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RESUMEN.
Objetivo: Investigar el perfil social, demografico, gcnetlco y clinico de p'\clentes

con fibrosis quistica (FQ) en términos de dxagnostlco temprano y tardxo y su

reflejo en la sobrevida.

Diseiio del estudio: retrospectivo, comparAaktivo,‘ bservacional yVylo'rigiytypdin'al.’ o

Sitio y fecha: Instituto Nacional de Pediat de’ 1'971l'a>
Diciembre del 2000.
Material y métodos: Se revisaronVlkog

pacientes de 0-18 afos con diagnost

ingr’eso,_,p'e_‘r‘b ¢ C a'de ‘muehe. Asi como género, datos
o dé’fn cial. Se utilizé prueba exacta de Fisher

y Jx—Cuadrada para v le categoﬁéas y para las continuas prueba de Mann

Wh:tney Para la : obrev1da se utilizé el método de Kaplan Meier. Las
contrastamones estadlsncas fueron de dos colas con a =0.05.

Resultados: Fueroq estudiados 105 nifios. En el grupo de diagnéstico
temprano 57% fueron;l diagnosﬁcado por autopsia (p=0.01), su edad mediana de
ingreso fue de 5 méses {p= 0.00001), predominé el ileo meconial (p= 0.01),

hiponatremia (p=0.002), hipokalemia (p=0.0001) y deshidratacion (p=0.00001);

e infeccién como causa de muerte {p=0.04). Su edad mediana de muerte fue de

3.5 meses (p= ‘."0'0001) y esperanza de vida de 5.1 afios. En comparaciéon con




- los dé_diaéﬁé‘étic tardio en’el que el diag‘néétiico’ se realizo en-el.75% eﬁ'.\ri;!a; R

(p=0.01) previé a
esperanza de vidé 11
Discusiéon: Lo‘sk p?lcxcntcs,
mayoria pacientgé

una presentaci6

pacientes contmuan eniend

sobrevxda Deb)

) ’en quienes en’ su méyoria' el dia’gndstico'nb:ﬁxe\ i

reallzado en ida nuestro estudlo no pudo valorar los factores que pudleran o

determman el retraso en el diagnéstico y su reflejo en la sobrevida, por lo que

se plantca Ia necesxdad de continuar las investigaciones.




INTRODUCCION.
La fibrosis quistica (FQ) es la enfermedad genetlca letal mas frecuente en

la raza blanca, con una mmdencna est)mada de 1: 2 500 nacxdos v1vos1 La -

expectativa de v1da de estos pacnentes se: h mcrementado d manera muy T =

o, un retraso 1mportante en

Estudlos prevxos hacen notar que contmua habxe

su dxagnostlco y ‘una sobrevxda muy por debaj ‘de’la’ observada en la raza

_blanca. Se ha postulado que otros factore

udieran determmar este resultado

como son las condiciones economxcas advers ;Ia hmltada dlspomblhdad de

recursos médicos, las altas tasas 'V-‘n’iortalidad de padecimientos

pulmonares y gastromtestmales en : ‘:poblaéic‘)n infantil que enmascaran
aquellas caracteristicas propias ’de la ehfehﬁedad, ademas de las caracteristicas
genéticas particulares!!-14, ; o

En México solo se han’reportado estudios descriptivos que han analizado

el perfil clinico o la sobrevida, por lo que el objetivo fue analizar el perfil social,

demografico, genético, clinico, de nifios mexicanos con FQ en términos del



dlagnostxco temprano y"tardlo, y su reﬂejo en ]a sobrev1da en e] Instltuto

Nacwnal de Pedlat a entre Marzo de 1971 a chxembre del 2000




MATERIAL Y METODOS
Se realizé un estudio retrospectivo, cor‘rlparativo’," obscrvacidnal,‘ y

longitudinal en 105 pacientes conocidos yc‘oh diaghésti(':o de ﬁbyro‘s'is‘c‘]i.!iﬂ's'tivca"enjj

- clinico,

En’cada ‘paciente se registraron los siguientes datos a su ingreso: fecha

clinico, colonizacién de la via aérea, estado nutricional,

y' tratamiento, fecha de muerte, edad a la muerte, causa de

fnuéi’te. _ASi ‘como motivo de referencia, dé\tos demograficos, perfil social,
hlstonafamlhar y perfil genético.

