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MEDICINA PERSONALIZADA. EFECTO DE LOS
MODULADORES CFTR ALTAMENTE EFECTIVOS Y DIETA
MEDITERRANEA SOBRE LA MICROBIOTA RESPIRATORIA E
INTESTINAL EN PACIENTES DE FIBROSIS QUISTICA

IP DEL PROYECTO Dra. AMPARO SOLE
GRUPO Unidad de Trasplante Pulmonar y Fibrosis Quistica
ENTIDAD Hospital Universitario y Politécnico La Fe, 46026 Valencia.

RESUMEN DEL PROYECTO

La fibrosis quistica (FQ), causada por mutaciones en el gen regulador de la conductancia
transmembrana (CFTR), cursa con enfermedad respiratoria progresiva, inflamacion intestinal y
disbiosis. La recientemente aprobada en Espafia triple terapia de moduladores CFTR:
Elexacaftor+Tezacaftor+lvacaftor (ETI) ha demostrado en ensayos clinicos que mejora la funciéon
pulmonar y nutricional, pero sus efectos sobre la microbiota intestinal y respiratoria se desconocen.

Hipétesis: La terapia modificadora CFTR puede mejorar la fisiopatologia aberrante a nivel intestinal y
respiratorio. A ello se podria sumar el efecto beneficioso de la dieta mediterranea.

Objetivo principal: Evaluar cambios microbianos intestinales y respiratorios en pacientes FQ pre y
postratamiento.

Objetivos secundarios: Tasa de exacerbaciones pulmonares, uso de antibidticos y enzimas
pancreaticos, marcadores inflamatorios, funcion pulmonar y calidad de vida.

Metodologia: Estudio multicéntrico (4 unidades FQ espafiolas) con 80 pacientes en tratamiento con
ETI. Se analizaran las muestras pretratamiento y 3, 6, 12 y 24 meses post. Los cambios microbianos
intestinales y respiratorios se mediran por la aplicacién de métodos de cultivos que aprovechan la
informacidn filogenética del gen 16S del ARNr bacteriano. Estos resultados podrian ayudar a mejorar
el tratamiento base de estos pacientes (uso de antibidticos y mucoliticos).

FINALIDAD DEL PROYECTO

Conocer el impacto del nuevo modulador CFTR sobre la microbiota respiratoria e intestinal y en la

posible disminucién de la inflamacién en los pacientes con FQ. Interesa analizar el posible impacto de
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la dieta mediterranea tanto en la microbiota de nuestros pacientes como en su papel de comodulador
del nuevo tratamiento. Este hecho aportaria informacidon sobre el impacto de factores externos como
la dieta ante un mismo genotipo y tratamiento.

De ese modo, con este estudio se pretende implementar un protocolo de actuacion fiable y preciso en
pacientes con FQ.



