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Prólogo

Cuando por primera vez, nos enfrentamos al diagnóstico de una 
Enfermedad Rara como el Déficit de Alfa-1 Antitripsina la incerti-
dumbre es mucha. Al golpe inicial se unen factores como la falta de 
información, inseguridad sobre el futuro, inexistencia de tratamien-
tos específicos o de fármacos que nos “curen”, o el sentimiento de 
soledad ante una dolencia que padecen muy pocas personas.

Si el diagnóstico es difícil cuando se trata de adultos, resulta terrible 
cuando los afectados son niños. Los padres buscan entonces frenéti-
camente información y respuestas que no son fáciles de encontrar, ya 
que cuanto más leen sobre el Déficit y sus implicaciones, más difícil 
les resulta asumir que han pasado a formar parte de nuestra familia, 
la gran familia alfa. 

Porque eso queremos ser precisamente en la Asociación Alfa-1 de 
España, una gran familia que proporcione apoyo y contacto humano 
en los primeros pasos tras el diagnóstico, pero que también extienda 
sus redes al entorno médico, al hospitalario, a la investigación, y a 
otras organizaciones como la nuestra en Europa y en todo el mundo. 

Siempre decimos que comprender el Déficit es una tarea difícil pero 
imprescindible. Es fundamental para la prevención; para mejorar la 
calidad de vida de los pacientes; y para reducir la incidencia de las 
patologías vinculadas con nuestra condición. Y si esto es importante 
con los adultos lo es muchísimo más con los alfas pediátricos.

Por todo ello agradecemos profundamente esta nueva iniciativa del 
Registro Español de Pacientes con Déficit AAT (REDAAT). Cono-
cemos muy bien la eficacia de la Guía para pacientes respiratorios 
adultos realizada igualmente por el Registro. Gran parte de la an-
siedad que genera el diagnóstico se disipa cuando se obtiene una 
información veraz, dirigida específicamente al paciente y respaldada 
por entidades científicas como la Sociedad Española de Neumolo-
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gía y Cirugía Torácica (SEPAR), la Asociación Española de Pediatría (AEP) y la 
Sociedad Española de Neumología Pediátrica (SENP). Saber lo necesaria que era 
nos hace valorar doblemente esta Guía para pacientes pediátricos que ahora tiene 
en sus manos.

Desde estas mismas páginas queremos agradecer el gran trabajo que está desarro-
llando el REDAAT para dar a conocer nuestra condición y proporcionar informa-
ción, tanto al propio entorno médico como a nosotros, los pacientes y familias; y 
nuevamente ponernos a disposición de SEPAR y del Registro para colaborar en 
todo lo que esté a nuestro alcance. 

Mariano Pastor Sanz
Presidente Asociación Alfa-1 de España
alfa1.org.es
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01 ¿QUÉ ES EL DÉFICIT DE ALFA-1 
ANTITRIPSINA (DAAT) Y CÓMO  
SE PRODUCE?

El déficit de alfa-1 antitripsina (DAAT) no es, en sí mismo, una en-
fermedad, sino un trastorno genético que se transmite de padres a 
hijos y que aumenta el riesgo de desarrollar enfermedades en el pul-
món, en el hígado y en la piel. Las personas con DAAT tienen niveles 
en la sangre más bajos de lo normal de una proteína llamada alfa-1 
antitripsina (AAT).

La proteína AAT se produce, en su gran mayoría, en el hígado y 
de aquí pasa a la sangre, que la lleva a los pulmones, donde ejerce 
una acción protectora, al impedir que puedan ser dañados por de-
terminadas sustancias que produce nuestro propio organismo para 
combatir las infecciones. En las personas con DAAT, esta protección 
se encuentra disminuida, lo que explica que tengan mayor riesgo de 
desarrollar enfermedades que afectan a estos dos órganos. La enfer-
medad pulmonar más frecuentemente ligada al DAAT es el enfise-
ma, mientras que la que afecta al hígado (hepática) es la cirrosis. En 
algunos casos se producen enfermedades en la piel (paniculitis) o en 
los vasos sanguíneos (vasculitis), pero son poco frecuentes.

Para ser considerado como paciente con DAAT, una persona debe 
heredar dos genes AAT anómalos o mutados, uno del padre y otro 
de la madre. Las personas que tienen un gen de AAT mutado y un 
gen normal de AAT se llaman “portadores” y no desarrollan ningu-
na enfermedad, ya que el gen normal “cubre” la deficiencia del otro. 
Existen más de 100 variantes anómalas del gen de la AAT, aunque la 
mayoría no causan ningún tipo de problema. Muchas, sin embargo, 
dan lugar a niveles bajos de AAT en la sangre y predisponen a las 
enfermedades comentadas. 

Los individuos normales heredan un gen normal de cada progenitor 
y se denominan individuos MM. Algunas de las variantes genéticas 
anómalas hacen que la AAT no se produzca (variantes nulas), o que 
tenga algún defecto y no funcione bien (variantes Z, S, F, y muchas 
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otras). Las variantes Z y las nulas, se asocian con deficiencias graves de AAT. La 
variante F produce una forma de AAT que no funciona correctamente, aunque 
los niveles de proteína en la sangre son normales. Otras variantes no afectan ni a 
los niveles de AAT en la sangre, ni a su funcionalidad. Las personas que heredan 
un gen de deficiencia de AAT procedente de su padre y otro de su madre, se de-
nominarán con las letras de los genes mutados, recibidos de cada progenitor, por 
ejemplo, SZ, ZZ, etc.

Aunque, como se ha comentado, las personas con DAAT tienen un mayor riesgo 
de presentar una enfermedad hepática o pulmonar, muchas no las desarrollan en 
toda su vida. Además, la gravedad de la afectación del hígado o del pulmón, en 
las personas que la presentan, es muy variable y, hasta el momento, no existen 
elementos que permitan predecir qué personas con DAAT serán enfermos, o qué 
pacientes padecerán una enfermedad de mayor o menor gravedad. Es decir, habrá 
personas con DAAT que desarrollarán formas graves de la enfermedad pulmonar 
o del hígado, y otras que sólo presentarán síntomas leves. ¿Por qué ocurre esto? 
¿Qué es lo que diferencia a unos pacientes de otros? Aunque parte de esta variabi-
lidad puede estar relacionada con la composición genética de cada individuo, los 
principales hechos que influyen en la aparición de la enfermedad parecen ser la 
exposición a algunos factores ambientales de riesgo que se pueden controlar. Por 
lo tanto, impedir o limitar la exposición a estos factores, tanto en los pacientes 
con DAAT como en los “portadores”, es muy importante para evitar el desarrollo 
de las enfermedades asociadas al DAAT.

