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Resumen

Introduccion: La fibrosis quistica es una enfermedad que afecta a multiples
sistemas del organismo tanto de nifios como adultos; constituye el trastorno

genético limitante mas frecuente de los caucasicos.

Objetivo: Caracterizar a los pacientes con fibrosis quistica internados en el
servicio de pediatria del Hospital Central del Instituto de Prevision Social, durante
los afios 2016 a 2019.

Material y métodos: Se realiz6 un trabajo de tipo observacional, descriptivo, de
corte transversal, con muestreo no probabilistico, en nifios/as que acudieron al
Hospital Central del Instituto de Prevision Social durante los afios 2016 a 2019.
Se utilizaron las historias clinicas de los pacientes ingresados y que cumplieron

con los criterios de inclusion y exclusion.

Resultados: Fueron incluidos 52 pacientes en donde el predominio fue el sexo
femenino con 61,54%, en cuando al sexo masculino 38,46%. La mediana de
edad fue de 3 afios y la mayor parte con residencia en el interior del pais. La
mayoria de los pacientes no contaba con familiares con fibrosis quistica (71,15%)
y la edad de diagnostico que predominé fue entre los 0 a 8 meses de edad. La
manifestacion clinica de debut diagnostico que predomindé fue la mixta
(respiratorio/digestivo) en un 58,85% y el patdgeno mas comunmente aislado fue
la Pseudomona Aeruginosa (63,47%). Cursaban con desnutricién 34,62% de los

pacientes, en su mayoria desnutricion leve.

Conclusion: Este estudio demostro un avance en el diagndéstico temprano de la
Fibrosis Quistica desde la creacion del Programa Nacional de deteccion
Neonatal. También se vio reflejado una considerable proporcién de pacientes

gue cursan con desnutricion.

Palabra clave: Fibrosis Quistica, caracteristicas, desnutricion.
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Nemombyky
Nepyrumby: Fibrosis Quistica ha'e petei mba’asy ombyaiva heta tetepype
oikbva mitdnguera ha kakuaaguakuerape. Ha’e mba’asy ouva Aemofiaregui

mohembe’yva popy’ yivéva tapicha morotime.

Jehupytyréa: Ojeheko joavyva'erd umi hasyva oguerekéva fibrosis quistica
ofilemoinguéva Tasyo Guasu Instituto de Prevision Social 2016 guive ha 2019
peve.

Mba’e apora ha mba’apokatuhaicha: Ojejapo peteil jetypeka jehechava ha
ofiembo’angahaiva, fekytl oykeguava, tembiechara katu'yva mitdnguera
oguerekdva fibrosis quistica ofiemoinguéva Tasyo Guasu Instituto de Prevision
Social 2016 guive ha 2019 peve. Ojepuru kuatia'i mohendava tapicha hasyva ha
ofiemokatupyry oséva ha oikevape.

Tembiapogui oseva: Ofiemoinge 52 hasyvape, upévagui hetave mitakufia
(61,54%) ha mitdkuimba’e 38,46%. Mbytegua &ra jere 3 ary ha hetave olva
flande retdpype. Hetave ndoguerekdéi tendondegua ogaygua ko mba’asygui
(71,15%) ha ary hetave ojeikuaa oguerekoha ko mba’asy ha’'e 0 ha 8 jasy
apytépe. Mba’asy techaukaha fiepyrii hetave ha'e vevui ha tyekuerehegua
ofiondive (58,85%) avei tefdi hetave ojetopava ha’e Pseudomona Aeruginosa
(63,47%). Oguereko Aemongaru’i 34,62% tapicha hasyva ha hetave ha’e

Aemongaru’i mich.

Tempiapo paha: Ko jetypeka ohechauka petei fiemotenonde ary voivépe
jeikuadva ojeguerekoha ko mba’asy ojejapoguive Jejapora Tetdgua refioi
ramoape Quard mba’asy jetopa. Avei ojehechauka heta mitd oguerekdva

Aemongaru’i.

Ne'éndytee: Fibrosis Quistica, mba’asy jetopa, fiemongaru’i.
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Resumo

Introducéo: A fibrose cistica € uma doenca que afeta varios sistemas do corpo

em criancas e adultos; € a doenca genética limitante mais comum em brancos.

Objetivo: Caracterizar os pacientes com fibrose cistica internados no servico de
pediatria do Hospital Central do Instituto da Previdéncia Social, durante os anos
de 2016 a 2019.

Materiais e método: Foi realizado um trabalho observacional, descritivo,
transversal, com amostragem nado probabilistica, em criancas atendidas no
Hospital Central do Instituto de Previdéncia Social nos anos de 2016 a 2019. Os
prontudrios dos pacientes internados e que atenderam aos critérios de incluséo

e exclusao.

Resultados: Foram incluidos 52 pacientes onde a predominancia foi o sexo
feminino com 61,54%, enquanto o sexo masculino foi 38,46%. A mediana de
idade foi de 3 anos e a maioria com residéncia no interior do pais. A maioria dos
pacientes ndo possuia parentes com fibrose cistica (71,15%) e a idade de
diagnéstico que prevaleceu foi de 0 a 8 meses. A manifestacao clinica de estreia
diagnéstica predominante foi mista (respiratéria / digestiva) em 58,85% e o
patégeno mais comumente isolado foi Pseudomonas Aeruginosa (63,47%).

34,62% dos pacientes apresentavam desnutricdo, a maioria desnutricao leve.

Concluséo: Este estudo demonstrou um avanco no diagndstico precoce da
Fibrose Cistica desde a criagdo do Programa Nacional de Triagem Neonatal.
Uma proporgéo consideravel de pacientes que sofrem de desnutricdo também

foi refletida.

Palavras-chave: Fibrose Cistica, caracteristicas, desnutricdo
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Abstract

Introduction: Cystic fibrosis is a disease that affects multiple body systems in
both children and adults; it is the most common limiting genetic disorder in white

people.

Objective: To characterize the patients with cystic fibrosis admitted to the
pediatric service of the Central Hospital of the Social Security Institute, during the
years 2016 to 2019.

Materials and method: An observational, descriptive, cross-sectional study was
carried out, with non-probabilistic sampling, in children who attended the Central
Hospital of the Social Security Institute during the years 2016 to 2019. The clinical
records of the admitted patients and that satisfy the inclusion and exclusion

criteria.

Results: 52 patients were included, 61.54% of them were girls. The median age
was 3 years and the majority with residence in the interior of the country. Most of
the patients didn’t have any relatives with cystic fibrosis (71.15%) and the age of
diagnosis that prevailed was between 0 to 8 months of age. The predominant
diagnostic debut clinical manifestation was mixed (respiratory / digestive) in
58.85% and the most commonly found pathogen was Pseudomonas Aeruginosa
(63.47%). 34.62% of the patients were malnourished, most of them mild

malnutrition.

Conclusion: This study demonstrated an advance in the early diagnosis of
Cystic Fibrosis since the creation of the National Neonatal Screening Program. A

considerable proportion of patients suffering from malnutrition was also reflected.

Key words: Cystic Fibrosis, characteristic, malnutrition.
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1- Introduccién

Las primeras observaciones de la fibrosis quistica fueron mucho antes de
que se la reconociese como una entidad patologica. Fue objeto de varias
creencias populares folcléricas europeas que datan a partir del siglo XV, con
nuevos descubrimientos e investigaciones que a través de los afos
constituyeron el cimiento para que la reconozcamos como tal hoy en dia (1 p17).
Esta patologia ha pasado de ser una enfermedad infantil, con afectacion
digestivo-nutricional y respiratoria, a ser una enfermedad de adultos, compleja 'y
multisistémica. En la actualidad, la poblacion de pacientes mayores de 18 afios

ronda el 50% (2 p122).

