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RESUMEN

Introduccién: En la fibrosis quistica (FQ), el compromiso pulmonar es la principal
causa de morbilidad y mortalidad en pacientes pediatricos, afectando su
funcionalidad y calidad de vida.

Objetivos: Caracterizar variables clinicas y de funcion pulmonar en pacientes con
fibrosis quistica en el Caribe colombiano.

Métodos: Estudio prospectivo de serie de casos. Se describieron las
caracteristicas clinicas (indice de masa corporal, IMC), calidad de vida relacionada
con salud (CFQ12) resultado de espirometria (volumen espirado forzado en un
segundo, VEF,), ecocardiograma y prueba de caminata de 6 minutos. Se utilizé la
correlaciéon de Spearman para determinar la asociacion entre variables funcionales

con la calidad de vida.



Resultados: Se incluyeron 19 pacientes. El 57.9% fueron de sexo masculino, con
8 pacientes con mutacion AF508 homocigota. Los resultados de la espirometria
mostraron que los participantes tuvieron VEF, del 75% esperado para la edad. En
la prueba de caminata, el desempeno fue de 73% de la distancia esperada para la
edad. En la evaluacién de la calidad de vida, se encontré que la dimensién del
CFQ12 relacionada con la comida (100 puntos, RIC 77.8 — 100), la dimension
emocional (83.3, RIC 66.7 — 93.3) y la de vitalidad (80, 66.7 — 93.3) tuvieron los
mayores puntajes. En el analisis de correlacion, el IMC se correlaciond con la
calidad de vida fisica (rho=-0.456, p<0.05), la dimension de vitalidad se
correlaciondé con la dimension emocional (rho=0.599, p<0.01), la dimension
emocional con el VEF, (rho=0.528, p<0.05).

Conclusiones: La funcién pulmonar, asi como el IMC parecen ser factores con

una influencia importante en la calidad de vida de nifios con FQ.

Palabras clave: (fuente DeCS-BIREME): Fibrosis quistica, espirometria, prueba

de paso, calidad de vida

SUMMARY

Introduction: In cystic fibrosis (CF), lung involvement is the main cause of
morbidity and mortality in pediatric patients, affecting their functionality and quality
of life.

Objectives: To characterize clinical and pulmonary function variables in patients
with cystic fibrosis in the Colombian Caribbean.

Methods: Prospective case series study. Clinical characteristics (body mass index,
BMI), health-related quality of life (CFQ12), spirometry results (forced expiratory
volume in one second, FEV1), echocardiogram, and 6-minute walk test were
described. Spearman's correlation was used to determine the association between
functional variables and quality of life.

Results: 19 patients were included. 57.9% were male, with 8 patients with
homozygous AF508 mutation. Spirometry results showed that participants had

FEV1 of 75% expected for age. In the walk test, performance was 73% of the
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expected distance for age. In the evaluation of quality of life, it was found that the
CFQ12 dimension related to food (100 points, IQR 77.8 — 100), the emotional
dimension (83.3, IQR 66.7 — 93.3) and the vitality dimension (80, 66.7 — 93.3) had
the highest scores. In the correlation analysis, BMI correlated with physical quality
of life (rho=-0.456, p<0.05), vitality dimension correlated with emotional dimension
(rho=0.599, p<0.01), emotional dimension with FEV1 (rho=0.528, p<0.05).
Conclusions: Lung function, as well as BMI, seem to be factors with an important
influence on the quality of life of children with CF.

Key Words: (source MeSH, NLM) cystic fibrosis, espirometry, walk test, quality of

life



INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad genética, autosdmica recesiva,

multisistémica, causada por la presencia de variantes patolégicas del gen

regulador CFTR (por sus siglas en inglés Cystic fibrosis transmembrane
conductance regulator) localizado en el cromosoma 7 (1). Aunque la FQ afecta

multiples sistemas organicos, incluyendo digestivo, renal, musculo-esquelético
(por desnutricidon secundaria), fertilidad, endocrino, entre otros, el compromiso
pulmonar es la principal causa de morbilidad y mortalidad en estos pacientes (2).
Lo anterior, se debe a la inflamacion de la via aérea, aumento de la susceptibilidad
a infeccién, con progresion de enfermedad pulmonar obstructiva y finalmente con
disminucién de la funcién pulmonar. Es asi como en paises de bajos recursos, la
supervivencia de estos pacientes no excede los 15 afios de edad (3), en gran
parte por los retrasos en el diagndstico y terapias modificadoras de la enfermedad

que pueden disminuir el avance de la disfuncion pulmonar.