En la tabla 1, se describen las variantes más frecuentes y su relación con el riesgo 
de desarrollar enfermedad hepática o pulmonar y su gravedad.

Déficits más 
frecuentes

Cantidad de AAT 
en la sangre

Riesgo de 
enfermedad 

hepática
Riesgo de enfermedad pulmonar

MS
Disminución  

muy leve
No No

SS Disminución leve No
No. Posible aumento si otros factores (por 

ejemplo; tabaquismo)

MZ
Disminución leve/

moderada 
Ligero Muy ligero aumento en casos aislados

SZ
Disminución 

moderada
Ligero

Ligero, pero aumentado si concurren otros 
factores (por ejemplo; tabaquismo)

ZZ
Disminución 

severa
Alto Alto

 
Tabla 1. Variantes genéticas más frecuentes y riesgo de desarrollar enfermedad  

hepática o pulmonar, con su gravedad.
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02 ¿PUEDO TENER MÁS HIJOS CON 
ESTA ENFERMEDAD? ¿OTROS 
MIEMBROS DE MI FAMILIA PUEDEN 
ESTAR ENFERMOS?

Como ya hemos comentado el DAAT es un trastorno genético que se 
hereda de padres a hijos con un tipo de herencia llamada co-domi-
nante. Esto quiere decir que para que un niño presente el déficit, se 
requiere que ambos padres sean portadores de, al menos, una de las 
mutaciones del gen AAT, pero como ninguna de ellas domina sobre 
la otra, el hijo hereda una mezcla de diversas combinaciones. 

Cuando ambos progenitores portan, al menos, una mutación grave 
(Z), en cada nuevo embarazo la posibilidad de que el niño herede 
un déficit grave (ZZ) es del 25%; de que herede un déficit no severo 
(MZ) es del 50% y de que porte genes normales (MM), del 25%. El 
riesgo es semejante en todas las gestaciones.

Las figuras 1, 2, 3 y 4 ilustran las posibles combinaciones genéticas 
que un niño puede heredar, según sea la carga hereditaria de ambos 
progenitores: cuando ambos son portadores (tienen un gen normal: 
M y un gen alterado: Z (Figura 1); uno de los progenitores es sólo 
portador y el otro tiene los dos genes alterados (Figura 2); un pro-
genitor es sano y el otro tiene ambos genes alterados (Figura 3) y un 
progenitor es sano y el otro sólo porta un gen anormal (Figura 4).

Figura 1. Ambos padres son portadores de una mutación
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Figura 2. Un progenitor es portador (heterocigoto) y el otro tiene DAAT (2 genes mutados)

Figura 3. Un progenitor es sano y el otro tiene DAAT (2 mutaciones de AAT)

Figura 4. Un progenitor es sano y el otro portador de una mutación AAT

Por todo ello, si su hijo acaba de ser diagnosticado de DAAT y tiene hermanos, 
es posible que alguno de sus otros hijos presente también el déficit, por lo que 
convendría que fueran estudiados. Del mismo modo, es posible que algún miem-
bro de su familia, paterna o/y materna, porten una mutación AAT anormal que 
puede, a su vez, ser transmitida a sus descendientes. Convendría valorar si existe 
alguna persona en la familia con enfermedad hepática o pulmonar, para tener en 
cuenta esta posibilidad.
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03 ¿CÓMO SE DIAGNOSTICA?

El diagnóstico de sospecha se realiza cuando aparecen unos sínto-
mas determinados, y, para su confirmación, se requiere analizar en 
la sangre la cantidad de alfa-1 antitripsina.

–– La medición de esta proteína se efectúa mediante una técnica 
que se conoce con el nombre de nefelometría. Se consideran nor-
males valores de AAT en un rango entre 103 y 200 mg/ml. Si el 
niño tiene niveles por debajo de estos valores se han de realizar 
otras pruebas confirmatorias. 

–– El diagnóstico definitivo se establece mediante la determinación 
del fenotipo de AAT (Pi), determinando las variantes proteicas 
(alelos) por unas técnicas de isoelectroenfoque. 

–– Para ello se pueden usar gotas de sangre desecada, como las que 
se utilizan para la prueba del talón en todos los recién nacidos. 
Las proteínas se denominan M, S, Z…. y, como ya hemos co-
mentado en el apartado 1, el niño puede presentar distintas va-
riantes (MM, MZ, SZ, ZZ…). La proteína M es la más frecuen-
te y la variante Z la que predispone a una deficiencia clínica. 
Los niños con alteraciones hepáticas suelen tener la variante ZZ. 

 
En ocasiones para completar el estudio, o si todos los resultados no 
son coincidentes, se estudia el genotipo, determinando las variantes 
genómicas mediante el estudio de la reacción en cadena de la poli-
merasa (PCR).



16

A veces, en los niños con enfermedad hepática, se requiere el estudio del tejido 
hepático y se ha de proceder a la realización de una biopsia. 
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Las pruebas deben realizarse en todos los niños que presenten deter-
minados síntomas sugestivos de DAAT:

–– En las primeras semanas de vida estos síntomas serían: ictericia 
(coloración amarillenta de la piel, de las mucosas o escleróticas), 
heces acólicas (blanquecinas) y hepatomegalia (aumento del ta-
maño del hígado), que puede resolverse o persistir.

–– Aproximadamente, el 10% de los recién nacidos con enferme-
dad hepática van a tener como causa de la misma un DAAT, 
habiéndose sugerido descartar el déficit de AAT en todo lactan-
te con hiperbilirrubinemia conjugada persistente, elevación de 
transaminasas, síndrome de hepatitis neonatal o cualquier otra 
evidencia de daño hepático.

–– En el niño más mayor se ha de investigar esta enfermedad si apa-
rece hepatopatía (enfermedad hepática) crónica, hipertensión 
portal (aumento de la presión sanguínea en el interior de la vena 
porta, que es una vena que desemboca en el hígado) o cirrosis 
(hígado con cicatrices que impiden desarrollar su función). 

–– La presencia de síntomas pulmonares en la infancia, como dis-
nea (dificultad respiratoria), sibilancias (pitos), o tos, no suelen 
ser debidos al DAAT, aunque podrían presentarse en jóvenes, 
sobre todo si fuman. De cualquier modo, en niños con proble-
mas respiratorios recidivantes, en los que su pediatra o el neu-
mólogo infantil va a realizar un análisis de sangre de control, la 
inclusión de esta prueba podría favorecer la detección precoz del 
déficit, lo que siempre es beneficioso porque permitiría poner en 
marcha medidas preventivas, evitar el tabaquismo y un segui-
miento más cercano.

