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Resumen

Introduccidn: La fibrosis quistica(FQ), afecta el epitelio exocrino, formando una mucosi-
dad espesa que obstruye los conductos de los diferentes érganos, endo el pulmén y
pancreas los mas afectados. El objetivo del presente estudiofue determinar la asociacién
entre los factores clinicosy las complicaiones asi como la supervivencia de pacientes
con FQ atendidos enun centro de referencia pediatrica en México.

Métodos: El presente estudio observacional, longitudinal, fuerealizado en el InstitutoNa-
cional de Pediatria en México, de abril del 2012, aabril del 2022.Con una muestra no
probabilistica ingresaron al estudio nifios confibrosis quistica. Las variables fueron:de-
mograficas, complicaciones pulmonares, extrapum onares y monalidad. Se realiza la
asociacion con chi-cuadrado vy la supervivencia conKaplan-Meir.

Resultados Se analizan 7Ipacientes,lactantes menores 41 casos(62%, pre-escolares 2 casos
(16.9%). Fueron 40 hombres (56.3%). 57 casos (80.3%)tuvieronexacerbacion infec- ciosa, 1
casos (15.5%) aspergilosis broncopulmonad casos (12.7%) con hipertengin pul-  monar, 5 casos
(7%) con neumaorax, 2casos (6.9% con ventilacibn mecanica, 70 casos (98.5) con
insuficiencia pancredtica, 10 casos (14%) conenfermedad hepatobiliar. Hubo asociacion de
complicaciones extrapulmonares con el fenotipo F508. La supervivencia global fue de 150
mesesEn pacientes con ventilacion mecdnica invasivala supervivencia  fue de 55 meses
(P<0.00), en pacientes con ventlacién mecdanica no invasiva fue de 106 meses (P<0.00) en
pacientes con neumotorax fue de 25 mees P<0.00] en pacientes con aspergilosis
brorcopulmonar aérgica fue de 25 meses P<0.0l

Conclusién: la mayor complicacion extrapulmonar de pacientescon FQ es la insuficien-
Cia pancreadtica. La presencia de neumotdrax disminuyela supervivencia.
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Abstract

Introduction Cystic fibrosis (CF) affects the exocrine ephelium, forming a thick mucus that obstructs the ducts of the
different organs, with the lungs and pancreas being the most affected. This study aimed to deertmine the association
between clinical factors and complications, as well as the survival of CF patients treated at a pediatric reference center

in Mexico.

Methods: This observational, longitudinal study was coducted at the National Institute of Pediatics in Mexico from
April 2012 to April 2022. Cldren with cystic fibrosis were entered into the study with a nonprobabilistic sample. The
variables were demographic, pulmonary and extrapulmaary complications and motality. The association was

made with chi-square and survival with Kaplan- Meir.

Results: Seventy-one patients were analyzed, including 41 infants (62%) and 12 preschoeorls (16.9%). There were 40
men (56.3%). Fiftyseven cases (80.3% had an infectious exacerbation, Il cases (15.5%) had dkrgic bronchopulmo-

nary aspergillosis, 9 cases (12.7%) had pulmonary hypertension, 5 cases (7%) had pneumothorax, 12 cases (16.9%) had
mechanical ventilation, 70 cases (98.5%) had pancreatic insuffiency, and 10 cases (14%) had hepatobiliary disease.

There was an association of extrapulmonary complications with the F508 phenotype. Overall survival was 150 months.
In patients with invasive mehanical ventilation, survival was 55 monthsR<0.00); in patients with noninvasive me  chanical

ventilation, itwas 106 months (P<0.00); in patients with pneumothorayx, it wa months (P<0.00)); and in

patients with

allergic bronchopulmonary aspergillosis, it was 125 monthsP(<0.01).

Conclusion The most signifcant extrapulmonary complcation in CF patients 5 pancreatic insufficiency. The pres

ence of pneumothorax markedly decreases survival.

Key words:

MESH: Cystic Fibrosis; Child; Survival Rate; Pneumothorax, Exocrine Pancreatic Insufficiency.