Aunque la FQ es considerada como una enfermedad huérfana, con una incidencia
de 1 en 8297 recién nacidos de acuerdo con un estudio de tamizaje realizado en la
ciudad de Bogota (4), los costos econdmicos, emocionales y en la calidad de vida
de los pacientes y sus familias relacionados con la atencion de las exacerbaciones
pulmonares, asi como de la disminucion de la capacidad funcional a largo plazo

son altos (5-7).

Actualmente, el volumen espiratorio forzado en 1 segundo (VEF,) y la tasa de
disminucién del VEF, son los unicos marcadores sustitutos aceptados para
evaluar la disminucién de la funcién pulmonar (8). Sin embargo, con avances
significativos en la atencién de pacientes con FQ, como las terapias dirigidas al
gen regulador CFTR han demostrado una mejora considerable en las tasas de
supervivencia, la tasa de disminucion del VEF, se ha ralentizado (9,10), lo que
lleva a una preservacion de la espirometria y funcion pulmonar dentro del rango

normal hasta la edad adulta joven (11,12).



Aunque existen reportes sobre las caracteristicas clinicas y funcion pulmonar de
pacientes pediatricos con FQ en el Caribe colombiano (13,14), no hay estudios
que describan sus caracteristicas clinicas y de manejo con la funcién pulmonar en
estos pacientes. Teniendo en cuenta lo anterior, el objetivo del presente estudio es
realizar una caracterizacion clinica y de funcidén pulmonar de pacientes pediatricos
con FQ en Bolivar y Atlantico, asi como determinar si existe alguna correlacion

entre calidad de vida y funcién pulmonar en estos pacientes.

MATERIALES Y METODOS

Disefo y poblacién

Se realizd un estudio descriptivo prospectivo tipo serie de casos, para caracterizar
de las variables clinicas y de funciéon pulmonar en pacientes con FQ atendidos en
la consulta de neumologia pediatrica de dos centros de atencion del Caribe
colombiano (Clinica Respiratoria y de Alergias de Cartagena y el Centro de
atencion pulmonar en Barranquilla). Se incluyeron pacientes con diagnéstico de
fibrosis quistica de manera secuencial, dentro de los pacientes atendidos en la
consulta externa de las instituciones participantes. Por tratarse de una enfermedad
huérfana, no se realizé calculo de muestra, sino que se incluyeron todos los

pacientes disponibles durante el periodo de estudio.
Seleccion de pacientes, variables

Se seleccionaron los pacientes con diagndstico relacionados con el CIE-10
relacionados con fibrosis quistica (E840, E841, E848, E849, P75X). Se excluyeron
del andlisis a los pacientes que no tuvieron resultado de evaluacion funcional
incluyendo espirometria, ecocardiograma y test de caminata. Se recogieron
variables sociodemograficas incluyendo edad y sexo, edad al diagndstico,
antecedente familiar de FQ, hallazgos al examen fisico incluyendo: peso, talla,
IMC (indice de masa corporal), saturacion de oxigeno al ambiente (y nivel del

mar), hipocratismo digital, estertores, sibilancias, crepitantes, estudio genético y