04 ¿QUIÉNES DEBEN HACERSE LAS 
PRUEBAS?
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Se recomienda realizar las pruebas a los familiares consanguíneos es decir, de pri-
mer grado: padres, hermanos o hijos de un paciente que haya sido diagnosticado 
de DAAT.

Se puede también sospechar la enfermedad si, al realizar un análisis de las proteí-
nas de  la sangre -proteinograma-, la banda alfa-1 se ve más baja de lo normal.

NORMAL

DÉFICIT ALFA-1  
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Ya hemos comentado que la proteína AAT se produce en el hígado 
y está encargada de bloquear a otras proteínas productoras de infla-
mación, por lo que su misión es proteger a los órganos del cuerpo, 
especialmente a los pulmones, de la misma. 

A NIVEL HEPÁTICO
En ocasiones la proteína que producen los pacientes con déficit (más 
frecuentemente con la variante Z) no puede pasar a la sangre y que-
da acumulada en las células que la producen en el hígado, lo que 
puede provocar su destrucción y muerte y su sustitución posterior 
por tejido cicatricial (fibrosis), con progresión a cirrosis y a insufi-
ciencia hepática.

A NIVEL PULMONAR
La enfermedad más frecuentemente ligada al DAAT es el enfisema 
pulmonar. Consiste en la destrucción gradual y progresiva de los 
alvéolos pulmonares, que son el lugar del pulmón donde se elimi-
nan los productos tóxicos producidos en nuestro organismo, que 
son sustituidos por el oxígeno –que procede del aire que respiramos 
y que es transportado a la sangre-.

Los alvéolos destruidos quedan convertidos en una especie de “sa-
cos” (bullas), donde el aire queda “estancado”, quedando inservi-
bles para realizar ese intercambio gaseoso; por otra parte, los bron-
quios, que son los “tubos” que conducen el aire a los alvéolos, se 
estrechan, reduciendo también su entrada a los pulmones. De este 
modo, la capacidad respiratoria va disminuyendo poco a poco y el 
paciente comienza a notar dificultad para respirar, primero con los 
esfuerzos intensos y posteriormente, con la actividad normal de la 
vida diaria, presentando además síntomas respiratorios como tos, o 
reagudizaciones bronquiales frecuentes y prolongadas. A la larga, la 
disminución del oxígeno en la sangre hará necesaria su aportación, 
de manera continua.

05 ¿QUÉ CONSECUENCIAS TIENE?
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Otras alteraciones de la estructura del pulmón que se pueden desarrollar en estos 
pacientes son las Bronquiectasias, una especie de cicatrices que se producen en los 
bronquios, como consecuencia de la inflamación y de la infección, lo que hace que 
sus paredes se dilaten y ensanchen, formando “recovecos”, donde quedan reteni-
das las secreciones respiratorias, provocando tos con expectoración abundante y 
la aparición de infecciones respiratorias de repetición.

EN OTROS ÓRGANOS
El déficit de AAT puede ocasionar alteraciones en otros órganos, aunque se trata 
de casos excepcionales:

–– En la piel se puede producir una Paniculitis, que consiste en la inflamación 
de la grasa subcutánea, dando lugar a su engrosamiento y a la aparición de 
úlceras. 

–– En los vasos se puede producir una Vasculitis sistémica o inflamación de los 
vasos sanguíneos.
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MANIFESTACIONES HEPÁTICAS
Las manifestaciones hepáticas del DAAT varían con la edad. La 
hepatitis neonatal es el modo más habitual de afectación del neo-
nato, de tal forma que un 50% de los recién nacidos con fenotipo 
ZZ tienen alteradas las pruebas de función hepática, aunque sólo el 
16% desarrollarán un cuadro de colestasis (retención de bilis en el 
hígado), que se manifiesta por ictericia (coloración amarillenta de 
la piel y conjuntivas), coluria (orina oscura similar a la coca-cola) y 
acolia (heces blanquecinas, parecidas al yeso). Normalmente, tiene 
buen pronóstico y la ictericia desaparece en unos días. Los niños 
con fenotipo MZ o SZ, tienen menos probabilidades de desarro-
llar hepatitis neonatal. En algunos casos se ha descrito la presencia 
de una coagulopatía (trastorno de la coagulación de la sangre), por 
fallo hepático y deficiencia de vitamina K, por lo que en cualquier 
recién nacido que presente un trastorno de la coagulación de causa 
desconocida, o en todo lactante con hiperbilirubinemia conjugada 
persistente, elevación de transaminasas, o cualquier otra evidencia 
de daño hepático, se debería sospechar DAAT y practicar las prue-
bas oportunas.

Los niños mayores pueden tener alteración de las pruebas de fun-
ción hepática (elevación de las cifras de transaminasas en la san-
gre), sin ningún otro síntoma. Unos pocos niños pueden evolucionar 
a problemas graves hepáticos como hepatitis crónica (inflamación 
permanente del hígado) o cirrosis que, ocasionalmente, pueden ser 
indicación de trasplante de hígado. Hay que saber, sin embargo, que 
la mayoría de niños con DAAT no van a tener problemas hepáticos 
importantes a lo largo de su vida.

Los pacientes adultos que desarrollan hepatitis crónica o cirrosis, 
constituyen el 40% de los pacientes con deficiencia grave de AAT 
(PiZZ). Ocasionalmente pueden evolucionar a un hepatocarcinoma 

06  ¿CUÁLES SON LOS SIGNOS Y 
SÍNTOMAS DEL DÉFICIT DE ALFA-1 
ANTITRIPSINA?
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(cáncer de hígado). Curiosamente, rara vez coexisten en un mismo individuo una 
alteración significativa pulmonar y hepática. 

MANIFESTACIONES RESPIRATORIAS
Las manifestaciones respiratorias del enfisema son tardías, y no van a expresarse 
hasta la etapa adulta, por lo que los niños con esta deficiencia no se comportan 
de forma distinta a los demás niños. Si su hijo presentaba manifestaciones respi-
ratorias recurrentes y, por este motivo, su pediatra le ha practicado un análisis de 
sangre de control en el que ha detectado el déficit, este hallazgo no es el causante 
de esa sintomatología, pero su existencia podría facilitar la progresión de cual-
quier otro problema respiratorio existente. 

