la autonomia e independencia
y promocién del autocuidado desde etapas tempranas comenzando alrededor de
los 11 o 12 afios (140).

7.3.7  Educacion y apoyo

¢Qué estrategias deben adoptarse para incorporar activamente a las personas
con fibrosis quistica, familias, cuidadores y organizaciones de pacientes; con el
fin de mejorar la adherencia al tratamiento, la participacion social en la toma de
decisiones y la calidad de vida?

Para responder a la pregunta y generar estos lineamientos, se seleccionaron
cinco documentos a partir de la informacién identificada: dos guias de practica
clinica de buena calidad metodoldgica, la guia colombiana para el manejo de
fibrosis quistica desarrollada por el Ministerio de Salud y Proteccidén Social de
2014 (37) y una guia desarrollada por el NICE en 2021 (143) sobre la toma de
decisiones compartida en salud; un documento técnico desarrollado por el
Ministerio de Salud y Proteccion Social de Colombia en 2018 (144) con
directrices para el trabajo con grupos de apoyo y grupos de ayuda mutua; y dos
revisiones sistematicas de literatura de buen calidad metodoldgica publicadas
ambas en 2023, evaluando la efectividad de diversas técnicas de limpieza de
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las vias respiratorias (125) y el impacto de varias intervenciones psicoldgicas en
la adherencia a las terapias inhaladas (145).

Toma de decisiones compartidas

La guia desarrollada por el NICE en 2021 (143) brinda recomendaciones para la
incorporacion de la toma decisiones compartidas (SDM, por sus siglas en inglés)
dentro del nivel organizacional de las instituciones de salud y como parte de la
atencion diaria de los pacientes en cualquier interaccion con un profesional de
salud. Al respecto, la guia recomienda implementar estrategias que involucren
al paciente activamente antes de conversar con el profesional de salud, durante
la conversacion, y después de que ha finalizado.

Asi mismo, se debe involucrar a los familiares si el paciente se encuentra de
acuerdo con ello. Ellos pueden ser involucrados para participar activamente en
la SDM, asi como brindar informacién sobre lo que les importa a los pacientes,
tomar decisiones sobre la atencidon del paciente, y recordar la informacion que
se les ha proporcionado durante la discusion.

Otra parte relevante dentro del SDM es proveer informacién confiable y
relevante, brindar fuentes de consulta confiables, y acceso a las ayudas o
herramientas especialmente desarrolladas para comunicar informacién de salud
a los pacientes, asi como brindar contacto de las organizaciones de pacientes
disponibles.

La guia colombiana por su parte pone de manifiesto la relevancia del proceso de
toma de decisiones compartidas como un factor clave en la implementacién de
sus directrices (37).

Adherencia al tratamiento

Educacién al paciente y cuidadores

La guia colombiana identifica la educacién ajustada a las necesidades y ciclo vital
de la persona con FQ como una herramienta clave para mejorar la adherencia
en el tratamiento. Dentro de los aspectos a considerar en la educacion al
paciente, a su familia y/o cuidadores, se encuentran (37):

e Los padres deben mantenerse educados sobre todos los aspectos a los
que se van enfrentando durante el crecimiento de los hijos FQ, y se les
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debe ofrecer soporte para lograr tener un balance entre manejar una
condicion de salud compleja y crecer con buena autoestima.

e La educacién a pacientes, padres o cuidadores favorece la adquisicion de
competencias para la realizacion de la higiene bronquial de manera
ambulatoria y permanente con y sin ayuda de dispositivos. Ademas, es
importante la capacitacion sobre medidas de higiene de dispositivos vy
prevencion de infeccion.

e La educacion del paciente sobre el manejo de la infeccidon crénica por
Pseudomonas aeruginosa, la técnica de administracion de los
medicamentos, la higiene y el cuidado de los equipos y dispositivos
utilizados para su administracion, y en general de la enfermedad
respiratoria, contribuye a la adherencia y cumplimiento de la terapia.

e Educacién al paciente acerca de la importancia y los pasos de la prueba
de tamizaje.

e Educacién a pacientes sobre medidas de prevenciéon de infeccidon cruzada
e higiene bronquial, identificacién temprana de exacerbacidon pulmonar vy
la importancia del manejo para optimizar adherencia

Asi mismo, en la literatura también se identifican otros aspectos como relevantes
para incluir dentro del componente de educacién como las complicaciones y
comorbilidades asociadas a la FQ y como esta condicidn de salud puede afectar
la vida (escolar, laboral, la autonomia, la independencia) y como afrontar esos
cambios (146).

Otras intervenciones que favorecen la adherencia

Debido al compromiso multiorganico de la FQ, la adherencia al tratamiento
multidisciplinario suele ser un desafio para pacientes y equipos de salud. Debido
al compromiso pulmonar en estos pacientes, la limpieza correcta de las vias
respiratorias es fundamental para su estabilidad clinica, sin embargo, no se ha
encontrado evidencia de efectividad o seguridad que demuestre la superioridad
de una técnica sobre otra (125). Dado esto, el enfoque centrado en la persona
recobra especial relevancia ya que las preferencias y valores de los pacientes se
convierten en los aspectos decisivos para la seleccién de la técnica, favoreciendo
una individualizacion del tratamiento que podria incrementar la adherencia. Esto
es contemplado como un punto de buena practica clinica por la guia colombiana
(37).

Al respecto, una revision sistematica de literatura publicada en 2023 (125) que

evalud la efectividad y la aceptabilidad de la fisioterapia toracica convencional
comparada con las técnicas alternativas de depuracion de las vias respiratorias,
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y que incluyé 21 estudios realizados en personas que variaban desde recién
nacidos hasta adultos de 45 anos, no reportd diferencias entre las alternativas
evaluadas, pero encontré que los pacientes sentian mayor satisfaccion y
preferencia por las técnicas que brindaban mayor independencia, la comodidad,
la facilidad de uso y la menor interrupciéon en sus vidas diarias. También
reportaron que, a largo plazo, la insatisfaccién con la técnica fue un factor
predictor de abandono del tratamiento.

Asi mismo, otra revision sistematica de literatura también publicada en 2023
(145) que evalud la eficacia de intervenciones psicoldgicas para mejorar la
adherencia a las terapias inhaladas en personas con FQ, y que incluyé 10
ensayos clinicos realizados en nifios, adolescentes y adultos con seguimiento a
12 meses, reportdé que las intervenciones psicolégicas (generalmente
multicomponentes y complejas, siendo en su mayoria del enfoque TCC)
comparada por la atencién habitual, incrementaron la adherencia a las terapias
inhaladas prescritas un 9.50% en promedio (MD 9.50 [95% IC: 8.60 a 10.40]);
y mejoraron la calidad de vida del paciente un 3.90 (IC 95%: 1.20 a 6.60) en el
componente “carga del tratamiento” y un 0.70 (IC 95%: -2.40 a 3.80) en los
“sintomas respiratorios” aunque este Ultimo no fue estadisticamente
significativo.

Una de las principales limitaciones reportadas por ambas revisiones es la falta
de estandarizacion en la recoleccion, analisis y reporte de la satisfaccion, las
preferencias de los pacientes y la calidad de vida, por lo cual se requiere de
realizar mediciones objetivas de estos aspectos a través del uso de herramientas
psicométricamente validas.

Grupos de apoyo, grupos de ayuda mutua y organizaciones de pacientes
En Colombia, los grupos de apoyo y los grupos de ayuda mutua hacen parte
integral de la Estrategia Rehabilitacion Basada en la Comunidad y son esenciales
en las intervenciones del componente de salud mental (144).

Los grupos de apoyo son espacios liderados por profesionales de la salud
(psicélogo, trabajador social, enfermero) que cuentan con un entrenamiento
especifico para el desarrollo de estos grupos, y que a partir de la psico-educacién
y el apoyo social buscan fortalecer a las personas que padecen de una condicion,
a sus familias y cuidadores. Al participar de estos grupos, se favorece el
establecimiento de vinculos sociales, se incrementa la autopercepcién del
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control, la autoestima y la gestion emocional, aspectos esenciales para la
generacion de nuevas estrategias de afrontamiento de la situacion de
enfermedad que se padece (144).

Los grupos de ayuda mutua, por su parte son liderados por los mismos miembros
del grupo y su funcionamiento es mas informal que los grupos de apoyo, no
cuenta con restricciones administrativas para su desarrollo (p.e. niumero de
reuniones, duraciéon de cada reunidn), y tienen la capacidad de crear apoyo
desde la ayuda mutua de iguales (144).

Por su parte, la guia colombiana recomienda la implementacion de diferentes
intervenciones psicosociales en las que participen las personas con FQ y sus
familias como parte del manejo integral y enfocadas al mejoramiento de la
calidad de vida (calidad moderada, fuerte a favor) (37).

En cuanto a las organizaciones de pacientes, la guia NICE recomienda en general
el direccionamiento de los pacientes a estos organismos al considerarlos como
un mecanismo para proveer informacion y recursos a los pacientes y
empoderarlos dentro del proceso de toma de decisiones compartidas. (143) En
particular, las organizaciones de pacientes con enfermedades huérfanas, estas
se han consolidado como actores clave en el ecosistema de la atencidon sanitaria
para el empoderamiento de los pacientes (147). Estas instituciones son
consideradas como fuentes de profundo conocimiento y amplia experiencia con
respecto a las complejidades asociadas con el diagndstico y cuidado a largo plazo
de los pacientes con enfermedades huérfanas representando un recurso socio
comunitario valioso (148).

Dentro de los roles y acciones que pueden desempefiar estas organizaciones se
encuentran: la educacidon sobre las enfermedades raras a una variedad de
publicos; ser constructora de comunidad a través de la cual se motive al cambio
en legislacién o la aprobacién de tecnologias para brindar la mejor atencién del
paciente (147); también pueden favorecer el reclutamiento y retencidén de
pacientes en ensayos clinicos, asi como en la difusién de resultados; en otras
(148).




8. Lineamientos

8.1 Tamizaje neonatal

¢Cuales son las recomendaciones para el tamizaje neonatal de la fibrosis
quistica, que garanticen su identificacién precoz?
e El tamizaje neonatal debe realizarse en todos los neonatos entre las 24 y
72 horas posteriores al nacimiento mediante una muestra de sangre de
talon.

e En recién nacidos prematuros extremos, la muestra de sangre de talén
para el tamizaje neonatal debe realizarse 72 horas después del
nacimiento. El prematuro debe tener estabilidad clinica para que se pueda
tomar la muestra.

e La primera prueba indicada dentro del tamizaje neonatal basico para la
deteccion de fibrosis quistica es el tripsindgeno inmunorreactivo (TIR) y
el punto de corte recomendado por el INS es un resultado > 60 ng/ml.
(mas adelante podria considerarse un valor flotante).

e En caso de obtener una primera prueba de tripsina inmunorreactiva (TIR)
positiva, debe realizarse una segunda medicién de TIR (esquema TIR/TIR)
entre los 21 y 28 dias de vida, conforme a lo establecido en la Resolucién
3280 de 2018 y los lineamientos técnicos nacionales del Programa de
Tamizaje Neonatal ampliado en el momento de implementacién de este
lineamiento.

e Ante una prueba de tamizacion positiva se debe continuar en la via de
diagnostico y se le debe realizar una prueba de electrolitos en sudor
(quinta - sexta semana de nacimiento). Lo ideal es que después de
confirmar el diagndstico, en un tiempo que no supere los dos meses de
nacido, inicie su atencion con un equipo interdisciplinario.

e La red de prestacion de servicios debe gestionar la remisidon oportuna del
paciente a un centro de referencia para fibrosis quistica.

Consideraciones especiales:

e El panel de expertos recomienda en favor de la implementacion exitosa
de estas recomendaciones, que se acompafie de una estrategia de
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monitoreo y vigilancia, y de las medidas de resultado de la misma por
parte de los organismos responsables de la garantia de la implementacién.

e Sera responsabilidad del laboratorio notificar de manera oportuna a las
aseguradoras o quien haga sus veces sobre el resultado positivo de la
primera prueba TIR (en los 10 dias posteriores a la toma de la muestra)
y correspondera a la aseguradora o quien haga sus veces, de garantizar
de forma oportuna de los procesos derivados de este resultado.

8.2 Diagnostico

¢Cudles son los criterios clinicos y paraclinicos que deben adoptarse para la
sospecha, confirmacidn diagnodstica y la clasificacidén de la fibrosis quistica, segin
la presentacion y el nivel de atencién?

1. Manifestaciones clinicas: Personas que presenten alguna las
manifestaciones descritas en la Tabla 17 en dos o mas sistemas organicos
se les debe realizar prueba de electrolitos en sudor (4,37).

Tabla 17. Manifestaciones clinicas de la FQ
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que debuten con polidipsia, polifagia, poliuria,
X * *

parestesias, dolor abdominal y que los
paraclinicos muestren elevacién de la glucosa
sérica.

Osteoporosis temprana: Sintomas pueden
incluir fracturas por traumas leves, escoliosis,
dolor cervical o lumbar.

* Presente, ** mas probable, *** Maxima probabilidad cuando la probabilidad es diferente en
diferentes edades

Fuente: elaboracion propia a partir de las referencias (4,22,37)

2.

Criterios clinicos para el diagndstico (4,37)

La presencia de manifestaciones clinicas o Historia de un hermano con FQ
O Una prueba de tamizacién neonatal positiva.

Y

Una prueba de electrolitos en sudor (clorimetria directa) 260 mmol/L O
dos pruebas de electrolitos por conductividad (resultado positivo >80
mmol/L) O Identificacion de dos mutaciones para FQ en genes CFTR en
trans O Anormalidad del potencial nasal.

Criterios paraclinicos:

La prueba de electrolitos en sudor es el estandar para el diagnostico de
fibrosis quistica. El valor de cloruro en sudor =60 mmol/L en clorimetria
directa y =80 mmol/L por conductividad confirma el diagndstico.

Los valores intermedios entre 30 a 59 mmol/L (clorimetria directa) o de
50 a 79 mmol/L (conductividad) no descartan la enfermedad y requieren
confirmacion genética o funcional.

Realizar prueba de electrolitos en sudor si presenta alguna de las
siguientes:
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8.3

o En personas que presentan una prueba de deteccidon neonatal
positiva.

o Caracteristicas clinicas compatibles con fibrosis quistica.
o Antecedentes familiares positivos.

Una vez confirmado el diagndstico de FQ, se debe de notificar de acuerdo
con lo establecido en la normatividad, lineamientos y demas documentos
técnicos vigentes en materia de vigilancia en salud publica para EH-R.

Tratamiento integral

¢Qué opciones terapéuticas farmacoldgicas y no farmacoldgicas deben adoptarse
en la enfermedad de base y en cada fase de la enfermedad, incluyendo criterios
de inicio, continuacién o suspensién, y priorizacion para guiar la eleccion mas
adecuada segun el perfil de la persona con fibrosis quistica?

8.3.1

Todas las personas con diagndstico confirmado deberan remitirse a un
centro de referencia para evaluacién integral y determinacion de la
prescripcion del tratamiento integral que favorezca el bienestar general.

Todas las personas con FQ deben ser intervenidas por un programa
especializado de rehabilitacidn pulmonar cuando se detecte una alteracion
moderada o mayor de la funcién pulmonar, o después de sobreinfeccién
aguda o descompensacion respiratoria.

Los programas de rehabilitacion pulmonar deben ser individualizados e
interdisciplinarios y adaptados al estado fisico, emocional y nutricional.
Estos programas deberan considerar las necesidades cambiantes de la
persona con FQ (7) (8).

Terapia respiratoria

La eleccion de la técnica de limpieza de las vias respiratorias (ACT por sus
siglas en inglés) (detalladas en la Descripcién de la condicidon de salud)-
esta indicada desde el momento del diagndstico de la FQ y debe
modificarse y adaptarse a la edad y al ciclo de vida de la persona con FQ
y a las necesidades de cada paciente.




La eleccién de la ACT debe realizarse bajo un enfoque de toma de
decisiones compartida priorizando las preferencias de la persona con FQ
y de sus padres o cuidadores.

Elegir una ACT que promueva la comodidad, la percepcion de la
autonomia, la autogestion, y que signifique una interferencia minima en
las actividades de la vida diaria de la persona con FQ, con el fin de
favorecer su adherencia a largo plazo. deben priorizarse las técnicas
autoadministradas si la funcionalidad y autonomia del paciente lo permite.

No suspender la terapia respiratoria en ausencia de sintomas ni después
del inicio de tratamiento con moduladores de la CFTR.

Brindar educacion especifica y estructurada a las personas con FQ y a sus
padres o cuidadores sobre la ACT seleccionada y su uso correcto, asi como
de los dispositivos de asistencia respiratoria cuando se empleen.
Asimismo, deben brindarse recomendaciones sobre la limpieza de la via
aérea superior.

Durante las exacerbaciones pulmonares, la supervision a la técnica ACT
debe ser mas frecuente. En todos los casos debera reevaluarse la
condicioén clinica del paciente y la tolerancia a la ACT para definir cambios
en la técnica y asi poder asegurar la movilizacion y el drenaje de
secreciones éptimos.

En el periodo de transicion de la adolescencia a la adultez (entre los 12 y
18 afos), es importante orientar la supervisidon y educacion sobre el uso
correcto de la técnica ACT para promover la autogestion e independencia
de la persona con FQ.

Inhaloterapia

El orden de los pasos en la secuencia éptima de inhaloterapia es:
1. Administracién de broncodilatador

2. Nebulizaciones para hidratar secreciones con solucién hipertdnica
al 7%

3. Administracion de mucolitico: dornasa alfa
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4. Terapia respiratoria para movilizaciéon y eliminacién de secreciones
5. Antibioticoterapia inhalada segun indicacion (149).

e La administracién de solucién salina hiperténica al 7% es de dos veces al
dia, 4-5 cm?3 y previa administracion de broncodilatador inhalado o
nebulizado.

o A pacientes con asma y FQ se les debe administrar corticoide
inhalado o terapia con broncodilatadores de accion prolongada.

o Se debe evaluar la tolerancia a la solucidn salina hiperténica al 7%.
De acuerdo con esto, se puede considerar la administracién de
solucion salina + acido hialurénico o solucién salina al 3,5%.

e La dosis recomendada de la dornasa alfa es 2,5 mg inhalada una vez al
dia mediante un nebulizador neumatico (jet) o un nebulizador de malla
vibradora.

e En personas con FQ e infeccidn crénica por Pseudomonas aeruginosa se
prescribira antibioticoterapia inhalada en ciclos de 28 dias. Los esquemas
recomendados son:

o Tobramicina 300 mg inhalado cada 12 horas.

o Colistina 80 - 150 mg (1 a 2 millén de unidades) inhalado cada 12
horas.

o Aztreonam 75 mg inhalado cada 8 horas.

o En caso de enfermedad avanzada o severa se recomienda combinar
antibioticos sin dejar espacios sin tratamiento.

e Desde el diagndstico de la FQ, los medicamentos nebulizados deben ser
administrados a través de nebulizadores, inhalocamaras y compresores
avalados para el tratamiento de la FQ con el objetivo de garantizar el éxito
de la inhaloterapia.

Tratamiento antiinflamatorio




e Se recomienda el uso de azitromicina por periodos de 6 meses, en
pacientes con fibrosis quistica mayores de 6 afos, con infeccidon crénica
por P. aeruginosa para disminuir el nimero de exacerbaciones y mejorar
la funcién pulmonar (VEF1 y CVF). La dosis recomendada es de 250 mg
tres veces por semana en menores de 40 kg y 500 mg tres veces por
semana en mayores de 40 kg (37).

e Considerar esteroides sistémicos ante exacerbaciones pulmonares solo si
hay diagnéstico concomitante de asma, alergia o bronquitis
eosinofilica, no como tratamiento estandar.

8.3.2  Gastroenterologia y nutricion

La valoracion del estado nutricional estd indicada en todas las personas con FQ
con el objetivo de ajustar los requerimientos nutricionales de forma individual y
adaptada al esquema de tratamiento asignado.

e Valorar el estado nutricional a partir de las medidas antropométricas
(peso, talla, pliegues cutdneos y en <2 afios medicién del perimetro
cefalico), dinamometria (a partir de los 6 afos), impedanciometria (a
partir de los 10 afios) y la calorimetria medida de manera indirecta
(ecuacion de la OMS) con la medicién del gasto caldrico y la ingesta.

e Evaluar con periodicidad anual la densidad mineral ésea, la masa grasa y
la masa magra mediante absorciometria de rayos X de energia dual
(DEXA), a partir de los 8 anos.

e Evaluar los segmentos corporales y la distribucion de agua, musculo y
grasa mediante impedanciometria. La antropometria del brazo, que
incluye la medicién de la circunferencia del brazo medio superior y de los
pliegues cutaneos, puede considerarse como un método de evaluacion de
la composicién corporal, especialmente si no se dispone de DEXA o
impedanciometria.

e Los requerimientos nutricionales (macronutrientes, vitaminas liposolubles
e hidrosolubles y minerales) deben establecerse de forma individual. El
abordaje nutricional implica educacion alimentaria, suplementos
nutricionales ajustados a los requerimientos especificos segun la clinica,
edad y condicién del paciente (47).




e Evaluar la funcion pancreatica anualmente mediante la determinacién de
elastasa pancreatica-1 fecal, y repetir la prueba cuando se presente un
crecimiento y/o estado nutricional inadecuado. Una vez se ha determinado
la existencia de la insuficiencia pancreatica, se ajustara la dosificacion de
las enzimas pancreaticas mediante la medicion del esteatocrito acido, la
evaluacion de la recuperacion nutricional y signos y sintomas clinicos de
insuficiencia pancreatica (37).

e Ante la sospecha clinica de insuficiencia pancreatica, se pueden iniciar
enzimas pancreaticas hasta que el examen de elastasa pancreatica-1 fecal
confirme el diagnéstico (47).

e Ante signos y sintomas de constipacion, indicar el uso de polietilenglicol
(PEG) 3350 para prevenir complicaciones, entre ellas, el sindrome de
obstruccién intestinal distal.

e En pacientes con compromiso hepatico, incluir dentro del manejo integral
el acido ursodeoxicolico, de acuerdo con las recomendaciones de las GPC
nacionales o internacionales en caso de no contar con evidencia local.

e En caso de diagnosticar diabetes mellitus, remitir a evaluacion por
endocrinologia e iniciar tratamiento de acuerdo con las recomendaciones
de las GPC nacionales o internacionales en caso de no contar con evidencia
local (150).

e En caso de identificar osteopenia/osteoporosis se debera referir a
evaluacion por especialista en endocrinologia.

8.3.3  Prescripcién de ejercicio

La prescripcidn de ejercicio debe ser indicada por medicina fisica y rehabilitacion
o medicina del deporte.

Promover el ejercicio y el entrenamiento en resistencia y fuerza muscular acorde
con el grupo etario en el que se encuentra la persona con FQ (37) (130):

e En nifios de 1 a 6 afos:
o El ejercicio aerdbico debe ser ludico y de intensidad baja con

actividades que incorporen el uso del peso corporal para fortalecer
la resistencia y fuerza muscular.
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o Debe realizarse diariamente por al menos 60 minutos.
e En nifios de 7 a 12 afos:

o El ejercicio aerdbico debe ser de intensidad moderada con
actividades que incorporen el uso del peso corporal para fortalecer
la resistencia y fuerza muscular, de forma gradual y supervisada.

o Debe tener una duracién de 30 a 60 minutos y realizarse al menos
3 veces por semana.

e A partir de los 13 afos:

o El ejercicio debe ser de intensidad moderada, con una duracién de
30 a 60 minutos, y debe realizarse al menos 3 veces por semana.

o Se debe vincular a la persona a un programa formal de
entrenamiento de resistencia de 2 a 3 veces por semana por grupo
muscular.

e De acuerdo a criterio del grupo interdisciplinario, se puede ofrecer un
programa de ejercicio supervisado por un médico en institucién por un
periodo minimo de 6 meses, para incrementar el consumo maximo de
oxigeno y mejorar su capacidad funcional en las actividades de la vida
diaria (128).

e Se debe monitorizar la respuesta de la persona con FQ a los programas
formales de ejercicio (medir la frecuencia cardiaca, la saturacion de
oxigeno (Sp02) y la percepcion del esfuerzo) y adaptar la intensidad y
duracién de este para evitar un sobreesfuerzo (131).

e Para medir la capacidad funcional en personas con FQ idealmente a partir
de los 6 afios se debe utilizar la prueba de caminata de 6 minutos (6MWT)
(131).

o En personas con FQ a partir de 10 afios se puede utilizar el
protocolo del ciclo de Godfrey para planificar y monitorizar la
respuesta a los programas de ejercicio. El protocolo de cinta de
correr de Bruce modificado puede considerarse una alternativa si
no se puede utilizar el protocolo de Godfrey (131).

e Brindar educacion clara y especifica a la persona con FQ y a sus padres o
cuidadores sobre el reconocimiento y manejo de las exacerbaciones y
otras posibles complicaciones que se presenten al realizar ejercicio (151).




e Educar y promover el autocuidado de las personas con FQ a través de
estrategias para el manejo de la fatiga, técnicas de conservacién de
energia, reconocimiento de los signos de una exacerbacion, de higiene
personal para prevenir infecciones y signos de alarma que pueden
presentarse durante el ejercicio; principalmente deshidratacion,
hipoxemia y broncoconstriccién.

e Los programas de ejercicio deben ser individualizados y adaptados para
manejar las complicaciones existentes en las personas con FQ (p.e.
diabetes relacionada con la fibrosis quistica, baja densidad &sea,
complicaciones articulares, debilidad muscular). (151) (130) (131)

8.3.4  Terapia moduladora de la CFTR

Todas las personas con diagndstico confirmado de FQ deben evaluarse para la
prescripcion de terapia moduladora de CFTR (152).

Consideraciones para el inicio de la terapia moduladora

e La decision de inicio de la terapia no debera depender ni de la funcién
pulmonar ni de la suficiencia o insuficiencia pancreatica.

e Elinicio de la terapia moduladora debe iniciarse lo mas temprano posible
y las recomendaciones se detallan en la Tabla 18.

Tabla 18. Consideraciones para el inicio de la terapia moduladora

Recomendaciones

e Iontoforesis que confirmd el diagnostico.

e Valoracién por médico genetista y estudio genético.

e Funcién hepatica: Transaminasas (ALT y AST), bilirrubina
total, albumina y tiempos de coagulacion en todos los

Paraclinicos pacientes.

e Funcién renal

e Espirometria a partir de los 6 afios

e Ecocardiograma transtoracico cuando hay antecedente de
hipertensién pulmonar
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Recomendaciones

Segun la clasificacion de Child Pugh:

e Clase A: se puede iniciar terapia moduladora con una
vigilancia estricta de la funcién hepatica.
Enfermedad hepatica . -
e Clase B: se recomienda su uso cuando los beneficios sean
mayores que los riesgos y ajustar la dosis segun la condicion
clinica del paciente.

e Clase C: no se recomienda el inicio de la terapia moduladora.

Evaluar la indicacién de terapia moduladora de forma
Enfermedad renal individual y en conjunto con nefrologia. Especialmente en
pacientes con tasa de filtracion glomerular estimada <30
ml/min/1,73m?2 o con insuficiencia renal.

e Se recomiendan examenes oftalmoldgicos antes de iniciar la
terapia moduladora en pacientes pediatricos debido al posible

Valoracion por . -,
p riesgo de formacion de cataratas.

oftalmologia

e Se recomienda continuar con controles anuales por
oftalmologia.

e Durante el embarazo la indicacion de terapia moduladora
debe evaluarse de forma individual en conjunto con
obstetricia de alto riesgo.

e Se requiere un consentimiento informado por parte de la
madre para continuar con el uso de terapia moduladora

Embarazo y lactancia durante el embarazo.

e Durante la lactancia, la indicacion de terapia moduladora
debe evaluarse de forma individual en conjunto con pediatria.

e Los hijos de madres con tratamiento modulador durante el
embarazo deben tener seguimiento de la funcion hepatica y
seguimiento por oftalmologia durante el primer afio.

Hacer una evaluacién integral de la salud mental y del bienestar

Valoracion por integral del paciente y su familia/cuidadores. Se puede aplicar
psiquiatria alguno de los instrumentos mencionados a continuacion con el

propdsito de tener una valoracion inicial objetiva antes del inicio
de tratamiento y como punto de partida para la vigilancia de la




Recomendaciones

aparicion de efectos adversos de salud mental o
neuropsiquiatricos.

>12 afios (pacientes) y cuidadores

e PHQ-9 (Patient Health Questionnaire-9 / “Cuestionario de
Salud del Paciente-9”). Recomendado por las guias CF/ECFS;
multiples validaciones en espafiol (adultos y adolescentes).

e PHQ-2 (cribado ultracorto; util en cuidadores). Validado en
espafiol.

¢ PHQ-9 modificado para adolescentes (PHQ-A). Disponible y
validado en poblacién adolescente hispanohablante.

Nifios 7-11 afios (y reportes de padres)

e SMFQ (Short Mood and Feelings Questionnaire; version nifo
y versién para padres). Validaciones en espafiol recientes.

e CDI-2 (Children’s Depression Inventory-2). Validacion piloto
en espafol en poblacidén juvenil; usado ampliamente para
tamizaje.

e CES-DC / CES-D (Center for Epidemiologic Studies
Depression Scale - version infantil/adulto). Versiones y
validaciones en espafiol.

