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REGISTROS DE FIBROSIS QUISTICA
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REGISTRO NACIONAL DE FIBROSIS QUISTICA
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CUAL ES LA SITUACION DE FIBROSIS QUISTICA EN ARGENTINA ?

Notificacion de casos en Argentina

Diagndstico Totales: casos 1177 (26/9/17)
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Notificacion de casos en Argentina L Regiio Nacic

RENHFQ
Distribucion por sexo

Distribucion por grupos de edad al momento del diagnostice
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OMO DEFINIMOS FIBROSIS QUISTICA ?

PESQUISA NEONATAL positiva ?

Sinfomas

Si - NO NO

Test del sudor

Genotipo

de diagndstico y tratamiento de pacientes
brosis quistica. Actualizacién

igual /+ 60 mmol/L menor 60 mmol/L

. menos 2 mutaciones
2 mutaciones

causantes de enfermedad FQ

causantes de enfermedad FQ
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Casos nuevos por ano diagnosticados por pesquisa neonatal
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Sintomas reportados : (%) Criterios clinicos y confirmacion
del diagnostico

Pesquisa neonatal . . P . .
a Diagnostico segun estudios realizados

Historia familiar
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Sintomas respiratorios

Falla de crecimiento

Esteatorrea/Malabsorcion

ileo meconial

Desequilibrio electrolitico

Hipoalbuminemia

Deteccion de Pseudomonas . Test del sudor Genetico

Anemia

Otros

Edema

Obstrucciones intestinales

Azoospermia




st del sudor

Menores de 6 meses Mayores de 6 meses
= 29 mmol/L = 3% mmol /L
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ESTADO ACTUAL DE LA FIBROSIS QUISTICA

Notificacion de casos en Argentina

Seguimiento anual
/ con d iCién n utriCionaI Summary of the Cystic Fibrosis Foundation Patient Registry, 2000/—:

GI/Nutrition

BMI percentile, individuals 2 to 19 years (median)

v' Enfermedad pulmonar S —

ancreatic enzyme replacement therapy (%)

v Tratamientos G

Pulmonary
/ [ [ FVC % predicted (mean)?
Complicaciones ro et e
FEV,/FVC ratio (mean)
Respiratory Microbiclegy
P agruginosa (PA) (36)°
Multidrug-resistant PA (%)

B. cepacia complex (%)

Methicillin-sensitive 5. aureus (MS5A) (%)
5. maltophilia (%)




Comportamiento de la notificacion anual de seguimiento

Casos pediatricos y adultos con seguimiento anual.
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eguimiento anual: Enfermedad pulmonar

Espirometrias notificados a partir de 6 afios de edad Muestras bacteriologicas notificadas.
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Funcion pulmonar

A partir de 18 anos
CVF y VEF1 segun grupo de edad.

== CVF A partir de 6 anos

93-3 . H

Mediana VEF 1 % Mediana VEF 1 %

80, 4% 58%

6 - § afos 9-11 arios 12 -14 anos 15 -17 arios
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T ) - I g
= i Y - it - f - - B I.’a' : 3 -!Fj —.' -
T RS T R ° ’

pE S 5" Bacteriologia

iy - g
5 i oy} ; ™y i
: iy e \ P ha

¥
il

xxxxxxxxx

Pseudomona aeruginosa
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Argentina

Tratamientos: Compromiso digestivo y nutricional

nzimas , Vitaminas y Suplemento Nutricional

Distribucion de casos segun tipo de suplemento nutricional.

Oral

SNG

(astrostomia

Insuficiencia pancredtica Parenteral
83%
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Compromiso respiratorio: Kinesioterapia

Terapias respiratorias reportadas en pacientes fibroquisticos. 2011-2015
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autogénico Mecanicos



Tratamientos: Compromiso respiratorio

Registro Nacional de
Fibrosis Quistica

Summary of the Cystic Fibrosis Foundation Patient Registry, 2000-2(

Pulmonary Therapies'

