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RESUMEN

INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad autosdmica recesiva, con afeccion
respiratoria y sistémica de diverso grado. En la actualidad existe la necesidad de
protocolizar a esta poblacién que presenta una transicion, ya que de ser una enfermedad
pedidtrica en e momento y dado su mayor tasa de sobrevida se observa con mayor
frecuencia en adultos.

OBJETIVO

Determinar las caracteristicas clinicas, radiologicas y funcionales de los pacientes que
acuden a la Clinica de “Fibrosis Quistica’ del Departamento de Neumologia de la
UMAE del HG CMN La Raza mediante una evaluacién clinicay radiologicay asi
correlacionarlos con e cuestionario de calidad de vida Saint George.

SUJETOS Y METODOS

En un periodo de 3 meses se incluyeron 30 pacientes mayores de 16 afios con
diagnostico de fibrosis quistica, que dieron su consentimiento informado para los
estudios: Se monitorizaron a través de Historia clinica, gasometria arterial, pruebas de
funcion respiratoria [CVF,VEF1], Telerradiografias de torax (APy L) y seles aplico €l
cuestionario Saint George de calidad de vida.

RESULTADOS

Predomino el sexo masculino con e 56% ( 17) y una edad promedio de 20.83 +/ - 3.1,
[rango de 17-28] y con promedio de edad al diagnosticode 7.4 +/ - 4 ahos,. siendo la
menor edad de diagnostico a los 2 afios y la méxima a los 18 afios, Todos €ellos
presentaban algun grado de desnutricion caracterizado por disminucién del IMC que en
promedio fue de 17.73 + / - 2.4. Funcionalmente con un relacién CVF / VEF1 de 74
+/-5.5y una oxemiapromedio de 64.8 % +/- 9. En € cuestionario de Saint George
se obtuvo una puntuacion de de 25 a50 en e 30% (9) de 50-75 en el 40% (12) y de 75-
100 en 30% ( 9).

Al correlacionar la calidad de vida con los diversos elementos se encontré una
significacion estadisticamente significativa e inversamente proporcional desde el punto

de vistaclinico con € indice de masa corporal, ( p<0.01), con €l VEF1y laoximetria.

Palabras clave: fibrosis quistica, evaluacion clinica, evaluacién radioldgica, cuestionario de

Saint George.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Basados en €l hecho de que en e Departamento de Neumologia del Hospital General
del Centro Médico Naciona “La Raza’, cuenta con una Clinica de Fibrosis Quistica en
la cual se atienden pacientes provenientes de las diversas unidades médicas del sistema
con grados de afectacion di simbolosy causantes de mdiltiples ingresos hospitalarios no
se ha integrado un sistema que permita objetivizar la evoluciéon de la entidad y la
calidad de vida, por lo que, el presente estudio pretende difundir las caracteristicas de
nuestra poblacién [adulta], identificando y clasificando €l grado de severidad asi como
su calidad de vida que permita a largo plazo contar con instrumentos de decision que

logre un manejo terapéutico acorde a las circunstancias de cada paciente.



ANTECEDENTES:

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad hereditaria de herencia autosdomica
recesiva, también conocida como mucoviscidosis o fibrosis quistica del pancreas. La
anomalia fundamental consiste en la produccion de secrecion anormal por diversas
glandulas exocrinas, incluyendo salivales, sudoriparas, pancreas, y del arbol
traqueobronquial. La principal manifestacion clinica es la infeccion y obstruccion

crénica delas vias respiratorias e insuficiencia pancreatica. (1)

Los primeros hallazgos se deben a Andersen en 1934 y Fanconi la describe en forma
integral introduciendo ademés a las ectasias.(2:3) El término de “Mucoviscidosis’ fue
finalmente acufiado por Farber por considerar que la hiperviscosidad del moco era la
causa fundamental de las ateraciones de los diversos érganos que presentaban los

enfermos. (4)

El diagndstico en aguellos momentos era eminentemente clinico hasta que las
observaciones de Di Sant’Agnese en 1953 demostraron la presencia de elevadas
concentraciones de cloro en sudor y e inicio de la prueba de iontoforesis con
pilocarpina como método de diagndstico especifico. (s) Dadala problemética sistémica,
los investigadores consideraron que existian alteraciones mutagénicas en algun
cromosoma que , finalmente fue identificado en 1985 en el brazo largo del cromosoma
7 en la region 7931-32, que codifica para una proteina que interviene en el
funcionamiento de los canales transmembrana de cloro, denominada regulador de la

conductancia transmembrana de lafibrosis quistica. (67)