Interaccion con Se debe tener en cuenta la interaccién de los moduladores
medicamentos con los inductores o inhibidores del CYP3A4 por el riesgo de
aumentar o disminuir su efecto terapéutico.

No se avala el inicio de terapia moduladora en:

e Sindrome metabdlico asociado a FQ / Tamizaje positivo y
Contraindicaciones diagndstico no concluyente.

e Enfermedad relacionada con la CFTR.

e Enfermedad hepatica con clasificacion Child Pugh clase 3.

Fuente: Vertex Pharmaceutical (Canada)TRIKAFTA Product monograph, 2025.

e Se deben emplear instrumentos que midan la calidad de vida especifica
como el CFQ-R con el objetivo de: identificar sintomas relevantes y
especificos de la FQ, y evaluar el impacto especifico de los tratamientos y
asi facilitar la toma de decisiones hacia un tratamiento individualizado.

e Dentro del proceso de atencion farmacéutica y seguimiento
farmacoterapéutico es importante que el quimico farmacéutico evalle
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todos los aspectos de la terapia, incluyendo adherencia al tratamiento,
dosificacidn, interacciones medicamentosas, entre otros.

Asi mismo, debe reportar al INVIMA la sospecha de reacciones adversas
de las cuales la entidad realizard la respectiva evaluacion y definicién de
severidad de los casos y a su vez, generar sefales y/o alertas
dependiendo de la severidad y frecuencia.

Consideraciones adicionales

e Corresponde al INVIMA, como autoridad regulatoria, evaluar y emitir
concepto sobre la terapia moduladora de manera individual hasta la emisidon
del registro sanitario.

e Mantener un proceso de evaluacion continua de la evidencia debido a que,
por razones clinicas y epidemioldgicas la evidencia emergente de indicacién
para nuevas mutaciones se encuentra en constante actualizacion. Vale la
pena revisar la evidencia de otras agencias internacionales sobre las
mutaciones respondedoras a los moduladores.

Criterios para la suspension de la terapia moduladora

e El tratamiento con moduladores de CFTR debe suspenderse si hay signos
de hepatotoxicidad definida como:

o Elevacion de las enzimas hepaticas (AST o ALT) 5 veces por encima
del limite superior normal O

o Elevacion de las enzimas hepaticas (AST o ALT) 3 veces por encima
del limite superior normal + elevacion de las bilirrubinas dos veces
por encima del limite superior normal O

o Presencia de sintomas clinicos de toxicidad hepatica como: ictericia
y/o coluria, nduseas o vomitos inexplicables, dolor en el cuadrante
superior derecho o anorexia.

e Deben estudiarse otras causas de elevacion de transaminasas.

e Eventos adversos graves asociados al tratamiento.




e FEfectos adversos de salud mental o neuropsiquiatricos. Se deben evaluar
principalmente signos y sintomas de depresién e indagar acerca de
ideacién o intento suicida. Principalmente cuando se estén administrando
esquemas combinados de moduladores.

e El tratamiento debe suspenderse en pacientes que, segun la evaluacién
del equipo interdisciplinario, no cumplan los criterios de respuesta al
modulador de CFTR o que no cumplan con el tratamiento y/o requieran
seguimiento.

Consideraciones para reiniciar la terapia moduladora

e Después de la normalizacion de las transaminasas evaluar de forma
individual el reinicio de la terapia moduladora en conjunto con
hepatologia.

e En el caso de eventos adversos y una vez resueltos, debe considerarse el
reinicio progresivo de la terapia, de comun acuerdo entre el equipo
tratante y la familia.

8.3.5  Remision a evaluacion por grupo de trasplante

e Los nifos y adultos con FQ deben ser referidos a evaluacion por el grupo
de trasplante de pulmén cuando cumplan alguno de los siguientes criterios
(153):

o VEF1<50% y un deterioro del VEF1 >20% en los ultimos 12 meses.

o VEF1<50% vy deterioro compromiso sistémico severo u otras
comorbilidades pulmonares asociadas.

o VEF1 <40%.

o Dos exacerbaciones por afio que requieran tratamiento antibidtico
endovenoso.

o Adicionalmente, todas las personas con FQ que presenten
hipoxemia, hipercapnia, hipertensiéon pulmonar, neumotdrax y/o
hemoptisis masiva deben ser valorados por el grupo de trasplante.

e Las personas con FQ e hipertension portal cirrética o no cirrética e INR
>1,5 deben ser evaluadas por el grupo de trasplante hepatico (154).

40



e En la evaluacion pretrasplante pulmonar se debe optimizar el estado
nutricional con especial atencién a los casos de desnutricién grave.

8.4 Prevencion de complicaciones

éCuales son las intervenciones para prevenir complicaciones y garantizar la
estabilidad clinica de las personas con fibrosis quistica?

e Para evitar exacerbaciones pulmonares se deben seguir los lineamientos
de Tratamiento integral.

e Realizar cultivos de muestras respiratorias acorde a la edad al menos una
vez cada tres meses con el objetivo de detectar tempranamente la
primoinfeccién de P. aeruginosa (155,156) e indicar esquema de
erradicacion segun lo establecido en el Tratamiento integral.

e Proporcionar inmunizacidn contra neumococo, hepatitis A, influenza y
SARS-CoV-2 a todas las personas con FQ (16).

e El asegurador o quien haga sus veces debe garantizar un esquema de
vacunacion completo en todas las personas con FQ, segun lo establecido
Plan Ampliado de Inmunizacion (PAI).

e En neonatos con diagnodstico de FQ se recomienda la administracién de
cinco dosis de palivizumab como medida de prevencidon para la
enfermedad grave por virus sincitial respiratorio.

e Detectar de manera temprana la diabetes mellitus mediante tamizaje para
instaurar prevencidon secundaria apropiada (157). Realizar tamizaje anual
con curva de tolerancia a la glucosa a partir de los 10 afios o antes si hay
presencia de sintomas sugestivos. En caso de tamizaje positivo, remitir a
evaluacion por endocrinologia e iniciar tratamiento de acuerdo con las GPC
vigentes.

e En personas con FQ a partir de los 8 afios, realizar de manera regular
densitometria 6sea para detectar la aparicion de osteopenia / osteoporosis
(158). Si es diagnosticada, referir a evaluacidn por especialista en
endocrinologia.




8.5

Garantizar un adecuado estado nutricional dentro de los indicadores
antropomeétricos para la edad ajustados a la enfermedad de base.

Seguimiento

¢Cuales son los componentes minimos del seguimiento clinico y paraclinico,
incluyendo su frecuencia, que se deben adoptar en personas con fibrosis
quistica?

8.5.1

El seguimiento debe ser integral, y debe incluir una valoraciéon cada 3
meses por el equipo interdisciplinario en el centro de manejo especializado
(159).

Realizar espirometria cada tres meses y evaluar el VEF1 segun el
porcentaje previsto.

Indagar, con una periodicidad minima de 3 meses, sobre la adherencia a
la ACT seleccionada, evaluar el uso correcto de la técnica, resolver dudas
y adaptar segun la condicion clinica y las necesidades de la persona con

FQ.

Realizar cultivos de muestras respiratorias acorde a la edad al menos una
vez cada tres meses con el objetivo de detectar tempranamente la
primoinfeccion de P. aeruginosa (155,156) e indicar esquema de
erradicacion segun lo establecido en el Tratamiento integral.

La frecuencia de los paraclinicos se debe ajustar segun el resultado, el
estado clinico del paciente y de forma individualizada de acuerdo con el
concepto del médico tratante.

Gastroenterologia y nutricion

Evaluar la funcion pancreatica anualmente mediante la determinacion de
elastasa pancreatica-1 fecal, y repetir la prueba cuando se presente un
crecimiento y/o estado nutricional inadecuado. En aquellas personas que
se encuentran en tratamiento con moduladores realizar la evaluacién
como minimo una vez al afio o segun el criterio del médico tratante.

Realizar anualmente examen fisico abdominal completo en busqueda de
hepatoesplenomegalia y adicionalmente tamizacion mediante medicién




anual de la funcion hepatica incluyendo AST, ALT, bilirrubinas, fosfatasa
alcalina, gamma glutamil transferasa (GGT) y cuadro hematico.

Realizar ecografia hepatobiliar y elastografia por ecografia anualmente en
ninos y adolescentes desde el diagndstico inicial de FQ.

Realizar la medicién de vitaminas A, D, E y vitamina K indirecta (a partir
del INR), evaluacién de la funcion hepatica, de la funcion renal, proteinas
y perfil lipidico como parte de la valoracion nutricional y con una
periodicidad anual (47).

Hacer tamizaje de cancer de colon con colonoscopia desde los 40 afios y
desde los 30 afios si se ha trasplantado.

Realizar una valoracién por nutricidn minimo cada tres meses en nifios y
adultos, indagando por Ila adherencia o0 seguimiento a las
recomendaciones nutricionales.

Evaluar con periodicidad anual la densidad mineral ésea, la masa grasa y
la masa magra mediante absorciometria de rayos X de energia dual
(DEXA), a partir de los 8 afios.

La evaluacion y el seguimiento estandar del estado nutricional en
personas con FQ deben realizarse con precision y regularidad e incluir,
como minimo, los siguientes parametros, que deben interpretarse de
forma conjunta y longitudinal:

o Lactantes: puntuaciones z de peso para la edad, talla para la edad
y peso para la talla (PEL), asi como perimetro cefalico para la edad,
cada una o dos semanas hasta que se demuestre una nutricion
adecuada y un estado nutricional ideal, y posteriormente,
mensualmente durante el primer afio de vida.

o Nifos >1 y <2 afos: puntuaciones z de peso para la edad, talla
para la edad y PEL, asi como perimetro cefdlico para la edad, cada
dos o tres meses.

o Nifos >2 afios: puntuaciones z de peso para la edad, talla para la
edad e IMC para la edad, al menos cada tres meses.

Endocrinologia

Detectar de manera temprana la diabetes mellitus mediante tamizaje para
instaurar prevencién secundaria apropiada (157). Realizar tamizaje anual
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8.5.4

con curva de tolerancia a la glucosa a partir de los 10 afios o antes si hay
presencia de sintomas sugestivos. En caso de tamizaje positivo, remitir a
evaluacion por endocrinologia e iniciar tratamiento de acuerdo a las GPC
vigentes.

Programar un seguimiento trimestral por endocrinologia para ajustar
insulina en caso de tener diabetes relacionada con FQ.

En personas con FQ a partir de los 8 afios de edad se debera realizar de
manera regular densitometria désea para detectar la aparicion de
osteopenia / osteoporosis con una periodicidad de 2 anos (158).

En presencia de osteopenia / osteoporosis, hacer seguimiento por
endocrinologia al menos dos veces en el afio en caso de requerir
bifosfonatos.

Aspectos que considerar en el seguimiento de la terapia
moduladora

Garantizar el seguimiento farmacoterapéutico y atencion farmacéutica
estructurados en personas con FQ como parte del cuidado integral, con el
fin de favorecer la adherencia terapéutica, optimizar resultados clinicos,
prevenir y detectar oportunamente eventos adversos asociados a las
intervenciones farmacoldgicas y fortalecer la coordinacién con el equipo
interdisciplinario para asegurar la continuidad del tratamiento.

Valoracién por oftalmologia previa al inicio del tratamiento con
moduladores y seguimiento anual.

Evaluar la funcidn hepatica incluyendo AST, ALT, bilirrubinas, fosfatasa
alcalina, GGT, adicionalmente funciéon renal incluyendo creatinina y
nitrégeno ureico en sangre (BUN) y cuadro hematico antes de iniciar el
tratamiento con moduladores, mensualmente durante los primeros 6
meses, trimestral por un afio y luego anual.

Consejeria

Brindar consejeria preconcepcional y educar en métodos de planificacion
familiar a las mujeres con FQ en edad fértil.




8.6 Equipo interdisciplinario

¢Qué profesionales de la salud deben integrar el equipo interdisciplinario
responsable del cuidado integral de las personas con fibrosis quistica y cémo
debe garantizarse su articulacion a lo largo del proceso de atencién?

1. El equipo interdisciplinario principal (Tabla 19) a cargo del tratamiento de
las personas con FQ debe establecerse desde el momento del diagndstico
y evolucionar a lo largo de la vida para que la atencién sea acorde a su
edad y a la evolucion de la enfermedad.

2. Establecer una ruta de atencidén claramente definida que garantice la
articulacion oportuna y efectiva entre el programa de atencién pediatrico
y el programa de atencidén para adultos en el periodo de transicion de la
adolescencia a la adultez. Este periodo de transicion inicia a los 12 afios y
finaliza alrededor de los 18 afios con el ingreso al programa de atencién
para adultos, si el paciente ya se encuentra preparado.

3. El equipo clinico principal a cargo del tratamiento de las personas con
fibrosis quistica se establece acorde al grupo etario asi:

e En niflos menores de 12 afos, el equipo interdisciplinario principal
debe incluir profesionales de neumologia y gastroenterologia
pediatricas, fisioterapia o terapia respiratoria, nutricion, medicina fisica
y rehabilitacion o medicina del deporte, psicologia clinica, trabajo
social y endocrinologia.

e En adolescentes con una edad entre 12 afios hasta los 17 afios, el
equipo interdisciplinario principal debe incluir profesionales de
neumologia y gastroenterologia pediatricas, fisioterapia o terapia
respiratoria, nutricion, medicina fisica y rehabilitacion o medicina del
deporte, endocrinologia, psicologia clinica, y trabajo social.

e En adultos (a partir de los 18 afios), el equipo interdisciplinario
principal debe incluir profesionales de neumologia del adulto,
endocrinologia, gastroenterologia, fisioterapia o terapia respiratoria,
nutricion, medicina fisica y rehabilitacion o medicina del deporte,
psicologia clinica, y trabajo social.




e Toda persona sin importar su edad y con un diagndstico de fibrosis
quistica debe recibir asesoria genética.

4. Se debe garantizar el acceso a otras especialidades médico-quirurgicas
segun sea necesario. Entre estas se encuentran: otorrinolaringologia,
ginecologia y obstetricia, pediatria, medicina interna, cirugia general y
cardiotoracica, anestesiologia especializada y medicina del dolor,
reumatologia, nefrologia, cuidados intensivos, radiologia intervencionista,
urologia y grupo de trasplante.

Tabla 19. Roles y responsabilidades del equipo interdisciplinario

Profesional Rol Responsabilidades

Equipo administrativo principal

Lider del programa de | Direccion y gestion | ¢ Supervisar la planificacion,

FQ operativa del organizacion y entrega de la atencidn
funcionamiento clinica, la cual debe cumplir con la
del programa de normativa nacional vigente y los
FQ estandares de atencién clinica.

e Liderar el equipo multidisciplinario,
facilitando la comunicacién y la
colaboracién entre ellos.

Enfermera profesional | Coordinacion y | e Educar al paciente y a su familia sobre
enlace entre el la enfermedad y el plan de tratamiento.
equipo de atencion | e Coordinar y programar las citas,
y el paciente/ examenes y terapias.
familia e Realizar el seguimiento para

monitorear la adherencia al

tratamiento.

e Manejar los protocolos de medicacion,
administracion de oxigeno y equipos
médicos.

e Proporcionar apoyo y orientacion en el
manejo diario de la enfermedad.

Equipo clinico principal




Profesional Rol Responsabilidades
Especialista en | Médico tratante Evaluar y diagnosticar los problemas
neumologia y experto | principal, respiratorios y pulmonares.
en FQ Diagndstico y Prescribir y ajustar la medicacion,

manejo de la incluyendo antibidticos y
enfermedad broncodilatadores.
pulmonar Monitorear la funcién pulmonar.

Tomar decisiones sobre intervenciones
avanzadas, como los trasplantes de
pulmén.

Especialista en
medicina fisica Yy
rehabilitaciéon /

Medicina del deporte

Direccionamiento
de la rehabilitacion
integral

Coordinar el enfoque de rehabilitacion
completo y adaptado a las necesidades
fisicas de cada persona.

Indica esquemas de actividad fisica,
prescripcion de ejercicio y
rehabilitacion pulmonar y fisica.
Disefiar planes, programas, o]
esquemas de rehabilitacion fisica para
recuperar la fuerza, la movilidad y la
funcionalidad después de una
exacerbacién pulmonar grave, como
consecuencia de la evolucién de la FQ
o después de una cirugia.

Diagnosticar y manejar problemas
como la osteoporosis, el dolor de
espalda, la debilidad muscular o las
complicaciones articulares
relacionadas con la FQ.

Terapia respiratoria

Mantenimiento de
la funcién
respiratoria

Apoyo al paciente y al equipo tratante
en el desarrollo de los planes de
manejo integral.

Brinda educacion sobre las técnicas
para desobstruir las vias respiratorias
y elige en conjunto con el paciente la
técnica mas conveniente que
favorezcan la adherencia y eliminen las
barreras de atencion.




Profesional

Rol

Responsabilidades

Educar a los pacientes y cuidadores
sobre el uso correcto de dispositivos de
asistencia respiratoria.

Gastroenterologia

Direccionamiento
nutricional y
digestivo

Manejar la insuficiencia pancreatica
exocrina y ajustar las dosis de
enzimas.
Diagnosticar
complicaciones
hepaticas.
Trabajar en conjunto con el
nutricionista para asegurar una
absorcién adecuada de nutrientes.

y tratar las
gastrointestinales vy

Nutricién

Seguimiento al
estado nutricional

Diseflar y monitorear planes de
alimentacién individualizados.

Realizar seguimiento del peso, la talla
y el indice de masa corporal.
Garantizar que el paciente reciba los
suplementos vitaminicos adecuados.
Manejar la nutricion enteral cuando sea
necesario.

Endocrinologia

Manejo de
complicaciones
hormonales y
metabdlicas

Detectar y diagnosticar complicaciones
hormonales y metabdlicas de la
enfermedad relacionadas con la FQ.
En el caso de pacientes con diabetes
asociada a la FQ, ajusta el manejo
metabdlico, optimiza la dosis de la
insulina 'y brinda la educacion
necesaria para el control glucémico del
paciente.

Psiquiatria

Psicologia clinica y/o

Apoyo
psicoemocional vy
conductual para el
afrontamiento de
la enfermedad

Ayudar al paciente y a la familia a
adaptarse al diagndstico a través de
psicoterapia, apoyo psicosocial,
educacion y/o asesoramiento.

Proporcionar herramientas para el
afrontamiento de la enfermedad
crénica. Estas pueden estar enfocadas
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hacia la mejora de la calidad de vida,
el manejo de sintomatologia asociada
sugestiva de ansiedad o depresién, y
prevencion de trastornos mentales
como el Trastorno de Ansiedad, y la
Depresion Mayor.

e Brindar herramientas para incrementar
la adherencia al tratamiento.

e Asesorar en la transicion de la nifiez a
la adultez (como ciclo vital).

Acceso a los | e Orientar a las familias sobre sus

servicios y derechos, beneficios, y otros recursos

recursos sociales disponibles en el entorno inmediato,
comunitario y social.

e Asistir en la gestion de las barreras
financieras y administrativas del
sistema de salud facilitando su
navegacion en él.

e Conectar a los pacientes con grupos de
apoyo, servicios comunitarios,
organizaciones de pacientes, sistemas
de apoyo social y gubernamentales.

Asesoria genética | « Toda persona con un diagndstico de

y manejo FQ, sin importar su edad, debe recibir

especifico asesoria genética. Asimismo, se debe
involucrar a familiares y cuidadores.

e Confirmar el diagndstico a través de
pruebas genéticas.

e Explicar las mutaciones genéticas a la
familia y las implicaciones para el
prondstico y el tratamiento.

e Asesorar sobre el riesgo de |la
enfermedad en futuros embarazos y la
planificacién familiar.

e Calificado para dar tratamientos
especificos en caso de no haber
neumologo pediatra.

Fuente: elaboracién propia
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8.7 Educacion y apoyo

¢Qué estrategias deben adoptarse para incorporar activamente a las personas
con fibrosis quistica, familias, cuidadores y organizaciones de pacientes; con el
fin de mejorar la adherencia al tratamiento, la participacion social en la toma de
decisiones y la calidad de vida?

e Incorporar un proceso de toma de decisiones compartidas como parte
fundamental de la atencién de los pacientes, empleando técnicas de
entrevista motivacional (145,151,160).

e El proceso de toma de decisiones compartida debe incluir: (I) activacion
del paciente para fomentar la autogestion en el manejo de su condicion y
la automotivacion; (II) plan de tratamiento personalizado que incluya las
metas y preferencias; (III) y educacion adaptada a la edad y al nivel de
comprension del paciente, incluyendo también a sus familiares y
cuidadores (143,160,161).

e Utilizar herramientas estandarizadas para medir la calidad de vida, los
resultados reportados por los pacientes (PROs), y satisfaccion que sirvan
para informar objetivamente el impacto del tratamiento y modificar en
consecuencia a través de un proceso de toma de decisiones compartidas
(125).

e Para mejorar el bienestar general y optimizar la adherencia de las
personas con FQ a los tratamientos prescritos, implementar
intervenciones psicoldégicas multicomponente, estructuradas y con un
enfoque cognitivo-conductual (TCC) (145).

e Incluir activamente a los padres y cuidadores en el proceso de eleccidon de
terapias para asegurar que la decision se alinee con el estilo de vida
familiar y fomente la adherencia. Esto incluye educarlas sobre las opciones
de tratamiento y sus implicaciones (125).

e Promover el apoyo psicosocial a las familias de pacientes con FQ y ofrecer
acceso a intervenciones psicoldgicas. Estas pueden ser especialmente
necesarias al momento del diagndstico, en momentos de transicion, al
desarrollo de complicaciones, el trasplante de 6rgano o al fin de vida de
la persona con FQ (37,151).




La educacién por parte del grupo interdisciplinario es fundamental para
mejorar el entendimiento y la adherencia a las recomendaciones dentro
del proceso de atencion (37,144).

Se debe favorecer e incentivar la participacion de las personas con FQ en
grupos de ayuda mutua liderados por pacientes expertos. Estos grupos
tienen el objetivo de fortalecer el tejido social y el apoyo comunitario,
deben y desarrollarse en conformidad con la normativa nacional vigente
(37,144).

Incentivar la participacion de los pacientes en las organizaciones locales
de pacientes con fibrosis quistica y en organizaciones sociales ya que
estas entidades son una fuente invaluable de informacién, recursos y
apoyo comunitario (37,147,148).

Cuando sea posible, preferir las estrategias de apoyo virtuales para
minimizar el riesgo de infeccién cruzada y disminuir la exposiciéon a
microorganismos (151).

Se debe brindar informacién y educacidn comprensible y oportuna a las
personas con FQ y a sus padres o cuidadores. Esta orientacion debe
centrarse en: (151)

o Diagnéstico de FQ: Explicacion sobre el diagnédstico, su naturaleza
genética y su impacto en el cuerpo.

o Seguimiento de la condicion: Informacion sobre el seguimiento
clinico, pruebas clinicas y su propdsito.

o Opciones de tratamiento y manejo: Informacion sobre las
diferentes terapias disponibles (fisioterapia, medicamentos,
nutricion, etc.) y educacién apropiada al plan de manejo
establecido.

o Complicaciones y comorbilidades: Educacién clara sobre las
posibles complicaciones de la enfermedad y la coexistencia con
otras condiciones de salud. Asi como, la identificacion temprana de
sintomas y estrategias de autogestiéon para prevenir o manejar
estas complicaciones. Es fundamental educar sobre los riesgos de
infeccién cruzada, especialmente en espacios cerrados. Se deben
evitar situaciones o conductas que impliquen exposiciéon a
microorganismos para proteger su salud.




Implicaciones para la vida independiente: Discusidon sobre como la FQ
puede afectar la autonomia, la educacion, el empleo y otros aspectos de la vida
diaria, y cdmo afrontarlos.
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10. Anexos

Anexo 1. Informe de conformacion del grupo desarrollador,
mapeo de los actores y convocatoria a espacios participativos

Introduccion

La participacién en salud, al ser interdependiente de la realizacion efectiva del
derecho a la salud, permite a los diferentes actores sociales asumir la
responsabilidad y el compromiso de hacer parte de las deliberaciones y
discusiones sobre los problemas en salud que los afectan (162).

En este marco, el IETS favorece el involucramiento de actores en los proyectos
gue ejecuta, pues configura una participacion muy importante, en la medida en
que los espacios de deliberacion con las partes interesadas son clave para la
obtencion de datos relevantes en la definicidon de aspectos centrales del proceso
y que no son necesariamente identificables en la literatura (163). En términos
generales, se espera que los expertos aporten datos cuantitativos, cualitativos,
experiencia y conocimiento derivado de la practica alrededor del tema en
particular (164) que orienten los procesos de toma de decisiones en salud (163).

Para el caso especifico de la conformacién del equipo o del grupo desarrollador
(GD) de lineamientos y via clinica, se requiere de la participacién de expertos
que sean especialistas en el tema y que tengan un conocimiento a profundidad
en el area especifica de los lineamientos, por ejemplo, médicos especializados
en una condicion particular o en el uso de una tecnologia de interés (165). El
involucramiento de estos expertos se da en forma consultiva en la que los
actores expresan voluntaria y libremente sus ideas, opiniones y posturas
respecto de un tema en particular (163) y acompafian el proceso desde su
trayectoria y experiencia clinica.

Posteriormente, para el momento de consulta de los lineamientos preliminares
con actores clave, se realizd una ampliacion de la identificacion preliminar de
actores hecha para el GD, de forma que se incluyeran todas las partes
interesadas en el proceso.

Teniendo en cuenta lo anterior, el presente informe describe de manera sintética
el proceso de gestidn de espacios participativos adelantado en el marco de la
construcciéon de los lineamientos.
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Metodologia de la convocatoria

Mapeo de los actores

Todo proceso de gestidon de espacios participativos comienza con un mapeo de
actores involucrados, de acuerdo con la Red Europea de Evaluacion de
Tecnologias (EUnetHTA, por su sigla en inglés). Se entiende por actores aquellos
que corresponden a individuos, grupos u organizaciones que pueden proveer
informacidn relevante sobre la perspectiva de los grupos que representan y que
seran afectados por la decisidon; también son grupos u organizaciones que
pueden, en un rol consultivo, contribuir a las acciones u objetivos de una
organizacion, proyecto o politica en salud (166).

En este contexto, para el lineamiento en referencia, el mapeo o identificacién de
los actores clave se desarrolld conforme el objetivo del involucramiento y la
tematica. En el primer momento del mapeo, es decir para la conformacién del
GD, y dada la necesidad de contar con expertos en el manejo de la condicion de
salud, se acudio a las siguientes sociedades cientificas:

e Asociacién Colombiana de Médicos Genetistas y Medicina Gendmica

e Asociacién Colombiana de Genética Humana

e Asociacién Colombiana de Neumologia Pediatrica

e Asociacién Colombiana de Neumologia

e Colegio Colombiano de Gastroenterologia hepatologia y nutricién
pediatrica

e Asociacién Colombiana de Gastroenterologia

e Asociacién Colombiana de Medicina Fisica y Rehabilitacion

e Asociacién Colombiana de Psiquiatria

e Colegio Colombiano de Psicélogos

Dada la urgencia de contar rapidamente los especialistas clinicos necesarios para
el grupo desarrollador, también se contactaron profesionales independientes que
expresaran su voluntad de hacer parte del proceso. A continuacidén, se muestra
la conformacién del equipo de expertos clinicos que decidieron hacer parte del
GD:




Tabla 20. Expertos clinicos del grupo desarrollador

Organizacién que
delega
Asociacion Colombiana de
Médicos  Genetistas vy

Medicina Gendmica

Asociacion Colombiana de
Neumologia Pediatrica

Colegio Colombiano de
Gastroenterologia
hepatologia vy
pediatrica

nutricion

Experta independiente

Asociacion Colombiana de
Medicina Fisica y
Rehabilitacion

Fuente: elaboracion propia

Para el

momento de consulta de

Delegado

Gustavo Adolfo
Giraldo Ospina

Martha Catalina
Vasquez Sagra

Michelle Melissa
Higuera Carrillo

Claudia Esperanza
Jiménez Villalobos

Sandra Milena
Castellar Leones

Perfil

Médico vy cirujano. Especialista en
genética médica. Magister en educacion
superior en salud.

Médica vy cirujana. Especialista en
pediatria. Especialista en neumologia
pediatrica.

Médica y cirujana. Especialista en
pediatria. Especialista en
gastroenterologia y hepatologia
pedidtrica. Magister en educacion.

Magister en nutricion humana.

