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RESUMEN

Objetivo: Determinar las caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de los pacientes con
diagnoéstico confirmado de fibrosis quistica, atendidos en el area de Neumologia
Pediatrica del Hospital Vicente Corral Moscoso de Cuenca, durante el periodo enero —
diciembre 2017.

Metodologia: Estudio descriptivo, realizado en pacientes con diagndstico confirmado
de fibrosis quistica. Los datos fueron recogidos de forma directa mediante una
encuesta validada y también se tomdé informacion de las historias clinicas. La
informacion se proces6 en el programa SPSS version 15 y se obtuvo: frecuencias,

porcentajes, medias, desviaciones estandares, valores maximos y minimos.

Resultados: Se encontrd un total de 31 pacientes, 61,3 % sexo masculino, 38,7 %
sexo femenino, la media de edad actual se estableci6 en 94,06 meses, residentes en la
zona urbana 74,2 % y no poseen seguro de salud 58,1 %. El 25,8 % de los pacientes
consultaron entre 4 y 6 médicos para determinar la enfermedad y 90,3 % tuvieron
hospitalizaciones previas. El motivo de consulta frecuente es infeccidn respiratoria a
repeticion en 77,4 %. La edad al diagnostico de la enfermedad fue en 38,7 % de los
casos entre 1 a 35 meses de vida. Durante los ultimos 12 meses, 45,2 % de los
pacientes han requerido hospitalizaciones debido a exacerbaciones infecciosas. Se
evidencia colonizacion bacteriana en 51,6 % siendo el germen frecuente Pseudomona
aeruginosa en 35,5 %. El 87,1 % de los casos han manifestado tener una adecuada

adherencia al tratamiento.

Palabras claves: Fibrosis quistica, colonizacion bacteriana, infecciones respiratorias.
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ABSTRACT:

Objective: To determine the clinical and epidemiological characteristics of patients with
confirmed diagnosis of cystic fibrosis, treated in the area of Pediatric Pneumology of the
Hospital Vicente Corral Moscoso Cuenca, during the period January - December 2017.

Methodology: Descriptive study of patients with a confirmed diagnosis of cystic fibrosis.
The data were collected directly through a validated survey and information was also
taken from the medical records. The information was processed in the SPSS program
version 15 and was obtained: frequencies, average percentages, standard deviations,

maximum and minimum values.

Results: A total of 31 patients were found, 61.3% male, 38.7% female, the current
average age was established in 94.06 months, residents in the urban area 74.2% and
did not have insurance. of health 58.1%. 25.8% of the patients consulted between 4 and
6 doctors to determine the disease and 90.3% had previous hospitalizations. The reason
for frequent consultation is repeated respiratory infections in 77.4% of cases. The age at
diagnosis of the disease was 38.7% of cases between 1 and 35 months of life. During
the last 12 months, 45.2% of patients have required hospitalizations due to infectious
exacerbations. Bacterial colonization is evident in 51.6% of the patients, the
pseudomonas aeruginosa being the frequent germ in 35.5%, 87.1% of the cases

reported having an adequate adherence to treatment.

Key words: Cystic fibrosis, bacterial colonization, respiratory infections.
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CAPITULO I

I.I INTRODUCCION

La fibrosis quistica es una enfermedad multisistémica que genera obstruccién e
infeccion de las vias respiratorias, origina formacion y acumulacion de secreciones
espesas que afectan principalmente al aparato respiratorio, digestivo que incluye
pancreas e higado (1). Esta originada por un trastorno hereditario que codifica una
proteina llamada regulador de la conductancia transmembrana de la fibrosis quistica
(CFTR), misma que interviene como reguladora de algunos canales iénicos. Esta
proteina se expresa en las células epiteliales de varios aparatos y sistemas, por lo que
va a originar afecciones con grandes diferencias de expresion clinica (2). Es la
enfermedad hereditaria autosomica recesiva mas frecuente en la raza caucasica y la
principal causa de enfermedad pulmonar crénica en la infancia. Su frecuencia es de 1
por cada 2.500 nacidos vivos, existe un portador sano por cada 25 individuos (3).

La afectacion pulmonar progresiva es la que va a condicionar la mayor morbilidad y
mortalidad (90% casos) en estos pacientes, por lo que gran parte de los esfuerzos
terapéuticos se centran en intentar frenar este deterioro (4).

El tratamiento estd enfocado principalmente en: nutricion adecuada, medicamentos
contra la infeccion e inflamacion respiratoria y realizar regularmente la terapia
respiratoria (5). La fibrosis quistica es una enfermedad presente en nuestro medio, con
manifestaciones y complicaciones de inicio temprano. Es por ello que la importancia del
diagnéstico oportuno, es fundamental para el pronéstico y la sobrevida. Las
caracteristicas clinicas que se presentan a menudo son: heumonia recurrente y retardo

de crecimiento, esto nos deberia hacer sospechar el diagndstico de fibrosis quistica (6).

[.Il PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La fibrosis quistica es una enfermedad con una morbilidad y mortalidad elevada, debido
a que afecta mdultiples 6rganos evoluciona de manera cronica y progresiva. Es
necesario implementar modelos de atenciéon integrales, multidisciplinarios que
favorezcan el seguimiento y tratamiento de los pacientes con este padecimiento (7). Los
pacientes con fibrosis quistica se enfrentan a una gama de dificultades entre las que se

encuentran: barreras para acceder a un diagndstico correcto, carencia de informacion,
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falta de conocimiento cientifico, baja calidad del cuidado de la salud y alto costo de los
medicamentos existentes (8). Ademas presentan diversas repercusiones en la vida
cotidiana que pueden afectar negativamente a su integracion con el medio. El tiempo
diario que deben dedicar a la administracion de medicamentos, fisioterapia, la cantidad
de medicamentos que deben tomar, ausentismo escolar por controles médicos o
ingresos por recaidas, las pérdidas de horas de trabajo de los padres (9).

En un estudio en el “Hospital Eugenio Espejo” en 68 pacientes con diagndstico de
fibrosis quistica reporté que el género mayormente afectado es el femenino con 52,9 %,
cultivos positivos en el 79,4 %; hubo un porcentaje similar de 25 % para Pseudomona
aeruginosa, Stafilococcus aureus y negativos en el 20.6 %, se determin6 que 25 % de

los pacientes presentaron desnutricion (10).

En el Hospital “J.M de los Rios” de Caracas en 41 nifios con diagnéstico de fibrosis
quistica se pudo concluir que la edad de presentacion frecuente es en pacientes
preescolares y escolares, la mayoria pertenecian al sexo masculino 78 %, la
manifestacion otorrinolaringolégica prevalente fue la rinosinusitis en el 73 %, mientras
que en el tracto gastrointestinal la alteracion mayormente encontrada fue la insuficiencia

pancreética en un 48 % (11).

En el “Hospital Nacional Edgardo Rebagliati Martins" en la ciudad de Lima se estudio un
total de 12 pacientes con diagnéstico de fibrosis quistica. Los resultados encontrados
fueron el 50 % de la poblacion estudiada es de sexo masculino, la edad al diagndstico
fue 23,8 meses. Los sintomas que presentaron son: 83,3 % pobre ganancia ponderal,
75 % tos cronica, 41,7 % diarrea crénica. La bacteria aislada con mayor frecuencia en
la secrecion respiratoria fue Pseudomona aeruginosa en el 90,9 % (12).

No se ha realizado un perfil epidemioldgico de esta enfermedad en nuestro hospital por
lo cual se desconocen datos sobre las circunstancias que envuelven la problematica de
dicha enfermedad respiratoria considerada en el grupo de enfermedades catastréficas,
por lo cual este estudio se propone identificar las variables que se hallan inmersas en
este problema de salud. Con lo anterior mencionado se plantea la siguiente pregunta de

investigacion: ¢ Cual es el perfil clinico y epidemioldgico de los nifios/as con diagndéstico
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de fibrosis quistica, atendidos en el area de Neumologia Pediatrica del Hospital Vicente

Corral Moscoso de Cuenca, durante el periodo enero — diciembre 2017?