Por ejemplo, si su niño tiene asma y además le han detectado valores bajos de 
AAT, es más probable que su asma sea más difícil de controlar y que necesite un 
seguimiento más preciso. Además, un asma no tratado, o mal controlado, en un 
niño con DAAT podría contribuir a la aparición más precoz (en la adolescencia) 
de alteraciones de la función pulmonar que, en cambio, no se dan en un niño con 
DAAT, que no presenta ninguna otra patología pulmonar.

En algunos niños con DAAT, a partir de los 18 años de edad, pueden encontrarse 
en las pruebas de función pulmonar algunas alteraciones (del intercambio gaseoso 
o/y signos leves de obstrucción bronquial), más acusadas si son fumadores que si 
no han fumado nunca. Los pacientes fumadores tienden a desarrollar síntomas 
unos 10 años antes que los no fumadores. La existencia de afectación hepática no 
condiciona, sin embargo, una peor evolución pulmonar.

En la época de adultos jóvenes, el efecto del tabaco y -en menor grado- de los 
contaminantes ambientales, contribuyen -de forma determinante- a que los sínto-
mas o signos del enfisema y el deterioro de la función pulmonar se hagan patentes 
mucho antes, hacia los 25 años de edad o, más frecuentemente, entre los 25 y 40 
años. 

En los pacientes bien controlados, no fumadores, el inicio de los síntomas puede 
retrasarse hasta los 50 años y el deterioro de la función pulmonar llevar un ritmo 
similar a la de adultos fumadores, sin DAAT. Por otra parte, hay individuos ZZ 
asintomáticos, cuya evolución y expectativa de vida no difiere de la población 
general. 

En la tabla 2 se resumen las enfermedades más frecuentemente asociadas al DAAT.
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Pulmonar Hepática Piel 

Enfisema Hepatitis neonatal Paniculitis necrotizante

Bronquitis crónica Hepatitis crónica

EPOC Cirrosis 

Carcinoma hepatocelular

Tabla 2. Enfermedades más comúnmente asociadas con DAAT
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07 ¿PODEMOS EVITAR O REDUCIR 
ESTAS CONSECUENCIAS FUTURAS?  

Es muy importante saber que la aparición de enfisema en los pa-
cientes con déficit de alfa-1 antitripsina está muy relacionada con el 
hábito de fumar, por lo que la medida más importante que se puede 
tomar para impedir o retrasar su aparición es evitar la exposición 
pasiva al humo del tabaco y a otros gases tóxicos ambientales, así 
como abstenerse de fumar.	

Debe mantener a su hijo alejado de humos nocivos, informar a sus 
familiares o amigos fumadores de que no fumen delante del niño, ni 
en su domicilio, y concienciar al niño para que no se inicie en esta 
práctica.

Del mismo modo cualquier enfermedad que provoque inflamación 
o daño pulmonar puede favorecer el deterioro respiratorio, de ahí la 
necesidad de que su hijo sea controlado cadencialmente por su pe-
diatra para evitar, o detectar precozmente, infecciones respiratorias 
que pueden ser tratadas o, en el caso de ser asmático, instaurar un 
tratamiento de base que mantenga controlado su asma. Si ese con-
trol no se logra, estaría indicado la remisión al neumólogo infantil.
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08 ¿QUÉ TIPO DE SEGUIMIENTO 
MÉDICO SE DEBE LLEVAR? 

Como la afectación hepática es la manifestación principal del DAAT 
en la infancia, tanto su diagnóstico como el seguimiento posterior 
del niño suele ser efectuado por el pediatra gastroenterólogo. La fun-
ción hepática debe ser evaluada mediante pruebas y exámenes de 
sangre (pruebas de función hepática, primordialmente de las tran-
saminasas), que se repetirán anualmente si no existen anomalías, o 
cada seis meses en caso de detección de un aumento de las mismas. 
Habitualmente no se requiere una biopsia del hígado para diagnos-
ticar la enfermedad hepática por DAAT, pero se puede utilizar para 
descartar otras causas de daño hepático y para evaluar la gravedad 
de la enfermedad. A su vez, se recomienda una evaluación de la en-
fermedad avanzada del hígado (mediante ecografía u otro estudio 
de imagen), principalmente para identificar la hipertensión portal y 
el cáncer.

De cualquier modo, es aconsejable que el niño sea enviado a la con-
sulta del pediatra neumólogo para vigilar la aparición de manifes-
taciones respiratorias precoces, indicar el tratamiento oportuno y 
reforzar las medidas preventivas como vacunas, evitación del humo 
de tabaco y abandono del hábito tabáquico familiar.

Si el niño presenta alguna otra enfermedad pulmonar asociada 
(asma, neumonías, etc.) requerirá los mismos controles que se plan-
tearían en cualquier otro niño sin DAAT. En cualquier caso, un niño 
con DAAT sin clínica respiratoria, pero portador de las variantes 
MZ, SZ, ZZ, o nulas, debe ser controlado por el neumólogo in-
fantil, al menos, una vez al año, para valorar la evolución de su 
función pulmonar mediante pruebas de respiración (espirometrías) y 
plantear estudios radiológicos de tórax (TC pulmonar) que permitan 
detectar precozmente el posible daño pulmonar.
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09 ¿TIENE TRATAMIENTO? 

En el momento actual no se dispone de tratamiento específico para 
la afectación hepática del DAAT. Los puntos claves del tratamiento 
son el control de los síntomas y la prevención de las complicaciones 
(tabla 3). Se aconseja reforzar las medidas de educación en salud 
para evitar la ingesta de alcohol, el tabaco y la automedicación, ya 
que muchos medicamentos pueden ser tóxicos para el hígado; el 
niño debe llevar un estilo de vida sano y una alimentación equili-
brada y saludable, principalmente rica en productos antioxidantes, 
que se encuentran en los vegetales (frutas y verduras frescas). Deben 
administrase las vacunas frente a los virus A y B de la hepatitis, para 
tratar de prevenir esta infección que dañaría gravemente al hígado 
ya enfermo.

El tratamiento con AAT, con el fin de aumentar la cantidad circulan-
te en la sangre, no tiene indicación en la enfermedad hepática. En los 
casos graves, con enfermedad hepática avanzada, puede estar indica-
do el trasplante de hígado que, además, corregiría el déficit de AAT.

Se espera que en un futuro próximo la terapia génica sea capaz de 
complementar la proteína deficitaria y/o corregir el defecto genético.
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Analizar el estilo de vida, y modificarlo si es preciso

Evitar la ingesta de tóxicos hepáticos: alcohol, medicamentos, grandes  
dosis de determinadas vitaminas (vitamina D, E, K y A)

Prevención y tratamiento de la hemorragia digestiva por varices esofágicas 

Tratamiento de la descompensación ascítica (acumulo de líquido en el 
abdomen)

Trasplante hepático (indicado en la enfermedad hepática terminal)

Tabla 3. Tratamiento habitual de las complicaciones de la enfermedad hepática.