5



mutacion encontrada, reporte de TAC (tomografia computarizada de térax),
resultado de cultivo de esputo, resultado de electrolitos en sudor y tratamiento
utilizado. Se evalué también la calidad de vida relacionada con la salud medida
con el cuestionario CFQ, cuya version original fue publicada en francés para nifos
entre los 6 — 13 afos, pero que ha sido traducida y validada a multiples idiomas,
incluyendo el espanol (15). El cuestionario consiste en 36 items, de los cuales 21
corresponden respuestas en escala Likert (siempre a nunca) en una escala de 4
puntos, y 15 a respuesta falso/verdadero para ocho dominios especificos de la
enfermedad: funcion fisica (ocho items), energia y bienestar (seis items), estado
emocional (cinco items), limitaciones sociales (cuatro items), imagen corporal (tres
items), alteraciones en la alimentacion (tres items) y limitaciones en el tratamiento
(dos items). Adicionalmente, se incluyen dos escalas relacionadas con sintomas
respiratorios (cuatro items) y digestivo (un item) (16). Se incluyeron los resultados
de la valoracién objetiva funcional, incluyendo resultados de la espirometria
(Capacidad vital forzada, CVF, VEF, pre y post B2 agonista) resultados del
ecocardiograma (presion de la arteria pulmonar, rectificacion del ventriculo
derecho, TASPE (por sus siglas en inglés, desplazamiento sistdlico del anillo
tricispideo) y variables relacionadas de resultado de prueba de marcha en seis
minutos (distancia caminada e metros, % de metros caminados para edad,
namero de desaturaciones durante la prueba). Finalmente, se calculé el puntaje
CF-POP (Cystic Fibrosis Pulmonary Outcome prediction) el cual permite predecir
el cambio anual del VEF1% en pacientes con fibrosis quistica. De acuerdo con la
edad (2 a 5 afos 0 6 a 17 anos), la escala incluye la presencia de cultivos de
secreciones respiratorias positivas para P. aureginosa, numero de exacerbaciones
en el ultimo afo, percentil de peso para edad, presencia de tos diaria, dedos en
palillo de tambor, crepitantes y sibilantes, para los nifios entre 2 y 5 afios, mientras
que para los nifios de 6 a 17 afos se incluyen todas las variables anteriores mas
el sexo (masculino, entre 9 — 12 anos) y porcentaje del VEF, predicho para la edad
(17). Finalmente, se incluyé el puntaje CF-ABLE, el cual fue desarrollado utilizando
una cohorte de pacientes con CF que fueron seguidos por un periodo de 84 meses

y utilizando variables como la edad, IMC, VEF,, numero de exacerbaciones, con



un puntaje de 0 a 7, con puntajes mayores de 5 representativos de 26% de

desenlaces adversos en 4 afios (18).
Analisis estadistico

Se calcularon frecuencias absolutas y relativas para las variables categoricas.
Para la descripcidn de las variables cuantitativas se utilizé mediana con rangos
intercuartilicos (RIC). Para determinar la relacion entre la calidad de vida y los
resultados de la valoracién de la capacidad funcional, se utilizé el coeficiente de
correlacion de Spearman. Se consider6 como estadisticamente significativo un
valor de p<0.05. Para el analisis estadistico se utilizd el paquete de Stata 17.1
(StataCorp, EEUU) y para el analisis de correlaciones se utilizé el paquete de

GGally (version 2.1.2) en ambiente estadistico de analisis de R (versién 4.0.0).

RESULTADOS

Durante el periodo de estudio, se incluyeron 27 pacientes con diagnostico de FQ.
Sin embargo, solo 19 pacientes contaron con los resultados de la evaluacién de la
calidad de vida y las variables funcionales descritas en el apartado de materiales y
métodos. De los 19 pacientes incluidos en el analisis final, el 57.9% (n=11) fueron
de sexo masculino. La mediana de edad al momento de la evaluacion fue de 11
anos (RIC 9 — 14), y el 68.4% (n=13) de los participantes fueron diagnosticados
con FQ antes del afio. Sdlo el 26.3% (n=5) refiri6 antecedente familiar de FQ. La
mediana del IMC fue de 15.7 kg/m2 (RIC 14.2 — 17.8) y la saturacion a oxigeno
ambiente fue de 98% (RIC 97 — 98). Al examen fisico, se observo hipocratismo
digital en un 68.4% (n=13) de los participantes, asi como estertores, sibilancias y
crepitantes en el 10.5% (n=2) de los pacientes, respectivamente. El estudio
genético para la caracterizacion de la mutacidn de la enfermedad estuvo
disponible en el 84.2% (n=16) de los participantes, de los cuales, la variable
genética mas frecuentemente observada fue la AF508 homocigota en un 47.1%
(n=8) de los casos. En cuanto a imagenes pulmonares, el 84.2% (n=16) de los

