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RESUMEN. 

Objetivo: Investigar el perfil social, demográfico, genético y clínico de pacientes 

con fibrosis quistica (FQ) en términos de diagnóstico temprano, y tardío y su 

reflejo en la sobrevida. 
. . . 

Diseño del estudio: retrospectivo, comparativo,'observ~Ci~;,¡al y lClngitudinal. 

Sitio y fecha: Instituto Nacional de pe~iat~i~;;·s.~.~> Marzo de 1971. a 
:~:, ... ·' .. -

piciembre del 2000. 

Material y métodos: Se revisaron los exp~~[~'@:~ "clirii¿b~ :cCll°npletos de los 

pacientes de 0-18 años con diagnóstf~• j~~~f:f~;t~"Yn~~[:~J,-~~~d.i~i~iero~ en 

diagnostico temprano (0-23 meses) y tardi;o ¡~·:24_,~eses)~ asicomo en v1~os, 

muertos y pérdida en el•· se~irii·¡:J~~i';~~~:~;~·~·iJ~~i¿;/{~~ ¡~,ob~~~ida. · S~ 
! ?·~·~ ·.~' : ... -- -i/A~.:;i~;;\~>'=·-"-->~ •. •,.'.'. 

registraron: fecha .de riacimÍeÍite>>fm.étodo; y·.edad al diagnóstico, edad al 

ingr~~o,per~~cli,~ic~·~;ii~.~:1f(~~~b:~!~~;ffsa ~e· muerte. Así como género, datos 

· clemográficos,••histona•familiar y, perfil social. Se utilizó prueba exacta de Fisher 

y Ji-Cu;drad:p:~~~ia~r~~le~~~~egórlcas y para las continuas prueba de Mann 

Whitney. Para la función de'_sobrevida se utilizó el método de Kaplan Meier. Las 

contrastaciones est~disU~asfueron de dos colas con a =0.05. 

Resultados: Fueron estudiados 105 niños. En el grupo de diagnóstico 

temprano 57% fueron diagnosticado por autopsia (p=0.01), su edad mediana de 

ingreso fue de 5 meses (p= 0.00001), predominó el ileo meconial (p= 0.01), 

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

e infección como causa de muerte (p=0.04). Su edad mediana de muerte fue de 

3.5 meses (p=;0,00001) y esperan.za de vida de 5.1 años. En comparación con 



' . . 
., - ·i -- . ,·, .; .. ·-.. _ -

lo.s de diagnóstico tárdio en el que el diagnóstico sereaHzÓ en.el 75%ei;t vida; 

su .edad· de . ingreso ·.:~diaria ñi~ d~ · .. ~9 •.. I?leses y• ll;ectamiA~I~~ ·• 1os •• sin tomas. 
~\· _,. ~',,;~·-~·::' :i: ·,: ·~·'· .<;_;~'. ·:..;::. 

respíiáioriOs crónicos, (p~Ó.ÓOS) ;y fáHa de\ medro (p,;Ó,O i ¡; tuvieron un mayor 

número d~·· ~i;~~ii~i~;g(*~~~~i~:='o'.~;Óo~~. ,·§~~: .. ~:~~~ti;~~~,6t~r~.Í~s.· • !p,;o.'02¡, 

broncodila ta dores•·· (p;~;9,i:i~Í}l/~~:ti~!#ú¿~51; '(p;;o.~if'Jy'f~.~5~iri{~s''Lpa~créáticas 
(p=0.01) previo a sii§i~~;~#: i,2~d~~;:~'c;di~n'a':~~ ~i.t~¡.i~;·iiJ~.1 89 meses y 

esperanza de vida 1 i.~·~h~~'f:f .~.'. '·LiX'.f:.\J;:: ·'" :·'.· x·· :S'. >> . > ... · 
-,:h.,-...;· ,,::;~?,:· ¡ ~ ¡· ,·, : ,:.~·\:·,' - . - '' _--:_ '. -

Discusión: Los pacif!~t~.~~· d~f• gntP.o'd~~· •. d!á~ft~~~.o 't~rJ~.~~~ci fuer,on en su 

mayoría pacientes eri'clii~~i~N~¡.~i~~+~~fi~-~·r~~··;~~l~~~~~~f:~~~~~~:~:i~·Y;~uvieron 
una presentación mástgravé·'·:YYr~t'a¡<~I. corto ~i~t}<l~:,)~ ;~hr~~in~'éiad. •Los 

pacientes contlnú!ln:i~~/~~d¿·¿~~;e\Ja~b,~~p6~a~;:· :~~eiJJ;:·;~é>~;tico'y.pobre 
. - . -' - . ·."---- <'.~'-::.:: ;.-:·,.:::~·~ -~:-~-'."';~:;, .. _~-::¡~,~ ,; -'.,:- -: :;: .-' -'': ,_""_- _- ::.:_': -'-~ : :--..... - - :<~· -.~- ----~:--. ~- _-:O•~-_,:.:_, ·;~ - '..; '-' ¡· -~- - __ • ~· -. '_. : •. 

sobrevida. De bid? á, l.as ¡~aiat;te~sticas d~ ~os paciéntes. del grupo ,deiÍoniinado 

como diagnói~éo te'rti~r~o, en qÚienes en su mayorla ~Í diag~ostic~ no fue 
realizado en 'vida; ntiestro estudio no pudo valorar los factores que pudieran 

determinan elret;~so en el diagnóstico y su reflejo en la sobrevida, por io q~e 
se plantea la necesidad de continuar las investigaciones. 
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INTRODUCCIÓN. 

La fibrosis quística (FQ) es la enfermedad genética letal más frecuente en 

la raza blanca, con una incidencia estimada de 1!2,soo nacidos vivos 1. La 

expectativa de vida. de:estos pa?ie~tes se ha increme~tado ;de;, manera ·muy 

' 
importante debido, 'sin.X~&.~~· ~ 9~,d ___ .as',. a su di!tecciÓri. tJAl~friria: ~ fr~tl"l.hiiento 

.. - ·~:-· ; .. •· /· .·' ·;;·, -¡ :·: ;; 

específico y sistemátiÚidé);0;En~la población 1Tlexicaná ha~i~!siclo cóhsidér~da 

hast~:ait~~·á~'i~\· ~º~~kJ~~enfermedad p~co fre~Geii!;-6;·16"~;1e est~ba·b 
~iht~~ J~C,11o;;~~t~J~ i~:q~~ s~ composición étnica es ~~~ ·iT{~~~l~ d~hispanos 
y iía~voi·~~~~~.:n~~: ~ecientemente estudios de tamiz neonatru ampliado han 

-'·;>· ,. 

s\.igeddo u~i{n1ayor fr~cuencia de la misma y• estudios genétici:is demuestran 
~ -- -

cara~t~rl~tiéas<'únicas.de esta enfermedad en la .población autóct~na7-to, 
\;_~~--- .:_--·_- --; __ ·:_-__ ; .. -. - >·~--- .·. .'_:- <<~- _._ ·_.:~. -_: 

Estudios previos hacen notar que continúa habiend~\.m retr~so importante en 

~u dÚ1gnóstico y una sobrevida muy:por debajo. de._la observada en la raza 

blanca .. Se ha postulado que otros f~ctJre~;PJ~i~~E:l.n~eterminar este resultado 
-· . ", _·.-- - -\ . '·"- . ~ . . 

como son las condiciones económicas''.ad~~rs~s, la limitada disponibilidad de 
·i,. ,_ 5'-> ·,\~Y . 

