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RESUMEN

Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas y epidemiolégicas de los pacientes
pediatricos con fibrosis quistica de los hospitales: General de Enfermedades del
Instituto Guatemalteco de Seguridad Social y General San Juan de Dios durante junio-
julio 2016. Poblacién y Métodos: Estudio de serie de casos a través de una revision
sistematica de 30 expedientes médicos. Resultados: Se encontr6 predominio en el
sexo femenino 19 (63%), el rango de edad con mayor nimero de casos se encontraba
entre los 6 a 10 afios con 10 (33%), provenientes del area urbana 19 (63%). Entre las
caracteristicas clinicas se determind que la edad de diagnéstico fue del 70% en los
menores de 1 afio, de la funcidén pulmonar 11 (37%) pacientes cursaban con un patrén
obstructivo, asi mismo se encontré que 23 (77%) presentaban insuficiencia pancreatica
exocrina; respecto a la colonizacion patogénica, 22 (73%) se encontraban colonizados
por Pseudomona aeruginosa y, unicamente 3 (10%) estaban en estado nutricional
optimo. Conclusiones: La mayor proporcion de pacientes estd comprendida por el
sexo femenino, entre las edades de 6 a los 10 afos de las areas urbanas, poseen un

patron obstructivo y se encuentran colonizadas por Pseudomona.

Palabras clave: fibrosis quistica, mucoviscidosis.
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1. INTRODUCCION

La fibrosis quistica consiste en una enfermedad autosémica recesiva hereditaria,
multisistémica; secundaria a una mutacion en el gen de la fibrosis quistica que se
localizé en el cromosoma 7, el cual es el responsable de codificar la proteina
reguladora de la transmembrana de fibrosis quistica (CFTR por sus siglas en

ingles).*2

A pesar de ser una enfermedad que actualmente no cuenta con cura, Su
tratamiento oportuno y eficaz le proporcionara una mejor expectativa de vida al
paciente. Es por ello que el diagnéstico temprano de estos pacientes es una
prioridad evitando de esta manera dafio irreversible en los principales érganos
involucrados con la afeccion de la proteina reguladora de la conductancia de

transmembrana de la fibrosis quistica. 234

La fibrosis quistica es una enfermedad poco sospechada por lo que no se
diagnosticado correcta ni oportunamente es por ello que es de suma importancia
el conocimiento de esta enfermedad para evitar muertes prematuras; ya que a
pesar de que no existe cura, los pacientes con el tratamiento adecuado y un

manejo correcto pueden llevar una vida lo mas normal posible.® %4

Es una problematica actual por su elevada y prematura incidencia de infecciones
respiratorias, hospitalizaciones constantes y que posee un tratamiento no curativo.
En un estudio de caracterizacién realizado en el Hospital Pediatrico William Soler
en Cuba entre los afios 1998 al 2002 se documentd que mas de la mitad de los
pacientes eran de sexo masculino y de los sintomas frecuentemente observados
en los pacientes predominacion las infecciones respiratorias seguido de bajo peso

y trastornos digestivos.!

En Guatemala el Instituto Guatemalteco de Seguridad Social es el hospital con
mayor poblacién pediatrica con diagnéstico de fibrosis quistica seguida del
Hospital General San Juan de Dios; siendo estos los hospitales de mayor
referencia de Guatemala se realiz6 el estudio de caracterizacion clinica vy

epidemioldgica de los pacientes con fibrosis quistica.

1



Por lo que surge la siguiente pregunta: ¢Cudéles son las caracteristicas clinicas y
epidemioldgicas de los pacientes con diagnéstico de fibrosis quistica atendidos en
los hospitales General de Enfermedades del Instituto Guatemalteco de Seguridad

Social y General San Juan de Dios?



2. OBJETIVOS

2.1 General

Describir las caracteristicas clinicas y epidemiologicas de los pacientes

pediatricos con fibrosis quistica de los hospitales General de Enfermedades del

Instituto Guatemalteco de Seguridad Social y General San Juan de Dios durante

junio-julio 2016

2.2 Especificos

221

222

2.2.3

Identificar las caracteristicas epidemioldgicas segun: sexo, edad, lugar de

origen y etnia.

Identificar las caracteristicas clinicas segun: edad de diagnéstico, estado
de funcién pulmonar, presencia de insuficiencia pancreéatica exocrina,

estado nutricional actual, colonizacién por patdégeno bacteriano.

Cuantificar la proporcion de pacientes por sus caracteristicas tanto

clinicas como epidemiolégicas.






3.1

3. MARCO TEORICO

Historia:

A lo largo de la historia de la medicina, se han documentado hechos que hoy en
dia podemos confirmar que se trataban de los primeros casos de fibrosis quistica.®

En el norte de Europa se decia que si al besar a los nifios en la frente estos
tenian sabor salado estos estaban embrujados y morian. En la primera
documentacion escrita la cual tiene relacion al sabor salado se encuentra en el
manuscrito aleman del siglo XV (Codex Latinus Monacensis 849) el cual
recomendaba lamer la nariz del nifio “encantado” para saber si este tenia sabor

salado.®

En 1595 el holandés Peter Paaw, describi6 la autopsia de una nifia de once afios,
la cual habia tenido sintomas por 8 afios, se encontraba muy delgada y abatida
por la fiebre, describiendo como causa de la muerte a un problema pancreatico el

cual describié abultado, cirrético y de coloracién blanco brillante.®

En 1905 Karl Landsteiner describié una relacion entre meconio espeso de un
recién nacido y fibrosis del pancreas, deduciendo que ambas situaciones estaban

relacionadas a una deficiencia enzimatica.®

En 1673 George Seger en Polonia document6 el caso de una nifia de tres afios de
edad con fiebre, vémitos, diarrea, dificultad para ganar peso e inanicion
prolongada. Tras su muerte se realiz6 autopsia en la cual describen un pancreas

endurecido y cirrético.®

En 1936 se introdujo el término fibrosis quistica por el pediatra Guido Fanconi, el
cual describia la combinacién entre insuficiencia pancreatica y enfermedad

pulmonar crénica.*

En 1938 Dorothy Andersen patdloga del Hospital de Nifios de Nueva York, realiz6
la primera descripcién clinicopatolégica en la cual incluyo la asociacion de fibrosis
quistica con el ileo meconial, ya que las lesiones eran idénticas en ambos casos.

Durante ese mismo afio se describieron 35 casos los cuales presentaban fibrosis



del pancreas secundario al aumento del espesor de las secreciones, junto con

dilatacién ductal y acinar.*

En 1943 Faber introdujo el término de mucoviscidosis por los hallazgos
encontrados en las autopsias, termino que se utiliza en la actualidad. En 1952
Bodian formulé la teoria que las lesiones encontradas eran secundarias a las
secreciones espesas las cuales obstruian los conductos excretores. Como
consecuencia dilatacién quistica, fibrosis y destruccién de la glandula. Fue el
primero en describir la cirrosis biliar como una lesién patognoménica de la fibrosis

quistica.®

En 1959 los cientificos L. Gibson & Cooke describieron el método de iontoforesis

con pilocarpina método el cual sigue siendo estandar hasta la fecha.*

En el aflo 1980 en México, Lopez Corella reporté 32 casos de fibrosis quistica de
3260 autopsias realizadas en nifios mexicanos, de los cuales solo 7 fueron

diagnosticados.!