La fibrosis quistica (FQ) es un trastorno multisistémico hereditario de
nifios y adultos; es el rasgo genético recesivo limitante de la vida mas frecuente
en personas de raza blanca. La disfuncion de la proteina reguladora de la
conductancia transmembrana de la fibrosis quistica (CFTR), el defecto
fundamental, da lugar a un conjunto amplio y variable de manifestaciones

iniciales y complicaciones.

Constituye la enfermedad genética letal mas frecuente en la raza blanca
(3). La FQ es responsable de la mayoria de los casos de insuficiencia
pancreatica exocrina en las primeras fases de la vida y es la principal causa de
neumopatia crénica grave en nifios. Como la FQ se puede manifestar como

retraso del crecimiento y en ocasiones como cirrosis u otras formas de disfuncion
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hepatica, este trastorno se incluye en el diagndstico diferencial de muchas

enfermedades infantiles (4).

La afectacion pulmonar y sus complicaciones son responsables de la
importante morbimortalidad los que causa el 95% de las muertes en estos
pacientes, por lo tanto, la letalidad depende del compromiso respiratorio (1

p125).

En el aflo 2003, con la creacion de la ley 2138 y en el 2016 con la Ley
5732 del Programa Nacional de Deteccion Neonatal (PNDN) se establece la
deteccion, diagndéstico y tratamiento obligatorio y gratuito de la FQ para recién

nacidos (RN) (5).

Es de suma importancia la realizacién de un diagndstico precoz y certero
para llegar a tiempo en el tratamiento, ofrecer consejo genético familiar,
informacion acerca de la patologia, para ayudar a paliar los problemas de

angustia o desconocimiento de la enfermedad (6).

El presente trabajo tiene como fin caracterizar a los pacientes con fibrosis
quistica internados en el Hospital Central del Instituto de Prevision Social, de
forma particular en el servicio de Pediatria. Cabe destacar la mencionada
institucion constituye un centro de referencia a nivel pais en el que diariamente
asisten a la consulta un promedio de 350 nifios procedentes de todo el pais y se

internan aproximadamente 800 pacientes menores por diferentes causas.



UNIVERSIDAD NACIONAL DE CAAGUAZU

Sede Coronel Oviedo
Creada por Ley N° 3.198 del 04 de mayo de 2007
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS

Y

MEDICINA d

%, XTI O
A &

O

R
E CIENCRY
Amm“y

2- Antecedentes de la Investigacion.

Caracterizar a los pacientes de 6 a 8 afios con diagnéstico de fibrosis
quistica, en la fundacion Yuranis en Cartagena desde una perspectiva de la CIF,
fue el objetivo propuesto por Castilla et al. (Colombia, 2012) para lo cual
participaron en el estudio trece pacientes, en edades comprendidas entre 6 y 18
anos: siete hombres y seis mujeres. El estudio arrojo los siguientes resultados:
Edad promedio 13,4 afios (rango: 6-18). IMC fue normal en 6 pacientes (5 tenian
bajo peso y 2 sobrepeso). EI VEF1 evidencié que 8 de los 13 pacientes
presentaron compromiso moderado (3 mostraron compromiso leve, 2
compromiso muy severo y ningun paciente presenté compromiso severo). La
observacion evidencié que las estructuras corporales representadas en
deformidades de tronco (cifosis, térax en tonel) presentaron afectacion en cuatro
pacientes. A la aplicacion del indice de Barthel, todos los pacientes presentaron

independencia en sus actividades de la vida diaria (7).

Fuentes Fernandez et al (Cuba, 2014) caracterizaron el diagndstico de la
fibrosis quistica en nifios menores de un afio mediante un estudio transversal,
descriptivo, a pacientes diagnosticados con fibrosis quistica segun sospecha
clinica, en el primer afio de vida, en el Hospital Pediatrico Centro Habana, en el
periodo 1993-2013, en el cual se obtuvo los siguientes resultados: del total de
44 pacientes diagnosticados en el periodo, 35 clasificaron como enfermedad

pulmonar tipica, de ellos 13 fueron diagnosticados durante el primer afio de vida,
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7/21 en el periodo 1993-2003 (33,3 %) y 6/14 entre 2004-2013 (42,8 %). Cuando
se suman las formas clinicas no tipicas, el total de nifios diagnosticados durante
su primer afo fue de 16, con edad media al diagnostico de 4,9 meses; en 11
nifios (68,8 %) el diagnostico fue antes de los 6 meses, con predominio de los
varones (10-62,5 %). La desnutricion estuvo presente en el 62,5 %. La forma
tipica con insuficiencia pancreatica se evidencio en el 75 % de los menores de
un afio estudiados, y se aisl6 Pseudomona aeruginosa en el 68,8 %.
Predominaron las manifestaciones respiratorias como la polipnea y el torax
hiperinsuflado (15 nifios, 93,8 %), asi como el tiraje (14 nifios, 87,5 %), mientras
que la distension abdominal (11, 68,8 %) y la esteatorrea (10, 62,5 %), fueron las

mas frecuentes alteraciones digestivas (8).

Caracterizar la situacion de Fibrosis Quistica en Bogota, y a partir de esta,
proponer un modelo de atencién integral que responda mejor a las necesidades
de los pacientes con esta enfermedad, fue el objetivo propuesto por Bonilla
Cardenas et al (Colombia, 2015). De acuerdo con esto, se disefidé una encuesta
para caracterizar los pacientes con FQ, a partir de caracteristicas
sociodemograficas, caracteristicas de afiliacion al sistema de salud, percepcion
de calidad de vida y concepciones de barreras y facilitadores en el acceso a
servicios de salud, mediante un disefio descriptivo, se analizé la informacion de
25 encuestas recogidas. Los resultados confirman un diagnostico tardio, que
favorece un peor pronéstico de la enfermedad y deterioro de la calidad de vida

del paciente. Por otro lado, los pacientes y sus cuidadores, manifiestan como
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principal barrera de acceso a servicios de salud, la tramitologia impuesta por el
modelo de atencién en salud del pais. En cuanto a facilitadores del acceso,
reconocen la importancia de las redes de apoyo y los programas de manejo de
la enfermedad. Por ultimo, se sugiere implementar un modelo de atencion
integral, que complemente el conocimiento del equipo médico y el de los
pacientes, con el objetivo de responder mas adecuadamente a las necesidades

de estos (9).

Licourt Otero et al en Cuba en el afio 2016, realizaron una investigacion
con el objetivo de describir las caracteristicas clinicas, genéticas y
epidemioldgicas de la fibrosis quistica. El estudio fue descriptivo, observacional
de corte transversal que incluyé los nueve pacientes diagnosticados con fibrosis
quistica en Pinar del Rio. Se estimé la edad y manifestaciones al momento del
diagnéstico. Se calculd la prevalencia en la poblacién de la provincia y segun el
sexo. Los resultados obtenidos fueron: La edad al momento del diagndstico fue
entre 3y 48 meses. Al inicio de la enfermedad en el 33,3 % predominaron signos
mixtos respiratorios y digestivos. La tasa de prevalencia fue de 1,2 x 100 000

habitan (10).