Terapeuta respiratoria

Médica y cirujana. Especialista en
medicina fisica y rehabilitacion.

lineamientos preliminares con grupo

desarrollador, interesados, academia, expertos y dependencias técnicas del
Ministerio de Salud y Proteccion Social, se hizo una ampliacidon de los actores a
convocar para los espacios de deliberacion. A continuacion, relacionamos los

actores convocados:

Tipo de actor

Autoridad
sanitaria

Tabla 21. Actores convocados

Actor convocado
Ministerio de Salud y Proteccion Social:

Promocion

e Direccion de Beneficios, Costos y Tarifas del Aseguramiento en Salud
e Direccién de Medicamentos y Tecnologias en salud
e Direccién de

y Prevencion - Subdireccién de

Enfermedades No Transmisibles
e Oficina de Calidad
e Asociacion Colombiana de Médicos Genetistas y Medicina Genédmica
e Asociacion Colombiana de Genética Humana

Sociedades
cientificas

e Asociacion Colombiana de Neumologia Pediatrica
e Asociacién Colombiana de Neumologia

e Colegio Colombiano de Gastroenterologia hepatologia y nutricién
pediatrica
e Asociacion Colombiana de Gastroenterologia
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Tipo de actor

Instituciones
prestadoras de
Salud

Representantes
de pacientes y
cuidadores

Academia

Fuente: elaboracion propia

Actor convocado
Asociacion Colombiana de Medicina Fisica y Rehabilitacion
Asociacion Colombiana de Psiquiatria
Colegio Colombiano de Psicélogos
Asociacion Colombiana de Medicina Interna
Sociedad Colombiana de Pediatria
Medicarte
Fundacién Santa Fe
Hospital Universitario Nacional
Federacion de Enfermedades Raras (FECOER)
Fundacion Colombiana Para Enfermedades Huérfanas (FUNCOLEHF)
Liga Colombiana de Fibrosis Quistica
Fundacién Colombiana para Fibrosis Quistica (FIQUIRES)
Centro de Investigaciones en Anomalias Congénitas y Enfermedades
Raras (CIACER) - Universidad Icesi (Cali)
Grupo GENIUROS- Universidad del Rosario
Red Técnica de Enfermedades Huérfanas / Raras (Medellin -
Secretaria de Salud)
Instituto de Genética Humana de la Pontificia Universidad Javeriana
Instituto de Genética Humana - Universidad Nacional
Grupo de Estudio de Enfermedades Raras - Universidad Nacional
Fundacién Médica de Enfermedades Raras

Adicionalmente, por las redes sociales del IETS se hizo una convocatoria abierta
invitando a participar en el proceso como expertos:

Figura 7. Convocatoria por redes sociales

o,
i F
3 IETS
ud Instituto de Evaluacién
Tecnolégica en Salud

a3

Convocatoria a expertos para consultas
técnicas en enfermedades huérfanas

(Eres experto en enfermedades raras y quieres
aportar al fortalecimiento de la atencién en salud
en Colombia?




Fuente: elaboracion propia

En los siguientes enlaces se puede verificar las publicaciones de la convocatoria

en mencion:

e https://www.linkedin.com/posts/iets eres-experto-en-enfermedades-

raras-y-activity-7362260429655404544-WdC-

e https://x.com/IETSColombia/status/1956495540805337230

Ahora bien, del lado del Ministerio de Salud y Proteccién Social, los referentes
técnicos que acompafaron el proceso son:

Tabla 22. Delegados del Ministerio de Salud y Proteccion Social

Dependencia

Direccion de Regulacion de

Beneficios, Costos y

Tarifas del Aseguramiento

en Salud

Direccion de Medicamentos

y Tecnologia en Salud

Delegado

Ana Maria Herrera
Eslava

Ana Maria Agudelo
Arce

Aida Maired Builes
Gutiérrez

Paola Astrid

Avellaneda Lozada

Maria Cristina D’Pino
Franco

Perfil

Quimica farmacéutica. Especialista en
gerencia de mercadeo. Magister en
farmacologia.

Enfermera, Especialista en Auditoria vy
garantia de calidad en salud con énfasis
en epidemiologia, MBA y Magister en
Liderazgo estratégico en un entorno
global.

Médica y cirujana.
epidemiologia.

Especialista en

Economista. Especialista en economia y
gestion en salud.

Quimica farmacéutica. Candidata a

magister en economia



https://www.linkedin.com/posts/iets_eres-experto-en-enfermedades-raras-y-activity-7362260429655404544-WdC-
https://www.linkedin.com/posts/iets_eres-experto-en-enfermedades-raras-y-activity-7362260429655404544-WdC-
https://x.com/IETSColombia/status/1956495540805337230

Laura Milena Munera
Restrepo

Michael Alexander
Vallejo Urrego

Andrea Yanira
Rodriguez Rodriguez

Fuente: elaboracion propia.

Enfermera. Magister en salud mental.

Médico vy cirujano. Especialista en
epidemiologia. Magister en genética.

Odontdloga. Epidemidloga y Magister en
salud publica.

De parte del IETS, el equipo metodoldgico se conformd de la siguiente manera:

Tabla 23. Expertos metododlogos del grupo desarrollador del IETS

tecnologias sanitarias.

tecnologias sanitarias.

tecnologias sanitarias.

Epidemidloga de la Unidad de sintesis de la evidencia y gestién de las

Epidemiodlogo de la Unidad de sintesis de la evidencia y gestion de las

Epidemiodloga de la Unidad de sintesis de la evidencia y gestion de las

Quimica farmacéutica de la Unidad de sintesis de la evidencia y gestion

de las tecnologias sanitarias.

Quimica farmacéutica de la Unidad de sintesis de la evidencia y gestion
de las tecnologias sanitarias.




Nombre Rol

Fanny Emelina Torres Profesional de apoyo a participacion de la Jefatura de métodos
Garcia cualitativos e investigacion social.

Andrea Johanna Lara Especialista de participacion de la Jefatura de métodos cualitativos e
Sanchez investigacion social.

Fuente: elaboracion propia

Desarrollo de espacios participativos

La participacion de los actores en los espacios participativos es completamente
voluntaria. Para ello, como se menciond previamente, se realiza un mapeo
ampliado identificando a diversas partes interesadas que sean relevantes para
el proceso. La presencia de quienes han asistido a los espacios participativos
programados en el marco de estos lineamientos responde a su decision personal
de involucrarse en el proceso y a los resultados de la gestion de los potenciales
conflictos de interés.

Con este punto de partida, en lo relacionado con la validacion y refinamiento del
alcance, objetivos y preguntas que orientaran la construccion de los
lineamientos, se desarrollé un espacio deliberativo el dia 15 de julio a las 6:30
a.m., de forma virtual por medio de la plataforma de Microsoft Teams. Durante
este espacio se socializd la propuesta de alcance, objetivos y preguntas de los
lineamientos, y se promovié un didlogo abierto para recoger las percepciones,
comentarios y recomendaciones por parte de los participantes. En la siguiente
tabla se ilustra la trazabilidad de la asistencia:

Tabla 24. Participantes espacio deliberativo

No. | Organizacién que Nombre Perfil Trazabilidad
representa asistencia 1er
espacio
1 | Asociacién Gustavo Adolfo Médico cirujano. | Asiste
Colombiana de Giraldo Ospina Especialista en Genética
Médicos Genetistas Médica. Magister en
77
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No. | Organizacion que Nombre Perfil Trazabilidad
representa asistencia ler
espacio
y Medicina educacion  superior en
Gendmica Salud
2 | Asociacion Martha Catalina Médica y cirujana. | Asiste
Colombiana de Vasquez Sagra Especialista en neumologia
Neumologia pediatrica.
Pediatrica
Olga Lucia Morales | Médica y cirujana. | Asiste
Especialista en neumologia
pediatrica.
3 | FECOER Maria Isabel Magister en Educacion. | Asiste
Acevedo Espitia Presidente FameColombia,
Representante de
pacientes con
enfermedades huérfanas.
4 FIQUIRES Martha Herrera Comunicadora social. | Asiste
Directora de la Fundacion.
5 Luz Angela Paciente con fibrosis | Asiste
Sanchez Pérez quistica.
6 | Ministerio de Salud | Ana Maria Herrera | Quimica Farmacéutica. | Asiste
y Proteccion Social | Eslava Especialista en Gerencia de
Mercadeo M.Sc.
Farmacologia
8 Aida Maired Builes Médica y cirujana. | Asiste
Gutiérrez Especialista en

epidemiologia.




No. | Organizacion que Nombre Perfil Trazabilidad
representa asistencia ler
espacio
9 Paola Astrid Economista. Especialista en | Asiste
Avellaneda Lozada | economia y gestion en
salud.
10 Maria Cristina Quimica farmacéutica. | Asiste
D’Pino Franco Candidata a magister en
economia
11 Laura Milena Enfermera. Magister en | No asiste
Munera Restrepo salud mental.
12 Michael Alexander Médico y cirujano, | No asiste
Vallejo Urrego especialista en
epidemiologia, especialista
en gerencia en calidad en
salud, magister en genética
humana.
13 Andrea Yanira Odontoéloga. Epidemidloga | No asiste
Rodriguez y Magister en salud publica.
Rodriguez
14 | Instituto de | Kelly Patricia Gerente técnica. Asiste
Evaluacion Estrada Orozco
Tecnolégica en
Salud (IETS)
15 Rosanna Camerano | Lider Epidemidloga de la | Asiste
Ruiz Unidad de sintesis de la
evidencia y gestién de las
tecnologias sanitarias.
16 Juan Camilo Epidemidlogo de la Unidad | Asiste

Vargas

de sintesis de la evidencia y




No.

Organizacién que
representa

Nombre

Perfil

Trazabilidad
asistencia 1ler
espacio

17

18

19

20

21

gestion de las tecnologias
sanitarias.

Diana Segura

Quimica farmacéutica de la
Unidad de sintesis de la
evidencia y gestién de las
tecnologias sanitarias.

No asiste

Catalina Restrepo

Quimica farmacéutica de la
Unidad de sintesis de la
evidencia y gestion de las
tecnologias sanitarias.

Asiste

Jefferson Antonio
Buendia Rodriguez

Coordinador de la Unidad
de sintesis de la evidencia y
gestion de las tecnologias
sanitarias.

Asiste

Fanny Emelina
Torres Garcia

Profesional de apoyo a
participacion de la Jefatura
de métodos cualitativos e
investigacion social.

Asiste

Andrea Johanna
Lara Sanchez

Especialista de
participacion de la Jefatura
de métodos cualitativos e
investigacion social.

Asiste

Fuente: elaboracion propia

Se realizd, asi mismo, una mesa de trabajo el 3 de septiembre a las 2:00 p.m.
con representantes de la Cuenta de Alto Costo, el Instituto Nacional de Salud y
el Ministerio de Salud y Proteccién Social para consultar los lineamientos de

atencion para enfermedades huérfanas (especialmente hemofilia,

AME,

enfermedad de Gaucher y fibrosis quistica), en los componentes estratégicos
relacionados con su rol. A continuacidn, se relacionan los asistentes:
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Tabla 25. Participantes de la mesa de trabajo

No Organizacion Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
que representa asistencia
1 Instituto Nidia Esperanza | Profesional del | Asiste
Nacional de Gonzalez Toloza grupo de
Salud vigilancia y
control de
Enfermedades No
Transmisibles.
2 Greace Alejandra | Coordinadora del | Asiste
Avila Mellizo grupo de
vigilancia y
control de
Enfermedades No
Transmisibles.
3 Cuenta de Alto | Lizbeth Directora Asiste
Costo Alexandra Acufia | Ejecutiva.
Merchan
4 Ana Maria | Subdirectora de | Asiste
Valbuena Garcia | gestion del
conocimiento e
investigacion.
5 Luis Alberto Soler | Subdirector de | Asiste
Vanoy gestion del riesgo
y apropiacién.
6 Ministerio de | John Edward Enfermero. Asiste
Salud y | Cruz Molina Especialista en
Proteccion Social administracion en
salud publica.
Especialista en
gerencia y
auditoria en
calidad en salud.
Magister en salud
publica.
7 Luis Hernando | Quimico Asiste
Tocaruncho Ariza | farmacéutico.
Magister en
economia de la
salud y
farmacoeconomi
a.
PhD (©) en
Modelado de
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No Organizacion Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
que representa asistencia
politica y gestion
publica.
8 Ana Maria | Quimica Asiste
Herrera Eslava farmacéutica.
Especialista en
gerencia de
mercadeo. M.Sc.
en farmacologia.
9 Alida Marlén | Médica y | No asiste
Saavedra cirujana.
Gonzélez Especialista  en
Administracion
hospitalaria.
Especialista en
Auditoria de Ia
calidad de |los
servicios de
salud.
10 Aida Maired | Médica y | Asiste
Builes Gutiérrez cirujana.
Especialista en
epidemiologia.
11 Paola Astrid | Economista. Asiste
Avellaneda Especialista en
Lozada economia y
gestion en salud.
12 Maria Cristina | Quimica No asiste
D’Pino Franco farmacéutica.
Candidata a
magister en
economia
13 Laura Milena | Enfermera. Asiste
Mlnera Restrepo | Magister en salud
mental.
14 Hildebrando Médico y | Asiste
Pulido Garcia cirujano.
Especialista en
Gerencia en

instituciones de
servicios de salud
y en
epidemiologia.




No Organizacion Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
que representa asistencia
Magister en
epidemiologia.
15 Sandra Milena | Quimica Asiste
Acevedo farmacéutica.
Especialista en
epidemiologia.
16 Ivan Javier | Médico y | Asiste
Angarita Galvez cirujano.
Especialista en
gerencia social.
Magister en
administracion.
17 Ana Maria | Enfermera. Asiste
Agudelo Arce Especialista en
auditoria y
garantia de
calidad en salud
con énfasis en
epidemiologia.
Magister
administraciéon de
empresas en
salud (MBA).
Magister en
liderazgo
estratégico en un
entorno global.
18 Inés Maria | Médica y | Asiste
Galindo cirujana.
Henriquez Especialista en
epidemiologia.
19 Michael Médico y | No asiste
Alexander Vallejo | cirujano,

Urrego

especialista en
epidemiologia,
especialista en

gerencia en
calidad en salud,
magister en
genética

humana.




No Organizacion Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
que representa asistencia
20 Andrea Yanira | Odontdloga. No asiste
Rodriguez Epidemidloga vy
Rodriguez Magister en salud
publica.
21 Instituto de | Adriana Robayo | Directora Asiste
Evaluacion Garcia Ejecutiva.
22 Tecnoldgica  en | Luis Ernesto | Epidemidlogo de | Asiste
Salud (IETS) Fandifio la Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
23 Jefferson Antonio | Coordinador de la | Asiste
Buendia Unidad de
sintesis de la
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
24 Rosanna Epidemidloga de | Asiste
Camerano Ruiz la Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
25 Sandra Johanna | Epidemidloga de | Asiste
Echeverry la Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
26 César Huérfano | Epidemidloga de | Asiste
Herrera la  Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
27 Lorena Mesa | Jefe de métodos | Asiste
Melgarejo cualitativos e
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No Organizacion Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
que representa asistencia
investigacion
social.
28 Fanny Torres Profesional de | Asiste
apoyo a
participacion de
la Jefatura de
métodos
cualitativos e
investigacion
social.
29 Andrea Lara | Especialista de | Asiste
Sanchez participacion de
la Jefatura de
métodos
cualitativos e
investigacion
social.

Fuente: elaboracion propia

De otro modo, se adelanté otra mesa de trabajo para revisar el componente de
tamizaje neonatal con el grupo de curso de vida de la Direccion de Promocién y
Prevencion del Ministerio de Salud y Proteccidn Social y los referentes técnicos
de los lineamientos. Los asistentes a esta mesa con el Ministerio de Salud,
desarrollada el dia 9 de septiembre ala 1:00 p.m. por la plataforma de Microsoft
Teams, se relacionan en la tabla que sigue:

Tabla 26. Participantes de la mesa de trabajo de tamizaje neonatal

No. Organizacion Nombre Perfil Tra.zabllld.ad
que representa asistencia
1 Direcciéon de Ana Maria | Quimica Asiste
Regulacion de Herrera Eslava farmacéutica.
Beneficios, Especialista en
Costos y Tarifas gerencia de
del mercadeo. M.Sc.
Aseguramiento en farmacologia.
2 en Salud Ana Maria | Enfermera. Asiste
Agudelo Arce Especialista en
auditoria y
garantia de
calidad en salud
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No. Organizacion Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
que representa asistencia
con énfasis en
epidemiologia.
Magister
administracion de
empresas en
salud (MBA).
Magister en
liderazgo
estratégico en un
entorno global.
3 Edelberto Gémez | Médico y | Asiste
Vergara cirujano.
Abogado.
Especialista en
administracion
hospitalaria,
gerencia de
proyectos,
derecho laboral y
seguridad social.
4 Sandra Milena | Quimica Asiste
Acevedo Pérez farmacéutica.
Especialista en
epidemiologia.
5 Hildebrando Médico y | Asiste
Pulido Garcia cirujano.
Especialista en
gerencia en
instituciones de
servicios de salud
y en
epidemiologia.
Magister en
epidemiologia.
6 Gustavo Adolfo Quimico Asiste
Moran Cortina farmacéutico.
Especialista en
gerencia de
gobierno y
gestiéon publica.
7 Direccién de | Aida Maired | Médica y | Asiste
Medicamentos vy | Builes Gutiérrez cirujana.




No. Organizacion Nombre Perfil Tra.zabllldlad
que representa asistencia
Tecnologia en Especialista en
Salud epidemiologia.
8 Paola Astrid | Economista. Asiste
Avellaneda Especialista en
Lozada economia y
gestién en salud.
9 Maria Cristina | Quimica Asiste
D’Pino Franco farmacéutica.
Candidata a
magister en
economia
10 Oficina de calidad | Laura Milena | Enfermera. Asiste
Munera Restrepo | Magister en salud
mental.
11 Subdireccién de | Michael Médico y | Asiste
Enfermedades No | Alexander Vallejo | cirujano.
Transmisibles - | Urrego Especialista en
Grupo de gestion epidemiologia.
integrada de la Magister en
salud genética.
12 cardiovascular, Andrea Yanira | Odontodloga. Asiste
bucal, del cancer | Rodriguez Epidemidloga vy
y otras | Rodriguez Magister en salud
condiciones publica.
cronicas
13 Direccion de | Catalina Lince | Médica y | Asiste
Promocion y | Rivera cirujana.
Prevencion - Especialista en
Grupo Curso de pediatria.
vida Especialista en
neonatologia.
14 Monica Genith | Coordinadora del | Asiste
Castro grupo. Médica y
Hernandez cirujana.
Magister en salud
publica.
15 Natalia Munarth | Médica y | Asiste
Rubio cirujana.
Especialista en
pediatria.
Magister en salud
publica y en
epidemiologia.
87
I




No. Organizacion Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
que representa asistencia
16 Angie Lorena | Enfermera. Asiste
Camacho Especialista en
Calderdn enfermeria
materno
perinatal.
17 Instituto de | Kelly Estrada | Gerente técnica Asiste
Evaluacion Orozco
Tecnoldgica en
Salud (IETS)
18 Luis Ernesto | Epidemidlogo de | Asiste
Fandifio la Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
19 Jefferson Antonio | Coordinador de la | Asiste
Buendia Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
20 Rosanna Epidemidloga de | Asiste
Camerano Ruiz la Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
21 Sandra Johanna | Epidemidloga de | Asiste
Echeverry la Unidad de
sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
22 César Huérfano | Epidemidloga de | Asiste
Herrera la Unidad de

sintesis de Ia
evidencia y
gestion de las




No. Organizacion Nombre Perfil Tra_zabllld_ad
que representa asistencia
tecnologias
sanitarias.
23 Lorena Mesa | Jefe de métodos | Asiste
Melgarejo cualitativos e
investigacion
social.

24 Fanny Torres Profesional de | Asiste
apoyo a
participacion de
la Jefatura de
métodos
cualitativos e
investigacion
social.

25 Andrea Lara | Especialista de | Asiste

Sanchez participacion de
la Jefatura de
métodos
cualitativos e
investigaciéon
social.

Fuente: elaboracion propia

Para el momento de consulta de lineamientos preliminares con grupo
desarrollador, interesados, academia, expertos y dependencias técnicas del
Ministerio, se programaron varios espacios de deliberacion. A continuacion, se
da cuenta de la asistencia de los participantes a los tres espacios participativos
realizados de forma virtual por la plataforma de Microsoft Teams:

Tabla 27. Participantes espacios de consulta

Organizacién Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia
- ler espacio 2do espacio 3er espacio 4to espacio 5to espacio
No que Nombre Pel’fll 21 agosto 28 1 septi e 9 septiembre 10 septiembre
representa 6:00 p.m. 6:00 p.m. 6:30 a.m. 6:00 p.m. 6:00 p.m.
Médico
L cirujano.
Asociacion Espfacialista en
Colombiana de | Gustavo o
Médicos Adolfo Genetica
1 . . Médica. Asiste Asiste Asiste No asiste Asiste
Genetistas y Giraldo )
. . Magister en
Medicina Ospina .
L educacion
Genomica .
superior en
Salud
—



Salud

Organizacién Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia
= ler espacio 2do espacio 3er espacio 4to espacio 5to espacio
No GR= Nombre Pel‘fll 21 agosto 28 agosto 1 septiembre 9 septiembre 10 septiembre

representa 6:00 p.m. 6:00 p.m. 6:30 a.m. 6:00 p.m. 6:00 p.m.

Médica y
Martha cirujalja:
Catalina EspeC|a,I|sta en
2 , pediatria. Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Vasquez -
Sagra EspeC|aI|st,a en
neumologia
pediatrica.
Enfermera.
Médica y
cirujana.
Olga Lucia Especialista en
Morales pediatria.
Especialista en
neumologia
pediatrica.
Médica y
cirujana.
Especialista en
pediatria.
Especialista en
Asociacién Tatiana neunjlologl'a
4 . Portella pediatrica. No asiste Asiste Asiste No asiste Asiste
Colombiana de . .

, Giraldo Especialista en
Neumologia . -
Pediatrica administracion

en salud con
énfasis en
seguridad
social.
Médica y
cirujana.
Especialista en
Danitza pediatria.
Stella Especialista en
Madero neumologia
Orostegui pediatrica.
Especialista en
docencia
universitaria.
Médica y
cirujana.
Martha Especialista en
6 Cuéllar pediatria. No asiste No asiste Asiste Asiste Asiste
Santaella Especialista en
neumologia
pediatrica.
Maria Médica y
Experta Alejandra cirujana.
independiente Bejarano Especialista en
Melo pediatria.

No asiste No asiste No asiste No asiste Asiste

No asiste No asiste Asiste No asiste Asiste

No asiste No asiste Asiste Asiste Asiste
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Salud

No

Organizacion
que
representa

Nombre

Perfil

Asistencia
ler espacio
21 agosto
6:00 p.m.

Asistencia
2do espacio
28 agosto
6:00 p.m.

Asistencia
3er espacio
1 septiembre

6:30 a.m.

Asistencia
4to espacio
9 septiembre

6:00 p.m.

Asistencia
5to espacio
10 septiembre

6:00 p.m.

Especialista en
neumologia
pediatrica.

Experta
independiente

Angela Marfa
Pedraza
Bernal

Médica y
cirujana.
Especialista en
pediatria.
Especialista en
neumologia
pediatrica.
Especialista en
docencia
universitaria.
Especialista en
epidemiologia.

No asiste

No asiste

No asiste

No asiste

No asiste

Experta
independiente

Leydi Camila
Rodriguez
Corredor

Trabajadora
social.
Profesional en
gerencia de
sistemas de
informacion en
salud. Magister
en
Epidemiologia.
PhD (C) en
salud publica.

No asiste

No asiste

Asiste

Asiste

Asiste

10

Universidad de
Antioquia

Gonzalo
Vasquez
Palacio

Bidlogo.
Especialista en
citogenética
humana.
Magister en
ciencias basicas
biomédicas.

No asiste

No asiste

No asiste

Asiste

No asiste

11

Colegio
Colombiano de
Gastroenterolo
gia
hepatologia y
nutricion
pediatrica

Michelle
Melissa
Higuera
Carrillo

Médica y
cirujana.
Especialista en
pediatria.
Especialista en
gastroenterolog
ia y hepatologia
pediatrica.
Magister en
educacion.
Magister en
nutricion
humana.

No asiste

Asiste

Asiste

Asiste

Asiste

12

Experta
independiente

Claudia
Esperanza

Terapeuta
respiratoria

Asiste

No asiste

Asiste

Asiste

Asiste

91




Salud

Organizacién Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia
= ler espacio 2do espacio 3er espacio 4to espacio 5to espacio
No que Nombre Perfil 21 agosto 28 agosto 1 septiembre 9 septiembre 10 septiembre
representa 6:00 p.m. 6:00 p.m. 6:30 a.m. 6:00 p.m. 6:00 p.m.
Jiménez
Villalobos
Asociacion Médic
) Sandra ) d.l ay
Colombiana de Milena cirujana.
13 Medicina Fisica Castellar Especialista en Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
y medicina fisica
I Leones e s
Rehabilitacién y rehabilitacion.
Adriana
Marcela Subdirectora de ) ) ) . .
14 FUNCOLEHF » Asiste No asiste No asiste No asiste No asiste
Solano la Fundacion.
Cristiano
Comunicadora
Marth ial. Di
15 artha socia rectora Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Herrera de la
FIQUIRES Fundacion.
Luz Angela Paciente con
16 Sanchez ) . . Asiste No asiste No asiste No asiste No asiste
. fibrosis quistica.
Pérez
Quimica
, Farmacéutica.
Ana Maria Especialista en
17 Herrera P ) Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Eslava Gerencia de
Mercadeo M.Sc.
Farmacologia
Aida Maired Z/ilf:i'lgiay
18 Builes ) o Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
- Especialista en
Gutiérrez ) . ,
epidemiologia.
Economista.
Paola Astrid Especialista en
19 . ) Avellaneda economia y Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Ministerio de .,
Lozada gestion en
Salud y
, salud.
Proteccion —
. , Quimica
Social Maria P
Cristina farmacéutica.
20 D'Pino Candidata a Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
magister en
Franco ,
economia
21 Laura Milena | Enfermera.
Munera Magister en No asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Restrepo salud mental.
22 Médico y
cirujano,
Michael especialista en
Alexander epidemiologia
. P - gla, No asiste No asiste Asiste No asiste No asiste
Vallejo especialista en
Urrego gerencia en
calidad en
salud, magister
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Salud

Organizaci(’)n Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia
= ler espacio 2do espacio 3er espacio 4to espacio 5to espacio
No GR= Nombre Perfil 21 agosto 28 agosto 1 septiembre 9 septiembre 10 septiembre
representa 6:00 p.m. 6:00 p.m. 6:30 a.m. 6:00 p.m. 6:00 p.m.
en genética
humana.
Andrea Odontdloga.
Yanira Epidemidloga
23 , P , ga vy No asiste No asiste Asiste No asiste No asiste
Rodriguez Magister en
Rodriguez salud publica.
Kelly Patricia Gerente
24 Estrada . No asiste No asiste Asiste Asiste Asiste
tecnica.
Orozco
Lider
Epidemidloga de
la  Unidad de
Rosanna sintesis de la
25 Camerano ) . Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
. evidencia y
Ruiz .
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
Epidemidlogo
de la Unidad de
Juan Camilo sintesis de la
26 evidencia y Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Vargas .
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
Epidemidloga de
| .
Instituto de a, Umdad de
Evaluacion Franc sintesis —de la
27 , . Y evidencia y Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Tecnoldgica en | Cantor estibn de las
Salud (IETS) g ,
tecnologias
sanitarias.
Quimica
farmacéutica de
la Unidad de
Diana sintesis de la ) . ) ) )
28 I I ) I . No asiste No asiste No asiste Asiste Asiste
Segura evidencia y
gestiéon de las
tecnologias
sanitarias.
Catalina Quimica
Restrepo farmacéutica de
la Unidad de
sintesis de la ) . ) ) )
29 . . Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
Jefferson Coordinador de ) ) . . .
30 ) . Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
Antonio la Unidad de
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Organizacién Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia Asistencia
No que Nombre Perfil | lgrewaco | 2doespaco | derespaco | atosspaco | Stoespace
representa 6:00 p.m. 6:00 p.m. 6:30 a.m. 6:00 p.m. 6:00 p.m.
Buendia sintesis de la
Rodriguez evidencia y
gestion de las
tecnologias
sanitarias.
Profesional de
apoyo a
Fanny participaciéon de
31 Emelina la Jefatura de | )jicte Asiste Asiste Asiste Asiste
Torres metodos
Garcia cualitativos e
investigacion
social.
Especialista de
Andrea participaciéon de
Johanna la ) Jefatura de
32 Lara meétodos Asiste Asiste Asiste Asiste Asiste
, cualitativos e
Sanchez . ) .
investigacion
social.

Fuente: elaboracion propia

Gestion de conflicto de intereses

Se parte de entender los conflictos de intereses (CDI) como aquellas “posibles
situaciones de orden moral, intelectual y econdmico que pueden impedirle a una
persona actuar en forma objetiva e independiente, ya sea porque le resulte
particularmente conveniente, le sea personalmente beneficioso o porque sus
familiares en los grados indicados en la ley se vean igualmente beneficiados”
(167). En otras palabras, los conflictos de intereses son las tensiones que existen
cuando los intereses privados pueden llegar a prevalecer sobre los intereses
generales, colectivos o publicos (168).

En el IETS se ha establecido la politica de transparencia mediante la cual se
busca gestionar de forma adecuada los potenciales conflictos de intereses,
asegurando la legitimidad y la transparencia de todos los procesos que el IETS
tiene a su cargo, especialmente garantizando que quienes participen en los
procesos no tengan intereses que puedan afectar su objetividad o incidir en las
recomendaciones a favor de sus intereses personales (169).