En cuanto a la afectación respiratoria, como ya se ha indicado, el DAAT no suele 
provocar por sí mismo síntomas bronquiales pero, dado que en la infancia, sobre 
todo en los niños de menor edad, es relativamente frecuente la aparición de epi-
sodios repetidos de sibilancias (“pitos” en el pecho), tos o/y “fatiga” (dificultad 
para respirar), coincidentes con los catarros, y que el niño con DAAT debe estar 
protegido frente a ellos, es posible que, si esto ocurre, su especialista indique el 
uso de medicamentos inhalados, como broncodilatadores, corticoides etc. Es raro 
que, en esta etapa de la vida, existan manifestaciones más graves que requieran 
oxigenoterapia.

Un niño con DAAT debe recibir todas las vacunas propias de su edad, incluyendo 
la vacuna antineumocóccica 13 valente, y la vacuna antigripal anual (otoños). 
Además, el ejercicio físico y la práctica deportiva le ayudarán a alcanzar el máxi-
mo desarrollo pulmonar. 

El tratamiento sustitutivo con AAT se realiza en algunos casos de enfisema pul-
monar, lo que no suele acontecer en la edad pediátrica. No restaura el daño pul-
monar producido, pero frena el deterioro respiratorio progresivo. Para obtener la 
AAT, se parte de sangre de donantes que se somete a una serie de procesos para 
separar el producto y garantizar su seguridad final. Se administra por vía endove-
nosa (a través de un suero), cada de 7, 15 o 21 días, habitualmente en el hospital. 
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Dos de los retos más importantes a los que se han de enfrentar los 
pacientes con DAAT son el infradiagnóstico y el pronóstico de la 
enfermedad (el primero por el bajo índice de sospecha y el segun-
do por carecer de elementos que permitan definirlo con certeza). Es 
precisamente en estos dos aspectos (junto con el tratamiento), en los 
que se han centrado la mayoría de las investigaciones en el campo 
del DAAT, en los últimos años.

En primer lugar, hay una falta general de conciencia sobre el DAAT, 
tanto en la población en general, como entre los miembros de la 
comunidad médica. Los estudios clínicos han demostrado que desde 
la primera vez que un paciente adulto con DAAT presenta síntomas, 
hasta que se llega a su diagnóstico definitivo, pasa un promedio de 
siete años, y llega a visitar hasta unos cinco médicos diferentes.

Igualmente importante es la segunda cuestión: la falta de elementos 
que ayuden a establecer el pronóstico exacto de la enfermedad hace 
que, en la comunidad médica, existan variaciones significativas en el 
manejo y tratamiento del DAAT.

En un esfuerzo por abordar estas dos cuestiones, la comunidad 
científica está desarrollando importantes proyectos, que incluyen 
la investigación básica en neumología y hepatología, investigación 
clínica y epidemiológica, investigación para promover la detec-
ción del DAAT, investigación sobre los aspectos éticos y sociales 
de la enfermedad, y nuevas modalidades de tratamiento –tanto a 
nivel básico (terapia génica, células madre), como clínico (nuevas 
formulaciones)-que mejoren el manejo y la potencial cura de la en-
fermedad.

Los logros obtenidos han dado lugar a la publicación de unos 4000 
artículos científicos en el periodo de los 50 años trascurridos desde 

10 ¿SE SABE ALGO MÁS, HAY 
INVESTIGACIONES EN MARCHA? 
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que se descubrió la enfermedad, lo que supone una media de casi 80 artículos por 
año. 

Como hemos visto a lo largo de esta guía, toda esta investigación ha logrado 
importantes avances en el conocimiento de la fisiopatología del déficit (cómo se 
produce, por qué y como actúa). Entre otras cosas, conocemos las mutaciones 
del gen de la AAT responsables del DAAT, entendemos cómo la forma Z de la 
AAT se traduce en un mal plegamiento de la proteína, provocando retención en 
el hígado causándole daño, y cómo los bajos niveles de AAT en la sangre dejan 
desprotegido al pulmón de la acción nociva de la elastasa, sustancia producida 
por los neutrófilos (elementos defensivos de nuestro organismo frente a las infec-
ciones) que, a su vez, dañan el pulmón, si la sustancia que producen – elastasa– no 
es eliminada por la AAT.

Los estudios realizados a nivel mundial han demostrado la posibilidad de utilizar 
fármacos, genes de silenciamiento y células madre para reducir el efecto tóxico 
producido por el cúmulo ZZ en las células del hígado y aumentar la producción 
de las formas MM, lo que debería llevar, en un futuro, a la curación de la enfer-
medad. Es probable por ello que la investigación terapéutica futura tenga dos 
direcciones: una línea de investigación básica dirigida a comprender aspectos aún 
no conocidos de la enfermedad, y al desarrollo de nuevos fármacos y objetivos 
terapéuticos; y otra dirigida al estudio de nuevas formulaciones de AAT en aero-
sol, como terapia sustitutiva, y a la búsqueda de nuevas fuentes de AAT mediante 
tecnología recombinante o transgénica.
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11 REGISTRO NACIONAL DE DÉFICIT 
DE ALFA-1 ANTITRIPSINA Y 
ASOCIACIONES DE PACIENTES 

Aunque el déficit de alfa-1 antitripsina es la alteración congénita 
que con más frecuencia causa enfermedad en la edad adulta, no es 
una entidad frecuente. Precisamente porque el número de pacientes 
afectados es relativamente pequeño, la agrupación de sus datos po-
dría servir para conocer mejor las características de la enfermedad. 
Tanto a nivel nacional como internacional existen asociaciones de 
pacientes y registros médicos que tratan de aunar conocimientos y 
esfuerzos para avanzar en el conocimiento y tratamiento de esta en-
fermedad.

A finales de los 80 y principios de los 90 se crearon distintos re-
gistros de pacientes. Un registro de pacientes es una base de datos 
en la que se recoge información médica de los afectados (síntomas, 
capacidad respiratoria, evolución de la enfermedad…). Estos datos 
se envían de forma anónima al registro central (es imposible conocer 
a qué paciente corresponden los datos enviados), y son de acceso 
restringido al personal autorizado.