La poblacién estudiada se dividié en dos grupos de acuerdo a la edad de
diagnéstico, considerandose como diagnéstico temprano a los pacientes de O a
23 meses de vida y diagnéstico tardio aquellos mayores de 24 meses. Para la

funcibn de sobrevida se agruparon a los pacientes en tres grupos: vivos,

muertos y como pérdida en el seguimiento aquellos que tuviesen mas de dos




anos de no_ acudxr al hospltal En estos ultxmos ‘se reahzo comumcac:on"

k on este dato para conﬁrma 1a ;f cha dc muert(:. :

telefomca en los que contuba

>s-continuas prueba de

'rue‘bas fueron de dos colas

P;uja la_funcion de ls}obre'wda‘a partir de la fecha de nacimiento y fecha al

e diégri_éétiéd tanto genefal‘como paﬁi el grupo de diagnéstico temprano y tardio
se utilizé el método de Kaplan-Meier y la comparacién de ambas funciones se

analizé a través de la prueba de Ji-Cuadrada.




RESULTADOS.

Se encontraron 129 pac1entes con dlagnostxco conﬁrmado de ﬁbrosns S

quistica de los cuales solo 105, cpntab con el expedxente cllmco, mlcroﬁlm o

stadisticamente

con diagnostlco empranb y"69 meses en el gmpo de diagnéstico tardio (Cuadro

2) Llama a a em:lon que en 3 pacxentes que ingresaron antes de los 2 arfios de
edad el dlagnostlco se retrasé 25 meses en promedio y que S pacientes con
. ’dxagnostxco temprano fuesen referidos tardiamente en un promedio de 60
meses. No se detectaron diferencias estadisticamente significativas en cuanto al

- género {Cuadro 3).
Perfil clinico: Al realizar la contrastacion estadistica de las
manifestaciones clinicas al ingreso se detectaron diferencias significativas en el

grupo con diagnédstico temprano donde predominaron el ileo meconial,



f}(pji"(vnmedio' :
‘(prbomeclli‘c‘!‘?4‘.9 58.9) 1'de rdiagnésﬁco tardio (p =0.00001) como se puede
apréciar eﬁ lé} p,axj:e‘btaja'del Cuadro 2.

El Cuadrol2 ﬁuestra las causas de muerte, observandose tinicamente

maybr proporcién de infeccién en el grupo con diagnéstico temprano (p=0.04).



:se pueden apreciar los resultados

vd'e'lovspacicvnt'es y-si-fueron referidos con el

Social: Al realizar la contrastacion del estado socioeconémico no se

iferencia significativa alguna. Los pacientes con diagnéstico tardio

tuvigt‘bq una mayor proporcion de familias desintegradas en comparacién con
; t‘:!:bg}{lpo. de diagnéstico temprano (p=0.02) (Cuadro 5). En la parte baja del
: Cuaaro 5 se presenta la proporcién de padres fallecidos.

" Historia familiar: En el Cuadro 6 se muestra el total de hermanos,
hermanos muertos por fibrosis quistica y familiares portadores de Ia

enfermedad. Como se puede observar tampoco se detectaron diferencias




. encontraba disponible en ‘elr/v,expedieﬁ‘te y de éstos en el 6'0%',‘]évfrvldt;'ici6‘1’1 fue