3.2 Fibrosis Quistica

3.2.1Definicion

Es una enfermedad hereditaria, multisistémica, autosdmica recesiva,;
secundaria a una mutacién en el gen de la fibrosis quistica que se localiz
en el cromosoma 7, el cual es el responsable de codificar la proteina
reguladora de la transmembrana de fibrosis quistica (CFTR por sus siglas
en ingles). La cual consiste en 1480 aminoacidos; la mutacion
mundialmente mas conocida es en la posicibn 508 con delecién de
fenilalanina.t

La clonacién y los estudios de dicho gen han mostrado una baja
conductancia, AMP-c regulador de los canales de cloro con distintas
propiedades de otros canales de Cl- expresados en otros epitelios. Las
anormalidades secretoras de la fibrosis quistica poseen consecuencias
clinicas con etiologia compleja de la cual su base es el defecto genético

gue impide la secrecién de Cl y una absorcion anormal de Na y HCO3,



como consecuencia altera el contenido de agua del moco lo cual provoca
un cambio en el contenido i6nico, que compromete las propiedades

reologicas del moco.*®

La proteina reguladora de conductancia transmembrana de fibrosis quistica
(CFTR) principalmente ejerce su funcién como un canal de cloruro activado
por AMPc el cual se encuentra en la membrana apical de las células
epiteliales exocrinas, asi como participa en el transporte de iones y

regulacion de canales i6nicos como el ENaC, canal de sodio epitelial.’

Dicha proteina esta regulada principalmente en las células epiteliales del
pulmén, pancreas, intestino, conductos biliares, rifién, glandulas salivales y
sudoriparas, testiculo y Gatero. Como consecuencia existe una
concentracion anormal de iones en las gandulas serosas lo cual aumenta
la concentracion de cloro y sodio en el sudor; incremento de la viscosidad
de las secreciones, asociado a obstruccion y perdida de la funcion
glandular; aumento en la susceptibilidad endobronquial crénica por grupos

especificos de bacterias.?

3.3 Antecedentes

La expectativa de vida ha ido en aumento, conforme la deteccion se realiza
precozmente. Se dice que los pacientes nacidos en la Ultima década tienen una
mayor expectativa de vida en comparacion con los pacientes que actualmente viven
con fibrosis quistica. Este aumento se atribuye a los avances en la deteccion, desde
tamizaje neonatal hasta mejorar la nutriciébn de los pacientes a su deteccion, junto

con medicamentos especificos.?

3.3.1 Epidemiologia

La fibrosis quistica ha ido en evolucion a lo largo de los afios ha pasado de ser una
enfermedad exclusiva de nifios a ser clasificada como una enfermedad crénica,

esto se debe a un tratamiento multidisciplinario.®

En un estudio de caracterizacién realizado en el Hospital Pediatrico William Soler
en Cuba entre los afios 1998 al 2002 se documentd un predominio de casos en los

pacientes de sexo masculino en un 67%, de los sintomas frecuentemente



3.4

observados en los pacientes predomind en un 67% las infecciones respiratorias
seguido de bajo peso 48% y trastornos digestivos en un 25%.8

Se han descrito en varios grupos étnicos, en Europa central y occidental se estima
gue por cada 2,000 a 2,600 nacidos vivos hay un caso de fibrosis quistica, en los
Estados Unidos gracias al tamiz neonatal la incidencia disminuye ligeramente a un
caso por cada 3,500 nacidos vivos. En México se establece una heterogenicidad
genética lo cual se relaciona a una composicion étnica compleja de genes
caucasicos y negros sin embargo no existen estudios que documenten la

incidencia real.!

En Latinoamérica se han documentado casos de fibrosis quistica en las ultimas
décadas, en Brasil el primer caso fue diagnosticado en 1958, actualmente cuentan
con 13 centros que ofrecen diagnostico y tratamiento especializado a
aproximadamente 3,000 pacientes con fibrosis quistica. En Chile en el 2002 se
implemento un Programa Nacional de Fibrosis Quistica, el cual provee un
tratamiento integral a los pacientes, diagnéstico y tratamiento completo a los
pacientes. En México para los afios noventa la expectativa de vida radicaba en
nueve afo aproximadamente, ahora con la implementacion de terapias adecuadas

y diagndsticos precoces la expectativa aumento hasta los dieciocho afios.*

En un estudio realizado en el Hospital Pediatrico Centro Habana durante 1993 al
2013 diagnosticaron 44 nifios con fibrosis quistica de los cuales 35 presentaron la
enfermedad pulmonar tipica. En promedio fueron diagnosticados a los 4.9 meses

de vida.®

Clinica

Clinicamente la fibrosis quistica es un trastorno genético que conlleva mdltiples

manifestaciones clinicas desde los primeros afios de vida.!' Durante los Ultimos

afios la fibrosis quistica ha ido evolucionando y no se limita Gnicamente a ser una

afeccion infantil en la actualidad en Espafia el 47% de los pacientes ha superado los

18 afios, catalogando la afecciéon en compleja y multisistémica de la edad adulta.®



La fibrosis quistica es una enfermedad multisistémica, estas anormalidades pueden
estar desde inicios muy tempranos aungque la edad en la que debute puede variar de
un paciente a otro; las manifestaciones clinicas mas comunes de encontrar suelen
ser enfermedad pulmonar crdnica asociada a patdégenos respiratorios relacionados a
la edad del paciente, insuficiencia pancreatica exocrina, elevacion de
concentraciones de Cl y Na en el sudor, sin embargo las manifestaciones clinicas

pueden variar de un paciente a otro e ir relacionado con la edad de diagnéstico.!

A pesar que se conoce la susceptibilidad dependiendo de la mutaciéon que presente
el paciente, no es posible predecir el desarrollo de las manifestaciones clinicas con

exactitud.!