Para 1989 Tsui en Toronto y Collins en Michigan (s9) , configuran la presencia de que
la mutacion mas comun era la delecion de tres pares de bases que codifican un Unico
aminoacido (fenilalanina) , mutacion DF 508 , aunque hoy en dia se sabe que existen

mas de mil mutaciones para este gen y relacionadas estrechamente con la (10,11



Desde e punto de vista clinico, se manifiesta con problemas respiratorios asociados a
manifestaciones digestivas [diarrea cronica] y retraso en desarrollo. En € lactante las
alteraciones respiratorias pueden ser la primera manifestacion con tos, broncoespasmo o
bronconeumonias de repeticién y en, lactantes mayores €l atrapamiento aéreo, no siendo
raro que sean diagnosticados como asmaéticos, situacion que cobra relevancia entre los
preescolares y escolares donde la sintomatologia respiratoria esta presente en
précticamente el 85-90 % de la poblacién afectada. Finalmente y dado los avances en €l
diagnéstico y en las medidas terapéuticas instauradas es posible observar pacientes
adultos quienes presentan diversas alteraciones respiratorias entre las que contamos:
aspergilosis broncopulmonar alérgica en 5 %, asmaen 20 % , neumotorax en 5 %,

hemoptisis masivaen 7 % poliposisnasal en 15 % . (1213)

Tomando en cuenta que las tasas de sobrevida en estos pacientes se han modificado,
diversos investigadores se han abocado a desarrollar sistemas de evaluacion para el
seguimiento clinico entre las que contamos alade Shwachman y Kulczycki modificado
por Doershuk et al este sistema de evaluacion clinica consta de 4 puntos: (Actividad
general; Exploracion del aparato respiratorio y caracteristica de la tos; Estado de
nutricion y caracteristicas de las evacuaciones y €l Estudio Radioldgico . El sistema de
puntaje permite a su vez una clasificacion en diversos rubros [excelente ( 80 a 100;
Bueno 71 a85; Leve 56 a 70; Moderado 40 a55y Grave < 40] determinantes en €l
proceso de la enfermedad. (14,15)

Otras clasificaciones como la radiol gica se han propuesto por Crispin — Norman (16) y
la modificacion realizada por Brasfield et al (17) en la primera evallan |os componentes
presentes en la radiografia y los clasifican a su vez en : Configuracion torécica; Grado
de prominencia del esternén, Cifosis, y grado de depresion diafragmética calificandol os
en forma numérica [ausente, 1 presente pero no marcada, 2 marcada], finalmente
Brasfield (15) 10 modificaen 1979 y valoran € :Atrapamiento aéreo , sombras lineales,
y lesiones nodul oquisticas [con escala de:0 ausente y de 1 a 4] de acuerdo a gravedad.



Con e advenimiento de métodos de diagnostico como la tomografia computarizada
( TAC) se puede localizar de mejor manera el engrosamiento de las paredes bronquiales
y bronquiectasias precoces, y se ha comparado las dimensiones arteriales y bronquiales.
(1819) Con el uso de estudios por gammagrafia pulmonar hay una excelente correlacion
con las pruebas de funcién pulmonar , aunque no son de rutina para €l seguimiento

ordinario de los pacientes con FQ. (20)

AUn en la actualidad existe una alta reincidencia hospitalaria, escaso conocimiento de
los factores de riesgo y una ausencia casi absoluta en el seguimiento de estos pacientes a
excepcion de algunos pocos centros muy especializados (21,2223) , mMas Si tomamos en
cuenta que €l diagndstico temprano ha sido un acierto y ha permitido una tasa de
sobrevida de hasta 39 afios , pero aunado a ello también hay otros dafios estructurales
como disminucién de ladistensibilidad del ventriculo izquierdo, por lo que los pacientes
con fibrosis quistica pueden estar en riesgo de insuficiencia cardiaca debido a
disfuncion diastélica del ventriculo izquierdo ( 24252627 ) . Otras manifestaciones
comunes es e grado de desnutricion presente lo que conlleva a mayor trabajo
respiratorio, y también se tiene que considerar e uso de antibidticos de forma razonada
y con €l peligro de la colonizacion al tener abuso de antibioticos o exacerbaciones

pulmonares de la enfermedad ( 28,29,30)

Paravalorar el proceso en cuanto al impacto que tiene esta enfermedad en lavida diaria
de un paciente y la sensacion de sentirse bien, se han utilizado diversos disefios en
especial, en formas de cuestionarios . En los Estados Unidos y Europa. destaca el
cuestionario de Saint George cuya utilidad y aplicabilidad ha sido ampliamente
demostrada en diversas entidades (31) siendo en México validado por investigadores del
INER en caso de la Enfermedad Pulmonar Obstructiva Cronica (32) Las caracteristicas
determinantes numéricas implican que, entre menor sea € porcentaje, mayor es la
calidad de vida y viceversa. Otros cuestionarios son €l “Cuestionario modificado para
Fibrosis Quisticay e Cuestionario para enfermedades pulmonares Cronicas’ llevado a
Cabo en los Estados Unidos y aplicados en Europa ( Espafia) con resultados

discordantes (33)



OBJETIVO:
El presente estudio pretende difundir las caracteristicas de nuestra poblacién [adulta)

con diagnostico de fibrosis quistica, identificando y clasificando el grado de severidad

radioldgico y clinico, asi como su calidad de vida.
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MATERIAL Y METODOS:

Previa aceptacion del Comité de éticay de Investigacion de la UMAE del Hospital
General “Gaudencio Gonzédlez Garza” del Centro Medico Nacional “ La Raza “ del
Instituto Mexicano del Seguro Socia., se llevd a cabo un estudio prospectivo,
transversal y descriptivo de las caracteristicas de la poblacion adscrita a la Clinica de
“Fibrosis Quistica’ del departamento de Neumologia de reciente creacion. A todos
ellos{ mayores de 16 afios] y con diagnéstico establecido a través de cuantificacion de
sodio en sudor, se les explico las caracteristicas del estudio y firmaron la carta de
consentimiento informado. Una vez obtenido se procedio a realizar una exhaustiva
historia clinica eliminandose aquellos con limitacion importante neuromotora 6 que no
pudieran redlizar a forma adecuada los estudios correspondientes que incluian la
realizacion de Telerradiografia de térax, espirometriay gasometria arterial asi como la
evaluacion de las diversas escalas de medicion: Valoracion clinica por Shwachman y
Kulczycki modificado por Doershuk et al, valoracion radiologica por € Sistema
Chrispin — Norman , valoracién radiolégica por €l sistema Brasfield y e cuestionario
Saint George para valoracién de calidad de vida.

Las pruebas de funcién respiratoria se llevaron a cabo mediante en posiciéon sedente,
con una boquilla herméticamente bien gjustada a los labios, y con un clip nasal. Se
procedio arealizar unainspiracion maximay posteriormente seguida de una espiracion
maxima y sostenida por a menos 6 segundos y a termino una inspiracion sobre un
aparato que hace €l registro (espirometro Flow Mate 11 Plus). Dicho procedimiento se
llevo a cabo en tres 3 ocasiones para obtener criterios de repetitividad, Méas tarde se
administro un broncodilatador beta 2 agonista en dosis de 400 mcgrs para repetir €l
procedimiento.Los resultados se interpretaron de acuerdo con los criterios de la
Sociedad Toracica Americana/ Sociedad Europea Respiratoria ( ATS/ ERS por sus
siglaseningles). (34

Para la toma de la gasometria se utilizaron los criterios aceptados internacional mente.

Previa prueba de Allen utilizando paratal efecto un gasometro Gem premier 3000.

11



Para Latoma de radiografias de torax posteroanterior y Lateral, estas se realizaron en
el departamento de Radiologia del Hospital General del Centro Medico Nacional “ La
Raza “ [de acuerdo a las normas establecidas: colocacion del paciente de pie a 1.8
metros de distancia de la fuente de rayos X] clasificando la severidad por los criterios
de Chrispin — Norman y modificados por Brasfield. El estado clinico se valoro
utilizando la escala de Shwachman y Kulczycki modificado por Doershuk y cols., y

paramedir la calidad de vida el Cuestionario respiratorio Saint George.

L os datos base de los pacientes se recolectaron en formato de hoja de captura de datos
y posteriormente en una computadora utilizando el programa SPSS utilizandose
medidas paramétricas y no paramétricas [ Rho Sperman] para correlacion Se considero

aunap< de 0.05 como significativa.
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RESULTADOS ANALISIS Y DISCUSION:

Fueron un total de 30 pacientes que ingresaron para estudio, predominando e sexo
masculino con & 56% ( 17) de los casos. La edad promedio fue de de 20.83 +/ - 3.1,
para un rango de edad de 17-28 afos y con una edad al tiempo del diagnostico de 7.4 +
/ - 4 ahos, siendo lamenor edad de diagnostico alos 2 afios, y lamaximaalos 18 afios.
El indice de mésa muscular promedio fue de 17.73 + /- 2.4y las pruebas de funcion
respiratoria con relacion CVF/ VEF1 de74 +/-5.5, con oxemia promedio de 64.8
%+ /- 9,y saturacion deoxigeno de89 .6 % +/- 1. (Tablal)

En los resultados en la valoracion radiologica de acuerdo a la escala de Chrispin-
Norman ninguin paciente estuvo en escala de leve, parala escalade moderado fueron 14
(46.60 % ) , parasevero 8 ( 26.26 % ) , paramuy severo 8 ( 26.26 % ) ; en la escala
radiologica de Brasfield se reportan con puntuacion de bueno en 2 pacientes (6 %) ,
de leveen 9(30% ), moderadoen 13 (43% ) y graveen 6 (20 %), paralaescala
clinica de Shwachman y Kulczycki con los siguientes resultados : excelente en 5
(16% ), buenoen 13 (43%),leveen 1% ( 3.30 % ), moderado en 6 ( 20 % ) grave
en5 (16 %) .En e cuestionario de Saint George con la siguiente puntuacion de 0 a 25
con ceros, de25a50en9 (30% ) ,de50a75 en12(40% ), de 75-100 en 9
(30%). (tabla2)

Al correlacionar la calidad de vida con los diversos elementos( tabla3) se encontr6 una
significacién estadisticamente significativa desde e punto de vista clinico con el indice
de masa corporal, ( p<0.01), y funcionalmente con el VEF1 y la oximetria de tal suerte
que, en las diversas variables existe una relacion inversamente proporcional entre estos
parametros. (Gréficas 1-2)

