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ABSTRACT

Cystic Fibrosis is a multisystemic inherited disease that requires ongoing care by multidisciplinary teams. The objective of
this study is to describe changes on nutrition and lung function in a cohort of patients in a Cystic Fibrosis (CF) Care Center at the Hospital
Infantil Universitario San José in Bogoté (HIUSJ), between 2010 and 2013.Is a descriptive study in a cohort of CF patients during four years
of follow-up. The quantitative variables were described using medians and interquartile ranges, and the qualitative variables with absolute
frequencies and percentages. Descriptive statistics was used to summarize the findings. Of the 63 patients in the initial group, 47 (74.6%)
completed the follow-up time. The age range was between 3 to 30 years. The median BMI increased as follows: 17.9 (RIQ: 12.5-25.6) in
2010, 18.6 (RIQ: 12.9-24.8) in 2011, 18.9 RIQ (13.6-26.5) in 2012 and 19.0 (RIQ: 13.5-25.8) in 2013, with lower values in men. The
forced expiratory volume in the first second (FEV,) at admission was classified as severe (FEVi <40%) in 7.1%, moderate (FEV; 40-69%) in
35.7%, mild (FEV; 70-79%) in 7.1% and as normal (FEV;> 80%) in 50%. It is concluded that during the 4 years of follow-up at the HIUSJ
CF Center there is an improvement in BMI and a deterioration in lung function in the whole group. The importance of establishing more
reference centers to improve clinical outcomes and of implement a National registry to follow up over time are highlighted.
Key words: Cystic Fibrosis, multidisciplinary care programs, lung function, body mass index.

RESUMEN

La fibrosis quistica es una enfermedad hereditaria, multisistémica, cuyo manejo continuo requiere de equipos multidisciplinarios
de salud. El objetivo de este trabajo es describir la evolucion nutricional y de la funcion pulmonar en una cohorte de pacientes en el
centro de atencion integral de la fibrosis quistica (FQ), del Hospital Infantil Universitario San José de Bogota (HIUSJB), entre 2010 y
2013. Estudio descriptivo, en una cohorte de pacientes, en seguimiento durante cuatro anos. Las variables cuantitativas fueron descritas
mediante medianas y rangos intercuartilicos y las cualitativas con frecuencias absolutas y porcentajes. De los 63 pacientes del grupo
inicial, 47 (74.6%), completaron el tiempo de seguimiento. El rango de edad fue de 3 a 30 afios. La mediana del IMC (indice de masa
corporal) se incremento asi: 17.9 (RIQ:12.5-25.6) en el 2010, 18.6 (RIQ:12.9-24.8) en el 2011, 18.9 ( RIQ(13.6-26.5) en el 2012y 19.0
(RIQ:13.5-25.8) en el 2013, con menores valores en los hombres. El volumen espiratorio forzado en el primer segundo (VEF4) al ingreso
fue clasificado como severo (VEF1<40%) en el 7.1%, moderado (VEF; 40-69%) en el 35.7%, leve (VEF; 70-79%) en el 7.1% y como normal
(VEF1>80%) en el 50%. Se concluye que durante los 4 afios de seguimiento en el programa de FQ del HIUSJ, ocurre una mejoria del IMC
en todo el grupo y un deterioro de la funcion pulmonar. Se resalta la importancia de constituir mas centros de referencia para mejorar los
desenlaces clinicos e implementar un registro Nacional para hacer seguimiemto a través del tiempo.
Palabras clave: fibrosis quistica, programas de atencién multidisciplinaria, funcion pulmonar, indice de masa corporal.

