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Resumen

Introduccion: Lafibrosis quistica (FQ) es una enfermedad genética de herencia autosdmico recesiva que
afectaa 1 de cada 1.800-25.000 recién nacidos vivos dependiendo de laregion o etnia de origen. Esta
enfermedad es debida a una alteracion del transporte de sodio y cloro, ocasionando la produccion de un moco
espeso Y Viscoso que obstruye los conductos excretores de los bronquios, tracto biliar, pancreas, intestinosy
sistema reproductor y en consecuencia, provocando una disfuncion glandular exocrinasiendo € pulmoény el
pancreas |os 6rganos mas afectados.

Métodos: Este es un estudio observacional, descriptivo y de corte transversal, donde se reviso la historia
clinica de todos | os pacientes diagnosticados de fibrosis quistica que estédn siendo atendidos en la consulta
especializada de Aparato Digestivo en los Ultimos 5 afios. Se usO €l sistema operativo “Diraya’ de nuestro
hospital para acceder alas historias clinicas de cada paciente.

Resultados: En total han sido 10 pacientes mayores de 18 afios que estan en seguimiento en nuestra consulta.
L as caracteristicas mas importantes de estos pacientes estan reflejadas en latabla. La ateracion genética mas
frecuente fue la DF508 en el 70% de los casos (dos de 10 de ellos homocigotos). De estos pacientes el 100%
presentaban tanto compromiso pulmonar como pancreatico, nueve de |os diez precisaba tratamiento de
reemplazo enzimatico y dos de ellos mantiene clinica digestiva (diarrea) a pesar de dicho tratamiento.
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CARACTERISTICAS DEMOGRAFICAS DE LOS
PACIENTES ADULTOS CON FIBROSIS

QUISTICA.
Variable N
Genero
Mujeres 5
Hombres 5
Promedio Edad
<20 3
20-30
30-40 2
Gravedad
Grave 3
Moderado
Leve 5
Compromiso clinico
Pulmonar 10
Pancreatico 10
Intestinal 2

Funcion respiratoria
Restrictivo
Obstructivo 3

Qiﬂtm a2 Mgtﬁwwﬁa S.L.U. Todos los derechos reservados.




Conclusiones: Este estudio recoge el trabajo y la experiencia clinica de esta enfermedad en € servicio de
Aparato Digestivo, encontrandose datos similares a estudios previos. El seguimiento y control adecuado de
estos pacientes en una consulta especializada es importante debido ala mayor repercusion que estan tomando
las complicaciones gastrointestinales a medida que mejora la expectativa de vida de estos pacientes.
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