recursos médicos, las altas tasás>dé:1'.ffi()rbi~mortalidad de padecimientos 
··¡,.-. '! • ··- . 

pulmonares y gastrointestinales e~·iii:;,· :población infantil que enmascaran 

aquellas características propias .de la en:rermedad, además de las características 

genéticas particulares11·14, 

En México solo se han reportado estudios descriptivos que han anruizado 

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

demográfico, genético, clinico, de niños mexicanos con FQ en términos del 
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diagnóstico _'temprano ytardio, y su reflejo en la sobrevida en, el Instituto 
" " 

Nacional de Pediafria entre Marzo de 1971 a DiCiembre del 2000. 
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MATERIAL Y MÉTODOS 

Se realizó un estudio retrospectivo, comparativo, · observacional y 

longitudinal en 105 pacientes conocidos con diagnóstico de fibrosis qulstica en 

el Instituto Nacional de Pediatría duranté el-periodo compr~ridido entre,m~~zo 
de 1971 y diciembre del 2000. >.· ·< ·. _;; ,·, ,:;'.''" .· ': "'' :' . '; 

"º '"º';'.;,í~.rs.~~.l~;~i:~i~~tir~·~'f ¡¡;,~01~Í~~~,~~ri~~·tl;. 
comprobado de:fib'rosis ,quistica reruizrido,por:determinaeión·· de 'Cloro:en ·sudor . 

. : e¿~}; ·,-~; .. /;.:~.::·:}~.~~·:.~·:;i~~~ú/:fi.::<~"~¡;,ú:~:·\~1il,lf;t<;~Y;\:,:~~:~f{;:~~(:g<:~;:~¡{i:!:'..lf,f~·'i{ i1~\t\t~~.~:~>.N~~.~~~·: .... ~: ·_. ·:/~~,.,- ,. :.; 
positiva:·. en .~~s -111ue.stra~fdisÜ,nta~lyf :''~éacpor ___ ·e1 •método de: i~J1toforesis 

cuantitati~ª: __ ;;c~~:.·'.~:!'.~~t1et~J~~{rl~,f0 :~~t.f~,(l_i~i~+:/)(·;·c:f~k,~rs;E-,~~-stéiua·· -
Macroductl 6; t7 ;;o¡: ~~r ,~'di~gnóstic~ anaforriopatológico ;·~en 'i: autopsia,•, :·y.·. que. 

contasen.coi~ ~t:xt,~d~~~;~1~l~~id:/~:;:·;iJ~l::'•~?tJ~~-~~~;ie~:•:~~;;'e1 á;chivo 

clínico. · "J;'J,¡ ".·· ,,, '' ·.·.·, :•· 
' .. . =: ;:.:'.--·><'',:J.·:(1.'.'.-,.·:~;,:}\-\\,::.-,' : . 

. En; ca~a P.~C:~<;~t~.se registraron los siguientes datos a su ingreso: fecha 
-

de naci~i(:iit:~.'~'io~~~ de diagnóstico, edad al diagnóstico, edad al ingreso, 
.· ;·,\·, .. ~~ 

género, _- ci.i~él'~'(¡ clinico, colonización de la vía aérea, estado nutricional, 
- , ;~ ... :·\, 

éompúcO.éiorie~'.y tratamiento, fecha de muerte, edad a la muerte, causa de 
. . "-. 

muerte. Así . crimo motivo de referencia, datos demográficos, perfil social, 
. . 

historia familiar y perfil genético. 

La población estudiada se dividió en dos grupos de acuerdo a la edad de 

diagnóstico, considerándose como diagnóstico temprano a los pacientes de O a 

23 meses de vida y diagnóstico tardio aquellos mayores de 24 meses. Para la 

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

muertos y como pérdida en el seguimiento aquellos que tuviesen más de dos 
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años de no acudir al hospital. En estos últimos .. se realizó comunicación 

telefónica en los que .contaban con este dato' para confirmar 1~ fecha de muerte. 
- ' - ' . - -

En los que no fue posible Io f1nterior se consideraron vivos ·hasta la fecha, de su 
,. ·.·. "·.-,· 

última collsiiitá.·' .. ·.·· .. 

La ;~fo~~~iÓ~'~si: ~eca~~ ~n formas diseñad~s, & profeso. (Anexo 1 -'4) y se 
:>· :1j,. :-.: .. -:-/' ···_.:(: ··~-{~··;.' ;;'_.:~:-

digitó.enEx~el 2ooo?E1 alláfü;il; estadfstico•se'Ilevó.acabo. Ínediante el paquete 

de,·· pr~gtf~.~~·.·,~~ •.. i~~~~u~~;·;~.;~c;~¡~~~1i .•. ·~;~J,;~;~~ ·I ª~+f~f~r,Pmg;ams, 
D.-Series·· (~MDP)versió~··7 )EnfUn~iÓJ¡de ·I~ ~~(:~la 'de medición'de,Ia~··variables 

se ...•. º~;~vi:r~{.~.s\.~~·!:~t~~t'.s?ff ~i~~~r~~\,~'§\~iFif ·~i~~~'tt~i~··. ~efupran~:····º 
tardío·: fungió··como; variable, explicativa::. Cuando '.la .variable :•respuesta fue. de· 

tipo·• cat~~~~~Jo:1~~§~fat¡;¿~.~~~~~¡g·~1~6;~~~~~··;;~~!h;~~~~'.;~;y3¿ciu·~~r~cla, 
- .• :·.--"·c.:: º~.~?-. ·: .:: ;_; __ ,::,,~°'~:- -~-~·::-::_·¿.=~tt~"~~-: ·,'--: --- .... -.:o"'¿,\.~~:-· :::.-:~·--~.,>: -: ::-,::;-~- -:.--"--,·~·:.i:._·: ... -:~~«< 

•depe.~fi~.tdJ:···~~1·)~~ft~·~}~~>.~:IT:0;~~~J~(::.~.,c0t~t~hles·.·continuas prueba de 

Mann •· Whitney .. • En: todas .las· contrastaciones.'las •pruebas fueron de dos colas 
' o. . ;.~~'~'·.;~~-:~;,'"'.~p,:·,·~:,j= ~-~·-~-"'· «··.:<-;~-,~: f':: ~',.'> ~<~~~-'-~-:·- -- ;~"/(~ 

con ¡x:·-~:_Q~Os~.~-~~.> : ... ,,..· :~.'f~: <·f~? ~,~1y,;:·;~: ~;·~~;~,_'. ::::~· ·}~:?~ · 1;/ 
· ;::i-.- .·:_ ., .. ·-.; .. ,:.,T ./" ·. -_,·::-·- -~·.:>- _·-·:> .. :--"-:.: .. ::···~> .,-_ 

· Para la.· función de sobrevida a partir de la fecha de nacimiento y fecha al 

diagnóstico tanto general como para el grupo de diagnóstico temprano y tardío 

se utilizó el método de Kaplan-Meier y la comparación de ambas funciones se 

analizó a través de la prueba de Ji-Cuadrada. 
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RESULTADOS. 