Introduccion

La fibrosis quistica es la enfermedad hereditaria, mo-
nogénica y crénica con mayor prevalencia a nivel
mundial [1]. Cuenta con una prevalencia en raza cau-
casica de 1 a 3,500 nacidos vivos y afecta tanto a pai-
ses desarrollados como a subdesarrollados, teniendo
en cuenta de que la prevalencia real en paises lati-
noamericanos esta pobremente documentada [2].
Esta enfermedad afecta el epitelio exocrino, formando
una mucosidad espesa que obstruye los conductos de
los diferentes 6rganos, siendo el pulmén y @ncreas
los mas afectados [3]. Esta enfermedad fue descrita
por primera vez en la década de 1930 como una alte-
racién genética recesiva y que, a través de los anos,
se han descubierto mas de 2,000 mutaciones del gen
que afecta esta enfermedad [4].

A partir de la década 1950 se desarrollé6 un medio
de diagnéstico llamado cloros en sudor, en la cual se
observd que los pacientes con fibrosis quistica presen-
taban una elevada cantidad de cloro en la muestra
recolectada [5]. En la actualidad, ya se cuenta con
otros métodos de rastreo y diagndstico como lo son el
tamizaje neonatal y las pruebas genéticas [1]. Debido
al diagndstico temprano y tratamientos oportunos, se
ha visto incremento en la sobrevida en paises desa-
rrollados, sin embargo; la mortalidad en menores de
18 afios sigue siendo elevada en Latinoamérica. Una
de las causas identificadas es el bajo nivel socioeco-
nédmico, que imposibilita la asistencia periddica de los
pacientes a las areas de salud, carencia de los siste-
mas de salud publica y principalmente a las comorbi-
lidades asociadas, ya sean pulmonares o extrapulmo-
nares [1].
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En una investigacidn realizada por Restrepo-
Gualteros et al [6] sobre las complicaciones pulmona-
res que presentan este grupo de pacientes, se men-
ciona que la principal complicacién es debido a exa-
cerbacién pulmonar, siendo la Pseudomona Aerugi-
nosa el agente causal que provoca mayor destruccion
del parénquima pulmonar; aumentando asi los ries-
gos de mortalidad temprana y disminucién progresiva
de la funcién pulmonar. Otras complicaciones asocia-
das que sonmenos frecuentes se menciona la Bmop-
tisis, el neumotdrax y la aspergilosis broncopulmonar
alérgica.

Los padecimientos extrapulmonares se encuen-
tran descritos en un estudio por Vargas Guzman et al
[7], el cual expone que lainsuficiencia pancredtica es
la afeccién gastrointestinal de mayor prevalencia, ob-
servandose en mas del 80% de los pacientes. Otras
complicacionesdescritas fue el ileo meconial, como la
primera manifestacion clinica en fibrosis quistica de
hasta 20% en etapa neonatal; asi como sindrone de
obstruccién distal intestinal, constipacion, enfermedad
de reflujo gastroesofdgico, enfermedadhepadtica y bi-
liar, entre otras.

Al ser una enfermedad sistémica, la fibrosis quis-
tica presenta diversas complicaciones lo que provoca
un efecto negativo y un aumento del riesgo de la mor-
talidad. En un meta- analisis realizado por Restrepo-
Gualteros et al, acerca de las complicaciones pulmo-
nares presentadas tanto en adultos como en nifos,
describen la presencia de hemoptisis en el 180%, as-
pergilosis broncopulmonar alérgica en el 6-25%, neu-
motdrax de un 50%. De estas complicaciones pulmo-
nares, la principal causa de fallecimiento fue insufi-
ciencia respiratoria en un 72%[6, 8]. Sin embargo, las
complicaciones extrapulmonares también ocupan un
lugar importante en la morbimortalidad, siendo la se-
gunda causa de fallecimiento, la hepatopatia grave
en un 6.7%. Asi mismo, Vargas et al describen otras
complicaciones extrapulmonares como son el ileo
meconial en un 20%, el sindrome de obstruccion distal
intestinal de un 10 al 47% y enfermedad del reflujo gas-
troesofagico entre un 15 al 55%6, 8, 91.