‘desconocida,

10



DISCUSION

En el presente estudio se analizaron los factores que, 'eventualmente,

determinaron que el dlagnostnco se halla establecido de manera . temprana o

}de" pacientes: que ya’ ahteﬁormente Pérez-Fernandez y cols.12 habian descrito

" que a pesar de contar con manifestaciones clinicas tipicas de la enfermedad

11




"2 La funciébn de sobrevida acumulada permite hacer observaciones mas

Vfiﬁ‘:éisas para una edad exacta, y en éstas se ﬁuestra que la mitad de los
‘pacientes del grupo denominado como de diagndstico temprano logran vivir 9.2
meses y tienen una esperanza de vida de tan solo 5.1 aiios, que esta dada por
los pocos pacientes diagnosticados en vida, en comparacion con el grupo de
diagnéstico tardio en quienes la mitad logran vivir 10.8 afios y tienen una

esperanza de vida de 11.9 afios. No se pudo calcular la funcién de sobrevida

12




dlagnostlco yla sobrevxda en dlferentes cohortes, ya que en los aros 70 el

diagnéstico se reahzaba prmcnpalmente a traves de autopsia y a partir de los

arfios 80 esta’ relaclon empezo a mvernrse12 De igual manera el tratamiento de

los pacnentes ha vanado en. el tiempo de acuercdo al avance en el conocimiento

de la enfermedad como por ejemplo en la década de los afios 80 el concepto del

'al'con dxetas muy especializadas cambié al uso de una dieta
normal y se inicié también la sistematizacion en el estudio y manejo de estos
., -pacientes, y en los afios 90 el tratamiento intensivo para la colonizacién crénica

- 'por. . Pseudomonas aeruriginosa cobré importancia, ya que Pseudomonas




aeungmosa es el determmante pnmano del deterlor funcidnia] ‘pulmonar

: famxhas d bajos recursos econémicos. Y atn dentro de m.lestra institucién el

“,3% tlenen un ret:raso en el diagnéstico 1o que nos habla de pacientes cuyas
;caractensucas hacen en ocasiones dificil el diagnéstico. Solo el 3.8% tienen el
éntecedénte familiar de fibrosis quistica dato que difiere de la literatura
internacional!’® en donde se encuentra este antecedente hasta en un 17%,
desafortunadamente en pocos casos se encontraron consignados en el
expediente los datos del tipo de mutacién y genéticos lo cual no permitio

realizar correlaciones de fenotipo-genotipo y comparar con otras poblaciones.

14




: nuestro estudxo no pudo valorar los factores que pudleran determmar el retraso »

",en el dlagnostxco y sureflejo en la sobrevxda. Se p]antea entonces la necesxdad

de'realjzar otro estudio con todas las consideraciones antes mencionadas.

15




Cuadro 1
Método de diagndstico en 105 pacientes con fibrosis
quistica en términos de diagnostico temprano y tardio.

o -~ Prueba exacta de
< 2 anos = 2 anos

Fisher p=
n=73 n=32

Pacientes

diagnosticados 39 8

por autopsia

. 0.01*

Pacientes

diagnosticados 34 24

por cloros en
sudor
(*)diferencias estadisticamente significativas

16



Cuadro 2.

Edad de ingreso, hospitalizaciones previas y sobrevida en 105 pacientes con fibrosis quistica en términos de i
diagnostico temprano y tardio. .

<2 afios =2 afios Prueba de ‘

Md Min Max n Med Min Max n  Mann-Whitney p=

Caracteristicas
del paclente:

Edad de ingreso

5 0.03 77 73 69 3 168 32 153 0.00001*
(en meses)
Hospitalizaciones . ) . o
previas 1 0 10 72 2 0 5 31 ‘ 713.5 , p.ooozs
Edad de muerte SN

35 0.03 45 44 89 26 216 12 4 - 70.00001*
(en meses) , "
Sobrevida  {en 7 o035 73 78 12 216 32 234 0.00001*
meses) o vl

(*) diferencias estadisticamente significativas; Med= mediana; Min= minimo; Max= maximo; N= tamafio de muestra en cada variable

17 |



Cuadro 3

Género y referencia en 105 pacientes con fibrosis quistica en términos de
diagndstico temprano y tardio.