LIl JUSTIFICACION

Conocer las caracteristicas clinicas y epidemiologicas de la fibrosis quistica es
fundamental para el personal de salud que a diario brinda atencién a pacientes con
sintomatologia respiratoria y digestiva cronica en los cuales la falta de sospecha clinica
ha llevado a subdiagnosticar esta afeccion, por lo cual es fundamental identificar las
caracteristicas que motivaron la consulta en esta institucion que podrian servir como
referencia para garantizar un diagnostico y tratamiento oportuno. EI manejo oportuno
permitird lograr un beneficio social, mejorar la calidad de vida de los pacientes, realizar
una planificacion dirigida, vigilar la adherencia al tratamiento, acceso a medicacion,

ausentismo escolar, apoyo familiar, entre otras.

También es significativo para la institucion conocer el nidmero de pacientes con
diagndstico de fibrosis quistica, los rangos de edad, medicamentos utilizados y con qué
frecuencia acuden a esta casa de salud. Con el fin de realizar planificacion dirigida,
asignacion correcta de recursos y contratacion de personal adecuado para dar
respuesta a la demanda de servicios sanitarios en esta enfermedad. Sin duda el estudio
servira como punto de partida para futuras investigaciones, con disefios analiticos y
experimentales enfocados a un diagnostico y tratamiento mas adecuado. Los
resultados seran difundidos mediante la revista cientifica de la Facultad de Ciencias
Médicas de la Universidad de Cuenca, asi como por los medios de difusién del
Ministerio de Salud Publica dentro del Hospital Vicente Corral Moscoso.

CAPITULO Il

Il MARCO TEORICO

.| DEFINICION
La fibrosis quistica “es un trastorno multisistémico hereditario que afecta a nifios y
adultos que se caracteriza principalmente por obstruccién e infeccidbn de las vias

respiratorias, alteraciones del proceso digestivo y sus secuelas” (13). El rasgo
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patogénico dominante es una alteracion de las superficies epiteliales que origina una
amplia, variada, a veces desconcertante gama de manifestaciones iniciales vy
complicaciones (13).

Provoca importantes cambios histolégicos en 6rganos como el pancreas, pulmones,
higado y sistema reproductor, asi como un aumento de la concentracion de electroélitos
en el sudor. Las alteraciones mas graves se observan en las vias aéreas donde la
inflamacion endobronquial que se produce, junto con la malnutricidn, son responsables

del deterioro de la funcion respiratoria (14).

1.1l EPIDEMIOLOGIA

La mayoria de autores citan que la fibrosis quistica es mas frecuente en los grupos de
origen caucasico, en Estados Unidos se presenta en aproximadamente 1:3.000
caucasicos, 1:9.200 hispanos, 1:10.900 nativos americanos de recién nacidos vivos. En
Ecuador se presenta 1:11.000 recién nacidos vivos, en los ultimos afios se ha
registrado un aumento notable de los casos diagnosticados, en coincidencia con el
aumento del nimero de pacientes referidos a un centro especializado (15).

“En la raza caucasica la incidencia varia de 1/2.000 a 1/6.000 recién nacidos, donde

una de cada 25 personas es portador heterocigoto sano” (16).

I.1Il GENETICA

La fibrosis quistica es una enfermedad autosémica recesiva, la probabilidad en cada
embarazo es: 25% enfermos, 25% sanos, 50% portadores. El gen afectado esta en el
brazo largo del cromosoma 7, la mutacion mas frecuente es la Delta-F508 (17).
Causada por mutaciones en el gen que codifica la proteina reguladora de conductancia
transmembrana (CFTR), codifica 1.480 aminoacidos y se localiza en la membrana de
las células epiteliales. Esta proteina regulariza el flujo de electrolitos y agua. Su
disfuncion ocasiona una alteracion del transporte de cloro y sodio, produce moco

espeso Viscoso que tapona los conductos del érgano en que se localiza (16).

I1.IV MANIFESTACIONES CLINICAS

Puede cursar con diferentes manifestaciones. La afectacion respiratoria junto con la
mala absorcién constituyen el modo clasico de presentacion en pediatria. La edad de
comienzo es muy variable (18).

13
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La presentacion clinica varia en cada individuo. Pueden ser asintomaticos hasta la edad
adulta. Dentro de los sintomas que podrian presentar tenemos: ileo meconial,
infecciones respiratorias a repeticion, poliposis nasal, rinosinusitis cronica, insuficiencia
pancreatica incluye esteatorrea, deposiciones voluminosas, malolientes, falla en el
crecimiento o pobre ganancia de peso, prolapso rectal, infertilidad, trastornos musculo
esqueléticos (18).

La progresion de la enfermedad incluye exacerbaciones agudas con tos, taquipnea,
disnea, aumento de la produccion de esputo, cambios en la reologia del moco, malestar
general, anorexia, pérdida de peso. Estos eventos requieren tratamiento inmediato para
evitar el dafio pulmonar crénico (17).

Los enfermos sufren colonizaciones del arbol respiratorio por Haemophilus influenzae y
Staphylococcus aureus, que pueden erradicarse con tratamiento adecuado. Durante el
transcurso de la enfermedad la mayoria presenta colonizacibn por Pseudomona
aeruginosa, lo que se conlleva a un deterioro gradual de la funcion pulmonar (19).

Entre los gérmenes que se aislan en los cultivos se incluyen Pseudomona aeruginosa,
Staphylococcus aureus y Burkholderia cepacia. En los ultimos afios, también se ha
reportado un numero creciente de patégenos emergentes como Achromobacter y

Stenotrophomona (19).

I.V. DIAGNOSTICO
Entre las pruebas que pueden realizarse para establecer el diagnéstico de fibrosis
quistica se encuentran:

e Tamizaje neonatal: La razon para la evaluacion neonatal es que la detecciéon
precoz de la enfermedad permite realizar a una intervencion temprana y mejores
resultados debido a que los individuos afectados son diagnosticados y tratados
en una etapa inicial de la vida, en comparacion con los individuos que se
diagnostican después de presentar sintomas. Se basa en la determinacion de
niveles de tripsin6geno inmunorreactivo en sangre, las pruebas de deteccién en
recién nacidos suelen emplear dos ensayos en serie (20). Existen dos tipos de
protocolos: Protocolo Tripsindégeno Inmunorreactivo/Tripsinégeno
Inmunorreactivo: Consiste en tomar una muestra de sangre para deteccion

inicial, seguida por una segunda prueba en una muestra diferente para confirmar
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el diagnéstico, puede dar falsos positivos y falsos negativos dependiendo de las
condiciones de base de cada paciente, alcanzando una sensibilidad de 85,7 % vy
una especificidad de 99,6 %. Protocolo Tripsinégeno Inmunorreactivo / ADN:
Se toma una muestra de sangre se procesa para tripsindgeno inmunorreactivo si
el resultado es positivo, se procede al andlisis de la misma muestra para ADN
para detectar mutaciones en el gen. Se utilizan paneles para probar entre 23 y
40 mutaciones, de esta manera se puede identificar la enfermedad. Los lactantes
con resultados positivos en el tamizaje neonatal deben someterse luego de las 2
semanas de vida o con un peso mayor de 2 kilogramos a pruebas de cloros en
sudor para diagnostico confirmatorio de la enfermedad (21).

e Prueba del sudor: Es el examen estandar de oro para el diagnéstico. Se utiliza
la técnica de iontoforesis de pilocarpina cuantitativa para la medicién de la
concentracion de cloro en el sudor, requiere de una metodologia rigurosa para
evitar los resultados falsos positivos y falsos negativos. Se realiza mediante el
meétodo de Gibson & Cook tiene alta especificidad. En este método se estimula la
sudoracion mediante iontoforesis con pilocarpina, se recoge el sudor durante 30
minutos y se analiza la muestra para determinar la concentracion de electrolitos
en sudor (22).