Existen publicaciones donde se mencionan que
pacientes con diagndstico a edades tardias y con ge-
notipo severo de la enfermedad presentan mayores
complicaciones y mayor riesgo de mortalidad, de alli

el interés de realizar este estudio para evaluar de ma-
nera comparativa estos factores clinicos y las compli-
caciones que puedan presentar este grupo de pacien-
tes en edad pediatrica, teniendo la esperanza de que
estos datos logren de alguna forma optimizar el ma-
nejo oportuno y lograr aumentar de la sobrevida y ca-
lidad de vida en estos pacientes.

El objetivo del presente estudio fue dterminar la
asociacion entre los factores clinicos y las complica-
ciones pulmonares y extrapulmonares en pacientes
con fibrosis quistica atendidos en el Instituto Nacional
de Pediatria en el periodo de abril 2012 abril 2022

Materiales y métodos

Disefio de la investigacion

Se trata de un estudio observaciona,l longitudinal. La
fuente fue retrospectiva.

Escenario

El estudio fue realizado en el Servicio de Neumologia
del Instituto Nacional de Pediatria en México. DF. El
periodo de estudio fue del Tro deabril del 2012, al 30
de abril del 2022.

Criterios de inclusién

Ingresaron al estudionifios con diagnéstico defibrosis
quistica, menores a 18 afios.Se eliminaron del estudio
a los casos con expedientes electronicos incompletos
que no permitieron el analisis

Tamano del estudio

El universo fue conformado por los pacientes ingresa-
dos a la institucién cumplieron los requisitos de in-
greso. El calculo muestral fue no probabilistico, tipo
censo de todoslos casos posibles.

Variables

Las variables fueron: edad del diagnéstico, sexo, ge-
notipo, colonizacién por agente infeccioso, ventilacion
mecanica invasiva, ventilacién mecanica no invasiva,
hipertension arterial pulmonar, exacerbacion infec-
ciosa, hemoptisis, neumotoérax, aspergilosis bronco-
pulmonar alérgica, edad de presentaciéon de las com-
plicaciones pulmonares, insuficiencia pancreatica, en-
fermedades hepatobiliares, sindrane de oclusién in-
testinal distal, ileo meconial, reflujo gastroesofagico,
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vasculitis, diabetes, edad de presentacion de las com-
plicaciones extrapulmonares, estado de la ultima con-
sulta.

Fuentes de datos / medicion

Los datos fueron recogidosdel expediente electrénico.
La base de datos fue codificada con nimeros seriados
protegiendo asi la confidencialidad de la informacién
e identidad de las pacientes.

Método estadistico

Se realizé un andlisis descriptivo con medidas de re-
sumen y dispersidn, respectivas, para las variables nu-
méricas; para las cualitativas se utilizaran proporcio-

nes, ademas de presentaron en graficos y tablas. Las
pruebas de hipotesis seutilizaron Chi cuadrado para
las variables cualitativas y la prueba de T para las va-
riables cuantitativas con distribucion normal, en caso
de no presentar distribucion normal se utilizd eswis-
tica no paramétrica. Para evaluar la supervivencia
global y ajustada por las variables de interés se utilizo
prueba de Kaplan-Meir. Para el analisis se utilizo el
paquete estadistico SPSS v.25 (Armonk, NY: IBM
Corp.).

Resultados
El estudio ncluyd 7Ipacientes.

Caracteristicas generales

Se estudiaron un total7pacientes, con un mayor pre-

dominio en la edad de lactante menor, en un 62%
(n=41), sequido de un 16.9%(n=12) en la edad prescolar

EDAD AL DIAGNOSTICO

1-11 meses 1-2 afios 3-6 anos 7-10 anos 11-17 afos
EDAD DIAGNOSTICO

Figura 1. Edad de diagnéstico de fibrosis quistica
(Figura 1). Fueron 40 pacientes hombresy 31mujeres;

resultado en una prevalencia de 1.4:1.