pacientes tuvieron disponible el TAC de térax, de los cuales el 25% (n=4) fue
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normal, el 50% (n=8) reportd presencia de bronquiectasia. El cultivo de esputo
estuvo disponible también para el 84.2% (n=16) de los participantes, siendo el
germen mas frecuentemente aislado la Pseudomona aureginosa con un 41.2%
(n=7) seguida del estafilococo meticilino resistente (MRSA, por sus siglas en
inglés) con un 11.8% (n=2). El resultado de la evaluacién de los electrolitos en
sudor estuvo disponible para el 84.2% (n=16) de los pacientes, con una mediana
de 95 mmol/L (RIC 78 — 103) (Tabla 1).

En la Tabla 2, se describe el tratamiento utilizado por los pacientes incluidos en la
serie de casos. Solo dos pacientes (10.5%) utilizaron manejo modificador de la
enfermedad (Trikafta), mientras que la totalidad de los participantes utilizaron
enzimas pancreaticas. Los tratamientos mas frecuentemente utilizados fueron la
dornasa alfa (94.7%, n=18), terapia respiratorio y vitaminas (ambos con el 89.5%,

n=17) y suplementos nutricionales (84.2% n=16).

En la Tabla 3, se muestra la medicion de la calidad de vida de acuerdo con cada
una de las dimensiones de la escala CFQ12. La medicién mas alta fue para la
CFQ12 relacionada con la comida, con una mediana de 100 (RIC 77.8 — 100.0),
seguida por la dimensién emocional con un 83.3 (RIC 73.3 — 93.3) y la vitalidad
con 80 puntos (RIC 66.7 — 93.3). La dimension con menor puntaje fue la

relacionada con el colegio con una mediana de 0 puntos (RIC 0 — 66.7).

En relacion con las variables funcionales evaluadas, la espirometria fue normal en
el 21.1% (n=4) de los pacientes, con patron mixto en el 36.8% (n=7), restrictivo en
un 21.1% (n=4) y obstructivo en el 15.8% (n=3). La mediana de la CVF fue de
2270 mL (1440 — 2950), mientras que la mediana del VEF1 pre 2 agonista fue de
1190 mL (RIC 920 — 2160), con respecto al resultado del VEF luego de la
aplicacion de B2 agonista (Me: 1190, RIC 910 — 2160). El porcentaje de cambio
entre el VEF1 pre y post B2 agonista fue de 2% (RIC 0 — 5%), mientras que el
porcentaje del VEF1 pre B2 agonista para la edad fue del 75% (RIC 58 — 88) y
para el post B2 agonista fue de 78% (RIC 54 — 92). La mediana de la relacion
entre el VEF1 pre B2 agonista y la CVF fue de 0.79 (RIC 0.77 — 0.85). En cuanto a

las variables evaluadas en el ecocardiograma, la mediana de la presion en la
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arteria pulmonar fue de 30 mmHg (RIC 28 — 31), solo se observé rectificacion del
ventriculo derecho en un caso (5.3%) y la mediana de la TAPSE fue de 22 mm?.
Para la prueba de marcha en 6 minutos, la mediana de la distancia caminada en
metros fue de 465 m (RIC 425 — 520) representando el 73% (RIC 63 — 78) del
porcentaje esperado para la edad. El 52.6% (n=10) de los participantes presento
desaturaciones durante el ejercicio, con una mediana de un episodio (RIC 0 — 3).
La mediana del puntaje CF-POP fue de -4 (RIC -6 — 1) mientras que del CF-ABLE
fue de 2 puntos (RIC 1.5 - 3).