Gale et al (Honduras, 2015-2016) con el objetivo de caracterizar los
pacientes diagnosticados con FQ mediante prueba de Cloruros en Sudor,
realizaron un estudio descriptivo con enfoque cuantitativo, se revisaron
expedientes clinicos y se aplicd un instrumento de 20 preguntas a pacientes en

control meédico, durante enero 2010 a junio 2015. Se presentaron cinco pacientes
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con diagnostico de fibrosis quistica. La edad al momento del diagndstico vario
de Recién nacido a 5 afios; 2 de ellos con antecedentes familiares para dicha
enfermedad. Al inicio de la enfermedad, 3 tenian sintomatologia respiratoria y
digestiva. En relacion a talla/edad al momento del diagndstico, 4 se encontraban

por debajo del percentil Z-3 (11).

Ortiz Paranza et al (Paraguay, 2016) con el objetivo de caracterizar el
estado nutricional de los nifios y adolescentes con FQ que acuden a Programa
Nacional de Deteccion Neonatal, sub Programa Fibrosis Quistica , dependiente
del MSPyBS de febrero a noviembre del 2016, realizaron un estudio de corte
transversal con componente analitico, realizado a partir de la revision de fichas
clinicas de los pacientes con diagndstico confirmado de FQ, tras haber analizado
84 fichas clinicas (56% femenino) obtuvieron los siguientes resultados: Edad
promedio 7,5+4,7 afios. El 56% provenia del interior del pais. La mediana de
edad al diagnéstico fue 4,9 meses (64% a los < 6 meses de vida). El 41%
presentd forma clinica mixta (respiratoria/digestiva) al diagnéstico y 22% fue por
deteccion neonatal. Los valores medios estandarizados de z Peso/Edad, z
Talla/Edad y z indice de Masa Corporal/Edad fueron -0,6, -1 y - 0,2
respectivamente. En los menores de dos afios (n=9), el 11% presento
desnutricion aguda moderada. En los = dos afos (n=75), el 60% tuvo estado
nutricional adecuado, 11% sobrepeso y 3% obesidad. El 17,3% del total
evidencio talla baja y el 42% cumplié con la meta nutricional en FQ. El 41%

presento colonizacion cronica por Pseudomona aeruginosa. La funcion pulmonar
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media (VEF1) fue 77,8%, el 58,1% presento algun grado de afectacion pulmonar,
siendo los mas comprometidos aquellos que se encontraban con desnutricion o

en riesgo (p=0,0266, Test t Student) (12).

Caracterizar a los pacientes con fibrosis quistica de la provincia
Cienfuegos fue el objetivo de Caridad Llull Tombo et al (Cuba, 2018) en el cual
realizé un estudio observacional, descriptivo transversal en el Hospital Pediatrico
Universitario Paquito Gonzalez Cueto de Cienfuegos en la consulta de fibrosis
quistica, desde el 1 de enero hasta el 31 de diciembre del 2018. Se observo
mayor numero de enfermos con mas de 18 afios (33 %). El sexo femenino
predominé con 8 pacientes (66,6 %), y de pacientes mestizos con un 66,6 %. El
mayor numero de pacientes 4, eran del municipio Cienfuegos (33,3 %). Se
observé que en 8 de los pacientes, los primeros sintomas se presentaron en el
primer afio de vida. De las manifestaciones clinicas la insuficiencia pancreatica

estuvo en la totalidad de los pacientes. Se aislé6 Psedomona aeruginosa (13).
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3- Planteamiento del Problema

La fibrosis quistica es la enfermedad genética letal mas frecuente en la
raza blanca. La prevalencia de FQ varia considerablemente entre las diversas
poblaciones alrededor del mundo dependiendo del origen étnico y procedencia,
con una incidencia aproximada de 1 de cada 2500 recién nacidos y la frecuencia
de estado de portador sano es de 1 en 25. Es considerada una enfermedad rara,
con un estimado de entre 70 y 100 mil personas afectadas en todo el mundo. (10

pl,11).

En Latinoamérica las estimaciones sugieren que la FQ afecta a entre 1 en
1600-14,000 nacimientos, incidencia considerada sustancial en comparacion a
otras partes de mundo (12 pl). La poblacién brasilefia presenta una incidencia
variable de acuerdo a su ascendencia, los de ascendencia europea presentan
una incidencia de 1 en 1.600 y de 1 en 14.000 RN en afrodescendientes,
mientras que en Argentina se observa una incidencia de 1 en 6.573 nacidos
vivos. Por otra parte, en México la incidencia es 1 en 8.500 y en el Caribe, en

Cuba la incidencia reportada es de 1 en 3.900 (13 p2).

Paraguay constituia uno de los pocos paises en Latinoamérica en el que
no se conocia la incidencia de la patologia hasta el 2017, afio en el que fue
realizado un estudio con datos obtenidos del Programa Nacional de Deteccion

Neonatal de en el que se reporto la incidencia de FQ de 1 en 6.591 RN, lo cual
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no presentd diferencias significativas con las reportadas para la poblacion

hispanica (7).

Un considerable cambio es la supervivencia, que comparando con los
afos 50 en el que la sobrevida era de tan solo 2 afios, en la década de los 90 en
paises desarrollados europeos la expectativa de vida ronda alrededor de los 40
afos. Este aumento tan importante en los ultimos afios es debido a una serie de
factores entre los que ha contribuido de forma determinante la implementacion
del diagnostico precoz a través del cribado neonatal (CN) del recién nacido (1

p125).

Obtener datos esenciales que nos permitan ampliar nuestro panorama
acerca esta patologia a nivel Nacional es fundamental para realizar tratamientos
mas integrales y seguimientos continuos a los pacientes con diagndstico positivo
de la enfermedad. Teniendo en cuenta lo anteriormente expuesto se plantea la
siguiente pregunta de investigacion ¢Cuales son las caracteristicas
epidemioldgicas de la fibrosis quistica en el servicio de Pediatria del Hospital

Central del Instituto de Previsién Social, durante los aflos 2016 a 20197
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4- Justificacion

Las enfermedades raras son aquellas en las que un limitado nimero de la
poblacion estd afectado. Segun la Organizacion Mundial de la Salud (OMS),
“existen alrededor de 7.000 de estos males que afectan aproximadamente al 7%
de la poblacion mundial en sus capacidades fisicas, habilidades mentales y en

sus cualidades sensoriales y de comportamiento” (14).

La fibrosis quistica se encuentra entre las patologias raras que tienen una
incidencia estimada de 1 caso por 15.000 habitantes. Son enfermedades con
base genética por lo tanto no tienen cura, pero un tratamiento integrado y
adecuado al igual que oportuno mejoran enormemente la calidad de vida de

estos pacientes (14).

Atender las necesidades de la primera infancia es una prioridad declarada

por varias instituciones publicas, privadas, civiles y de cooperacion internacional

(6).

Esta patologia constituye un problema social y econdmico alterando de
manera considerable la vida de los pacientes, familiares y de su entorno social

(2 p122).

Pese a la instauracién del cribado neonatal gratuito y obligatorio en
Paraguay desde el afio 2003 continta siendo objeto de esfuerzos por llegar a la

universalizacion de la cobertura. Cabe destacar que el &mbito del Instituto de

10
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Previsién Social el diagndstico con el “test del piecito” solo contempla 2

patologias y entre ellas no incluida a la Fibrosis Quistica (14 p45).

De todas formas, y a pesar de la instauracion del cribado neonatal,
continta siendo fundamental conocer mas acerca de esta patologia a fin de
realizar una prevencion y tratamiento adecuados, con el objetivo enlentecer su

progresion y su inevitable deterioro (2).