Actualmente existen dos técnicas: 1. lontoforesis cuantitativa con
pilocarpina.- consiste en introducir una cantidad conocida de pilocarpina en la
piel a través de una pequefia corriente eléctrica, para estimular las glandulas
sudoriparas. La muestra es recolectada, pesada y se analizan Ilas
concentraciones de sodio, cloro ya sea mediante clorimetro o por el método de
Schales y Schales. Se interpreta el valor de cloro en sudor menor de 40 mmol/L:
negativo, entre 40 — 60 mmol/L: dudoso, mientras que un valor mayor de 60
mmol/L en dos determinaciones distintas confirman el diagndstico (23).

2. Conductibilidad de Macroduct.- se estimula el sudor mediante un
electroestimulador en la piel durante 30 minutos, se recoge en un disco concavo
de plastico conectado a un tubo espiral evitando los problemas de evaporacion y
mejorando la fiabilidad de la prueba. La interpretacion de la misma se realiza con

los siguientes valores: concentracion de cloro superior a 80 mmol/L: positivo,
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entre 60 y 79 mmol/L: dudoso y valores menores de 59 mmol/L: normales. Se
estima que 98-99 % de los pacientes con fibrosis quistica presentan
concentraciones de cloro en el sudor mayores 80 mmol/L. Se requiere de dos
pruebas positivas para el diagnostico confirmatorio (23).

e Estudio genético: El diagnostico molecular permite un nivel de deteccion de la
enfermedad del 68,5%. Las mutaciones incluidas en el panel varian segun la
region dependiendo de la diversidad étnica de sus poblaciones. La mayoria
evallan al menos 23 de las mutaciones mas comunes, utilizando un kit
desarrollado por el Colegio Americano de Genética Médica. En ocasiones se
puede realizar un kit ampliado que consta de 40 mutaciones. En el caso de
existir incertidumbre diagndéstica, ya sea por presentar prueba de cloros en sudor
con resultados dudosos 0 negativos y con clinica sugestiva de fibrosis quistica,
se debe solicitar secuenciacion del gen de conductancia transmembrana (CFTR),
el mismo que es un rastreo completo. Se alcanza asi la deteccion de 98 % de las
mutaciones (24). EIl analisis mutacional puede ser utilizado para confirmar el
diagnostico, detectar portadores, consejo genético, predictivo de ciertas
caracteristicas fenotipicas y estudio complementario al tamizaje neonatal (25).

e Estudio del potencial de membrana nasal: Se indica en pacientes con
resultados no concluyentes en las pruebas de cloros en sudor y en las pruebas
de ADN. Determina anormalidades en el transporte de electrolitos del epitelio

respiratorio (26).

[I.VI. TRATAMIENTO

Los principales objetivos del tratamiento de la fibrosis quistica son favorecer la
eliminacion de las secreciones, controlar la infeccion pulmonar, asi como proporcionar
una nutricion adecuada y evitar la obstruccion intestinal.

Entre estas tenemos:

Terapias de depuracion de la via aérea.- La dificultad para eliminar las secreciones
purulentas de las vias respiratorias es el problema principal de los pacientes. El
aclaramiento de la via aérea se logra mediante una combinacion de medicamentos
inhalados para fluidificar y expectorar el moco: alfadornasa, solucién salina hiperténica

junto con fisioterapia respiratoria (27).
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e La alfadornasa es una endonucleasa que disminuye la viscosidad del esputo
purulento al separar largas cadenas de ADN desnaturalizado que son liberadas
por los neutrofilos degenerantes, lo que ayuda a reducir de manera significativa
las propiedades viscoelasticas de estas secreciones para que sean eliminadas
con facilidad. Se administra una vez al dia. La solucion salina hiperténica 7 %
inhalada ayuda a fluidificar el moco que esta presente en las vias
respiratorias. Debido a que los mecanismos de accion de la alfadornasa y la
solucion salina hiperténica son diferentes, sus beneficios pueden ser
complementarios. Se administra 2 veces al dia. Los medicamentos inhalados no
deben mezclarse en el mismo nebulizador, en especial la alfadornasa ya que se
inactiva si se mezcla con solucioén salina hiperténica 7% (27).

e Fisioterapia respiratoria tiene como objetivo mantener las vias respiratorias
limpias de secreciones, mejorando la ventilacion y reduciendo las resistencias de
las vias aéreas. La fisioterapia respiratoria es uno de los tratamientos
fundamentales y obligados en los pacientes con fibrosis quistica, ya que de esta
depende la evolucion favorable de la enfermedad. Actualmente se aplica una
terapia individualizada a cada paciente teniendo en cuenta la edad y el grado de
afectacion. Debe hacerse de forma regular, diaria, y en la mayoria de los casos
varias veces al dia posterior a las nebulizaciones (28).

e Ejercicio: Las actuales recomendaciones de actividad fisica para mantener y
mejorar la salud, indican que se debe realizar un minimo de 60 minutos de
ejercicio aerbbico al dia. La actividad fisica regular es muy importante en los
pacientes con fibrosis quistica porque ayudan a atenuar la pérdida de la funcion
pulmonar, movilizar secreciones, mejoran la calidad de vida y supervivencia (28).

Prevencion de la infeccién: Las medidas de prevencién incluyen la vacunacion, el
uso de agentes antivirales en pacientes seleccionados y las medidas de control de la
infeccidon para prevenir la transmision de patdgenos en los sistemas de salud.

e Vacunas: Los pacientes deben recibir todas las inmunizaciones infantiles de
rutina. Las vacunas que merecen especial atencion son: Influenza y Neumococo
anual (29).
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e Palivizumab: Es un anticuerpo monoclonal humanizado contra el virus sincitial
respiratorio, que se usa para ayudar a prevenir una infeccion grave en nifios
pequefios con mayor probabilidad de contraer la enfermedad (30).

e Broncodilatadores: El deterioro del flujo de aire se debe a la obstruccion
bronquial por las secreciones purulentas, al engrosamiento de la pared bronquial
debido a la inflamaciébn y a la destruccion de las vias respiratorias. Se
recomienda utilizar agonistas beta 2 de accion corta, inhalado o nebulizado (31).

Terapia antiinflamatoria.- La inflamacion neutrofilica intensa es una caracteristica
patolégica dominante de las vias respiratorias de los pacientes con fibrosis quistica.

e Azitromicina: Se recomienda este tratamiento en nifios de seis afios de edad y
mayores que tengan evidencia clinica de inflamacion de las vias respiratorias
como tos cronica o con alguna reduccién del volumen espiratorio forzado (FEV),
independientemente de su estado de colonizacidon por Pseudomona aeruginosa.
Los beneficios estdn relacionados con propiedades antinflamatorias vy
antibacterianas (32).

e Glucocorticoides inhalados: Son apropiados para los pacientes con signos y

sintomas de asma definidos (33).

Tratamiento para exacerbaciones agudas: Es fundamental determinar el momento
en el que el paciente presente una exacerbacion de la enfermedad para de esta manera
prevenir complicaciones. El tratamiento incluye tres pilares basicos: antibioticoterapia,
fisioterapia y nutricion. Segun los casos a veces se pude requerir oxigenoterapia.
Dependerd del estado clinico del paciente si el manejo es ambulatorio o
intrahospitalario. El tratamiento oportuno junto con una adecuada nutricion, aumenta la

supervivencia de los pacientes (34).