El proceso de identificacion y gestién de los CDI potenciales inicia con la
declaracién de estos por parte de los participantes. Para ello, el IETS dispone de
un formato electronico cuyo enlace se puede ver aqui:
http://herramientas.iets.org.co/declaracion/home.aspx Una vez los
participantes han diligenciado el formato de declaracion de CDI, la informacion
entregada es analizada por parte del Comité de gestion de los conflictos de
intereses con el fin de identificar, tipificar y gestionar los potenciales conflictos.

Para la adecuada gestidon de los conflictos, la deliberacidon del comité parte del
reconocimiento la inevitable tensidon entre procurar el derecho a la participacion
y, al mismo tiempo, generar condiciones adecuadas que no les resten
legitimidad, validez y confiabilidad a la emision de recomendaciones que se
generan desde el IETS (169).

También se toman en cuenta los hechos con vigencia de dos afios hacia atras
del momento en el que se hace la declaracion, asi como las caracteristicas de
los procesos o proyectos en los que las personas participaran o ejerceran sus
funciones. Valorando caso a caso, se tipifican los conflictos de intereses (si son
financieros, no financieros, personales u organizacionales), y se valora la
experticia en funcion del tema utilizando una matriz que facilita el analisis y la
ponderacion de la experticia y del conflicto potencial (168).

Para los casos en los que la informacién consignada en los formatos no es
suficiente, se solicita la aclaracién respectiva por correo electrdnico. Las
respuestas enviadas por los actores también son tenidas en cuenta como
elementos adicionales de analisis.

Para los casos en los que la informacion consignada en los formatos no es
suficiente, se solicita la aclaracidn respectiva por correo electrdonico. Las
respuestas enviadas por los actores también son tenidas en cuenta como
elementos adicionales de analisis. De igual modo, se hace la consulta al Registro
de Transferencias de Valor del Sector Salud (RTVSS) que administra el Ministerio
de Salud, para completar las fuentes de informacién.

Con estos elementos de analisis (la experiencia y trayectoria profesional, la
declaracién de los potenciales CDI, las aclaraciones adicionales y el reporte de
la consulta en el RVTSS dado por el Ministerio), el comité define el alcance de la



http://herramientas.iets.org.co/declaracion/home.aspx

participacion de los actores de acuerdo con los niveles establecidos en la politica
de transparencia, como se muestra en la siguiente tabla:

Tabla 28. Categorias de participacion

Alcance de la
participacion

Definicion

Implicacion

Participacion

Identifica el conflicto como inexistente.
Esta condicidn ocurre cuando la persona
no declara ningun interés en particular o
cuando se declara algun interés que no
guarda relacion especifica con el tema,
proyecto o proceso.

La persona puede participar en
todos los procesos y pasos sin
limitaciones.

Identifica el conflicto como probable. Esta
condicion ocurre cuando la persona
declara un interés particular que, a
consideracion del comité, podria afectar

Se limita la participaciéon del
individuo en el proceso o procesos
relacionados con el interés
(especifico o no especifico)

cuestion.

:;'an:;::f'on la independencia y objetividad de la | declarado y considetado
persona de alguna manera, pero que no | potencialmente conflictivo. Asi, su
le impide completamente su participacion | participacion solo se dara en
en algunas etapas del proceso. aquellos ambitos en los que el

conflicto no se materialice.
Identifica el conflicto como confirmado. | Se considera que, dada |la
Esta situacién ocurre cuando el comité | importancia de los intereses
identifica un claro conflicto de los | declarados y su relaciéon con el

Exclusion intereses de la persona con el proceso en | tema de interés, el individuo no

debe participar ya que pondria en
riesgo la validez del y/o Ia
confianza en el proceso.

Fuente: elaboracién propia

Para los casos en los que la participacidon es limitada o no puede darse, se
delibera sobre los posibles cursos de accidon que buscan alcanzar un equilibrio
reflexivo (168), lo que quiere decir que se pretende optimizar la experticia y
disminuir el riesgo de materializacion de los conflictos de intereses, generando
recomendaciones de accion.

Con estas consideraciones, se presenta a continuacion la sintesis de los
resultados del analisis y deliberacion del comité de gestién de CDI respecto a los
expertos del GD.




Tabla 29. Matriz sintesis de declaracion y analisis de conflictos de interés

Resultado
Experticia Tipo de deliberacion
Intereses soportada conflicto de Comité de
Nombre Rol . . e
declarados para el interés gestion de
producto identificado conflictos de
Interés
Gustavo Experto del Menciona que ha Médico y Conflicto de Considerando las
Adolfo Giraldo | grupo dado cirujano. interés financiero | aclaraciones del
Ospina desarrollador conferencias Especialista en y relacionado con | experto, se observa
sobre genética el tema. que el riesgo de
diagnéstico, médica. materializacion del
seguimiento de Magister en conflicto es bajo,
enfermedades educacion por lo que se le da
huérfanas. superior en aval de
salud. participacién
completa.
Rosanna Experta No declara Lider Ninguno Al no tener
Camerano metodoldgica intereses Epidemidloga de conflictos de
Ruiz del grupo relacionados. la Unidad de intereses
desarrollador sintesis de la relacionados con el
evidencia y tema, tiene aval de
gestién de las participacién
tecnologias completa.
sanitarias.
Juan Camilo Experta No declara Epidemidlogo de | Ninguno Al no tener
Vargas metodoldgica intereses la Unidad de conflictos de
del grupo relacionados. sintesis de la intereses
desarrollador evidencia y relacionados con el
gestidn de las tema, tiene aval de
tecnologias participacién
sanitarias. completa.
Diana Segura Experta No declara Quimica Ninguno Al no tener
metodoldgica intereses farmacéutica de conflictos de
del grupo relacionados. la Unidad de intereses
desarrollador sintesis de la relacionados con el
evidencia y tema, tiene aval de
gestién de las participacién
tecnologias completa.
sanitarias.
Catalina Experto No declara Quimica Ninguno Al no tener
Restrepo metodoldgico intereses farmacéutica de conflictos de
del grupo relacionados. a Unidad de intereses
desarrollador sintesis de la relacionados con el
evidencia y tema, tiene aval de
gestion de las participacion
tecnologias completa.
sanitarias.
Jefferson Coordinador de No declara Jefe de métodos | Ninguno Al no tener
Antonio la Unidad de intereses cualitativos e conflictos de
sintesis de la relacionados intereses
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Resultado

Experticia Tipo de deliberacion
Intereses soportada conflicto de Comité de
Nombre Rol . z e
declarados para el interés gestion de
producto identificado conflictos de
Interés
Buendia evidencia y investigacion relacionados con el
Rodriguez gestion de las social. tema, tiene aval de
tecnologias participacién
sanitarias. completa.
Fanny Profesional de No declara Profesional de Ninguno Al no tener
Emelina apoyo de intereses apoyo a conflictos de
Torres Garcia participacion relacionados. participacion de intereses
la Jefatura de relacionados con el
métodos tema, tiene aval de
cualitativos e participacion
investigacion completa.
social.
Andrea Especialista en No declara Especialista de Ninguno Al no tener
Johanna Lara participacion intereses participacion de conflictos de
Sanchez relacionados. la Jefatura de intereses

métodos
cualitativos e
investigacion
social.

relacionados con el
tema, tiene aval de
participacion
completa.

Fuente: elaboracion propia




Anexo 2. Proceso de construcciéon y refinamiento de preguntas
orientadoras

La construccion de las preguntas orientadoras inici6 con una busqueda
exploratoria de informacién por parte del equipo técnico del IETS con el objeto
de conocer aspectos relevantes de la FQ y del manejo integral. Posterior a esto,
se sostuvieron reuniones con los referentes técnicos del MSPS y se discutieron
los topicos de interés identificados, el alcance del lineamiento, objetivos,
aspectos abordados y no abordados y el enfoque de las preguntas de
orientadoras.

Finalmente, en el espacio de socializacidon con actores interesados se hicieron las
siguientes modificaciones:

e En la pregunta orientadora relacionada con el tamizaje se especificd que
es neonatal. ¢Cudles son las recomendaciones para el tamizaje neonatal
de la fibrosis quistica, que garanticen su identificacién precoz?

e La pregunta sobre la prevencién de complicaciones se reformuld: éCuadles
son las intervenciones para prevenir complicaciones y garantizar la
estabilidad clinica de las personas con fibrosis quistica?

La version definitiva de las preguntas orientadoras se encuentra en el punto 5.




Salud

Anexo 3. Estrategias de busqueda

A continuacion, se presentan los resultados de las busquedas realizadas en

repositorios de GPC.

Tabla 30. Estrategias de busqueda para GPC (en repositorios)

Enlace Ter’mmos de Identificadas | Seleccionadas
basqueda
https://www.acponline.or|Cystic, fibrosis,
g/clinical- guideline, busqueda 0 0
information/guidelines manual
. "cystic fibrosis
https://www.ahrg.gov/ guideline” 0 0
https://www.nhmrc.gov. |Cystic, fibrosis,
- o 0 0
au/guidelines guideline
https://sites.bvsalud.org |, o o
/bigg/en/biblio/ cystic fibrosis 3 3
) "cystic fibrosis
https://www.cadth.ca/ guideline" 1 1
https://canadiantaskforc
e.ca/guidelines/published |cystic fibrosis 0 0
-guidelines/
h.ttps.://cenetec— cystic fibrosis 0 0
difusion.com/gpc-sns/
cystic fibrosis
(inglés), fibrose
https://www.cismef.org/ |kystique, ligne
. ; ) 0 0
cismef/ directrice,
Mucoviscidose
(francés)
https://www.health.govt. cystic fibrosis 0 0
nz/about-
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Términos de

Enlace . Identificadas | Seleccionadas
basqueda
ministry/ministry-health-
websites/new-zealand-
guidelines-group
https://guidelines.gradep Cystic, fibrosis 0 0
ro.org/search
https://www.who.int/pu |Cystic fibrosis, 0 0
blications/who-guidelines |busqueda manual
https://www.fisterra.com |Fibrosis quistica,
. . o 0 0
/guias-clinicas/ Mucoviscidosis
https://guidelines.ebmpo |Cystic fibrosis,
o 1 1
rtal.com Mucoviscidosis
https://joulecma.ca/cpg/ “Cystic fibrosis” 0 0
homepage
https://portal.guiasalud. Fibrosis quistica,
es/gpc/?_sfm_wpcf- N 0 0
Mucoviscidosis
estado=1
Busqueda manual
https://www.guidelinesin |en el modulo: 0 0
practice.co.uk/ “Genetic Conditions
Guidelines”
https://www.england.nhs| . s
.uk/nhsidentity/ Cystic fibrosis 0 0
https://www.nice.org.uk/| Cystic fibrosis” 0 0
guidance filtro: guideline
https://diprece.minsal.cl/
programas-de- Fibrosis 0 0
salud/guias-clinicas/
https://www.argentina.g |Fibrosis quistica, 1 1

ob.ar/salud/calidadatenci

busqueda manual
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Repositorios de GPC
Fechas de busqueda 23 de junio de 2025
ID Recursos Enlace Ter’mmos de Identificadas | Seleccionadas
busqueda
onmedica/guiaspracticacl
inica
SIGN (Scottish . ) ) ) .
21|Intercollegiate  Guidelines ::Epi.i{j/(:v”\;v;vs./&gn.ac.uk/o Ezztljeda mg:ur;s's’ 0 0
Network) 9 q
Singapore Ministry  of|https://hpp.moh.gov.sa/ L )
22 health Guidelines guidelines/ Cystic, fibrosis 0 0
Sociedad  Espafiola de 'htt.ps://www'.semfyc.es/b ) ) .
L . iblioteca/national- Fibrosis, quistica,
23|Medicina de Familia vy L : 0 0
o electronic-library-for- busqueda manual
Comunitaria
health-nelh/
https://www.uspreventiv
U.S. Preventive Services|eservicestaskforce.org/us|, L o
24 Task Force (USPSTF) pstf/recommendation- cystic fibrosis 0 0
topics
WHOLIS - Sistema de|http://apps.who.int/iris/d| cYstic fibrosis”
25|Informacion de la Biblioteca|iscover?&query=guidelin |Ejjtros: 2020-2025; 0 0
de la OMS €s%20as%20topic guideline

Fuente: elaboracion propia

Tabla 31. Estrategias de bisqueda en bases de datos, fuente Embase

Caracteristica Reporte
Tipo de busqueda | Nueva
Bases de datos Embase
Plataforma Ovid

Fecha de | 29/06/2025
busqueda

Rango de fecha | Ultimos 5 afios
de busqueda
Restricciones de | Ninguno

lenguaje
Otros limites Guias de Practica Clinica y Revisiones sistematicas con o sin metaanalisis
#1 | Cystic fibrosis.ti 55567
#2 | Cystic fibrosis.ab 74535
#3 | Cystic fibrosis.kf 21572
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#4 | Cystic fibrosis.tw 89263
#5 | Systematic review.ti 33377
3
Estrategia de | #6 | Meta analysis.ti 27153
busqueda 3
#7 | Metaanalysis.ti 3579
#8 | Metanalysis.ti 523
#9 | Guideline.ti 31743
#1 | Guidelines.ti 10971
0 5
#1 |5or6o0or7or8or9ori0 59344
1 2
#1 | lor2or3or4 91034
2
#1 | 11 and 12 977
3
#1 | limit 13 to yr="2020 -Current" 450
4
Referencias
identificadas 450

Fuente: elaboracion propia

Tabla 32. Estrategias de busqueda en bases de datos, fuente Medline

Caracteristica Reporte

Tipo de busqueda | Nueva

Bases de datos Medline
Plataforma Ovid

Fecha de | 29/06/2025
busqueda

Rango de fecha | Ultimos 5 afios
de bisqueda
Restricciones de Ninguno

lenguaje

Otros limites Guias de Practica Clinica y Revisiones sistematicas con o sin metaanalisis
#1 | Cystic fibrosis.ti 34010
#2 | Cystic fibrosis.ab 44822
#3 | Cystic fibrosis.kf 11173
#4 | Cystic fibrosis.tw 53570
#5 | Systematic review.ti 29167

2

Estrategia de | 46 | Meta analysis.ti 22846

busqueda 6
#7 | Metaanalysis.ti 804
#8 | Metanalysis.ti 252
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#9 | Guideline.ti 82672
#1 | Guidelines.ti 10971
0 5

#1 | 5or6o0or7o0or8or9oril0 49027
1 7

#1 [ lor2or3or4 54876
2

#1 | 11 and 12 689

3

#1 | limit 13 to yr="2020 -Current" 343

4

Referencias
identificadas

343

Fuente: elaboracion propia.

Tabla 33. Estrategias de basqueda en bases de datos, fuente Cochrane

Caracteristica

Reporte

Tipo de busqueda

Nueva

Bases de datos

Cochrane Database of Systematic Reviews

Plataforma Cochrane Database of Systematic Reviews
Fecha de | 01/07/2025
busqueda

Rango de fecha
de bisqueda

Ultimos 5 afios

Restricciones de
lenguaje

Ninguno

Otros limites

Estrategia de
busqueda

#1

Cystic fibrosis

101

Referencias
identificadas

101

Fuente: elaboracion propia

Tabla 34. Estrategias de busqueda en bases de datos, fuente LILACS

Caracteristica Reporte
Tipo de bisqueda | Nueva
Bases de datos LILACS
Plataforma Bireme
Fecha de | 01/07/2025
busqueda

Rango de fecha
de basqueda

Ultimos 5 afios
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Restricciones de
lenguaje

Ninguno

Otros limites

Limitado a guias de practica clinica y revisiones sistematicas

Estrategia de
busqueda

#1

Fibrosis Quistica

43

Referencias
identificadas

43

Fuente: elaboracion propia
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Anexo 4. Diagramas de flujo de la busqueda, tamizacion y
seleccion de evidencia

Figura 8. Diagrama Prisma GPC

Referencias dentificadas Referzncias kEentificasdas
medianke Iss busquadas en medisnte las busquadas de
las bases de datos (m=1078] siras fuentes (n=17)

Referencias despusds de
#  remaver los duplicedos e
(n=911)
r
Referencias amizades par > Referencies axcluidas
kil ¢ resumen (=911} (= BTE}

Articulos en texte completo excluidos
(n=17%]
Articulas en taxta
mmpl&:?;;ﬁ:;aaim para . Mo abordan las preguntas
(n= 33) orientadaras (n= 11}
" Mo s puds recuperar taxto
campleto (n=1})
- . Baja calidad metodaligica
Guias de Prictica Clinica tn=2)
incluldas - Otra poblacicn (n= 1)
(n=T) - Publicacién duplicada, pere an
otrg idioma (n= 1)
Evidancia integrativa incluida " Documento retirade por ef
(n= 9] desarrodlador (n=1)

Fuente elaboracion propia
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Figura 9. Diagrama Prisma RSL

Referencias identificadas feferencias identificadas
mediante |a bisqueda an madianta la bisqueda da
bases de datas otras fusntes
{n=1074a) (n=17)

Aeferencias despuds da
remaover los duplicados -4
{n=4911)

»

Referencias tarnizadas Referencias excluidas
pir tiule y resumen (n= 876)

(n=011)

L J

Articules en texto complete excluides
{n= 27F)

RSL en texto complato

evaluados para . .
P - Baja calidad metedoldgica:

elegibilidad R
(n= 35) (n=2)
. Gtra peblacion (n=1)
- Pertinencia (n=24]

1
Revisiones sistemdticas

incluidas
n= (]

Fuente elaboracién propia
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Anexo 5. Listado de estudios incluidos y excluidos

Tabla 35. Estudios incluidos (GPC) y Evidencia Integrativa

- a Ti de
No | Autor, aino | Titulo PO .
estudio
Guia de Practica Clinica Nacional para el tratamiento con
Conetec et .
1 potenciadores y moduladores del Regulador de la | GPC
al. (2023) :
Conductancia.
- ) : . ) GPC
Cystic Fibrosis Newborn Screening: A Systematic Review-
McGarry et ) - . .| desarrollada
2 Driven Consensus Guideline from the United States Cystic
al. (2025) . . i por
Fibrosis Foundation.
consenso
. Brazilian guidelines for the pharmacological treatment of the
Athanazio e . -
pulmonary symptoms of cystic fibrosis. Official document of
3 |etal . L . . . GPC
the Sociedade Brasileira de Pneumologia e Tisiologia (SBPT,
(2023) . : .
Brazilian Thoracic Association).
McDonald Academy of Nutrition and Dietetics: 2020 Cystic Fibrosis | GPC
4 | etal. Evidence Analysis Center Evidence-Based Nutrition Practice
(2021) Guideline.
. Z{":‘ICha”Sk' ESPEN-ESPGHAN-ECFS guideline on nutrition care for cystic | '
' fi is.
(2024) ibrosis
Ministerio Guia de Practica Clinica para la prevencién, diagnéstico, | GPC
de Salud y tratamiento y rehabilitacion de Fibrosis Quistica. Guia No.
6 Proteccién 38.
Social de
Colombia
(2014)
NICE, 2021 | Shared decision-making guideline. GPC
7
Instituto Actualizacidon de las recomendaciones técnicas y operativas | Documento
8 Nacional de | para laboratorios de tamizaje neonatal técnico
Salud
(2024)
Ministerio Orientaciones para el Trabajo con Grupos de Apoyo y Grupos | Documento
de Salud y de Ayuda Mutua. Subdireccién de Enfermedades No | técnico
Proteccién Transmisibles.
9 .
Social de
Colombia
(2018)
Cystic Standards of Care and Good Clinical Practice for the | Position
10 | Fibrosis Physiotherapy Management of Cystic Fibrosis. statement
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No | Autor, aiio | Titulo Tipo . de
estudio
Trust UK,
2020
Hebestreit Statement on Exercise Testing in Cystic Fibrosis from the | Position
11 | et al., 2015 | European Cystic Fibrosis society. statement
Conway et European Cystic Fibrosis Society Standards of Care: | Position
12 | al., 2014 Framework for the Cystic Fibrosis Centre statement
Goetz et al., | US Cystic fibrosis foundation position paper: Redefining the | Position
13 | 2024 CF care model. statement
Brown et US Cystic fibrosis foundation position paper: Redefining the | Position
14 | al., 2024 cystic fibrosis care team statement
Nori et al., The Global Role of Patients, Advocates and Caregivers in | Evidencia
15 | 2022 Rare Diseases. integrativa
Dong et al., | Exploring the path for patient organizations to participate in | Evidencia
16 | 2025 medical security for rare diseases integrativa
GPC: guia de practica clinica
Fuente: elaboracién propia
Tabla 36. Estudios incluidos (RSL)
No | Autor, affio | Titulo Tipo ) LB
estudio
1 Iftikhar et | Comparative Efficacy of CFTR Modulators: A Network | Revisidn
al. (2025) Meta-analysis sistematica
5 Dawson et | Psychological interventions for improving adherence to | Revision
al. (2023) inhaled therapies in people with cystic fibrosis. sistematica
3 Main et al. | Conventional chest physiotherapy compared to other airway | Revisién
(2023) clearance techniques for cystic fibrosis sistematica
4 Warnock et | Airway clearance techniques compared to no airway | Revisién
al. (2023) clearance techniques for cystic fibrosis sistematica
Wilson et al. Revision
Acti le of hi hni f ic fi is. .
5 (2023) ctive cycle of breathing technique for cystic fibrosis sisternatica

109




No | Autor, afio | Titulo Tipo ) de
estudio
Burnham et ) ) ) ) L ) Revision

6 al. (2021) Autogenic drainage for airway clearance in cystic fibrosis. sisternatica
Radtke et al. ) o ) S A ) Revision

7 (2022) Physical activity and exercise training in cystic fibrosis sisternatica

Stanford et
al. (2020)

Respiratory muscle training for cystic fibrosis

Revision
sistematica

Fuente: elaboracién propia

Tabla 37. Estudios Excluidos (GPC)

No | Autor, aiio Titulo Razon” de
exclusion
The Exeter Activity Unlimited statement on physical
1 Williams et al. | activity and exercise for cystic fibrosis: methodology and | Baja calidad
(2022) results of an international, multidisciplinary, evidence- | metodoldgica
driven expert consensus
5 Neri et al. Brazilian Guidelines for Nutrition in Cystic Fibrosis Baja calidad
(2022) metodoldgica
3 Green et al. Cystic Fibrosis Foundation Evidence-Based Guideline for | Otra
(2024) the Management of CRMS/CFSPID. poblacién
Massie et al Australasian guideline for the performance of sweat
4 (2025) : chloride testing 3rd edition: to support cystic fibrosis | Pertinencia
screening, diagnosis and monitoring.
5 Dellon et al. Addressing pain in people living with cystic fibrosis: Cystic Pertinencia
(2025) fibrosis foundation evidence-informed guidelines.
6 Coriati et al. Cystic Fibrosis-related Diabetes: A First Canadian Clinical Pertinencia
(2025) Practice Guideline.
. Guidelines for reproductive genetic carrier screening for | Pertinencia
Kirk et al. o . ) .
7 cystic fibrosis, fragile X syndrome and spinal muscular
(2025)
atrophy
Actualizacién en fibrosis quistica estandares de atencién | Pertinencia
8 Boza et al. para pacientes con diagndstico de fibrosis quistica con
(2023) terapia moduladora: informe de la Sociedad Europea de

Fibrosis Quistica 2023
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Razon de

No | Autor, afo Titulo ..
exclusion
9 William et al. Expert guidelines on exercise and physical activity for Pertinencia
(2023) people with cystic fibrosis.
10 Johnston et Appraisal of Clinical Practice Guideline: Physiotherapy for Pertinencia
al. (2021) cystic fibrosis in Australia and New Zealand.
Comité
Nacional de
Neumologia
11 de la Guideline for the diagnosis and treatment of patients with Pertinencia
Sociedad cystic fibrosis. Update
Argentina de
Pediatria et
al. (2021)
Comité
Nacional de
Neumologia
de la Guia de diagndstico y tratamiento de pacientes con | Duplicado
12 . ) : s L
Sociedad fibrosis quistica. Actualizacion
Argentina de
Pediatria
(2021)
13 Boza et al. Consenso chileno para la atencién integral de nifos y Pertinencia
(2020) adultos con fibrosis quistica
Cystic Fibrosis Foundation consensus guidelines for the | Pertinencia
14 Kapnadak et care of individuals with advanced cystic fibrosis lung
al. (2020) )
disease.
15 van der Haak | Highlights from the nutrition guidelines for cystic fibrosis Pertinencia
et al. (2020) in Australia and New Zealand.
Ministerio de Sin acceso
salud de El Lineamientos técnicos para realizar tamizaje metabdlico
16 .
Salvador neonatal (Crecer juntos)
(2023)
Publicacion
17 | NICE (2020) | COVID-19 rapid guideline: cystic fibrosis retirada por

el
desarrollador

Fuente: elaboracién propia
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Tabla 38. Estudios Excluidos (RSL)

- a Razé d
No | Autor, afio | Titulo azon” €
exclusion
Achterbosch | Shared decision making and inhaled medication adherence Otra
1 |et al. | in patients with COPD, asthma and cystic fibrosis: a oblacién
(2025) systematic review P
A Systematic Review of Cystic Fibrosis in Children: Can Non-
Gonzalez et . . . i
2 al. (2023) Medical Therapy Options Lead to a Better Mental Health | Pertinencia
' Outcome?.
oem = Al The Bole of Psychologlca! Interve|.1t|orys in I.Enhancmg Quallt.y Baja calidad
3 of Life for Patients with Cystic Fibrosis—A Systematic , .
(2025) ) metodoldgica
Review
4 Hansen et | Medication adherence to CFTR modulators in patients with | Baja calidad
al. (2024) cystic fibrosis: a systematic review metodoldgica
- - Porti .
ARLEELTIE The Efficacy and Safety of Cystic Fibrosis Gene Therapy ertinencia
> |t al. Clinical Trials: A Systematic Review and Meta-Analysis
(2022) Ay v
Bailey et al Effect of CFTR Modulators on Anthropometric Parameters in | Pertinencia
6 Y " | Individuals with Cystic Fibrosis: An Evidence Analysis
(2021) ) )
Center Systematic Review.
da Silva | Use of elexacaftor+tezacaftor+ivacaftor in individuals with | Pertinencia
7 | Filho et al. | cystic fibrosis and at least one F508del allele: a systematic
(2024) review and meta-analysis.
8 Dagenais et | Real-World Safety of CFTR Modulators in the Treatment of Pertinencia
al. (2020) Cystic Fibrosis: A Systematic Review.
9 Dawood et | Newly Discovered Cutting-Edge Triple Combination Cystic Pertinencia
al. 2022 Fibrosis Therapy: A Systematic Review
10 Duckers et | Real-World Outcomes of Ivacaftor Treatment in People with Pertinencia
al. (2021) Cystic Fibrosis: A Systematic Review.
Ivacaftor-tezacaftor-elexacaftor, tezacaftor-ivacaftor and | Pertinencia
Edwards et . . . ) .
11 al. (2025) lumacaftor-ivacaftor for treating cystic fibrosis: a
' systematic review and economic evaluation
Gramegna From Ivacaftor to Triple Combination: A Systematic Review | Pertinencia
12 | et al. | of Efficacy and Safety of CFTR Modulators in People with
(2020) Cystic Fibrosis.
Heneghan Systematic review of corrector modulator therapy for | Pertinencia
13 | et al. | people with cystic fibrosis with class II CFTR gene variants
(2023) (most commonly F508del)
Hussain et Efficacy of Trikafta (ELX/TEZ/IVA) & Symdeko (TEZ/IVA) in | Pertinencia
14 Treating Cystic Fibrosis with F508del Allele: A Systematic
al. (2025) : .
Review and Meta-analysis
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No | Autor, afio | Titulo Razon” de
exclusion
15 Kapouni et | Efficacy and Safety of Elexacaftor-Tezacaftor-Ivacaftor in Pertinencia
al. (2023) the Treatment of Cystic Fibrosis: A Systematic Review
. A systematic review of the impact of | Pertinencia
Kinsey et al. ; e .
16 elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor on body composition in
(2025) o . L .
individuals with cystic fibrosis
Li et al Effectiveness and Safety of Cystic Fibrosis Transmembrane | Pertinencia
17 (2022) " | Conductance Regulator Modulators in Children With Cystic
Fibrosis: A Meta-Analysis.
Lupas et al The clinical effectiveness of elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor | Pertinencia
18 | WP " | (ETI) for people with CF without a F508del variant: A
(2024) . ) .
systematic review and meta-analysis.
Moiceanu et Impact of CFTR Modulator Therapies on Liver Function in | Pertinencia
19 CysFibrosis Patients: A Systematic Review of Hepatic
al. (2025) .
Biomarkers
20 Ng et al.| Timing of pancreatic enzyme replacement therapy (PERT) Pertinencia
(2021) in cystic fibrosis
21 Somaraju et | Pancreatic enzyme replacement therapy for people with Pertinencia
al. (2020) cystic fibrosis
Efficacy and Safety of Triple Combination Cystic Fibrosis | Pertinencia
22 Wang et al. | Transmembrane Conductance Regulator Modulators in
(2022) Patients With Cystic Fibrosis: A Meta-Analysis of
Randomized Controlled Trials.
23 Ward et al. | Impact of Gene Modifiers on Cystic Fibrosis Phenotypic Pertinencia
(2024) Profiles: A Systematic Review.
xu et al Efficacy and safety profile of elexacaftor-tezacaftor- | Pertinencia
24 (2023) ivacaftor triple therapy on cystic fibrosis: a systematic
review and single arm meta-analysis
Yang et al Pertinencia
25 (2031) " | Dornase alfa for cystic fibrosis
Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator | Pertinencia
26 Hamdan et | Protein Modulators in Children and Adolescents with
al. (2024) Different CF Genotypes - Systematic Review and Meta-
Analysis.
Jones et al. | Interventions for improving adherence to airway clearance . )
27 o . o . Pertinencia
(2023) treatment and exercise in people with cystic fibrosis.