A nivel pais y méas especificamente a nivel del Instituto de Prevision Social
la carencia de estudios cientificos tanto realizados como publicados sobre esta
problemética no permiten conocer las caracteristicas epidemiologicas de estos
pacientes por eso es pertinente la realizacién de este estudio ya que los datos
que se obtengan permitiran al equipo médico HCIPS establecer normas de
deteccion y tratamiento de esta patologia de acuerdo a las caracteristicas que

presentan los pacientes en dicha poblacion.

11



UNIVERSIDAD NACIONAL DE CAAGUAZU

Sede Coronel Oviedo ——
Creada por Ley N° 3.198 del 04 de mayo de 2007 %, T
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS

5- Objetivos de la investigacion

5.1- General:

5.1.1- Caracterizar a los pacientes con fibrosis quistica internados en el
servicio de pediatria del Hospital Central del Instituto de Prevision Social, durante
los afios 2016 a 2019.

5.2- Especificos:

5.2.1- Detallar las caracteristicas demograficas de los pacientes

estudiados.

5.2.3- Establecer la edad de diagnédstico de la fibrosis quistica en los

pacientes.
5.2.4- Determinar la presencia de antecedente familiar de fibrosis quistica.

5.2.2- ldentificar la forma clinica del debut diagndéstico en la poblacion

investigada.
5.2.5- Conocer el agente microbioldgico causante de la infeccion.

5.2.6- Describir el estado nutricional de la poblacidon de estudio.

12



UNIVERSIDAD NACIONAL DE CAAGUAZU

Sede Coronel Oviedo

MEDICINA

Creada por Ley N° 3.198 del 04 de mayo de 2007 %, .,
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS umy
AL

6- Fundamento Tedrico

Resefa Historica

La revisiéon histérica nos muestra que la fibrosis quistica fue observada
mucho antes que se la conociese como tal. “Ay, de aquel nifio que al ser besado
en la frente sabe salado. El estd embrujado y pronto debe morir’. Esta frase
folklérica europea del siglo XV hace alusion al sabor salado del sudor, lo que
catalogaban como sintomas de hechizos de brujeria, posesion demoniaca,

encantos o magia (17).

Fue en el afio 1936 cuando Guido Fanconi, un pediatra Suizo, utilizé por
vez primera el término fibrosis quistica (FQ) para describir la combinacién de

insuficiencia pancreética y enfermedad pulmonar crénica en nifios (17).

En el Paraguay, a finales de los 80 se empez6 a realizar el diagndéstico y
tratamiento de la fibrosis quistica con importantes dificultades por no contar con
meétodos diagnasticos a nivel del sistema publico y el gran costo del tratamiento,
constituyendo de esa manera los mayores inconvenientes el sub diagnostico y

el abandono del tratamiento (15 p1).

En el pais las primeras informaciones demostraron el tardio diagnostico,

el mal estado nutricional y la mortalidad precoz (15 p2).

13
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No fue hasta el afio 2003 en el que el Paraguay da un claro avance en la
historia de la FQ con la Ley 2138 y en el 2016 con la Ley 5732 del Programa
Nacional de Deteccion Neonatal (PNDN) que establece la deteccion, diagnéstico

y tratamiento obligatorio y gratuito de la FQ para recién nacidos (RN) (5).

En los 70 ultimos afos, la FQ ha pasado de ser un trastorno genético poco
comun, predominantemente letal en lactantes y nifios, a ser un complejo
trastorno que afecta a multiples sistemas e involucra tanto a niflos como a
adultos. El incremento de la supervivencia permite el incremento de condiciones
vinculadas como osteoporosis, diabetes mellitus, enfermedad hepatica,

embarazo, infertilidad, entre otros.

Definicion

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad que afecta a mdultiples
sistemas del organismo tanto de nifios como adultos; constituye el trastorno
genético limitante mas frecuente de los caucésicos. El defecto principal
constituye la mutacion de una proteina reguladora de la conductancia
transmembrana de la fibrosis quistica (CFTR), responsable de un nuamero

variable de manifestaciones clinicas y complicaciones (16 p2196).

Esta entidad es la que origina en la mayoria de los casos la insuficiencia
pancreatica exocrina en las primeras etapas de la vida y es la principal causa de
neumopatia crénica grave en nifios. Asimismo, esta vinculada con varias otras

manifestaciones. Como la FQ se puede manifestar como retraso del crecimiento

14
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y en ocasiones como cirrosis u otras formas de disfuncién hepatica, este
trastorno se incluye en el diagndstico diferencial de muchas enfermedades

infantiles (17 p2196).

Genética

La fibrosis quistica generalmente se produce en poblaciones blancas del
norte de Europa, Norteamérica y Australia/Nueva Zelanda. La prevalencia en
estas regiones es variable, aunque es préxima a 1 de cada 3.500 recién nacidos
vivos (1 de cada 9.200 personas de origen hispano y 1 de cada 15.000 en

afroamericanos) (15 p2196).

La enfermedad es heredada como rasgo autosomico recesivo. El gen de
la FQ codifica la proteina reguladora de la conductancia transmembrana (CFTR)
cuya principal alteracion es el transporte de electrolitos, particularmente del
transporte de cloruro, constituyendo anomalia principal en la fibrosis quistica.
Las secreciones son irregularmente espesas y deshidratadas en diversos
organos como el pancreas, glandulas salivares, epididimo, intestino, bronquios,

y bronquiolos, provocando de ese modo la obstruccion de sus conductos (1 p43).

Manifestaciones Clinicas

El flujo alterado de iones de cloruro y sodio da como resultado final la
formacion de secreciones anormales en cuanto a consistencia (son espesas).
Hoy en dia se sabe que este factor patogénico da como consecuencia “la

insuficiencia pancreética que presenta el 85% de los pacientes, de la infertilidad

15
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del 90% de los varones enfermos y de las obstrucciones de los bronquios y las

infecciones respiratorias” (1 p43).

La afectacion pulmonar y sus complicaciones son responsables de la
importante morbimortalidad los que causa el 95% de las muertes en estos
pacientes, por lo tanto, la letalidad depende del compromiso respiratorio (1

p125).

El cuadro clinico no es caracteristico, mas bien depende de variables
como el genotipo y el tiempo de evolucién, de manera que, la presentacion no
es la misma para un lactante o para un nifio en edad escolar. Esto demuestra la
variacion existente entre la edad de inicio y el ritmo individual de progresion

patolégica (18 p100 ).

Como ya se ha mencionado, la fibrosis quistica es una enfermedad que
afecta a multiples sistemas del organismo, en el siguiente cuadro se destaca las
manifestaciones de naturaleza respiratoria, gastrointestinal y nutricional (18

p99).
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TABLA |. Caracteristicas clinicas de la fibrosis quistica en la infancia.

Enfermedad  sino-pulmonar

cronica manifestada por:

es y nutricionales

Alteraciones gastrointestinal

» Colonizacién/infeccion

bronquial
persistente por gérmenes tipicos:
Staphylococcus aureus,
Haemophilus influenzae,
Pseudomonas aeruginosa o]

Burkholderia cepacia.
Tos y expectoracion cronica.

Anormalidades persistentes en la

radiografia de térax:

bronquiectasias, infiltrados,

atelectasias, hiperinsuflacion,

Obstruccion de las vias aéreas con

sibilancias
y atrapamiento aéreo.

Pdélipos nasales y anormalidades

radiolégicas
de los senos paranasales.

Acropaquias.

>

Intestinales: ileo meconial,

prolapso rectal, sindrome de

obstruccién intestinal distal,

Pancreéticas: insuficiencia
pancreatica exocrina, pancreatitis

recurrente.

Hepaticas: enfermedad hepatica
cronica con alteraciones clinico-
analiticas o evidencia histologica
de cirrosis biliar focal o cirrosis

multilobular.