Las caracteristicas suelen estar relacionadas al genotipo afectado asi como al
tiempo de evolucion, las manifestaciones clinicas pueden ir variando con relacion a
la edad. En el periodo neonatal existe un 15% de relacion con ileo meconial asi
mismo pueden presentar ictericia prolongada o anemia. Posterior a los primeros
meses de vida las principales manifestaciones estan relacionadas con los
problemas respiratorios y digestivos pueden encontrarse con diarrea cronica y como
consecuencia retraso del desarrollo. Los lactantes presentan afecciones
respiratorias mas caracteristicas como tos, broncoespasmo a repeticion,
atrapamiento de aire lo cual puede confundirse con asma, durante este periodo la
sintomatologia de insuficiencia pancreatica suele ser caracteristica con presencia de
heces abundantes, brillantes con olor fétido; presentan una lenta ganancia de peso
con apetito adecuado y crecimiento lento en relacién a la edad. Ya que el paciente a
alcanzado la edad escolar las manifestaciones son mucho mas evidentes tanto las

respiratorias como las digestivas se encuentran hasta en un 85% de los casos.®

3.4.1 Enfermedad pulmonar

La enfermedad pulmonar es la principal causa de morbimortalidad de los pacientes
con fibrosis quistica.! En un estudio retrospectivo realizado en Cuba se estimo que
el 60% de las muertes por fibrosis quistica esta relacionada con manifestaciones
pulmonares.® Durante los primeros meses de vida se desarrolla una colonizacién
cronica por bacterias especificas las cuales se hacen susceptibles conforme

avanzan en la edad; esto secundario a la hiperviscosidad del moco lo que induce a



una obstruccion bronquial y respuesta inflamatoria, lo que se convierte en un ciclo

repetitivo causando asi una lesion irreversible en el parénquima pulmonar.*°

La respuesta inflamatoria de las vias aéreas tiene un inicio precoz durante la vida
del paciente con fibrosis quistica, conforme avanza la inflamacion las vias aéreas se
obstruyen y lesionan por liberacion de las quimiocinas, citoquinas, proteasas y

radicales libres de oxigeno; lo que provoca una destruccion pulmonar. ®

Las citoquinas que derivan de los macrofagos contribuyen a la respuesta
inflamatoria de las vias aéreas secundario a la quimioatraccion y degranulacion de
neutrofilos, a través de la induccion de la IL-8 por las células epiteliales; ademas la
IL-7 esta elevada en el parénquima pulmonar lo cual esta involucrada en el

reclutamiento de neutréfilos y defensa frente a bacterias Gram-negativas.®

Se sugiere que la inflamaciéon de las vias aéreas no solo se debe a la infeccion
grave; sino a una respuesta desmedida de dicha infeccién, esto se debe a que en el
parénquima pulmonar con fibrosis quistica la infeccion se hace cronica, lo cual

provoca una secrecion continua de agentes pro inflamatorios.®

La consecuencia de la infeccidn crénica se debe no solo al patégeno en si; sino a la
alteracion que el moco tiene secundario a la deshidratacion provocando asi una
incapacidad de remover los patdgenos estimulando una sobreproduccién de
mucinas y una respuesta desmedida de los mecanismos de inflamacién; como
consecuencia habra una extensa respuesta de neutréfilos polimorfonucleares que al
ser destruidos lesionaran las vias respiratorias secundaria a la protedlisis y

condrdlisis del tejido de sostén de las vias areas.®

Secundario al dafio pulmonar la sintomatologia sera tos progresiva, productiva con
periodos de remisidn y exacerbaciones, taquipnea y hasta tiraje. Y conforme la
lesién pulmonar aumente habra un incremento de la disnea que se puede asociar a

intolerancia al ejercicio.®

Los analisis de esputo deben realizarse de manera rutinaria en un paciente con
fibrosis quistica lo cual permite tener un panorama del estado clinico del paciente.
Cuando se dice que un paciente con fibrosis quistica se encuentra

colonizadol/infeccién bronquial cronica es secundario a un aislamiento de un germen
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en esputo de 3 cultivos durante 6 meses.!?

Las exacerbaciones respiratorias son definidas como un conjunto de signos
(aumento de la frecuencia respiratoria y uso de musculos accesorios, disminucion
en la auscultaciéon pulmonar, descenso de parametros funcionales respiratorios,
disminucion de la saturacibn de oxigeno arterial, pérdida de peso, fiebre con
leucocitosis, hemoptisis) y sintomas (aumento de la frecuencia y duracién de la tos,
aumento de la produccion de esputo, cambios de color y consistencia del esputo,
aumento de disnea). No hay una definicién estricta de la clasificacion de las
exacerbaciones pero se considera grave cuando hay disminucion del FEV: (15-20%

al basal) o cuando no hay una respuesta adecuada a los antibiéticos.!

3.4.1.1 Microorganismos

Los gérmenes frecuentemente encontrados en pacientes con fibrosis quistica
Haemophilus influenzae, Staphyloccocus aureus y Pseudomonas aeruginosa. A
lo largo de la enfermedad cada patdgeno tiene relacion con la edad del
paciente; el primer patégeno aislado en la via respiratoria suele ser
Staphyloccocus aureus. Su afinidad decrece conforme avanzan en edad; asi
mismo la presencia crénica de dicho germen suele provocar una mayor
destruccién en las vias aéreas. Esto aumentara la respuesta neutrofilica
afectando principalmente los espacios peri y endobronquiales; es por ello que
en la deteccion se debe tener como objetivo la erradicaciébn completa; posterior
la P. aeruginosa se ve facilitada por la presencia de S. Aureus provocando una
colonizacibn por P. aeruginosa ambas pueden coexistir pero al estar
establecida la infeccién por P. aeruginosa hay una inhibicién de S. Aureus. Se
suele encontrar una colonizacion alrededor de los 10 afios de edad. Lo cual va

relacionado a la calidad de vida.> !

3.4.1.1.1 Staphyloccocus aureus

Causa enfermedad por la produccién de toxinas o invasion directa lo
que destruye el tejido. A nivel respiratorio puede estar causado
secundario a aspiracion de secreciones bucales o diseminaciones

hematégenas. Los nifios suelen ser portadores a nivel de
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bucofaringea; La incidencia en pacientes con fibrosis quistica suele
estar entre el 20 y 40%**?

3.4.1.1.2 Haemophilus influenzae

Microorganismo bacilo gram negativo pequefio, principalmente
asociado a infecciones en pacientes pediatricos ya que coloniza el
tracto respiratorio superior desde los primeros meses de vida. Este
suele ser poco comun en los pacientes con fibrosis quistica de inicio

precoz; esta asociado a colonizacion crénica.’ 2

3.4.1.1.3 Pseudomonas aeruginosa

Debe su nombre a que se observaban en parejas lo que asemejaba a
una célula unica, suele ser de caracter oportunista. A lo largo de la
etapa escolar aproximadamente el 95% de los pacientes con fibrosis
quistica se encuentran crénicamente colonizados por P. aeruginosa,
la cual se caracteriza por produccion de alginatos lo que provoca
micro colonias en las vias aéreas. A medida que aumenta la edad del
paciente aumenta la prevalencia por dicha infeccion. El tipo mucoide
estd asociado a mayores exacerbaciones y disminucion en la
funcionalidad pulmonar; la colonizacion cronica de inicio precoz suele

estar asociado a una mayor morbimortalidad.® 111213
3.4.2 Enfermedad digestiva

Seguido de las manifestaciones pulmonares, la enfermedad digestiva es de las
principales causas de morbilidad en los pacientes con fibrosis quistica. La
mutacién en el gen de la proteina CFTR aumenta la viscosidad de las secreciones
lo cual provoca una obstruccién de los conductos de pancreas exocrino, higado e

intestinos que suelen ser los mas dafiados a nivel digestivo.®
El compromiso digestivo inicia en el periodo neonatal; puede encontrarse como un

ileo meconial del 10 al 15% de los casos, es por ello que todo caso de ileo

meconial debe descartarse fibrosis quistica la cual suele estar asociada a ictericia
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neonatal prolongada; la insuficiencia pancreética se presenta del 80 al 85% de los
pacientes con fibrosis quistica.*