Correspondencia: INTRODUCCION

Dra. Catalina Vasquez Sagra

Hospital Infantil Universitario de San José- Bogota (Colombia) La Fibrosis Quistica (FQ) es una enfermedad here-
Direccion correspondencia: Cra. 52 #67a-71, - - . ,

consultorio 105 / Centro Médico d|tar|§1 aut'osomma recesiva que afecta la proteina de CFTR
Teléfono: (571) 2088338 ext. 1140 (Cystic Fribrosis Transmembrane conductance Regulator) al-
Correo electrénico: catavas77@gmail.com terando el transporte de cloro, sodio y bicarbonato en las cé-

484 Contenido disponible en http://www.neumologia-pediatrica.cl




Evolucion del estado nutricional y de la funcién pulmonar en una cohorte de pacientes con fibrosis...

Neumol Pediatr 2020; 15 (4): 484 - 490

lulas secretoras epiteliales. Esta alteracion puede derivar en
manifestaciones clinicas complejas, afectando diversos 6rga-
nos, exigiendo para su manejo, un equipo multidisciplinario
en salud . En la FQ la lesion pulmonar es progresiva y res-
ponsable del 85% de las muertes por esta enfermedad @. La
obstruccion de las vias aéreas por las secreciones espesas,
las infecciones endobronquiales secundarias y una respuesta
inflamatoria significativa conllevan al deterioro progresivo de
la funcién pulmonar ©. Por otra parte, la insuficiencia pan-
creatica con malabsorcion de grasas y hepatopatia acarrean

desnutricion y retraso en el crecimiento en estos pacientes
(3-5)

Pocas patologias congénitas han logrado mejorar
la sobrevida de manera tan dramatica en los dltimos 15 afos
©), La edad media de sobrevida en paises desarrollados como
Canadd alcanza los 51.8 afos (Canadian Cystic Fibrosis Re-
gistry 2014 Annual Report), lo que refleja el progreso en los
cuidados, el desarrollo de nuevos medicamentos y el aborda-
je multidisciplinario en centros especializados, entre otros .

Actualmente la poblacion colombiana es de alrede-
dor de 48,29 millones de habitantes, de los cuales 13.218
han sido diagnosticados con alguna enfermedad huérfana .
La incidencia de la fibrosis quistica en Colombia se estima en
1:8.297® menor de lo estimado para la poblacion caucasi-
ca: 1 por 2.500 a 3500 nacidos vivos, cifras que demuestran
las variaciones genéticas regionales ©. Un alto porcentaje de
nuestra poblacion con enfermedades raras se atiende por
fuera de los centros especializados, tiene barreras de acceso
y su atencion es fraccionada, lo que tiene un impacto nega-
tivo en la sobrevida y en los costos de atencion como con-
secuencia de la mayor severidad y de la presentacion mas
temprana de complicaciones (9,

El Hospital Infantil Universitario de San José en Bo-
gota (HIUSJ) inicié una atencion centralizada y especializada,
para pacientes con FQ, en el afio 2010. Para este programa
de seguimiento se trazo el objetivo de brindar una atencion
integral, continua y oportuna al paciente con FQ, garantizan-
do el acceso a las consultas periddicas, los medicamentos y
los insumos.

El objetivo del este estudio es describir la evolucion
nutricional y de la funcion pulmonar en esta cohorte de pa-
cientes durante los primeros 4 afios de seguimiento en este
programa.

PACIENTES Y METODOS

El presente estudio descriptivo, constituye el primer
informe realizado sobre la cohorte de pacientes de ambos
sexos, sin limite de edad, pertenecientes al programa de FQ,
en un hospital de cuarto nivel, quienes completaron 4 afos
de seguimiento, entre el 1° de enero de 2010 al 31 de di-
ciembre de 2013. Se excluyeron los pacientes que fallecieron
durante el seguimiento. El diagndstico, en su gran mayoria,
fue hecho por clinica compatible con FQ con sintomas res-
piratorios, gastrointestionales o mixtos y con por lo menos
2 pruebas positivas de electrolitos en sudor. No todos los
pacientes contaban con genotipificacion.