Tratamiento antibiotico cronico: El curso de la enfermedad pulmonar se caracteriza
por infecciones crénicas con multiples agentes causales, lo que conlleva a una
disminucién gradual de la funcion pulmonar con exacerbaciones agudas periddicas. La
infeccion cronica por Pseudomona aeruginosa es un factor de riesgo independiente
para la pérdida acelerada de la funcibn pulmonar y la disminucion de la

supervivencia (35).
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Los antibidticos son medicamentos importantes para el tratamiento de la infeccion

pulmonar crénica. Las recomendaciones actuales incluyen:

e Tobramicinainhalada: Recomendado para pacientes con infeccidn persistente

por Pseudomona aeruginosa (36).

e Azitromicinaoral: Recomendada para los pacientes mencionados

anteriormente, por sus propiedades antiinflamatorias y antibacterianas (32).

e Vigilancia y erradicacion temprana de P. aeruginosa: Vigilancia de rutina de
todos los pacientes mediante cultivos de esputo para detectar la primera
infeccion por Pseudomona aeruginosa, seguida de un tratamiento para

erradicacion temprana (34).

Tratamiento nutricional

Los nifios, adolescentes con fibrosis quistica con frecuencia presentan retraso en el
crecimiento y desnutricién causado por la combinacion de malabsorcion, el incremento
de las necesidades energéticas y la disminucion del apetito. La terapia nutricional ha
adquirido gran importancia ya que se asocia con un mejor crecimiento, estabilizacion de
la funcion pulmonar y aumenta la supervivencia, por lo que debe ser una parte integral
del tratamiento de estos pacientes (37).

La insuficiencia pancreatica exocrina se manifiesta en el 90 % de los casos. Causa una
malabsorcidén de grasas, proteinas, varios micronutrientes, incluidas las vitaminas A, D,
E y K. Por lo cual requieren adaptaciones en la dieta, reposicion de las enzimas
pancreaticas y suplementos vitaminicos (38).

Todos los pacientes deben someterse a evaluaciones nutricionales cada tres meses

para la deteccion temprana del deterioro nutricional (38).

CAPITULO Il
Il OBJETIVOS

[ll.I. OBJETIVO GENERAL
e Determinar las caracteristicas clinicas y epidemiolégicas de los pacientes con
diagnostico confirmado de fibrosis quistica, atendidos en el area de Neumologia
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Pediatrica del Hospital Vicente Corral Moscoso de Cuenca, durante el periodo

enero — diciembre 2017.

l11.1l. OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Caracterizar a la poblacibn segun variables sociodemograficas: edad del
paciente, sexo, residencia, disponibilidad de seguro de salud.

e Determinar las variables clinicas previas al diagndstico: niumero de médicos
consultados, numero de hospitalizaciones por cuadros respiratorios, edad al
debut de los sintomas.

e Identificar las variables clinicas al momento del diagnostico: edad, motivo de
consulta, pruebas de cloros en sudor, caracteristicas fenotipicas, pruebas
genéticas y tiempo transcurrido desde el diagndstico.

e Establecer las variables clinicas durante las exacerbaciones de la enfermedad:
ndamero de hospitalizaciones durante los ultimos 12 meses, dias de estancia
hospitalaria, nimero de dias de requerimiento de oxigeno suplementario,
tratamiento recibido durante su estancia hospitalaria, colonizacién patogénica
broncopulmonar.

e Determinar la adherencia al tratamiento durante el seguimiento en la consulta

externa.

CAPITULO IV
IV DISENO DE INVESTIGACION

IV.l. Disefio o tipo de estudio

La presente investigacion fue un estudio descriptivo.

IV.1l. Area de estudio
Servicio de Pediatria a pacientes menores de 20 afios, en el area de hospitalizacion y
consulta externa de Neumologia Pediatrica del Hospital Vicente Corral Moscoso de

Cuenca, durante el periodo de enero — diciembre 2017.
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IV.11l. Universo y muestra
La poblacion del estudio fue el total de pacientes menores de 20 afios con diagndstico
de fibrosis quistica evaluados por el Departamento neumologia pediatrica del Hospital

Vicente Corral Moscoso de Cuenca, durante el periodo de enero — diciembre 2017.
IV.IV. Criterios de seleccion

IV.IV.I Criterios de inclusion:
Pacientes menores de 20 afios con diagnoéstico confirmado de fibrosis quistica y que

acepten la participacion en el estudio.

IV.IV.II Criterios de exclusion:

Pacientes que abandonaron el servicio antes del registro completo de la informacion.

IV.V. Operacionalizacion de variables:
Anexo N° 1

IV.VI. Procedimiento para garantizar aspectos bioéticos:

Esta investigacion cumplié con los aspectos bioéticos de la institucion, ya que buscé
promover y velar por la salud de los pacientes, garantizando los principios de
beneficencia y no maleficencia. Ademas se mantuvo el principio de la autonomia, ya
que se le permitié al representante o paciente (segun fuere el caso de pacientes
mayores de edad) que posterior a ser explicados los objetivos del estudio, se pueda
decidir si desea participar o no en el mismo, asi como retirarse de manera voluntaria,
por medio de la firma del consentimiento informado. Se garantiz6 la confidencialidad de
la informacién. (Anexo N° 2 - 3)

IV.V. Procedimientos, técnicas e instrumentos para la recoleccién de datos.

La recoleccion de la informaciéon se realiz6 mediante la aplicacién de un formulario
previamente diseflado por el autor a los padres o representante legal de los pacientes.
(Anexo N° 4). Ademas se revisaron las historias clinicas de los pacientes del estudio,

previa a la firma del consentimiento informado.
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IV.VI. Tabulacién y anélisis de datos

Las variables fueron codificadas numéricamente e ingresadas en una base de datos en
el programa SPSS version 15.

De las variables cuantitativas tales como: edad actual, edad al momento del
diagnostico, edad al momento del debut de los sintomas, numero de médicos
consultados previamente, numero de hospitalizaciones previas por cuadros
respiratorios, tiempo transcurrido desde el momento del diagnéstico, tiempo de estancia
hospitalaria, requerimiento de oxigeno suplementario y niamero de hospitalizaciones
durante los Ultimos doce meses se obtuvieron medias, desviaciones estandares,
valores maximos y minimos, se distribuyeron con normalidad segun la prueba de
Kolmogorov Smirnov.

Para las variables cualitativas: sexo, residencia, disponibilidad de seguro de salud,
motivo de consulta al momento del diagnéstico, caracteristicas fenotipicas, positividad
en pruebas de cloro en sudor, diagnostico genotipico, tratamiento recibido durante la
exacerbacion infecciosa, colonizacion patogénica broncopulmonar y grado de
adherencia al tratamiento, se obtuvieron frecuencias y porcentajes.

El grado de adherencia al tratamiento se determin6 mediante el Test de Morisky-Green.
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CAPITULO V

V. RESULTADOS
Desde el mes de enero hasta diciembre del 2017, acudieron al area de neumologia

pediatrica, un total de 31 pacientes con diagndstico de fibrosis quistica.

Tabla 1: Distribucién de pacientes segun caracterizacion sociodemografica (n=31).

Variables Frecuencia Porcentaje
Edad actual del paciente

1 mes — 35 meses 3 O 7%
36 meses — 71 meses 7 22 B%
72 meses — 143 meses 15 48 4%
144 meses — 216 meses 5] 19 4%
Sexo

Femenino 12 38 7%
Masculino 10 B1 3%
Residencia

Urbana 23 T4 2%
Rural 8 25 8%
Seguro de salud

IESS 13 41 9%
Ninguno 18 58,1%

Media de edad: 94 06 meses

En la Tabla 1 se muestra que el 48,4 % de pacientes se encuentran en el grupo etario
entre 72 a 143 meses. La media se establecié en 94,06 meses con una Desviacion
Estandar (DS) de 55,2 (rango de 8 a 204 meses). El 61,3 % de sexo masculino, 38,7 %
sexo femenino. El 74,2 % son residentes en la zona urbana y 58,1 % de ellos no

poseen ningun seguro de salud.
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En la Tabla 2 se exponen los factores previos al diagnéstico. Se puede observar que el
25,8 % de los pacientes consultaron entre 4 y 6 meédicos para determinar la
enfermedad, 90,3 % presentaron hospitalizaciones previas y la edad de debut de los
sintomas fue de 1 a 35 meses en 51,6 %. Es importante la sospecha de la enfermedad
para diagnosticarla de manera oportuna, evitando complicaciones y hospitalizaciones

innecesarias.