En todas aquellas unidades médicas que trabajan con clinicas de atencion especifica
denominadas “clinicas monogréficas’ tienen ciertas cualidades que les permite un mejor
y mayor control sobre la poblacion afectada ademés de permitir un seguimiento
consistente y adecuado que, a la postre permitira sobre sus resultados mejorar la calidad

de laatencion Médica

13



La redlizacion de filtros, guias y consensos esta basado especificamente sobre la
experiencia de los diversos grupos médicos llevadas a cabo en poblaciones especificas

(35) S bien la “Fibrosis quistica del pancreas’ ¢ “ Mucoviscidosis era un area del
pediatra, gracias a los diversos descubrimientos tanto como bioguimicos, genéticos,
bacteriol6gicos, como terapéuticos, incluyendo la flora bacteriana que los aquejan y €l
mejor mango de sus complicaciones, han permitido incrementar no solo € tiempo de

vida sino su calidad desde |os diversos puntos de vista incluyendo el funcional.(36,37)

Una de las caracteristicas esenciales de la FQ en el adulto son sus grandes diferencias
comparativamente con la etapa infantil entre las que sobresalen un menor afectacion
pancredtica que no es mayor al 15% de los casos y la presencia persistente de
ateraciones funcionales respiratorias catalogadas de moderadas a leves pero gque,
presentan poca repercusion sobre el intercambio gaseoso situacion observada en
nuestros pacientes en los cuales la presencia de una hipoxemia severa fue la excepcion.
No podemos degjar de mencionar que en esta etapa, la presencia de ectasias difusas
bilateradles las més de ellas colonizadas por Pseudomonas aeruginosa ,y menos
frecuentemente por Haemophilus influenzae y Staphylococcus aureus son observadas
en formarutinaria.

En la actualidad es comun la valoracion de los diversos estadios de la enfermedad por
diversas fuentes |o que permite un buen consegjo genético a aquellas pargjas en las cuales
alguno de sus miembros padece la enfermedad, se logra una adecuada protocolizacion
de la enfermedad respiratoria y sus niveles de afectacion y posibilita tanto un
tratamiento especifico como una via de investigacion muy rica vista desde € punto de

vista genético. (38,39,40)

S lo vemos desde la optica de la administracion de salud, € incremento de la
enfermedad y la presencia de multiples ingresos hospitalarios cada dia més severos
posibilita una erogacion econémica importante a la par que evalan nuevas
intervenciones médico quirdrgicas capaces de determinar en cierto grado € impacto
sobre los sistemas de salud, de tal suerte que la homogenizacion y conocimiento de la
poblacion con FQ  abatirA enormemente e dispendio en cuanto a mango
indiscriminado de antibidticos, un control adecuado de la enfermedad y por ende una
disminucion del costo de atencidén médica

14



Las vias de andlisis han variado y tratado de correlacionar diversas variantes de
evaluacion, asi €l propuesto por Shwachman y Kulczycki ha sido de enorme utilidad en
especial paralaevaluacion del paciente desde e punto de vista clinico, la problemética
méas importante de estos autores es el hecho de que no toman en cuenta la figura
funcional respiratoria que e sumamente importante en la esfera respiratoria. Esto
probablemente se deba a que esta entidad se observaba poco frecuente en adultos y/o a

que el periodo de vida de los enfermos era muy corto.

No se dgo mucho tiempo antes de que se determinara el papel tan importante que la
radiografia de torax era en no solo el diagnéstico sino en la respuesta al tratamiento por
lo que Crispin — Norman y la modificacion realizada por Brasfield et al (41), propusieron
utilizar la imagen como complemento en la valoracion integral. Ellos practicamente
utilizaron todas las imagenes tanto desde €l punto de vista 6seo como e diversas
densidades e imagenes diversas parciales o totales. Esta valoracion complementaria
tiene también muchas desviaciones o sesgos tomando en cuenta que son- las mas de
ellas- sumatorias entre si- lo que da como resultado diferencias intra e interobservador
modificando la clasificacién ( 422 ) ademas desde el advenimiento de la tomografia
computarizada en lacua se puede localizar de mejor manera el engrosamiento de las
paredes bronquiales y bronquiectasias precoces, y se ha comparado las dimensiones
arteriales y bronquiales. 43y y con la gammagrafia pulmonar han desplazado — un
mucho- esta diferencia y han permitido una mejor correlacion entre las alteraciones

funcionales de los pacientes.

Nuestro estudio hasta e momento no solo ha demostrado que a menos en nuestro
departamento aln es joven la poblacién afectada por la FQ, lo que va a nuestro favor
tomando en consideracion que hemos obtenido una sistematizacion en los
procedimientos diagndsticos e identificado los diversos factores de riesgo, permitiendo
ademés identificar en forma por demas importante aguellos elementos o indicadores que
demuestran un detrimento de la enfermedad desde el punto de vista funcional como es
la VEF1y laoxemia, que demuestran ademas en formainversala calidad de vida de los

paci entes.

15



Un punto importante es el hecho de que la mayoria de los pacientes presentan no solo
serios problemas de infeccion sino alteraciones multiples que repercuten sobre las
condiciones de nutricién y desnutricién. Esto quedo confirmado ante €l hecho de que la
totalidad de nuestros pacientes presentaban un indice de masa corporal menor a 17 +-
2.4 con un rango de 14-22 , lo que nos indica que la poblacion que acude a nuestra
unidad esta desnutrida, siendo un factor més en la génesis en la permanencia o

reactivacion de los procesos infecciosos.

