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2 Por queé es importante en registrol representativo

V. confiable?
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El objetivo final es difundir el conocimiento de la situacion

de salud del pais y poner a disposicion los datos mas
relevantes del sector salud para que los usuarios de ’
informacion sanitaria del nivel politico, cientifico, técnico y
administrativo y la comunidad en general,
pueda tomar las medidas mas apropiadas con la mejor

informacion disponible posible.
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4 £ CYSTIC FIBROSIS FOUNDATION
./ PATIENT REGISTRY HIGHLIGHTS

2016: 29.497

Asociacion Colombiana de Neumologia Pediatrica

Registro Colombiano de Fibrosis Quistica 2.009 178

| Cystic

Brazilian

F|br08|s

Registry

Uruguay
2017:190
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Total de casos registrados

- N1 Q 7,6% Confirmados
i \ 125 Datos insuficientes n= 1159
A

Casos notificados por aiio con diagnéstico confirmado

20M
2012
2013
2014
20135
2016

2017 Distribuciéon de casos segun

provincia de procedencia




Porcentaje de casos segun sexo
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0.6%

e Brindar la informacion de indicadores demograficos
acerca de la FQ en Argentina, registrados por los usuarios.

Femenino
47.2%

Masculing
52.2%

Distribucion de casos segun el grupo de edad al diagnostico

400
Motivos del diagndstico en menores de 1 afio. .
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Edad meses
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1 mes 2-11meses 1-5anos 6-11 anos 12-17 anos - 18 anos Sin informacion
B Pesquisa [l Sintomas

Grupos de edad
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Notificacion de casos nuevos diagnosticados por pesquisa neonatal. Periodo 2000-2017

50

40

e Conocer las caracteristicas de nuestra
poblacidn sobre la estrategia pesquisa
neonatal para diagndstico de FQ

30

20

Casos nuevos

10

Relacién entre pesquisa neonatal positiva y otros criterios diagnésticos en menores de 6 afios. o

2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017

Asintomaticos 1851
Historia familiar

5. respiratorios

Casos notificados con pesquisa
positiva
n= 382 (3/2018)

lleo meconeal

Falla de crecimiento
Deshidratacian
Esteatorrea

Hipoalbuminenmia

Pesquisa neonatal positiva

Hros

Anemia

Reporte de datos de pesquisa neonatal. RENAE®
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e Contribuir a definir nuevas estrategias de diagndstico , seguimiento y tratamiento

relacionadas al compromiso del CFTR

CF, CRMS and CFTR-Related Disorder Diagnoses in 2014

CRMS
10.4%

Cystic Fibrosis
86.2% CFTR-Related
Disorder
3.3%

Estrategia Pesquiza Seleccions porfavor ¥

Seleccione por favor
No Realizado
TIRMIR

Resultado del test del sudor TIRMIRADN
TIR/PAP

Resultado del estudio molecular

"Cystic Fibrosis Foundation Practice Guidelines for the Management of Infants with
Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator-Related Metabolic Syndrome
During the First Two Years of Life and Beyond"

J. Pediatr. 2009 Dec;155(6)Suppl:5106-5116. Ref#YMPD41 (account access required)

Guia de diagndstico y tratamiento de pacientes
con fibrosis quistica. Actualizacion

"Cystic Fibrosis Foundation Consensus Guidelines for
Diagnosis of Cystic Fibrosis" J. Pediatr. 2017; 181(5):1-58.
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A r
r Motivos del diagndstico Test del SUdor

Historia familiar 7,3
18

Sintomas respiratorios 43,6
Falla de crecimiento

Esteatorrea/Malabsorcion 17
1

6
Ileo meconial 11.3
Desequiilibrio electrolitico 7.

Hipoalbuminemia 1

8
i e
e
4
2

Mediana 83 mmol/L CI
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947 pacientes se notifico el estudio