Algunos casos pueden no presentar sintomatologia evidente; pero el paciente
suele presentar retardo del crecimiento asociado a desnutricion, de acuerdo a la
Fundacién Internacional de la Fibrosis Quistica, el 20% de los nifios afectados se
presentan por debajo del percentil 5 en peso y/o talla para la edad.*®

En los pacientes con fibrosis quistica la CFTR que se localiza en la parte apical de
la célula intestinal ocasiona un bloqueo en la secrecién de Cl y reabsorcién de Na.
Como consecuencia deshidrata el contenido causando asi una obstruccion
intestinal distal; este suele ser el caso del ileo meconial. Asi mismo esta alteracion

afecta la absorcion y excrecion de los acidos grasos esenciales.* ®

3.4.2.1 Insuficiencia pancreatica

La insuficiencia pancreatica exocrina suele ser de las manifestaciones mas
tempranas en el 85% de los pacientes. Estos pueden presentar obstruccion
total o parcial ya que el contenido suele ser viscoso, deshidratado y
deficiente de bicarbonato esto provoca una digestion deficiente,
taponamiento en los ductos intralobulares; provocando digestion retrograda
lo que dafa los acinos y esto como consecuencia deja areas quisticas

fibrosadas. *'°

La funcién del pancreas exocrino es la produccion de liquido alcalino rico
en bicarbonato y enzimas. En los pacientes con fibrosis quistica esta
alterada la composicién del fluido lo cual aumenta la precipitacion de
proteinas, como consecuencia se obstruyen dichos conductos, causando

una autolisis acinar lo cual deja el tejido dafiado y fibrosado.®

La alteracibn de las secreciones enzimaticas principalmente lipasa,
colipasa, amilasa, fosfolipasa A y tripsina asi como secrecién de agua y
bicarbonato provoca una maldigestion y malabsorcion de proteinas y

grasas, provocando esteatorrea en los pacientes.®

La sintomatologia suele ir asociada a esteatorrea, distencién abdominal,

retraso del crecimiento y/o desnutricibn lo cual se relaciona a la
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malabsorcion y deposiciones abundantes en ciertos casos los pacientes
suelen presentar prolapso rectal por las deposiciones abundantes.®®

Los métodos diagndsticos pueden ser de caracter directo o indirecto,
principalmente se sospecha cuando hay esteatorrea; con lo cual se puede
analizar las heces durante 72 horas y posterior calcular el coeficiente de
absorcion de grasas. La prueba de estimulacién pancreética directa es un

método efectivo pero invasivo, por lo que no es el de primera opcion.* > 15

Debe haber una deteccion temprana de insuficiencia pancreatica exocrina
ya que existe la relacién negativa entre el estado nutricional y la funcién
pulmonar; por lo que el tratamiento principalmente debe mejorar el estado

nutricional, modificando las deficiencias nutricionales.  1°

3.4.2.2 Enfermedad hepatica

La afeccion hepatica se documento desde las primeras descripciones de
la fibrosis quistica, se describe principalmente en necropsias; a pesar que
Unicamente del 5 al 7% de los pacientes con fibrosis quistica desarrolla
cirrosis multilobulillar. La hepatopatia no suele mostrar sintomatologia
clinica; sin embargo es la segunda causa de mortalidad en pacientes con

fibrosis quistica.®

La afecciéon de la CFTR la cual esta localizada en la membrana apical de
las células, no se expresa adecuadamente en el epitelio de los conductos
biliares intra y extra hepaticos; afectando la funcionalidad del canal de CI
dependiente de AMPc del epitelio ducto biliar, causando una salida de ClI
por consiguiente una absorcibn de Na y agua aumentada. Como
consecuencia se altera el flujo de liquido biliar por los canaliculos; lo que

culmina en una cirrosis biliar focal.*

No se tiene determinado porque ciertos pacientes desarrollan enfermedad
hepatica; asi mismo no se ha documentado si afecta a ciertas mutaciones
en espacial. La esteatosis hepatica suele presentarse con hepatomegalia
e higado blando; principalmente en los pacientes en edad escolar o

adolescentes se puede presentar hepatomegalia asintomética. Cuando se
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documenta cirrosis multilobulillar en estados avanzados la sintomatologia
se acompafa de anemia, vomitos hematicos o melena que siguieren

varices esofagicas y hasta falla hepética. ®

Por la ausencia de sintomas es dificil el diagnéstico es por ello que un
examen fisico se debe realizar en cada visita, realizar pruebas de funcién
hepatica anuales; de existir enfermedad hepatica documentada el estudio

de imagenes es un método eficaz y no invasivo.!

3.4.3 Nutricién

El estado nutricional en el paciente con fibrosis quistica es un factor critico en el
manejo de la enfermedad y se encuentra asociado directamente con la afeccién

pulmonar y su desarrollo.! > 16

La desnutricion del paciente con fibrosis quistica esta asociada a la malabsorcion y
maldigestion, ya que estos pacientes deben tener un desarrollo lo mas normal a su
edad para tener una supervivencia mas alta; asi mismo esta relacionada al
deterioro de la funciéon pulmonar, es por ello que la intervencién precoz y eficaz

compensa las fallas del crecimiento.? %*

Debido a que el estado nutricional estd relacionado a la malabsorcién y
maldigestion es necesario equilibrar el consumo energético y el gasto calérico,
aumentando la ingesta de nutrientes necesarios, la insuficiencia pancreética
provoca un gasto aumentado de energia, asi mismo existe una pérdida de

proteinas en los esputos.? 7

3.4.4 Diagnéstico

Para la realizacion de un diagnéstico no siempre suele ser sencillo, en los
Estados Unidos aproximadamente el 8% de los diagndsticos se realizan hasta los
10 aflos de edad. Para realizar un diagnéstico adecuado la prueba de eleccién es

el Test de Sudor positivo.* > 18
La fibrosis quistica se caracteriza por anormalidades en el trasporte de iones Cl y

Na. Este defecto es capaz de provocar alteraciones hidroelectroliticas. El

diagnéstico precoz influird en la calidad de vida del paciente.?
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En un estudio realizado en el Hospital Pediatrico William Soler en Cuba de los
pacientes estudiados mas del 50% presentaron sintomatologia alrededor del

primer afio de vida.?

