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Caracteristicas clinicas de pacientes pediatricos con fibrosis quistica,
del Centro Médico Nacional la Raza

Estudio clinico, observacional, reporte de casos, para determinar las caracteristicas clinicas de los

pacientes pediatricos con fibrosis quistica del Centro Médico Nacional la Raza.
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RESUMEN:

Titulo. Caracteristicas clinicas de los pacientes pediatricos con fibrosis quistica del Centro Médico Nacional
la Raza.

Antecedentes. La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad genética grave, autosdmica recesiva,
multisistémica, crénica, progresiva y mortal; originada por mutaciones en un gen ubicado en el brazo largo
del cromosoma 7 (regién 7q.31) que codifica una proteina conocida como regulador de la conductancia
transmembrana (Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator, CFTR). La disfuncién de CFTR
altera el transporte de electrolitos en las células de las glandulas exdcrinas de los aparatos respiratorio,
digestivo y reproductor; la falta de apertura de dicho canal produce una relativa impermeabilidad de la
membrana apical para secretar cloro por lo que aumenta la reabsorcion de sodio desde la luz, por lo tanto
aumenta el potencial eléctrico transepitelial y la absorcion de agua; lo anterior ocasiona que las secreciones
en diversos 6rganos sean anormalmente espesas y deshidratadas, en los pulmones la obstruccion de los
bronquios y bronquiolos favorece la respuesta inflamatoria anormal y la susceptibilidad a la infeccién
endobronquial.

Objetivo. Medir las caracteristicas clinicas de los pacientes con diagndstico de FQ que se atendieron en el
servicio de Neumologia Pediatrica de la UMAE Hospital General Dr. Gaudencio Gonzalez Garza del Centro
Médico Nacional La Raza, en el periodo comprendido del 01 de Enero al 31 de Diciembre 2015.

Disefio. Clinico, observacional, reporte de casos.

Criterios de seleccion: Expedientes de pacientes menores de 17 afios con diagnostico de FQ confirmado
por técnica de titulacion con determinacion de cloruros en sudor > 60 mmol/l o por técnica de conduccion
>90 mmol/l; atendidos en el servicio de Neumologia Pediatrica de la UMAE Hospital General Dr. Gaudencio
Gonzalez Garza del Centro Médico Nacional La Raza IMSS en el periodo comprendido del 01 de Enero al
31 de Diciembre 2015y que cuenten minimo con el 80% de los datos requeridos.

Metodologia. Se revisé la base de datos de pacientes con fibrosis quistica del servicio de Neumologia
Pediatrica asi como sus expedientes clinicos y radiolégicos; se registraron variables demograficas,
somatomeétricas, de sintomas y signos, funcionales, radioldgicas, de tratamiento y comorbilidad asociada, en
el periodo comprendido del 01 de Enero al 31 de Diciembre 2015.

Se integré una base de datos y se analiz6 estadisticamente con el programa SPSS v13. Los resultados se
compararon con lo reportado en la literatura cientifica nacional e internacional, asi como con la estadistica
del estudio realizado en el Servicio de Neumologia Pediatrica de la misma UMAE durante el afio 2007.
Analisis estadistico: Se reportaron medidas de tendencia central y dispersion. Para la comparacion de
variables nominales se utilizé prueba Chi% para variables cuantitativas ordinales, prueba U de Mann-
Whitney; para variables cuantitativas con distribucién normal prueba de Student.

Justificacion. En el servicio de Neumologia Pediatrica se han implementado diferentes opciones
terapéuticas y se observd que en esta unidad médica el numero de pacientes pediatricos con fibrosis
quistica aumento 17% respecto al numero de pacientes de ocho afios atras, por lo que era necesario saber
cuales son las caracteristicas clinicas de la poblacion actual.

Resultados. En la poblacion estudiada se observa tanto por evaluacion clinica de Shwachman y la escala
Shwachman/ Brasfield que la mayoria de los pacientes (n=46, 88%) tenian una puntuacion entre excelente y
buena, 25 pacientes (48%) y 21 (40%) respectivamente. El 81% (n=42) no usa oxigeno suplementario. El
63% (n=33) de los pacientes tenian una medicion de oximetria >94%. De los 52 pacientes 81% (n=42) no
utilizan oxigeno. Las complicaciones que se encontraron en la poblacion estudiada 83% (n=43) no
presentaba ninguna. A pesar de que el 46% (n=24) presentan un estado nutricional normal (entre las
percentiles 25-75), llama la atencién que 11% (n=6) se encuentran en desnutricion leve y 33% (n=17), al
hacer la sumatoria entre los que presentan desnutricion leve y moderada, resulta un 44% (n=23) y el resto
10% (n=5) se encuentran en riesgo de desnutricién, a pesar de ello 41 (78%) pacientes no presentaron
exacerbaciones.

Conclusiones. En la poblacion estudiada se observé que hay un porcentaje muy importante de pacientes
con desnutricién y algunos estan en riesgo de estar desnutridos, por lo que se requiere mejorar el estado
clinico y sobrevida es necesario mejorar el estado nutricional, realizar tamizaje neonatal, diagnostico
temprano, tener un estricto control de la colonizacion de la via aérea, con estrategias antimicrobianas
“agresivas” para lograr la erradicacion, evitando la colonizacion crénica e implementar un programa de
rehabilitacion pulmonar.



MARCO TEORICO.

INTRODUCCION.

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad genética grave, autosémica recesiva,
multisistémica, crénica, progresiva y mortal; originada por mutaciones en un gen ubicado
en el brazo largo del cromosoma 7 (regién 7q.31) que codifica una proteina conocida
como regulador de la conductancia transmembrana (Cystic Fibrosis Transmembrane
Conductance Regulator, CFTR). La disfuncion de esta proteina altera el transporte idnico

de las células epiteliales de las glandulas exocrinas de distintos érganos y tejidos.'
EPIDEMIOLOGIA.

La incidencia varia en funcion de la poblacion considerada, pero oscila entre 1:
2,000 para I: 4,000 nacidos vivos de raza caucasica en la mayoria de las poblaciones
europeas, aunque es menos comun en los negros y rara vez se informa en los orientales".

En México no se cuenta con estadistica al respecto.

En paises desarrollados para el 2013, los pacientes afectados tenian una
supervivencia estimada de 40,7 afos (intervalo de confianza del 95%: 37,7 a 44,1 afios)."
En México y Latinoamérica, sin embargo, las expectativas de supervivencia a inicios de la
década de los anos noventa alcanzaban los nueve afos en promedio. Con la apariciéon de
nuevas terapias y un mejor control del padecimiento, segun los archivos de la Asociacién
Mexicana de Fibrosis Quistica hoy en dia la supervivencia promedio de un paciente con

1,iv

FQ en México es de 18 afos.
PATOGENIA

La disfuncion de CFTR altera el transporte de electrolitos en las células de las
glandulas exocrinas de los aparatos respiratorio, digestivo y reproductor; la falta de
apertura de dicho canal produce una relativa impermeabilidad de la membrana apical para
secretar cloro por lo que aumenta la reabsorcién de sodio desde la luz, el potencial
eléctrico transepitelial y la absorcibn de agua; también otros canales idnicos

principalmente los asociados con el transporte del bicarbonato estan alterados. Esto




ocasiona que las secreciones en diversos organos sean anormalmente espesas y
deshidratadas, lo que conlleva a obstruccidn continua de los conductos pancreaticos,
biliares, epididimo y conductos deferentes, con falla secundaria de la funcion; en los
pulmones la obstrucciéon de los bronquios y bronquiolos favorece la respuesta inflamatoria

anormal y la susceptibilidad a la infeccién endobronquial.

Las secreciones tienen mayor viscoelasticidad, primordialmente por el alto
contenido de DNA vy la glicoproteina del moco. La fuente principal de DNA proviene de la
degradacion de neutréfilos que responden al proceso de infeccidn e inflamacion

endobronquial cronica.