MUCOI'“COS e Dornase alfa (2 6 years) (%)
1T\ R Inhaled tobramycin (PA+ and = 6 years) (%) 69.8
H i peri’onic d = Inhaled aztreonam (PA+ and 2 6 years) (%) 225 425
NS Azithromycin (PA+ and = 6 years) (%)¢ - 69.3 67.5
Hypertonic saline (= 6 years) (%) 52.0 65.7
Dnasa -
Ivacaftor (= 6 years with G551D mutation) (%) - 89.3 |
Ivacaftor/Lumacaftor (= 12 years and F508del Homozygous) (%)
Oxygen (%)* - - 10.8 11.3
Non-invasive ventilation (%) 23
rte de antibidticos inhalados. 2011-2015
. 16
12. Casos por afio de terapias especificas en enfermedad avanzada
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119
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omplicaciones g Foross Qi

Complicaciones digestivas y otras.

i . . ) Pancreatitis
Complicaciones respiratorias.
\/. Esofégicas

Cirrosis
Diabetes
S.0.1.D

Prolapso

L. Vesicular

Osteoporosis
L. Renal

Azooespermia

Hemoptisis Neumotorax |.R.Hipercapnica AB.A
Atelectasia Lobar Pélipos H.T. Pulmonar




Mortalidad por FQ en Argentina. Nimero de casos y mediana de edad al fallecer

D
—@—- Mediana de Edad (Afos) B Casos (n)
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Certificados de defuncion E84 - Clasificacion

Internacional de Enfermedades 10 ma edicion (CIE-10)




» Notificacion de casos en Argentina

LIFE EXPECTANCY AT BIRTH

]
: 31 43
YEARS YEARS
4
1992-1996 2012-2016
/ In 2016, there 29 497 pl wthCF the Registry,
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> Oportunidad diagnostica y terapéuticc

1 REGISTRAR ¢ Porque y para que ? Egiiaiasiid

> Esperanza de vida
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Consideraciones finales

onde nos encontramos ahora?

En 5 anos se noftificaron un numero importante de casos.
Acciones: Fortalecer el registro de casos pediatrico y adultos

dmo apoya el registro a los equipos de asistencia?

Permite el andlisis de datos por institucion
Monitoreo de calidad de atencion por los equipos especializados
Acceso rapido a la situacion de pacientes en seguimiento /
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Consideraciones finales

¢ Que aporta a las politicas de salud publica en Argentina

.+ Coordinacion con programa de pesquisa neonatal
~ « Conocer la casuistica de la enfermedad Fibrosis Quistica
« Valoracion objetiva sobre cobertura en posibilidad de diagnostic
y acceso a tratamientos

Summary of the Cystic Fibrosis Foundation Patient Registry, 2000-2015

Hm-h- dlmmrd inciividuals [n]‘"

Maan e at dliumﬁ {wiars)

Madian age at diagnasls (months)
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Hltlin age m

.u.dl.ﬂr_r. 18 years (%]




Distribucion de casos por institucion e

H. "Dr. Alejandro Posadas"

H. Victor ) Vilela 48

3 ARGEN
2017

17 Estimac

70 ¢

H. “Dr. Antonio A. Cetrangolo“ 82 Sanatorio Mujer

H. “Sor M. Ludovica” Santa Fe Instituto Esp. Pediatricas

H. del Nifio de San Justo H. lturraspe

CEP Ramos Mejia H. de Niflos Dr Orlando Alassia 25

Consultorio Privado 10

H.l.G.A Prof.R. Rossi

H.l.G.A Penna H. Provincial de Rosario 22

Corrientes H. Pediatrico Juan Pablo Il 1

H. “Juan P. Garrahan“

Formosa Hospital Alta complejidad 22 Salta

H. de Nifos “Ricardo Gutiérrez” 71

Chaco H. "Dr. Avelino Castelan" 27 Catamarca

CEMIC

Entre Rios

H P. “Dr. Barreyro “
Misiones 10

H. SAMIC El Dorado

H. Aleman La Rioja

H. de Agudos D. Vélez Sarsfield 13 Rio Negro

Tucuman H. del Nifio Jesus 8 Chubut

H. Pedro de Elizalde
Santa Cruz

Z

Consultorio Privado Neuquén Clinica San Lucas/ H. Cipoletti 23
Tierradel F

Consultorio Privado La Pampa H. Lucio Molas

H. Infantil Municipal. Cérdoba Pediatrica San Luis

San Luis

Cordoba H. de Nifios “Santisima Trinidad”

H. San Luis

Clinica del Sol S. Nuestra S. del Rosario

Jujuy

Mendoza Consultorio Privado

H. de Nifios “Héctor Quintana”



Frofesionales adheridos
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