Tabla 2: Distribucién de pacientes segun variables previas al diagnéstico. (n=31)

Variables Frecuencia Porcentaje
Meédicos consultados

1al 23 74 2%
4ab g 22,6%
Hospitalizaciones previas

Si 28 90 3%
No 3 9.7%
Edad debut sintomas

0-28 dias 9 29 0%
1 — 35 meses 16 21,6%
36— 71 meses 3 9.7%
72— 143 meses 3 9.7%

En la Tabla 3 el motivo de consulta mas frecuente son las infecciones respiratorias a
repeticion en 77,4 % de los casos. Sin embargo, es importante recordar que existen
otras formas graves de presentacion, aunque con menor incidencia, como el ileo
meconial y la deshidratacion, las cuales ocurren en edades tempranas de la vida.
Asimismo, la pobre ganancia pondo estatural cuando esta presente refuerza la

sospecha diagnéstica.
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Tabla 3: Distribucion de pacientes segun el motivo de la consulta al momento del

diagnostico. (n=31)

Variables Frecuencia Porcentaje

SINTOMAS RESPIRATORIOS

Infecciones a repeticion 24 77.4%
Obstruccion asrea con sibilancias 1 3.2%
Ninguna G 10.4%

SINTOMAS DIGESTIVOS
[leo Meconial

-2
Iy
L
[=]

(=]

|
=1

Duarreas 3 o
Esteatorrea 1 3.2%
Dieshidratacion 2 6.3%
Ninguna 23 74,2%
SINTOMAS NUTRICIONALES

Pobre ganancia peso g 20.0%
Ninguna 22 71,0%

En la Tabla 4 se puede apreciar la edad al momento del diagnéstico de la enfermedad
fue en 38,7 % de los casos entre 1 a 35 meses de edad y el 22 ,6 % entre 72 a 143
meses de vida. Lo cual se considera como oportuno para el inicio precoz del

tratamiento y mejorar la sobrevida de los pacientes con esta enfermedad.
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Tabla 4: Distribucion de pacientes segun la edad al diagnostico de la enfermedad.

Edad diagnostico Frecuencia Porcentaje
(- 28 dias 4 12,9%
1 - 35 meses 12 18, 7%
36 - 71 meses G 18 4%
72 =143 meses 7 22.6%
144 - 216 meses 2 6,5%
Total 31 100%

En la Tabla 5 se observa que la confirmacion del diagnéstico de la enfermedad en el
100 % de los casos se realiz6 mediante la prueba de cloros en sudor y solamente en el
6,5 % de los pacientes se efectudé una confirmacién genética. Debido a que es una
enfermedad genética, se puede realizar una prueba genotipica para determinar el gen
afectado ya que existen mdultiples mutaciones, pero la accesibilidad se ha visto

restringida por el costo de la misma.

Tabla 5: Distribucion de pacientes segun las pruebas de confirmacion realizadas.

(n=31)
Variables Frecuencia Porcentaje
Prueba cloros en sudor
51 31 100%

Prueba genotipica

51 2 6,5%
No 20 83,3%
Tipo de Gen

AF308 1 3.2%
Otros 1 3.2%
Ninguno 20 03.5%
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En la Tabla 6 se observa que los pacientes con diagnoéstico de fibrosis quistica
requirieron hospitalizaciones debido a exacerbaciones infecciosas en 45,2 % de los
casos, la mayoria de ellos con colonizaciones previas, por lo que demandan tratamiento
inmediato intravenoso para preservar la funcion pulmonar. Durante la estancia
hospitalaria permanecen con soporte de oxigeno el 42,9 %, lo que coincide con una

mayor estancia hospitalaria.

Tabla 6: Distribucion de pacientes segun variables de hospitalizaciones en los ultimos

12 meses.

Variables Frecuencia Porcentaje
Hospitalizacion  altimos 12

meses (n=31)

Si 14 5,2%

No 17 54.8%

Dias de hospitalizacion (n=14)

8alddias

16 a 30 dias 8 57.1%
6 42.0%

Requerimiento de oxigeno

(n=14)

St

No 6 42.0%
8 57.1%

En la Tabla 7 se analiza el tratamiento que recibieron los pacientes que requirieron
hospitalizacion por un cuadro de exacerbacion infecciosa, encontrando que el 100 %
recibié antibioticoterapia intravenosa combinada, el 64,2 % recibi6 aminoglucdsido
inhalado por ser portadores de Pseudomona aeruginosa, continuaron con enzimas

pancreaticas y nebulizaciones como es su terapia habitual. .
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Tabla 7: Tratamiento recibido durante hospitalizacion.

Variables Frecuencia Porcentaje
Antibioticos Intravenoso

(n=14)

Aminoglucdsido y Cefalosparina 14 100 %
Penicilinas - -
Macrolidos - -
Carbapenems - -

Antibiético Inhalado (n=14)

Si 9 64.2 %
No 5 358 %
Enzimas Pancreaticas (n=14)

Si 14 100 %
Nebulizaciones con

alfadornasa y solucion
hiperténica (n=14)
Si 14 100 %

En la Tabla 8 Los enfermos presentan colonizacién patogénica broncopulmonar en el
51,6 % de los casos, el germen mas comun es Pseudomona aeruginosa, lo cual es
importante determinar para considerar agregar al tratamiento base aminoglucosido
inhalado. Es muy relevante tener en cuenta que los casos de Burkholderia cepacia,
aunque tienen menor incidencia, el pronostico es desfavorable y se encuentra en

estadios finales de la enfermedad.
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Tabla 8: Distribucion de pacientes segin la

broncopulmonar y tipo de germen colonizado. (n=31)

UNIVERSIDAD DE CUENCA

colonizacion patogénica

Variables Frecuencia Porcentaje
Colonizacion bacteriana

Si 16 51,6%
No 15 48.4%
Tipo germen colonizado

Staphylococcus aureus 2 6,5%
Pseldomona Aeruginosa 11 35,5%
Burkholderia cepacia 3 9,7%
Ninguno 13 48,4%

En la Tabla 9 el 87,1 % de los casos, los pacientes han manifestado tener una

adecuada adherencia al tratamiento. Al ser una enfermedad que requiere de tiempo y

trabajo en equipo con la familia, los padres necesitan ser responsables con el mismo.

En el caso de pacientes que no cumplen, se encuentran en la adolescencia, donde la

intervencidn con el equipo multidisciplinario debe ser estricta.

Tabla 9: Distribucion de pacientes segun la adherencia al tratamiento.

Adherenciaal Frecuencia Porcentaje
tratamiento

Cumple 27 87.1%
No cumple 4 12,9%
Total 31 100%

Ana Karen Penafiel Vicufa
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CAPITULO VI

VI. DISCUSION

En el presente estudio se evidencia que la edad actual de los pacientes con diagnostico
de fibrosis quistica esta entre 72 a 143 meses, correspondiente al grupo etario de
escolares en un 48,4 %, coincidiendo con Ortiz y colaboradores que reportan en
Asuncién — Paraguay la edad actual esta agrupada dentro de la misma categoria en un
58,3 %. Esto junto con un diagnostico temprano brinda la oportunidad de realizar

intervenciones precoces para reducir el dafio pulmonar irreversible (39).

El sexo masculino predomina en esta investigacion y coincide con el estudio de Fuentes
Abreu quién describe en su investigacion realizada en Cuba que los hombres
representan el 65,2% de la poblacién analizada, en tanto que un estudio anterior en la

ciudad de Cuenca se menciona que la poblacion masculina alcanza el 62,5% (40, 41).

Las variables sociodemograficas restantes no presentan un patron definido por tratarse

de una enfermedad genética.