Se ha propuesto que la clave en el proceso de destruccion pulmonar es la
inflamacion, presente aun en pacientes con funciéon pulmonar conservada incluso desde
los primeros meses de vida. La IL-8, principal citocina involucrada en el proceso
inflamatorio, provoca una infiltracion masiva de neutrofilos a la via aérea, se liberan
elastasas y se producen radicales libres de oxigeno de manera excesiva. Hay un
incremento del estrés oxidativo, que resultan en mayor lesion pulmonar, y aunado a la

presencia continua de bacterias se establece una inflamacion crénica”.

En las glandulas sudoriparas hay una falta de reabsorcion de cloro y en menor
grado de sodio dando como resultado una elevada concentracién de estos iones en el
sudor, de ahi que el método diagndstico se basa en la medicion elevada de cloruros en

sudor.
CUADRO CLINICO

El fenotipo en FQ esta caracterizado por un amplio rango de anormalidades que involucran
varios organos y sistemas. Estas anormalidades pueden estar presentes desde etapas muy
tempranas de la vida y persistir a lo largo de ella, ser intermitentes o desarrollarse tardiamente."

La enfermedad pulmonar es la causa mas comun de morbimortalidad.

Las anormalidades del moco espeso, la reduccion del aclaramiento mucociliar, y la
hiperrespuesta inflamatoria e inmune local del huésped originan los signos clinicos respiratorios
de FQ como son: cambios en la cantidad y caracteristicas del esputo, obstruccion de la via aérea,

tos, disnea y el deterioro progresivo de la funcién respiratoria*.



Los individuos con FQ rara vez manifestaran sintomas respiratorios durante el
periodo de recién nacido pero mediante el paso del tiempo estos llegan a ser continuos:
tos cronica, neumonia recurrente y sindrome de supuracion pulmonar; y acompafnarse por
datos positivos a la auscultacion: espiracion prolongada, sibilancias, estertores, roncus,

etc.

Antes del primer ano de vida, las radiografias de térax pueden ser normales o
mostrar ciertas anormalidades como engrosamiento peribronquial, areas de
consolidacion, hiperinflacion en grados variables, y posteriormente bronquiectasias e

imagenes reticulo-nodulares asi como atelectasias segmentarias o lobares.

Los enfermos con FQ pueden presentar neumotdrax, hemoptisis, hipertension

arterial pulmonar, falla respiratoria y Aspergilosis broncopulmonar alérgica.®

La colonizacién de las vias aéreas por bacterias se adquiere frecuentemente en
una secuencia dependiente de la edad", en etapas tempranas de la vida con
Staphylococcus aureus y Haemophilus influenzae no tipificable, posteriormente
Pseudomonas aeruginosa y otras menos frecuentes como Burkholderia cepacia,
Stenotrophomonas  maltophilia, = Achromobacter  xylosoxidans,  Staphylococcus

meticilinorresistentes, Aspergillus sp., Candida sp. y micobacterias no tuberculosas ™.

En el aparato digestivo, la mala digestiéon y la malabsorcion consecuencia de la
insuficiencia pancreatica exocrina, se presenta desde el nacimiento en 85 a 90% de los
pacientes con FQ, manifestado por esteatorrea, desnutricion y retraso de su crecimiento.
El déficit de vitaminas liposolubles puede también presentarse si no se controla la mala
digestion. El prolapso rectal es una consecuencia de la diarrea y de la desnutricion; estos
enfermos pueden presentar al nacer ileo meconial o en etapas posteriores de la vida,

sindrome de obstruccion intestinal distal.

La dificultad para detectar a través de signos y sintomas las primeras etapas de la
afectacion hepatica antes de una cirrosis multilobular causa que la enfermedad hepatica

de la FQ pase desapercibida.



También puede presentarse una alteracion de la tolerancia a la glucosa por un mal

funcionamiento del pancreas endocrino, que generalmente se manifiesta como diabetes™
METODOS DE DIAGNOSTICO.

Los criterios diagnosticos clasicos se relacionan con: 1) elevacion de los niveles de
cloro en sudor; 2) enfermedad pulmonar obstructiva crénica; 3) insuficiencia pancreatica
exocrina y 4) historia familiar positiva. El diagnéstico se basa en el fenotipo sugerente o
antecedente familiar y se corrobora al demostrar disfuncion del CFTR por alguno de los

siguientes métodos:

1.- Dos pruebas de sudor en dias alternos realizadas por iontoforesis con
pilocarpina por el método de Gibson y Cooke, donde niveles por titulacion de cloro >60

mmol/L se consideran positivos, de 40 a 59 mmol/L sospechosa y <40 mmol/L negativa.
2.- Identificacion de la mutacion alelos.
3.- Incremento en la diferencia en el potencial transepitelial de la membrana nasal.

Una alternativa para el diagndstico precoz, es el tamiz neonatal ampliado (TNA)
que ofrece la oportunidad de iniciar el tratamiento a temprana edad y prevenir o retardar
las complicaciones. Un TNA con niveles elevados de tripsinGgeno inmunoreactivo,
requiere realizar analisis de ADN y la medicion de cloro en sudor para demostrar la
disfuncién de CFTR'.

CLASIFICACION DEL GRADO DE AFECCION PULMONAR.

Los puntajes clinicos permiten cuantificar la severidad de la enfermedad en el paciente

individual, evaluar la respuesta al tratamiento y establecer su prondstico.

Estado Puntaje  de | Puntaje de | VEF1 (respecto al
Clinico Shwachman | Brasfield predicho)
Excelente 86-100 25 > 90%

Buen estado 71-85

Compromiso 56-70 20-25 70-89%
Leve




Compromiso 41-55 10-19 40-69%
Moderado

Compromiso <40 <9 <40%
Severo

Puntaje clinico de Shwachman

. Actividad . i s Hallazgo
Puntaje general Ex fisico Nutricion Radiologico
Actividad normal Sin tos, MP Peso y talla > p 25.
25 completa, asistencia presente SRA, FC | Deposiciones normales, Normal, campos
escolar periodica. vy FR normal, buena masa muscular y limpios.
Juega a la pelota. buena postura. tono.
Tos ocasional, FC -, .
) Acentuacion minima
Falta tolerancia, normal, Pesovytallap 15y 20, de imagenes
20 cansado al final del hiperinsuflacion deposiciones levemente broncovascular
dia, buena asistencia minima, MP anormales, buena masa hi erinsuﬂacién‘
escolar. presente SRA, sin muscular y tono. P inicial
hipocratismo. ’
) Peso ytalla>p 3,
Tos ocasional y .
Descansa en forma sibilancias deposiciones frecuen- Hiperinsuflacion leve
voluntana, se cansa ! temente anormales, P o !
15 facilmente post- aumento FR’ abundantes y pastosas aumento de imagenes
T hiperinsuflacion . - o broncovasculare,
ejercicio, regular leve, hipocratismo distension abdominal atelectasias aisladas
asistencia escolar. ’ inpi}cial minima, tono muscular y .
) masa disminuida.
Tos frecuente
’ < - .
. generalmente Peso yf ta_ll_a P3, Hiperinsuflacion
Ensefianza en roductiva. hino- deposiciones moderada
domicilio, disnea prodt > nip abundantes. Distension - 7
) - cratismo mode- . atelectasias difusas y
10 posterior a caminata rado. hiperinsu- abdominal leve a areas de infeccion
corta, descanso Jo, ip moderada. Masa : S
frocuente flacion moderada, muscular v tono Bronquiectasias
: sibilancias y cru- y - minimas.
= s francamente reducidos.
Jidos, retraccion.
Taquipnea,
taquicardia, crisis Malnutricion marcada, Hiperinsuflacion
Ortopnea. se tos severa, abdomen protuberante, severa, atelectasia
5 mantieng en E;ama o crujidos extensos. prolapso rectal, lobar y bronquiec-
sentado Cianosis, signos deposiciones tasias, nodulos y
de insuficiencia abundantes y quistes, neumo-torax,
cardiaca, hipo- esteatorreicas. cardiomegalia.
cratismo severo.