En España, se funda el Registro Español de Pacientes con Déficit 
de Alfa-1 Antitripsina (REDAAT), en 1993. En él, sólo se recogen 
datos de pacientes con déficit grave de AAT con fines científicos. El 
registro es voluntario pero requiere la firma de un documento deno-
minado “Consentimiento Informado” que le facilitará su médico. 
Con este documento usted autoriza a que se incluya la información 
clínica de su hijo en la base de datos del REDAAT.

En el año 2011, el REDAAT se incorporó, además, al Registro Na-
cional de Enfermedades Raras del Instituto de Salud Carlos III. A 
través de su página web, (https://registroraras.isciii.es/Comun/Inicio.
aspx), usted mismo puede registrar a su hijo y facilitar información 
sobre su caso en particular. También será necesario que aporte su 
consentimiento.
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Existen, además, asociaciones de pacientes, a nivel nacional e internacional, que 
ponen en común sus experiencias y conocimientos sobre la enfermedad. En Es-
paña existe la Asociación Española para el Déficit de Alfa-1 Antitripsina (Alfa-1 
España) que dispone de información y actividades dirigidas a todos los pacientes 
interesados. 

Los expertos integrantes del comité asesor del REDAAT son: 

Coordinadores del Registro Español de Pacientes con Déficit de Alfa-1 Antitripsina

–– Ignacio Blanco (ignacio.blanco@sespa.princast.es)

Neumólogos de adultos

–– Ana Bustamante (abustamante@hsll.scsalud.es )

–– Sergio Cadenas, León (sercam.2007@gmail.com)

–– Francisco Casas, Granada (franciscocasas@neumosur.net)

–– José Mª Hernández Pérez, Canarias (jmherper@hotmail.com)

–– Lourdes Lázaro, Burgos (lourlazaro@gmail.com )

–– Mª Teresa Martínez, Madrid (mmartinezm.hdoc@salud.madrid.org)

–– Marc Miravitlles, Barcelona (mmiravitlles@vhebron.net)

–– Esther Rodríguez, Barcelona (estherod@vhebron.net)

–– María Torres Durán, Vigo (mtordur@yahoo.es)

Neumólogos pediátricos

–– Mª Jesús Cabero, Santander (mariajesuscabero@gmail.com)

–– Amparo Escribano, Valencia (aescribano@separ.es)

–– Gloria García, Madrid (ggarcia.hdoc@salud.madrid.org)

Gastroenterólogos/hepatólogos infantiles

–– Pilar Codoñer, Valencia (Pilar.codoñer@uv.es)

–– Javier Manzaneres, Madrid. (jmanzanares.hdoc@salud.madrid.org)
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Investigadores básicos

–– Francisco Dasí, Valencia (francisco.dasi@uv.es)

–– Franscisco Rodríguez Frías, Barcelona (frarodri@gmail.com)

 
Laboratorio de referencia

–– Beatriz Martínez, Madrid (bmartinezd@isciii.es)

 
Gestión del REDAAT

–– Beatriz Lara, Barcelona (beat1135@gmail.com)
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12 DIRECCIONES DE INTERÉS 

–– www.alfa1.org.es (Asociación de pacientes Alfa-1 de España).

–– www.redaat.es (Registro Español de Pacientes con Déficit de 
AAT). Tiene información para pacientes.

–– www.separ.es (Sociedad Española de Neumología y Cirugía To-
rácica). Dispone de un área para pacientes con múltiples mate-
riales.

–– https://registroraras.isciii.es (Registro Nacional de Enfermeda-
des Raras del Instituto de Salud Carlos III). Contiene informa-
ción general sobre diversas enfermedades raras y un apartado 
para que los afectados se registren.

–– www.gesepoc.com Web de la Guía Española de la Enfermedad 
Pulmonar Obstructiva Crónica.

–– www.lovexair.com Fundación dedicada a las enfermedades res-
piratorias con diversos materiales y actividades para pacientes y 
familiares.

–– hhttp://alpha-1foundation.org/es/Fundación alfa-1 de Estados 
Unidos, tiene una versión en castellano.

–– hhttp://www.alphanet.org Página dedicada al déficit de alfa-1 
antitripsina. En inglés.
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CONSEJOS PARA EL PACIENTE 
CON DEFICIENCIA DE ALFA-1 
ANTITRIPSINA

A pesar de tratarse de una enfermedad genética se pueden seguir 
hábitos de vida que eviten la aparición temprana de complicaciones:

–– Evitar el tabaco, tanto activo como pasivo.

–– Evitar el humo y los ambientes contaminados y polvorientos.

–– Evitar el alcohol.

–– Mantener un régimen de vida sano.

–– Cumplimentar todo el calendario vacunal, sumando la vacuna-
ción frente al VHA y VHB, la vacunación anual frente a la gripe 
estacional y la vacunación frente al neumococo.

–– Realizar ejercicio físico regular, según tolerancia del paciente.

–– Recibir una alimentación equilibrada.

–– Efectuar controles periódicos de la función hepática y pulmonar.

–– Ser cuidadoso con la toma de medicamentos y productos de her-
bolario (comentarlo siempre con el médico).

–– Efectuar un estudio fenotípico a los todos los familiares de pri-
mer grado.

 
Mantener unos hábitos de vida saludables, aunque todavía no se 
tengan síntomas, es una recomendación que deben seguir todas las 
personas con DAAT ya que ayuda a tener una mejor calidad de vida 
y retrasar la aparición de los síntomas de la enfermedad.

01
ANEXO
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INHALADORES Y TÉCNICAS 
INHALATORIAS

Es posible que su hijo presente algún síntoma bronquial: tos, “pi-
tos” (o sibilancias) y “fatiga” (dificultad para respirar), que pueden 
requerir medicación. Estos síntomas se producen por la irritación 
y obstrucción que provoca la inflamación y/o la infección en los 
bronquios y la mejor forma de combatirlos es utilizar broncodila-
tadores (“Ventolin®” o “Salbutamol®”), que actúan relajando y 
“abriendo” los bronquios. Existen otros fármacos que no abren los 
bronquios sino que los “limpian” o “desinflaman” y que se prescri-
ben cuando los síntomas son repetitivos, o el niño presenta recaí-
das constantes: son los corticoides inhalados. Ambos medicamentos 
deben ser utilizados por vía inhalatoria, porque con dosis muy pe-
queñas y, por tanto, con muy escasos efectos secundarios, alcanzan 
enseguida la vía aérea, consiguiendo su máxima acción y, en el caso 
de los broncodilatadores, calmar los síntomas rápidamente.

Para que todo esto ocurra hay que aprender la forma de usarlos y 
administrarlos correctamente.