3.4.4.1 Test de sudor

Es la Unica prueba aceptada para confirmar el diagnostico es el test
cuantitativo de iontoforesis con pilocarpina, realizado en manos expertas;
consiste en la estimulacion de sudoracién por medio de la iontoforesis con
pilocarpina para ser tomada la muestra mediante papel filtro o gasa pre-

pesada.®

3.4.4.1.1 Método de Gibson y Cooke

Es considerado el método bioquimico adecuado para el
diagnéstico de fibrosis quistica descrito por primera vez en
1959; el cual consiste en la introduccibn una cantidad de
pilocarpina en la piel por medio de una corriente eléctrica de
5mAmp, lo cual provoca un estimulo en las glandulas
sudoriparas, posterior se recolecta la muestra la cual debe ser
de 50 a 100mg; asi como una determinacion de sodio y/o cloro

utilizando un calorimetro.!

La interpretacion de los resultados se realiza de una muestra de
100mg de sudor una valoracién de 40 mmol/L o menor como
negativa; un resultado de 40 a 60 mmol/L dudoso,
recomendable repetirla; y un resultado mayor a 60 mmol/L

como positivo.!

Al realizar el procedimiento de la forma adecuada el test de
sudor tendra una confiabilidad de mas del 95%; cuando existen
resultados dudosos la recomendacion es repetir la toma de
muestra con una mayor cantidad de sudor, si el resultado
persiste negativo o dudoso pero las caracteristicas clinicas son

evidentes, puede considerarse un caso atipico.!
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3.5

Mutaciones

La fibrosis quistica es causa de la mutacion en el gen regulador de la conductancia
transmembrana (CFTR), la proteina CFTR es una proteina transmembrana
glicosilada que tiene una longitud de 1.480 aminoacidos, la cual esta expresada en
las células epiteliales de los tejidos exocrinos principalmente pulmén, pancreas,
glandulas sudoriparas y conductores deferentes; su funcion como canal de cloro

asi mismo sirve para regular otras proteinas.®

3.5.1 Clasificacién

3.6

Las mutaciones se han agrupado en cinco grandes grupos por sus
caracteristicas:

Clase 1: ausencia de produccion de la proteina

Clase 2: defecto de procesamiento de la proteina

Clase 3: defecto en la regulacion del canal

Clase 4: defecto en la conductancia

Clase 5: alteracion del splicing o empalme

Las clases 1, 2 y 3 se consideran severas ya que hay ausencia de la
proteina en la membrana. La 4 puede ser leve ya que la proteina tiene

cierta actividad. Y la de la clase 5 tiene un efecto variable.*

La principal afeccién es la alteracién del transporte de electrolitos, en
especial del CI-, las secreciones son anormalmente espesas Yy
deshidratadas lo cual repercute en los conductos glandulares
especialmente en érganos como: pancreas, glandulas salivares, epididimo,

intestino, bronquios y bronquiolos.®
Tratamiento
El principal objetivo del tratamiento es la prevencion de la progresion de la
enfermedad, principalmente evitar el dafio pulmonar irreversible, este dafio esta

relacionado a las infecciones recurrentes lo cual provoca inflamacion crénica y

como consecuencia dafio epitelial irreversible. 11
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El tratamiento para las infecciones respiratorias debe ser agresivo y precoz, por
lo que debe tomar en cuenta la sensibilidad del microorganismo encontrado en
los cultivos de esputo, la via de administracion se individualiza con cada

paciente.

3.6.1 Tratamiento en colonizacién:

Se considera colonizacién bacteriana cuando un paciente presenta el
mismo germen en al menos 3 cultivos de esputo durante 6 meses, en este
caso se debe tratar al paciente para erradicar la colonizacion, el germen
comunmente aislado es la P. aeruginosa por lo que la terapia antibiética
de eleccion suele ser tobramicina (100-200mg/12h), gentamicina (80-
200mg/12h); una administraciébn en ciclos de 3 a 4 meses aporta

resultados 6ptimos.*?

3.6.2Tratamiento en exacerbaciones:

El tratamiento en las exacerbaciones respiratorias principalmente se basa
en devolver al paciente su estado basal clinico y funcional por lo que la
duracién del mismo suele estar determinado aproximadamente en 2
semanas apoyado tanto en la terapia antibiotica, fisioterapia respiratoria y

una nutricion adecuada.**

El tratamiento antibidtico se selecciona principalmente basado en la
sensibilidad y disponibilidad al momento, siendo este agresivo, suele

asociar una cefalosporina y un aminoglucésido principalmente.® 1

3.6.3 Tratamiento para fluidificar las secreciones:

El tratamiento de fluidificacion es uno de los pilares del tratamiento en los
pacientes con fibrosis quistica, las técnicas se basan tanto en fisioterapia
respiratoria, drenaje autégeno y respiraciéon de ciclo activo; la DNAsa
inhalada recombinante humana nebulizada es la base del tratamiento
farmacoldgico ya que ha demostrado una mejoria significativa de la

funcién pulmonar y una disminucion de las exacerbaciones.®
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4. POBLACION Y METODOS

4.1 Tipo y disefio de la investigacion:

Serie de casos.

4.2 Unidad de analisis:

4. 2.1 Unidad primaria de muestreo:

Expedientes médicos pertenecientes a pacientes pediatricos con diagnostico de
fibrosis quistica, que han asistido a los hospitales General de Enfermedades del
Instituto Guatemalteco de Seguridad Social (21 expedientes médicos) y General

San Juan de Dios (9 expedientes médicos).

4.2.2. Unidad de andlisis:

Datos clinicos y epidemiolégicos registrados en los expedientes clinicos.

4.2.3 Unidad de informacion:

Expedientes clinicos de los pacientes con diagnéstico de fibrosis quistica
comprendido en el periodo anual del 2005 al 2015 de los hospitales General de
Enfermedades del Instituto Guatemalteco de Seguridad Social (21 expedientes

médicos) y General San Juan de Dios (9 expedientes médicos).

4.3Poblaciéon y muestra

4.3.1 Poblacion:

Pacientes pediatricos comprendidos entre las edades de 0 afios a 17 afios de
ambos sexos los cuales tienen el diagnosticados de fibrosis quistica que
asisten a los hospitales General de Enfermedades del Instituto Guatemalteco de
Seguridad Social (21 expedientes médicos) y General San Juan de Dios (9

expedientes médicos). Durante el periodo del 2005 al 2015
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4.4 Seleccién de sujetos a estudio

Expediente médicos pertenecientes a pacientes pediatricos de ambos sexos con
diagnostico de fibrosis quistica de los hospitales General de Enfermedades del
Instituto Guatemalteco de Seguridad Social y General San Juan de Dios.