Complicaciones pulmonares

En la tabla 1 se presentalas complicaciones pulmona-
res infecciosas,n=57 (80.3%) de los pacientes presen-
taron en algin momento exacerbacidén infecciosa;la
aspergilosis broncopulmonar alérgica fue 11 casos
(15.5%) y pacientes colonizados por algiun agente in-
fecciosofue el 56.4% (n=40)(Tabla 1). _

Tabla 1. Frecuencia de complicaciones pulmonares infecciosay
no infecciosasen pacientes con fibrosis quistica
Caracteristica Frecuencia n, (%)

Complicaciones pulmonares infecciosas

Exacerbaciéninfecciosa 57,(80.3%)
Aspergilosis broncopulmonar 11,(15.5%
alérgica
Colonizacién por agente infec- 40, (56.4%)
cioso

Complicaciones pulmonares no infecciosas
Hipertension arterial pulmonar 9,(12.%)
Neumotérax 5, (7%
Hemoptisis 2, (2.8%)
Ventilacién mecdnica invasiva 10, (14.1%
Ventilacion mecanica noinvasiva 2, (2.8%)

Complicaciones extrapulmonares
Insuficiencia pancreatica 70, (98.5%)

Enfermedad hepatobiliar 10, (14%)
Sd. de obstruccidnileo distal 13,(18.3%)
ileo meconial 12,(17%)
Enfermedad reflujo gastrico 26, (36.6%)
Vasculitis 1(1.4%)
Diabetes 3 (4.2%)

En las figuras 2 y 3 se observa las edades de la pre-
sentacion de las complicaciones pulmonares infeccio-
sas, donde se observa que la edad principal de la exa-
cerbacion infecciosa fue en laetapa de 1-11 meses en
un 49.% (n=28), posteriormente en la edad de %
afnos en un 24.6%(n=14). En cuanto a la aspergilosi
broncopulmonar alérgica la edad mas frecuente de
presentacion fue de en la edad escolar y adolescencia (7-
17 afos) en un 36.4% (n=4).

En la tabla 1se presenta las complicaciones pul-
monares no infecciosas, de las cuales la masfrecuente
fue el uso de la ventilacion mecanica invasiva en el
14.1% (n=10), seguido de la hipertension arterial pulmo-
nar con 12.7% (n=9) y de tercer lugar se encuentra el
neumotdrax en el 7% (n=5).
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EDAD DE EXACERBACION INFECCIOSA EDAD ASPERGILOSIS BRONCOPULMONAR ALERGICA

40

1-11 meses 3-'6 afios 7-10 afios 11-17 afios

1-11 meses 1-2 afios 3-6 afios 7-10 afios 11-17 afios EDAD ASPERGILOSIS BRONCOPULMONAR ALERGICA
EDAD DE EXACERBACION INFECCIOSA

Figura 2. Edad de exacerbacién infecciosa Figura 3. Edad de presencia de aspergilosis broncopulmonar
alérgica.
En la figura 3 se observa que las complicaciones

EDAD DE HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR EDAD NEUMOTORAX

1-11 MESES 1-2 ANOS 7-10 ANOS 11-17 ANOS

1-11 meses 1-2 afios 11-17 afios
GRUPO ETAREO EDAD NEUMOTORAX

Figura 4. Edad de diagndstico de las complicaciones pulmonares noinfecciosas en pacientes con fibrosis @tica
EDAD INSUFICIENCIA PANCREATICA

EDAD ENFERMEDAD HEPATOBILIAR

1-11 meses 1-2 afos 3-6 afios 7-10 afios 11-17 afos 1-11 meses 3-6 afios. 7-10 afios 11-17 afios
EDAD INSUFICIENCIA PANCREATICA EDAD ENFERMEDAD HEPATOBILIAR