Fuente: elaboracién propia
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Anexo 6. Evaluacion de la calidad

Tabla 39. Valoracion de la calidad instrumento AGREE II
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Fuente: elaboracién propia

Tabla 40. Valoracion de riesgo de sesgo RSL con herramienta ROBIS

Hogea et
al. (2025)
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Dawson et
al. (2024)

Warnock et
al. (2023)

Hansen et
al. (2024)

0.

Iftikhar et
al. (2025)

0.

Main et al.
(2023)
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N. Titulo Autor y afo Don;mlo Don;mlo Don;mlo Don;mlo Revision

Active cycle of
 loeting | wisre | @ @ | @ @ | @
technique for | al. (2023)
cystic fibrosis.

Autogenic
drainage for | surnh t
8 airway urnnarm € ‘ ‘ ‘ ‘ .
. al. (2021)
clearance in

cystic fibrosis.

5 2 exercise | Radtke et o o O o @

training in cystic | al. (2022)

fibrosis
Respiratory
10 | muscle training | Stanford et . . . . ‘
for cystic | al. (2020)
fibrosis

Ver comentarios de celdas

a. Los autores limitaron la busqueda Unicamente al idioma inglés, y ademas solo a los
estudios publicados en los Ultimos 10 afos. Existe la posibilidad que estudios previos
pudieran cambiar la direccion de las conclusiones.

b. Solo se obtuvo informacién en inglés y de los Ultimos 10 afios previos a la publicacién

pese a que el grupo es rumano. Adicionalmente, no tenemos acceso a las estrategias

de busqueda.

En apariencia no se hizo una evaluacién formal del riesgo de sesgos.

No hay claridad de cuantos estudios potenciales pudieron quedar excluidos si los hubo.

Los autores no abordaron en la sintesis las limitaciones identificadas.

Limitaron las busquedas Unicamente a inglés y holandés.

No es claro por qué restringir a inglés y holandés cuando se busco en bases que incluyen

extenso material en aleman y francés. No sabemos si usaron métodos adicionales de

busqueda.

h. Es posible que hayan quedado fuera algunos estudios relevantes.

i. Los autores no abordaron todas las limitaciones encontradas, en especial el hecho que
hayan buscado en holandés e inglés Unicamente. Es extrafio que una vez decidido usar
holandés no se incluya al menos aleman o francés.

j. No es claro si el RoB fue por duplicado.

k. No es claro si el RoB se realizd por duplicado, pero parece un riesgo menor de sesgo.

Fuente: elaboracion propia

@ "o ao
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Tabla 41. Valoracion de riesgo de sesgo Consensos Formales con herramienta

de JBI
Cystic Fibrosis Newborn Screening: A Systematic Review-
Titulo Driven Consensus Guideline from the United States Cystic
Fibrosis Foundation.
Autor, afio McGarry et al, 2025
1 ¢Estan claramente identificados
los desarrolladores de la directriz SI
de consenso (y cualquier
afiliacion)?
2. ¢Los desarrolladores de la
directriz de consenso tienen ST
prestigio en el campo de la
experiencia?
3. ¢Participan las partes
interesadas apropiadas en el
desarrollo de la directriz y las ST
conclusiones extraidas representan
las opiniones de los usuarios a los
que van dirigidos?
4. {Se reconocen y se responde a
los sesgos debidos a intereses SI
contrapuestos?
5. ¢Se describen los procesos de
recopilacion y resumen de la SI
evidencia?
6. ¢Se defiende légicamente alguna
incongruencia con la SI
literatura/evidencia existente?
7. éSe describen los métodos
utilizados para elaborar SI
recomendaciones?
Valoracién global INCLUIR

Fuente: elaboracion propia

Tabla 42. Lista de verificacion de evaluacion critica de JBI para evidencia

textual: directrices de politica/consenso

Autor: Sellers (2021)

Si No | No es | No
claro aplica
¢Estan claramente identificados los desarrolladores | X o O m
de la politica/directriz de consenso (y cualquier
lealtad/afiliacion)?
¢Tienen los desarrolladores de la politica/directriz | X o O m
de consenso una posicién en el campo de la
experiencia?
¢Estan involucrados los interesados apropiados en | X o O O
el desarrollo de la politica/directriz y las
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Salud

conclusiones representan las opiniones de sus
usuarios previstos?

4. ¢Se reconocen y responden los sesgos debidos a | X o O O
intereses en competencia?

5. ¢Se describen los procesos de recopilacion vy | X o 0 0
resumen de la evidencia?

6. ¢Se defiende logicamente cualquier incongruencia | X o 0 0
con la literatura/evidencia existente?

7. ¢Se describen los métodos utilizados para | x o 0 0
desarrollar las recomendaciones?

Evaluacion general Incluido

Fuente: elaboracion propia

Tabla 43. Lista de verificacion de evaluacion critica de JBI para evidencia
textual: narrativa
Autor: Khare (2021)

. No .
Si No Claro No aplica

1. ¢EEs el generador de la X 0 o 0
narrativa una fuente creible o
apropiada?

2. ¢éSe explica la relacion entre X 0 o 0
el texto y su contexto?
(dénde, cuando, con quién,
c6mo)

3. ¢éLa narrativa presenta los X 0 i 0
eventos en una secuencia
légica para que el lector o el
oyente puedan entender
como se desarrolla?

4. ¢éLlegas, como lector u oyente X O o 0
de la narrativa, a
conclusiones similares a las
del narrador?

5. ¢éLas conclusiones se derivan X =i o o
del relato narrativo?

6. ¢éConsideras este relato como X o o O
una narrativa?

Evaluacion general Incluido

Fuente: elaboracion propia

Tabla 44. Lista de verificacion de evaluacion critica de JBI para evidencia
textual: directrices de politica/consenso

Ramos (2022)
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Si No No es No
claro aplica

1. (¢Estan claramente identificados los X o o O
desarrolladores de la politica/directriz de
consenso (y cualquier lealtad/afiliacién)?

2. (Tienen los desarrolladores de la X o o O
politica/directriz de consenso una posicién en el
campo de la experiencia?

3. (¢Estan involucrados los interesados apropiados X o o O
en el desarrollo de la politica/directriz y las
conclusiones representan las opiniones de sus
usuarios previstos?

4. ¢Se reconocen y responden los sesgos debidos O o X O
a intereses en competencia?

5. ¢Se describen los procesos de recopilacion y X o o O
resumen de la evidencia?

6. ¢Se defiende logicamente cualquier X o o O
incongruencia con la literatura/evidencia
existente?

7. ¢Se describen los métodos utilizados para X o o O
desarrollar las recomendaciones?

Evaluacion general Incluido

Fuente: elaboracion propia

Tabla 45. Lista de verificacion de evaluacion critica de JBI para evidencia
textual: narrativa

Ullal (2022)
Si No No No
Claro aplica
1. ¢Es el generador de la narrativa una fuente X o o O
creible o apropiada?
2. ¢Se explica la relacidon entre el texto y su X o o O
contexto? (donde, cuando, con quién, como)
3. ‘{¢lLa narrativa presenta los eventos en una X m] m] o
secuencia ldgica para que el lector o el oyente
puedan entender como se desarrolla?
4. (llegas, como lector u oyente de la narrativa, X i i O
a conclusiones similares a las del narrador?
5. ¢éLas conclusiones se derivan del relato X o o O
narrativo?
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6. {¢Consideras este relato como una narrativa? X u] u] o

Evaluacion general Incluido

Tabla 46. Valoracion de la calidad metodolégica de revisiones sistematicas
con metaanalisis de comparaciones indirectas o metaanalisis en red.
Herramienta adaptada al espafnol a partir de ISPOR, 2014

Referencia: Iftikhar, Imran Hasan, et al. "Comparative Efficacy of CFTR Modulators: A Network
Meta-analysis." Lung 203.1 (2025): 1-11.

IMPORTANCIA Revisor 1
1 ¢Es la poblacién relevante? Si
¢Hay alguna intervencidn critica que no se incluy6? No
3 ¢Hay algun resultado importante no incluido? Si
¢Es el contexto (tal como los ajustes necesarios y las Si
circunstancias) aplicable a su poblacion?

* Otras razones pueden incluir una formacion insuficiente del evaluador. Por favor especifique
en la seccién de comentarios.

Comentarios:

#1

#2

#3: No hay informacién de mortalidad, pero es un
desenlace que tomara afios

#4:
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¢Es el alcance del metanalisis en red (MAR) suficiente o insuficiente Suficiente
para su problema de decisidon?

CREDIBILDAD

Evidencia usada para las comparaciones indirectas o el Revisor 1
Metaanalisis en Red (MAR)

1 ¢Siguieron los investigadores un proceso sistematico Si
gue garantices la inclusién de todos los ECA
relevantes?**

2 ¢Se establece una red conectada de ensayos clinicos Si
aleatorizados de la intervencidn de interés?

3 ¢Es visible que se incluyeron estudios de baja calidad No
que por tanto pueden conducir a un sesgo?

4 ¢Es probable que el sesgo se indujo por la No
notificacidn selectiva de los resultados en los
estudios?

5 ¢Existen diferencias sistematicas en los modificadores No

del efecto del tratamiento (es decir, el paciente de
referencia o las caracteristicas del estudio que
afectan los efectos del tratamiento) a través de las
diferentes comparaciones de tratamiento en la red?

6 Si es asi (es decir, hay tales diferencias sistematicas
en los modificadores del efecto del tratamiento),
éfueron estos desequilibrios en los modificadores de
efecto a través de las diferentes comparaciones de
tratamiento identificadas antes de comparar los
resultados individuales del estudio?

Valoracién global (Fuerte/Neutro/Débil) Fuerte

* Otras razones pueden incluir una formacién insuficiente del evaluador. Por favor especifique
en la seccién de comentarios.

** Para ayudar a responder este item especifico, uno puede pensar en las siguientes sub-
preguntas: -¢La estrategia de busqueda se enfocd en ensayos controlados aleatorios entre
todas las intervenciones de interés? -éSe realizaron busquedas en varias bases de datos (p.
Ej., MEDLINE, EMBASE, Registro Cochrane Central de Ensayos)? -éLos criterios de seleccion
de la revisién admitirian todos los ensayos controlados aleatorios de interés (si se identifican
mediante la busqueda bibliografica)?
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Comentarios

ANALISIS

Revisor 1

7 ¢Se usaron métodos estadisticos que preservan la
aleatorizacién dentro del estudio original? (Sin
comparaciones nuevas)

Si

8 Si se dispone de comparaciones directas e indirectas
para contrastes en pares (es decir, bucles cerrados),
ése evaluo o discutid el acuerdo en cuanto a los
efectos del tratamiento (es decir, la consistencia)?

Si

9 En presencia de consistencia entre las comparaciones
directas e indirectas, ése incluyeron pruebas directas
e indirectas en el metaanalisis en red (MAR)?

Si

10 En caso de inconsistencia o un desequilibrio en la
distribucién de los modificadores del efecto del
tratamiento por medio de los diferentes tipos de
comparaciones en la red de ensayos, éintentaron los

investigadores minimizar este sesgo con el analisis?
Xk

11 ¢Se proporciono una justificacion valida para el uso
de efectos aleatorios o modelos de efectos fijos?

Si

12 Si se utilizé un modelo de efectos aleatorios, ise
exploraron o discutieron los supuestos acerca de la
heterogeneidad? ***

Si

13 Si hay indicios de heterogeneidad, ése realizaron
analisis de subgrupos o analisis de meta-regresién
con co-variables pre-especificadas? ***

Valoracién global (Fuerte/Neutro/Débil/Error fatal)

Fuerte

* Otras razones pueden incluir una formacién insuficiente del evaluador. Por favor especifique

en la seccion de comentarios.

** En ausencia de inconsistencias y ausencia de diferencias en los modificadores del efecto
entre las comparaciones, este item se califica como "si". Si hay inconsistencias o diferencias
sistematicas en los modificadores de efectos entre las comparaciones, este item se puntuara
con un “si” si se utilizan modelos que capturan la inconsistencia, o se usan modelos de
metarregresion que se espera que expliquen o ajusten la inconsistencia / sesgo.

*** Gj se proporciond una justificacién valida para el modelo de efectos fijos, indique "no se

aplica".
Comentarios:
CALIDAD Y TRANSPARENCIA DE LOS INFORMES Revisor 1
14 ¢Se proporciona una representacion grafica o tabular Si
de la red de pruebas con informacion sobre el
numero de ECA por comparacion directa?
15 ¢Se informan los resultados de los estudios Si

individuales?

123




16

¢Se informan los resultados de las comparaciones
directas por separado de los resultados de las
comparaciones indirectas o del metaanalisis en red?

Si

17

¢Se informan todos los contrastes por pares entre las
intervenciones obtenidas con el metaandlisis en red
junto con las medidas de incertidumbre?

Si

18

¢Se proporciona una clasificacion de las
intervenciones dados los efectos del tratamiento
informados y su incertidumbre por resultado?

Si

19

¢Se informa el impacto de las caracteristicas
importantes del paciente sobre los efectos del
tratamiento?

No hay informacion

Valoracién global (Fuerte/Neutro/Débil/Error fatal)

Neutro

Comentarios:* Otras razones pueden incluir una formacion insuficiente del evaluador. Por

favor especifique en la seccién de comentarios.

Interpretacion Revisor 1
20 éSon las conclusiones justas y equilibradas? Si
Valoracién global (Fuerte/Neutro/Débil/Error fatal) Fuerte

* Otras razones pueden incluir una formacién insuficiente del evaluador. Por favor especifique

en la seccion de comentarios.

Comentarios:

Conflicto de interés/ Conflict of Interest Revisor 1
21 ¢Hubo algun conflicto de intereses potencial? ** No
22 En caso afirmativo, ése tomaron medidas para
abordarlos? ***
Valoracién global (Fuerte/Neutro/Débil/Error fatal) Fuerte

* Otras razones pueden incluir una formacion insuficiente del evaluador. Por favor especifique

en la secciéon de comentarios.

Comentarios:

éLa credibilidad del metaanalisis en red es suficiente o insuficiente?

Suficiente

Fuente: elaboracion propia
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Anexo 7. Disponibilidad de tecnologias en salud en Colombia

Tabla 47. Informacién de comercializacién y estado financiamiento medicamentos con registro sanitario autorizado

en Colombia

No(rinllare Registr Ees;?:t?- '::; Es‘tjado Objeti
Principio e o Presentacion . . G CuM e Vo
activo product | sanitari sarc:ita ;i?; comercial R L LR ) e * . fin_ancia ter_apé
o o rio tica miento utico
Caja de carton por diez
tabletas envasadas en 2963
blister de pvc/aluminio Tratamiento de los 4-1 . -
por 10 tabletas. sindromes colestasicos. 8
Caja de carton por Tratamiento de la colestasis 0]
quince tabletas intrahepética en el E
envasadas en blister x embarazo. 2963 & <
10 tabletas + blister x 5 Tratamiento de la colestasis | 4-2 B 2 o
g INVIMA tabletas en Zambon secundaria a fibrosis quistica. f o
= Ursacol | 2008 M- | . Tabl pvc/aluminio lombi Disolucion de calculos biliares © 3
o 300 m 009720- gente eta ; colomMBl 1 e colesterol en la vesicula o 0
S g Caja de carton por 20 as.a. 1€ Ve 3 @
A R2 tabletas envasadas en biliar cuando la funcién de la | 2963 B @ <
3 blister pvc/aluminio vesicula esta intacta. 44 &’3, o
8 Caja de carton por 100 Tratam_lgnto (_:Ie Ia_C|rr05|s Z 9
5 tabletas envasadas en . b||_|,ar primaria. 2963 - 8 =3
o blister pvc/aluminio I_D_lsolucmn de Io_s ca_Ilcqus 4-5 ° g
S - - biliares en combinacién con ° ©
< Caja de cartén por 30 litotripsia. 2963 G 3
tabletas envasadas en 4-6 - S 8
blister de pvc/aluminio u‘_f c
Institucional: caja por 15 Disolucién de calculos biliares | 2008 =
INVIMA tabletas en blister Zambon en combinacion con 7430 - S
Ursacol® | 2015M- Vigente Tabl pvc/pvdc/aluminio colombi litotripsia. disolucion de -2 E
600 mg | 001643 eta Institucional: caja por as.a calculos biliares de colesterol | 2008
8 100 tabletas en blister "' | cuando la funcién de vesicula | 7430 -
pvc/pvdc/aluminio biliar esta intacta. - -3
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Estado

For

- Nombre | Registr registr | ma » Estado | Objeti
P"mflp'o 2z ° o farm Presentaf:lon Titular Indicacion INVIMA L IUM . 2z . ve
activo product | sanitari sanita | acéu comercial * financia | terapé
o o . . miento | utico
rio tica
Caja por 10 tabletas en tratamiento de la cirrosis 2008
blister biliar primaria (cbp). - 7430 -
pvc/pvdc/aluminio tratamiento de los sindromes | -6
Caja por 15 tabletas en colestaticos - tratamiento de | 2008
blister la colestasis intrahépatica en | 7430 -
pvc/pvdc/aluminio el embarazo. tratamiento de -7
Caja por 100 tabletas en la colestasis secundariaa | 2008
blister fibrosis quistica. - 7430 -
pvc/pvdc/aluminio tratamiento de la colangitis -8
Caja por 30 tabletas en esclerosante primaria. 2008
blister 7430 -
pvc/pvdc/aluminio -9
Caja por 25 tablgtas 2005
Tabl recubiertas en blister Disolucién de célculos biliares 6633 1U104458
INVIMA incoloro pvc/pvdc - de colesterol en la vesicula 1001100
Ursofalk eta L Dr. falk s . -3
® 500 | 2920M- Vigente | recu __aluminio pharma biliar cuando la funcion de la
mg 001525 biert Caja por 50 tabletas gmbh ve,35|cu|a biliar esta intacta. 2005
7-R1 A recubiertas en blister ’ util en el tratamiento de 6633 )
incoloro pvc/pvdc - cirrosis biliar primaria. 5
aluminio
Litomen Izl\é\élzl\:/lA Caps | Cajade cartén x 10 Lab_orat Disolucién de calculos biliares 1996
® . | Vigente | ula capsulas en blister pvc orios de colesterol en la vesicula | 555, -
capsula 000603 dura | transparente / aluminio pest biliar cuando la funcion de la | =
8-R2 s.a. vesicula biliar esta intacta
Caja plegadiza por 10 Tratamiento de los
tabletas con blister de sindromes colestasicos.
pvc tratamiento de la colestasis
INVIMA transparente/aluminio Salus intrahepatica en el 2021
Ursox® 2023M- Vigente Tabl por 10 tabletas/ acido pharma | embarazo. tratamiento de la 2401 1U104068
002087 eta ursodeoxicolico labs colestasis secundaria a 1 1001100
3 300,0000 mg tabletas de | s.a.s. fibrosis quistica. disolucion

liberacion no modificada
oral (ursox) tableta
1,0000u / caja x 10

de calculos biliares de
colesterol en la vesicula biliar
cuando la funcién de la
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Principio
activo

Nombre
del
product
o

Registr
o
sanitari
o

Estado
registr
o
sanita
rio

For

farm
acéu
tica

Presentacion
comercial

Titular

Indicacion INVIMA

CUM

IUM

Estado
de
financia
miento

Objeti
vo
terapé
utico

Caja plegadiza con dos
blister por 20 tabletas
con blister de pvc
transparente/aluminio
por 10 tabletas cada
uno/ acido
ursodeoxicolico
300,0000 mg tabletas de
liberacion no modificada
oral (ursox) tableta
1,0000u / caja x 20

Caja plegadiza por 30
tabletas con blister de
pvc
transparente/aluminio
por 10 tabletas/ acido
ursodeoxicolico
300,0000 mg tabletas de
liberacion no modificada
oral (ursox) tableta
1,0000u / caja x 30

Caja plegadiza por 100
tabletas con blister de
pvc
transparente/aluminio
por 10 tabletas / acido
ursodeoxicolico
300,0000 mg tabletas de
liberacion no modificada
oral (ursox) tableta
1,0000u / caja x 100

vesicula estd intacta.
tratamiento de la cirrosis
biliar primaria. disolucién de
los calculos biliares en
combinacion con litotripsia

2021
2401
-2

1U104068
1001101

2021
2401
-3

1U104068
1001102

2021
2401
-4

1U104068
1001103

Mega we
care
ursoliv®
250

INVIMA

2023M-

002093
5

Vigente

Caps
ula
dura

acido ursodeoxicolico
250,0000 mg capsulas
de liberacion no
modificada oral (ursoliv)

Mega
lifescien
ces
public

Disoluciéon de calculos biliares
de colesterol en la vesicula
biliar cuando la funcién de la

vesicula biliar esta intacta.

2019
1820
-1

1U103768
1000100
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Estado

For

Nombre | Registr registr | ma : Estado | Objeti
P"mflp'o = o o farm Presentaf:lon Titular Indicacion INVIMA L IUM . i . Ve
activo product | sanitari sanita | acéu comercial * financia | terapé
o o . . miento | utico
rio tica
capsula 1,0000u / caja x | compan
50/ caja plegadiza por y
50 capsulas duras en limited
blister de pvc/pvdc-
aluminio de 10 capsulas
duras por blister.
tratamiento de los sindromes
colestasicos.
tratamiento de la colestasis
acido ursodeoxicolico intrahepatica en el
300mg capsulas de embarazo.
liberacion no modificada tratamiento de la colestasis
Tazorex INVIMA Céps oral (tazorex)_ capsula Nevox st_ecund_a,ria a fiprosis qu_l's_tica. 2019
® 300mg 2023M- Vigente | ula 1,0000u / caja x 15 ; farma disoluciéon de calculos biliares 6893 1U103724
, 002120 caja plegadiza por 15 de colesterol en la vesicula 1000100
capsulas dura - s.a.s. - .. -1
4 capsulas en 3 blister biliar cuando la funcién de la
pvc/pvdc aluminio por 5 vesicula esta intacta.
capsulas cada uno mas tratamiento de la cirrosis
inserto biliar primaria.
disolucién de los célculos
biliares en combinacion con
litotripsia.
Caja plegadiza x 10 disolucion de célculos biliares 2025
tabletas con blister en en combinacion con 0555 1U104894
pvc/pvdc transparente- litotripsia. 1 1000100
aluminio Laborat | disolucién de calculos biliares
Ursobil® INVIMA Caja plegadiza x 15 orios de colesterol cuando la 2025
2024M- |, ,. Tabl tabletas con blister en | farmacé | funcién de vesicula biliar esta 1U104894
600 mg 002139 Vigente ota B . . 0555
pvc/pvdc transparente uticos intacta. 1000101
tabletas S . . . -2
0 aluminio ophalac tratamiento de la cirrosis
Caja plegadiza x 20 s.a biliar primaria (cbp). 2025
tabletas con blister en tratamiento de los sindromes 0555 1U104894
pvc/pvdc transparente- colestaticos. 3 1000103

aluminio

tratamiento de la colestasis
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Salud

Estado

For

- Nombre | Registr registr | ma » Estado | Objeti
P"mflp'o = o o farm Presentaf:lon Titular Indicacion INVIMA L IUM . i . Ve
activo product | sanitari sanita | acéu comercial g financia | terapé
o o . . miento | utico
rio tica
intra hépatica en el
Caja plegadiza x 120 embarazo. 2025
tabletas con blister en tratamiento de la colestasis 0555 1U104894
pvc/pvdc transparente- secundaria a fibrosis quistica. 4 1000102
aluminio tratamiento de la colangitis
esclerosante primaria.
Caja con 1 blister en tratamiento de los sindromes 2025
pvc/pvdc colestasicos. 5836 1U104068
transparente/aluminio tratamiento de la colestasis 1 1003100
por 10 tabletas + inserto intrahepatica en el
embarazo.
tratamiento de la colestasis
Heparone | INVIMA The secundaria a fibrosis quistica.
I® 300 | 2024M- Vigente Tabl Caja con 2 blister en labs disolucion de calculos billiares
mg 002166 eta pve/pvdc cac de colesterol en la vesicula 2025
tableta 9 transparente/aluminio 22" | biliar cuando la funcién de la 5836 1U104068
vesicula esta intacta. 1003101
por 10 tabletas c/u. + ) la ci . -2
inserto (20 tabletas) tratam_lt_anto c_ie a cirrosis
biliar primaria.
disolucién de los célculos
biliares en combinacion con
litotripsia.
Caja con 3 blisteres en Acta no. 30 de 2016 sempb
pvc/pvdc numeral 3.3.12 2025
transparente/aluminio disolucion de calculos biliares | 5977 1U104894
T 1001100
por 5 tabletas c/u + en combinacién con -1
Heparone | INVIMA inserto (15 tabletas) _ y IitotriPsia. N
The disolucion de calculos biliares
I® 600 | 2024M- . Tabl
mg 002167 Vigente eta Caja con 6 blisteres en abs d_e’ colestergl cuan_d_o la .
tabletas 0 pvc/pvdc s.a.s. fu.nC|on de veS|cu!a biliar esta 2025
transparente/aluminio _mtac_ta. . _tratarment_o de la 5977 1U104894
por 5 tabletas c/u + cirrosis biliar primaria (cbp). 5 1001101

inserto (30 tabletas)

tratamiento de los sindromes
colestaticos
tratamiento de la colestasis
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intrahépatica en el
embarazo.
tratamiento de la colestasis
secundaria a fibrosis quistica.
tratamiento de la colangitis
esclerosante primaria
Frasco vidrio ambar tipo 1990
Mucosina | INVIMA Sus iii por 140 ml en caja de Haleon 8284 -
® 2010 M- | . P carton ) o -5
) Vigente | ensio colombi Mucolitico
suspensi | 014814 , 1990
on R1 nes Frasco pet ambar por as.a.s 8284 1C102073
120 ml en caja de cartén 2| 1001100 8
Frasco pet por 60 ml con GE)
. f—-
tapa_ de seguridad en 1993 Q 9
caja, mas cuchara S c
. T 0894 - o}
plastica dosificadora Y © ©
para la presentacion ) o
© frasco por 60ml g °
& F t 120 mi Eurodru 9 "
= Temp. rasco pet por 12C g @ o
- INVIMA con tapa de seguridad 3 kel
4] . no . laborato - 1993 o 3]
(] Fluifort® | 2012M- Jara en caja, mas cuchara ; Mucolitico con efecto o ©
° . comerc X . ries s.a. . - 0894 - “ o
a jarabe 000175 ) be plastica dosificadora sucursal fluidificante principalmente. 3 c =
H 5-R1 Vigente para la presentacion colombi S £
o 9 frasco por 120 ml. o 3
a ©
Frasco pet por 30 ml con g 9
tapa de seguridad en c o
. 1993 © S
caja, mas cuchara c c
. T 0894 - i [}
plastica dosificadora 7 =
para la presentacion Ic
frasco por 30ml ©
) Gsk =
Mucosina | INVIMA Susp .
. Caja con frasco consum 1990
® gotas | 2015M- . ensio .
A Vigente pebd/pead con gotero en er Mucolitico. 8283 -
pediatric | 000011 n L
polietileno x 30ml healthc -1
as 2-R2 oral are
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Carbocisteina 5000 mg
suspension oral
(flemoxin) frasco 120 ml 2013
/ caja con un frasco 6657 | 1C102073
pebd ambar con tapa en -1 1000100
Flemoxin | INVIMA Susp | pp por 120 ml. y cuchara
® 2018M- Vigente ensio dosificadora Novame Mucolitico
suspensi | 001858 9 n Carbocisteina 5000 mg | d s.a.s.
on 2 oral suspension oral
(flemo_xm) frasco 240 ml 2013 1C102073
/ caja con un frasco 6657
; 1000101
pebd ambar con tapa en -2
pp por 240 ml. y cuchara
dosificadora
Caja con frasco de
pebd,con subtapa y tapa 2013 1C102105
rosca en 8038 1000100
INVIMA Susp | polipropileno,con 10 ml -2 ’
Flemoxin | 2019M- Vigente ensio de suspension Novame Mucolitico
® gotas | 001887 9 n Caja con frasco de ds.a.s.
2 oral | pebd,con subtapa y tapa 2013 1C102105
rosca en 8038
. . 1000101,
polipropileno,con 30 ml -3
de suspension
Bronquis | INVIMA Caja con un frasco de 2017
ol flem ® | 2020M- Vigente Jara pet ambar x 120 ml, Jgb s.a Mucolitico 2095 1C103339
jarabe 001979 9 be |tapa blanca de pead, con gb s.a. 1 1000100
adultos 6 copa dosificadora.
Fluidar Solu . Tratamiento coadyuvante de | 2010
INVIMA . . Caja por 1 frasco pet Italfarm ) ; 1C103137
100 2020M- Vigente | cion transparente por 120 ml | aco s.a. enfermedades resplratquas 8606 1000100
mg/ml oral que cursen con secrecion -1
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solucion | 001980 (conteniendo un vaso mucosa excesiva o espesa.
oral 2 dosificador) enfermedad pulmonar
obstructiva cronica y
enfermedades asociadas
(bronquitis, bronquitis
cronica, enfisema,
atelectasias, bronquiectasias,
Caja por 1 frasco pet bronquitis asmatica),
neumoconiosis, fibrosis 2010
transparente por 240 ml SIS, 8606 1C103137
(conteniendo un vaso _ quistica. _ 1000101
dosificador) fluidar 100 mg/ml solucion -2
oral esta indicado en adultos
(mayor o igual a 18 afios),
adolescentes (>12 afios) y
ninos mayores de 2 afios.
Caja por 1 frasco gotero Blache
Mucoche | INVIMA Susp m
" por 30 ml en pebd 2008
m gotas | 2021M- ) ensio farmace -
L Vigente blanco + tapa de ; Mucolitico 1951 -
pediatric | 001631 n ; utica de
seguridad en pp + - -1
as 7-R1 oral . colombi
capilar gotero en pebd. 5 sa
Bronquis | INVIMA Caja plegadiza con 2017
ol flem 2021M- Vigente Jara | frasco en pet ambar mas Jab s.a Mucolitico 5097 1C103346
jarabe 002024 9 be | tapa en pead y linner en gb s.a. 1 1000100
nifios 3 pebd por 120 ml
Caja por un frasco pet
(polietilentereftalato) 1999
ambar x 120 ml con 5830 1€103346
) ) 1001100
INVIMA tapa en polipropileno Laborat -1
Bucoxolfl .
em ® 2022M- Vigente Jara blanco orios la Mucolitico
Arabe 000931 9 be Caja por un frasco pet santé
J 5-R1 (polietilentereftalato) s.a. 1999
ambar x 120 ml con 5830 -
tapa en pead y linner en -2
pebd blanco
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Caja por un frasco de 1999
polietilentereftalato (pet)
! : 5829 -
ambar y tapa plastica de 1
seguridad por 120 ml.
Caja por un frasco de
Bucoxolfl | INVIMA polietilentereftalato (pet) | Laborat 1999
em 250 | 2022M- Vigente Jara | ambar y tapa en pead | orios la Mucolitico 5829 -
mg/ 5 ml | 000980 9 be con linner en pebd por santé -2
jarabe 9-R1 120 ml s.a.
Frasco de
polietilentereftalato (pet) 1999
ambar y tapa en pead 5829 -
con linner de pebd por -3
30ml
Caja plegadiza con un
frasco gotero blanco de
polietileno de baja
Carbocist LNVIMA Solu den5|dad_ por 30 ml de Lab_orat Mucolitico. facilita la 2024
. 2024M- . . suspension, con tapa orios . o
eina 50 002125 Vigente | cion blanca en poliorobileno mk expectoracion aliviando la tos | 1573 -
mg/ml 0 oral ’ potiprop y la congestion. -1
con anillo de seguridad y | s.a.s.
subtapa capilar blanca
en polietileno de baja
densidad.
Polv | Caja por 1 frasco vial de Tratamiento de infecciones 3 ©
o] vidrio tipo II incoloro, ocasionadas por g o o
© Tem ester con tapon de goma microorganismos sensibles. 8 T T g
E INVIMA P il butilo halogenado, Norst puede utilizarse como mono | 5. ¢ . g S933
fg Ceftazidi | 2021M- coPnOerc para agrafe de aluminio y ?_]rjarrat farmaco de primera eleccién | go-2 | 1C103363 S > 36 £
s ma 1g 002019 ) reco | tapa flip-off de plastico, ys as antes de que los resultados 1 1000100 o= ERS
S 6 Vigente nstit conteniendo 1 gramo o de las pruebas de °3 % 2¢
o 9 uira | para reconstituir a 10 sensibilidad estén Q9 = E @
soluc mL de solucién disponibles. © )
ién inyectable puede utilizarse en [
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inyec
table