Prueba
< 2 ailos = 2 afios exacta
Fisher
n=73 n=32 p=
Género masculino 45 22 0.52
Referido por:
Nadie 31 7
Otro servicio del INP 12 10
Médico General 5 2
Meédico pediatra fuera del INP 7 3
Médico neumdlogo fuera del INP 3 1
Otros (Sociedad de fibrosis quistica e
Instituto mexicano del  seguro social) 15 9
Referido con diagnéstico n=42 n=32
correcto
No 24 10 0.21

18



Cuadro 4

Lugar de procedencia de 105 pacientes con fibrosis
quistica en términos de diagndstico temprano y
tardio.

< 2 afios =2 afos

n=73 n=32
Aguascalientes
Coahuila
Colima
Chiapas
D.F
Durango
Guanajuato
Guerrero
Hidalgo
Edo.de México
Michoacan
Morelos
Oaxaca
Puebla
Querétaro
Sonora
Tabasco
Tamaulipas
Veracruz

WOOOONO-20ONOWLZ2200

19



Cuadro 5.
Perfil social de 105 pacientes con fibrosis quistica en
términos de diagnéstico temprano y tardio.

<2 aiios = 2 anos
=73 n=32

Estado

socioeconémicot

Extrema pobreza 2 0
Pobreza ’ 36 14
Clase media 26 12
Clase alta 9 6

(1) Prueba de Ji-cuadrada (.5 p=0.64

Familia integrada* 67 ' 6
Padre muerto 0/72 1/32

Madre muerta 0/73 ’ 2/32

(*) Prueba exacta de Fisher p= 0.02

20°



Cuadro 6.

Caracteristicas de la familia en 105 pacientes con fibrosis quistica (FQ) en términos de diagndstico temprano y

tardio.
< 2 afos =2 anos Prueba de
Md Min Max n Med Min Max n  Mann-Whitney p=
Caracteristicas de la
familia:
Total de hermanos 1 0 10 73 2 0o 10 32 1055.5 0.42
';'g’"‘a““ muettos con o o 3 3. o 0 1 29 853.5 0.45
E(a)mlllares portadores de 0 4 24 0 0 2 14 158.5 07
Md=mediana; Min=minimo;Max=maximo;N= tamafio de muestra en cada variable

21



Cuadro 7.

Determinacion genética en 105 pacientes con fibrosis
quistica en términos de diagnéstico tempranoy

tardio.
< 2 aifos = 2 anos
n=24 n=12
Homocigoto: 6 4
AF508 3 2
G542X 2 1
41507 1 1
Heterocigoto: 4 1
AF508/ - 2 1
AF508 7 N1303K 2 )
Mutacién desconocida 14 7




Cuadro 8.

Manifestaciones clinicas al ingreso en 105 pacientes con fibrosis
quistica en términos de diagndéstico temprano y tardio.

Pulmonar
Falla de medro
Mala absorcion
Beo meconial
Prolapso rectal
Hiponatremia
Hipokalemia

Deshidratacién
Otros (ictericia y
fiebre)

< 2 anos

n=73

58
57
50
23
1
35
35
47

12

= 2 afos

(*) diferencias estadisticamente significativas

Prueba exacta
de Fisher

0.005*
0.01*
0.1
0.01%
0.51
0.002%
0.0001* -

0.00001* |

23



Cuadro 9.
Aislamiento bacteriolégico en 105 pacientes con
fibrosis quistica en términos de diagndstico
temprano y tardio.

< 2 ahos = 2 afnos
n=68 n=29

Pseudomonas aeuriginosa 17 5

Staphylococcus aureus - 1 3

Klebsiella pneumonie 2 0

Burkholderia cepacia 3 .4
Pseudomonas aeuriginosa y

Staphylococcus aureus 1 4
Pseudomonas aeuriginosa y

Klebsiella pneumonie 2 1
Pseudomonas aeuriginosa y

P. rugosa 3 0
Pseudomonas aeuriginosa y

P. maltophila 0 1

Staphylococcus aureus y
Klebsiella pneumonie 1 -0

Cultivo negativo 38 11




Cuadro 10.
Complicaciones y tratamiento al ingreso de 105 pacientes con fibrosis
quistica en términos de diagndstico temprano y tardio.