Figura 5. Edad de diagndstico de complicaciones extrapulmonare.s

En la figura 2 se presente las complicaciones pulmo- extrapulmonares como lainsuficiencia pancreatica, la

nares infecciosas como la hipertension arterial pulmo- enfermedad por reflujo gastroesofagico y el sindrome

nar obtuvo mayor porcentaje en la edad de 7-10 afios de obstruccién de ileo distal se presenta en mayor fre-

44 .4%(n=4), el neumotdrax ente # meses y ¥ afos, cuencia desde la etapa lactante menor en un

con un porcentaje de 40% (n=2), respectivamente 94.4%(n=67), 51.9% (n=14) y 53.8% (n=9), respectiva-
mente. La enfermedad hepatobiliar se observo princi-

Complicaciones extrapulmonares palmente en 3-6 afios y 7-10 afos, ambos en un

En la tabla_1se presenta las complicaciones extrapul- 30%(n=3).

monares, de las cuales la mas frecuente fue la insufi-

ciencia pancredtica en un 98.5% (n=70), seguido del Andlisis de asociacion

reflujo gastroesofdgico en 36.6% (n=26) y de tercer lu- En la tabla 2, se presenta la asociacion entre los geno -

gar se encuentra el sindrome de obstrucciéon de ileon tipos y las complicaciones pulmonares infecciosas, en

distal en 18% (n=R) las cuales se encontro significacidénestadistica entre la
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relacion de almas con pacientes con otros genotipos
menos usuales con las complicaciones pulmonares de
manera general, con un valor de P= 0.05, ademas la
asociacion tendencia al significado estadistico queno
hay relacién entre pacientes que no tienen genotipo
definido con la aspergilosis broncopulmonar alérgica
(P=0.064). El resto de las variables no hubo significado
estadistico en la relacién de genotipos y resto de com-
plicaciones pulmonares infecciosas.

Se obtuvo una asociaciéon consignificado estadis-
tico entre el genotipo F508 y complicaciones pulmo-
nares de origen no infeccioso, para un valor deP de
<0.001. En cuando las variables edad y sexo, no hubo
significado estadistico con las complicaciones pulmo-
nares, tanto infecciosas comono infecciosas.

Tabla 2. Asociacidn entre genotipos y otras complicaciones pul-
monares con fibrosis quistica
Complicaciéon extrapulmonar

Genotipo Si No P
F508 5(7.1%) 13 (18.6%)
G542 1(1.4%) 5(7.1%)
N1303K 2 (2.9%) 1(1.4%) 0.002
Otros 2 (2.9%) 10 (14.3%)
Sin Gen 1(1.4%) 30 (42.9%)
Genotipo 4
Sl NO
cp 9 52 0.056
Sin Genotipo
Si No
Aspergilosis 2 9 Glties
Genotipo F508
Si No
<0.001
CPNI 10 8

CP: Complicacién pulmonar. CPNI: complicaan pulmonar noin-
fecciosa.

No hubo asociacion entre la edad de presentacionde
FQ y la presencia de vasculitis.La presencia de diabe-
tes tiene una asociacién significativa con las edades
de 1a 6 afos versus nifios de 7 a 17 afiosR<0.00)).

La supervivencia global fue de 150 meses. La su-
pervivencia fue estadisticamente menor en pacientes
con ventilacién mecanica invasivaP<0.001de 55 me-
ses; en pacientes conventilacion mecanica no invasiva
fue de 106 meses £<0.00), en pacientes con neurn-
torax fue de 25 mesesP<0.00KFigura 6).

La supervivencia con aspergilosis broncopulmo-
nar alérgica fue de 125 mesesP<0.01. No hubo otras
diferencias e supervivencia con otas variables.

SUPERVIVENCIA AJUSTADA A NEUMOTORAX
NEUMOTORAX
e n 8l
bt INO

b = CENSADO (SI)
—f— CENSADO (NO)

SUPERVIVENCIA ACUMULADA

0.0
0 s0 100 150 200

TIEMPO DE ESTUDIO (MESES)
Figura 2. Supervivencia ajustada a neumotdrax.