Nutricionales: malnutricién,

hipoproteinemia y edema,
complicaciones secundarias a

deficiencias vitaminicas.

Fuente: Nelson. Pediatria 20 Edicién
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Fibrosis quisticay nutricion

Las manifestaciones que primariamente destacan en los pacientes estan
relacionadas con el tracto digestivo y la nutricion, los cuales son producidos por
el defecto en la degradacion enzimética y ausencia de sales biliares lo que
conduce a un sindrome de malabsorcion de los nutrientes (principalmente

grasas), produciéndose de ese modo diarreay retardo en el crecimiento (19 p23).

Si bien es sabido que la letalidad de la patologia est4 en relacién la
enfermedad respiratoria son varios los estudios clinicos que demuestran que en
la progresién de la afeccion respiratoria desempefia un papel crucial el estado
nutricional del paciente. La sobrevida de los mismos se asocia fuertemente al

crecimiento, primordialmente a la ganancia de la talla (19 p23).

Diversos estudios han demostrado los importantes beneficios en la mejora
de la desnutricién y la menor morbilidad en los pacientes con diagnosticados
mediante este tamizaje neonatal con respecto a los que tuvieron el diagndstico

mas tardio mediante sus signos clinicos (18).

En EE.UU. un estudio aleatorizado en el que los resultados demostraron
en la poblacién diagnosticada obtuvo beneficios a largo plazo en la nutricién
evidenciada a través del mejor crecimiento y probablemente neurocognitivo.
Otros estudios han demostrado beneficios a largo plazo en la afectacion

pulmonar y en la supervivencia (18).

18
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Diagnastico:

“El diagnostico de la FQ se ha basado en una prueba del sudor
cuantitativa positiva (Cl- 260 mEg/l) combinada con uno o mas de los siguientes
datos: enfermedad pulmonar obstructiva crénica tipica, insuficiencia pancreatica
exocrina documentada y antecedentes familiares positivos”. El tamizaje neonatal
ha permitido que antes que se hayan hecho evidentes las manifestaciones

clinicas se pueda obtener un diagnéstico (17 p1998).

TABLA I1l. Criterios diagnésticos de la fibrosis quistica

e Uno o mas rasgos fenotipicos caracteristicos o
e Historia de fibrosis quistica en hermano o primo hermano, o
e Despistaje neonatal positivo, mas

Evidencia de disfuncion del CFTR demostrada por:

Concentracion de cloro en sudor elevada en dos o0 mas ocasiones

Identificacién de 2 mutaciones causantes de la enfermedad

Diferencia de potencial nasal anormal

Fuente: Sociedad Espafiola de Pediatria.

Un grupo de expertos establecieron nuevas guias en el diagndstico de la
FQ en un articulo publicado en el 2017 en la cual concluyeron que “A pesar de
la amplia implementacién del tamizaje neonatal, el diagnéstico de FQ no siempre
es facil de determinar. Un cloro en sudor = 60 mmol / L confirma el diagndstico

de FQ, y un nivel < 30 mmol / L indica que este diagnostico es poco probable.
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En individuos con nivel intermedio de cloro de sudor, 30-59 mmol / L, se requiere
un analisis genético. También se pueden realizar otras pruebas para la funcion
de CFTR, como potenciales nasales y pruebas de funcion intestinal, pero deben
realizarse en un centro especializado para dichos estudios. Algunos lactantes
con tamizaje positivo y niveles de cloro en sudor entre 30 y 59 mmol / L o incluso
<29 mmol / L y pruebas genéticas no concluyentes pueden designarse como
CRMS / CFSPID. Para estos ultimos casos aun falta informacion para determinar

su prondstico, tratamiento y frecuencia de seguimiento”
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7- Marco Metodoldgico

7.1- Tipo y diseio general del estudio:

Se realizé un estudio observacional, descriptivo de corte transversal sobre
caracterizacion demografica de los pacientes con fibrosis quistica internados en
el servicio de pediatria del Hospital Central del Instituto de Prevision Social,

durante los afios 2016 a 2019.

7.2- Universo y poblacion del estudio:
El universo estuvo conformado por los pacientes con diagnéstico de fibrosis

quistica.

La poblacion del estudio estuvo conformada por los pacientes con
diagndstico de fibrosis quistica internados en el servicio de Pediatria del Hospital

Central del Instituto de Previsién Social, durante los aflos 2016 al 2019.

7.3- Seleccién y tamafio de la muestra:

Se seleccionaron todos los pacientes con diagnéstico de fibrosis quistica del
servicio de Pediatria del Hospital Central del Instituto de Prevision Social, durante

los afios 2016 a 2019 que en total fue un nimero de 52 pacientes.

7.4- Unidad de andlisis y observacion:

Expedientes clinicos de pacientes con diagnéstico de fibrosis quistica

mediante screening neonatal o prueba del test del sudor internados en el servicio
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de Pediatria del Hospital Central del Instituto de Prevision Social, en los afios

2016 a 20109.

7.4.1 - Criterios de inclusion:

- Sujetos con diagndéstico de fibrosis quistica internados en el servicio de

Pediatria del Hospital Central del Instituto de Prevision Social, en los afios 2016

a 20109.

7.4.2- Criterios de exclusion:

- Pacientes cuyas fichas estén incompletas en cuanto a las variables tomadas

en cuenta para esta investigacion.

7.5- Variables o categoria de analisis

7.5.1- Definicion operacional de variables o categoria de

analisis
. Definicion Tipo de Definicion .
Variable p_ ) Indicador
Conceptual Variable operacional
Sexo Condicién Cualitativa, | Sexo del 1-
£ _ paciente _
organica que | nominal, Masculino.
= 24A) registrado en el
distingue a dicotomica. _ 2-
expediente
los _ _
clinico. Femenino.
machos de
las
hembras.
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Edad Tiempo que Cuantitativa, | Edad reportada | Numérica
ha continua. en
vivido una ficha clinica o
documento
persona u
otro de identidad.
ser vivo
contando
desde su
nacimiento.
Residencia Lugar o &rea | Cualitativa | Nombre de 1. Rural.
. , ciudades 2. Urbana.
especifica Nominal.
’ registrado en la
donde vive _ o
ficha clinica.
una persona.
Antecedentes | Familiares Cualitativa Familiares con 1. Si.
de FQ con FQ reportado
A . dicotomica. P 2. No.
diagndstico en el
de FQ. expediente
clinico.
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Edad del Edad que Cualitativa | Incluye prueba | 1- 0 a 8 meses
diagnostico tenia el _ de diagndstico
_ Nominal. - 2-9al6
paciente positiva como
o meses
cuando le fue test del piecito
. . (prueba de 3-17a24
diagnosticada
meses
la FQ. sudor-prueba
genética). 4-25a 32
meses
5- >32 meses
Presentacion | Manifestacion | Cualitativa | Datos referidos | 1. Mixta
clinica inicial | clinica de nominal. en la ficha del (respiratorio
inicio que paciente. /digestivo)
pone en Respiratorio
alerta para Digestivo
sospecha de 4. Malnutricion
la existencia por defecto
de una 5. Asintométic
enfermedad o]
Patégeno Microorganis | Cualitativa | Datos referidos | 1. P.
aislado mo capaz de | nominal en la ficha del Aeruginosa
causar una paciente 2. S. Aureus
infeccion 3. S. Aureus
respiratoria meti
resistente
4. Mixto
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5. Otros
Peso Medida de Cuantitativa, | Datos referidos | Numérica
esta continua en la ficha del
propiedad de paciente
los cuerpos
Talla Altura de una | Cuantitativa, | Datos referidos | Numérica
persona continua en la ficha del
desde los paciente
pies a la
cabeza.
Desnutricion | Estado Cualitativa | Diagndstico 1. Si.
anormal del el positivo de
: dicotémica. N 2. No.
organismo desnutricion
causado por registrado en
deficiencia de las fichas
uno o clinicas.
multiples
elementos
nutricionales.
Grado de Estadio de Cualitativa- | Mediante las 1. Leve
o o nominal medidas 2. Moderada
desnutricion | desnutricion antropométricas | 3. Grave
de peso/talla
peso/edad para
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<5 afios o
calculo del IMC
= 5 anos.