La edad al diagndstico de los sintomas coincide con los nifios de la poblacion cubana
en dos reportes (40, 42). También concuerda con el resultado alcanzado por Dyce
Gordon y colaboradores en el que el 91,42 % de los pacientes iniciaron la enfermedad
durante la lactancia (43). El alto indice de sospecha es relevante para el inicio precoz
del tratamiento de esta manera evitar hospitalizaciones y complicaciones de la
enfermedad. Este estudio destaca la importancia del manejo de un equipo
multidisciplinario de neumologia pediatrica pues antes de implementar el mismo, existe
un reporte de Cobos y Moscoso en el Hospital Vicente Corral Moscoso, en el cual la

edad promedio de diagndstico fue 14,29+ 11,9 afos (41).

Los sintomas respiratorios son siempre los mas comunes. En otros reportes incluso se
acercan al 100%: Fuentes, Abreu y colaboradores, 93,8 % y Castro, 97,85 %. Sin

embargo en otras poblaciones se asocian con bastante incidencia los sintomas
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digestivos 62,5 %. Castro menciona que el 84,4 % han presentado infecciones
bacterianas oportunistas principalmente por Pseudomona aeruginosa, Haemophilus
influenzae en el 17,8 %. En los nifilos con progresion de la enfermedad es comudn la

alteracion pondo estatural (40, 42).

Aunque en nuestro medio la prueba de cloros en sudor se realiza a todos los enfermos,
seria importante definir las mutaciones en el gen que codifica la proteina CFTR. En el
caso concreto de este estudio apenas el 6,5 % de los casos fueron detectados por
analisis de la mutacién del cromosoma coincidiendo con Dyce Gordon y colaboradores,
para quienes los cromosomas estudiados en los casos de su analisis portaban la
mutacion mayor Delta F508 en un 25 % habiendo recibido asesoramiento genético.
Incluso se puede confirmar con el estudio realizado en poblacion peruana por Aquino,

Protzel y colaboradores en donde el 22,2 % dio positivo en la misma mutacion (43, 44).

Los casos de pacientes afectados con la mutacidon del gen Delta-F508 se asocian con la
detecciéon de sintomas graves como insuficiencia pancredtica cronica, retardo del
crecimiento y desarrollo, asi como un importante deterioro de la funcion respiratoria
(45).

Los enfermos con mayor niamero de hospitalizaciones, estadia y requerimientos de
oxigeno son aquellos con colonizacion patogénica broncopulmonar, el germen que se
presenta con mayor frecuencia es Pseudomona aeruginosa (40, 42, 46) esta bacteria
causa una intensa respuesta inflamatoria del huésped con aumento de secrecién
mucosa purulenta viscosa que obstruye la via aérea y conlleva a un dafio permanente

del tejido pulmonar (47, 48).

Los pacientes que requirieron hospitalizacion por exacerbaciones agudas de la
enfermedad, recibieron antibioticoterapia sistémica combinada en un 100%. No hay
datos suficientes para determinar el beneficio de tratamientos especificos,
practicamente se recomienda seleccionar los antibiéticos en funcion de las bacterias

identificadas por el cultivo de las secreciones respiratorias (47).
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Hasta donde se conoce no se ha reportado la adherencia al tratamiento de estos
pacientes. Se considera que en el Hospital Vicente Corral Moscoso en el area de
pediatria con un trabajo en equipo conformado por distintos profesionales entre los que
tenemos: nutricionista, cardidloga, gastroenterdlogo, nefréloga, endocrindloga,
psiquiatra infanto juvenil, neumdlogo pediatra. Se ha alcanzado una buena adherencia
al tratamiento, con un seguimiento adecuado y asi de esta manera mejorar la calidad de
vida y supervivencia de los pacientes. Al contrario de lo que informa Corcio y
Hernandez en poblacion pediatrica en El Salvador donde sélo un 35 % de los padres
estaban informados de como manejar la enfermedad, el tratamiento y cuidados que se
deben tener, aunque luego de haber aplicado una guia de induccion farmacolégica este
porcentaje ascendidé al 95% permitiendo de esta forma aumentar la adherencia y reducir

el indice de fracaso terapéutico (49).

Es muy importante tener en cuenta que los tratamientos se encuentran direccionados a
disminuir los efectos de la enfermedad, pero el tipo de tratamiento puede llegar a tener
un efecto negativo en la calidad de vida del paciente pediatrico asi como en su familia,
lo que llega a generar el problema de la adherencia, estrés y ansiedad (50).

CAPITULO VII
CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

VII.I. CONCLUSIONES
e Los pacientes con fibrosis quistica que se atienden en el Hospital Vicente Corral
Moscoso tienen en su mayoria entre 72 y 143 meses de edad, pertenecen al
sexo masculino, residen en la zona urbana y no poseen ningun tipo de seguro de

salud.

e Los padres de familia de los menores con fibrosis quistica consultan de 1 a 3
meédicos antes del diagnostico, lo que junto a las hospitalizaciones previas,

sugiere la pobre sospecha diagndstica ante esta enfermedad.
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e El debut de los sintomas ocurre a edades tempranas de la vida lo cual refuerza
la necesidad del diagnostico precoz para disminuir la progresion y secuelas de la

afeccion.

e Al momento del diagnéstico, en la mayoria de los casos, los sintomas
predominantes son los respiratorios como las infecciones a repeticion. El examen
de cloros en sudor es la piedra angular para confirmar el diagnostico de la
enfermedad, aunque cuando es posible teniendo en cuenta el dificil acceso en
nuestro medio, la prueba genotipica confirma la mutacion de los genes. El mas

frecuente de ellos es el Delta-F508.

e Las hospitalizaciones son prolongadas y con requerimientos de oxigeno,
fundamentalmente en los nifios con colonizacién bacteriana, en los cuales el

germen mas frecuente es la Pseudomona aeruginosa.

e La adherencia al tratamiento puede ser positiva aunque se necesita mucho
esfuerzo, paciencia por los padres y el equipo multidisciplinario, para continuarlo
tal como se prescribe. Conforme avanza el crecimiento del nifio la intervencion

debe ser més estricta para lograr resultados efectivos en su aplicacion.

VIL.Il. RECOMENDACIONES

e En la atencién primaria en salud, se ha visto pertinente enfatizar la importancia
de la sospecha diagnostica de esta enfermedad caracterizada principalmente por
cuadros respiratorios a repeticion, pobre ganancia pondo estatural, para referir a
Centros de mayor complejidad donde se puedan realizar las pruebas pertinentes

para la deteccion de la misma.

e En la actualidad tanto el paciente como los familiares y cuidadores, deben tener
acceso a un mayor conocimiento sobre los cuidados de esta enfermedad, a la
terapia respiratoria y a recibir el apoyo psicosocial por parte de los profesionales
meédicos, por lo que se recomienda la creacion en cada Centro o Subcentro de
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salud de grupos de informacion y ayuda para este tipo de pacientes a fin de
mejorar la calidad de vida.

e Se recomienda en forma precisa y concreta, que al tratarse de una enfermedad
geneética, se incluya de rutina en la prueba de tamizaje neonatal la medicion de
los niveles de tripsinégeno inmunorreactivo, para diagndéstico precoz y también
realizar estudios moleculares a los pacientes con diagnostico de fibrosis quistica

y a los familiares de primer grado con el objetivo de brindar asesoria genética.

e Continuar con los estudios e investigaciones que colaboren a incrementar el
conocimiento sobre esta enfermedad: su diagnéstico precoz, el manejo
preventivo y oportuno de las complicaciones, en Centros de atencidn

multidisciplinaria especializados para alcanzar un mejor nivel de sobrevida.

e Con respecto a los aspectos clinicos y nutricionales, se recomienda que se
realicen con regularidad seguimiento con equipo multidisciplinario para un

manejo adecuado de la enfermedad englobado en todas las esferas.
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IX.l. OPERACIONALIZACION DE LAS VARIABLES (Anexo N° 1)