Discusion

La fibrosis quistica es la enfermedad autosémica re-
cesiva mas frecuente a nivel mundial. Debido a esta
condicién, se han descubierto mas de 2,500 mutacio-
nes del gen CFTR del cromosoma 7. A pesar de ser una
enfermedad crénica y fatal, se ha visto mayor super-
vivencia en paises desarrollados que subdesarrolla-
dos, ya sea por las facilidades de un sistema de salud
donde se proporciona tratamientos oportunos y pre-
vencion de complicaciones tanto pulmonares como
extrapulmonares [1]. Sin embargo, en paises subdesa-
rrollados, la edad tardia del diagnéstico de la enfer-
medad y la incidencia de las complicaciones tanto
pulmonares como extrapulmonares en edades tem-
pranas, hacen que la mortalidad de los pacientes con
fibrosisquistica sea en edades pediatricas [6, 7]. Por
esta razoén, el objetivo principal de esta investigacién
fue determinar la asociacion entre los factores clinicos
y las complicaciones pulmonares y extrapulmonares
en pacientes con este padecimiento.

En este estudio se observé que la edad al diag-
néstico, la cual presenta un patrén bimodal, es predo-
minante en el lactante menor en un 62%, seqguido de
edad escolar en un 16.9%. En comparacion con una re-
vision sistematica de Shi et al 1[0], donde en China con
una poblacion de 113 pacientes, la edad promedio
diagnostica fue de 8.7 afios, mientras que, en Estados
Unidos, un estudio multisistémico realizado por Co-
verstone et al[] reportd que la edad diagnéstica pre-
dominante es en menores de 6 meses, en mas de un
70% de los casos.Encontramos un predominio del sexo
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masculino en una razén (masculino:femenino) de 1.4:1;
en contraste con lo reportado por Shi et a[id, ya que

su frecuencia es predominantemente en femeninos en
una relacién 1.6:1.

En cuanto a las complicaciones pulmonares in-
fecciosas, encontramos que la exacerbacién infec-
ciosa fue la principal causa de complicacioén, en un
80.3% de los pacientes, seguido de la aspergilosis
broncopulmonar alérgica en el 15.5%. De este mismo
grupo de pacientes el 55.4% se encotraron coloniza-
dos principalmente de Staphyilococcus aureus, se-
guido de Pseudomonas aeruginosa. En un estudio tipo
cohorte realizado por Lubovich et al[ld, donde se es-
tudié 117 pacientes pedidtricos y las exacerbaciones
infecciosas, se determind que 50 jcientes habian
presentado exacerbacidn infecciosa, para un prome-
dio de un 40.6% de los casos; y de estos la colonizacién
predomind por Staphyilococcus aureus (RR: 2.32;
P=0.002) y Pseudomonas aeruginosa (RR: 189P =
0.01).

En las complicaciones pulmonares no infeccio-
nas, la mas frecuente fue el uso de ventilacion meca-

nica invasiva 14.4%. Acontrario que Lubovich etal[32, ya
que el predominio de uso de ventilacion fue con no
invasiva, en el 18% en pacientes que presentaron una
exacerbacidn infecciosaque requirié el uso de un dis-
positivo para mejorar ventilacién pulmonar.

En lo que respecta las complicaciones extrapul-
monares en el grupo de estudio, la insuficiencia pan-
creatica fue la principal manifestacion (9&%), en
comparacion lo que presenta Vargas Guzman et al, en
un estudio observacional, en el que tan solo el 15.4% de
los pacientes presentan suficiencia pancredtica ex6-
crina. En cuando a las edades de presentacion de es-
tas complicaciones, tanto pulmonares como extrapul-
monares, no hay literatura suficiente que describa es-
tas caracteristicas especificas.

En lo que se refiere a otras complicaciones pul-
monares y genotipos, Lubovich et a[] asoci6 el ge-
notipo F508 con padecer infecciones por Birkholderia
cepacea (RR: 3.69;P=0.002), asi como en esa inves-
tigacion la B. cepacea se present6 con relativa fre-
cuencia, también se observo la infeccion con otros ti-
pos de genotipos menos frecuentes R=0.02). Pacien-
tes que ha presentado neumotérax o empiema, no se
encontré datos asociados a genotipos especifcios
para dichas complicaciones.