: Mutacion delta F508: 757 casos _-
de mutaciones CFTR

1717- 1G- =>A 5
Distribucion de casos segun identificacién de mutacion CFTR
E E 1811+ 1.6kbA- >G 2
Genotipo Fenotipo Alelo
. - 1898+ 1G- =A 3
Mo identificado 9
10.2% 2183AA- >G 6
56,2% Identificado 2789+ 5G- >A 6
- 161
Heterocigoto SESeEle 1
426 o 3849+ 10kbC- >T 6
- No identificado
711+ 1G- >T 6

Delta F508 265

43,7%

. Homocigoto
331

G542X

6)]
~

G85E
N1303K
R1162X
R334W
R553X
W1282X

[EN
N

Ambos alelos

H
»

Conexidn anterior: 17/06/2015 13:37:06

. Lista de Pacientes Exportar. = Administrar - Archivos y Documentos Camb

Tabias Delta 1507
Agregar mutaciones a la lista

Base de datos de mutaciones

Desconocida: realizado y no identificada

A ' pacientes D W

Otra: realizado no figura en lista; puede agregarse

Pagina &« < 1 > » de1 Registros1a6deb 20 v Negativa: ?

e

- [upacm viApelido lm loocumo iPromu




Normal Class | Class I Class Il Class IV Class V Tabla: Distribucion de alelos

E CFTR orotsin ie CFTR protein CFTR protein CFTR protsin Mormal CFTR
—  created moves to _ is created, iz created and is created and protein is created ., _ 0
o . Mo functional but misfiolds, moves to the cell mowves tothe cell  and moves to the Mutacion CFTR cDNA n=1379 )
= th?l cell :Uﬁﬁ' ar}d CFTR is creatad. keeping it from surface, but the surface, but the call surface, but
2 chlorida am e moving to the  channel gate does  function of the in insufficient F508del .1521_1523delICTT 1088 78.8
H : cell surface. not open properly.  channeal is faulty. quantities.
G542X c.1624G>T 104 7.5
% of paopla with CF 5 88% N1303K c.3909C.G 32 2.3
mtation in that class
% m No G542 F508del G551D D1152H 3849+10kbC—>T LEERAY oL LU & e
1 mutation W1282X MN1303K S549N R347P 2789+5G—=A
E E R553X 1507 del R117H AASSE G8SE €.254G.A 21 1.5
ka "prod i aka "p S5 aka "gatin aka " wduction
5 3 mutations,” which | mutations” tationa® S| 3849+10kbC->T W1282X c.3846G.A 14 1
E inclur e nonsense 2789+5G—>A
rrininls ol 1717-1G->A ¢.1585-1G>A 13 0.9
and deleticns Cl-
I 3849+ 10kbC- >T c.3717+12191C>T 12 0.8
W1282x T T 2789+5G->A €.2657+5G>A 12 0.8
— e ——— — 621G >T ey | p— ey p— E ey p— —
| - héag_ﬁrﬁe B || Channe! Faulty Mot R1162X c.3484C>T 11 0.7
] d channel R553X gate does channel enough
(] T T. nat open T CFTR
o 2183AA->G 11 0.7
I
o
= Mewiy 1507del c.1519_1521delATC 10 0.7
fololed Mrsfiolaled
g T CFTR Eho.lr:teer.r.;-d protein T T T
= F # ?% 711+ 1G>T 8 0.5
~ E R¥osome
- % % % % % % R553X c.1657C>T 6 0.4
I
E T T T T T /“ 621+1G->T c.489+1G>T 4 0.2
= RINA
= 73,4 :32 % % :’-\z :’ﬁv‘ :’l‘: 1811+1.6kbA->G 4 0.2
T T T T T 1898+1G- >A c.1766+1G>A 3 0.2
Cell
nucleus

v
Di% @% @% %@ @% @% 3659delC c.3528delC 1 0

Reporte de datos de mutaciones. RENAEQ
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Sol. Hipertoénica

* Conocer las caracteristicas de nuestra poblaciéon con FQy
tomar decisiones respecto a evaluaciones para diagndstico y tratamiento.