Se encontraron 129 pacientes ~on diagnóstico confirmado . de fibrosis 
. '·" . .. 

quistica de los cuales solo 1 os' contaban con el expediente clínico, microfilm o 
·, . ·'-·' :- ... _._ ·' .. " ·-,. ·-

jacket completo. Del.· total ~·d~?los >pacie~fos :ss ..••. fueron\diagnosticadC>s •.. por 

:::::·:~.d1~:¡~~~~~Jf Jl~~~~Ü~f;~·~~t~',~Et~~;~r; ·: 
pro~~1iºj''.:,c~~;·'.~11,~!~: .~e~~~t •.. :d:;: ... :•·!~; ~~s:~~;; flf~;,;:lf ~·~J~~~nf ;r.~. · difer~ncias 
estadi

1

stica1nente 1ffsignificativas: , (p~o.;1) 
1

: en:• el., .. grupo;.~ de·:~· los • ip~cÍ~n.te; 

.• :;~~~~j~i~~j~~f;~lJ~f;:f dr~~~J~.~~~~;E 
·en.qu1enes:el·diagnostlco.se realizo en v1da·por ... detennmac10n:de cloro en sudor 

. -· ·- -· -- -.. ·=-·::J.:·:.-';''.;~-~-~~ _:.;;:,.;-::-·:}t::.-L'··-~::-:/" - ._ ... - ' .,._. -.- - : r· - - - - ·º ·.:.·_ -_- --·- - ... , -.--·· -- -- · -· · 

.··comci:'se pue'd~·~p~eciar,·e~ ~) Cuadro l. Así mis~ci ~e·d~tectar;,n diferencias 

. ei;;tB.di~Üca~e~te:#fohific~tivas (p .;0.00001) á(comparar la edad de diagnóstico 
.• ::,"'.:_\>. ~--~t ,-cr,---.. ·e:;,<.· -· 

c:c:>n la 0 écÍÉlá;~e ¡~~eso ~ hÓspitai; siendo la mediana de 5 meses en el grupo 

. con diagnóstico· temprano y 69 meses en el grupo de diagnóstico tardío (Cuadro 

2). Ll~rn~ .. l~
1

E1.t:nción que en 3 pacientes que ingresaron antes de los 2 años de 

edad. el diagnóstico se retrasó 25 meses en promedio y que 5 pacientes con 

diagnóstico temprano fuesen referidos tardíamente en un promedio de 60 

meses. No se detectaron diferencias estadísticamente significativas en cuanto al 

género (Cuadro 3). 

Perfil clínico: Al realizar la contrastación estadística de las 

manifestaciones clínicas al ingreso se detectaron diferencias significativas en el 

grupo con diagnóstico temprano donde predominaron el íleo meconial, 
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. . - -

hiponatremia~ hipokalemia y deshidrátáción .en contraste, de. los·: síntomas 

respiratorios.y.faltad~ medro.en dgrupo con dl~gnóstico trirdicí(Cuadro 8). 
,·. '• .: ·~:•!·, , n ',." • ,;:-,<..·•, _.! ;:i>.< > _~,•·."e;-'.·','· _ ._' • • · 

0 
' ' 

· Con relación : al ·'·'.estado; nutricionalt solo érÍ: .74'. pacientes ;se. encontraron 

consignad~~ :~1·;;~S'~f-1~,~~:~~,h~;~~~~A~de' ést.Os ~s.' ~~·.ll:~1~1a •. áte~ció~. que · 

únicamente ··eJ'. peso y Ja: 'talla~de~ll~;: 13 paeie~~es :respectivámente. estuvieran 
.· ... :' .<ti.:·-;:.·::~~>~:· .. ·.;','.;(fj;_.'.·'.·;;¡~;:(;;·:~'~.)~:.:<·;;{-.://.~/<.>'.·c ~. /::: .. ·~:·.:_ .. _;:.·_'.:._.,·, _,·, ·-: .. \.:~ :>'.;:'·r:·;· , .. · 1 

. . . . . . . ~~; ... 
por arriba deJa¡j~rci::ntHIO;:\: ,. ·,; · ,( · 

. . ·.,Ec;~~~·~;cl~·¡~~·,,f]~~l~ht~~;{~J~2cli~gh;5;ti¿~ .tem;;~n~ y el 62% de los 
.~·.; 'I'' ''' '", .. <' ;•",)\j}~' j ·C '"; ~-~--,~ "\:":'.;'.:!·, 

.: .,.~::';:;~,~-,-· 

·la presencia de 

·.·;-,.~~-~·- !_-¿1~.,;_:; ~~·:;-< 

proporción de 

una mayor 

antibióticos 

el grupo 

::~~-,,... ' ~-. :.4 .· ·.,.. > 

Oignrn~~tl.~¡Í~[~~~~~~f·~: '"::· ~:d::::n ::·re~:: 
(promedio 5.;'i~;:,;.s¡;:en' eL g~po con diagnóstico temprano y 89 meses 

-~ ·-: . .: . ;:;\~:\.~F~f~~)j~·.:~ ".-- · 
(promedio 94.~ ±§~·9cl'en,.elde diagnóstico tardío (p =0.00001) como se puede 

apreciar en la p~~ ~k;a del Cuadro 2. 

El Cuadro 12 muestra las causas de muerte, observándose únicamente 

mayor proporción de infección en el grupo con diagnóstico temprano (p=0.04). 
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La función de sobievida'acuinuladá ~eneraI mostró uria edad medianade vida 

de 73.9 meses (~roinedi~=92.~) (Gráfica 1¡';: eXistiendo< -Gna diferencia 
}:..:'. ,;{"." .. 

estadísticamente: significaUva-~I. comparar• el g~#~~:dé ~iagnó~tlco •• te~pr~no ; 

.vs; tardi+.~1Fii\~'"~~t·l·s1iit~~): r·~• .. ~+~~.}~,t:~~,~J.ts?-~~I)1~1.~?·~.'.·~~ses·•·. 
(promedio=' 143;4). respectivamen té' (p=;0.00001) ·.(Gráfica 2)!1 •(\•;/.:; ::';" · •.. 

. ···•·· '.'.·';.ci-~ri7~~'t,~~t,%:r~1~~~~;~~5~~::~~:i~·~~~Ii&~~i~~~;~~/'.!~;t~ie:tb. · de .1ºs 
pacientes . nó·: se?;'é.ncontrarori ·. diferendas '· significativas·;'r.omo"; puede •observarse 

· :·~: , ~, ·( '.~~·:·, ::: '..:%_~·.:: f;;~'.!;:.1;5~7z·t~i:~'.~<.·~:~~~~-::,>.t~~~;:)\::.t~~f< :~~~\·;:)_({;.:~~)~~~/; ~·:.{~:,<t;~~J~.;~~~-:+~F'. ·:).~:'.'.' :;,_: r.>;:': ··: .. · .·_ · 
en el C~adro 12:'·Aila fecha•'se'en:úentr~ en confrol solamente' 8. pacientes del 

::}:~~llll~~~f ~:~~~:~;~:=~::~:::: 
d

1

l~g~ó~ti~J;~~~;~~t;;. ~Ü a~b¡,s grupos el Distrito Federal y el Estado de México 
' --·~_>. <· ... :·:, ~:<;:,,, ·'.i~r-:;'.:<:,;·i·~·.; ::'.. ·. 

ocuparon' los 'p~rífll.i;:ros iugares en cuanto a la procedencia de los pacientes 
·. • ...... ;-:· . ~~·:~'. . -::.:' 

. (Cmidró'4); / . 

· : 'Peitil Social: Al realizar la contrastación del estado socioeconómico no se 

detecitó ,.diferencia significativa alguna. Los pacientes con diagnóstico tardío 
,'~> .\ ·. '. 

tu\rierón una mayor proporción de familias desintegradas en comparación con 

el• grupo de diagnóstico temprano (p=0.02) (Cuadro 5). En la parte baja del 

Cuadro 5 se presenta la proporción de padres fallecidos. 