< 2 afos = 2 afos Prueba exacta
de Fisher
n=73 n=32 p=
Complicaciones al ingreso
Neumotdorax 3 1 1
Reflujo gastroesofagico 22 6 0.33
Sinusitis 4 6 0.06
Hipertension portal 13 5 1
Hemoptisis 7172 5 0.5
Sin complicaciones
Tratamiento al ingreso:
Esteroides via oral 6 : 8 - 0.02*
Esteroides inhalados 23 12 0.65
Antibiético profilactico 15 13 L _0.05%
Antibiético inhalado 4 1 :
Broncodilatador 39 26 . 0008%
Oxigeno continuo 13 3 0.38
Enzimas pancreélicas 29 22 0.01*
Vitaminas 55 29 011
(*) Diferencias estadisticamente significativas.

25




Cuadro 11.

Causas de muerte en 105 pacientes con fibrosis quistica en

términos de diagndstico temprano v tardio.

Prueba
< 2 afios =2 afios exactade
Fisher p=

Falla respiratoria 41/55 10/55 1
Falla hepatica 18/21 3/21 0.55
Cirrosis 1/2 1/2 0.33
Hemorragia esofagica 4/5 . 1/5 1
Hepatitis 4/5 1/5 1
Falla renal 15/17 2/17 0.4
Infeccién 37/42 5/142. 0.04*
No especificada 0/1 11 - 019

(*) diferencia estadisticamente significativa




Cuadro 12.
Seguimiento en 105 pacientes con fibrosis quistica en
términos de diagnéstico temprano y tardio.

< 2 anos = 2 aios
n=73 n=32
Estado actual del paciente:t
Vivo 8 4
Pérdida de seguimiento 21 16
Muertos 44 12

(1) Prueba de Ji-cuadrada (., p=0.07

27
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Grafica 2. Comparacion en la funcion de sobrevida a partir del
nacimiento en términos de diagnéstico temprano y tardio de
105 pacientes con fibrosis quistica
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Anexo 1 ‘
HOJA DE CAPTACION DE INFORMACION

Datos generales
{ ) Folio

Nombre del paciente

1. { ) Registro:
2. ) Edad en imiéécs_:'
Ny L
5. (
6. ( aciente?
0— nadle 1= Otro servxcxo del VINP 2= Medlco General 2 3= Médicov
Pediatra fuera del INP 4 Médico Neumologo fuera del INP 5= Otros
*** Claves para vanables 5,7,8,9,18,20,22,32-41, 44 58, 62 69
O = negativo; 1 = positivo; 9 = se ignora :
7.4 ) ¢Fue referido con el diagnéstico correcto?
Datos demogrificos y genéticos
8. ( ) Estado de la republica (ver hoja de claves anexo 3) ’
9. { } Se determiné la mutaciéon ‘
10. | ) Es homocigoto
11, ( } Es heterocigoto
120 (.. [oeeneen ) ¢Cual es la mutacién? (Ver hoja de claves anexo 2)
13. ( ) Edad de diagnéstico (en meses)
14, ( ) Fecha del diagnéstico

30




Historia Familiar
15. | ) Nuimero total de hermanos (vwos y muertos)

16. | ) Numero de hermanos con FQ conﬁrmada (v1vos y muertos) :

17. |

18.

17.
18.
19.

20.
21.

22, | ) ¢Es uha famili_ﬁ 1;;‘tegr§da?‘ e
Crecimiento (al diagnésﬁ 0)

23.( ) Peso en Kilos ‘

24. ( ) Talla en centimetros o

25. | ) Percentil de Peso (en porcentajeé)

26. | ) Percentil de talla (en porcentajes)
Cuadro clinico ( al diagnéstico) S

27.

28.