~

Dnasa

Chalecos ‘
c- ¢l

: Potential therapies
?
How is CFTR made? ¢ ¢ & for CFTR mutations

Dispositivos Mecanicos

Drenaje autogénico

Kinesioterapia Respiratoria

Once at the cell surface, the CFTR Aiway surface Potentiators are drugs that
protein functions as a chloride channel. help open the CFTR channel Ciclo acti
This channel helps maintain the right - o) at the cell surface and IClo activo
balance of fluid in the airways. CFTR increase chloride transport.
A channel T Convencional
Once complete, the CFTR protein moves Correctors are drugs that help the ! | | | | !
thrc':ugh the oe‘ll to the cell sur.face. Mgt:rr; . defectiye CFTR protein fold properly 0 50 100 150 200 250 300
This process is called trafficking. so that it can move to the cell surface.
A — 2015 ©2014 ©2013 2012
Ribosomes are tiny molecular machines folded  Read-through compounds aim to . .
that read the instructions in the RNA CFIR  allow fulllength CFTR protein to be Reporte de antibidticos inhalados. 2011-2015
and use them to make the CFTR protein. made, even when the RNA contains a 200
This process is called translation. Ribosome mutation telling the ribosome to stop.

A

RNA acts as a template to make T o .
proteins. RNA is creafed by matching RNA RNA therapies aim to either ix the
the coded instructions in the DNA incorrect instructions in defective RNA,
This process s called transeription. or provide normal RNA directly to the cell.

N Cell T

DNA in the cell nucleus provides nucleus Gene-editing techniques aim to
Q;tr;uctions to make proteins. The DNA rT.Ipaicr I:he und;r::iing geneticldefect in
gene contains instructions to the CF gene . Gene replacement
make the cystic fibrosis transmembrane techniques aim to provide a 0
conductance regulator (CFTR) protein. correct copy of the CFTR gene. 2011 2012 2013 2014