Caja por 10 frascos
viales de vidrio tipo II
incoloro, cada uno, con
tapén de goma butilo
halogenado, agrafe de

Aluminioo y tapa flip-off
de plastico, conteniendo
1 gramo por vial para
reconstituir a 10 mL de
solucion inyectable

combinacién con algiin amino
glucdsido o con la mayoria
de los antibioticos
betalactamicos.
puede utilizarse con un
antibiotico contra
microorganismos anaerobios,
cuando se sospeche la
presencia de cepas de
bacteroides fragilis.
la susceptibilidad a este
producto variara
geograficamente y con el
tiempo, y deberian
consultarse los datos de
susceptibilidad local donde se
encuentren disponibles.
las indicaciones incluyen:
infecciones severas p.ej.:
- septicemia, bacteriemia,
peritonitis, meningitis.
- infecciones en pacientes
inmunodeficientes.

- infecciones en pacientes en
cuidado intensivo, p.e€j.,
quemaduras infectadas.
infecciones respiratorias,

incluyendo infecciones
pulmonares en casos de
fibrosis quistica.

infecciones en oidos, nariz y

garganta.
infecciones urinarias.
infecciones cutaneas y de las
partes blandas.

2019
9053
-2

1C103363
1000101
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infecciones
gastrointestinales, biliares y
abdominales.
infecciones en huesos y
articulaciones.
infecciones asociadas con
hemodiadlisis y dialisis
peritoneal y con dialisis
peritoneal ambulatoria
continua (dpac).
profilaxis: cirugia prostatica
(reseccion transuretral).
Tratamiento de infecciones
Caja por 1 vial de vidrio . ocaspnadas por_bl
tipo I incoloro, tapén mlcgoort_t:;_zla_msmos sensibles. Sost
gris de caucho y agrafe puede utllizarse como mono -
h ) farmaco de primera elecciéon | 61-2
tipo flip off de de
Polv L antes de que los resultados
aluminio
o) de las pruebas de
ester sensibilidad estén
il disponibles.
INVIMA reco combinacion con algén amino
2020M- |, : Vitalis e 9 X
Vigente | nstit glucosido o con la mayoria
010595- ; S.A.C.I. L
R2 uir a _ _ o de los ant,IbIOtICOS
susp | Caja por 10 vial de vidrio betalactamicos.
ensio tipo I incoloro, tapon puede utilizarse con un
. e 2081
n gris de caucho y agrafe antibidtico contra -
) ) - ) ) ) 61-8
inyec tipo flip off de de microorganismos anaerobios,
table aluminio cuando se sospeche la

presencia de cepas de
bacteroides fragilis.
la susceptibilidad a
ceftazidima variara
geograficamente y con el
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tiempo, y deberian

consultarse los datos de
susceptibilidad local donde se
encuentren disponibles.
las indicaciones incluyen:
- infecciones severas p.ej.:
- septicemia, bacteriemia,
peritonitis, meningitis.
-infecciones en pacientes
inmunodeficientes
- infecciones en pacientes en
cuidado intensivo, p.e€j.,
quemaduras infectadas
- infecciones respiratorias,
incluyendo infecciones
pulmonares en casos de
fibrosis quistica
- infecciones en oidos, nariz y
garganta
- infecciones urinarias
- infecciones cutaneas y de
las partes blandas
- infecciones
gastrointestinales, biliares y
abdominales
- infecciones en huesos y
articulaciones
- infecciones asociadas con
hemodidlisis y dialisis
peritoneal y con dialisis
peritoneal ambulatoria
continua (dpac)
- profilaxis: cirugia prostatica
(reseccion transuretral).
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P%IV Caja x 10 frascos vial Tratamiento de infeccién iggg B
liofili | €on polvo liofilizado c/u pulmonar causada por o
zado pseudomonas en pacientes
INVIMA Temp. ara con fibrosis quistica. también
2021M- no Fr)eco Gpc estd indicada para el uso de
Colis-tek comerc . pharma otras infecciones serias
001622 nstit . ) d b h 2008
4-R1 - uir a Caja x frasco vial con s.a.s causadas por acterias gram | J--c ) -
Vigente polvo liofilizado negativas cuando la terapia ©
soluc R -, -1 °
o antibidtica de eleccion este o}
ion o =
—_ . contraindicada o sea =
inyec . ) 18) o
] inefectiva. & &
K] table 2 o
3 Polv Caja x 1 vial de vidrio Acta no. 23 de 2015 sempb | 2015 1C101228 © ©
a tipo I con tapoén de 3.16.14. tratamiento de 5278 [} o
o o) ) ) s 1001100 o o
= liofili caucho, agrafe y flip-off infeccion pulmonar causada -1 s o
S ) por pseudomonas en 2 o
9 Olixato® zado ) ) . 9 c
£ 1 miu INVIMA | Temp. ara pacientes con fibrosis 3 o
b= no P Xinetix quistica por inhalacidn. 9] @
0 polvo 2019M- reco . . ) L = $]
= o comerc . Caja x 10 viales de pharma | también esta indicada para el c =
] liofilizado | 001935 nstit T, B : . 2015 IS} [=%
S para 4 - uir a vidrio Tipo I con tapon s.a.s. uso de otras infecciones 5778 1C101228 O =
© ) ; Vigente de caucho, agrafe y flip- serias causadas por bacterias 1001101 o 3]
inyeccion soluc . -2 ©
£ i6n off gram negativas cuando la g g
@ vec terapia antibiética de = o
© Y eleccidn este contraindicada c €
o table - ‘ = S
0 sea inefectiva. =
Polv Caja x 1 vial de vidrio Acta 23 de 2015 3.16.14 2015 1C102992 Ic
o) tipo I con tapon de indicaciones: tratamiento de | 5279 ©
. e . ) - 1000100 =
Olixato® Tem liofili | caucho, agrafe y flip-off infeccion pulmonar causada -1
2 miu INVIMA P- | zado R por pseudomonas en
no Xinetix . ) .
polvo 2019M- comerc | Para pharma pacientes con fibrosis
liofilizado | 001936 reco Caja x 10 viales de quistica por inhalacién. 2015
- . o . s.a.s. - P 1C102992
para 0 Vigente nstit | vidrio tipo I con tapon de también esta indicada para el | 5279 1000101
inyeccion 9 uir a | caucho, agrafe y flip-off uso de otras infecciones -2
soluc serias causadas por bacterias
ién gram negativas cuando la
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inyec terapia antibiotica de
table eleccion este contraindicada
0 sea inefectiva.
Caja x 1 vial de vidrio
incoloro tipo I, tapon
gris de caucho 2006
clorobutileno siliconado 8056 -
para liofilizacion, sello de -1
Aluminioo con tapa de Tratamiento de infeccidon
polipropileno roja pulmonar causada por
Caja x 10 viales de pseudomonas en pacientes
Colistime | INVIMA Polv vidrio incoloro tipo I, con fibrosis quistica. también
tato 2019M- o tapon gris de caucho Biospifa estd indicada para el uso de | 2006
150mg/vi | 001531 Vigente liofili clorobutileno siliconado - SF; otras infecciones serias 8056 -
alg 2R1 zado | Para liofilizacidn, sello de o causadas por bacterias gram -2
Aluminioo con tapa de negativas cuando la terapia
polipropileno roja antibiotica de eleccidn este
Caja x 25 viales de contraindicada o sea
vidrio incoloro tipo I, inefectiva.
tapdn gris de caucho 2006
clorobutileno siliconado 8056 -
para liofilizacion, sello de -3
Aluminioo con tapa de
polipropileno roja
Polv Colistimetato para inyeccion
o estd indicado para el
liofili Caja plegadiza x 10 tratamiento de infecciones
- INVIMA zado viales transparentes . agudas o cronicas depldo @
Coliject 2020M- ara | incoloros de 10 ml con Aspiro cepas sensitivas de ciertos | 2014
® 150 Vigente P pharma bacilos gram-negativos. 8396 | 1C103023
- 001959 reco tapon de caucho de o . .
mg / vial . . . limited esta particularmente -1 1000101
1 nstit | bromobutilo gris y sello indicado cuando la
uir a | de aluminio color verde infeccid d
soluc infeccion es causada por
ion cepas sensibles de

pseudomonas aeruginosa.
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inyec este antibiotico no esta
table indicado para infecciones
debidas a proteus
oneisseria.colistimetato para
inyeccién ha demostrado ser
clinicamente eficaz en el
tratamiento de las
infecciones debido a los
siguientes organismos
gram-negativos:
enterobacter aerogenes,
escherichia coli, klebsiella
pneumoniae, and
pseudomonas aeruginosa.
Pulmozy ) )
me soluc | Ampolla de polietileno de F. Tratam_lento_ de |95_paC|entes . . Modific
Dornasa ; INVIMA ! - . con fibrosis quistica cuya Financiad
solucion ion baja densidad para un hoffma . ; ador
alfa ara 2019M- Vigente | para solo uso. Caia X 6 nn-la capacidad vital forzada (fvc) | 2006 ) 0 con de la
(desoxirrib | . P . 006462- 9 p - A sea superior al 40% de la 66-1 recursos
inhalacio inhal | ampollas empacadas en roche : enferm
onucleasa) R2 ; : capacidad normal, para de la UPC
n acion bolsa laminada Itd. - - edad
1mg/ml mejorar la funcion pulmonar.
Caja plegadiza con 10 © 9
Polv | frascos viales en vidrio 1997 © c
o S 1M10037 Rt o
transparente tipo i con 8219 ]
ester 2 ; 51000100 o} © 5
) tapon de caucho gris por o ) -1 ) oB
£ il 1g cada vial. Antibidtico alternativo para el £ 37
g y IZI\(I)\{;I\I:I/IA para Caja plegadiza con 24 fVlcar tratamiento (fje |r_1(§eCC|ones § 5 CE) £
3 eropen ~ | Vigente Fe€CO | frascos viales en vidrio armace graves producidas por 1997 c o : Q
) em1lg | 000764 nstit o utica gérmenes sensibles al 1M10037 c D Ic
4 1-R1 ; transparente tipo i con lusi 8219 51000101 o o}
g - uir a tapon de caucho gris por s.a. meropenem. uso exclusivo 3 o *2 ©
spluc 1g cada vial. por el especialista 2 g g
ion - - O =
inyec Caja bapdeJa con.50. 1997 1M10037 c s
frascos viales en vidrio 8219 c ]
table o 51000102 i C
transparente tipo i con -4 =
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tapon de caucho gris por
1g cada vial.

acta no. 27 de 2014 numeral
3.3.5.
indicaciones terapéuticas:
meropenem estd indicado
para el tratamiento de las
siguientes infecciones en
adultos y nifios mayores de 3
meses de edad:
neumonia incluyendo
neumonia adquirida en la
comunidad neumonia
nosocomial
infecciones
Polv
Meropen

o broncopulmonares en fibrosis
emlg INVIMA ara Caja plegadiza por 10 | Antibiot quistica
polvo | 2019M- p

vigente | soluc viales de vidrio icos da | infecciones complicadas en el égé% 1M10036
para 001937 g transparente tipo iii, con | colombi tracto urinario 91002100
. ion . . . . . . -1
reconstit 0 inyec tapon de bromobutilo a s.a.s. | infecciones intra abdominales
uir infecciones durante y
table .
después del parto
infecciones complicadas e la
piel
meningitis aguda
meningitis bacteriana
meropenem puede utilizarse
para el control de pacientes
neutropénicos con fiebre
que se atribuye a una
infeccion bacteriana.
acta no. 21 de 2014 numeral
3.3.3.
meropenem se indica para el
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tratamiento alternativo de las
siguientes infecciones
en adultos y nifios mayores
de 3 meses de edad:
neumonia, incluyendo
neumonia adquirida en la
comunidad y neumonia
nosocomial
infecciones bronco -
pulmonares en fibrosis
quistica
infecciones del tracto urinario
complicadas
infecciones intra-
abdominales complicadas
infecciones intra — y post —
parto
infecciones cutaneas y del
tejido blando complicadas
meningitis bacteriana aguda
meropenem puede utilizarse
en el manejo de pacientes
neutropénicos con fiebre
que se sospecha se debe a
una infeccion bacterial.
se debe dar consideracion a
la guia oficial sobre el uso
adecuado de agentes
antibacterianos.

Meronem
1g

INVIMA

2019M-

006423-
R2

Vigente

Polv

ester
il
para
reco

Caja por 10 frascos
ampulas. frasco ampula
de 30 ml. por 1 g. de
polvo.

Pfizer
s.a.s.

Antibiotico alternativo para el
tratamiento de infecciones
graves producidos por
gérmenes sensibles al
meropenem . uso exclusivo
por el especialista.

2011
99-2
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uir a
soluc
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inyec
table
Polv
o)
ester
il Antibiotico alternativo para el
Meronem INVIMA para | Caja de, cartén por 10 _ tratamiento de ir_]fecciones
® 500 2019M- Vigente reco | frascos ampulas de 20 Pfizer graves producidas por 2012 )
mg 006499- nstit ml.por 500 mg. de s.a.s. gérmenes sensibles al 00-1
R2 uir a polvo. meropenem. uso exclusivo
soluc por el especialista.
ion
inyec
table
Caja por 10 viales de
vidrio incoloro tipo i con
Polv etiqueta, tapon de
o] bromobutilo gris y 1994
Meropen ester | agrafe de aluminio tipo 2152 -
em 500 il cebra flip-off, con polvo Antibiotico alternativo para el | -12
mg polvo | INVIMA para para reconstituir Vitalis tratamiento de infecciones
esteril 2020M- Vigente reco | equivalente a 500 mg de | s.a. c.i. graves producidas por
para 000381 nstit meropenem. (planta gérmenes sensibles al
solucion 9-R2 uir a Caja por 50 viales de 6) meropenem. uso exclusivo
inyectabl soluc | vidrio incoloro tipo i con de especialista.
e ion etiqueta, tapdn de 1994
inyec bromobutilo gris y 2152 -
table | agrafe de aluminio tipo -13

cebra flip-off, con polvo
para reconstituir
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equivalente a 500 mg de
meropenem.

Caja por 100 viales de
vidrio incoloro tipo i con
etiqueta, tapdn de
bromobutilo gris y
agrafe de aluminio tipo
cebra flip-off, con polvo
para reconstituir
equivalente a 500 mg de
meropenem.

Caja por un vial de vidrio
incoloro tipo i con
etiqueta, tapdn de
bromobutilo gris y

agrafe de aluminio tipo
cebra flip-off, con polvo
para reconstituir
equivalente a 500 mg de
meropenem.

Caja por 2 viales de
vidrio incoloro tipo i con
etiqueta, tapdn de
bromobutilo gris y
agrafe de aluminio tipo
cebra flip-off, con polvo
para reconstituir
equivalente a 500 mg de
meropenem.

Caja por 3 viales de
vidrio incoloro tipo i con
etiqueta, tapdn de
bromobutilo gris y
agrafe de aluminio tipo

1994
2152
-14

1994
2152
-15

1994
2152
-17

1994
2152
-18
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cebra flip-off, con polvo
para reconstituir
equivalente a 500 mg de
meropenem.

Caja por 5 viales de
vidrio incoloro tipo i con
etiqueta, tapdn de
bromobutilo gris y
agrafe de aluminio tipo
cebra flip-off, con polvo
para reconstituir
equivalente a 500 mg de
meropenem.

Caja por 6 viales de
vidrio incoloro tipo i con
etiqueta, tapdn de
bromobutilo gris y
agrafe de aluminio tipo
cebra flip-off, con polvo
para reconstituir
equivalente a 500 mg de
meropenem.

Caja por 20 viales de
vidrio incoloro tipo i con
etiqueta, tapdn de
bromobutilo gris y
agrafe de aluminio tipo
cebra flip-off, con polvo
para reconstituir
equivalente a 500 mg de
meropenem.

Caja por 25 viales de
vidrio incoloro tipo i con
etiqueta, tapdn de
bromobutilo gris y

1994
2152

1994
2152
-20

1994
2152
-21

1994
2152
-22
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agrafe de aluminio tipo
cebra flip-off, con polvo
para reconstituir
equivalente a 500 mg de
meropenem.

Caja por 400 viales de
vidrio incoloro tipo i con
etiqueta, tapdn de
bromobutilo gris y
agrafe de aluminio tipo
cebra flip-off, con polvo
para reconstituir
equivalente a 500 mg de
meropenem.

Caja por 500 viales de
vidrio incoloro tipo i con
etiqueta, tapdn de
bromobutilo gris y
agrafe de aluminio tipo
cebra flip-off, con polvo
para reconstituir
equivalente a 500 mg de
meropenem.

Caja por 1000 viales de
vidrio incoloro tipo i con
etiqueta, tapdn de
bromobutilo gris y
agrafe de aluminio tipo
cebra flip-off, con polvo
para reconstituir
equivalente a 500 mg de
meropenem.

1994
2152
-23

1994
2152
-24

1994
2152
-25

Meropen
em 1g
polvo

INVIMA
2020M-

Vigente

Polv

ester

Caja por 1 frasco vial de
vidrio tipo i incoloro, con
tapon gris de

Vitalis
s.a.C.i.

Antibiotico alternativo para el

tratamiento de infecciones
graves producidas por

1994
2150
-1
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esteril 000383 il bromobutilo y agrafe de gérmenes sensibles al
para 9-R2 para aluminio con plif off meropenem. uso exclusivo
solucion reco por el especialista.
inyectabl nstit | Caja por 2 frascos vial
€ uira | de vidrio tipo i incoloro, 1994
soluc con tapon gris de 2150 -
1on 1 bromobutilo y agrafe de -2
Inyec aluminio con plif off
table [ Caja por 3 frascos vial
de vidrio tipo i incoloro, 1994
con tapon gris de 2150 -
bromobutilo y agrafe de -3
aluminio con plif offazul.
Caja por 6 frascos vial
de vidrio tipo i incoloro, 1994
con tapon gris de 2150 -
bromobutilo y agrafe de -4
aluminio con plif off
Caja por 10 frascos vial
de vidrio tipo i incoloro, 1994
con tapon gris de 2150 -
bromobutilo y agrafe de -5
aluminio con plif off
Caja por 20 frascos vial
de vidrio tipo i incoloro, 1994
con tapon gris de 2150 -
bromobutilo y agrafe de -6
aluminio con plif off
Caja por 25 frascos vial
de vidrio tipo i incoloro, 1994
con tapon gris de 2150 -
bromobutilo y agrafe de -7

aluminio con plif off
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Caja por 50 frascos vial
de vidrio tipo i incoloro, 1994
con tapon gris de 2150 -
bromobutilo y agrafe de -8
aluminio con plif off
Caja por 100 frascos vial
de vidrio tipo i incoloro, 1994
con tapon gris de 2150 -
bromobutilo y agrafe de -9
aluminio con plif off
Caja por 500 frascos vial
de vidrio tipo i incoloro, 1994
con tapon gris de 2150 -
bromobutilo y agrafe de -10
aluminio con plif off
Caja por 1000 frascos
vial de vidrio tipo i 1994
incoloro, con tapon gris 2150 -
de bromobutilo y agrafe -11
de aluminio con plif off
Caja por 5 frascos vial
de vidrio tipo i incoloro, 1994
con tapon gris de 2150 -
bromobutilo y agrafe de -12
aluminio con plif off
Caja por 400 frascos vial
de vidrio tipo i incoloro, 1994
con tapon gris de 2150 -
bromobutilo y agrafe de -13
aluminio con plif off
INVIMA Polv | Caja x 1 frasco vial de Meropenem esta indicado 2001
Merobac | 2020M- Vigente o] vidrio tipo i Procaps para el tratamiento de las 0367 B
®1g 001048 liofili | transparente x 30 mly s.a. siguientes infecciones en 1
6-R1 zado agrafe flip off rojo. adultos y nifios mayores de 3
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para | Caja x 5 frascos viales meses de edad:
ST 2001
reco de vidrio tipo i
. o 0367 -
nstit | transparente x 30 mly neumonia incluyendo Y
uir a agrafe flip off rojo neumonia adquirida en la
soluc | Caja x 10 frascos viales comunidad neumonia 2001
ion de vidrio tipo i nosocomial. 0367 )
inyec | transparente x 30 mly 3
table agrafe flip off rojo infecciones
Caja x 25 frascos broncopulmonares en fibrosis
. T P 2001
viales de vidrio tipo i quistica.
0367 -
transparente x 30 ml y 4
agrafe flip off rojo infecciones complicadas en el
Caja x 50 frascos tracto urinario. infecciones 2001
viales de vidrio tipo i _ intra abdominales 0367 .
transparente x 30 ml y |nfeCC|0r]es. durante y s
agrafe flip off rojo. después del parto.
Caja x 100 frascos 2001
viales de vidrio tipo i infecciones complicadas en la
iel 0367 -
transparente x 30 ml y piel. 6
agrafe flip off rojo o
Caja x 1 frasco vial de meningitis aguda.
vidrio tipo i o ) 2001
transparente x 30 ml, meningitis bacteriana. 0367 -
agrafe flip off rojo y - -7
adaptador multidosis. meropenem puede utilizarse
Caja x 5 frascos viales para el control de pacientes
de vidrio tipo i neutropénicos con fiebre que 2001
transparente x 30 ml, se atribuye a una infeccién | g3g7 _
agrafe flip off rojo y bacteriana. -8
adaptador multidosis.
Caja x 10 frascos viales
de vidrio tipo i 2001
transparente x 30 ml, 0367 -
agrafe flip off rojo y -9

adaptador multidosis.
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rio tica
Caja x 25 frascos
viales de vidrio tipo i 2001
transparente x 30 ml, 0367 -
agrafe flip off rojo y -10
adaptador multidosis.
Caja x 50 frascos
viales de vidrio tipo i 2001
transparente x 30 ml, 0367 -
agrafe flip off rojo y -11
adaptador multidosis.
Caja x 100 frascos
viales de vidrio tipo i 2001
transparente x 30 ml, 0367 -
agrafe flip off rojo y -12
adaptador multidosis.
Caja por 1 frasco vial de Meropenem esta indicado 2001
vidrio tipo i transparente para el tratamiento de las | 5365 )
de 30 ml y agrafe flip off siguientes infecciones en 1
amarillo adultos y nifios mayores de 3
Polv | Caja por 5 frascos viales meses de edad: 5001
o) de vidrio tipo i
. 0368 -
ester | transparente de 30 ml y neumonia incluyendo 2
il agrafe flip off amarillo neumonia adquirida en la
INVIMA para Caja por 10 frascos comunidad neumonia 2001
Meropen | 2020M- Vigente reco viales de vidrio tipo i Colmed nosocomial infecciones 0368 B
emlg 001048 nstit | transparente de 30 mly ltda broncopulmonares en fibrosis 3
7-R1 uir a agrafe flip off amarillo quistica. infecciones
soluc Caja por 25 frascos complicadas en el tracto 2001
ion viales de vidrio tipo i urinario. infecciones intra 0368 )
inyec | transparente de 30 mly abdominales. infecciones 4
table | agrafe flip off amarillo durante y después del parto.
Caja por 50 frascos infecciones complicadas de la 2001
viales de vidrio tipo i piel. meningitis aguda. 0368 )
transparente de 30 mly meningitis bacteriana. 5

agrafe flip off amarillo

meropenem puede utilizarse
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Caja por 100 frascos para el control de pacientes
A ST L. ! 2001
viales de vidrio tipo i neutropénicos con fiebre que
- ; N 0368 -
transparente de 30 ml y se atribuye a una infeccion 6
agrafe flip off amarillo bacteriana.
Caja x 1 frasco v_|aI<_3 2001
transparente de vidrio
T 0478 -
tipo i x 20 ml y agrafe
) -1
flip off azul.
Caja x 5 frascos viales
o 2001
transparentes de vidrio
oo 0478 -
tipo i x 20 ml y agrafe Y
flip off azul
Caja x 10 frascos viales
Polv transparentes de vidrio 32% B
© tipo i x 20 ml y agrafe
ester ) -3
) flip off azul. s )
il Caia x 25 frascos viales Antibiético alternativo para el
INVIMA para J - tratamiento de infecciones | 2001
transparentes de vidrio )
Merobac | 2020M- Vigente | €0 tino i x 20 ml v aqrafe Procaps graves producidas por 0478 -
500 mg | 001048 9 nstit P flip off a;lulg s.a. gérmenes sensibles al -4
9-R1 uir a Caia 58 frascos viales meropenem. uso exclusivo
soluc Jja x r viaie por el especialista 2001
. transparentes de vidrio
ion oo 0478 -
. tipo i x 20 ml y agrafe
inyec ) -5
table flip off azul.
Caja x 100 frascos 2001
viales transparentes de
Lo h 0478 -
vidrio tipo i x 20 ml y 6
agrafe flip off azul.
Caja x 1 frasco viale
transparente de vidrio 2001
tipo i x 20 ml, agrafe 0478 -
flip off azul y adaptador -7

multidosis.
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Caja x 5 frascos viales
transparentes de vidrio 2001
tipo i x 20 ml, agrafe 0478 -
flip off azul y adaptador -8
multidosis.
Caja x 10 frascos viales
transparentes de vidrio 2001
tipo i x 20 ml, agrafe 0478 -
flip off azul y adaptador -9
multidosis.
Caja x 25 frascos viales
transparentes de vidrio 2001
tipo i x 20 ml, agrafe flip 0478 -
off azul y adaptador -10
multidosis.
Caja x 50 frascos viales
transparentes de vidrio 2001
tipo i x 20 ml, agrafe flip 0478 -
off azul y adaptador -11
multidosis.
Caja x 100 frascos
viales transparentes de 2001
vidrio tipo i x 20 ml, 0478 -
agrafe flip off azul y -12
adaptador multidosis.
Polv Caja plegadiza Meropenem esta indicado
o] conteniendo 10 frascos para el tratamiento de las
INVIMA es_ter viales de vidrio tipoj Vicar siguiente_sNinfecciones en
Meropen | 2020M- . il transparentg con tapdn farmace adultos y nifios n.'mayores d,e 312015 1M10037
em 0,59 | 001966 Vigente | para | en I_aromobutllo mas_tapa utica meses de edad: neumonia 9905 51000100
3 reco flip-off color amarl!lq <A |n(.:|l:1yendo neumonia -1
nstit [ mas agrafe de aluminio adquirida en la comunidad
uir a por 0.5 gramos cada neumonia nosocomial
soluc vial. infecciones
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ion Caja plegadiza broncopulmonares en fibrosis
inyec | conteniendo 24 frascos quistica infecciones
table viales de vidrio tipo i complicadas en el tracto
transparente con tapdén urinario infecciones intra 2015 | 1M10037
en bromobutilo mas tapa abdominales infecciones 9905 | 51000100
flip-off color amarillo durante y después del parto -2 1
mas agrafe de aluminio infecciones complicadas e la
por 0.5 gramos cada piel meningitis aguda
vial. meningitis bacteriana
Caja plegadiza meropenem puede utilizarse
conteniendo 50 frascos para el control de pacientes
viales de vidrio tipo i neutropénicos con fiebre que
transparente con tapdén se atribuye a una infeccién | 2015 1M10037
en bromobutilo mas tapa bacteriana. 9905
- . 51000102
flip-off color amarillo -3
mas agrafe de aluminio
por 0.5 gramos cada
vial.
Estd indicado para el
tratamiento de las siguientes
infecciones en adultos y
niflos mayores de tres meses
. ) de edad: neumonia,
Caja plegadiza con 10 . ,
Polv . o incluyendo neumonia
Meropen o viales de vidrio tipo ill adauirida en la comunidad
em 500 | INVIMA transparente, con tapon | Antibiot q , . Y
para oL . neumonia nosocomial, 2012
mg polvo | 2020M- . de bromobutilo tipo i icos da | . . 1M10037
Vigente | soluc ) . | infecciones brocopulmonares | 5165
para 001971 ! color gris, agrafe de colombi ) . L 51001100
. ion . - en fibrosis quistica, -1
reconstit 3 . aluminio y tapa flip-off | a s.a.s. | . ; -
. inyec . . infecciones complicadas en el
uir de polipropileno color S :
table tracto urinario, infecciones

violeta.