Historia fl1111iliar: En el Cuadro 6 se muestra el total de hermanos, 

hermanos muertos por fibrosis quistica y familiares portadores de la 

enfermedad. Como se puede observar tampoco se detectaron diferencias 
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significathras.;-Es de ll~mar Ia'aterición que solo 4 familias tuvieron-más de un 

integrante con lri:~~fe~~dad .• -
,, .' -. , ... ~ .. -_ > ~~ .'.. .. º,.. . ·,,. . .. 

'PerJi~,, C'.i'~fé~~~~;:'.E°,:el Cua,dro 7 se p~ede. apreciar el tipo d~ mutación 

enc0ntrada2i Es iiúportante :serialar que solo en 36 pacientes este dato se 
\' '> ·~'/ ,-:·{: ·. 

enéintr~bi~cti~i-J¿Jibl~ ~~-~l expediente y de éstos en el 60% la mutación fue 

desconocida. 
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DISCUSIÓN 

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

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

tardía y su impacto ene) perfil 'clínico y en la sobrevida en niños mexicanos con 

diagnóstico comprobaclri d.e,:'m:lr~sis quistica. A pesar de que la serie comprende 

un lapso de 29\t~C>~f{;~~i·:;ri~:e~- representativa de la ~nfermedad en nuestro 

país, piie'st6'.¡~~~:e\{Í~~faJi~Nacional de Pediatría es un hospital de referencia 
. , ;: ..... -... ~ ;/ .. :t ;·~;(\~:;H~.1~~:'.}"~~¡~~:,~~:·::·'.;;}1~;::< f[{· .... _ · ·· 

.nacional 'cle',::;teicé('"'.f riiye,hde 'atención en salud, .donde generalmente se 

concentran l~;~~t~;J~j~¡~~;I diagnóstico. 

·::!Z~~til1~tli~i~f :"~.,º~~¡;~¡¡~~~~~~:~~= 
temprano fueron· en: realidad, ·:en ~ún• 57% ·pacientes cuyo,· diágnósticci sé 'realizó 

. :-" ~ , ._:-,:,~·-~·,. _ .'~. ·.:, -~:: :·., _ ·L:'.;'.~{ ~~~ ~:~- .. ~;$~.~:~~--:\~'.;~r.:~:-:~~(-1::~;:;-:~:,~; ~~~~~;=-:/:;~~;:_:~:~/:·!;: ·~:: _ ;~"::. -~ , . _ . 
al momento'de ,Ja aútopsia'.y.'tjue•-tuvieron;,una::.·presentación'-.más:gráve de la 

· :-~--i _: á>.; .-/~('.:,. ?/.~-.:·:_:\.::.\?:~.~; .)~_,_~f Y'<\- ~.~\:~:>;'.:t\~_:--.~~-::·-~i-~~\:1;~:~)~:-.)lt,~-:',~~;tf':~.:~!~/J/.:·: .. -.::.,, ~:-' ::_' .. :·.-· 
enfermedad. El perfil cUnk'.o de es~~~ niños se,Inanifestó ptincipalmilnte por que 

ingresaron .. ·.~· : •• 7~~~~~~{'~il~ l~~t ~~t~~i~i~ffit~i~·;~~f ~i~~·: ;&~~~}~pre~enfur ileo 
mecoriial (46%); '· desequilibíio; hidroelectrolitico . (77%};deshidratación (64%). e 

, .i : -. ::.~.'.~.; • ~:~~ ?. : ~t:·::·;~~~w:~:~>-t-~~~~t'.:~~:,~~~:'.:~:~~t~/~\~/~WN~\~'. i~~-,i~:,~~t\r11tif}1~w,t;:'.~/\;-~~-··:- :·.; 
infección (88%) 'de' evolución rát:ae:'A. diferencia del 'grupo 'cori diágnóstico tardío 

. . .:~;-.;::·.::{::~·(~~;:1'.>,~~~-~'.::·\.;'\."~'·:· ... "·-_· •J;t'·":--.-.": . , .. • ..... ~ .. '' . 

:2 ~~lit~~f ?~~~rt.t:~:::~: :i::::~::, ':~ .:: 
·)·,--; ~J-"f:' ~: ~· "ºº~::';-· ·-,r·:c;-:;.-:· -

permitierpn'\iué.;•eJ'.diágnóstico se realizara en un 75% en vida, este es el grupo 

de ;~ci~~i~~"·~iJ~ ;a ¡;interiormente Pérez-Fernández y co1s.12 habían descrito 
' ' . ~ . ',, 

.. ·- : '. 

que a pesar de: contar con manifestaciones clínicas típicas de la enfermedad 
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' . . '' ·.'· ' - .- "' : ' ---~· ,- ' . . ' 

esta nofue detectll.dll.yI~spabientesirÍgresa~,con unmayordaño p~lmonar el· 
' •• ,, .,. . - . - . 1,.' " '.· •.• · ' .-., •• •.•• .-,c._:·:···· <.---. .- .·.· ' 

cual eri: ~uestrC> ib~~~i() 'se, r~fl~JÓ ~er l~' pf'.,'.'eh~ia :~ª~ qll~ '. hayat.: tenido un 

ínayor núrriéro~dei '.ho~pitalizadones previas' a su' Íngres<h<fequirieran del . uso 

cle'· 11n~ibi~J~ri~.ipr~fi¡~~ti~6~.: ··~!> ~~;!C>ii~~·~:~i~~~n ~;~~c~:~n~f~~~~~s; ·; . ~nzimas 
· ·~~·~ú~~i~#~~~;.~~t~'{~1.;i¡0f ;~1~w:·.~~t~~;~~~~it~',(~~~~~~.~1J;~.~f ~~ó~ti~~··· ruese · 

··menor(éiu~'ell•'.!"l' .estudio.~reportrido ;¡>ori,la '.SociedEicl·•,de:Fibrosis C¡uistica .·.en 
t:.· .- '.·-:.<.s.,·~ ·-:,,,-~· 0:,:,~~c>~.fc::"~·~, ·:- :,; ·:,:.:":.::.~v.: Jd:xs~:·.;;_rc;,~~-", 1:;¡'.'-~,:.'.1;\-5:/:'.J?-;f.;-; /J:'~:·::.;:r.:¿-·.:}•¡·'::-.:: ··:~-"-"·:-'- .·;;:· ·· 

Méxic~•4; e~ 'el q~~ eÍ diag.:ióstico se;reaÚzó .en''p~()~edlo 'a 0 l~s 4;4 'aftos;.,En: 
· ,:-· . ·.: ·,~_.::· .: ·>·; :: .::?~·:." -~.:"<:+/·';~~~,f,:_-;:,_i~~,~?:~ ;\~-;\;_:'--<~ :-~? .. ·; f~:A'.'~ ::/b~\: 1:1~:9;:~·, ~I~l~~(~~t-~~~:B5.;~~:;'. /~·~·.r-~.:~~-:.::::;~:.( f; .. ,: ·:; .. · · 

cambio. este último dato. concuerda eón lEl'edacl promedio:·de:nüestrcis paCientes 
-~·.'.';:··.·:~-",·.:·.-·,'..'-:_· ,,.~_~:.:J·"" :_. .... ,;_:.·:,. ~: ,: ,1"1~ -- -~«-~""-::-·-""' '"';,~ -<~··~ . .'- ·, .. -,-~·.·.·· 

· • diagnosfi~~~:ºf ,~2·,~~fü~1~~~;~1~ffi füíf~~;~.~~~$i~:r·~~··tfü;.~ ,'t~:·.;·.,,:·;; ;;g·~. ~'.·•. 
ú Tía vez) aclaradas; las;; peculiaridades 1 dél ,•grupo'' denominado' c¡:ómo de, 