Todos los pacientes se manejaron siguiendo el pro-
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tocolo institucional, el cual establece un seguimiento trimes-
tral que permitio la monitorizacion y registro de los indicado-
res escogidos para el analisis.

Las variables definidas para el estudio fueron:
edad, sexo, indice de masa corporal (IMC), volumen espira-
torio forzado en el primer segundo (VEF,), medido con espi-
rometro Vitalograph Pneumotrac IV — 6800 y siguiendo las
recomendaciones de la ATS/ERS V. En este grupo de pa-
cientes se registraron los mejores valores obtenidos de VEF,
durante cada afio de seguimiento, utilizando como valores de
referencia para nifios y adultos las ecuaciones de ERS & Pol-
gar Spirometry Normal Values y Knudson respectivamente 7,
Adicionalmente, se diligenciaron encuestas de satisfaccion
de los usuarios.

Para medir el peso y la talla se utilizé una bascula
Detecto® debidamente calibrada y como definicion clinica del
IMC se utilizaron las curvas de distribucion del IMC del CDC
2000 (Center of Disease Control and Prevention), para nifios
entre 2 a 19 afios y para mayores a 20 afios. Se considerd
bajo peso, valores por debajo del percentil 5 para nifios entre
2 a 19 afios y para pacientes adultos IMC por debajo de 18.5.

Para el informe estadistico las variables cualitati-
vas se reportaron con frecuencias y porcentajes y las cuan-
titativas, que no eran normales, segun la prueba de Shapiro
Wilk, se resefiaron con medianas y rangos intercuartilicos.

Los datos utilizados en la investigacion fueron ma-
nejados con total discrecion y confidencialidad, previa auto-
rizacion de uso de datos de historia clinica preservando el
anonimato de los pacientes en el analisis e interpretacion de
resultados. El protocolo de investigacion fue aprobado por el
comité de investigaciones y el comité de ética del Hospital
Infantil de San José de Bogota. Segln la resolucion 8430 de
1993 el estudio fue considerado como una investigacion sin
riesgo.

RESULTADOS

De los 63 pacientes que constituian el grupo, 47
(74.6%), completaron los 4 afos de seguimiento. Se exclu-
yeron del analisis 6 pacientes que fallecieron y 9 que no
completaron los 4 afios de seguimiento. Todos pertenecian
al régimen contributivo de seguridad social, el 51.1% fueron
mujeres y el rango de edad oscild entre los 3 y los 30 afios.
Con respecto a sus caracteristicas clinicas se observd que el
70.2% presentaban insufiencicia prancreatica y el 42.5% te-
nian infeccion cronica por Pseudomonas aerigunosa. Tenian
antecedentes de ileo meconial el 14.9%. El estudio gené-
tico fue realizado en 38 pacientes, en los que se encontrd
F508del heterocigota en 8 (17%), F508del homocigota en 7
(14.9%) y otras mutaciones en 7 (14,9%) y desconocida en
16 pacientes (53.2%) (Tabla 1).

El promedio de hospitalizaciones por mes fue de
5.1, con una estancia promedio de 14 dias. No requirieron
hospitalizacion el 55%, una hospitalizacion el 6.8%, dos el
5.2%, tres el 6.8%, y cuatro o mas el 10.3% de los pacien-
tes.

Durante las hospitalizaciones por exacerbacion pul-
monar, 10s microorganismos cultivados con mayor frecuencia
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Tabla 1. Caracteristicas demograficas, clinicas y mutaciones genéticas Figura 1. Seguimiento del IMC de pacientes menores de 18 afios.
de los pacientes con diagndstico de con fibrosis quistica en seguimiento