VARIABLE DEFINICION DIMENSION INDICADOR ESCALA DE MEDICION
OPERATIVA
Edad Tiempo Meses Fecha de nacimiento Cuantitativa
transcurrido desde que consta en la
el nacimiento hasta cedula de identidad o
la fecha del estudio en la historia clinica
Sexo Condicién que Fenotipica Rasgos fisicos que Cualitativa Dicotomica:
distingue al hombre distingue al hombre de i
de la mujer en la la mujer 1.Femenino
especie humana 2 Masculino
Residencia Lugar donde habita | Geografica Dato proporcionado | Cualitativa nominal
normalmente el por el representante | dicotémica:
paciente 'y  su legal que consta en la
familia historia clinica Urbano
Rural
Seguro de salud | El seguro de salud | Salud Aporte mensual, ya | Cualitativa nominal
es un contrato sea a seguro social o | IESS
entre una persona algun tipo de seguro | Seguro privado
y una compafiia de privado por parte del | ISSFA
seguros, para representante legal. ISSPOL
brindar el pago de Ninguno
gastos médicos,
mediante un aporte
mensual.
Edad al | Tiempo Meses Dato que se obtendra | Cuantitativa
diagndstico: transcurrido desde de la ficha médica, o
el nacimiento hasta por medio de
que se realiza el entrevista al
diagnéstico de FQ representante legal
Edad al debut de | Edad en que se | Meses Dato que se obtendra | Cuantitativa
los sintomas: inician los sintomas de la ficha médica, o
de la patologia por medio de
desde el entrevista al
nacimiento. representante legal
NUmero de | Profesional que | Profesional Todos los médicos | Cuantitativa
médicos practica la consultados, que
consultados medicina y que llegaban a un
previo al | intenta mantener y diagnéstico, pero no
diagnéstico: recuperar la salud fue el verdadero de la
humana mediante patologia
el estudio, el
diagnéstico y el
tratamiento.
Numero de | Ingreso hospitalario | Salud Datos referidos por | Cuantitativa
hospitalizaciones | debido a cuadros representante legal en
previas por | respiratorios, para entrevista
cuadros tratamiento y
40
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respiratorios:

curacion por parte

del personal
meédico.
Motivo consulta | Razon principal Anamnesis Respiratorio Dicotomica:
momento de | parala - Infecciones Si No
diagndstico concurrencia al respiratorias a
servicio de repeticion. Si No
emergencia o} -Tos crénicay
consulta externa. produccion de esputo.
-Obstruccién aérea Si No
con sibilancias y
atrapamiento de aire.
-Agrandamiento Si No
indoloro de la parte
distal de los dedos de
las manos. Si No
-Presencia de pdlipos
nasales.
Gastrointestinales:
-lleo Meconiall. Si No
-Sindrome de
obstruccién intestinal Si No
distal.
-Diarreas. Si No
-Esteatorrea. Si No
-Distensién abdominal. | Si No
-Ictericia Si No
Nutricionales:
-Pobre ganancia de Si No
peso
-Retraso del Si No
crecimiento
-Edema Si No
Diagnéstico Se basa en | Laboratorio Cloros en sudor Cualitativa Nominal
criterios clinicos 2 pruebas
sugestivos, Positivo > 80 mmol
antecedentes Dudoso 60 a 79

familiares y se
corrobora con
examenes

Negativo<59 mmol

complementarios. Genotipica Presencia de mutacién | Cualitativa nominal;
en brazo corto del
cromosoma 7.
AF508 Si No
G542X Si No
A1507 Si No
S549N Si No
N1303K Si No
Otros Si No
Tiempo Comprende el | Meses Dato  proporcionado | Cuantitativa continuo
transcurrido tiempo entre el por el representante
desde el | diagnostico de la legal que consta en la
diagnéstico enfermedad, hasta historia clinica
la fecha actual.
Hospitalizaciones | Internar a un | Numero de | Dato proporcionado | Cuantitativa continua
durante este | enfermo en un | hospitalizaciones | por el representante
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Gltimo afio
(Exacerbacion)

hospital por
exacerbaciones de
su patologia de
base.

legal o que consta en
la historia clinica

Estancia
Hospitalaria

Es el tiempo en
dias en el que un
paciente
permanece en el
hospital a causa de
su enfermedad.

Dias

Revision de historia
clinica

Cuantitativa continua

Requerimiento Necesidad de | Dias Revision de historia | Cuantitativa continua

de oxigeno | administracion de clinica

suplementario oxigeno a
pacientes con
problemas
respiratorios,

Tratamiento Son las medidas | Tipo de | 1.Antibioticoterapia IV | Cualitativo dicotémica
terapéuticas tratamiento - Aminoglucoésidos Si No
encaminadas para - Cefalosporinas Si No
aliviar o  curar - Penicilinas Si No
una enfermedad - Macrdlidos Si No

- Carbapenems Si No
2.Antibioticoterapia Si No
inhalada

- Aminoglucoésidos Si No
3. Anti fingicos

4.Enzimas Si No
pancreéticas Si No
5. Vitaminas

6. Corticoides Si No
7. Broncodilatadores Si No
8. Alfadornasa Si No
9.Solucioén hiperténica | Si No

Colonizacion Es el sobre Tipo de | Dato evidenciado en | Dicotomica:

patogénica crecimiento de microorganismos | Resultados de cultivos 1. Negativo

broncopulmonar | determinadas de esputo 2. Positivo

bacterias que
acceder al tracto
respiratorio inferior,
capaces de
provocar un
deterioro
progresivo de la
funcion pulmonar

En caso de ser positivo:

1.Staphylococcus aureus
2.Pseudomonas
Aeruginosa
3.Burkholderia cepacia
4.Achromobacterxylosoxy
dans
5.Stenotrophomonas

maltophilia
6. Otros
Grado de | Grado en que el | Cumplimiento de | Dato recogido en el | Cualitativa Nominal:
adherencia al | paciente sigue lo las indicaciones | formulario Adecuado
tratamiento Indicado por el | del personal autoadministrado Inadecuado
profesional sanitario por el padre / madre.
sanitario Validado mediante el

formulario de Test de
Morisky-Green
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IX.Il. CONSENTIMIENTO INFORMADO (Anexo N° 2)

Sr/a Padre/Madre de familia, o representante legal:

Yo, Karen Pefafiel V., Médico, estudiante del posgrado de pediatria, me encuentro
realizando un trabajo de investigacion titulado: “PERFIL EPIDEMIOLOGICO CLINICO
DE PACIENTES CON FIBROSIS QUISTICA ATENDIDOS EN EL AREA DE
NEUMOLOGIA PEDIATRICA DEL HOSPITAL VICENTE CORRAL MOSCOSO EN EL
PERIODO DE ENERO - DICIEMBRE 2017”.

La investigacion se centra en la obtencion de datos concernientes a Fibrosis Quistica
por lo que su colaboracion es muy importante.

Para llevar a cabo esta investigacién, los procedimientos a seguir seran la revision de la
historia clinica y un examen médico adicional a su representado/a, para recopilar
informacion, ademas de proceder a una entrevista con usted. La entrevista engloba
datos caracteristicos de la enfermedad tales como: Edad de diagnéstico, sintomatologia
previa al diagnoéstico, estado nutricional, examenes complementarios realizados,
tratamiento  recibido, ingresos por exacerbaciones infecciosas, colonizacion
broncopulmonar mediante cultivos de esputo, adherencia al tratamiento, verificar si
acude a seguimiento por consulta externa.

Su participacion en el estudio es muy valiosa y voluntaria, no hay costo de ningun tipo,
tampoco usted recibira una remuneracion monetaria al participar en el mismo, y puede
retirarse del estudio cuando lo disponga.