16



CONCLUSION

1.- Lapoblacion que acude alaclinica de “Fibrosis Quistica’ es predominantemente de
género masculino, joven y repercusion funcional respiratoria con patron de afeccion
predominio obstructivo moderado

2.- Existe una relacion inversamente proporcional entre el VEF1, PaO2y e IMC con la
calidad de vida medidaatravés del cuestionario de Saint George.

17



ANEXOS

FORMATO DE CAPTURA DE DATOS

Nombre ( dato confidencial ) y nimero consecutivo

Edad

Sexo

Fecha de diagnostico

ESPIROMETRIA Resultado
GASOMETRIA Resultado

ESCALA DE EVALUACION Y SEGUIMIENTO
CLINICO Shwachman y Kulczycki modificado por
Doershuk et al

Puntos

valoracion radiol 6gica Sistema Chrispin — Norman Puntos
valoracion radiolégicapor sistemaBrasfield Puntos
CUESTIONARIO SAINT GEORGE Puntos
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ANEXO 1 : PRUEBAS FUNCIONALES RESPIRATORIAS

NUMERO DE PACIENTE

CVF

VEF1

RELACION CFV / VEF1

FEP

FEF 25175

FEF 75185

INTERPRETACION:

PATRON RESPIRATORIO CON AFECCION DE PREDOMINIO:

NORMAL, OBSTRUCTIVO o RESTRICTIVO
CON ESCALA DE SEVERIDAD:
(LIGERA ) (MODERADA ) (SEVERA ) (MUY SEVERA )

De acuerdo acriteriosATS/ ERS (34)
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ANEXO 2 GASOMETRIA ARTERIAL

NUMERO DE
PACIENTE

Ph : PCO02 :

PO2 : HCO3:

EB : Saturacion :

Interpretacion

estado gasometrico

Vaoracion de resultados de acuerdo acriterios ATS/ ERS (34)



ANEXO 3 ESCALA DE EVALUACION Y SEGUIMIENTO CLINICO

Shwachman y Kulczycki modificado por Doershuk et al

Numero de paciente|Puntos

Actividad general.

Exploracion del
aparato respiratorio y

caracteristica de latos

Estado de nutricién y
caracteristicas de las

deposiciones.

Radiografia de torax

Resultado

Interpretacion: haciendo una sumatoria de cada uno de los valores y definiendo
parametros de acuerdo a un maximo de 25 puntos para una calificacion de 86 a 100 que
corresponde a un grado excelente, y asi en forma descendente .

Grave hasta5 puntos, de 6 al10: Moderado, 11 a15: leve, 16 a20 : bueno, 21 a25:
excelente.

De acuerdo acriterios(14)
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ANEXO 4 vaoracion radiol 6gica Sistema Chrispin — Norman

prominenc] Grado dg

ia del depresion Sombras |Sombreado |Sombras TOTAL DH
Radiografia |Configuracion |esternén |Cifosis |diafragméticallineares |moteado en aro Grandes jPUNTOS
# paciente
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Interpretacion de Anexo 4 : Sistema Chrispin — Norman ( 16)

valoralos siguientes datos de la radiografia de térax : Configuracion torécica: que
valorael Grado de prominencia del esterndn, presenciade Cifosis, Grado de depresion
diafragmética calificandolos con la siguiente escalanumérica: 0 ausente, 1 presente
pero no marcada, y 2 marcada;

Se valoran las sombras 0 manchas pulmonares de acuerdo a s hay lo siguientes
:Sombras lineares , Sombreado moteado, Sombras en aro, Grandes sombrasy se le da
la siguiente escala numérica, 1 afeccion segmentaria , 2 afeccion lobular Al fina la
sumatoriatotal clasificalaafeccion en lasiguiente escala:

Oa8leve, 8al8moderada, 18aZ27grave , 27 a38 muy grave.
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ANEXO 5 El sistema Brasfield

Atrapam Lesones| Presencia de

iento  [Sombras|nodulogu]condensaciones  ofImpresion general de
Radiografia |aére0  |linedles |idicas |atelectasias la gravedad total de puntos
# paciente

Interpretacion : Brasfield @7 ) vaora lo siguiente : atrapamiento aéreo , sombras
lineales, y lesiones noduloquisticas con escala de 0 ausente y de 1 a 4 de acuerdo a
gravedad: 1 leve, 2 moderada, 3 grave ,4 muy grave, sevaloran ademés presenciade
condensaciones 0 atelectasias, impresion general de la gravedad , calificandose en
escalade 0 a5 de gravedad y la puntuacion total se obtiene de larestade 25, asi a
mayor puntuacion mejor estadio radiolégico se dard € grado de severidad de la
enfermedad.

La puntuacion total se obtiene de larestade 25, asi a mayor puntuacion mejor estadio
radiol 6gi co.

25al19leve, 18ald moderada, 14a9grave, 8 a0 muy grave.
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ANEXO 6 CUESTIONARIO SAINT GEORGE

Instrucciones:

Este cuestionario ha sido disefiado para ayudarnos a saber mucho més sobre sus
problemas respiratoriosy como le afectan a su vida. Usamos el cuestionario para saber
queé aspectos de su enfermedad son |os que |e causan mas problemas.