7.6- Procedimientos para la recoleccion de la informacion,
instrumentos a utilizar, métodos para el control de calidad de los
datos:

Se solicité por escrito la autorizacion correspondiente a las autoridades de
la institucion para la realizacion del trabajo, previa explicacién de los objetivos y
el alcance del estudio. Con dicho consentimiento se procedié al andlisis
documental de las fichas clinicas de los pacientes en el area de estadistica
mediante el instrumento una planilla de recoleccién de datos tipo lista de
chequeo, que fue previamente elaborada por la autora y validada por los tutores,

segun las variables de estudio.

El instrumento de recoleccion de datos se realiz6 mediante el programa
Microsoft Word 2017 el mismo cuenta con 3 secciones, la primera detalla la
identificacion de la ficha médica con el nUmero de expediente del cual se tomaron
los datos y la fecha en que se realiz0, la segunda seccion se encarga de objetivar
los datos sociodemogréaficos como edad, sexo, entre otros; por ultimo, la tercera

seccion se encarga de valorar los datos clinicos.
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Se utilizd la historia clinica de los pacientes para recolectar datos
demograficos necesarios como la edad, sexo, residencia; datos clinicos como
antecedente familiar de la patologia en cuestion, edad del diagndstico, forma
clinica de debut o inicio de sospecha diagnostica, agente microbiolégico aislado
en el esputo, y por ultimo datos necesarios para medir el estado nutricional de
los pacientes como son: peso Y talla, valorando asi la nutricion de los pacientes
mediante las tablas proporcionadas por la OMS, con las curvas peso/edad,

peso/talla e IMC, de acuerdo a la categoria de edad.

7.7- Procedimientos para garantizar aspectos éticos de la
investigacion con sujetos humanos.

En lo que respecta a las consideraciones éticas, se tuvo en cuenta en todo

momento el principio de respeto, ya que previa a la recoleccidon de datos se

solicité los permisos correspondientes a los directivos de la institucion.

El protocolo de investigacion fue remitido para evaluacion y posterior
validacion por el comité de ética institucional de la Facultad de Ciencias Médicas

de la Universidad Nacional de Caaguazu.

Se inform6 que los datos recabados seran publicados solo con fines
académicos, respetando siempre la confidencialidad y manteniendo en
anonimato la identidad de los pacientes que formaran parte de la muestra. Esta
investigacibn no representa riesgos para el estado fisico, psicolégico, ni

emocional de la poblacion en estudio.
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7.8- Plan de analisis:

Para el almacenamiento de los datos se utilizé una planilla electronica de
Microsoft Office Excel 2013 © elaborada para tal efecto y luego del control de
calidad de la base de datos se procedi6 al analisis estadistico con el programa
Epi info 7.2.4.0 ©. Se realiz6 un analisis descriptivo de acuerdo a las
caracteristicas de las variables. Para las variables cualitativas se utilizaron
frecuencias absolutas y relativas, y para las variables cuantitativas medidas de

tendencia central y de dispersion.
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8- Resultados

Fueron estudiados 52 pacientes que correspondieron a la totalidad de la
poblacion de acuerdo a los criterios de inclusion enmarcados anteriormente. Los

resultados fueron los siguientes:

Grafico N° 1: Distribucién segun sexo de los pacientes con Fibrosis
Quistica del Hospital Central del Instituto de Prevision Social, 2016 al 2019.

n=52

38,46%
61,54% Masculino

Femenino

Fuente: Archivos del Departamento de Pediatria del Hospital Central del Instituto de

Prevision Social, 2016-2019.

El 61,54% (32) de la poblacién estudiada en la investigacion corresponde

a mujeres y el 38,46% (20), varones.
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Grafico N° 2: Distribucion segun edad de los pacientes con Fibrosis
Quistica del Hospital Central del Instituto de Prevision Social, 2016 al 2019.
n=52
16
14
12

10

Fuente: Archivos del Departamento de Pediatria del Hospital Central del Instituto de

Prevision Social, 2016-2019.

La edad minima de los pacientes fue de 1 mes y la maxima de 16 afios,
la mediana de edad fue de 3 afnos y el 50% de los participantes estuvieron

comprendidos entre 2,25 y 5 afios de edad.
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Gréafico N° 3: Distribucion segun residencia de los pacientes con Fibrosis
Quistica del Hospital Central del Instituto de Prevision Social, 2016 al 2019.

n=52

44,23%
55,77% Central

Interior

Fuente: Archivos del Departamento de Pediatria del Hospital Central del Instituto de

Prevision Social, 2016-2019.

El 55,77%(29) de los pacientes reside en el interior del pais, mientras que

el 44,23%(23) en el departamento Central.
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Gréafico N°4: Distribucion segun antecedente familiar de los pacientes con
Fibrosis Quistica del Hospital Central del Instituto de Previsién Social, 2016

al 2019. n=52

Si = No

Fuente: Archivos del Departamento de Pediatria del Hospital Central del Instituto de

Prevision Social, 2016-2019.

De los pacientes estudiados el 71,15%(37) no posee antecedentes
familiares de fibrosis quistica, mientras que el 28,85%(15) si posee

antecedentes.
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Gréafico N° 5: Distribucion segun edad de diagndstico de los pacientes con
Fibrosis Quistica del Hospital Central del Instituto de Prevision Social,

2016-2019. n=52

70
60
50

40

61,54
30
20
10
13,46 11,54
'
0 E
0a8 9al6 17a24 25a32 >32

Meses de edad

Fuente: Archivos del Departamento de Pediatria del Hospital Central del Instituto de

Prevision Social, 2016-2019.

Con respecto a la edad del diagnostico el 61,54% (32) fue diagnosticado
entre los 0y 8 meses de vida, el 13,46%(7) entre los 9 a 16 meses y el 11,54%(6)

fueron diagnosticados después de los 32 meses.
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Grafico N°6: Distribucién segun manifestaciones clinicas por Aparato y
Sistema al debut de la enfermedad en pacientes con Fibrosis Quistica del

Hospital Central del Instituto de Previsiéon Social, 2016-2019. n=52

60
50
40
30
53,859
20
10 19,239
3,469
0
Mixto Respiratorio Digestivo Malnutricibn  Asintomaticos
(Respiratorio por defecto
y digestivo)

Fuente: Archivos del Departamento de Pediatria del Hospital Central del

Instituto de Previsién Social, 2016-2019.

En relacién a las manifestaciones principales en el debut diagnéstico
fueron en el 58,85%(28) el compromiso mixto (Respiratorio y digestivo), el
19,23%(10) asintomaticos, el 13,46%(7) respiratorio, el 9,61%(5) digestivo y en

el 3,85%(2) se presentd con malnutricion por defecto.
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Gréafico N° 7: Distribucion segun patdégeno aislado de los pacientes con
Fibrosis Quistica del Hospital Central del Instituto de Previsién Social, 2016

al 2019. n=52

Otros 337/0

Staphylococcus meti Resistente  2:76%

Staphylococcus Aureus — 19,38% I

-

Pseudomona Aeruginosa 63,47% l

-

Fuente: Archivos del Departamento de Pediatria del Hospital Central del Instituto de

Previsién Social, 2016-2019.