Puntaje radiolég

ico de Brasfield modificado.

Categoria Definicion Puntaje
Atrapamiento Hiperinsuflacién pulmonar generalizada con protrusion | 5: Ausente.
aéreo del esternén aplanamientos del diafragma o cifosis | 3: Severidad.




toracica 2: En aumento.
Engrosamiento | Densidades lineares por engrosamiento peribronquial; | 5: Ausente.
peribronquial pueden verse como lineas de densidad paralelas, a | 3: Severidad.
veces ramificandose, otras como densidades circulares | 2: En aumento.
Lesiones Densidades pequefas redondeadas y multiples, de 0.5 | 5: Ausente.
quistico cm de diametro (o mayores), con centros radioltcidos o | 3: Severidad.
nodulares radiopacos (no relacionados con los habituales del | 2: En aumento.
hilio): son “ndédulos confluentes” no clasificados como
lesiones grandes.
Lesiones Atelectasia segmentar o lobar: incluye neumonia aguda. | 5: Ausente
grandes 3: Atelectasia
Unica.
0: Atelectasias
multiples.
General Impresion general de graves alteraciones en la | 5: Ausente.
radiografia de térax 3: Severidad.
2: En aumento.
0:Complicaciones:
neumotorax,
cardiomegalia, etc.
Puntaje de la radiografia normal: 25 puntos.

Sistema de calificacion tomografica de Bhalla.

El examen ideal debiera consistir en cortes de 1.5-2 mm de grosor y a intervalos
de 10mm, desde el apice pulmonar hasta debajo del angulo costofrénico. Se requiere

técnica helicoidal en los menores de 5 anos.



El método de Bhalla se correlaciona mejor con el volumen espiratorio forzado del primer

segundo (FEV) sobre todo en nifios menores de 12 afios.”
TRATAMIENTO.

El tratamiento de FQ es complejo, multidisciplinario, debe .individualizarse en cada

paciente y se divide en:

Medidas basicas generales: Vacunacién completa que incluya inmunizaciones
contra los virus de la influenza y varicela, asi como la antineumocadcica y en menores de
dos afnos utilizar palimizumav. Evitar la exposicidn al humo de cigarro, la asistencia a
guarderias y el contacto con personas que presenten infeccion de vias respiratorias.
Hospitalizacion en habitacion individual y evitar el contacto con otros pacientes con FQ.
Los pacientes con S. aureus meticilino resistente o complejo de burkholderia cepacia

deben ser vistos por separado.

El lavado de manos, la limpieza y esterilizacién de todo el equipo y el empleo de
filtros bacterianos durante las pruebas funcionales respiratorias deben llevarse a cabo

siempre.

Inhaloterapia: con solucion isotdnica o hipertonica al 7% mejora el aclaramiento
mucociliar. La enzima dornasa alfa recombinante humana (rhDNAsa) hidroliza el DNA
extracelular de las secreciones pulmonares purulentas reduciendo sus propiedades

viscoelasticas.

Se aconseja el uso de broncodilatadores inhalados de corta duracidén en
nebulizacion o mediante camara espaciadora, previo a las sesiones de fisioterapia
respiratoria y ejercicio para facilitar aclaramiento de las secreciones; y antes de las
sesiones de inhaloterapia con solucion hiperténica al 7%, alfadornasa o antibidtico

nebulizado/inhalado para reducir el riesgo de bronco constriccion inducida por estos.

Antibidticos pueden ministrarse via oral, intravenosa, nebulizada e inhalada para
profilaxis, erradicacion, exacerbaciones o terapia supresiva de la infeccion respiratoria. Es
de suma importancia anticiparse y/o tratar las complicaciones respiratorias. Evaluar el

empleo de azitromicina como inmunomodulador en pacientes con colonizacién crénica.



Fisioterapia pulmonar: tiene como objetivo movilizar las secreciones y evitar su
acumulacién, promover el patrén respiratorio eficiente, mejorar la ventilacion y la
tolerancia al ejercicio. Estos pacientes deben someterse a programas de fisioterapia
pulmonar temprana y deben incluir todas las modalidades, en especial las de higiene
bronquial: drenaje postural, drenaje autogénico, técnicas de respiracion ciclica activa,
vibracion manual, percusién manual, PEEP, flutter, acapella, RC cornet, aerobika,
sacudidas del térax y en cuanto el paciente coopere, tos asistida, un minimo de cuatro
veces al dia, ensefando al familiar, programas de casa bien establecidos y hasta donde

sea posible supervisados™'.



JUSTIFICACION

La FQ es una enfermedad autosdmica recesiva, progresiva y mortal en la cual el dafio
pulmonar determina la morbimortalidad de los pacientes. Ante esta problematica en el
servicio de Neumologia Pediatrica se han implementado diferentes opciones terapéuticas
y se observd que en esta unidad médica el numero de pacientes pediatricos con fibrosis
quistica aumento 17% respecto al numero de pacientes de ocho afos atras, por lo que

era necesario saber cuales son las caracteristicas clinicas de la poblacion actual.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

¢, Cuadles son las caracteristicas clinicas de los pacientes con diagndstico de FQ que se
atendieron en el servicio de Neumologia Pediatrica de la UMAE Hospital General Dr.
Gaudencio Gonzalez Garza del Centro Médico Nacional La Raza, en el periodo

comprendido del 01 de Enero al 31 de Diciembre 20157




OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Medir las caracteristicas clinicas de los pacientes con diagnodstico de FQ que se
atendieron en el servicio de Neumologia Pediatrica de la UMAE Hospital General Dr.
Gaudencio Gonzalez Garza del Centro Médico Nacional La Raza, en el periodo

comprendido del 01 de Enero al 31 de Diciembre 2015.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

- Determinar las variables demograficas

- Conocer los sintomas y signos predominantes

- Medir el estado nutricional

- Medir el grado de afeccion funcional respiratoria

- Medir el grado de afeccion radioldgica

- Medir la frecuencia de los medicamentos empleados
- Medir las enfermedades asociadas

- ldentificar la frecuencia de complicaciones




METODOLOGIA

UNIVERSO DE TRABAJO

Se incluyeron en el estudio todos los pacientes con diagnostico de FQ que se atendieron
en el servicio de Neumologia Pediatrica de la UMAE Hospital General Dr. Gaudencio
Gonzalez Garza del Centro Médico Nacional La Raza, en el periodo comprendido del 01
de Enero al 31 de Diciembre 2015.

DISENO DEL ESTUDIO

Clinico, observacional, reporte de casos.

MUESTREO

Consecutivo




CRITERIOS DE SELECCION

CRITERIOS DE INCLUSION:

Expedientes de pacientes menores de 17 afios con diagnostico de FQ confirmado con
determinacion de cloruros en sudor > 60 mmol/l (titulacién por método de Gibson y Cooke)
o >90 mmol/L (por el método de conductividad, macroduct) que se atendieron en el
servicio de Neumologia Pediatrica de la UMAE Hospital General Dr. Gaudencio Gonzalez
Garza del Centro Médico Nacional La Raza, en el periodo comprendido del 01 de Enero
al 31 de Diciembre 2015.

CRITERIOS DE NO INCLUSION.

Expedientes que contaban con menos del 80% de los datos requeridos.




VARIABLES DE ESTUDIO.

pie, descalzo.