Por favor, lea atentamente las instrucciones y pregunte o que no entienda. No use
demasiado tiempo para decidir |as respuestas.

Recuerde que necesitamos que responda a | as frases solamente cuando este seguro (a)
gue lo (a) describen y que se deba a su estado de salud.

NOMBRE DEL
PACIENTE:
Apellido paterno Apellido materno Nombre (s)
FECHA: EXPEDIENTE No:
EDAD: SEXO: Masculino () Femenino ()

marque una sola respuesta en cada pregunta.

1. Durante €l Ultimo afio, he tenido tos
Lamayor parte de los dias de la semana
0 Vaiosdiasalasemana
0 Unos pocos dias ala semana
0 Sdlo cuando tuve infeccidn en los pulmones o bronquios
0 Nadaen absoluto

2. Durante el Ultimo afio, he sacado flemas (sacar gargaj0s)
0 Lamayor parte de los dias de la semana
Varios dias ala semana
Unos pocos dias ala semana
S6lo cuando tuve infeccion en los pulmones o bronquios
Nada en absoluto

O O0O0OOo

3. Durante el ultimo afo, hetenido faltade aire

Lamayor parte de los dias de la semana

Varios dias ala semana

Unos pocos dias ala semana

S6lo cuando tuve infeccion en los pulmones o bronquios
Nada en absoluto

(@]

O 00O

4. Durante €l Ultimo afio, he tenido ataques de silbidos (ruidos en el pecho).
Lamayor parte de los dias de la semana

Varios dias ala semana

Unos pocos dias ala semana

S6lo cuando tuve infeccion en los pulmones o bronquios

Nada en absoluto

o

OO0O0OoOo
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5. Durante el Ultimo afio ¢cuantos ataques por problemas respiratorios tuvo que fueran
graves 0 muy desagradables?
Maés de tres ataques

o Tresatagues

o Dosataques

o Unatague

o Ningun atague
6. ¢Cuanto le duro el peor de los atagues que tuvo por problemas respiratorios? (si no
tuvo ninguin ataque serio vaya directamente ala pregunta No. 7)

0 Unasemanao més

o Detresasesdias

0 Unoodosdias

0 Menosdeundia

7. Durante el Ultimo afio ¢cuantos dias a la semana fueron buenos? (con pocos
problemas respiratorios)
Ningun dia fue bueno

0 Detresaseisdias

0 Uno o dosdias fueron buenos

o0 Cas todoslosdias

0 Todos los dias han sido buenos
8. Si tiene silbidos en & pecho (bronquios), ¢son peores por la mafiana? (si no tiene
silbidos en los pulmones vaya directamente a la pregunta No. 9)

o No

o Si

Seccion 1

9. ¢Como describiria usted su condicion de los pulmones? Por favor, marque una sola
de las siguientes frases:

0 Esél problemamasimportante que tengo

0 Me causa bastantes problemas

0 Me causa pocos problemas

o No me causa ningun problema
10. Si hatenido un trabajo con sueldo. Por favor marque una sola de las siguientes
frases. (si no hatenido un trabajo con sueldo vaya directamente ala pregunta No. 11)

0 Mis problemas respiratorios me obligaron a dejar de trabajar

0 Mis problemas respiratorios me dificultan mi trabajo o me obligaron a cambiar

detrabajo
0 Mis problemas respiratorios no afectan (0 no afectaron) mi trabajo
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Seccion 2
11. A continuacion, algunas preguntas sobre otras actividades que normamente le
pueden hacer sentir que le faltalarespiracion. Por favor, marque todas | as respuestas
gue correspondan a como usted esta actualmente:
Ciertoo Falso
Me faltalarespiracion estando sentado o incluso descansando........................
Me faltalarespiracion cuando me lavo 0 MEe VIStO.......cccvvveeeeeviecerese e
Me faltalarespiracion a caminar dentro delacasa........c.ccccceveveveeseeciecnnenne.
Me faltalarespiracion al caminar arededor de la casa, sobre un
(0= 1= 001 o] =1 TS
Mefaltalarespiracion a subir un tramo de escaleras..........ccoovvveveevceseeeenen,
Me faltalarespiracion a caminar de subida............cccocoeeviieiicce e,
Me faltalarespiracion al hacer deporteSo jugar ..........couveveiiieiiiieiieeennnn.