complicadas intra-
abdominales , infecciones
durante y después del parto ,
infecciones complicadas de la
piel y del tejido blando,
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meningitis bacteriana aguda,
meropenem puede utilizarse
para el control de pacientes
neutropenicas con fiebre que
se atribuye a una infeccién
bacteriana.
Polv
o)
ester
il Antibiotico alternativo para el
INVIMA para Farmalo tratamiento de infecciones 1996
Meropen | 2021M- . reco Caja plegadiza por 10 . graves producidas por
Vigente . . gica , - 1388 -
emlg 000579 nstit frascos vialx1g <A gérmenes sensibles al 1
8-R2 uir a o meropenem. uso exclusivo
soluc por el especialista.
ion
inyec
table
Meropenem esta indicado
para el tratamiento de las
siguientes infecciones en
Polv o
o adultos y nifios mayores de 3
meses de edad:
ester
il . . ) .
Caja por un frasco vial Eugia ‘pneumonia incluyendo
INVIMA para O ; -
Merogra de vidrio con tapon de | pharma pneumonia adquirida en la | 2008
2021M- . reco . - - . , 1M10037
m®500m Vigente . bromobutilo y tapa flip- | specialit comunidad y pneumonia 7663
001629 nstit : : : 51008100
g >-R1 uir a off contiendo 500mg de ies nosocomial -1
meropenem + inserto limited
soluc . .
; -infecciones
ion ) .
. broncopulmonares en fibrosis
inyec S
table quistica

-infecciones complicadas en
el tracto urinario
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-infecciones intra -
abdominales
-infecciones durante y
después del parto
-infecciones complicadas de
la piel y tejidos blandos
‘meningitis bacteriana
aguda, meropenem puede
utilizarse para el control de
pacientes neutropénicos con
fiebre que se atribuye a una
infeccion bacteriana
Caja por un frasco vial Meropenem esta indicado
de vidrio tipo i de 20 ml para el tratamiento de las
con tapon de siguientes infecciones en 2008 1M10036
Polv | bromobutilo y agrafe de adultos y nifios mayores de 3 | 7664
o - . 91009100
o) aluminio y tapa flip-off meses de edad: -1
ester | contiendo 1000 mg de
il meropenem + inserto Eugia pneumonia incluyendo
INVIMA para 9 pneumonia adquirida en la
Merogra pharma ; .
2021M- . reco - comunidad y pneumonia
m® Vigente . . specialit .
001629 nstit Caja por un frasco ; nosocomial
1000mg ; : I ies
3-R1 uir a | tubular vial de vidrio tipo | . -
; limited . .
soluc | i de 40 ml con tapon de infecciones 2008 1M10036
ion | bromobutilo y agrafe de broncopulmonares en fibrosis | 7664
: o - P 91010100
inyec | aluminio y tapa flip-off quistica -2
table | contiendo 1000 mg de

meropenem + inserto

infecciones complicadas en el
tracto urinario
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infecciones intra -
abdominales
infecciones durante y
después del parto
infecciones complicadas de la
piel y tejidos blandos
meningitis bacteriana aguda.
meropenem puede utilizarse
para el control de pacientes
neutropénicos con fiebre que
se atribuye a una infeccién
bacteriana.
Caja por 10 viales de Kabipenem® se indica para
vidrio tipo iii incoloro con el tratamiento alternativo de
capacidad por 20 ml las siguientes infecciones en | 2008
Polv | ,cerrados con tapdn de adultos y nifios mayores de 3 | 5484 -
o) goma bromobutilico y meses de edad: -1
) ester | sellado con capsula de
Kabipene ; . L
m® 1.0 il aluminio Freseni - neumonia, incluyendo
) INVIMA para . neumonia adquirida en la
g polvo us kabi . ,
2021M- ; reco : . comunidad y neumonia
para Vigente .. | Comercial generica: caja | deutsch ;
. 001662 nstit . o nosocomial
solucion SR1 uir a por 10 viales de vidrio land
inyectabl tipo iii incoloro con gmbh . .
- soluc capacidad por 20 ml -infecciones bronco - 2008
ion L pulmonares en fibrosis 5484 -
. cerrados con tapdn de L
inyec P quistica -3
table goma bromobutilico y

sellado con capsula de
aluminio

-infecciones del tracto
urinario complicadas -
infecciones intra-
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Polv

abdominales complicadas -
infecciones intra - y post -
parto

-infecciones cutaneas y del
tejido blando complicadas

-meningitis bacteriana aguda

- infecciones ginecoldgicas,
como endometritis -
septicemia

kabipenem® puede utilizarse
en el manejo de pacientes
neutropénicos con fiebre que
se sospecha se debe a una
infeccion bacterial.

se debe dar consideracion a
la guia oficial sobre el uso
adecuado de agentes

antibacterianos.

uso exclusivo por
especialistas.

INVIMA

Meropen | 2021M-

3

em1g | 001999

Vigente

ester
il
para
reco

nstit

Caja por 1 frasco vial de
vidrio (tipo i) x 30 ml.
con tapon de goma de
butilo halogenado y tapa
de aluminio-plastico
conteniendo polvo para

reconstituir x 1 g

Norstra
y &
nuart
s.a.s.

Meropenem esta indicado
para el tratamiento de las
siguientes infecciones en
adultos y nifios mayores de 3
meses de edad:

2017
1232
-1

- neumonia incluyendo

1M10036
91005101
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uir a Caja por 10 frascos neumonia adquirida en la
soluc | viales de vidrio (tipo i) x comunidad neumonia
ion 30 ml. con tapon de nosocomial 2017
inyec goma de butilo 1232 1M10036
table halogenado y tapa de - infecciones > 91005100
aluminio-plastico broncopulmonares en fibrosis
conteniendo polvo para quistica
reconstituir x 1 g
Caja por 20 frasco viales - infecciones complicadas en
de vidrio (tipo i) x 30 ml. el tracto urinario
con tapon de goma de 2017
butilo halogenado y tapa - infecciones intra 1232 911|\40100501%62
de aluminio-plastico abdominales -3
conteniendo polvo para
reconstituir x 1 g - infecciones durante y
Caja por 25 frasco viales después del parto.
de vidrio (tipo i) x 30 ml.
con tapon de goma de - infecciones complicadas de | 2017 1M10036
butilo halogenado y tapa la piel 1232 | 91005104
de aluminio-plastico -4
conteniendo polvo para - meningitis aguda
reconstituir x 1 g
Caja por 50 frascos - meningitis bacteriana
viales de vidrio (tipo i) x
30 ml. con tapon de - meropenem puede
goma de butilo utilizarse para el control de 2017 1M10036
halogenado y tapa de pacientes neutropénicos con | 1232 | 91005103
aluminio-plastico fiebre que se atribuye a una -5
conteniendo po|vo para infeccion bacteriana.
reconstituir x 1 g
INVIMA Polv | Caja por un (1) vial de | Megala Esta indicado en el 2018
Acus® 2021M- Vigente o) vidrio tipo i transparente bs tratamiento de adultos y 0947 1M10037
500 002001 ester con tapon de colombi | nifios mayores de 3 meses, 1 51004100
5 il bromobutilo y agrafe de | a s.a.s | de las siguientes infecciones

157



Salud

Estado

For

- Nombre | Registr registr | ma » Estado | Objeti
P"mflp'o 2z ° o farm Presentaf:lon Titular Indicacion INVIMA L IUM . 2z . ve
activo product | sanitari sanita | acéu comercial * financia | terapé
o o . . miento | utico
rio tica
para aluminio /flip off azul
reco oscuro. causadas por bacterias
nstit sensibles al meropenem:
uir a | Caja por diez (10) viales neumonias graves incluidas
soluc de vidrio tipo i las nosocomiales, infecciones
ion | transparente con tapén 2018 1M10037
inyec | de bromobutilo y agrafe broncopulmonares en fibrosis 0947 51004101
table | de aluminio /flip off azul quistica, infecciones -2
oscuro. intraabdominales, infecciones
Caja por cincuenta (50) ginecolégigas y de las vias
viales de vidrio tipo i urinarias, 2018
transparente con tapon ) ) ) 1M10037
de bromobutilo y agrafe infecciones de la piel y 0947 | 51004102
de aluminio /flip off azul tejidos blandos, meningitis -3
oscuro. bacteriana aguda, sepsis.
Caja por cien (100)
viales de vidrio tipo i
transparente con tapén 2018 1M10037
de bromobutilo y agrafe 0947 51004103
de -4
aluminio /flip off azul
oscuro.
Polv Caja por un (1) vial de Estd indicado en el
o) vidrio tipo i transparente tratamiento de adultos y 2018
ester con tapon de nifios mayores de 3 meses, 0776 1M10036
il bromobutilo y agrafe de de las siguientes infecciones 1 91006100
INVIMA para | aluminio cebra/flip off Megala
Acus® 2021M- Vigente reco azul oscuro. bs causadas por bacterias
1000 002001 nstit | Caja por diez (10) viales | colombi sensibles al meropenem:
6 uir a de vidrio tipo i a s.a.s | neumonias graves incluidas 2018
soluc | transparente con tapdén las nosocomiales, infecciones 0776 1M10036
ion | de bromobutilo y agrafe o 91006101
inyec | de aluminio cebra/flip off broncopulmonares en fibrosis
table azul oscuro. quistica, infecciones
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rio tica
Caja por cincuenta (50) intraabdominales, infecciones
viales de vidrio tipo i ginecologicas y de las vias 2018
transparente con tapon urinarias, 0776 1M10036
de bromobutilo y agrafe -3 | 91006102
de aluminio cebra/flip off infecciones de la piel y
azul oscuro. tejidos blandos, meningitis
Caja por cien (100) bacteriana aguda, sepsis,
viales de vidrio tipo i etc.
transparente con tapon 2018
; 1M10036
de bromobgglo y agrafe O?ZG 91006103
aluminio cebra/flip off
azul oscuro.
Caja x 10 viales de Meropenem esta indicado
vidrio tipo iii incoloro de para el tratamiento de las
capacidad de 20 ml siguientes infecciones en 2017 1M10037
cerrado con tapon de adultos y nifios mayores de | 0276
o 51005100
goma bromobutilico y tres meses de edad: -1
Polv sellado con capsula de neumonia, incluyendo
. o] aluminio. neumonia adquirida en la
Kabipene . ,
me® ester comunidad y neumonia
500m il Freseni nosocomial, infecciones
9 INVIMA para . | brocopulmonares en fibrosis
polvo us kabi L : ;
ara 2021M- Vigente eCO | presentacién genérica- | deutsch quistica, infecciones
bara 002007 nstit : : complicadas en el tracto
solucion 0 ; caja x 10 viales de land inario. infecci
inyectabl Uirad yidrio tipo iii incoloro de | gmbh urinario, Intecciones
soluc . complicadas intra- 2017
ey para . capacidad de 20 ml ) : - 1M10037
infusion on cerrado con tapén de abdominales , |,nfeCC|ones 0276 51005101
inyec oma bromobutilico durante y después del parto , -3
table | 9 Y infecciones complicadas de la

sellado con capsula de
aluminio.

piel y del tejido blando,
meningitis bacteriana aguda,
meropenem puede utilizarse
para el control de pacientes
neutropenicas con fiebre que
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se atribuye a una infeccién
bacteriana.
Meropenem 0,5 g
polvos para reconstituir
intravenosa (norstray
nuart) vial 1 u / cajax 1
- caja x 1 frasco vial de Meropenem esta indicado 2019 1M10037
vidrio tipo i, con tapon para el tratamiento de las 0430
- S . : 51003101
de goma de butilo siguientes infecciones en -1
halogenado y tapa de adultos y nifios mayores de 3
aluminio - plastico meses de edad: neumonia
Polv conteniendo polvo para incluyendo neumonia
o reconstituir 0,5 g adquirida en la comunidad
ester Meropenem 0,5 g polvos neumonia nosocomial
i para reconstituir infecciones
" INVIMA para |ntraveqosa (norst_ray Norstra broncop,ulrnor)ares en fibrosis
eropen | 5051 v- reco nuart) vial 1 u / caja x v & quistica infecciones
em 500 Vigente . 10 - caja x 10 frascos complicadas en el tracto 2019
002053 nstit . ST nuart e . . 1M10037
mg ; vial de vidrio tipo i, con urinario infecciones intra 0430
8 uir a . s.a.s. . - . 51003100
soluc tapon de goma de butilo abdominales |nlfeCC|0nes -2
ion halogenado y tapa de durante y después del parto
invec aluminio - plastico infecciones complicadas e la
taéle conteniendo polvo para piel meningitis aguda
reconstituir 0,5 g meningitis bacteriana
Meropenem 0,5 g polvos meropenem puede utilizarse
para reconstituir para el control de pacientes
intravenosa (norstray neutropénicos con fiebre que
nuart) vial 1 u / caja x se atribuye a una infecciéon | 2019 1M10037
50 - caja x 50frascos bacteriana. 0430
i S 51003102
vial de vidrio tipo i, con -5

tapon de goma de butilo
halogenado y tapa de
aluminio - pldstico
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rio tica
conteniendo polvo para
reconstituir 0,5 g
Polv Caja plegadiza por un
0 vial de vidrio tipo i 1998
ester | transparente e incoloro Antibicti | ) 1| 1221 1M10036
il | con tapon de caucho gris ?rt;t;orgiceon?otzzn?rﬂ\elgc[i):r:gse _, | 91007100
Meropen INVIMA para Yy sello ﬂlp off de Venus .
em para - aluminio. ’ graves producidas por
inyeccion 2023M Vigente | "€¢° remedie gérmenes sensibles al
Y 000798 9 nstit Paquete por 10 viales s . 1998
usp por ; ! - o meropenem. uso exclusivo )
1000 m 0-R2 uir a (cada vial en caja limited por el especialista 1441
d soluc individual) : -2
ion . ) 1998
inyec Caja plegadlza por 10 1441 .
table viales. 3
Polv
o}
ester
il Antibiotico alternativo para el
Meropen INVIMA para Farmalo tratamiento de infecciones 1998
em 5p00 2023M- Vigente | T€© Caja plegadiza por 10 ica graves producidas por 2994 1M10037
000804 9 nstit frascos vial 9 germenes sensibles al 51007100
mg : s.a. . -1
4-R2 uir a meropenem. uso exclusivo
soluc por el especialista.
ion
inyec
table
Polv | Meropenem 1000,0000 Acta 21/2014 (3,3,3)
LNVIMA o] mg polvos para meropenem se indica para el | 2011
Biosmer | 2023M- | . g Polvos p Bioselec P ap 1M10036
. Vigente | ester | reconstituir intravenosa .~ | tratamiento alternativo de las | 3369
1 gvial | 001810 . . . t s.a.c.i. S . . 91000100
>R1 il (biosmer) vial 1,0000u / S|gU|entes~|nfeCC|ones en -1
para cajax 1 adultos y nifos mayores de 3
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rio tica
reco meses de edad:
nstit neumonia, incluyendo
uir a neumonia adquirida en la
soluc comunidad y neumonia
ion nosocomial infecciones
inyec bronco - pulmonares en
table fibrosis quistica infecciones
del tracto urinario
complicadas infecciones
intra-abdominales
complicadas infecciones intra
. . -y post - parto infecciones
£ Caja plggadlza_pqr 1.0 cutaneas y del tejido blando
rascos vial de vidrio tipo : o 2011
; , complicadas meningitis 1M10036
i x 1 gcon tapon de b . - . 3369
acteriana aguda infecciones 91000101
caucho y agrafe de } o -2
aluminio tipo flipp - off ginecologicas, como
endometritis septicemia
meropenem puede utilizarse
en el manejo de pacientes
neutropénicos con fiebre que
se sospecha se debe a una
infeccidon bacterial.
se debe dar consideracion a
la guia oficial sobre el uso
adecuado de agentes
antibacterianos.
uso exclusivo por
especialistas
Polv Caja de carton con Meropenem esta indicado
Meropen INVIMA Temp. o) frasco ampolla de vidrio Blau para el tratamiento de las
em 500 2020M- no ester tipo i,con tapon de farmacé siguientesNinfecciones en 1997
- mg 000703 | comerc il caucho de bromopgtllo y utica . adultos y nifios mayores d,e 3| 3889 -
inyectabl 4-R1 - para agrafe de aluminio y colombi meses de edad: neumonia -1
e Vigente | reco | sello flip off por 1 frasco | a s.a.s. incluyendo neumonia
nstit ampolla adquirida en la comunidad
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rio tica
uir a Caja de carton con neumonia nosocomial
soluc | frasco ampolla de vidrio infecciones
ion tipo i,con tapon de broncopulmonares en fibrosis | 1997
inyec | caucho de bromobutilo y quistica infecciones 3889 -
table agrafe de aluminio y complicadas en el tracto -3
sello flip off por 10 urinario infecciones intra
frascos ampolla abdominales infecciones
Caja de carton con durante y después del parto
frasco ampolla de vidrio infecciones complicadas e la
tipo i,con tapon de piel meningitis aguda 1997
caucho de bromobutilo y meningitis bacteriana 3889 -
agrafe de aluminio y meropenem puede utilizarse -5
sello flip off por 50 para el control de pacientes
frascos ampolla neutropénicos con fiebre que
Caja de carton con se atribuye a una infeccién
frasco ampolla de vidrio bacteriana.
tipo i,con tapon de 1997
caucho de bromobutilo y 3889 -
agrafe de aluminio y -6
sello flip off por ,25
frascos ampolla
Caja por un frasco vial 2001
Polv | transparente de 20 mly 0477 -
o agrafe flip off gris -1
es_ter Caja por 5 frascos viales o . 2001
il transparentes de 20 ml Ant|b|ot|_co altern_atlvo para el 0477 B
Meropen INVIMA En para y agrafe flip off gris tratamiento de |r_1feCC|ones 2
em 500 2020M- tramite reco Caia bor 10 frascos Colmed graves producu_jas por
m 001048 renov nstit ial Jja p ltda gérmenes sensibles al 2001
9 8-R1 uir a | Viales transparentes de meropenem. uso exclusivo | 0477 .
soluc| 20 mly agrafe flip off por el especialista -3
ion gris
inyec| Caja 25 frascos viales 2001
table | transparentes de 20 ml 0477 -
y agrafe flip off gris -4
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Caja por 50 frascos 2001
viales transparentes de 0477 )
20 ml y agrafe flip off 5
gris
Caja por 100 frascos 2001
viales transparentes de 0477 )
20 ml y agrafe flip off 6
gris
Caja por 20 capsulas de
liberacién retardada en Tratamiento de la 1990
blister de aluminio-opa- insuficiencia pancreatica 5313 B
pvc / aluminio por 10 exocrina en pacientes adultos | ~_g o
- capsulas de liberacion y pediatricos, asociado S
o retardada cada uno. frecuentemente pero sin g
9 Caja por 50 cépsulas de limitarse ha: O 5
o liberacion retardada en - fibrosis quistica 1990 % “GE)
ﬂ: blister de aluminio-opa- - pancreatitis crénica 5313 ) © ©
] pvc / aluminio por 10 - cirugia pancredtica 9 o ©
g Creon® Céps | capsulas de liberacion | Laborat - gastrectomia > ©
= capsulas | [\\1ma ulas retardada cada uno. orio - cancer pancreatico 2 o
s de >016M- de | Caja por 10 capsulas de | franco - cirugia de bypass 3 o
o liberacion 13915 | Vigente liber | liberacién retardada en | colombi | gastrointestinal (por ejemplo, 1990 o @
— - .7 . P . . (8]
E retarada R2 acion | blister de aluminio-opa- | ano - gastroenterostomia billroth | 373 } c =
o da retar | pvc/ aluminio por 10 | lafranco ii). 13 8 £
e 10.000 dada | capsulas de liberacion | Is.a.s. | - obstruccidn del conducto S )
© retardada cada uno. del pancreas o del conducto © )
§ Caja por 30 capsulas de comun de la bilis (por e -g
s liberacién retardada en ejemplo, por neoplasma). 1990 g =
9 blister de aluminio-opa- - sindrome shwachman- [ 2
= .- _ 5313 - =
S pvc / aluminio por 10 diamond. 14 ©
= capsulas de liberacion estado después de un ataque §
retardada cada uno. de pancreatitis aguda e =
Caja por 40 capsulas de iniciacion de alimentacion 1990
liberacidn retardada en enteral u oral. 5313 -
blister de aluminio-opa- -15
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rio tica
pvc / aluminio por 10
capsulas de liberacion
retardada cada uno.
Presentacion comercial:
caja por 20 capsulas 2001
duras con microgranulos 1M10601
de liberacién retardada Tratamiento de la 99721 31000103
en blister de aluminio / insuficiencia pancreatica -4
aluminio. exocrina en pacientes adultos
Presentacion comercial: y pediatricos, asociado
caja por 50 capsulas frecuen_temente pero sin 2001
duras con microgranulos limitarse a: 997> | 1M10601
de liberacién retardada - fibrosis quistica 31000106
en blister de aluminio / - pancreatitis cronica 2
aluminio. - cirugia pancreatica
Caps - . Laborat - gastrectomia
INVIMA ulas CaJle?sc;:arzaﬁiFr:wsiﬂ;S/ en orio - cél_nce!' pancreatico 38% 1M10601
Creon® 2023M- de aluminio franco - cirugia de bypass 9 31000101
capsulas 001161 Vigente | liber Ca 7 3 I colombi | gastrointestinal (por ejemplo, 2001
25000 1 R> acion aJiI'iDc;r capsulas en | gpq - gastroenterostomia billroth 1M10601
retar ster aluminio/ lafranco ii). 99721 31000102
dada aluminio I's.a.s. | - obstruccién del conducto |10
Presentacion comercial: del pancreas o del conducto
caja por 10 capsulas comun de la bilis (por 2001
dura_s con _njlcrogranulos ejemplo, por neoplasma). 9972 1M10601
de liberacion retardada - sindrome shwachman- 11 | 31000100
en blister de aluminio / diamond.
aluminio estado después de un ataque
Presentacion comercial: de pancreatitis aguda e
caja por 30 capsulas iniciacion de alimentacién | 5001
duras con n:\icrogranulos enteral u oral. 9972 1M10601
de liberacion retardada 17 | 31000104

en blister de aluminio /
aluminio
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rio tica
Presentacion comercial:
caja por 40 capsulas 2001
duras con microgranulos 9972 1M10601
de liberacion retardada 1g |31000105
en blister de aluminio /
aluminio
Caja x 56 envases
monodosis en polietileno
incoloro con tapa de Estd indicado para el
soluc . .
- desenroscar conteniendo .. | tratamiento de las
INVIMA ion ) Chiesi | . )
4 ml de la solucién para infecciones pulmonares por 2027
. 2024M- . para T farmace . 17104932
Bramitob Vigente nebulizacién c/u en S pseudomona aeruginosa en 3508
002156 nebu utici h - ; 1001100
9 lizaci sobrebolsa termosoldada s.p.a. pageptes con flbros~|s -1
de PET/AI/PE, que quistica (fq) de 6 afos en
on ) :
contiene una tira de 4 adelante.
envases monodosis, Trat
nebulizacion c/u ratam
— - - iento
Nuevas indicaciones: tobi . .
) PR Financiad de
. Tobi® Solu . esta indicado para el )
Tobramicin . ; Caja x 14 pouch de . 0 con complic
solucion | INVIMA cion . tratamiento de las .
a Aluminioo preformado x | Mylan |. . 2005 recursos | aciones
para 2023M- . para L : infecciones pulmonares por
) Vigente 4 ampollas de polietileno | specialt . 4910 - delaUPC| dela
nebulizac | 001430 nebu ; - pseudomonas aeruginosa en
. .__ | de baja densidad x 5 ml y Ip ) . ; -1 enferm
ion 300 1-R1 lizaci pacientes con fibrosis
c/u P o . edad
mg/5 ml on quistica (mucoviscidosis) de
6 afios de edad en adelante.
Caja conteniendo 28 L
. Esta indicado para el
frascos ampolla de vidrio .
. tratamiento de las
INVIMA Polv | tipo I transparente que | Bluepha | . .
. . . infecciones pulmonares por | 2002
Belbarmi | 2018M- . o) contiene Tobramicina rma .
- Vigente | . .. . | pseudomona aeruginosa en | 8787 -
cina 001272 liofili 300 mg y 28 ampollas | colombi . : .
o pacientes con fibrosis -1
3-R1 zado | de vidrio transparente a s.a.s. L ~
; ! quistica (fq) de 6 afios en
que contiene diluyente
adelante.
por 5 mL
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Caja conteniendo 56
frascos ampolla de vidrio

tipo I transparente que

. o 2002
contiene Tobramicina 8787 )
300 mg y 56 ampollas Y

de vidrio transparente
que contiene diluyente
por 5 mL

Fuente: elaboracion propia

Tabla 48. Informacion medicamentos comercializados bajo modalidad de vitales no disponibles

Se deben cumplir los siguientes

111002461000100 Capsula Frasco x 56 criterios para definir financiamiento:
capsulas a) Si el medicamento tiene un valor de
referencia se financia con recursos del
presupuesto maximo, si no cuenta con
valor de referencia, se financia con Modificador de
Ivacaftor 150 mg Kalydeco recursos de la ADRES.
; - T ) la enfermedad
Caja x 56 b) Si el paciente inicia tratamiento
111024251000100 Tableta tabletas durante la vigencia del presupuesto
maximo se financia con recursos de la
ADRES, sin no es nuevo en la vigencia
se financia con recursos del
presupuesto maximo
Caia x 28 Se deben cumplir los siguientes
211008801000100 Tableta ) criterios para definir financiamiento:
. tabletas ; h X e
Lumacaftor/iva . a) Si el medicamento tiene un valor de | Modificador de
200mg/125 mg Orkambi . . ;
caftor Caia x 112 referencia se financia con recursos del | la enfermedad
211008801000101 Tableta tallbletas presupuesto maximo, si no cuenta con
valor de referencia, se financia con
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recursos de la ADRES.