Finalmente, se realizdé un analisis de correlacion entre las dimensiones de salud
fisica, emocional, vitalidad, IMC, VEF1 pre y post (2 agonista y los puntajes
CF-POP y CF-ABLE. Este analisis encontré que el IMC se correlaciond con la
dimension de calidad de vida fisica (rho=-0.456, p<0.05), la dimension de vitalidad
se correlaciond con la dimension emocional (rho=0.599, p<0.01), la dimensién
emocional con el VEF1 (rho=0.528, p<0.05), VEF1 pre y post [(32 agonista
(rho=0.992, p<0.001), asi como el VEF1 pre con el CF-POP (rho=-0.523, p<0.05)
y el CF-ABLE (rho= -0.499, p<0.05) y con el VEF1 post 32 agonista (rho=-0.555,
p<0.05; rho= -0.488, p<0.05, respectivamente) como se puede observar en la

Figura 1.

DISCUSION

El comportamiento clinico de los pacientes con FQ en la costa Caribe es similar a
los de otras series reportadas en el pais y la regién. Sin embargo, la calidad de
vida relacionada con la enfermedad se correlacioné positivamente con el IMC, asi
como que se observd una correlacion entre las diferentes dimensiones de
medicion como lo fue la de vitalidad con la emocional. Adicionalmente, el resultado
de la capacidad funcional pulmonar medida con el VEF1 se correlacion6

positivamente con la calidad de vida en su dimension emocional.

Se han realizado diversos estudios para la caracterizacién de variables clinicas en

pacientes con FQ. En términos epidemioldgicos y caracterizacion genotipica,
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varios estudios han determinado las caracteristicas sociodemograficas y
genotipicas de diferentes cohortes de pacientes. En Bogota, se determind que la
mutacion mas frecuente en un estudio que incluyé 25 pacientes, fue la delta F508
con 11 pacientes, mientras que 12 pacientes no conocian su genotipo de
enfermedad (19). Otro estudio que busco realizar una caracterizacion genotipica
de pacientes con FQ a nivel nacional, encontré que la frecuencia de la mutacién
DF508 fue del 48% en todos los cromosomas analizados, con variaciones en
diferentes departamentos, siendo el mas alto en Santander (66.6%) y el mas bajo
en Bolivar (25%). Asi mismo, este estudio evaluo la correlacion clinica y genética
solo en una de las instituciones participantes, encontrando que entre los tres
posibles genotipos (DF508/ DF508, DF508/No-DF508 y No- DF508/No-DF508) se
observaron diferencias relacionadas con la edad de inicio de los sintomas, edad al
diagnostico, sintomas iniciales, presencia de insuficiencia pancreatica,
enfermedad pulmonar, presencia de diabetes y otras complicaciones severas, asi
como el valor de electrolitos en sudor (19). Otro estudio revisé la asociacion
genotipo fenotipo en pacientes con mutacién DF508, incluyendo 35 pacientes. El
estudio mostré que todos los participantes fueron mestizos de origen hispano.
Este estudio no encontré diferencias significativas entre edad de inicio de los
sintomas, presencia de sintomas iniciales, edad al diagndstico o presencia de
patologias asociadas como insuficiencia pancreatica o complicaciones. Otro
estudio encontré que el estudio molecular estuvo disponible el 43 de 60 pacientes
(71.5%) de los cuales el 30.95% reportd secuenciaciéon CTRF negativo, mutacion

DF508 heterocigoto en siete pacientes y homocigoto en 8 pacientes (20).

En relacién con la caracterizacién funcional de pacientes pediatricos con FQ
incluyendo patrones de capacidad funcional pulmonar (espirométricos, resultados
de prueba de caminata de 6 metros, entre otros), en nuestro estudio se encontrd
una conservaciéon de la capacidad pulmonar medida por espirometria con
porcentajes de VEF1 mayores al 75% para la edad, tanto para los resultados
basales, como para los posteriores al broncodilatador. En Chile, se realizdé una
caracterizacion de resultados espirométricos en 14 pacientes con FQ, encontrando

una media de edad de 15 afios y siete pacientes con al menos una mutacién
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DF508. En este estudio, se encontré6 que siete pacientes tuvieron espirometria
normal, mientras que para seis pacientes no se obtuvo acuerdo sobre la
interpretacion de los resultados de la espirometria, encontrando tendencias a
patrones restrictivos u obstructivos entre los evaluadores de la espirometria.
Ademas, ningun paciente del estudio mostré un aumento en la VEF luego de la

administracion de broncodilatadores (21).