Variable Definicion Definicion Tipo de Unidad de
Conceptual Operacional Variable Medicion
Periodo de tiempo El tiempo referldo en e
meses cumplidos a Cuantitativa
Edad durante el cual ha ; . Meses
- partir de la fecha de continua.
vivido una o .
ersona nacimiento referida al
P ' momento del estudio.
Se registré el intervalo
Periodo de tiempo | de tiempo en meses
Edad al de \_/|da del d(_a l? fecha de Cuantitativa
. . paciente al nacimiento a la de : Meses
Diagnostico . o continua.
momento del diagndstico
diagnostico mencionada en el
expediente clinico
Categoria ala
cual se asigna un
individuo segun Lo referido en el Nomi Masculino
: o ominal .
Genero al sexo que expediente clinico. Femenino
pertenece.
Periodo de tiempo
desde la primera
. consulta en el
Tiempo de Servici
. ervicio de
seguimiento en Neumoloaia
el Neumologia umoiog Lo referido en el Cuantitativa -
L Pediatrica de la : L . AfRos
Pediatrica de la : expediente clinico. continua
: UMAE Hospital
UMAE Hospital
General al 31 de
General o
diciembre de
2015
. . > 95%
Se registrara el 95%
Fuerza con la que percentil que 75%
corresponda por edad o
un cuerpo es sexo al ultimo peso 50%
atraido haciala | Y Ordinal 25%
Peso ; reportado en el o
tierra por la . o 10%
expediente clinico en o
gravedad. . ; 3%
el periodo del estudio. <39,
Estatura o altura
de un In.dll\’/IdUO. Se reglstra_ra el > 95%
En posicion de percentil 95%
pie. Distancia del correspondiente a la 750/°
punto mas alto de | Ultima talla reportada 500/°
Talla la cabeza en el en el expediente Ordinal 250/°
plano sagital clinico en el periodo 100/°
hasta la superficie del estudio. 3%°
en la cual esta de <39%




Variable Definicién Definicién Tipo de Unidad de
Operacional Variable Medicién
Conceptual
Estado nutricional
segun el ultimo
registro en el
expediente clinico
durante el periodo de
estudio. Normal
Estado del cuerno Desnutricion leve:
., PO | jeficit de peso entre .
en relacion con su Desnutricion
o mMenos una y menos
nutricion, ya sea 7 Leve
desde el punto de 1.99 desviaciones
Estado ; P estandar (DS), de Ordinal .
L vista general o Desnutricion
Nutricional acuerdo con el
conrespectoaun | . . Moderada
. indicador de peso
nutriente
e para la edad. L
especifico. Desnutricion Desnutricion
moderada: déficit Crave
entre menos dos y
2.99 DS.
Desnutricion grave:
déficit de peso de >3
DS.
Intercambio de
oxigeno y biéxido Se registrara de
de carbono entre | acuerdo al por ciento
la atmdsfera y las | del valor predicho del I Por ciento del
L . Cuantitativo .
Funcion células del VEF, reportado en la contintio de valor predicho
respiratoria cuerpo, mediante Ultima espirometria razon parala edady
la ventilacién reportada en el ' sexo.
(inspiracion y expediente clinico en
espiracion de el periodo de estudio
aire).
. . Elaboracion de
Radut)grr;\)ila de una imagen de Grado de
las estructuras La ultima radiografia afeccion:
internas del realizada durante el
cuerpo mediante periodo de estudio, Leve
transmision de sera interpretada por 20-25
energia radiactiva | ambos investigadores
(rayos x 0 gamma y se obtendra un Ordinal Moderado
a través del promedio del puntaje 10-19
mismo sobre una obtenido por cada
pelicula uno, segun la escala Grave
sensibilizada). de Brasfield'? <9

25




. Definicion Definicion Tipo de Unidad de
Variable . . .
Conceptual Operacional Variable Medicion
Procedimiento La ultima tomografia
computarizado de realizada durante el
imagenes por periodo de estudio,
rayos X que son sera interpretada por
. procesadas por la | ambos investigadores Escala Score de
Tomografia . .
computadora de y se obtendra un Ordinal Bhalla.
computada de L ! .
t6rax la maquina para promedio del puntaje
generar imagenes obtenido por cada
transversales del uno, la escala de
cuerpo. score de Bhalla’.
: Incremento en la Se registrara el
Exacerbacio- . . .
severidad de los numero de eventos Numero de
nes . ; I
sintomas del registrados en el Cuantitativa eventos
Del proceso . . .
. . proceso expediente en el continua registrados
infeccioso ;
pulmonar. periodo de durante el 2015
pulmonar g
estudio.
. Se registrara cuando
Formacion de sea egf Unico reporte S. aureus
s colonias del " P Pseudomonas
Colonizacién . . positivo del cultivo de
mismo tipo de ; ; sp
temprana de la . . esputo en un periodo Nominal .
SR microorganismo . Ps. Aeruginosa
via Aérea S de seis meses,
al inicio de la durante el 2015 H. Influenzae
enfermedad ' Céndida.
Otros
Formacion de Se registrara cuando S. aureus
colonias del existan tres reportes Pseudomonas
Colonizacion mismo tipo de positivos con el mismo Nominal sp
cronica de la microorganismo germen, en los Ps. Aeruginosa
Via Aérea durante la cultivos de esputo en H. Influenzae
evolucion de la un periodo de seis Céandida.
enfermedad. meses, durante el Otros
2015.
Mucolitico, que
separa las
moléculas DNA
de alto peso Se tomaran los datos .
. Nominal .
Alfa- dornasa molecular de los registros en el Co Sio No
; dicotémica
presente en las expediente.
secreciones de la
via aérea.
Antiinflamatorio
Que inhibe el
crecimiento, la
. , L Se tomaran los datos .
Esteroide diferenciacion de los reqistros en el Nominal Si o No
sistémico y la activacion de 9 dicotémica

células
inflamatorias.

expediente.




Variable Definicion Definicion Tipo de Unidad de
Conceptual Operacional Variable Medicion
Antiinflamatorio
que inhibe el
crecimiento, la
diferenciacion
Esteroide yla act’lvaC|on de | Se tomara_n los datos Nominal Si o No
. células de los registros en el TR
nebulizado ; . : Dicotémica
inflamatorias. expediente.
Administrado a
través de
nebulizacion
Sustancia deri- . .
Ciprofloxacino
vada de plantas, o
. . Amoxicilina con
de hongos o de Se registrara todos los .
. SO Ac. Clavulanico
bacterias, o pro- antibidticos que se . .
. L Trimetroprim
L ducida de forma hayan indicado para .
Antibiéticos o , . Nominal con
sintética, que uso via oral, referido
orales. ey . Sulfametoxazol
destruye o inhibe en el expediente . -
o o Dicloxacilina
el crecimiento de clinico
: Otros
micro- )
. Ninguno
organismos.
Ceftazidima
Sustancia deri- Amikacina
vada de plantas, . . Imipenem
Se registrara todos los
de hongos o de SO Meropenem
. antibidticos que se .
Do bacterias, o pro- - Vancomicina
Antibiéticos . hayan indicado para .
. ducida de forma : . Nominal Fluconazol
intravenososen | . . uso hospitalario o
. sintética, que . Anfotericina
el hospital L referido en el : -
destruye o inhibe : L Piperacilina con
. expediente clinico.
el crecimiento de Tazobactam
micro-organismos. Otros
Ninguno
Sustancia deri-
vada de plantas,
de hongos o de ; . Ceftazidima
. Se registrara todos los
bacterias, o pro- antibioticos que se
Antibidticos ducida de forma havan indicago ara Amikacina
intravenosos sintética, que y3 P Nominal
S oy uso intravenoso en el .
en el domicilio. | destruye o inhibe o : Imipenem
a domicilio, referido en
el crecimiento de ; iy
. el expediente clinico
micro- Meropenem
organismos.
Sustancia deri- Amikacina
vada de plantas,
de hongos o de : . Ceftazidima
. Se registrara todos los
bacterias, o pro- S
. antibidticos que se .
D ducida de forma Y . Colistina
Antibibticos e hayan ministrado via .
. sintética, que . . Nominal
nebulizados. o nebulizada, referido -
destruye o inhibe : Tobramicina
. en el expediente
el crecimiento de o
. clinico
micro- Otros
organismos.
Ninguno