Seccion 3
12. Algunas preguntas més sobre latos y la falta de respiracion. Por favor, marque todas
las respuestas que correspondan a como esta usted actual mente:
Cierto o Falso
MEAUEIE 8l TOSEN ... .ottt st
M€ CaNSO CUANAOD TOS0.....c.ueeueeneeiesiesiesiesiesie ettt nee s
Me faltalarespiracion cuando hablo...........ccccevevireniieneceee e
Me faltala espiracion cuando me agacho..........cccceveevieeeeneeiesee e
Latos o larespiracion interrumpen mMi SUEA0........ccooerereneeeneeeerene e
FACMENLE ME AQOLO......eieeeceeeie et

Seccion 4
13. A continuacion, algunas preguntas sobre otras consecuencias gque sus problemas
respiratorios le pueden causar. Por favor, marque todas las respuestas a como esta usted
en estos dias:

Ciertoo Falso
Latos o larespiracion me apenan en publiCo.........cccovverereneeieniieresese e
Mis problemas respiratorios son una molestia para mi familia, mis
AMIQOS O MISVECINOS......eeeueetieiteeiesseesteetesseesseessessessseessesseesseessessesseessesssessenns
Me asusto 0 me alarmo cuando NO PUedO reSPITAr.........ccververeereereereeseereeens
Siento que no puedo controlar mis problemas respiratorios..........ccocvveereeeneene.
No espero que mis problemas respiratorios MEOreN.........cccveveeeeeveereeserseeees
Por causa de mis problemas respiratorios me he convertido en una
PErsoNainSegUIa 0 INVAIITAL..........cccveeereee e
Hacer €/erciCio N0 €S SegUIO Para Mi.......ccveeeeerereriesiesiesreeseeeeseesee e seessessens
Cualquier cosa que hago me parece que es un esfuerzo excesivo....................

Seccion 5
14. A continuacion, algunas preguntas sobre su medicacion. (Si no estd tomando ninguin
medicamento, vaya directamente a la pregunta No. 15)
Cierto o Falso
Mis medicamentos no me ayudan MUChO..........ccccceiveieeiesiere e
Me apena usar mis medicamentos en pUBbIICO..........cccoovvvveneneneeierere e
Mis medicamentos me producen efectos desagradables...........coevvecevieneennnne
Mis medicamentos afectan mucho mi Vida..........ccocoveoiieeniniineneeeeee
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Seccion 6
15. Estas preguntas se refieren a cOmo sus problemas respiratorios pueden afectar sus
actividades. Por favor, marque cierto si usted cree que una o mas partes de cada frasele
describen si no, marque fal so:

Cierto o Falso
Me tardo mucho tiempo paralavarme 0 VEStIrme...........cccevvevevceeceeseccee e,
No me puedo bafiar o, me tardo mucho tiempo..........ccoceverirerieierese e
Camino més despacio que los demas o, tengo que parar adescansar...............
Tardo mucho para hacer trabajos como |as tareas domésticas o,
teNQO UE Parar @ ESCANSAN.........civereererriierestesieeee et sre et see e s
Para subir un tramo de escaleras, tengo que ir més despacio o parar...............
Si corro 0 camino rapido, tengo que parar 0 ir Mas despacio..........ccccveevveeuenee.
Mis problemas respiratorios me dificultan hacer cosas tales como,
caminar de subida, cargar cosas subiendo escal eras, caminar durante
un buen rato, arreglar un poco €l jardin, bailar o jugar boliche.......................
Mis problemas respiratorios me dificultan hacer cosas tales como, llevar
cosas pesadas, caminar a unos 7 kilémetros por hora, trotar, nadar,
jugar tenis, escarbar en €l jardin 0 en el campoO.........cccceeeevieevierecce s
Mis problemas respiratorios me dificultan hacer cosas tales como, un
trabajo manua muy pesado, correr, ir en bicicleta, nadar rapido o
practicar deportes de COMPELENCIAL.........cererrieriereeie e e

Seccion 7
16. Nos gustaria saber ahora como sus problemas respiratorios afectan normal mente su
vidadiaria. Por favor, marque cierto si aplicalafrase a usted debido a sus problemas
respiratorios:

Cierto o Falso
NO puedo hacer depOrteS 0 JUQAN.........cccveiverieereeieeieeseesie e seeseeee e sreeneeas
No puedo salir adistraerme 0 diVertirme..........ccocceeeereeieeieneeseee e
NoO puedo salir de casaparair de COMPIas.........ccccveverveereeseereeseeseesseeseeneens
No puedo hacer el trabgjo delacasa..........ccoveevenienirii e
No puedo algjarme mucho delacamao lasilla.........ccccceceveecviceececcecee,
A continuacién, hay una lista de otras actividades que sus problemas respiratorios
pueden impedirle hacer (no tiene que marcarlas, sblo son pararecordarle la manera
cOmo sus problemas respiratorios pueden afectarle )

Ir apasear 0 sacar a perro

Hacer cosasen lacasao en € jardin

Tener relaciones sexuales

Iralaiglesiao aun lugar de distraccion

Salir cuando hace mal tiempo o estar en habitaciones llenas de humo, visitar alafamilia
0 alos amigos, o jugar con los nifios

POR FAVOR, ESCRIBA AQUI CUALQUIER OTRA ACTIVIDAD IMPORTANTE
QUE SUS PROBLEMAS RESPIRATORIOS LE IMPIDAN HACER:
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A continuacién ¢Podria marcar sélo unafrase que usted crea que describe mejor como
le afectan sus problemas respiratorios?