Sexo: Femenino 24 51,1% . o .
Edad A °
2010 <18 afios 3 702% g
= 18 afios 14 29.8% g
2011 < 18 afios 29 61.7% S
= 18 afios 18 383%
2012 < 18 afios 26 553%
> 18 afios 21 44,7%
2013 < 18 afios 18 38.3% e 2,010 2.011 2,012 2.013
= 18 afios 29 | 61.7%
Municipios Bogotd 41 87.2%
Otros 6 12.8%
TS EiCiE Dt paereien 33 702% Figura 2. Seguimiento del IMC de pacientes mayores e iguales de 18
Infecidn crénica por Pa 20 226% anos.
fleo meconial 7 14.9%
F508del 8 170%
heterocigota 0
Estudio F508del 7 14.9%
genético homocigota
realizado en nm
38 pacientes g
Otras 7 14.9% o
g uw
Desconocidas 25 332%
fueron, la Pseudomonas Aeruginosa (31.2%), seguida por el w0

2.010 2,011 2.012 2.013

Staphylococcus Aureus (20.7%).

Durante los afios de seguimiento predominaron los
pacientes en el rango de edad de 16 a 20 afos. La propor-
cion de adultos aumentd progresivamente de 14/47 (29.8%)  Figura 3. Comportamiento del VEF; (%) durante los cuatro afios de
en el 2010, a 29/47 (61.7%) en el 2013. Se observo en todo  seguimiento.

el grupo, un incremento anual estadisticamente significativo U

en la mediana del IMC (p-valor<0.01), como lo muestra la ta- 900 - . .

bla 2 y una mediana de mejoria del IMC entre los aflos 2010 oo . s

al 2014 de 0.9. Al comparar el IMC en hombres y mujeres, 10006 0% e

se observaron menores incrementos de IMC en los hombres, o 71%

sin embargo, en ambos sexos hubo tendencia a la mejoria. Gika G a5
En los menores de 18 afios se observd una esta- e

bilidad en la mediana del IMC de 17.3 en el primer afio de B

seguimiento, 17.2 en el segundo afio, 17.4 en el tercer afio y o

17.4 en el Ultimo afo de seguimiento. Se encontraron algu- .

nos pacientes con valores extremos de IMC en el afio 2010 ' 2010 2011 2012 23

(Figura ‘I) mhNormal © leve WModerado M Severo

En los mayores de 18 afos, durante los primeros
tres afios de seguimiento se observd un aumento en la me-
diana del IMC variando de 19.8 a 20.4 y 20.8 respectiva- Figura 4. Seguimiento del VEF; (%) para edades menores a 18 afios.
mente y una disminucion del indice de masa corporal en el
Gltimo afio de seguimiento de 20.3 kg/m2 (Figura 2).

La espirometria solo se analizo en los mayores de 6

anos, observandose diferencias estadisticamente significati-
vas en el seguimiento (p-valor<0.01) encontrando al inicio “

VEF1(%)

del seguimiento que el 7.1% fue clasificado como severa-
mente comprometido (VEF1 < 40%), el 35.7% con compro-
miso moderado (VEF1: 40% a 69%), el 7.1% con compromiso
leve (VEF+ 70% a 79%), y con funcién pulmonar normal el
50% (VEF; > 80%). La mediana de VEF+ mostro un aumento

para el 2011, sin embargo durante el seguimiento se obser- . 2010 2m1 2012 2013
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Tabla 2. IMC y VEF; (%) durante el seguimiento de 4 afos de los pacientes con fibrosis quistica

2010
Edad (No - %) < 18 afios 33 (702%)
> 18 afios 14 (29.8%)

IMC (Mediana - RIQ)
VEF,; (Mediana - RIQ)

17.9 (125 -25.6)
802 (15.7 - 110.7)

IMC: indice de masa corporal
VEF; (%): Volumen espiratorio forzado en el primer segundo
RIQ: Rango intercuartilico

N=47
2011 2012 2013
29 (61,7%) 26 (55.3%) 18 (38.3%)
18 (38:3%) 21 (44.7%) 29 (61.7%)

18.55 (12.9 - 24.8)
87.1 (145 - 122.6)

189 (13.6-26.5)
7345 (179-111.7)

19.0 (13.5 - 25.8)
709 (17.0 - 110.3)

vO una tendencia al descenso (Tabla 1). Adicionalmente, se
incrementd la proporcion de pacientes con alteracion severa
de la funcion pulmonar (Figura 3).