En las caracteristicas funcionales medidas con la prueba de caminada en 6
minutos, se superd el 73% de la capacidad esperada para la edad. Asi mismo,
otros estudios han correlacionado la tolerancia al ejercicio y la funcion pulmonar.
Un estudio incluyendo 13 sujetos con edades entre 8 y 20 afios, encontré que los
resultados de caminata en 6 minutos se correlaciond con el consumo de oxigeno
(r=0.65, p<0.05) (22). Otro estudio similar que incluyé 20 pacientes adultos con FQ
encontré también que el consumo de oxigeno se correlaciond con el resultado de
la prueba de 6 metros (r=0.864, p<0.0001). Adicionalmente, no se encontraron
correlaciones entre la prueba de ejercicios con las mediciones de VEF1 (23). Otro
estudio, encontré que el resultado de esta prueba se correlacioné negativamente
con el numero de dias de hospitalizacién por exacerbaciones pulmonares (r =
-0.813, p<0.001) y con menor riesgo a la primera hospitalizacion a mayores
resultados de la prueba de los 6 metros (Hazard ratio 0.32; p=0.037) (24).

Asi mismo, el estudio realizado por Stollar y colaboradores, encontré6 que los
resultados de la prueba de la caminata en 6 minutos se correlacionado con el
VEF1 (r=0.59, p=0.0002), el puntaje Z del IMC (r=0.42, p=0.013), la radiografia de
térax (r=0.34, p=0.0472) y la tomografia (r=-0.45; p=0.0073) (25). En adultos,
también se ha encontrado una correlacién significativa entre los valores
funcionales pulmonares con la calidad de vida. En un estudio que incluy6 21
pacientes adultos, encontré que la CVF se correlaciond con la calidad de vida
relacionada con el tratamiento y los sintomas digestivos (r = -0.433, p < 0.05; r =
-0.443, p < 0.05, respectivamente), el VEF1 con la funcion fisica, social y
sintomas respiratorios (r = 0.5, p < 0.05; r = 0.58, p < 0.01; r = 0.45, p < 0.05,
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respectivamente) y el volumen residual con la funcion fisica (r = 0.49, p < 0.05)
(26).

En Colombia, estudios han descrito de manera independiente los resultados de
capacidad funcional de pacientes pediatricos con FQ. En Cartagena, se realizé un
estudio para revisar la correlacion entre el indice de masa corporal (IMC) y la
funcidn pulmonar en 14 pacientes. Este estudio encontré que la regresion para
IMC y VEF1 tuvo una correlacién significativa (r=0.31; p<0.01) y la CVF (r=0.22;
p<0.01) (14).

CONCLUSIONES

El comportamiento clinico de los pacientes con FQ en la costa Caribe, en términos
de hallazgos al examen clinico y epidemiologia de las variantes moleculares es
muy similar al descrito en la literatura. La funcion pulmonar, asi como el IMC
parecen ser factores con una influencia importante en la calidad de vida de nifios
con FQ. El manejo adecuado de las complicaciones pulmonares, por lo tanto,

mejorara en gran medida la calidad de vida de estos pacientes.
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TABLAS

Tabla 1. Variables sociodemogréficas y clinicas de los nifios con FQ incluidos

Variable
Edad (afios)
Sexo
Femenino
Masculino
Edad al diagnéstico
<1 afio
21 afio
Antecedente familiar de FQ
Hallazgos al examen fisico
Peso (kg)
Talla (cm)
indice de masa corporal
Saturacion de oxigeno (ambiente)
Hipocratismo digital
Estertores
Sibilancias
Crepitantes
Estudio genético disponible
Variante genética observada
AF508 homocigota
AF508 heterocigota
Gly3Glu
p.Arg1162
p.Gly85Glu
variante T>G/G
Reporte de TAC disponible
Normal
Bronquiectasia
Tracto fibroquistico difuso
Multiples bronquiectasias quisticas
Reforzamiento bronquial
Cultivo de esputo disponible
Negativo
Pseudomona aureginosa
MRSA
S. aureus meticilino sensible
Mixto (P. aureginosa + S. aureus)
Electrolitos en sudor disponibles
Cloro en sudor (mmol/L)
Tratamiento
Modificador de la enfermedad
Enzimas pancreaticas
Vitaminas
Suplemento nutricional
Dornasa alfa
Solucién hipertonica
Antibidtico inhalado
Terapia respiratoria