4.4.1 Criterios de inclusién:
e Expedientes clinicos de los pacientes con diagnéstico de fibrosis quistica.

4.4.2 Criterios de exclusioén:

e Expedientes que se encuentren extraviados o incompletos.

e Expedientes de pacientes cuyo diagndstico no ha sido confirmado.

20



45 Mediciéon de variables

Macro Variable Definicién concentual Definicion Tipo de Escala de Criterio de
variable P operacional variable medicion clasificacion
<1 afio
Tiempo que ha vivido Edad en meses o 1-5 afos
Edad una persona contando anos anqtado en Cuantitativa Razén 6-10 anos
o el expediente 11-14 afios
desde su nacimiento . ~
médico 15 - 17 afios
L - Sexo consighado Masculino
Condicion organica : o :
Sexo : : en el expediente Cualitativa Nominal
) masculina o femenina. i :
s S medico Femenino
25 Conjunto de personas
2] P . . .
=5 que pertenece auna | Se tomara la etnia Ladino / Mestizo
o E misma razay, asignada o Xinca
% 3 Etnia generalmente, a una | autodenominada Cualitativa Nominal Garifuna
oS misma comunidad en el expediente Maya
linglistica y cultural. médico Otros
Se clasificara
Lugar donde una dependiendo del Los 22
- : lugar de donde o .
Lugar de origen | persona haya nacido y rocede Cualitativa Nominal departamentos de
haya sido inscrita. P p Guatemala
establecido en el
expediente médico
La edad que el
" i
2 : ~ paciente haya
S Edad de Edad cumplida €N anos | tenido cuando se o . Edad en meses y
O o . . 0 meses al confirmar el - Cuantitativa Nominal ~
=0 diagnéstico . o confirmo el afios
T c diagnastico. di P
5= iagnostico de
S o fibrosis quistica
o Estado de Clasificacion utilizando | Valor determinado o , Patron restrictivo
- : . . Cualitativa Nominal . .
funcién escala de espirometria. | en la ultima Patrén obstructivo
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pulmonar espirometria Mixto
S In i I lasificacion
Insuficiencia pé(r:w?:?:;sdgg Sr?a gs?asblgiiiig al Si
ancreatica - ; o . Cualitativa Nominal
P . formacion adecuada de | diagnostico mas No
exocrina . >
las enzimas reciente
Grado de adecuacion -
de las caracteristicas Estado nutricional Desnutrido
Estado L mas reciente
- anatémicas y , oL . Normal
nutricional D segun patrones de Cualitativa Ordinal
fisiologicas con I . . Sobrepeso
actual crecimiento infantil
respecto a un Obeso
. OMS
parametro
. : . Pseudomonas
Capacidad de las Diagnostico :
: . aeruginosa
o, bacterias para confirmado por .
Colonizacién : N~ , Haemophilus
. establecerse y toma de cultivos Cualitativa Nominal .
bacteriana L influenzae
multiplicarse en documentado en
. Staphyloccocus
mucosas del huésped | papeleta Otros
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4.6 Técnicas, procesos e instrumentos utilizados en la recoleccion de datos

4.6.1 Técnicas de recolecciéon de datos:

Para la recoleccion de datos se utilizé la técnica de traslado de informacion de un
documento (expediente) a otro (boleta recolectora de datos) la cual se encontré en
los expedientes médicos de los hospitales General de Enfermedades del Instituto
Guatemalteco de Seguridad Social y General San Juan de Dios.

4.6.2 Procesos:

a) Posterior a la autorizacion del protocolo, se solicitdé a los respectivos archivos
médicos los expedientes de los pacientes con diagnéstico de fibrosis quistica.

b) Se recolecté la informacion conforme los expedientes médicos fueron obtenidos,
llenando todas las preguntas de la boleta recolectora de datos.

c) Se tabul6 la informacion creando una base de datos en Microsoft Excel para Mac
2011

d) Al finalizar se procesé los datos obtenidos para la realizacion del informe final, en

el cual se presentaron los resultados y datos relevantes a la investigacion.

4.6.3 Instrumento de medicion:

Se utilizé una boleta de recoleccién de datos en la cual se asigné un codigo el cual
incluyé la primera letra de cada nombre y primer letra de cada apellido, seguido de
un namero 1 a los expedientes pertenecientes al Instituto Guatemalteco de
Seguridad Social. Namero 2 a los pertenecientes del Hospital General San Juan de
Dios, al finalizar un nimero correlativo. Cada pregunta conté con una casilla de

opciones lo cual facilité la recoleccion de los datos.

4.7 Procesamiento de datos:

4.7.1 Procesamiento de datos:

Con la informacién recolectada ser realiz6 una tabulacion manual de los
resultados de la boleta de recoleccion de datos; posterior se construyé una
base de datos en Microsoft Excel para la realizacion de cuadros y tablas para
su analisis final.
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4.7.2 Andlisis de datos:

Se realizd un analisis de las variables en cuestion, con las cuales se
determinaron las caracteristicas clinicas y epidemiolégicas encontradas en
los pacientes, se describié y analizd por proporciones para establecer las

caracteristicas determinadas.

4.8 Limites de la investigacion:

4.8.1 Obstéaculos riesgos y dificultades:

La presente investigacion tenia contemplado entre sus caracteristicas
epidemiolégicas caracterizar la etnia del paciente, debido a que en el

expediente no se contd con dicho dato, no se tomo en cuenta la caracteristica.

4.8.2 Alcances:
Los alcances y aportes de la investigacion son los siguientes:

e Se aportd una base actualizada de los pacientes con fibrosis quistica
tratados en los hospitales con mayor numero de casos de pacientes
con fibrosis quistica.

e Los resultados se podran utilizar como base para futuras

investigaciones.
4.9 Aspectos éticos de la investigacion:
4.9.1 Principios éticos generales:

Se conservd la confidencialidad de los pacientes respetando los datos personales
encontrados en los expedientes médicos sin hacer uso de los mismos

identidades para la publicacion de los resultados.

4.9.2 Categoria de riesgo:

La presente investigacion se clasifico como una categoria | (sin riesgo) ya que
Unicamente se tomoé datos ya establecidos en los expedientes, esto no generara

riesgo sobre los pacientes.
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5. RESULTADOS

Los siguientes resultados parten de la investigacion y recoleccion de datos de los
expedientes médicos pertenecientes a pacientes pediatricos con diagnéstico de fibrosis
quistica de los hospitales General de Enfermedades del Instituto Guatemalteco de
Seguridad Social y General San Juan de Dios, siendo estos los hospitales de mayor
referencia de casos de fibrosis quistica del pais, el Instituto Guatemalteco de Seguridad
Social actualmente cuenta con 21 pacientes y el San Juan de Dios con 9 pacientes.