Vi1 Antibiéticos inhalados

B Aztreonan [ Tobramicina [ Colistina
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e Centros dispongan de datos demograficos y clinicos de sus pacientes .
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; 7 it 53 Copiar - S - [&] Reltenar -
e c ‘@ 186.109.93.91/fa/pacientelist.php?pageno=1&t=pacientelirecperpage=AlLL Pegar _ N & §- | - & A Combinary centrar = | $ + % 000 | %3 %  Formato  Darformato | Incorrecto Neutral | Insertar Eliminar Formato Ordenar  Buscary
- Copiar formato - = - condicional ~ como tabla ~ M - - - ZBomarT  yiiltrar v seleccionar v
e ; Portapapeles I Fuente ] Alingacion I Namero ] Estilos Celdas Modificar
ientes Exporiar. - Administrar - Archivos y Documenios Cambiar Conirasefna Salir
R24 - F | confirmado 2Mut 2
-—— o [ e [ ¢ ] G [ n I [ J [k ] L [ M [ n [ o[ p | a R -
' e d 1 fechaingr fecha_nacimiifecha_diagncgrupos_edad  sexo sospecha_diagl sospecha_diag2 pesquiza mutal muta2 clorurol cloruro? potencial genetico criterio I
"e”i e 2 16/03/2014 15/02/2001 06/02/2002 2)2allmeses Masculino  Sintomas respiratorios Esteatorrea/Malabsorcién 1 [delta]F508 [delta]F508 98 95 1222 [delta]F508 y [delta]F508 Confirmado 2Mut
- - 3 02/04/2012 19/11/1997 04/12/1957 1) <1lmes Masculino  Pesquiza neonatal Sin informacién [delta]F508 [delta]F508 101 100 [delta]F508 y [delta]F508 Confirmado 2Mut
il > | » de1 Reqgistros1235de35 Todos ¥ 4 11/11/2011 11/03/2005  14/08/2006 3)1laSafios  Femenino  Sintomas respiratorios Esteatorrea/Malabsorcién [delta]F508 [delta]F508 87 90 [delta]F508 y [delta]F508 Confirmado 2Mut
| e ‘ Brownei ‘Fma T | | P ! Sexp ‘Whﬂ A RO |m. - 5 13/12/2011 27/01/2004  27/12/2004 2)2allmeses Femenino  Esteatorrea/Malabsorcién Sintomas respiratorios [delta]Fs508 [delta]F508 654 65 [delta]F508 y [delta]F508 Confirmado 2Mut
P G | et Taanoa DTG T T R S e —— = S [deiOZIMIZOIZ 17/02/1994  07/03/2001 4)6allafios Femenino  Sintomas respiratorios Sin informacidn [delta]F508 R334W 98 87 [delta]F508 y R334W Confirmado 2Mut
7 05/03/2012 17/01/1984  05/04/1984 2)2allmeses Femenino Fallade crecimiento Sintomas respiratorios 1 [delta]F508 2789+ 5G- *A 88 89 [delta]F508 y 2789+ 5G- =A Confirmado 2Mut
1ae Cordoba | 02/04/2012 G HEET 4713 8ET 1)< 1mes IHasculing Pesquiza neonatal Sin informacion [deLozfmlzolz 30/08/2001 05/03/2002 2)2allmeses Femenino Desequilibrio electrolitico Sintomas respiratarios 2 [delta]F508 DESCONQCIDA 78 76 [delta]F508 y DESCONOCIDA  Confirmado 2C1
9 02/04/2012 26/05/1993  28/03/2003 3)1a5afios Femenino  Sintomas respiratorios Sin informacidn [delta]F508 DESCONQCIDA 82 83 [delta]F508y DESCONOCIDA  Confirmado 2C1
145 Cordoba  11/11/2011 11/03/2005 14/D8/2006 3] 1 a5 afos Femenino Sintomas 0 E: Malabsorcion |de 10 11/07/2012 09/06/2006 11/09/2008 3)1aSafios  Masculino  Esteatorrea/Malabsorcion Falla de crecimiento [delta]F508 G542% 91 93 [delta]F508y G542 Confirmado 2Mut
11 28/06/2017 16/09/2015  26/05/2016 2)2allmeses Masculino Sintomas respiratorios Esteatorrea/Malabsarcién 2 Sininformacién  Sin informacidn 94 105 Sin inf i6n y Sin infi it Confirmado 2C1
131 Cordoba | 1371272011 27/01/2004 2711212004 Z?)2aiimeses Femenino Esteatorrea/Malabsorcion Sintomas respiratorios [de 12 23/12/2015 14/01/2000 01/07/2015 5)12a17afios Masculino  Sintomas respiratarios Falla de crecimiento 1 Sininformacién  Sin informacidn 98 94 Sin inf i it Confirmado 2C1
| | 13 03/05/2017 18022017  04/04/2017 1)<1mes Femenino  Historia familiar Sintomas respiratorios 1 Sininformacian  Sin informacidan 36 85 it Confirmado 2C1
201 Cordoba | 02/04/2012 17/02/1994 07/03/2001 4)6a 11 afios Femenino Sintomas respiratorios  Sin informacién [de 14 05/08/2015 08/10/2011 08/11/2011 1)<1mes Femenino  Falla de crecimiento Sintomas respiratorios 2 Sin informacién 83 90 icConfirmado 2C1 |