. :._ ~,.-~~~·~-¿~.~~·~~::~:,'·i~~:·~~~i,~:~~.· ·:···!~::i-=.'.:~}~.6::~\B~~-~· /:·~:::<:·\,i~~?;:·:~\~~\:\!::·_~:·fé".::~~~~-·'.:: _-,~ .. :·: -"~':. - ., .. ~ .. ~ . .--. ~'·: · ·. 
diagnóstico• tem¡:iJ'.rin?;;en (¡u i enes 'el 'perfil·• clínico de. presentación• se• asocia a 

:~=.~t;;3~~~~~~~ir~~:~,~r:I:~Ll~t~~;~~.-r 1:;: :: 
edad de. múerte:fue;eii'Ía'mitEid.~~~los pacientes ,de·.3.s'nieses· ,~rl comparación 

. · p~adójl~~ 'con· lri¿:d'i:'~;a¡dó~ii~ój~j¡~ ~A. ~iiÍe~es I~ lriit~d :de ·en6~ ~lieren a 
. -i';, '_' ~ :·; ·i · 

los .7.4 años; 

La función de sobrevida acumulada permite hacer observaciones más 

.Precisas para una edad exacta, y en éstas se muestra que la mitad de los 

pacientes del grupo denominado como de diagnóstico temprano logran vivir 9.2 

meses y tienen una esperanza de vida de tan solo 5. 1 años, que esta dada por 

los pocos pacientes diagnosticados en vida, en comparación con el grupo de 

diagnóstico tardío en quienes la mitad logran vivir 10.8 años y tienen una 

esperanza de vida de 11.9 años. No se pudo calcular la función de sobrevida 
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paciente a. partir e dé que s~ realiza el diagnóstico ya en que ·la 1nayoria de los 
• ' " ' - •.,• • i.',(;c ' ' ' • < ""> "• • ' '.' •' • ' •, • '- ',•• • '• 

pacientes . deÍ. g~po•:é!e;;~\~~nó;tico. t~m¡iránci;; ~1>Cli.agn?~ti~~~;5~.r~aJizó·· a'' la 

.·•' .• mlleite.·. i;. pes~~·cie!e;tris'Cíífic~u~Jes 1~s~áü1tO:::ú;5 cle;\~•'iurigló~~cie'~obr~vicia 
: -_~;:~:~:~)~~>.:_,,~-~:~'..~1:·· ;:~·~;~·-.:·:}:-~:-~~~-,-:_/ -~-: -\::~- ~ ·::_-.:;::~:: .. ·::,_·:~~.'}::-- :~:-/~ .: _::;/_~~:_.D,:/: .. :~:{~--~;ry':·~{¡·,:s:,~r;~\~'-:"',- ··-: , ~ ,··- ¡-·: , 

.en los pacientes•con diagnóstico tardio•son' comparables ·con ¡¿;~::~~sfütados de 
-.. _._ :-:. --,, , ·:::~<:_:_-,·_ .:-.. ~·- __ '. __ ~;>;<:;-~~- :-.:-,r: ··x·J.:-~i ·:~:::;; :.:'.\- : .>~:- ·,. :-:i:·). -?·rX_~<>·:'..~:;:~:fr:¡(~/}~{~:/: .. )~~f.:-'-~-~:;,.t1);~,~~-:;::.-' -~·-: .. :_':-_ ·:·.:.; · .-_:. 

Lezana .Y cols;!4 .cuya s(),brevida·media·.es,·de.9,.,a~0~s;;Sin ~rnbargo estas.cifras 

distan······:~~~~ •. ;;~.~' .• 1~·s.?d~·;.1~s"~,.·pfiiIT~,··~~~~~~r~:lt"~~~f('~~;~~~~s[~j'.;o~.·· son 

diagn'asticados • ari tés Cle1 aii'o'cte viC!a'Y' su· 5o6ré~ii:la íTieéliaría 'es.de 32 • ruios •9. 

·. ·:·~·· i;~~;lt~~f f ~~~~~il;'.~7;~~.r,i~~~~~;~~~~J~f~Jtr~~iJ~~\~{~.~;~~~É+f~j~r .••.. 
conocimiento'de'la 'enferínedad,•'su' difusión a•nivel:de la población.médica y las 

. -~ ~;:· ·~ ~-· ;< ?~.:~:<~~· ;~ t·.' ~~:;~·~::. ~i~f~): ii~-~ft~~~}~'N!i~~ :~~;~~~j ;,~.~_c'.f~;,~~JN::\~~ :::~;;.'t;;{~~~~'.:~~,~~:~~~~ ~~j}:~:\;~~~~~g;ft1'·:: :-::-.'.!~.~~- >~/~ 
. · difer'c;rítcis modalidades·••del ~ tfotamief1!C) ;no' ~u1n ;\ll'!eJorado :; la x.sobrevida de 

n~.estros;·.~.ª~~ie~~~~.• ·=~n·;~.~~ri~'~e~ia, (::~~~:il~~~~~~~~i.r~:: ;~s.:.pacientes de 

acuerdo .a su forma .de cl.iagnóstico, ·es:•,de~_i,.r,;~_ciiag_nóstico. en vida versus 

·· diagnóstico por criterios· an~to~op~t~l~~~i~l;:~~:}~~topsia y la edad al 

diagnóstico y la sobrevida en diferent~s c~ho~~es; y~'que en los años 70 el 

diagnóstico se realizaba principalmente a través de autopsia y a partir de los 

años 80 esta relaciófl empezó a invertirse•2. De igual manera el tratamiento de 

los pacientes havarl~do en el tiempo de acuerdo al avance en el conocimiento 

de la enfermedad; co~o por ejemplo en la década de los años 80 el concepto del 
: -~··:--·,·;- ,. 

manejo, n~tr_i~Í~;.¡'.~ con dietas muy especializadas cambió al uso de una dieta 

nonnal·}'..;se· inició también la sistematización en el estudio y manejo de estos 
·- ' -, ,, . 

pacientes, y en los años 90 el tratamiento intensivo para la colonización crónica 

por Pseudom'anas aeruriginosa cobró importancia, ya que Pseudomonas 
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aeuriginosa es el determinante primario del dete~ioro funcionaJ p~lmonar 

progresivo, que es Ja principaÍ causa,de m~~;t~ en esto~·•p~cl~rites: FÍ~Ellmente 
el. désarroll~. d.eJas. tébnicas q{¡irúrgiéas ped'fátricas ·y~Ji'ffiri:~~jó ~~ ~{Íriiditdes. de 

cuidados intensivo'.s ha mejorado de ;or~a·im~ort~~i'e·6h,Ja Últim~· década el 
.. < . ·-.· · .. }.· \;. '· .:. !\, ,,':,~::,,' <"ii" .. ':;;; .··::.>>··,'.{:~c~.'"=·i~~>"'·<{.~-·:.:,_?<~~.:·:.·:. :., '.. : ·:·. 