Existen diversos tipos de inhaladores y cada uno de ellos se maneja 
de un modo distinto. Además, los niños no pueden utilizar cualquier 
inhalador y, según su edad, deben emplear técnicas e inhaladores di-
ferentes. Los nebulizadores no son utensilios apropiados. Requieren 
utilizar unos flujos determinados para que las partículas del medi-
camento nebulizado tengan el tamaño apropiado para alcanzar el 
pulmón, y eso no se consigue con los nebulizadores convencionales 
domiciliarios. Además, precisan dosis mucho mayores del fármaco, 
con mayores efectos secundarios y menor depósito pulmonar, y con-
sumen mucho más tiempo, por lo que sólo se utilizan en medio hos-
pitalario, cuando el niño requiere oxígeno.

02
ANEXO
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–– Hasta la edad de 4 años se deben emplear los inhaladores presurizados dosis 
medida (MDI), que se aplican con una cámara de inhalación pequeña y mas-
carilla facial. 

–– Desde los 4 a los 7-8 años se seguirán utilizando aerosoles presurizados con 
una cámara, pequeña o grande, con boquilla.

–– A partir de los 6-8 años (según el niño) se puede pasar a formatos en polvo 
seco (utensilios que aplicándolos directamente en la boca y mediante una ins-
piración intensa y profunda permiten que fármacos, en forma de polvo, se 
depositen en el pulmón. Este formato incrementa el depósito pulmonar. 

¿CÓMO SE UTILIZAN DE FORMA CORRECTA?

A continuación se explican las técnicas inhalatorias a las diferentes edades:

Inhalador con cámara espaciadora y mascarilla (niños de 0-4 años)

 

–– El niño debe estar preferiblemente sentado y, si es muy pequeño, en el regazo 
del familiar o cuidador que lo aplica.

–– Se destapa el cartucho, y se deja en posición vertical, sujetándolo entre los 
dedos índice y pulgar. 

–– Se agita y se conecta en el orificio posterior de la cámara de inhalación. Se 
adapta entonces firmemente la mascarilla sobre la cara del niño, para que 
recoja la boca y la nariz, procurando que ésta quede ocluida (para que así el 
niño respire sólo por la boca).

–– Se aprieta una vez el pulsador del aerosol manteniendo la cámara en posición 
horizontal y se deja que el niño haga unas 5 respiraciones pausadas. Se debe 
evitar que el niño llore.

–– Si se precisan más dosis, se esperan unos 30 segundos, y se vuelve a repetir 
todo el procedimiento. 
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Inhalador con cámara espaciadora (niños mayores de 4 años)

–– Se destapa el cartucho, se agita y se conecta, en posición vertical, en el orificio 
correspondiente.

–– Se le dice al niño que haga una espiración lenta (que saque todo el aire de sus 
pulmones). 

–– Se le coloca la boquilla entre los dientes y se le indica que ajuste los labios 
alrededor, colocando la lengua debajo de la boquilla.

–– Se aprieta el pulsador una vez, manteniendo la cámara en posición horizontal.

–– El niño tiene entonces que inspirar y espirar (coger aire y soplar), despacio, a 
través de la boquilla, realizando unas 5 respiraciones profundas y lentas.

–– Si se precisan más dosis se espera unos 30 segundos y se repite el procedi-
miento.

–– Si es posible, el niño debe enjuagarse la boca con agua. 

En niños mayores y adolescentes:

–– Se deben realizar los mismos pasos descritos hasta el punto 5. En este punto, 
tras cada inspiración lenta y profunda, el niño debe retener el aire antes de 
soltarlo, durante unos 10 segundos. Espirar después lentamente y repetir este 
punto una segunda vez.

–– Si se precisan más dosis se espera unos 30 segundos y se repite el procedi-
miento.

–– Enjuagar la boca con agua.

Medidas de limpieza

La mayor parte de las cámaras de inhalación son de plástico y este material tiene 
un efecto electrostático, es decir, atraen las partículas del aerosol que se suelta en 
su interior, pegándolas a sus paredes, por lo que la cantidad de fármaco que pasa 
a la vía aérea del niño es menor. Para evitar esto, las cámaras deben lavarse con 
agua jabonosa, cada 1- 2 semanas, dejándolas secar después, sin enjuagar. Así, 
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la capa de jabón seco que cubre el interior de la cámara, evita la atracción de las 
partículas del medicamento que ya pueden pasar, sin ese obstáculo, a la vía aérea.

Las cámaras metálicas no tienen efecto electrostático y pueden enjuagarse con 
agua tras su limpieza.

TÉCNICAS DE POLVO SECO

Manejo del inhalador Novolizer

–– Quitar la tapa.

–– Con el inhalador en posición horizontal, apretar el pulsador. La ventana que 
aparece debajo del contador de dosis estará en color verde, lo que indica que 
la dosis está dispuesta para ser inhalada. Soltar el dedo del pulsador.

–– Hacer una espiración larga por la boca (expulsar el aire del pulmón), mante-
niendo el inhalador alejado de ésta.

–– Situar la boquilla entre los labios y hacer una inspi-
ración intensa, profunda y mantenida (aunque ya 
haya cambiado la ventana al color rojo).

–– Apartar el inhalador de la boca y retener el 
aire durante unos 10 segundos.

–– Espirar lentamente.

–– Enjuagar la boca con agua.

–– Poner la tapa y guardar el inhalador en un lugar seco.

Manejo del inhalador Turbuhaler

–– Desenroscar y retirar la tapa que cubre el inhalador.

–– Girar la rosca inferior, primero hacia la derecha hasta 
notar un tope, y luego hacia la izquierda hasta oír un 
clic.

–– Expulsar el aire por la boca manteniendo el inhalador 
alejado de ésta. 

–– Colocar la boquilla entre los dientes y cerrar los labios 
sobre la misma.
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–– Inspirar de forma rápida, profunda y mantenida, sujetando el inhalador por 
la zona de la rosca, sin obturar ninguno de los orificios del inhalador.

–– Apartar el inhalador de la boca y aguantar la respiración unos 10 segundos.

–– Espirar lentamente.

–– Enjuagar la boca con agua.

–– Poner la tapa y guardar el inhalador en un lugar seco.

Manejo del inhalador Accuhaler 

–– Para abrir el dispositivo, coger con una mano la carcasa externa situar el dedo 
pulgar de la otra mano en el hueco destinado al mismo, empujando con él el 
resalte de apoyo hasta oír un “clic”. Con esta maniobra aparece la palanca 
con la que se carga la dosis de medicamento.

–– Deslizar la palanca, hasta oír un “clic”. Esto coloca la dosis en polvo del me-
dicamento en la boquilla, quedando preparado para ser inhalado.