211029751000100 100/125 mg Tableta Caja x 112 b) Si el paciente inicia tratamiento
tabletas d } .
urante la vigencia del presupuesto
Polvo para maximo se financia con recursos de la
reconstituir Caja x 56 ADRES, sin no es nuevo en la vigencia
211034651000100 150/188 mg suspension sobres se financia con recursos del
oral presupuesto maximo
211032041000100
Se deben cumplir los siguientes
50/150 mg criterios para definir financiamiento:
211032041000101 a) Si el medicamento tiene un valor de
referencia se financia con recursos del
presupuesto maximo, si no cuenta con
Tezacaftor/ivac 211032331000100 100/300 mg Caja x 56 valor de referencia, se financia con Modificador de
aftor Symdeko Tableta tabletas | recursos d? I.a .ADRES' ) la enfermedad
b) Si el paciente inicia tratamiento En tabla de
durante la vigencia del presupuesto referencia
maximo se financia con recursos de la IUM este
511032331000101 100/150 mg ADRES, sin no es nuevo en la vigencia codigo figura
se financia con recursos del con una
presupuesto maximo concentracio
n de 100/300
mg
Dosis dia por
principio
activo en
Caja x 28 (Kit Se deben cumplir los siguientes mg:
por 84 criterios para definir financiamiento: elexacaftor:
tabletas de a) Si el medicamento tiene un valor de 200 mg,
elexacaftor referencia se financia con recursos del tezacaftor
100 presupuesto maximo, si no cuenta con 100 mg,
Elexacaftor/tez Tableta de mg/tezacaftor valor de referencia, se financia con . ivacaftor 300
acaftor/ivacafto | 2E1063641000102 100/5267:19"19 + Trikafta liberacion no 50 recursos de la ADRES. :\gogr:?gfrizzjgg mg (La dosis
r + Ivacaftor* modificada mg/ivacaftor b) Si el paciente inicia tratamiento diaria
75 mg (56 durante la vigencia del presupuesto contempla
tabletas) & maximo se financia con recursos de la dos tabletas
ivacaftor 150 | ADRES, sin no es nuevo en la vigencia del
mg (28 se financia con recursos del medicamento
tabletas) presupuesto maximo en CDF y una
tableta del
monofarmaco
)
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principio
Caja x 28 (Kit Se deben cumplir los siguientes actrlr\]/o.en
) criterios para definir financiamiento: 9: X
por 84 ; ] . elexacaftor:
a) Si el medicamento tiene un valor de
tabletas de referencia se financia con recursos del 100 mg,
elexacaftor 50 P : tezacaftor 50
mg/tezacaftor presupuesto maximo, si no cue_nta con mg, ivacaftor
50/25/37,5 mg + Tableta de o5 valor de referencia, se financia con Modificador de 15’0 mg (la
2E1063651000102 75 n"\ 9 Trikafta liberacion no ma/ivacaftor recursos de la ADRES. la enfermedad | dosis d?aria
9 modificada g b) Si el paciente inicia tratamiento
37,5 mg (56 durante la vigencia del presupuesto contempla
tabletas) & P vigenc P P dos tabletas
; maximo se financia con recursos de la
lvacaftor 75 ADRES, sin no es nuevo en la vigencia del
mg (28 L . g medicamento
se financia con recursos del
tabletas) resubuesto maximo en CDF y una
P P tableta del
monofarmaco
)
Dosis dia por
principio
Caja x 28 (kit Se deben cumplir los siguientes activo en
Oﬂ 56 sobres criterios para definir financiamiento: mg:
ge elexacaftor a) Si el medicamento tiene un valor de elexacaftor
100 referencia se financia con recursos del 100 mg,
ma/tezacaftor presupuesto maximo, si no cuenta con tezacaftor 50
100/50/75 m Granulos de 9 50 valor de referencia, se financia con Modificador de | M9 ivacaftor
2E1062411000101 9 Trikafta liberacion no . recursos de la ADRES. 150 mg (la
+75 mg o mg/ivacaftor . : S . la enfermedad LT
modificada 75 mg (28 b) Si el paciente inicia tratamiento dosis diaria
sobregs) & durante la vigencia del presupuesto contempla un
ivacaftor 75 maximo se financia con recursos de la sobre del
mg (28 ADRES, sin no es nuevo en la vigencia medicamento
so%res) se financia con recursos del en CDF y un
presupuesto maximo sobre del
monofarmaco
)
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Dosis dia por

principio
. . Se deben cumplir los siguientes activo en
ggﬂas)é igb(rlgg criterios para definir financiamiento: mg:
de elexacaftor a) Si el medicamento tiene un valor de elexacaftor
80 referencia se ﬁpancia con recursos del 80 mg,
) mg/tezacaftor presupuesto maximo, si no cuenta con tezacaftor 40
80/40/60 mg + Granulos de 40 valor de referencia, se financia con Modificador de | M9/ ivacaftor
2E1061041000101 Trikafta liberacion no ) recursos de la ADRES. 119,5 mg (la
59,5 mg o mg/ivacaftor . : S . la enfermedad o
modificada 60 mg (28 b) Si el paciente inicia tratamiento dosis diaria
sobres) & d’ur_ante la yigen_cia del presupuesto contempla un
ivacaftor 59 5 maximo se financia con recursos de la sobre del
mg (28 ! ADRES, sjn no es nuevo en la vigencia medicamento
sobres) se financia con recursos del en CDF y un
presupuesto maximo sobre del
monofarmaco
)
Caja x 84 Tratamiento
Polvo para viales + 84 . . (.je .
Aztreonam 1A1014981000100 75 mg Cayston nebulizar ampollas x 1 Financiado con recursos de la UPC complicacione
ml de sdela
disolvente enfermedad
1C1020321000100 2.5 mg/mL Cipro Z?sl\é?uziaér: F{gg(;fmx Tratadn;iento
Ciprofloxacino Financiado con recursos de la UPC complicacione
. Polvo para Frasco x s dela
1C1024451000100 5/100 g/ml Cipro disolucion 250mg x enfermedad
100mL
Tratamiento
Solucién para Caja x 56 de
Tobramicina 1T1049311003100 60 mg/mL Tobral inhalar ampollas x 5 Financiado con recursos de la UPC complicacione
ml s de la
enfermedad

Fuente: elaboracion propia

Nota: * El medicamento Elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor + Ivacaftor, viene una combinacidn fija de los principios activos (elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor) que es
la dosis de la manana y una dosis de ivacaftor que es la dosis nocturna.
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Tabla 49. Informacién CUPS procedimientos

Codigo Procedimiento Estado de financiamiento
CUPS
903803 Albumina en suero u otros fluidos Financiado con recursos de la UPC
903809 Bilirrubinas total y directa Financiado con recursos de la UPC
903603 Calcio automatizado Financiado con recursos de la UPC
903810 Calcio semiautomatizado Financiado con recursos de la UPC
903812 Capacidad de combinacién del hierro Financiado con recursos de la UPC
903813 Cloro Financiado con recursos de la UPC
903814 Cloro en orina de 24 horas Financiado con recursos de la UPC
903815 Colesterol de alta densidad Financiado con recursos de la UPC
903817 Colesterol de baja densidad [LDL] automatizado Financiado con recursos de la UPC
903818 Colesterol total Financiado con recursos de la UPC
998704 Composicion corporal por bioimpedancia octopolar Financiada con recursos del presupuesto
maximo
890344 Consulta de control o de seguimiento por especialista en endocrinologia Financiado con recursos de la UPC
890345 Consulta de control o de seguimiento por especialista en endocrinologia Financiado con recursos de la UPC
pediatrica
890346 Consulta de control o de seguimiento por especialista en gastroenterologia Financiado con recursos de la UPC
890347 Consulta de control o de seguimiento por especialista en gastroenterologia Financiado con recursos de la UPC
pediatrica
890348 Consulta de control o de seguimiento por especialista en genética médica Financiado con recursos de la UPC
890353 Consulta de control o de seguimiento por especialista en hepatologia Financiado con recursos de la UPC
890361 Consulta de control o de seguimiento por especialista en medicina del deporte Financiado con recursos de la UPC
890364 Consulta de control o de seguimiento por especialista en medicina fisica y Financiado con recursos de la UPC
rehabilitacién
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Codigo Procedimiento Estado de financiamiento
CUPS

890371 Consulta de control o de seguimiento por especialista en neumologia Financiado con recursos de la UPC
890372 | Consulta de control o de seguimiento por especialista en neumologia pediatrica Financiado con recursos de la UPC
890376 Consulta de control o de seguimiento por especialista en oftalmologia Financiado con recursos de la UPC
890384 Consulta de control o de seguimiento por especialista en psiquiatria Financiado con recursos de la UPC
890385 Consulta de control o de seguimiento por especialista en psiquiatria pediatrica Financiado con recursos de la UPC
890308 Consulta de control o de seguimiento por psicologia Financiado con recursos de la UPC
890312 Consulta de control o de seguimiento por terapia respiratoria Financiado con recursos de la UPC
890309 Consulta de control o de seguimiento por trabajo social Financiado con recursos de la UPC
890305 Consulta de control o seguimiento por enfermeria Financiado con recursos de la UPC
890306 Consulta de control o seguimiento por nutricion y dietética Financiado con recursos de la UPC
890315 Consulta de integral control o de seguimiento por equipo interdisciplinario Financiado con recursos de la UPC
890205 Consulta de primera vez por enfermeria Financiado con recursos de la UPC
890215 Consulta de primera vez por equipo interdisciplinario Financiado con recursos de la UPC
890244 Consulta de primera vez por especialista en endocrinologia Financiado con recursos de la UPC
890245 Consulta de primera vez por especialista en endocrinologia pediatrica Financiado con recursos de la UPC
890246 Consulta de primera vez por especialista en gastroenterologia Financiado con recursos de la UPC
890247 Consulta de primera vez por especialista en gastroenterologia pediatrica Financiado con recursos de la UPC
890248 Consulta de primera vez por especialista en genética médica Financiado con recursos de la UPC
890253 Consulta de primera vez por especialista en hepatologia Financiado con recursos de la UPC
890261 Consulta de primera vez por especialista en medicina del deporte Financiado con recursos de la UPC
890264 Consulta de primera vez por especialista en medicina fisica y rehabilitacién Financiado con recursos de la UPC
890271 Consulta de primera vez por especialista en neumologia Financiado con recursos de la UPC
890272 Consulta de primera vez por especialista en neumologia pediatrica Financiado con recursos de la UPC
890276 Consulta de primera vez por especialista en oftalmologia Financiado con recursos de la UPC
890284 Consulta de primera vez por especialista en psiquiatria Financiado con recursos de la UPC
890285 Consulta de primera vez por especialista en psiquiatria pediatrica Financiado con recursos de la UPC
890206 Consulta de primera vez por nutricion y dietética Financiado con recursos de la UPC
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Codigo Procedimiento Estado de financiamiento
CUPS

890208 Consulta de primera vez por psicologia Financiado con recursos de la UPC
890212 Consulta de primera vez por terapia respiratoria Financiado con recursos de la UPC
890209 Consulta de primera vez por trabajo social Financiado con recursos de la UPC
903822 Creatina Financiado con recursos de la UPC
903824 Creatinina en orina de 24 horas Financiado con recursos de la UPC
903895 Creatinina en suero u otros fluidos Financiado con recursos de la UPC
881306 Ecografia de higado, pancreas, via biliar y vesicula Financiado con recursos de la UPC
904720 Elastasa pancreatica Financiado con recursos de la UPC
886101 Elastografia Financiado con recursos de la UPC
903612 Electrolitos en sudor [iontoforesis] medicidn directa Financiado con recursos de la UPC
903613 Electrolitos en sudor [iontoforesis] medicidn indirecta Financiado con recursos de la UPC
893703 Espirometria Financiado con recursos de la UPC
907015 Esteatocrito acido Financiado con recursos de la UPC
908424 Estudio molecular de mutaciones (especificas) Financiado con recursos de la UPC
903017 Fosfatasa alcalina isoenzima Financiado con recursos de la UPC
903018 Fosfatasa alcalina termoestable Financiado con recursos de la UPC
903837 Fraccidon excretada de sodio Financiado con recursos de la UPC
903838 Gamma glutamil transferasa Financiado con recursos de la UPC
903844 Glucosa curva de tolerancia Financiado con recursos de la UPC
902210 Hemograma IV (hemoglobina hematocrito recuento de eritrocitos indices Financiado con recursos de la UPC

eritrocitarios leucograma recuento de plaquetas indices plaquetarios y
morfologia electrdnica e histograma) automatizado

903846 Hierro total Financiado con recursos de la UPC
903605 Ionograma [cloro sodio potasio y bicarbonato o calcio] Financiado con recursos de la UPC
903854 Magnesio en suero u otros fluidos Financiado con recursos de la UPC
893823 Medicidon de calorimetria indirecta Financiado con recursos de la UPC
903856 Nitrégeno ureico Financiado con recursos de la UPC
903857 Nitrdgeno ureico en orina de 24 horas Financiado con recursos de la UPC
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Codigo

Procedimiento

Estado de financiamiento

CUPS

886012 Osteodensitometria por absorcion dual Financiado con recursos de la UPC
886013 Osteodensitometria y composicion corporal (tejidos blandos) Financiado con recursos de la UPC
903859 Potasio en suero u otros fluidos Financiado con recursos de la UPC
903863 Proteinas totales en suero y otros fluidos Financiado con recursos de la UPC
894402 Prueba de caminata de 6 minutos Financiado con recursos de la UPC
903890 Prueba de tolerancia a la glucosa por 4 horas (6 muestras: 0 30 60 120 180 y Financiado con recursos de la UPC

240 minutos)

903044 Saturacién de transferrina Financiado con recursos de la UPC
903865 Sodio en orina de 24 horas Financiado con recursos de la UPC
903872 Sodio en orina parcial Financiado con recursos de la UPC
903864 Sodio en suero u otros fluidos Financiado con recursos de la UPC
903867 Transaminasa glutdmico oxalacetica [aspartato amino transferasa] Financiado con recursos de la UPC
903866 Transaminasa glutamico-piruvica [alanino amino transferasa] Financiado con recursos de la UPC
903046 Transferrina automatizada Financiado con recursos de la UPC
903868 Triglicéridos Financiado con recursos de la UPC
908354 Tripsindgeno inmunoreactivo Financiado con recursos de la UPC
903870 Urea en orina de 24 horas Financiado con recursos de la UPC
903869 Urea en sangre u otros fluidos Financiado con recursos de la UPC
903701 Vitamina A [retinol] Financiado con recursos de la UPC
903706 Vitamina D 25 hidroxi total [d2-d3] [calciferol] Financiado con recursos de la UPC
903708 Vitamina E [tocoferol] Financiado con recursos de la UPC
893702 Volumenes pulmonares por gases (helio otros.), pre y post broncodilatadores Financiado con recursos de la UPC
893701 Volimenes pulmonares por pletismografia, pre y post broncodilatadores Financiado con recursos de la UPC
903608 Zinc Financiado con recursos de la UPC
903609 Zinc en orina de 24 horas Financiado con recursos de la UPC
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Tabla 50. Disponibilidad en Colombia de medicamentos para el tratamiento coadyuvante de FQ

ATC Grup9 . Principio activo Forma farmacéutica Fuente de financiamiento
farmacologico
Polvo para reconstituir a
Solucién/ Suspensién oral,
Antibacterianos Solucién oral
JO1FA10 para uso Azitromicina Tableta, Tableta recubierta, Financiado con recursos de la UPC
sistémico Tableta recubierta con pelicula
Capsula dura
B02BAO1 Antihemorragicos Fltqmen_adlona Solucién inyectable Financiado con recursos de la UPC
(vitamina k)
Polvo para reconstituir a
_ ) solucién oral ) )
AO6AD15 Laxantes Polietilenglicol 3350 - Financiado con recursos de la UPC
Polvo para reconstituir a
suspensioén oral
Sueros inmunes
Jo6BDO1 e Palivizumab Solucidn inyectable Financiado con recursos de la UPC
inmunoglobulinas
Financiado con recursos de salud publica
segun lineamientos del PAI en poblacion
Vacuna contra la o menor de 5 aﬁos_,, adultos mayores de 60
J07BB02 Vacunas - Suspension inyectable afos y poblacion gestante. Fuera de
influenza . .
programas especiales de salud publica
financiado con recursos del presupuesto
maximo
Vacuna contra el o Financiado con recursos de salud publica
JO7BX03 Vacunas COVID - 19 Suspension inyectable segun lineamientos del PAL.
Oligosacaridos Financiado con recursos de la UPC para
capsulares de uso segun las “Guias de Practica Clinica
JO7AL02 Vacunas Streptococcus Suspension inyectable

pneumoniae de 15

serotipos: 1, 3, 4, 5,

para la Prevenciéon, Diagndstico y
Tratamiento de pacientes con VIH/SIDA”.
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ATC

Grupo

farmacolégico

Principio activo

6A, 6B, 7F, 9V, 14,

Forma farmacéutica

Fuente de financiamiento

23F y 33F,
conjugados con la
proteina CRM197 de

Corynebacterium
diphtheriae

Oligosacaridos

18C, 19A, 19F, 22F,

Fuera de programas especiales financiado
con recursos del presupuesto maximo

JO7ALO2

Vacunas

capsulares de
Streptococcus
pneumoniae de 10
serotipos: 1, 4, 5, 6B, 7F,
9V, 14 y 23F, conjugados
con la proteina D de
Haemophilus influenzae;
serotipo 18C conjugado
con toxoide tetanico; y
serotipo 19F conjugado
con toxoide diftérico

Suspension inyectable

Financiado con recursos de la UPC para
uso segun las “Guias de Practica Clinica
para la Prevencion, Diagndstico y
Tratamiento de pacientes con VIH/SIDA”.
Fuera de programas especiales financiado

con recursos del presupuesto maximo

JO7ALO2

Vacunas

Oligosacérido capsular

de streptococcus
pneumoniae de 13
serotipos: 1, 3, 4, 5, 6A, 6B,
7F, 9V, 14, 18C, 19A, 19F y
23F, conjugado con la
proteina CRM197 de
Corynebacterium diphtheriae

Antigeno de

Suspension inyectable

Financiado con recursos de salud publica
segun lineamientos del PAI en poblacion
de 2 meses a 5 afos. Financiado con
recursos de la UPC para uso segun las

“Guias de Practica Clinica para la
Prevencién, Diagnodstico y Tratamiento de
pacientes con VIH/SIDA”. Fuera de

programas especiales financiado con
recursos del presupuesto maximo

JO7ALO1

Vacunas

polisacaridos
purificados capsulares

de streptococcus
pneumoniae serotipo 1,

2, 3, 4, 5, 6B, 7F, 8, 9N,

9V, 10A, 11A, 12F, 14,

Solucion inyectable

Financiado con recursos de la UPC para
uso segun las “Guias de Practica Clinica
para la Prevencién, Diagnostico y
Tratamiento de pacientes con VIH/SIDA”.

Fuera de programas especiales financiado
con recursos del presupuesto maximo
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ATC Grupt’) . Principio activo Forma farmacéutica Fuente de financiamiento
farmacologico
15B, 17F, 18C, 19A, 19F,
20, 22F, 23F, 33F
Virus de la hepatitis A
inactivado S
( ) Financiado con recursos de salud publica
Virus inactivado de la o segun lineamientos del PAI. Fuera de
JO7BCO2 Vacunas hepatitis A, cepa gmb Suspension inyectable lineamientos del PAI financiado con
cultivada en células recursos del presupuesto maximo
diploides humanas
mrc-5

Fuente: elaboracion propia

Tabla 51. Informacién de dispositivos médicos

. L A P . Tiempo de
Tipo de producto Indicaciones / funcion Contraindicaciones / comentarios u:o
Solucion salina Accién descongestionante de la mucosa nasal y Se puede experimentar mas secreciones, Indefinido,
hiperténica al fluidificante nasal en caso de resfriados, rinitis tos, opresion en el pecho y dolor de hasta mejoria
7% alérgica, sinusitis y rinosinusitis. Particularmente garganta (los cuales suelen desaparecer de sintomas
indicada para limpiar las fosas nasales de bebes y con el tiempo)
nifos
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Inhalocamara

Indicado para administracion de medicamentos en
aerosol.

Su funcion principal es mejorar la coordinacion entre
la inhalacion y la liberacion del medicamento,
permitiendo que las particulas terapéuticas pequefias
lleguen a los pulmones. Ademas, reduce la
acumulacién de particulas grandes en la boca y la
garganta.

No tiene contraindicaciones conocidas.

Se debe usar bajo supervisién de un
profesional del area médica, ademas, su
uso es solo para un paciente y se debe
realizar limpieza regular segun indicacion
del fabricante

De uso
permanente
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Anexo 8. Resultados de la votacion de los lineamientos

A continuacion, se describen los resultados de los procesos de votacion
obtenidos para el conjunto de lineamientos presentados, discutidos, ajustados y
sometidos a valoracién del grado de conformidad de estos por parte de los
expertos clinicos y organizaciones de pacientes, para cada una de las preguntas.

Tamizaje
¢Cuales son las recomendaciones para el tamizaje neonatal de la fibrosis
quistica, que garanticen su identificacién precoz?

Figura 10. Distribucion de votos - Tamizaje

Diagnostico y clasificacion

¢Cudles son los criterios clinicos y paraclinicos que deben adoptarse para la
sospecha, confirmacién diagndstica y la clasificacion de la fibrosis quistica, segun
la presentacién y el nivel de atencion?




Figura 11. Distribucion de votos — Diagndstico y clasificaciéon

10

0

Tratamiento integral

¢Qué opciones terapéuticas farmacoldgicas y no farmacoldgicas deben adoptarse
en la enfermedad de base y en cada fase de la enfermedad, incluyendo criterios
de inicio, continuacién o suspensién, y priorizacion para guiar la eleccion mas
adecuada segun el perfil de la persona con fibrosis quistica?
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Figura 12. Distribucion de votos - Tratamiento integral

10

0

Prevencion de complicaciones
¢Cuales son las intervenciones para prevenir complicaciones y garantizar la
estabilidad clinica de las personas con fibrosis quistica?
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Figura 13. Distribucion de votos - Prevencion de complicaciones
10

Seguimiento

¢Cuales son los componentes minimos del seguimiento clinico y paraclinico,
incluyendo su frecuencia, que se deben adoptar en personas con fibrosis
quistica?
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Figura 14. Distribucion de votos - Seguimiento

10

|[[1)]}

Equipo interdisciplinario

¢Qué profesionales de la salud deben integrar el equipo interdisciplinario
responsable del cuidado integral de las personas con fibrosis quistica y cémo
debe garantizarse su articulacion a lo largo del proceso de atencién?

(o]

»

N

N
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Figura 15. Distribuciéon de votos - Equipo interdisciplinario

10

Educacién y apoyo

¢Qué estrategias deben adoptarse para incorporar activamente a las personas
con fibrosis quistica, familias, cuidadores y organizaciones de pacientes; con el
fin de mejorar la adherencia al tratamiento, la participacion social en la toma de
decisiones y la calidad de vida?
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Figura 16. Distribucion de votos - Educaciéon y apoyo

10
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Salud

Anexo 9. Lista de mutaciones genéticas sensibles a farmacos
moduladores CFTR3

Tabla 52. Lista de mutaciones genéticas CFTR sensibles a ivacaftor

711+3A>G F311del 1148T R75Q S589N
2789+5G2>A F311L 1175V R117C S737F
3272-26A—>G F508C I807M R117G S945L
3849+10kbC—>T | F508C; S1251N* | 11027T R117H S977F
A120T F1052V 11139V R117L S1159F
A234D F1074L K1060T R117P S1159P
A349V G178E L206W R170H S1251N
A455E G178R L320V R347H S1255P
A1067T G194R L967S R347L T338I
D110E G314E L997F R352Q T1053I
D110H G551D L1480P R553Q V232D
D192G G551S M152V R668C V5621
D579G G576A M9521 R792G V754M
D924N G970D M9O52T R933G V1293G
D1152H G1069R P67L R1070Q W1282R
D1270N G1244E Q237E R1070W Y1014C
E56K G1249R Q237H R1162L Y1032C
E193K G1349D Q359R R1283M

E822K H939R Q1291R S549N

E831X H1375P R74W S549R

Fuente: Fundacion para la fibrosis cistica (del inglés Cystic Fibrosis Foundation) (170).

Tabla 53. Lista de mutaciones genéticas CFTR sensibles a
tezacaftor/ivacaftor

546insCTA E92K G576A L346P R117G S589N
G576A;

71143A>G E116K RE68CE L967S R117H S737F

2789+5G>A E193K G622D L997F R117L S912L

3 Los listados de las mutaciones aprobadas por la FDA fueron tomados de la Fundacién para la
fibrosis quistica el 9 de octubre de 2025.

4 Mutaciones complejas/compuestas donde un alelo individual del gen CFTR tiene multiples
mutaciones; estas existen independientemente de la presencia de mutaciones en el otro alelo
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Salud

3272-26A=>G E403D G970D L1324P R117P S945L
39814}9+10kbc E588V G1069R L1335P R170H S977F
A120T E822K G1244E L1480P R258G S1159F
A234D E831X G1249R M152V R334L S1159P
A349V F191V G1349D M265R R334Q S1251N
A455E F311idel H939R M952I R347H S1255P
AS554E F311L H1054D M952T R347L T338I
A1006E F508C H1375P P5L R347P T1036N
A1067T ;513852,\,6 1148T P67L R352Q T10531
D110E F508del> 1175V P205S R352W V201M
D110H F575Y 1336K Q98R R553Q V232D
D192G F1016S I601F Q237E R668C V5621
D443Y F1052V 1618T Q237H R751L V754M
D443Y;
G576A; F1074L I807M Q359R R792G V1153E
R668C6
D579G F1099L 1980K Q1291R R933G V1240G
D614G G126D 110277 R31L R1066H V1293G
D836Y G178E 11139V R74Q R1070Q W1282R
D924N G178R I11269N R74W R1070W Y109N
D979V G194R 11366N gi;\;vo;mﬁ R1162L Y161S
D1152H G194V vK1060T \Fzg\{\lw;lﬁ R1283M Y1014C
R74W;
D1270N G314E L15P V201M; R1283S Y1032C
D1270N®
E56K G551D L206W R75Q S549N
E60K G551S L320V R117C S549R

Fuente: Fundacion para la fibrosis cistica (del inglés Cystic Fibrosis Foundation) (171)

Tabla 54. Lista de mutaciones genéticas CFTR sensibles a
elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor

1341G—A | D192G | G1244E | 11269N | M952I

5 Un paciente debe tener dos copias de la mutacién F508del o al menos una copia de una mutacién
sensible presente en la tabla

6 Mutaciones complejas/compuestas donde un alelo individual del gen CFTR tiene multiples
mutaciones; estas existen independientemente de la presencia de mutaciones en el otro alelo.
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1507_1515del9 D443Y G1247R I1366N M952T
1898+3A—-G D443Y,;G576A;R668C G1249R I1148N N1088D
2183A—-G D565G G126D 1148T N1303I
2752-26A—-G D579G G1349D 1175V N1303K
2789+ 2insA D614G G178E I331N N186K
2789+5G—A D836Y G178R I1336K N187K
296+28A—-G D924N G194R 15027 N418S
3041-15T—-G D979V G194V I506L P140S
3141del9 D993Y G27E 1556V P205S
3272-26A—-G E116K G27R I601F P499A
3600G—A E116Q G314E 1618T P574H
3849+10kbC—T E193K G424S I1807M P5L
3849+40A—-G E292K G463V I1980K P67L
3849+4A—-G E403D G480C K1060T P750L
3850-3T-G E474K G480S K162E Q1291R
4005+2T7—-C E56K G551A K464E Q1313K
546insCTA E588V G551D L1011S Q237E
5T, TG12 E60K G551S L1077P Q237H
5T, TG13 E822K G576A L1324P Q359R
621+3A—-G E831X G576A;R668C’ L1335P Q372H
711+3A-G E92K G622D L137P Q493R
A1006E F1016S G628R L1480P Q552P
A1067P F1052V G85E L15P Q98R
A1067T F1074L G970D L165S R1048G
A107G F1099L G970S L206W R1066H
A120T F1107L H1054D L320V R1070Q
A234D F191V H1085P L333F R1070W
A309D F200I H1085R L333H R1162L
A349V F311del H1375P L346P R117C
A455E F311L H139R L441P R117C,;G576A;R668C
A46D F508C H199Y L453S R117G
A554E F508C;S1251N” H620P L619S R117H
A62P F508del® H620Q L967S R117L
C491R F575Y H939R L997F R117P
D110E F5871 H939R;H949L M1101K R1283M
D110H G1047R 11027T M1137V R1283S
D1152H G1061R I105N M150K R170H

7 Mutaciones complejas/compuestas donde un alelo individual del gen CFTR tiene multiples
mutaciones; estas existen independientemente de la presencia de mutaciones en el otro alelo.

8 F508del es una mutacién CFTR sensible con base en datos clinicos e in vitro.
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Salud

D1270N G1069R 11139V M152V R258G
D1445N G1123R 1125T M265R R297Q
R31C R74Q S1235R T1036N V5621
R31L R74W S1251N T1053I V603F
R334L R74W;D1270N’ S1255P T10861 V754M
R334Q R74W;V201M;D1270N” | S13F T12461 W1098C
R347H R74W;V201M7 S341P T12991 W1282R
R347L R751L S364P T338I W361R
R347P R75L S492F T351I Y1014C
R352Q R75Q S5491 V1153E Y1032C
R352W R792G S549N V1240G Y109N
R516S R933G S549R V1293G Y161D
R553Q S1045Y S589N V201M Y161S
R555G S108F S737F V232D Y301C
R668C S1118F S912L V392G Y563N
R668C’ S1159F S945L V456A

R709Q S1159P S977F V456F

Fuente: Fundacion para la fibrosis cistica (del inglés Cystic Fibrosis Foundation) (172)
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