pronóstico de ios pacientes q{.¡e 'se p~eséÜtan'; co~)leo ~~conlru y que hace 20 
' .'> .:: . ·. ··,'..~.:.,_: ··,:\". ,·;,::·'.:·1>";·,·'· :>¿:.-~~~.~ .. ;:.~~;~'-:~~~.:":·.'"~.·.;.:··:<<·-' ... : .. :·· 

años tenian.una.~~~:lida•1·~~{~·:~;.f~J;~~fY:;~~.·,;:~: ,,' i' ' 
Los datos demográficos résultaron'·ser'siinilares a los ~~s~~~d~s.en estu.dios 

previos12;14¡ver nnexo si. ), (~~·¡i~~;¡~~<~~~.·i·~8/~~~µe~oi. ~•áif~~~~ciás ~n .. género 

continúa habiendo u~ in:~y~:r~:~~;~~tíi()i eri v~ttll~s (tfo: 1 )~ ~i~a~lón que ha 

sido observada ~n otr~iT~~~1a6ion~s/. : ; ,·< :. /. .>: ~;{_ . 
- · ~·. "[·, _,::::.;_:'; .. ::~·-'\~:s~·~i~if.-~. ·,/:~: ·>·~"·'... .-~~.,...<; :...". ). :¡(·> 

El resto de'. fás vaiiablés'estudi!idas nbº·~\.IJ~tr~~di~~;~k~i~~ cc;ri .Jos datos 
=·n-····,-, -· ·:t~ ',_· -º'·,·: .. '· ·,':·.-~-. - ,, .. :i:;/· ¡-.. :~ f~y·~·:'.·::-<:.,_~~- _,_ 

publicados anterlcfrmente .2.~1 i:,12, 'eii donde '·la mayoria de los.pacientes (43%), a 
·_,-,..·"::-,::_< ~:/~~·~: .·~;:'-:"'·,··":·1.:0,.:..--.,':{·:'_:·!.-.:'-l.:·,·. "c .. ._:,."· ' \ 'o1 ~'} ~¿> : ~ ' 

'.jtz~~tj~ff r~~f~j~~~1f~!s~~~~!~~~r~:::: · 
famHias'd~'.b~]~~· ~~é:h;sos económicos. Y aún dentro de nuestra institución el 

3% tlen~n u.n ;etraso en el diagnóstico lo que nos habla de pacientes cuyas 

características hacen en ocasiones dificil el diagnóstico. Solo el 3.8% tienen el 

antecedente familiar de fibrosis quistica dato que difiere de la literatura 

internacionaJ19 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 mutación y genéticos lo cual no permitió 

realizar correlaciones de fenotipo-genotipo y comparar con otras poblaciones. 
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Dentro de las limitaciones del estudio se encuentran . el que fue un 

estudio retrospecti.;,o; en; ~on<:le la recolección de ios datos se dificulta ya que 
·_,.. __ ' .:'."' . .· . . 

los expedientes ·no:· sieíni>re .:·se e~cJeritran completos. Así mismo eI estudio 
,'·· :,:y. ;.·:_:·J··: : :· 

genético de Jos''pácientés fue posible realizarse en esta institución hasta 1992, 
/.,}_;· •·.:.-~- ·.,:; ··~-' 

de ~El~e;a que no es 

qü,e:.en e1'44.7% deltotal de la 

{F~·.'.~·;. 

ciirigno~ticriari~'~n':í:iut~p~lá es diferente a los pacientes diag~osticad~s en vida~ 
-'(< 

Debido'/a ias' ¿aracteristicas de los pacientes del grupo denominado como 
'/,. 

diagnÓstico.'temprano, en quienes el diagnóstico no fue realizado. en vida, 

nuestro estudio no pudo valorar los factores que pudieran determinar el retraso 

en el diagnóstico y su reflejo en la sobrevida. Se plantea entonces la necesidad 

de realizar otro estudio con todas las consideraciones antes mencionadas. 
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Cuadro 1 
Método de diagnóstico en 105 pacientes con fibrosis 

quistica en términos de diagnóstico temprano y tardío. 

Pacientes 
diagnosticados 
por autopsia 

Pacientes 
diagnosticados 
por cloros en 
sudor 

< 2 años 

n=73 

39 

34 

= 2 años Prueba exacta de 
Fisher p= 

n=32 

8 

0.01* 

24 

(')diferencias estadisticamente significativas 
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Cuadro 2. 

Edad de ingreso, hospitalizaciones previas y sobrevida en 105 pacientes con fibrosis quística en términos de 
diagnóstico temprano y tardío. 

< 2 años = 2 años Prueba de 

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

del paciente: 

Edad de Ingreso 
5 0.03 77 73 69 3 168 32 153 0.00001· 

(en meses) 

Hospitalizaciones o 10 72 2 o 5 31 713.5 0.00025* previas 

Edad de muerte 
3.5 0.03 45 44 89 26 216 12 4 0.00001* 

(en meses) 

Sobrevida (en 
7 0.03 165 73 78 12 216 32 234 0.00001· 

meses) 

('l diferencias estadísticamente sianificativas: Med= mediana: Min= mínimo; Max= máxima; N= tamaño de muestra en cada variable 
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Cuadro 3 

Género y referencia en 105 pacientes con fibrosis quistlca en términos de 

diagnóstico temprano y tardio. 
Prueba 

< 2 años = 2años exacta de 
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 
Médico pediatra fuera del JNP 7 3 
Médico neumólogo fuera del INP 3 1 

Otros (Sociedad de fibrosis qulstica e 
lnsliluto mexicano del seguro social) 15 9 

Referido con diagnóstico n=42 n=32 
correcto 

No 24 10 0.21 
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Cuadro4 

Lugar de procedencia de 105 pacientes con fibrosls 
quistlca en términos de diagnóstico temprano y 

tardio. 

< 2 años = 2años 

n=73 n=32 
Aguascalientes 1 o 
Coahuila 1 o 
Colima o 1 
Chiapas o 1 
D.F 31 10 
Durango o 1 
Guanajuato 2 3 
Guerrero 3 o 
Hidalgo 2 2 
Edo.de México 17 8 
Michoacán 4 o 
Morelos 5 1 
Oaxaca 1 o 
Puebla 1 2 
Querétaro 1 o 
Sonora 1 o 
Tabasco 1 o 
Tamaulipas 1 o 
Veracruz 1 3 
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Cuadro 5. 
Perfil social de 105 pacientes con fibrosis quistica en 

términos de diagnóstico temprano y tardío. 

Estado 
socioeconómicot 
Extrema pobreza 
Pobreza 
Clase media 
Clase alta 

<2años 
n=73 

2 
36 
26 
9 

(t) Prueba de Ji-cuadrada <ut•JI p=0.64 

Familia integrada* 

Padre muerto 
Madre muerta 

67 

0/72 
0/73 

(*) Prueba exacta de Fisher p= 0.02 

= 2 años 
n=32 

o 
14 
12 
6 

6 

1/32 
2132 
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Cuadro 6. 

Características da la familia en 105 pacientes con fibrosis quística (FQ) en términos de diagnóstico temprano y 
tardío. 

< 2 años = 2 años Prueba de 

Md Min Max n Med Min Max n Mann·Whitney p= 
Caracteristicas de la 

familia: 
Total de hermanos 

o 10 73 2 o 10 32 1055.5 0.42 

Hermanos muertos con o o 3 63. o o 29 853.5 0.45 
FQ 
Familiares portadores de o o 4 24 o o 2 14 158.5 0.7 
FQ 
Md=mediana; Min=mlnimo;Max=máximo;N= tamaño de muestra en cada variable 
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Cuadro 7. 

Determinación genética en 105 pacientes con fibrosis 
quística en términos de diagnóstico temprano y 

tardio. 
< 2 años = 2 años 

n=24 n=12 
Homocigoto: 6 4 

6F508 3 2 
G542X 2 
6 1507 1 

Heterocigoto: 4 1 
6F508/- 2 1 
6F508 / N1303K 2 o 

Mutación desconocida 14 7 
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Cuadro 8. 

Manifestaciones clínicas al ingreso en 105 pacientes con fibrosis 
quistica en términos de diagnóstico temprano y tardío. 