En el grupo de los menores de 18 afios la mediana
del VEF1 fue: 95.5% en el afio 2010, disminuyé a 92.9% en
el 2011y a 86.3% en el 2012, incrementandose a 90.3% en
el 2013 (Figura 4). En los mayores de 18 afos el VEF+ cambid
de 66.8% a 67.7% del 2010 al 2011. Sin embargo, tuvo una
disminucion, de 59.9 a 58.5, del 2012 al 2013 (Figura 5).

Figura 5. Seguimiento del VEF; (%) para edades mayores e iguales a
18 afos.

1200 -

VEF1(%)

2010 2011 2012 2013

DISCUSION

Disponer de una cohorte de pacientes con FQ, nos
ha permitido hacer el seguimiento nutricional y de funcion
pulmonar en los primeros 4 afios de seguimiento.

En Colombia se ha descrito a la poblacién con FQ
en el 2004 @y en el 2009 ¥ con el animo de efectuar un
registro colombiano de la enfermedad. Sin embargo, no se
han hecho publicaciones relacionadas con el seguimiento en
el tiempo de tales poblaciones.

De manera similar a lo descrito en la literatura, no
hubo mayor diferencia en la distribucion por sexo. La media-
na de edad de nuestros pacientes al ingreso fue de 15 afios,
mayor a la descrita para el pais en el registro colombiano
de FQ del afo 2009 que fue de 11 afios 3. Asi mismo, fue
mayor la proporcion de adultos al inicio del programa en el
2010 (29.8% vs 14%) con respecto a la poblacion colombia-
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na registrada en el 2009. El rango de edad predominante, 16
a 20 afios, con un 43.5% de los pacientes, fue mayor con
respecto al registrado para el pais en ese mismo afio que fue
del 17% 19, En este Ultimo registro, el quinquenio de edad
informado con mayor frecuencia para Colombia, estuvo entre
los 5y 9 afios, con un 25% de la poblacion de FQ ©.

Durante el seguimiento, el numero de adultos au-
ment6 del 29.9% al 61.7% lo que plantea la necesidad de
involucrar a los profesionales dedicados a la atencion de
adultos, en el cuidado de esta patologia y complementen el
trabajo de los neumologos y profesionales pediatricos, de
manera que se pueda garantizar un seguimiento continuo y
de calidad "9, Es claro que al aumentar la poblacion adulta
con FQ se incrementa el nimero de complicaciones %y que
estas se acumulan con la edad; uno de nuestros pacientes,
por ejemplo, presentd hemoptisis recurrente que requirio
embolizacion pulmonar, caso previamente publicado 7).

Nuestros pacientes presentaron al ingreso del se-
guimiento una mediana del IMC de 17.9, con valores de IMC
muy por debajo de lo recomendado por la Fundacion Ameri-
cana de Fibrosis quistica, donde se propone como meta para
los pacientes pediatricos, un IMC en el percentil 50 y para los
adultos de 23 en mujeres y de 24 en hombres ¥, A pesar de
los bajos indices nutricionales, contar con las intervenciones
del equipo de nutricidn, hizo posible la mejoria progresiva del
IMC. La correlacion existente entre el estado nutricional y el
grado de compromiso de la funcién pulmonar 9, destaca la
enorme importancia de este abordaje. No es facil recuperar
a los pacientes que vienen desnutridos, en especial los que
estan severamente comprometidos en su funcion pulmonar
por la inapetencia y el gasto calérico aumentado, entre otros
@9 por lo que en nuestro pais deben mejorarse los esfuerzos
para mantener una nutricion optima desde el diagndstico.