( ) Pulmonares

(
29. ) Falla de medro

(

{

(

) Mala absorcion

30. )} lleo Meconeal
31. )Prolapso Rectal
32. )} Hiponatremia
33. | )JHipokalemia

31




34.. (;: ) )Deshiqrratéciéh

35." (' ) Tamiz neonatal
36.. ( . )Otros
Bacteriologna .
37. . (- - ) Colonizado por: O= ngun germen; 1 Pseudomonas

aeuriginosa; 2= P. rugosa; 3=P maltoplula, 4=Staph ylococcus aureus;:
5= Haemophilus influenzae; 6= Klebsiella pneumonlae, : s
7=Burkholderia cepacia; 8= Candida; 9—Asperglllus, f"‘ S
10=Mycobacterium tuberculosis 11= Pmuco:de”' : .

12 = 144, 13= 146, 14= 1+2, 15= 1+3, 16=4+6

Complicaciones al diagnéstico

2 =) Hemoptlsxs

38. {( ) Neumotorax
39. ) RGEP
40. ( ) Sinusitis
41, ('  ) Hipertensién portal
42.° ( .)DM
o
{

f;) lnsuﬁc:encna hepatica.

, Causa de muerte

45, (A “)fa.lla respiratoria

46. ( ' :)falla hepatica

47; { ") éirrosis hepatica

48. (.. ) hemorragia esofagica

49. ( ) hepatitis

50.( )Infeccion

51.( ) falla renal

52.( ) no especificada

53. ( ) Edad de la muerte {en meses)
54. ( ) Fecha de muerte '

32



55,
56.
57.
58,
59.
60.
6l

62
63.
64.
65.

Tratamiento al diagnéstico

(
(
(
{
(
(
(
(
(
(
{

) Numero de hospitalizaciones previas - (en ntumeros)
) Ha usado esteroides orales '
) Utiliza esteroides inhalados -
) Utiliza antibiético profilactico
) Utiliza antibi6tico inhalado
) Utiliza broncodilatador
JUtiliza Oxigeno continuo
) Utiliza enzimas pancreaticas
} Utiliza vitaminas
) Sobrevida (en meses)
) Se realiz6 el diagnéstico en vida , o por autopsia
0 = Vivo 1= Muerto



ANEXO 2

Claves para recolectar la informacién sobre el tipo de mutacién genética

O = Ninguna

1. =8F508

2. = G542X

3. =81507

4. = S549N

5. = N1303K

6. = R758X

7. = 406—1G—A
8. =1148T

9. = 2055del9—A
10.= 935delA
11.= 1506T
12.= 3199del6
13.= 2183AA—G
14.= G551D
©15.= R553X
16.= 1924del7
17.= G551S
18.= 1078delT
19.=Y1092X
20.= R117H
21.= G85E

22.= 3849+10KbC—T
23.= 1716G—A

24.= W1204X

25.= W1098C

26.= 846delT

27.= P750L

28.= V754M

29.= R75Q

30.= W1069X

31= L5588

32= 4160msGGGG
33= 297—1G---A
34= H199Y

35= 2869insG

36= R1162X
37=3120+1G—A
38=8F508 / 0

39 =5F508 / N1303K
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ANEXO 3

CLAVES PARA LOS ESTADOS DE LA REPUBLICA MEXICACNA

1. = Aguas Calientes
2, = Baja California Norte
3. = Baja California Sur
4. = Campeche
S. = Coahuila
6. = Colima ~
7. =Chiapas
8. = Chihuahua
9. =D.F
10. = Durango
11. = Guanajuato
12. = Guerrero
13. = Hidalgo
14. = Jalisco :
15. = Edo. de México
16. = Michoacan
17. = Morelos
18. = Nayarit
19. - "= Nuevo Ledn
20. = Oaxaca
21. - =Puebla
22. = Querétaro
23. = Quintana Roo
24, . . ‘= San Luis Potosi - .
25, " = Sinaloa
26. = Sonora
27. '=Tabasco’
©..28. v =Tamaulipas
. 29, .. =Tlaxcala
©.80. ' =Veracruz
2381, = = Yucatan -
32 - =Zacatecas
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ANEXO 4