< 2 años = 2 años 

n=73 n=32 

Pulmonar 58 32 

Falla de medro 57 31 

Mala absorción so 27 

Deo meconlal 23 3 

Prolapso rectal 1 

Hiponatremia 35 5 

Hipokalemia 35 3 

Des hidratación 47 6 
Otros {Ictericia y 
fiebre) 12 10 

ll*l diferencias estadísticamente si11nificativas 

Prueba exacta 
de Fisher 

0.005* 

0.01* 

0.1 

0.01* 

0.51 

0.002* 

0.0001* 

o.ooooi'4< 

o.li 
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Cuadro 9. 
Aislamiento bacteriológico en 105 pacientes con 

fibrosis quística en términos de diagnóstico 
temprano y tardío. 

< 2años = 2 años 

n=GB n=29 

Pseudomonas aeuriginosa 17 5 

Staphy/ococcus aureus 3 

Klebsiel/a pneumonie 2 o 

Burkho/deria cepacia 3 4 

Pseudomonas aeuriginosa y 
Staphy/ococcus aureus 4 

Pseudomonas aeuriginosa y 
K/ebsie//a pneumonie 2 

Pseudomonas aeuriginosa y 
P. rugosa 3 o 

Pseudomonas aeuriginosa y 
P. maltophila o 

Staphy/ococcus aureus y 
Klebsiel/a pneumonie o 

Cultivo negativo 38 1.1 
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Cuadro 10. 

Complicaciones y tratamiento al ingreso de 105 pacientes con fibrosis 
quística en términos de diagnóstico temprano y tardío. 

< 2 años = 2 años Prueba exacta 
de Fisher 

n=73 n=32 p= 
Complicaciones al ingreso 

Neumotórax 3 1 1 
Reflujo gastroesofágico 22 6 0.33 
Sinusitis 4 6 0.06 
Hipertensión portal 13 5 1 
Hemoptisis 7172 5 0.5 

Sin complicaciones 

Tratamiento al ingreso: 
Esteroides vía oral 6 8 0.02• 
Esteroides inhalados 23 12 0.65 
Antibiótico profiláctico 15 13 0.05* 
Antibiótico inhalado 4 1 
Broncodilatador 39 26 o.ooa· 
Oxigeno continuo 13 3 0.38 
Enzimas pancreáticas 29 22 0.01· 

Vitaminas 55 29 0.11 

• Diferencias estadísticamente si nificativas. 
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Cuadro 11. 

Causas de muerte en 105 pacientes con fibrosis quística en 

términos de diagnóstico tempraoo y tardío. 
Prueba 

< 2años = 2 años exacta de 

Fisher p= 

Falla respiratoria 41/55 10/55 1 

Falla hepática 18/21 3/21 0.55 

Cirrosis 1/2 1/2 0.33 
Hemorragia esofágica 4/5 1/5 

Hepatitis 4/5 1/5 1 

Falla renal 15/17 2/17 0.4 
Infección 37/42 5/42 0.04• 
No especificada 0/1 1/1 0.19 

l<"l diferencia estadislicamente si¡¡nificativa 
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Cuadro 12. 

Seguimiento en 105 pacientes con fibrosis quística en 

términos de diagnóstico temprano y tardío. 

Estado actual del paciente:t 
Vivo 

Pérdida de seguimiento 
Muertos 

(t) Prueba de Ji-cuadrada 10 ,_.21 p=0.07 

< 2 años 

n=73 

8 
21 
44 

= 2 años 

n=32 

4 
16 
12 
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Gráfica1. Función de sobrevida general a partir del 
nacimiento en 105 pacientes con fibrosis quística 
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Gráfica 2. Comparación en la función de sobrevlda a partir del 
nacimiento en términos de diagnóstico temprano y tardío de 

105 pacientes con fibrosis quistica 
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Anexo 1 

HOJA DE CAPTACIÓN DE INFORMACIÓN 

Datos generales 

) Folio 

Nombre del paciente---------

1. ) Registro 

2. ) Edad en, meses .· 1: ..... 

3. )Fecha ,de nacimiento 
- ·. .;.· ,. 

4. ) Fecha de "(Jltima.cita. 

5. ) GériercJ' (j~ ;n~sculino 1 = femenino 

6. ) ¿¿uiéf1 refi~;~-'~1 ~~ciente? 
o= nadl~l~-·~Í:~Í:> servicio del INP 2= Médico General 3 = Médico 

Pediatra fuera del INP 4= Médico Neumólogo fuera del INP 5= Otros 

***Claves para variables: 5,7,8,9,18,20,22,32-41,44-58,62-69.' 

O = negativo; 1 = positivo; 9 = se ignora 

7. ( ) ¿Fue referido con el diagnóstico correcto? 

Datos demográficos y genéticos 

8. ) Estado de la república (ver hoja de claves anexo 3) 

9. ) Se determinó la mutación 

10. ) Es homocigoto 

11. ) Es heterocigoto 

12. ( ...... / ....... ) ¿Cúal es la mutación? (Ver hoja de claves anexo 2) 

13. ) Edad de diagnóstico (en meses) 

14. ) Fecha del diagnóstico 
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15. 

16. 

17. 

18. 

17. 

18. 

19. 

20. 

21. 

Historia Familiar 

) Número total de hermanos (vivos y muertos) 

) Número de hermanos con FQ confirmada (vivos y muertos) 
,_. .. 

) Número de herma~os m~~~tos por FQ 
" ·.·.'. .· ·;.;~~·'.·'. .... " ·< .. > .. (¿¡'.'.,; .-·< :. 

) Número de parientes icon FQ 

Perfil Social 

¡ c1asificacfÓri°'8B~iái •(ve; Í{nexo 4) 
' ·'¡-· ·.·.-··>;·'''.•' .· :-.•.•, .·,. ·. . 

) ¿Estavivoel'paclr~?• e ··•···.··· :• 
·· ) ; Si el pad~e i~th~~ert~~ la ~dad del paéiente cuando el padre 

mudó 

) ¿Esta viva la madre? 

) Si la madre estaJ'riÜ~rtá, la edad del paciente cuando la madre 

murió 
-._: ,·.:;,..· . 

22. ) ¿Es una familia integrada? 

Crecimiento (al diagnóstico) 

23. ( ) Peso en Kilos 

24. ( ) Talla en centímetros 

25. ) Percentil de Peso (en porcentajes) 

26. ) Percentil de talla (en porcentajes) 

Cuadro clínico ( al diagnóstico) 

27. ) Pulmonares 

28. ) Mala absorción 

29. ) Falla de medro 

30. ) Ileo Meconeal 

31. )Prolapso Rectal 

32. ) Hiponatremia 

33. )Hipokalemia 
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34. )Deshi,dratación 

35. ) Tamiz neonatal 

36.. ) Otros 

Bacteriología 

37. ) Colonizado por: O= Ningún germen; 1= Pseudomonas 

aeuriginosa; 2= P. rugosa; 3=P maltophila; 4=StaphyÍoé:occus aureus; 

5= Haemophilus influenzae, 6= Klebsiella pneuinoníae; 

7=Burkholderia cepacia; 8= Cándida; 9=Aspergillus; 

10=Mycobacterium tuberculosis 11=P.nJucoide 

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

Complicaciones al diagnóstico 

38. ) Neumotorax 

39. ) RGEP 

40. ) Sinusitis 

41. ) Hipertensión portal 

42. ) DM 

43. ( )Hemoptisis 

.. 44: ( i .) IÍlsuficiencia hepática. 
' . ' ' 