No me impiden hacer nada de |o que me gustaria hacer

Me impiden hacer una o dos cosas de las que me gustaria hacer
Me impiden hacer la mayoria de las cosas que me gustaria hacer
Me impiden hacer todo |o que me gustaria hacer

O O0O0OO0
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INTERPRETACION DEL ANEXO 6 : CUESTIONARIO SAINT GEORGE (43)

El calculo del puntaje que corresponde a cada sujeto se hace por subescalas:

Para el componente sintomas, se suman |os puntajes obtenidos de todos | os reactivos de
laparte 1, se dividen entre 662.5 y se multiplica por 100.

En Actividades se suma € puntaje obtenido de la seccidn 2 y la seccion 6, se divide
entre 1,209.1 y se multiplica por 100.

En el apartado de Impacto se calcula con la suma de |os puntajes de las secciones 1, 3,
4,5y 7, sedivide entre 2,117.8 y se multiplica por 100. El total resulta de la suma del
puntaje de las tres categorias y la division de éste entre 3,989.4 multiplicado por 100.

El rango de puntuacién va desde 0 hasta el 100 %. Entre menor sea el porcentaje, mayor

eslacalidad deviday viceversa, entre mayor sea, menor es la calidad de vida.

Calidad devidasin afeccion 0-24 %

Calidad de vida con afeccion Moderada 25 — 50 %

Calidad de vida con afeccion Severa 51 a 75%

Calidad de vida con afeccién Muy severa 76 a 100 %
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CARACTERISTICAS BASALES

Total de Pacientes 30
Masculino 17
Femenino 13
Edad al diagnostico 7,4 +/-4
FvC 64,2+/- 17
FEV1 59,7+/- 17,5
REL -6+/- 5,5
PEF 61,7+/- 15
FEF 25 75 60,9+/-13,6
FEF 75 85 60,4+/- 13
Ph 7,39+/- ,02
pa02 64,8+/- 9
paCo02 30,13+/-2,8
HCO03 21,+/- 14,47
EB -1,37+/- 3,34
Sat 0,896+/- 0,01
IMC 17,73+/- 2,4

Tabla 1 : Caracteristicas del grupo de pacientes con fibrosis quistica



Shwachman y Kulczycki

EXCELENTE
BUENO
LEVE
MODERADO
GRAVE

GRAVE
MODERADO
LEVE
BUENO

Puntaje n %
5 16%

13 43%

1 3.30%

6 20%

5 16%

Brasfield

6 20%
13 43%
9 30%
2 6%

Chrispin Norman

Puntaje n
LEVE 0
MODERADO 14
SEVERO 8
MUY SEVERO 8

Saint George

0-25 0
25-50 9
50-75 12
75-100 9

%

0%
46.60%
26.26%
26.26%

0%
30%
40%
30%

Tabla 2 : Distribucién de acuerdo alas valoraciones clinicas y radioldgicas del grupo de
pacientes con fibrosis quistica
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CORRELACIONES
r Y
Chrispin St George :-0.39 0.05
Chrispin Shwachman :-0.624 0.01
Chrispin VEF1 :-0.882 0.01
Chrispin Pa02 :-0.7 0.01
Brasfield Shwachman :0.498 0.01
Brasfield Oxemia 0.501 0.01
Brasfield C02 :- 0.363 0.05
Brasfield VEF1 0.677 0.01
Brasfield IMC 0.569 0.01
Brasfield St George 0.27 NS
Shwachman C02 :-0.184 NS
Shwachman Pa02 0.752 0.01
Shwachman IMC 0.559 0.01
Shwachman VEF1 0.735 0.01
Shwachman St George 0.28 NS
St George VEF1 0.301 NS
St George Pa02 0.566 0.01
St George IMC 0.173 NS

Tabla 3 : Correlaciones del grupo de pacientes con fibrosis quistica
(r = Rho de Spearman, p significativa< 0.05)



20%

VALORACION CLINICA DE SHWACHMAN Y KULCZYCKI

3,30% 43%

CUESTIONARIO DE CALIDAD DE VIDA DE SAINT GEORGE

%; 0%

%; 30% %; 30%

%; 40%

OEXCELENTE
EBUENO
OLEVE
OMODERADO
B GRAVE

g0-25
H25-50
O50-75
075-100

FIGURA1 Graficade distribucion de pacientes con fibrosis quistica de acuerdo a escala
de vaoracién clinica de Shwachman y Kulczycki y cuestionario de calidad de vidade

Saint George



CHRISPIN NORMAN

0%

26,26%

26,26%

BRASFIELD

%; 6%
%; 20%

%; 30%

%; 43%

OLEVE
EMODERADO
OSEVERO
OMUY SEVERO

OGRAVE
EMODERADO
OLEVE
OBUENO

FIGURA 2 Grafica de distribucion de pacientes con fibrosis quistica de acuerdo a

escalas radiol 6gicas de Chrispin —Norman 'y Brasfield

35



CORRELACION CHRISPIN NORMAN VEF 1

100

90

80

*e

70 < * +—

60 - * *

CHRISPIN NORMAN
*

40 * o

30 .

20

10

VEF 1

Figura 3 . Grafica de dispersion que muestra la correlacion entre escala de valoracion
Chrispin Normany VEF1
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CORRELACIION BRANSFIELD VEF 1

Figura4 . Grafica de dispersion que muestra la correlacion entre escala de valoracion
Bransfield y VEF1
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