Mediana (RIC), n (%)
11 (9 - 14)

8 (42.1)
11 (57.9)

13 (68.4)
6 (31.6)
5(26.3)

27 (22.5 — 40.8)
138 (126.5 — 155)
15.7 (14.2 — 17.8)
98 (97 — 98)

13 (68.4)

2 (10.5)

2(10.5)

2(10.5)

16 (84.2)

16 (84.2)
6 (35.3)

7 (41.2)

2 (11.8)
1(5.9)
1(5.9)

16 (84.2)
95 (78 — 103)
N (%)

2 (10.5)
19 (100.0)
17 (89.5)
16 (84.2)
18 (94.7)
14 (73.7)
11 (57.9)
17 (89.5)



Tabla 2. Evaluacién de la calidad de vida de acuerdo con la escala CFQ12

Calidad de vida
CFQ12 - Fisico
CFQ12 — Emocional
CFQ12 - Vitalidad
CFQ12 - Comida
CFQ12 - Social
CFQ12 - Colegio
CFQ12 - Salud
CFQ12 - cuerpo
CFQ12 - peso
CFQ12 - respiratorio
CFQ12 — digestivo

Tabla 3. Evaluacion funcional en nifios con FQ

Variable funcional
Patron espirometria
Normal
Obstructivo
Restrictivo
Mixto
Mala técnica
CVF (mL)
VEF1 pre 32 agonista (mL)
VEF1 post B2 agonista (mL)
% de cambio
% de VEF1 pre B2 agonista segun edad
% de VEF1 post B2 agonista segun edad
Relacion VEF1 pre B2/ post 2
Ecocardiograma
Presion arteria pulmonar (mmHg)
Rectificacion en ventriculo derecho
TAPSE (mm?)
Test de marcha en 6 minutos
Distancia caminada en metros
% metros caminados para la edad
Desaturaciones durante prueba
Nudmero de desaturaciones
Puntaje CF-POP
Puntaje CF-ABLE

Mediana (RIC)
79.2 (66.7 — 92.7)
83.3(73.3-93.3)
80.0 (66.7 — 93.3)
100.0 (77.8 — 100.0)
55.6 (0 — 76.2)
0(0-66.7)
54.5(0—77.8)
66.7 (44.4 — 100)
33.3(0-66.7)
75 (66.7 — 91.7)
66.7 (55.6 — 77.8)

4(21.1)

3 (15.8)

4 (21.1)

7 (36.8)

1(5.3)

2270 (1440 — 2950)
1190 (920 — 2060)
1190 (910 — 2160)
2(0-5)

75 (58 — 88)

78 (54 — 92)

0.79 (0.77 — 0.85)

30 (28 — 31)
1(5.3)
22 (20 — 23)

465 (425 — 520)
73 (63 — 78)

10 (52.6)
1(0-23)

-4 (-6, 1)
2(1.5-3)



CVF: Capacidad vital forzada; VEF-1: Volumen expirado forzado en el primer segundo (VEF1) pre B2 agonista; TAPSE:
desplazamiento sistélico del anillo tricuspideo; CF-POP: Cystic Fibrosis Pumonary Outcome prediction; CF-ABLE
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Figura 1. Correlaciones entre calidad de vida, IMC, VEF1 y escalas prondsticas CF-POP y CFABLE en nifios con FQ. Se incluye gréfico de puntos para determinar
la distribucién de las variables correlacionadas, histograma para determinar la distribucion de las mismas y coeficientes de correlacion de Spearman. *p<0.05;
**p<0.01; ***p<0.001