Causa de muerte 

45.( )falla respiratoria 

46. ( )falla hepática 

47. ( ) cirrosis hepática 

48. ( ) hemorragia esofágica 

49. ( ) hepatitis 

50. ( ) Infección 

51. ( ) falla renal 

52. ( ) no especificada 

53. ( ) Edad de la muerte (en meses) 

54. ( ) Fecha de muerte 
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Tratamiento al diagnóstico 

55. ) Número de hospitalizaciones previas (en números) 

56. ) Ha usado esteroides orales 

57. ) Utiliza esteroides inhalados 

58. ( ) Utiliza antibiótico profiláctico 

59. ( ) Utiliza antibiótico inhalado 

60. ( ) Utiliza broncodilatador 

61. ( )Utiliza Oxigeno continuo 

62. ( ) Utiliza enzimas pancreáticas 

63. ( ) Utiliza vitaminas 

64. ( ) Sobrevida (en meses) 

65. ( ) Se realizó el diagnóstico en vida , o por autopsia 

O= Vivo 1= Muerto 
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ANEX02 

Claves para recolectar la información sobre el tipo de mutación genética 

O =Ninguna 
l. =6F508 
2. = 0542X 
3. = 61507 
4. = S549N 
5. = N1303K 
6. = R75X 
7. = 406-10-A 
8. = 1148T 
9. = 2055del9-A 
10.= 935delA 
11.= 1506T 
12.= 3199del6 
13.= 2183AA-O 
14.= 05510 

· 15.= R553X 
16.= 1924de17 
17.= 05518 
18.= 1078delT 
19.= Y1092X 
20.= R117H 
21.= 085E 
22.= 3849+10KbC-T 
23.= 17160-A 
24.= W1204X 
25.= W1098C 
26.= 846delT 
27.= P750L 
28.= V754M 
29.= R75Q 
30.= W1069X 
31= L558S 
32= 4160msGOOG 
33= 297-10---A 
34= Hl99Y 
35= 2869ins0 
36= R1162X 
37=3120+10-A 
38=6F508 /O 
39 =6F508 / 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 
5. = Coahuila 
6. =Colima· 
7. =Chiapas 
8. = Chihuahua 
9. = D.F 
1 O. = Durango 
11. = Guanajuato 
12. =Guerrero 
13. = Hidalgo 
14. =Jalisco 
15. = Edo. de México 
16. = Michoacán 
17. = Morelos 
18. = Nayarit 
19. =Nuevo León 
20. = Oaxaca 
21. =Puebla 
22. = Querétaro 
23. = Quintana Roo 
24. = San Luis Potosi 
25. = Sinaloa 
26. =Sonora 
27. =Tabasco 
28. = Tamaulipas 
29. = Tlaxcala 
30. = Veracruz 
31. = Yucatán 
32 = Zacatecas 
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ANEX04 

Clasificación social de los pacientes con Fibrosis quistica 

lX = Extrema Pobreza 

lN =Pobreza 

2N y 3N = Clase media 

4N,5N y 6N = Clase alta 
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Anexo S. Cuadro de Características clínicas y paraclioicas de pacientes 

Nombre del aurtor principal 

Año 

Pals 

Nivel de atención 
' 

' ' _:~::\~~ '.{':.,, ,_:,,'' 

'· 
... _, .::~:~¡;~·.~~tÜdi"ada 

'• 

Cantidad de pacientes 

Cantidad de grupos 
esludlados 

Datos demográficos 
Edad 

Edad al diagnóstico 

Sobrevida 

Manlfest Cllnlcas 
Enfermedad pulmonar 

crónica 

Diarrea crónica 

lleo meconeal 

falla do medro 

Apetito excesivo 

Historia familiar positiva 

Desnutrición 
r1evre de ct101og1a 

r4orr,.,noc:idn 
Hloertenslón oortal 

Obstrucción intestinal 
Esleatorrea 

Métodos dlaanóstlcos 
Hx con na11azgos 
_,, .... ,.. .. 1;.,,.rorlA··c:n 

l.OUmvo de secreclon 
hrnnno ial 

Cloros en sudor 

Genotipo 
•n/r =no registrado 

con fibrosis quística (FQ) 
López 

Corella y 
cols13 

1980 

México 

tercero 

Posmortem 

32 

1 

0-18 años 

n/r 

27 < 1 año 

n/r 

n/r 

4 

n/r 

n/r 

n/r 

n/r 

nlr 

11 
4 
nlr 

nlr 

n/r 

2 

n/r 

Pérez 1 
Femández L Macrl C y cols 14 

" 
1989 1!)91 

México Argentlna,Brasll,Chlle y México 

Tercero Tercero 

FO del INP Vl.Vmt1 .~!lf':r10R y pArrJif10S 

39 Argentina 140 Chile 50 Brasll 38 

1 4 grupos 

0-18 años 0-42años O .. 21 años 0-18años 

14.2 1año laño 3.3 años 

4 6-7años 4-Saños 3 años 

26 n/r n/r nlr 

9 n/r nlr n/r 

1 n/r n/r n/r 

1 n/r n/r n/r 

o n/r n/r n/r 

2 n/r n/r .n/r 

36 n/r n/r n/r 

1 . n/r n/r n/r 

1 ' n/r nlr nlr 
n/r n/r nlr n/r 
31 n/r n/r n/r 

39 n/r nlr n/r 

24 n/r n/r n/r 

39 n/r nlr n/r 
n/r n/r nlr n/r 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 

Méxlco200 

0-40años 

2años 

4·5años 

n/r 

n/r 

n/r 

n/r 

n/r 

n/r 

nlr 

n/r 

n/r 
n/r 
nlr 

n/r 

n/r 

n/r 

nlr 
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Anexo S. Cuadro de Caracterís~icas clínicas y paraclinicas de pacientes 
con fibrosis quística (FQ) 

FitzSimmons Lezána 
Cystlc Fibrosis 

S.20 Femández 11 
Harnosh A y cols 24 Fogarty A.23 

Foundalion 21 

1993 1994 1998 1999 2000 

Unlted Slales México Baltlmore Bathesda Maryland UK 
--

Fundación de Fundación de FO Fundación FO Tercero_. -- -
FO 

Tercero 

-
Datos de la 

Datos de 10 paises • · FO Asociación de caucásicos Negros Dalos de E.E.U.U 
FO de México 

,_ .. :-._· ':•' 

17,857 
Todos k>s pacienles con 

pacientes 
255 18,358 ples 21044 - . 

FO de 1900:1987 : 
114 centros 1 2 

-··-
111 1opals0s --

1 --
0.36años 0.10al\os 0·28 ellos 0.33allos 0-4Qallos 

70%durante 1er 4.4 2.1 2.7 6meses nlr añodevkla 

27.6allos 9años 29.3 28.8 32.3allos 21 años 

44.6% al Inicio n/r n/r n/r 44.60% o 

21.10% n/r n/r n/r n/r o 

15.70% n/r 242 7056 19.40% o 

50% n/r o o 31.60% o 
n/r n/r 601 17755 n/r o 

11.20% n/r n/r n/r n/r o 

50% n/r n/r n/r 31.60% o 

n/r n/r o o n/r o 

n/r n/r o o n/r o 
20% n/r 4.50% 2.20% 19.40% o 

21.10% n/r "'' n/r 25.40% o 

n/r n/r n/r n/r n/r o 

80% n/r 100% 100% n/r o 
n/r 35% 100% 100% 94.30% o 

14.10% n/r 40.50% 39.80% 70.90% n/r 
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