. Definicion Definicion Tipo de Unidad de
Variable . . P
Conceptual Operacional Variable Medicion
Restauracién de : . Ejercicios
) Se registrara la : :
la capacidad de L T respiratorios
A indicacion de los
un individuo .
) meétodos de
después de una R
rehabilitacion .
. enfermedad ; ) Nominal Uso de flutter.
Rehabili- respiratoria, reportado
i pulmonar para :
tacion loarar una vida en el expediente
Pulmonar g clinico - .
mas completa Fisioterapia.
posible.
Enzimas que
estimulan la
hidrélisis de las ; .
) Se registrara la
proteinas, N .
. . indicacion de su uso, Nominal .
Enzimas hidratos de C SioNo
o reportado en el dicotébmica
pancreaticas carbono y grasas . .
expediente clinico
en el tracto
digestivo antes de
la absorcion.
La aplicacion de Se registrara la .
. R Continuo
oxigeno indicacion de su uso,
suplementario por reportado en el Nocturno
Oxigeno- pie op P o Nominal Solo con el
. arriba del 21% expediente clinico en T
terapia - . . ejercicio
atmosférico con el periodo de estudio X
. - No amerita
fines terapéuticos.
. Leve
Alta presion que
se produce en la
circulacién .
. L Se registrara lo Moderada
Hipertensién pulmonar como ;
) : referido en el .
arterial consecuencia de . Nominal
expediente
pulmonar una enfermedad
A Grave
pulmonar primaria
odeuna :
. . Sin HAP
cardiopatia.
Nivel sérico de Se tomara la ultima
glucosa en determinacion
. . sangre por arriba registrada en el Nominal .
Hiperglucemia gre pc 9 . T SioNo
del parametro expediente. dicotémica
normal.
Acumulacién de
aire o gas en el
espacio pleural,
que puede
producirse de
manera Se determinara de
espontanea o acuerdo a lo Nominal .
, ; T SioNo
Neumotorax como resultado registrado en el dicotomica
de trauma o de un expediente.
proceso
patoldgico o
incluso de
manera
deliberada.




Variable Definicion Definicion Tipo de Unidad de
Conceptual Operacional Variable Medicion
Se registrara de
acuerdo al ultimo
reporte de las pruebas
de funcién hepatica
. del expediente clinico,
Cualquier
R tomando en cuenta
alteracion fisio- cualquiera de los Nominal
Alteraciones anatémica que 1a'q Co Sio No
o parametros normales dicotémica
hepaticas presente el s )
) de: bilirrubinas,
higado t .
ransaminasas,
colesterol, proteinas,
DHL, FAy CPK, o
reporte de ultrasonido
hepatico.
Se registrara de
acuerdo al ultimo
reporte de los
Flujo retrogrado S|glsJ|eerineteesS§fs;u(c)h_os:
del contenido del astroduodegnal Nominal Si o No
Reflujo gastro- estomago en el gmma rafia ar’a dicotémica
esofagico esofago. 9 re%lujo P

gastroesofagico,
rastreo pulmonar o
estudio endoscépico.




TAMANO DE LA MUESTRA

No se requirid calculo de tamafio de muestra dado que se tratd de un estudio
observacional y se incluyeron a todos los pacientes que cumplieron con los criterios de

seleccion.

TIPO DE MUESTREO.

Consecutivo




MATERIAL Y METODOS

LUGAR DONDE SE REALIZO EL ESTUDIO.

Servicio de Neumologia Pediatrica de la UMAE Hospital General Dr. Gaudencio

Gonzalez Garza del Centro Médico Nacional La Raza IMSS.

METODO

Se revisé la base de datos de pacientes con fibrosis quistica de Neumologia
Pediatrica asi como sus expedientes clinicos y radioldgicos; se registraron variables
demograficas, somatométricas, de sintomas y signos, funcionales, radiologicas, de
tratamiento y comorbilidad asociada, del periodo comprendido del 01 de Enero al 31 de
Diciembre 2015.

Se integré una base de datos y se analiz6 estadisticamente con el programa SPSS
v13.

Los resultados se compararon con lo reportado en la literatura cientifica nacional e
internacional, asi como con la estadistica del estudio realizado en el Servicio de

Neumologia Pediatrica de la misma UMAE durante el afio 2007.




ANALISIS ESTADISTICO

Se reportaron medidas de tendencia central y dispersion. Para la comparacion de
variables nominales se utilizd Pba. Chi%; para variables cuantitativas ordinales Pba. U de

Mann-Whitney; para variables cuantitativas con distribucion normal Pba. de Student.




RECURSOS
RECURSOS HUMANOS

Participaron médicos que forman parte de la investigacion de este estudio.

RECURSOS MATERIALES

Expedientes del archivo clinico, radiolégico y de laboratorio de la UMAE Hospital

General Dr. Gaudencio Gonzalez Garza del Centro Médico Nacional La Raza, IMSS.

RECURSOS ECONOMICOS

Propios de la atencién habitual de los pacientes.

FACTIBILIDAD.

El estudio fue factible porque en el servicio de Neumologia Pediatrica se tienen
registrados 52 pacientes que acuden a control por el servicio y fue posible consultar los
expedientes clinicos, radiolégicos y de funcion pulmonar que se encontraban en los

archivos correspondientes.

CONSIDERACIONES ETICAS.

Este estudio cumple con la Ley General de Salud de los Estados Unidos
Mexicanos, normas institucionales, es de riesgo menor al minimo por estudiar
expedientes, requirié la aprobacién del Comité Local de Investigacién y no fue necesaria

la carta de consentimiento informado.




RESULTADOS

Se revis6 la base de datos de pacientes con fibrosis quistica de Neumologia
Pediatrica teniendo un registro de 52 pacientes, de los cuales 29 fueron nifas (55.76%) y
23 nifos (44.29%) con diagndstico de FQ (Grafica 1), con una media de edad fue de 119
meses (9.9 afos), mediana de 120 meses (10 afios), moda 156 meses (13 afios), con una
edad minima de 8 meses y maxima de 191 meses (15.9 afios). La media de edad al
diagndstico fue de 41.59 meses (3.4 afnos), mediana de 20 meses (1.6 afos), teniendo
una edad minima al diagnostico de 1 mes, (el diagndstico se realizé por tamiz metabdlico
neonatal) y una maxima de 156 meses (13 afos). Los sintomas que orientaron al
diagnostico de FQ en la poblacién estudiada, 38 pacientes (73%) presentaban tanto
sintomas respiratorios como digestivos, seis (11%) solo presentaban sintomas digestivos,
cuatro (8%) solo respiratorios y cuatro (8%) pacientes fueron asintomaticos, de los cuales
en dos de ellos, el diagndstico se sospechd por contar con familiar portador de FQ y en
los dos restantes la sospecha de FQ fue por presentar tamiz metabdlico neonatal con
tripsinégeno inmunoreactivo elevado, confirmandose posteriormente con pruebas de
electrolitos en sudor (Grafica 2). De los principales sintomas que orientaron a sospechar
el diagnéstico de FQ el bajo peso fue el principal sintoma encontrado (n=30, 57.69%),
seguido de tos cronica y esteatorrea (n=25, 48.08%), neumonia (n=16, 30.77%),
escarcha (n=13, 25%) y sibilancias (n=12, 23%) (Tabla 1). Veinticuatro pacientes (46%)
se encontraron con un adecuado estado nutricional, cinco (10%) en riesgo de
desnutricion, seis (11%) con desnutricién leve y 17 (33%) con desnutricion moderada.