Esta informacién sera recogida por un cuestionario previamente disefiado por el autor,
la misma que sera utilizada unicamente con fines cientificos guardando confidencialidad
de los datos individuales, el beneficio cientifico obtenido sera el conocimiento de datos
clinicos y epidemioldgicos que nos permitirAn conocer la realidad de la fibrosis quistica

en la edad pediétrica en nuestra poblacion.

o madre/padre
0 representante legal del nifio/a
.................................................................................................... he leido vy

entendido la informacion expuesta, y por tanto acepto liboremente y sin ninguna presion

a la participacion de mi hijo en la presente investigacion.
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Nombre y Firma de la Investigadora

IX.1. ASENTIMIENTO INFORMADO (Anexo N° 3)

Hola mi nombre es Karen Pefafiel y trabajo en el Departamento de pediatria del
Hospital Vicente Corral Moscoso. Actualmente se esta realizando un estudio para
conocer acerca de “‘PERFIL EPIDEMIOLOGICO CLINICO DE PACIENTES CON
FIBROSIS QUISTICA ATENDIDOS EN EL AREA DE NEUMOLOGIA PEDIATRICA
DEL HOSPITAL VICENTE CORRAL MOSCOSO EN EL PERIODO DE ENERO -
DICIEMBRE 2017 vy para ello queremos pedirte que nos apoyes.

Tu participacion en el estudio consistiria en una entrevista que engloba datos
caracteristicos de la enfermedad tales como: Edad de diagnostico, sintomatologia
previa al diagnéstico, estado nutricional, examenes complementarios realizados,
tratamiento recibido, ingresos por exacerbaciones infecciosas, colonizacion
broncopulmonar mediante cultivos de esputo, adherencia al tratamiento, verificar si
acude a seguimiento por consulta externa.

Tu participacion en el estudio es voluntaria, es decir, aun cuando tus papa o mama
hayan dicho que puedes participar, si ti no quieres hacerlo puedes decir que no. Es tu
decision si participas 0 no en el estudio. También es importante que sepas que si en un
momento dado ya no quieres continuar en el estudio, no habra ningin problema, o si no
quieres responder a alguna pregunta en particular, tampoco habrd problema. Esta
informacion ser& confidencial. Esto quiere decir que no diremos a nadie tus respuestas,

sélo lo sabran las personas que forman parte del equipo de este estudio.

Si aceptas participar, te pido que por favor pongas una ( ¥v') en el cuadrito de abajo que
dice “Si quiero participar’ y escribe tu nombre.
Si no quieres participar, no pongas ninguna ( v'), ni escribas tu nombre.

1 Siquiero participar

Nombre:
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IX.IV. FORMULARIO DE RECOLECCION DE DATOS (Anexo N° 4)
UNIVERSIDAD DE CUENCA
POSTGRADO DE PEDIATRIA
“Perfil epidemiolégico clinico de pacientes con fibrosis quistica atendidos en el
area de neumologia pediatrica del Hospital Vicente Corral Moscoso en el periodo
de enero - diciembre 2017”

a) Datos de identificacion
Nombre: _.
Fecha de Nacimiento: _.
Direccién:_.

Telefono:_.

b) Caracteristicas Socio demogréficas:

Edad: anos meses

Sexo: Femenino Masculino

Residencia: Urbano Rural

Seguro de salud: IESS ISSPOL ISSFA
Seguro privado Ninguno

c) Caracteristicas de la enfermedad:

Edad de diagndstico: afios meses

Edad de debut de los sintomas: anos meses

45
Ana Karen Penafiel Vicufa



é%mg UNIVERSIDAD DE CUENCA
€ »f#"l

NUumero de médicos consultados previo al diagnéstico:

Numero de hospitalizaciones previas con cuadros respiratorios antes del

diagnéstico: _.

Cual fue el motivo de consulta al momento del diagnéstico de la

enfermedad:

Respiratorio

- Infecciones respiratorias a repeticion  si no
- Tos crénica y produccion de esputo si no
- Obstruccioén aérea con sibilancias y atrapamiento de aire Si no

- Agrandamiento indoloro de la parte distal de los dedos de las manossi

no

- Presencia de pdlipos nasales si no

Gastrointestinales:

- fleo Meconial si no
- Sindrome de obstruccioén intestinal distal Si no
- Diarreas Si no

- Esteatorrea (Aumento del contenido de grasa, caracterizado por la presencia

de gotas aceitosas, voluminosas y malolientes, que a menudo flotan y son

dificiles de limpiar) si no
- Distension abdominal Si no
- lctericia Si no

Nutricionales:

- Pobre ganancia de peso Si no
- Retraso del crecimiento Si no
- Edema Si no
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Otros: (Escriba cuales)

Mediante que examenes complementarios llegaron al diagnostico de la

enfermedad:

Prueba de Cloros en Sudor 2 pruebas:
Si : No
Valor:

Prueba Genotipica:

Si. (Si la respuesta es si marque cual) No
AF508 G542X A1507
S549N N1303K Otros.

Cuanto tiempo ha transcurrido desde el diagndstico de la enfermedad:
Se ha hospitalizado durante estos ultimos doce meses:
Si : No

Si la respuesta es Sl, continuar respondiendo las siguientes preguntas, caso

contrario pasar al siguiente item.

Cuéntas veces ha requerido ser hospitalizado durante estos ultimos 12

meses?.

Cuantos dias estuvo hospitalizado?

Durante su hospitalizacion tuvo requerimiento de oxigeno:
Si. ¢ Cuantos dias? No
Qué tipo de tratamiento recibié durante su hospitalizacién:

1.Antibioticoterapia Via Venosa 2. Antibioticoterapia inhalada
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- Aminoglucosidos - Aminoglucosidos
- Cefalosporinas

- Penicilinas

- Macrolidos

- Carbapenems
3. Antifungicos 4.Enzimas pancreaticas
5. Vitaminas 6. Corticoides
7. Broncodilatadores 8. Alfadornasa

9.Solucion hiperténica

Los ultimos 3 cultivos de esputo, reportan colonizacion de alguna bacteria:

Si . ¢.,Cual? No

1.Staphylococcus aureus 2.PseudomonasAeruginosa
3.Burkholderiacepacia 4.Achromobacterxylosoxydans
5.Stenotrophomonasmaltophilia 6. Otro

Estado Nutricional:
Peso: Talla: IMC:

Grado de Adherencia al Tratamiento:

1. ;Se olvida alguna vez de tomar los medicamentos? si____no__
2. ¢ Toma los medicamentos a las horas indicadas? si_
no

3. Cuando se encuentra bien, ¢deja alguna vez de tomarlos? si___no__
4. Si alguna vez le sientan mal, ¢ deja de tomar la medicacion? si__ no____
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IX. V. CRONOGRAMA (Anexo N° 5)

TIEMPO EN MESES

ACTIVIDADES |1 1011112 13|14 |15 |16 |17
JIA|S|O|N/IDIEIFIM|A|M|J |J |A|S |O|N

N
AN
o1
[op}
~
o
©

Elaboracién de | x

protocolo

Revision 'y X
aprobacion del

protocolo

Construcciény X
revision de

instrumentos

Recoleccién de X [ X [X [ X [X|X |[X [ X |[X |X |X |X

datos

Andlisis X

estadistico

Elaboracion y X
revision del

informe final

Presentacion de

informe final

XI. VI. PRESUPUESTO (Anexo N° 6)

Descripcion Costo unitario numero Costo total
Resma de papel | 5,00 2000 20,00

A4

Copias 0,02 1000 20,00

CD regrabable 1,50 4 6,00
Computadora 800 1 800,00
portatil HP

Impresora EPSON | 500 1 500,00
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520

Memoria USB HP | 20 1 20,00
8 GB

Tinta para | 45 1 45,00
impresora

Carpetas 0,50 10 5,00
Internet 25 12 300,00
Luz eléctrica 15 12 180,00
Telefonia 30 12 360,00
Transporte 70 12 840,00
TOTAL 3096,00
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