–– Vaciar todo el aire de los pulmones, a través de una espiración lenta y larga.

–– Colocar la boquilla del dispositivo en la boca y cerrar herméticamente los 
labios alrededor.

–– Mantener la cabeza en posición vertical e inspirar profunda y lentamente, 
hasta que los pulmones estén llenos.

–– Retirar el inhalador de la boca, y aguantar la respiración 
durante unos 10 segundos; con ello se facilita la mejor 
difusión del medicamento dentro del árbol bron-
quial.

–– Enjuagar la boca con agua.

–– Cerrar el dispositivo, deslizando el dedo pulgar 
en la dirección contraria a su apertura, hasta 
oír un “clic”. La palanca vuelve automática-
mente a su posición original.
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EJERCICIO FÍSICO Y DEPORTE

¿Por qué mi hijo debe realizar ejercicio?

Los beneficios de la actividad, ejercicio físico y deporte sobre la sa-
lud son evidentes en todos los grupos de población: niños y mayores, 
sanos y pacientes.

Por esta razón el ejercicio se recomienda a muchos grupos de niños 
con diferentes enfermedades: diabetes, problemas cardiovasculares, 
cáncer, Síndrome de Down y en enfermedades pulmonares como 
asma, fibrosis quística y bronquiectasias. También es recomendable 
por tanto, en niños con déficit de AAT.

¿Qué beneficios tiene el ejercicio en mi hijo?

Los beneficios son múltiples:

–– Mejora su estado de salud.

–– Reduce el riesgo futuro de desarrollar enfermedad pulmonar.

–– Mejora la calidad de vida y la condición física. 

–– Regula el apetito y disminuye el cansancio, que a veces se asocia 
con las enfermedades crónicas.

–– Disminuye el riesgo de desarrollar enfermedades infecciosas res-
piratorias.

–– Reduce la repercusión psicológica que cualquier proceso crónico 
va a provocar en el niño que lo padece, disminuyendo el estrés 
y la ansiedad, y ayudando a sobrellevar los inconvenientes de la 
enfermedad. 

–– Además, los niños que realizan ejercicio de forma regular con-
traen menos la adicción al tabaco.

03
ANEXO
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¿Y si en mi familia somos sedentarios?

La inactividad física causa problemas en diferentes sistemas del organismo: au-
menta la grasa corporal favoreciendo el sobrepeso y la obesidad, y produce pérdi-
da de fuerza y de masa muscular. Por el contrario, la actividad física aumenta el 
contenido mineral de los huesos, hace que el corazón y los vasos estén más sanos 
y disminuye el riesgo de diabetes.

Si en la familia, todos son activos, es más fácil que el niño haga ejercicio de forma 
natural, por lo que puede ser bueno para todos que el diagnóstico de la enfer-
medad sirva para plantear un cambio en el estilo de vida familiar mucho más 
saludable.

¿Cómo ha de realizar el ejercicio?

La prescripción de ejercicio físico se ha de realizar como si fuera una medicina 
más en el tratamiento de la enfermedad. 

Cuando se aconseje un programa de ejercicio físico hay que individualizarlo y 
adaptarlo a cada niño según sus características y la fase en la que se encuentre: 
libre de síntomas o con enfermedad más grave.

Hay que intentar determinar siempre:

–– Las características del programa: Si debe ser, o no, supervisado.

–– La intensidad: De resistencia cardio-respiratoria, de fuerza, de flexibilidad y 
de control motor.

–– Las partes del ejercicio: Cómo realizar el calentamiento, la parte principal y 
el retorno a la calma.

–– Las etapas: De inicio, mejora de la condición física, o mantenimiento.

–– La duración: Incrementar progresivamente el tiempo, en relación con la inten-
sidad, dependiendo siempre de la condición física de cada niño.

–– La frecuencia: Número de sesiones semanales a realizar en cada momento de 
la enfermedad.

–– La intensidad: Frecuencia cardiaca, fuerza y resistencia muscular a alcanzar 
durante la realización.

El ejercicio debe ser una parte más de los programas reglados de fisioterapia.
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¿Qué ejercicio o deporte tienen qué hacer?

A menudo nos preguntan los padres cuál es el ejercicio más aconsejable para un 
niño sano o enfermo. La respuesta no es fácil.

El mejor es aquel que más guste al niño y que la familia pueda realizar con facili-
dad. Esto facilita que no lo vayan a abandonar pronto y que no llegue a producir 
más sobrecarga que beneficio. El ejercicio no puede nunca estigmatizar al niño. 
El deporte ha de ser una parte más de la vida diaria y más un juego que un deber; 
hay que intentar que disfrute con los entrenamientos y, a la vez, que mejore su 
condición física.

Se debe animar a que se practique en grupo, con la familia cuando son más peque-
ños y con los amigos cuando el niño crece. A lo largo de la infancia y juventud se 
puede variar el tipo de deporte para evitar caer en la rutina.

Las actividades aeróbicas como el salto en la cama elástica o la natación, mejoran 
la resistencia, permiten prolongar los tiempos de ejercicio, mejoran la ventilación 
y la eliminación del moco.

El entrenamiento de fuerza mejora la masa muscular y tiene efectos beneficiosos 
para los huesos.

No se puede olvidar que la cantidad mínima de ejercicio necesario para garantizar 
una buena salud cardiovascular en todos los niños y adolescentes es de, al menos, 
60 minutos cada día de una actividad física, de intensidad moderada a vigorosa, 
según las recomendaciones del Departamento de Salud de Estados Unidos y otras 
Instituciones Mundiales de Salud Pública.
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TABAQUISMO ACTIVO Y PASIVO04
ANEXO

La exposición al humo de tabaco es el factor principal que deter-
mina el desarrollo y mala evolución de la enfermedad pulmonar en 
el DAAT. Por ello, el abandono del hábito tabáquico, por parte de 
los padres y otros convivientes, forma parte esencial del cuidado de 
cualquier niño pero, mucho más, en los afectos de DAAT. 

Se debe educar al niño en hábitos saludables que le hagan compren-
der los efectos nocivos del tabaco y la necesidad de no adquirir el 
hábito. La utilización de iconos o de figuras de personajes no fuma-
dores que el niño admire (deportistas, cantantes, actores,…), puede 
facilitar y potenciar la elección de una vida sana, libre de conductas 
adictivas.

En caso de adolescentes, que ya hayan comenzado a fumar, se insis-
tirá en su abandono, reforzando las prácticas de educación en salud, 
el deporte y la combinación de tratamiento psicológico y farmacoló-
gico, si fuera necesario.
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