Se analizo la evolucion de la enfermedad en base a varias escalas de gravedad,
encontrando de acuerdo a la escala de Shwachman que 25 (48%) pacientes tenian una
puntuacion excelente, 21 (40%) buena, tres (6%) afectacion leve, dos (4%) afectacion
moderada y uno (2%) afectacion grave. Segun la escala radiolégica de Brasfield, 12
(23%) pacientes tenian cambios leves, 36 (69%) cambios moderados, dos (4%) cambios
severos y dos (4%) no tenian radiografia de térax en el 2015. Se observé una correlacién
estadisticamente significativa entre la edad del paciente y la severidad de la afeccion
radiografica en la escala de Brasfield, a mayor edad, hay mayor afectacion radiografica
(ANOVA p=0.05, Spearman R de 0.3 con p=0.03).

En la escala Shwachman/ Brasfield 25 (48%) pacientes tenian una puntuacién
excelente, 21 (40%) buena, tres (6%) afectacion leve, dos (4%) afectacion moderada y
uno (2%) afectacion grave. Por oximetria de pulso se encontré que 33 (63%) de los
pacientes tenian una medicidon de oximetria normal o considerado de acuerdo a la
clasificacion como afeccion leve, 12 (23%) afeccion moderada y 7 (14%) afeccién severa.
Considerando la gravedad de acuerdo al VEF1 de la espirometria, 3 (6%) pacientes se
encontraron normales, 13 (25%) afeccion leve, nueve (17%) afeccion moderada, 2 (4%)
afeccion severa, nueve (17.31%) no contaban con espirometria por ser menores de 6
afios y a 16 (31%) no se les solicitd espirometria en 2015.

En la poblacién estudiada se encontraron cinco pacientes (9%) con alteraciones
hepaticas, dos (4%) con hipertensién pulmonar, uno (2%) con ERGE y otro mas con
hiperglucemia, los 43 pacientes restantes (83%) no presentaban ninguna comorbilidad
asociada. En cuanto a la rehabilitacion pulmonar se observé que 36 recibian fisioterapia,




25 pacientes hacian ejercicios respiratorios, cinco contaban con chaleco vibrador, tres
practican algun deporte y uno contaba con aerdbika. Durante el 2015 se reportd
colonizacion intermitente por Pseudomonas aeruginosa en seis pacientes, en dos se aislo
candida albicans, uno con Burkholderia cepacia y otro con Stenotrophomonas maltophilia.
En 14 pacientes se documenté colonizacion crénica por Pseudomonas aeruginosa.

En cuanto a la oxigenoterapia 42 (81%) pacientes no lo requieren, seis (11%) con
uso nocturno y cuatro (6%) con uso continuo. La inhaloterapia que se empled fue la
siguiente: 51 pacientes recibieron alfadornasa y salbutamol, 46 solucion hiperténica, en
nueve se empled esteroide nebulizado, en cuatro se empleé de manera sistémica. Los 52
pacientes reciben enzimas pancreaticas.

Durante el 2015, cuarenta y un (78%) pacientes no presentaron exacerbaciones,
siete (14%) tuvieron dos, tres (6%) presentaron una y un solo paciente (2%) presento
cinco exacerbaciones. De los antibidticos empleados de manera inhalada en cuatro
pacientes se brindé un ciclo de amikacina por 7 dias, en dos se dieron seis ciclos
intermitentes de 28 dias y en otro paciente se dieron dos ciclos intermitentes de 28 dias.
Por via oral el antibidtico mas utilizado fue el ciprofloxacino, del cual siete pacientes
recibieron un ciclo de 21 dias, tres un ciclo de catorce dias, dos recibieron dos ciclos de
21 dias, uno recibio dos ciclos de 28 dias y un paciente recibié dos ciclos de 14 dias. La
dicloxacilina se empled en tres pacientes, de los cuales dos recibieron un ciclo de 14 dias
y un paciente recibié dos ciclos de 14 dias. Dos pacientes recibieron levofloxacino, uno
recibioé un ciclo de 21 dias y el otro recibi6 3 ciclos por 14 dias. Dos pacientes recibieron
amoxicilina con acido clavulanico uno recibié un ciclo por 7 dias y el otro un ciclo por 14
dias. Un paciente requiri6 itraconazol por 6 meses por aspergilosis. De los medicamentos
intravenosos empleados con el paciente hospitalizado, la ceftazidima combinada con
amikacina se utilizé en ocho pacientes de los cuales dos recibieron un ciclo de 7 dias, dos
recibieron un ciclo de 14 dias, dos un ciclo de 21 dias y dos pacientes recibieron dos
ciclos de 14 dias. En cuatro se utilizé piperacilina/ tazobactam, dos recibieron dos ciclos
de 14 dias, uno recibié un ciclo de 14 dias y uno recibi6 un ciclo de 21 dias. Un paciente
recibio fluconazol y otro vancomicina ambos recibieron un ciclo de 14 dias,
respectivamente. Otros medicamentos que se emplearon de manera intravenosa durante
su estancia en hospitalizacion fueron fluconazol, ceftriaxona, itraconazol y la combinacion
cefepime/ levofloxacino.



DISCUSION Y ANALISIS.

En la poblacién estudiada se observa tanto por evaluacion clinica de Shwachman y la escala
Shwachman/ Brasfield que la mayoria de los pacientes (n=46, 88%) tenian una puntuacién entre
excelente y buena, 25 pacientes (48%) y 21 (40%) respectivamente. El 81% (n=42) no usa
oxigeno suplementario. En cuanto a la oximetria de pulso, 63% (n=33) de los pacientes
tenian una medicién de oximetria >94%, 23% (n=12) saturaban 90-94% y 14% (n=7)
tenian oximetria <89%. De los 52 pacientes 81% (n=42) no utilizan oxigeno, el 11%(n=6)
lo usan solo durante el suefio y solamente el 8% (n=4) lo requieren de manera continua.
De las complicaciones que se pueden presentar en la FQ en la poblacién estudiada se
encontré que el 83% (n=43) no presentaba ninguna, y en los que se encontré alguna
complicacion cinco tenian complicaciones hepaticas, dos presentan hipertension
pulmonar, uno hiperglucemia y otro ERGE. A pesar de que el 46% (n=24) presentan un
estado nutricional normal (entre las percentiles 25-75), llama la atencion que 11% (n=6) se
encuentran en desnutriciéon leve y 33% (n=17), al hacer la sumatoria entre los que
presentan desnutricion leve y moderada, resulta un 44% (n=23) y el resto 10% (n=5) se
encuentran en riesgo de desnutricion, a pesar de ello 41 (78%) pacientes no presentaron
exacerbaciones, siete (14%) tuvieron dos, tres (6%) presentaron una y un solo paciente
(2%) presentd cinco exacerbaciones, la mayoria de estos pacientes cursan con
desnutricion moderada aunque este dato no alcanza significancia estadistica, dos de ellos
tienen documentado estudio genético, siendo en ambos casos la mutacién DF508, uno de
ellos presento cinco exacerbaciones y el otro dos.

CONCLUSIONES.

En la poblacién estudiada se observé que hay un porcentaje muy importante de
pacientes con desnutricion y algunos estan en riesgo de estar desnutridos, si bien esto no
ha repercutido de manera significativa con el numero de exacerbaciones, tampoco en las
escalas que evaluan afectacion o gravedad de la enfermedad pulmonar, en las que en
términos generales esta poblacion tiene una puntuacion elevada. Para mejorar el estado
clinico y sobrevida es necesario mejorar el estado nutricional, realizar tamizaje neonatal,
diagndstico temprano, tener un estricto control de la colonizacién de la via aérea, con
estrategias antimicrobianas “agresivas” para lograr la erradicacion, evitando la
colonizacion cronica e implementar un programa de rehabilitacién pulmonar.




GRAFICAS Y TABLAS

Grafica 1.- Se describen el numero y porcentaje de pacientes por género.
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Grafica 3.- Se muestra el estado nutricional en la que se encontraron los pacientes.

Estado nutricional
Normal Desn. Mod.
n=24 (46%) n=17 (33%)
Desn. Leve
Riesgo desn. _— 6 (11%)
n=5 10%

Grafica 4. Se muestra el numero de pacientes y la gravedad que presentan segun la
clasificacion clinica de Shwachman.