Del total de sujetos en el 63,47% (33) se aisl6 Pseudomona Aeruginosa,
en el 15,38% (8) Staphylococcus Aureus, en el 5,76% (3) Staphylococcus

meticilino resistente y en el 11,74% (6) un cultivo mixto.
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Gréafico N° 8: Distribucion segun desnutricion de los pacientes con Fibrosis
Quistica del Hospital Central del Instituto de Prevision Social, 2016 al 2019.

n=52

Si

65,38% No

Fuente: Archivos del Departamento de Pediatria del Hospital Central del Instituto de

Prevision Social, 2016-2019

En cuanto al diagnéstico nutricional, del total de pacientes con diagndstico
de fibrosis quistica el 34,62%(18) presentaron desnutricion al momento de la

internacion mientras que el 65,38%(34) no lo presentaron.
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Gréafico N° 9: Distribucidén segun grado de desnutricién de los pacientes
con Fibrosis Quistica del Hospital Central del Instituto de Prevision Social,

2016 al 2019. n=52

61,11%
0,
S 16,66%
LEVE MODERADA SEVERA

Fuente: Archivos del Departamento de Pediatria del Hospital Central del Instituto de Prevision

Social, 2016-2019

De los 18 pacientes que presentaron desnutricion el 61,11%(11)
mostraron una desnutricion leve, el 22,22%(4) una desnutricion moderada y el

16,66%(3) una desnutricion severa.
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O- Discusion

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad que afecta a mudltiples
sistemas del organismo tanto de nifios como adultos; constituye el trastorno

genético limitante mas frecuente de los caucasicos (16).

En el presente estudio en cuanto a las variables demogréficas se pudo
observar que la distribucion de los pacientes segun sexo, corresponde en mayor
porcentaje a mujeres (61,54%), coincidiendo con los estudios de Caridad Llull

Tombo et al y por Ortiz Paranza y colaboradores (12) y (13).

La edad estuvo comprendida entre 1 mes y los 16 afios. la mediana de
edad fue de 3 afos y la mitad estuvo comprendida entre 2,25 y 5 afios de edad.
Al agrupar en categorias por edad el 11,54% fueron lactantes de hasta 2 afios
de edad. Teniendo en cuenta el lugar de residencia el mayor porcentaje residia
en el interior del pais. En la investigacion realizada en Paraguay a nivel del
Programa Nacional de Deteccién Neonatal dependiente del Ministerio de Salud
Publica y Bienestar Social en el afio 2016 la edad promedio fue de 7,5 + 4,7
(minimo de 1,2 afios y maximo de 18,6 afios) y en cuanto al lugar de residencia

también en su mayoria eran provenientes del interior (12).

En el presente estudio el 61,54% fue diagnosticado antes de los 8 meses
de edad, cifras que traducen un diagndstico oportuno. En nuestro pais Garcete

et al reportaron en el afio 2002 una mediana de diagndéstico de 21 meses, lo cual
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al hacer una comparacion con este estudio nos muestra un avance que podria
ser resultado de la creacion del Programa Nacional de deteccion Neonatal, en el

afio 2005 (13).

En 3 estudios realizados en paises como Honduras (2015-2016) por Gale
et al y en Cuba (2016) por Licourt Otero et al se evidencié un mayor porcentaje
en la forma clinica mixta (Respiratorio/digestivo) de debut diagnéstico, 33% y
50% respectivamente, coincidiendo con la distribucion segun forma clinica de
presentacion demostrada en este estudio que arrojo un porcentaje de 58,85%

para clinica mixta de inicio (10) (11).

A pesar de ser la FQ una enfermedad multisistémica, las manifestaciones
respiratorias son la principal causa de morbilidad y mortalidad (1p125). En esta
infeccion respiratoria cronica persistente pueden ser aislados varios patégenos;
Fuentes Fernandez et al en Cuba y Hernandez et al en Ecuador tuvieron como
microorganismo mas frecuente a la Pseudomona Aeruginosa, al igual que lo
demostrado en esta investigacion en el que el 63,47% de los pacientes tuvieron

un cultivo de esputo positivo a P. Aeruginosa (8).

Determinar el estado nutricional de nifios y adolescentes con fibrosis
quistica fue el principal objetivo de Ortiz Paranza et al, sus resultados arrojaron
gue en los menores de 2 afios el 11% presentd desnutricibn aguda moderada y
el 42% del total de pacientes cumplioé con la meta nutricional en FQ (12). En este
estudio, el 34,62% presentd desnutricion, de los cuales el mayor porcentaje

(61,11%) mostré una desnutricién leve al momento de la internacion; cifras que

39



UNIVERSIDAD NACIONAL DE CAAGUAZU

Sede Coronel Oviedo
Creada por Ley N° 3.198 del 04 de mayo de 2007
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS

en contrarrestan lo observado por Fuentes Fernandez et al en Cuba, quienes

hallaron un 62,2% de desnutricidn en sus pacientes (8).

Algunas de las limitaciones fueron los diversos obstaculos que impone el
IPS Central para el acceso a los datos, lo que involucrd continuos viajes hasta la
capital del pais hasta lograr acceder a los archivos necesarios para la

recoleccion.
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10- Conclusion

En la investigacion participaron 52 pacientes con fibrosis quistica que
acudieron al Hospital Central del Instituto de Prevision Social, durante los afios

2016 a 2019.

En cuanto a las caracteristicas sociodemograficas de los pacientes se
destacan las siguientes: predominio del sexo femenino, una mediana de edad de
3 afos y en cuanto al lugar de residencia la mayoria provenia del interior del

pais.

Con respecto al antecedente familiar de la patologia la mayoria de los
pacientes no contaba con familiares con fibrosis quistica y la edad de diagndstico

que predominé fue entre los 0 a 8 meses de edad.

En relacion a las manifestaciones clinicas por aparatos y sistemas de
debut diagnéstico predominaron la afectacion mixta que involucra a los sistemas
respiratorio y digestivo seguido de un porcentaje considerable en cuanto a los

sujetos que se encontraron asintomaticos a la hora del diagnaéstico.

Segun el patégeno aislado en el cultivo de esputo, los gérmenes mas
comunes fueron la Pseudomona Aeruginosa seguido del Sthapylococcus

Aureus.
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Segun el célculo nutricional una elevada proporcion presentd desnutricion y

en cuanto al grado la mayor parte de estos mostré una desnutricion leve.
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11- Recomendaciones

Al servicio de Pediatria del Hospital Central del Instituto de Prevision Social:

e Realizar una intervencion sobre el estado nutricional de aquellos
pacientes con fibrosis quistica que presentan desnutricion.

e Incorporar la deteccion de la fibrosis quistica en el screening neonatal.

A la estudiantes y docentes Facultad de Ciencias Médicas- UNCA

e Realizar otros estudios sobre Fibrosis quistica, enfocados en el analisis
del estado nutricional sobre variables de funcién respiratoria como son los

pardmetros espirométricos.

Al programa Nacional de Deteccion Neonatal:

e Implementar proyectos educativos que fomenten la promocién de la

enfermedad de manera a facilitar la deteccion temprana de la misma.
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13- Anexo

13.1- Instrumento de recoleccion de datos

Instrumento de recolecciéon de datos.