Clasificacién social de los pacientes con Fibrosis quistica
1X = Extrema Pobreza . R ' 7

1N = Pobreza

2Ny 3N #\(y:lgysyi;‘n‘iédiia; -

_4N,5N y 6N = Clase alta
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Anexo 5. Cuadro de Caracteristicas clinicas y paraclinicas de pacientes
con fibrosis quistica (FQ)

Lépez Pérez
Nombre del aurtor principalj Corella y Femandez L Macri C y cols14
cols13 b
Ao 1980 1989 1991
México México Argentina,Brasil,Chile y México
tercero Tercero i v it Tercero
Posmortem | FQ del INP " Vivos, muertos y pardidos
‘ Cantidad de pacientes 32 39 Argentina 140[ - Chile 50  [Brasi|38 - [México200
Cantidad de grupos
estudiados 1 1 4 grupos
Datos demograficos X
Edad 0-18 anos 0-18 afios 0-42aios 0-21anos 0-18afios 0-40aiios
Edad al diagnostico n/r ’ 14.2 1afio faino 3.3 afios 2afios
Sobrevida 27 < 1 afo 4 6-7aiios 4-5 afios 3 ailos 4-5 aios
Manifest Clinicas
Enfermedad puimonar
erénica nit 26 nir nir nlr nir
Diamea cronica nlr 9 nir nir nir nir
tleo meconeal 4 1 nir nir nir nlr
falla de medro n/r 1 nir nir nir nir
Apetito excesivo nlr 0 nlr nir nir nir
Historia familiar positiva n/r 2 . nir nir .nlc nir
Desnutricion nlr 36 2oonle - nr nir nr
Fiebre de eliologia ] K
d nocida nlr 1 Iy nir nir nir nir
Hipertensién portal 11 1 o vestos i nr nlr nr
Obstruccion intestinat 4 nir nir nir o/t nr
Esleatorrea n/r a nir nir n/r nr
Métodos dlagnosticos
Rx con hallazgos
ivos do F ? nir 39 nir nir nlc nr
u nvor ¢ self:‘;ec on nir 24 nir nir nlr nir
Cloros en sudor 2 39 nir nlr nir nir
Genotipo nir nir nir nir nlr nir :
*n/r =no registrado i
i
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Anexo 5. Cuadro de Caracteristicas clinicas y paraclinicas de pacientes
con fibrosis quistica (FQ)

FitzSimmons Lezdna Cystic Fibrosls
S.20 Femandez 17 Hamosh Ay cols 24 . Fogarty A.z3
Foundation 21
1993 1994 1998 1999 2000
United States México Baltimore Bathesda Maryland UK
Fundz;%bn de Tercero Fundacion de FQ Fundacién FQ
Datos de la : S - ; KSR o
FQ Asocliacion de | Caucasicos: | - Negros - | Datos de E.EUU: | . Datos de 10
FQ de México BN PSSR AU SRR IR r
mas | e PO
P - FQ de 1980-1987 "~
114 centros 1 11 10 palses
0-36afios 0-10aios 0-28 afios . 0-33aios 0-40afios
70%durante ter . N B
afo de vida 4.4 21 27 6meses wr,
27.6ailos 9 afos 29.3 28.8 32.3afi0s 21 aios
44.6% al inicio nr wr nr 44.60% 0
21.10% n'r nr nr nr 0
15.70% nr 242 7056 19.40% 0
50% nr 0 0 31.60% 0
r nr 601 17755 n/r [
11.20% wr nr wr n'r [+]
50% nr wr wr 31.60% 0
wr nr 0 0 nr 1]
nr nr 0 0 nr .
20% nir 4.50% 2.20% 16.40% SR
21.10% nr nir or 25.40% o j
nr nr wr nwr e 0
80% nr 100% 100% nr 0
nr 35% 100% 100% 94.30% 0
14.10% nr 40.50% 39.80% 70.90% wr
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