Num. de pacientes y su gravedad
segun clasif. Shwachman

B Gravedad por Shwachman

Afec. Severa
Afec. Mod.

Afec. Leve

Bueno n=21 (40%)

Excelente n=25 (48%)




Grafica 5. Se muestra el niumero de pacientes y la gravedad que presentan segun la
clasificacion de Shwachman/ Brasfield.

Num. de pacientes y su gravedad
segun clasif. Shwachman/ Brasfield

B Gravedad por Shwachman

Afec. Severa 1
Afec. Mod. 2
Afec. Leve 3
Bueno 21

Excelente 25

Grafica 6. Se muestra el numero de pacientes y la gravedad que presentan segun la
clasificacion radiografica de Brasfield.
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Sin Rx en 2015 h 2
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Grafica 7. Se muestra el numero de pacientes y la gravedad que presentan segun VEF1
de la espirometria.

Num. de pacientes y su gravedad
segun VEF1

Sin espirometria
<6 afios

Afec. Severa
Afec. Mod.

Afec. Leve

Normal

Grafica 8. Se muestra el numero de pacientes y la gravedad segun oximetria.

Distribucion de pacientes y su
gravedad segun oximetria de pulso

Severa n=7

(18%) O\

Moderada
n=12 (23%)
Leve n=33
(63%)




Grafica 9. Se muestran las complicaciones presentadas en la poblacién estudiada.

Complicaciones Hiperglucemia |\ .. ERGE
n=1 (2%)—\ n=5 (9%) n=1(2%)
___HAPn=2
(4%)
Ninguna

n=43 (83%)




Tabla 1.- Se muestran los sintomas que presentaban los pacientes de la poblacion
estudiada, asi como el nimero de pacientes que los presenté.

NUM. [SINTOMA PACIENTES | %
PROG. (n=52)
1| BAJO PESO 30| 57.69
2| TOS CRONICA 25]48.08
3| ESTEATORREA 25148.08
4 | NEUMONIA 16| 30.77
5| ESCARCHA 13]25.00
6 | SIBILANCIAS ] 12]23.08
7 | ILEO/ CONSTIPACION 7113.46
8 | DESHIDRATACION 7113.46
9| RGE 6|11.54
10 | SINDROME SUPURATIVO 5| 9.62
11| SINUSITIS 5| 9.62
12 | DIARREA 4| 7.69
13 | DISTENCION ABDOMINAL 4| 7.69
14 | DISNEA 3| 5.77
15| ACROPAQUIAS 3| 5.77
16 | APETITO VORAZ 3| 5.77
17 | PANCREATITIS 2| 3.85
18 | FAMILIAR CON FQ 2| 3.85
19| TAMIZ 2| 3.85
20 | TAQUIPNEA 1] 1.92
21| PROLAPSO RECTAL 1] 1.92
22 | INVAGINACION INTESTINAL 11 1.92
23| ICTERICIA PROLONGADA 1] 1.92
24 | CULTIVO P. AERUGINOSA 11 1.92
25| CIANOSIS 0| 0.00
26 | POLIPOS NASALES 0| 0.00




ANEXOS

Si

No

ANEXO 1
Hoja De Recoleccion De Datos Hoja V4
Nombre:
No. Afiliaciéon
Fecha de Nacimiento:
Edad: meses Sexo: |_F_|_M_|
Mutacion:
Fecha de Estudio: Hoja 1/4
1.0 Peso: 6.0 HAP
1.1( )>95% 6.1( )Leve
1.2( )95 % 6.2 () Moderada
1.3( )75 % 6.3 () Grave
1.4 ()50% 6.4 () Sin HAP
1.5( ) 25%
1.6 ( )10% 7 Rehabilitacién Pulmonar
7.1( ) Ejercicios
1.7 ( )3% respiratorios
1.8 ( )<3% 7.2 () Fisioterapia
7.3 (_ ) Uso De Flutter
2.0 Talla:
8 Colonizacion
21 ( )>95% Intermitente
2.2( )95 % 8.1 () S. Aureus
23()75% 82( )P.sp
2.4 ( )50% 8.3 (_ ) P. Aeuruginosa
2.5( )25% 8.4 () H. Influenza
26 ( )10% 8.5 ( ) Otros
2.7 ( )3%
28 ( )<3% 9.0 Colonizacién Cronica
9.1 ( )S. Aureus
9.2( )P.sp
Edad al Dx 9.3 () P. Aeuruginosa
meses 9.4 () H. Influenza
9.5 () Otros
IMC
4.0 Funcion Respiratoria Complicaciones
4.1 ( )VEF1 280 Leve% Hiperglucemia
4.2 ( )VEF1>=65 250%
Moderada Neumotérax
4.3 ( )VEF1 < 50% Avanzada Alteraciones Hepaticas

Reflujo Gastroesofagico

5.0 Oxigenoterapia

) Continua

5.1 (
5.2 () Nocturna

5.3 ( ) Solocon el
Ejercicio

5.4 () No requiere




Hoja De Recoleccion De Datos

Nombre:

No. Afiliacion

No en 2015

10 Exacerbaciones

Uso De:

Si

No

11 Alfa-dornasa

12 Esteroides Nebulizados

13 Esteroides Sistemicos

14 Enzimas Pancreaticas

15 Ciclos de Antibioticos
Nebulizados:

No. Ciclos 2015

15.1 Amikacina

15.2 Ceftacidima

15.3 Otros

15.4 Ninguna

16 Ciclos de Antibidticos Orales

No. Ciclos 2015

16.1 Ciprofloxacino

16.2 Amoxicilina con Ac. Clavulanico

16.3 Trimetroprim con
Sulfametoxazol

16.4 Dicloxacilina

16.5 Otros

16.6 Ninguno

17 Ciclos de Antibidticos IV en
Hospital

No. Ciclos 2015

17.1 Ceftazidima

17.2 Amikacina

17.3 Imipenem

17.4 Meropenem

17.5 Vancomicina

17.6 Fluconazol

17.7 Anfotericina

17.8 Piperacilina con Tazobactam

17.9 Otros

17.10 Ninguno

18 Ciclos de Antibidticos IV en Casa

No. Ciclos 2015

18.1 Ceftazidima

18.2 Amikacina

18.3 Imipenem

18.4 Meropenem

18.5 Otros

18.6 Ninguno

Hoja 2/4



Hoja de Recolecion de Datos  3/4

Evaluacion Radioldgica En Pacientes Con FQ (Brasfield)

Tipo

Definicion

Puntuacion

Atrapamiento

Hiperinsuflacién pulmonar gene-
ralizada. Expresada como abomba-

0-( ) Ausente
1-( ) Leve
2-( ) Leve Moderado

Aéreo miento esternal, aplanamiento 3-( ) Moderado
diafragmatico y/o Cifosis dorsal. 4-( ) Moderado-Severo
5-( ) Severo
Densidades lineales debidas a 0-( ) Ausente
engrosamiento bronquial; pueden 1-( ) Leve
Marcas ser vistas como lineas paralelas rami- 2-( ) Leve-Moderada
Lineales ficadas o como densidades 3-( ) Moderado
redondeadas con engrosamientos de 4-( ) Moderado-Severo
pared bronquial. 5-( ) Severo
Pequefias y multiples densidades 0-( ) Ausente
redondeadas de 0.5 cm de diametro 1-( ) Leve

Lesiones Nédulo-
sas y Quisticas

mayores con centro radiopaco
o radiotransparente (no definidas
como marcas lineales); los nddulos
confluentes no deben clasificarse
como lesion externa

2-( ) Leve-Moderada
3-( ) Moderado

4-( ) Moderado-Severo
5-( ) Severo

0-( ) Ausente
1-( ) Leve

Severidad Impresion de severidad global en 2-( ) Leve-Moderada
General la radiografia 3-( ) Moderado
4-( ) Moderado-Severo
5-( ) Severo
0-( ) Ausente
Lesiones Atelectasia o condensacion lobar 3-( ) Atelectasia global
Externas o segmentaria; incluyendo 0 segmentaria.

neumonia aguda

5-( ) Atelectasias
multiples.