CARACTERIZACION EPIDEMIOLOGICA DE FIBROSIS QUISTICA EN EL
SERVICIO DE PEDIATRIA DEL HOSPITAL CENTRAL DEL INSTITUTO DE
PREVISION SOCIAL, ANO 2019-2020.

Seccion I- Identificacion de la Ficha clinica

1- Numero de ficha clinica:

2- Fechaderevision: [/ [

Seccioén lI- Variables demograficas

1. Edad:
2. Sexo:
1. Masculino
2. Femenino
3. Residencia:
1. Central

2. Interior

Seccion lI- Variables clinicas
1. Edad del diagndstico:

2. Antecedente familiar de FQ:
1. Si
2. No

3. Manifestacion clinica de sospecha diagnostica:
1. Mixta (respiratorio/digestivo)

2. Respiratorio
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3. Digestivo
4. Malnutricién por defecto
5. Asintomético
4. Manifestacion clinica de debut diagnoéstico:
1. Pseudomona Aeruginosa
Sthaphylococcus Aureus
S. Aureus meticilino resistente
Mixto

a bk 0N

otros

5. Peso: _ (en kilogramos)

6. Talla: (en metros)

7. Presentd desnutricion (Segun Grafico Peso/Edad: nifio <2 afios de edad.
Grafico Peso/Talla: nifio mayor de 2 afios pero <5 afios o segun IMC en =5
afnos)

1. Si 2. No

8. Grado de desnutricion:

» Edad <2 afos:

1. Leve (-1DE vy -2DE)

2. Moderada (-2DE y -3DE)

3. Severa (-3DE)

> Edad >2 a <5 afios:

1. Leve (-1DEy -2DE)
2. Moderada (-2DE y -3DE)

3. Severa (-3DE)

» Edad 5 o0 méas:
1. Leve
2. Moderada

3. Severa
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13.2- Carta de aprobacion del permiso para ejecucion del trabajo (Escaneado)
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13.4- Carta de aprobacion del protocolo de investigacion por parte del tutor
metodoldgico (Escaneado)

UNIVERSIDAD NACIONAL DE CAAGUAZU
Sede Coronel Oviedo F L%
Creada por Ley N° 3.198 del 04 de mayo de 2007 : (N R
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS il

Sede Coronel Oviedo — Departamento Caaguazu e ¥

Creada por Resoluciéon CSU N° 01 del 11 de marzo de 2008

Coronel Oviedo, 30 de Junio de 2020
Sefior:
Dr. Carlos Rios

Direccion de Investigacion, Facultad de Ciencias Médicas, Universidad
Nacional de Caaguazu.

En mi condicion de tufor tematico del trabajo final de grado titulado
“CARACTERIZACION EPIDEMIOLOGICA DE LA FIBROSIS QUISTICAEN EL
SERVICIO DE PEDIATRIA DEL HOSPITAL CENTRAL DEL INSTITUTO DE
PREVISION SOCIAL, ANOS 2016 A 2019” certifico que el trabajo realizado
cumple con las experiencias académicas y metodoldgicas establecidas; asi
como los requisitos de forma del trabajo, de citacion y de bibliografia. Por lo
anterior, confirmo que el documento ha sido evaluado y aceptado por mi persona.

A continuacion, confirmo los datos del autor:
Nombres y Apellidos completos: Leticia Macoritto Gonzalez
N° Documento de identidad: 4.954.882

Atentamente,

)
/

R

| 4
Lpooumt >
Firma: e |

Nombre del tutor: Mg. Gladys Damiana Florentin de Rodas

N° Documento de identidad: 3.294 992
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13.5- Carta de aprobacion del Comité de Etica en Investigacién si fuera
requerido (Escaneado).
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13.6- Carta de aprobacion del borrador final de investigacion por parte del
tutor temético y/o metodolégico (Escaneado).

UNIVERSIDAD NACIONAL DE CAAGUAZU
Sede Coronel Oviedo Ero AR
Creada por Ley N° 3.198 del 04 de mayo de 2007 P (NPT
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS
Sede Coronel Oviedo — Departamento Caaguazu
Creada por Resolucion CSU N° 01 del 11 de marzo de 2008

% g 5
. ¥

Seiior:

Coronel Oviedo, 13 de Noviembre de 2020

Dr. Carlos Rios

Direccion de Investigacion, Facultad de Ciencias Médicas, Universidad

Nacional de Caaguazu.

En mi condicién de tutor tematico del protocolo de investigacion titulado

“CARACTERIZACION EPIDEMIOLOGICA DE LA FIBROSIS QUISTICAEN EL
SERVICIO DE PEDIATRIA DEL HOSPITAL CENTRAL DEL INSTITUTO DE
PREVISION SOCIAL, ANOS 2016 A 2019" certifico que el frabajo realizado
cumple con las experiencias académicas y metodologicas establecidas; asi
como los requisitos de forma del trabajo, de citacion y de bibliografia. Por lo

anterior, confirmo que el documento ha sido evaluado y aceptado por mi persona.

A continuacion, confirmo los datos del autor:

Nombres y Apellidos completos: Leticia Macoritto Gonzalez

N° Documento de identidad: 4.954.882

Atentamente,

Firma:

)
C. AV <) &
\lblku,h‘ o 'L"

,:Y At =

Nombre del tutor: Mg. Gladys Damiana Florentin de Rodas

N° Documento de identidad: 3.294.992
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13.7- Carta de declaracion de conflicto de intereses (Escaneado).

DOCUMENTO DE DECLARACION DE CONFLICTO DE INTERESES

Conforme a lo establecido con las directrices de la Direccion de Investigacion
de la Facultad de Ciencias Médicas de la Universidad Nacional de Caaguazu, es
necesario comunicar por escrito la existencia de relacion entre el estudiante y
cualquier entidad publica o privada de la cual se pudiera derivar algun posible
conflicto de interés.

Un potencial conflicto de interés puede surgir de distintos tipos de relaciones
pasadas o0 presentes, tales como labores de contratacién, consultoria, inversion,
financiacion de la investigacion, relacion familiar y otras que pudieran ocasionar un
sesgo no intencionado del trabajo de los firmantes de este manuscrito.

Titulo de latesis: CARACTERIZACION EPIDEMIOLOGICA DE LA FIBROSIS
QUISTICA EN EL SERVICIO DE PEDIATRIA DEL HOSPITAL CENTRAL DEL
INSTITUTO DE PREVISION SOCIAL, ANOS 2016 A 20109.

El estudiante firmante del trabajo en referencia, declara que existe ningun
potencial conflicto de interés relacionado con el articulo.

Nombre del Autor y Firma:
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13.8- Carta de autoria (Escaneado).

DECLARACION DE AUTORIA Y ORIGINALIDAD DE LA TESIS

Yo, Leticia Macoritto Gonzalez, con documento de identificacion numero
4.954.882 y estudiante de la Facultad de Ciencias Médicas de la Universidad
Nacional de Caaguazl, en relacion con la tesis titulada “CARACTERIZACION
EPIDEMIOLOGICA DE LA FIBROSIS QUISTICA EN EL SERVICIO DE PEDIATRIA
DEL HOSPITAL CENTRAL DEL INSTITUTO DE PREVISION SOCIAL, ANOS 2016
A 2019” presentado para su defensa y evaluacion en el curso, declara que asume
la originalidad de dicho trabajo, entendida en el sentido de que no ha utilizado
fuentes sin citarlas debidamente. Asimismo, asume toda la responsabilidad que esta
acarree.

Coronel Oviedo, 06 de noviembre de 2020

Firma:
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