El VEF+ es la medida mas sensible para determi-
nar la evolucion de la funcion pulmonar en el tiempo y es
directamente proporcional a la sobrevida de los pacientes
con FQ. La mediana del VEF: en los menores de 18 afios
se encontro dentro del rango normal del registro europeo y
por debajo con respecto al american @22, Por otra parte, la
mediana del VEF: de los adultos fue menor que en los nifios,
lo que se explica por el deterioro que ocurre a medida que
la poblacion se hace mayor. El porcentaje de pacientes con
compromiso severo del VEF: fue en aumento en los 4 afios
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de seguimiento, lo que puede explicarse por la evolucion de
la enfermedad. Estos valores de VEF: con mayor compromiso
que otras poblaciones estudiadas, probablemente se debe a
que contamos con menos recursos para el tratamiento y un
diagndstico mas tardio ¢229),

En esta cohorte la infeccion por Pseudomonas
aeruginosa fue llamativamente baja; oscild entre el 8.7% vy
el 17% en los dieferentes afos. Esto puede deberse a la falta
de técnicas adecuadas en el laboratorio microbioldgico para
detectar algunos gérmenes frecuentes en la fibrosis quistica.
Hay estudios que resaltan la importancia de implementar téc-
nicas especiales, para la recuperacion de gérmenes propios
del complejo microbioma endobronquial de estos pacientes
(23)

Dadas las limitaciones en nuestro pais para acceder
a estudios genéticos, la mayoria de los pacientes se diagnos-
ticaron mediante la clinica y con por lo menos 2 pruebas de
electrolitos en sudor. Un nimero alto de pacientes, no conta-
ban con estudio genético o tenian paneles de pocas mutacio-
nes, que no permiten la confirmacion molecular. De 38 rea-
lizados un 46.8% tenian 1 0 2 mutaciones confirmadas. Los
datos disponibles muestran una baja prevalencia de F508del
en Colombia, como ocurre en otros paises Latinoamericanos
@4 Realizar secuenciacion completa del gen CFTR, como se
recomienda en la Guia Colombiana de Fibrosis Quistica del
Ministerio de Salud del afio 2014 ©%, no ha sido facil por las
barreras de autorizaciones y acceso a este tipo de pruebas en
el pais.

Aln no ha sido posible implementar el tamizage
neonatal en Colombia, cuyo mayor beneficio es la deteccion
temprana de los afectados, que elimina uno de los inconve-
nientes mas graves para el tratamiento el diagndstico tardio,
lo que probablemente ocurrio con los pacientes estudiados
(12 Se espera que en el corto plazo pueda implementarse esta
forma de diagnostico que ha demostrado beneficios claros
para la evolucion de los pacientes ©®. Otros elementos de-
terminantes en la evolucion de los pacientes, ademas de la
edad al diagnéstico, son el tipo de mutaciones que porte, los
genes modificadores, la calidad e intensidad del tratamiento y
el estrés ambiental al que estén expuestos @7,

Siete pacientes fallecieron, tres de los falleci-
dos eran hermanos menores de 5 afios con diagndstico de
trombofilia familiar, déficit de Proteina S, tres tenian compro-
miso severo de la funcion pulmonar y uno descompesacion
metabolica consecutiva a obstruccion intestinal. La mediana
de edad de todos los fallecidos fue de 16.5 afos.

Varios factores explican los bajos indicadores de
salud en la poblacion con FQ de paises en vias de desarrollo.
Las disparidades socioecondmicas impactan los desenlaces
de salud en varias enfermedades cronicas ©7?%, Estudios de
los Estados Unidos muestran que el estado socio-econémico
bajo, impacta negativamente el estado nutricional y la funcion
pulmonar y aumenta las exacerbaciones pulmonares y la mor-
talidad ©°39, Esta disparidad parece no siempre ser debida al
menor acceso al cuidado ambulatorio, pues los pacientes en
el estudio mencionado, estaban siendo atendidos en centros
de referencia y no tenian menor nimero de visitas. Es posible
que variables econdmicas, de adherencia y de cultura, tengan
que ver en estos desenlaces desfavorables, junto con la difi-
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cultad para que, en nuestro sistema de salud, se conformen
centros de atencion para las enfermedades raras, que puedan
impactar los resultados clinicos y la adherencia de estos pa-
cientes.