Se compard la presencia de complicaciones pul-
monares infecciosas con diversos genotipos en este
estudio. Encontramos que existe relacién an genoti-
pos menos frecuentes (P=0.05) y las complicaciones
pulmonares no infecciosas,ademas de la relacion sig-
nificativa con el genotipo F508 P<0.00). En contraste
con el estudio de Lubovich et al [, donde estas exa-
cerbaciones infecciosas si se vieron mayormente rela-
cionada con el genotipo de F508. En las complicacio-
nes extrapulmonares, se encontré solamente relacion
entre la edad y la presencia de diabetes de forma es-
tadisticamente significativa £<0.00). En un estudio
multicéntrico y longitudinal reailzado entre Austria y
Alemania [13], se fundamenté la mediana de edad de
diabetes en pacientes con fibrosis quistica de 15.9 afios
(31.8%) de los 1,178 pacientes estudiados.

En la evaluacién de la supervivencia se observo
que, en las complicaciones pulmonares, los pacientes

que requirieron ventilacién mecanica invasiva tuvie-
ron mayor mortalidad a plazo de aproximadamente
75 meses de hasta un 50% P<0.00); asi mismo,con la
presencia de neumotoérax (P<0.001) y presencia de as-
pergilosis broncopulmonar alérgica P =0.034) lamor-
talidad disminuy6 significativamente. Chamnan etal
[14] en un estudio retrospectivo tipo cohorte, donde se
evaluod la presencia de diabetes en pacientes con fi-
brosis quistica, la mortalidad de estos pacientes de
manera anual era de 2.2 (Cl 95%, 2.02.5) por 100 per-
sonas que padecian ambas comorbilidades. En
cuanto al neumotorax y vasculitis. No hay mas estu-
dios descriptivos con hallazgos de mortalidad en estos
pacientes. En las complicaciones extrapulmonares, la
presencia de mayor mortalidad a corto plazo fue con
aquellos casos que cursaron con vasculitsi (P=0.03), en
quienes mostramos una supervivencia de 0% antes de
un afio, tampoco se encontraron estudios comparati-
vos en relacion a este tipo de manifestaciones en este
contexto de evaluacion parala mortalidad.

Conclusiones

La edad de diagnéstico predominante fue en laetapa
de lactante menor vy principalmente en sexo
masculino: fememino con una razén 1.4:1.De las
complicaciones pulmonares infecciosas, predominé la
exacerbacion infecciosa en 80.3%, y esto se vio
relacionado de forma significativa con los genotipos
no frecuentes, en contraste a la hipétesis realizada en
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el que, de acuerdo a la revision de la literatura, esto se
encuentra mayormente relacionada con genotipos
F508 y G542. La colonizacién infecciosaque
predomin6fue con de Staphylococcus aureus,
seguido de Pseudomonas aeruginosa y relacionado
principal y significativamente con los genotipos menos
frecuentes. En las complicaciones pulmonares no
infecciosas, la mas frecuente fue el uso de ventilacion
mecanica invasiva, sin evidenciarse relacion con algin
genotipo especifico o con edad o sexo de forma
significaiva. De los factores clinicos como la edad,
encontramos relacién significativa en diabetes y
vasculitis con los pacientes adolescentes.No hubo
relacién significativa en cuanto al sexoy las
complicaciones pulmonares y extrapulmonares en
este grupo de pacientes. En la supervivencia se
evidencié una mortalidad global del 50% a los 150
meses. Pacientes con complicaciones tales como
aspergilosis broncopulmonar alérgica, ventilacidon
invasiva, neumotorax y vascuiltis, presentaron una
mortalidad significativamente mayor que el resto de
las complicaciones previamente mencionadas; esto
va de acuerdo a la literatura donde los pacientes con
vasculitis tienden a tener mayor mortalidad a corto
plazo.
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