TABLAS.1
Caracteristicas epidemiolégicas segun edad, sexo y lugar de origen de los pacientes
con diagnostico de fibrosis quistica de los hospitales General de Enfermedades del
Instituto Guatemalteco de Seguridad Social y General San Juan de Dios Guatemala

junio-julio 2016
N= 30
EDAD
f (%)
< 1 Afio 1(3
1- 5 Aios 8 (27)
6- 10 Afos 10 (33)
11-14 Anos 5 (17)
15-17 Afos* 6 (20)
SEXO
f (%)
Femenino 19 (63)
Masculino 11 (37)
LUGAR DE ORIGEN
f (%)
Urbano 19 (63)
Rural 11 (37)

*Se tomo en cuenta pacientes de 15-17 afios por llevar seguimiento en el area pediétrica.
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TABLA 5.2
Caracteristicas clinicas de los pacientes con diagndstico de fibrosis quistica de los hospitales
General de Enfermedades del Instituto Guatemalteco de Seguridad Social y General San Juan de

Dios

N=18*
f (%)
Obstructivo 11 (61)
Restrictivo 2(11)
Normal 5(28)

espirometria

*Se toma Unicamente los pacientes que se les realizé

N=30
f (%)
>12 meses 21 (70)
13-50 meses 4(14)
<51 meses 5(16)

f (%)
Si 23 (77)
No 7(23)

f (%)
Pseudomona 22 (73)
Staphyloccocus 4(13)
Otro 4(13)

f (%)
Desnutrido 27 (90)
Normal 3 (10)
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6. DISCUSION

La fibrosis quistica a sido una enfermedad la cual ha ido en evolucion gracias a la
tecnologia lo cual a proporcionado técnicas mas certeras de diagnéstico, el hospital
General de Enfermedades del Instituto Guatemalteco de Seguridad Social es
actualmente el hospital de mayor referencia de casos de pacientes con fibrosis quistica de
Guatemala contando con 21 pacientes diagnosticados y tratados, seguido del hospital

General San Juan de Dios con 9 pacientes.

Se estudid 30 casos de expedientes médicos de pacientes pediatricos con fibrosis

quistica, comprendidas de un periodo del 2005 al 2015.

Entre las caracteristicas epidemiolégicas se encuentran la distribucion por sexo de la cual
se encontr6 un mayor nimero de casos del sexo femenino con 63% y masculino 37%
(anexo tabla 11.1) lo cual difiere de estudios previos realizados en Cuba durante los afios
1998 al 2002 en el cual se ve un predominio de pacientes del sexo masculino, estudio
similar realizado en Argentina en el afio 1968 a 1988.%* esto podria deberse a la mayor

proporcion de mujeres a nivel nacional.

De la edad de pacientes se encontré un mayor porcentaje entre el rango de edades de 6
a 10 afos con un 33% seguido de los pacientes de 1 a 5 afios con 27% y el rango de
pacientes mayores de 15 afios represent6 el 20% (anexo tabla 11.2). La expectativa de
vida ha ido en aumento, conforme la deteccién se realiza precozmente. Los pacientes
nacidos en la Ultima década tienen una mayor expectativa de vida en comparacion con los
pacientes que actualmente viven con fibrosis quistica. En México para los afios noventa la
expectativa de vida radicaba en nueve afio aproximadamente, ahora con la
implementacion de terapias adecuadas y diagnosticos precoces la expectativa aumento
hasta los dieciocho afios.? 4 Conforme las técnicas de diagndstico han mejorado

expectativa de vida lo ha hecho de igual manera.

El lugar de procedencia con mayor nimero de casos es el area urbana (Ciudad de
Guatemala) con un 63%. (anexo tabla 11.3). No se cuenta con informacion internacional

relacionada, se considera que haya predominio de casos del &rea urbana ya que los
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hospitales de mayor referencia se encuentran localizados dentro del area urbana lo cual a
facilitado el acceso a la atenciébn médica y el acceso a especialistas.

La edad de diagnéstico se encontré que el 40% ha sido diagnosticado antes de los 6
meses de edad seguido del 37% en el rango de los 7 a 12 meses de vida (anexo tabla
11.4). Para la realizacion de un diagnostico no siempre suele ser sencillo, en los Estados
Unidos aproximadamente el 8% de los diagnosticos se realizan hasta los 10 afios de
edad, se estima que el 95% de los pacientes al momento de ser diagnosticados ya
presentan enfermedad respiratoria y malabsorcion, lo cual compromete al paciente con
complicaciones irreversibles, de no ser tratado oportunamente.* & 20 Debido a que mas
de la mitad de los casos ha sido diagnosticado antes del afio de edad se espera que
tengan una expectativa de vida mejor ya que el diagnostico temprano esta relacionado a

menor dafio irreversible en los principales érganos relacionados a la fibrosis quistica.

De los pacientes estudiados el 61% presentd un patrén obstructivo, el 11% un patrén
restrictivo y 28% un patron normal en la ultima espirometria (anexo tabla 11.5). La
espirometria sigue siendo una herramienta util para la clasificaciéon de funcién pulmonar
con la limitante que no se suele realizar de rutina a los pacientes menores de 5 afios por
su poca colaboracién; las manifestaciones respiratorias representan un 90% de la
morbimortalidad de los pacientes con fibrosis quistica.” El patrén obstructivo presenta un
mayor porcentaje esto puede ser debido a la cantidad de moco que los pacientes con

fibrosis quistica manejan.

El 77% de los pacientes con fibrosis quistica presenté insuficiencia pancreatica exocrina
(anexo tabla 11.6) Seguido de las manifestaciones pulmonares, la enfermedad digestiva
es de las principales causas de morbilidad en los pacientes con fibrosis quistica, la
mutacién en el gen de la proteina CFTR aumenta la viscosidad de las secreciones lo cual
provoca una obstruccién de los conductos de pancreas exocrino.® Este resultado
concuerda con la teoria ya que se dice que el 85% de los pacientes al diagnéstico ya

poseen un dafio pancreatico.

De los pacientes estudiados el 90% presentd un estado de desnutriciébn (anexo tabla
11.7). El estado nutricional en el paciente con fibrosis quistica es un factor critico en el
manejo de la enfermedad y se encuentra asociado directamente con la afeccion pulmonar
y su desarrollo.! ® 18 Debido a que el estado nutricional esta relacionado a la malabsorcion

y maldigestion es necesario equilibrar el consumo energético y el gasto caldrico,
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aumentando la ingesta de nutrientes necesarios, la insuficiencia pancreética provoca un

gasto aumentado de energia, asi mismo existe una pérdida de proteinas en los esputos.