En Colombia la mayoria de los pacientes acceden
por las vias legales a los medicamentos, sin embargo, hay
demoras e interrupciones en su suministro. Ademas, el frac-
cionamiento en la atencion y la poca oportunidad de atencion
especializada impacta la sobrevida, como puede evidenciarse
en las estadisticas nacionales. Hoy en dia, la perspectiva de
cuidado aumentd, con el ofrecimiento del trasplante pulmo-
nar, en centros desarrollados de nuestro pais.

Aungue en el programa no se midié el impacto en
la calidad de vida, los buenos resultados en las encuestas
de satisfaccion demuestran que se puede aliviar la carga de
la enfermedad al disminuir los tramites administrativos que
imponen barreras para una adecuada atencion. Este modelo
de cuidado, utilizado desde hace varios afios en paises desa-
rrollados, ha demostrado ser fundamental para atender una
patologia huérfana como la FQ, cuyo compromiso multiorga-
nico impacta la sobrevida y calidad de vida de los pacientes y
sus cuidadores (19,

Este centro atiende en la actualidad a 76 pacientes
a quienes se les efectlia un seguimiento, trimestral, mejoran-
do la oportunidad de las citas con los diferentes profesionales
requeridos. Gracias a la comunicacion con los aseguradores
se facilita el acceso a los medicamentos, los insumos y los
servicios. Se eliminan barreras de atencion y se facilita la
hospitalizacion temprana, pero el acceso a estos centros es-
pecializados depende del asegurador.

Este estudio pone en evidencia las falencias de la
atencion de pacientes portadores de FQ de esta poblacion
que deben ser mejorados: diagndstico oportuno, instauracion
de tamizaje neonatal, estandarizaciones de los estudios mi-
crobioldgicos, accesibilidad a estudio genético, mejoria en la
intervencion nutricional, estandarizacion en la interpretacion
de la funcion pulmonar con Z-score.

Limitaciones del estudio: Es muy importante definir
los valores de referencia que mejor se ajusten a la poblacion
normal en Colombia y utilizar los mismos valores de refe-
rencia para todas las edades y poder hacer comparaciones.
También se recomienda utilizar Z-score en vez de porcentaje
(%) del predicho para evaluar la progresion en el tiempo de la
enfermedad.

CONCLUSIONES

Si bien el estudio no nos permite hacer compara-
ciones por el disefio descriptivo, se observa tendencia a la
mejoria del estado nutricional medido a través del IMC, en
los primeros 4 afios de seguimiento en el Centro de FQ del
HIUSJ. Adicionalmente se observd deterioro de la funcion pul-
monar durante el lapso de seguimiento. Se recomienda que
para el cuidado y el seguimiento de estos pacientes se exijan
programas multidisciplinarios en Centros de Referencia, para
mejorar los indicadores de salud. Se considera relevante la in-
formacion obtenida de esta cohorte de pacientes colombianos

Contenido disponible en http://www.neumologia-pediatrica.cl




Evolucion del estado nutricional y de la funcién pulmonar en una cohorte de pacientes con fibrosis...

Neumol Pediatr 2020; 15 (4): 484 - 490

con fibrosis quistica ante la carencia de un registro colombia-
no de la enfermedad y de publicaciones sobre este tema. Se
resalta la importancia de implementar un registro Nacional
de Fibrosis quistica que permita conocer a mayor escala, la
situacion de la poblacion afectada y el analisis en el tiempo
de las principales variables clinicas, como la Unica manera de
evidenciar cambios en los marcadores de salud.
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