Puntuacion total = 25 - total de puntos obtenidos.




Hoja de Recoleccion de Datos Hoja 4/4

Puntaje Clinico de Shwachman Modificado

Hoja de Recoleccion de datos 4de4d
Ps Actividad General Examen Fisico Nutricion
Normal completa. Normal. Sin tos. FC y Pesg y talla arrlba. Qel
percentilo 25. Deposiciones
Juega a la pelota. Va FR normales. .
25( ) L formadas practicamente
ala escuela Pulmones limpios.
normales. Buen tono y
regularmente. Postura correcta

masa muscular

. . Tosraravez. FCy FR
Falta de resistencia y vez y Peso y talla entre
normales en reposo.

cansancio al final del Ausencia de percentilo 15-25.
20( ) dia. Buena deposiciones levemente

. . hipocratismo digital.
asistencia a la o anormales. Tono y masa
Auscultacion sin ruidos

escuela. muscular regulares
agregados.
Descanso voluntario Tos ocasional, al .
. Peso y talla arriba del
durante el dia. levantarse. FR ; -
ee . percentil 3. Deposiciones
Cansancio facil con | ligeramente elevada.
. . anormales, abundantes y
15( ) el esfuerzo fisico. Comienzo de
. . . escasamente formadas.
Regular hipocratismo digital. . e .
. S Distension abdominal
concurrencia a la Respiracion ruda y .
minima.
escuela. algunos rales

Tos frecuente,

usualmente .
. Peso y talla debajo del
productiva. g e
L . percentil 3. Deposiciones
Disneico luego de Retracciones . .
. desligadas, voluminosas y
paseos cortos. intercostales. . . .
. . malolientes. Distension
10 ( ) | Descansa gran parte | Deformidad toracica. .
. abdominal leve o
del dia. Maestra Rales usualmente .
S moderada. Musculos
domiciliaria presentes.

flacidos y masa muscular

Hipocratismo digital 2 reducida.

a 3 +. Enfisema
moderado.

Tos severa. Taquipnea

Ortopnea luego de y taquicardia.
. miologi Imon
paseos cortos Semiologia pulmonar Desnutricién marcada.
5(0) Generalmente en muy anormal.
. L . Abdomen protuberante.
sillas de ruedas o Insuficiencia cardiaca
cama. derecha. Hipocratismo
digital 3a 4 +.




REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

' Lezana JL, Bustamante A., Ovando J, Boites R, Ruiz H, y col. Guias clinicas para el diagnéstico y
tratamiento de fibrosis quistica, Ed. Intersistemas 22 edicion.

"World Health Organization: Guidelines for the diagnosis and management of cystic fibrosis 1996.

i Cystic Fibrosis Foundation: patient registry 2013 annual data report. 2014. Bethesda, MD: Cystic Fibrosis
Foundation.

' Lezana FJL, Maza GD, Lezana FMA. Fibrosis qu{Astica en México: an{alisis de sus principales aspectros
epidemiolégicos. Bol. Med Hosp Infant Mex. 1994;51(5):305-310.

"Welsh MJ, Ramsey BW, Accurso F, Cutting GR, Cystic fibrosis, En: Scriver CR, Beaudet AL, Sly WS, Valle
D, eds. The metabolic and molecular bases of inherited disease. 8" ed. New York: McGraw-Hill, Inc.; 2001.
p. 5121-88.

' Mufioz A, Avila R, Ramos JM, Sanchez A. Fibrosis Quistica. En: Mufioz A, Carbona E, Uberos J,
Valenzuela A, editores. Patologia del aparato respiratorio en el nifio. 1% ed. Formacién Alcala; 2003. p 177-
202.

' Goss CH, Burns JL. Exacerbations in cystic fibrosis .1: Epidemiology and pathogenesis. Thorax. 2007;
62(4): 288-90.

" Burns JL, Gibson RL, McNamara S, y cols. Longuitudinal assessment of Pseudomonas aeruginosa in
young children with cystic fibrosis. J Infect Dis 2001;183(3):444-452.

i Rajan S, Saiman L. Pulmonary infections in patients with cystic fibrosis. Sem Respir Infect 2003;17:47-56.

! Langgs S, Thorsteisson B, Erichsen GR, et al. Glucose tolerance in cystic fibrosis. Arch Dis Child
1991;66:612-616.

' Shwachman H & Kulczyki LL. Long-term study of one hundred five patients with cystic fibrosis; studies
made over a five- to fourteen-year period. Am J Dis Child 1958; 96(1): 6-15



Margarita
Texto escrito a máquina
REFERENCIAS BIBLIOGRÁFICAS


" Bhalla M, Turcios N, Aponte V, Jenkins M, Leitman BS, McCauley DI. Cystic fibrosis: scoring system with
thin-section CT. Radiology 1991; 179: 783-8.

i Loépez, J.A. Morant, P. Fisioterapia respiratoria: indicaciones y técnica. An Pediatr Contin 2004;2(5):303-6.

' Hernandez-Alvidrez E, Campos-Tamayo CL. Aspectos clinico-epidemioldgicos de pacientes pediatricos
con fibrosis quistica del Centro Médico Nacional La Raza, IMSS. En: Divisiéon de Educacion e Investigacion
en Salud. UMAE Hospital General, CMN La Raza. México 2008. Tesis

"World Health Organization: Guidelines for the diagnosis and management of cystic fibrosis 1996.
i Cystic Fibrosis Foundation: patient registry 2013 annual data report. 2014. Bethesda, MD: Cystic Fibrosis
Foundation.

Vv |Lezana FJL, Maza GD, Lezana FMA. Fibrosis qu{Astica en México: an{alisis de sus principales aspectros
epidemioldgicos. Bol. Med Hosp Infant Mex. 1994;51(5):305-310.

¥ Welsh MJ, Ramsey BW, Accurso F, Cutting GR, Cystic fibrosis, En: Scriver CR, Beaudet AL, Sly WS, Valle
D, eds. The metabolic and molecular bases of inherited disease. 8" ed. New York: McGraw-Hill, Inc.; 2001.
p. 5121-88.

" Mufioz A, Avila R, Ramos JM, Sanchez A. Fibrosis Quistica. En: Mufioz A, Carbona E, Uberos J,
Valenzuela A, editores. Patologia del aparato respiratorio en el nifio. 1% ed. Formacién Alcala; 2003. p 177-
202.

vii

Goss CH, Burns JL. Exacerbations in cystic fibrosis .1: Epidemiology and pathogenesis. Thorax. 2007;
62(4): 288-90.

viii

Burns JL, Gibson RL, McNamara S, y cols. Longuitudinal assessment of Pseudomonas aeruginosa in
young children with cystic fibrosis. J Infect Dis 2001;183(3):444-452.

ix Rajan S, Saiman L. Pulmonary infections in patients with cystic fibrosis. Sem Respir Infect 2003;17:47-56.




* Langgs S, Thorsteisson B, Erichsen GR, et al. Glucose tolerance in cystic fibrosis. Arch Dis Child
1991,66:612-616.

“ Bhalla M, Turcios N, Aponte V, Jenkins M, Leitman BS, McCauley DI. Cystic fibrosis: scoring system with
thin-section CT. Radiology 1991; 179: 783-8.

Xii

Lopez, J.A. Morant, P. Fisioterapia respiratoria: indicaciones y técnica. An Pediatr Contin 2004;2(5):303-6.




	Portada 
	Índice
	Resumen
	Marco Teórico
	Justificación
	Planteamiento del Problema
	Objetivos 
	Metodología 
	Material y Métodos
	Resultados
	Discusión y Análisis
	Anexos 
	Referencias Bibliográficas 