2,19

En cuanto a la colonizacién patogénica se encontré un 73% por Pseudomona aeruginosa
seguido del 13% por Staphyloccocus aureus y 13% causado por otros patdégenos (anexo
tabla 11.8). Durante los primeros meses de vida se desarrolla una colonizaciéon cronica
por bacterias especificas las cuales se hacen susceptibles conforme avanzan en la edad;
esto secundario a la hiperviscosidad del moco lo que induce a una obstruccion bronquial y
respuesta inflamatoria, lo que se convierte en un ciclo repetitivo causando asi una lesion

irreversible en el parénquima pulmonar.®?
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7.1

7.2

7.3

7. CONCLUSIONES

Las caracteristicas epidemiolégicas segun sexo predominé el femenino, el
rango de edad con mayores casos se encontrg entre las edades de 6 a los 10
afos y la mayoria pertenece a pacientes provenientes del area urbana.

Las caracteristicas clinicas segun edad de diagndstico predomino el rango de
los 0 a los 6 meses de vida, de la funcién pulmonar hubo un mayor porcentaje
de pacientes con patron obstructivo, la mayoria cursa con insuficiencia
pancredtica exocrina y desnutricién, la colonizacion patégena mas frecuente

fue por Pseudomona aeruginosa.
La mayor proporcion de pacientes esta comprendida por el sexo femenino,

entre las edades de 6 a los 10 afios, de las areas urbanas, de las cuales

poseen un patrén obstructivo y se encuentran colonizadas por Pseudomona.
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8. RECOMENDACIONES

8.1 Al los Hospitales Instituto Guatemalteco de Seguridad Social y General San
Juan de Dios:

Continuar con el seguimiento de los pacientes con fibrosis quistica, dar consulta
psicolégica a los pacientes pediatricos para que tengan conocimiento de su
enfermedad.

8.2 Al los padres:

Brindar orientacion genética con respecto a la fibrosis quistica y la probabilidad de

tener otro hijo con dicha enfermedad.
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9. APORTES

La presente investigacion generd datos estadisticos de los pacientes con fibrosis quistica
de Guatemala, esto permitirda ampliar el conocimiento a futuras investigaciones, nos
permite ver un panorama de la poblacion pediatrica que padece fibrosis quistica y su

desarrollo clinico.
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11. ANEXOS

TABLA 11.1

Distribucion por sexo de los pacientes pediatricos con

fibrosis quistica

SEXO FRECUENCIA | PORCENTAJE
FEMENINO 19 63
MASCULINO 11 37
TOTAL 30 100
TABLA 11.2

Distribucion de pacientes con fibrosis quistica por rango de edades

EDAD FRECUENCIA PORCENTAJE
<1 ANO 1 3
1- 5 ANOS 8 27
6- 10 ANOS 10 33
11-14 ANOS 5 17
15< ANOS 6 20
TOTAL 30 100
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TABLA 11.3

Distribucion de los pacientes con fibrosis quistica por lugar

de origen
LUGAR FRECUENCIA | PORCENTAJE
GUATEMALA 19 63
ESCUINTLA 3 10
HUEHUETENANGO 2 I
IZABAL 1 3
SANTA ROSA 1 3
QUETZALTENANGO 1 3
BAJA VERAPAZ 1 3
JUTIAPA 1 3
CHIQUIMULA 1 3
TOTAL 30 100
TABLA 11.4

Distribucion por rangos de edad de diagnéstico de los
pacientes con fibrosis quistica

RANGOS FRECUENCIA | PORCENTAJE
0-6 MESES 12 40
7-12 MESES 9 30
13-24 MESES 1 3
25-50 MESES 3 10
51-60MESES 1 3
>61 MESES 4 13
TOTAL 30 100
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TABLA 11.5

Funcion pulmonar por patrones respiratorios de
espirometria de los pacientes con fibrosis quistica

PATRON FRECUENCIA | PORCENTAJE
OBSTRUCTIVO 11 61%
RESTRICTIVO 2 11%

MIXTO 0 0%

NORMAL 5 28%

TOTAL* 18 100%

*Se toma Unicamente los pacientes que se les realizé espirometria

Distribucion de pacientes con fibrosis quistica con antecedente de

TABLA 11.6

insuficiencia pancreética exocrina

PATRON FRECUENCIA PORCENTAJE
CON INSUFICIENCIA
PANCREATICA
EXOCRINA 77
SIN INSUFICIENCIA
PANCREATICA
EXOCRINA 23
TOTAL 100
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TABLA 11.7

Distribucion de pacientes con fibrosis quistica por

estado nutricional

ESTADO
NUTRICIONAL | FRECUENCIA | PORCENTAJE
DESNUTRICION 27 90
NORMAL 3 10
SOBREPESO 0 0
OBESO 0 0
TOTAL 30 100
TABLA 11.8

Distribucion de colonizacién patégena en los pacientes con
fibrosis quistica

PATOGENO FRECUENCIA | PORCENTAJE
PSEUDOMONA 22 73
HAEMOPHILUS |I. 0 0
STREPTOCOCCUS 0 0
STAPHYLOCCOCUS

A. 4 13

OTRO 4 13

TOTAL 30 100
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TABLA 11.9

Caracteristicas clinicas generales de los pacientes con diagndstico de fibrosis quistica
por rango de edad de diagndstico de los hospitales
General de Enfermedades del Instituto Guatemalteco de Seguridad Social y General San Juan de Dios
Guatemala junio-julio 2016

Edad de

Funcién pulmonar

insuficiencia pancreatica

Colonizacion patégena

Estado nutricional

diagnéstico Obstructivo | Restrictivo Normal No aplica* Si No Pseudomona | Staphyloccocus Otro Desnutricion Normal
f % f % f % f % f % f % f % f % f % f % f %

0-6 MESES 2 7 1 3 1 3 8 27 10 33 2 7 10 33 1 3 1 3 12 40 0 0

7-12 MESES 2 7 1 3 3 10 3 10 6 20 3 10 5 17 2 7 2 7 6 20 3 10
13-24 MESES 1 3 0 0 0 0 0 0 1 3 0 0 1 3 0 0 0 0 1 3 0 0
25-50 MESES 2 7 0 0 0 0 1 3 2 7 1 3 1 3 1 3 1 3 3 10 0 0
51-60MESES 0 0 0 0 1 3 0 0 1 3 0 0 1 3 0 0 0 0 1 3 0 0
>61 MESES 4 13 0 0 0 0 0 0 3 10 1 3 4 13 0 0 0 0 4 13 0 0

TOTAL 11 37 2 7 5 17 12 40 23 7 7 23 22 73 4 13 4 13 27 90 3 10

*No aplica a los pacientes menores de 5 afios que no se les realiza espirometria rutinaria por poca colaboracion.
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EDAD DE DIAGNOSTICO:

FUNCION PULMONAR: INSUFICIENCIA PANCREATICA:
PATRON OBSTRUCTIVO: Sl
PATRON RESTRICTIVO: NO
MIXTO:
NA:
NORMAL:

i B ESTADO NUTRICIONAL:
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. Infrapeso:
Pseudomona aeruginosa:
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Haemophilus influenzae:
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Streptococcus pneumoniae:
Sobrepeso:
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