15 16/07/2014 26/05/1955 24/09/2013 6)18a+afios Femenino  Sintomas respiratarios Sin informacidn 1 Sininformacian  Sin informacidan 77 7 it Confirmado 2C1
i Lelba AR SHLIGIRE e it est REME0 L Fal i Creckr ik Sintomas respiratorios 1 192 16 02/04/2012 05/10/2004  22/10/2004 1) <1mes Femenino  Pesquiza neonatal Historia familiar Sininformacion  Sin informacion 22 10 it Confirmado 2C1
| | | |17 02/04/2012 07/02/1997 11/11/1997 2)2allmeses Masculino Sintomas respiratorios Sininformacidan Sininformacian  Sin informacion 29 92 it Confirmado 2C1
197 Cordoba 02/04/2012 30/08/2001 05/03/2002 2)2afimeses | Femenino Desequilibrio electrolitico Sintomas respiratorios 2 [de&OEI(MIZOlZ 11‘;031;1994 22/11/1994 2)25 11 meses Femening  Sininformacian sininformacian Sininformacion  Sin informacian 92 92 i Confi do2cl
1 1 19 09/07/2012 25/01/2001 09/07/2005 3)1a5afios Femenino  Esteatorrea/Malabsarcion  Sin inf ia Sininformacian  Sin informacion 106 98 it Confirmado 2C1
< Loroba | GAAI0TD ol 20200 ST e Fedionmg | Simomagestiionos. | Seiimesion [deﬂ 11/07/2012 10/03/2010 10/05/2010 2)2allmeses Masculino  Sintomas respiratorios Desequilibrio electrolitico Sininformacian  Sin informacion 85 81 Confirmado 2C1
= - - 21 23/07/2012 31/07/1986 07/02/2011 6)18a+afios Masculino  Historia familiar Sininformacidan Sininformacion  Sin informacion 91 89 it Confirmado 2C1
280 Cordoba 1110772012 0o/06/2006 1110972008 3)1abafios Masculino  Esteatorrea/Malabsorcion | Falla de crecimiento [de—— B . o . o . o . N N
22 02/05/2013 07/06/2012 07/08/2012 2)2allmeses Femenino Pesquiza neonatal Sininformacidan 2 Sininformacion  Sininformacian 101 90 Confirmado 2C1
. — . ; N B o — . A pr—
T O3 B e e T R i R = vy Smgouos/zom 07/11/2013  27/02/2014 2)2allmeses Femenino Pesquiza neonatal Sintomas respiratorios Sininformacian  Sin informacion 69 67 2cl
infc 24 12/02/2015 25/07/2014  19/08/2014 1)<1mes Masculine  Pesquiza neonatal Pesquiza neonatal Sininformacién  Sin informacion 91 36 6n y Sin inf i« Confirmado 2¢1
25 12/02/2015 21/09/2014  09/12/2014 2)2allmeses Femenino Pesquiza neonatal Pesquiza neonatal Sininformacidn  Sin informacion 86 84 5n y Sin inf it Confirmado 2C1
1334 Cordoba | 23112/2015 14/01/2000 040712015 5)12317 afios | Masculing | Sintomas respiratorios  Falla de crecimiento 1 Sin 26 12/02/2015 04/09/1975  24/07/2014 6)18a+afios  Femenino  Sintomas respiratorios Sin informacion Sin informacion  Sin informacién 67 62 it Confirmado 2C1
'”":E 15/03/2018 04/07/2017 19/09/2017 2)2allmeses Masculino Pesquiza neonatal Sintomas respiratorios 2 Sininformacian  Sininformacidn Vil 80 it Confirmado 2C1
| | | | 2823/11/2011 26/01/2011 18/02/2011 1)<1mes Femenino  Historia familiar Desequilibrio electralitico sin informacién  Sin informacidn 100 99 icConfirmado2¢l
1462 Cordoba | 03/05/2017 1810212017 04/D472017 1)%1 mes Femenino | Historia familiar Sintomas respiratorios 1 S‘: 29/05/07/2011 31/07/2008 02/09/2008 1)<1mes Femenino  Pesquiza neonatal sintomas respiratorios sininformacidn  Sin informacian 85 86 Sin inf i« Confirmado 2¢1
infe
30 23/11/2011 19/05/2007  31/08/2007 2)2allmeses Masculino  Sintomas respiratorios Falla de crecimiento Sininformacién  Sin informacion 80 7 Sin inf 6n y Sin inf it Confirmado 2Cl
o T e BT T i | Chl a6 Camianc Sintomas fespratons, | |2 15/09/2011 23/06/2005 20/04/2010 3)1as5 anfs Femenino F‘alla de crecimiento Sintomas resp'lratonos 1Sin |nformaC|c')n Sin |nformacu?n 81 73 Sin |nformacu':\n y $in informacit Confirmado 2C1
15/02/2011 03/05/1989 08/11/2010 6)18a+afios Femenino  Sintomas respiratorios Sin informacién Sininformacién  Sin informacion 85 85 Sin informacidn y Sin informacic Confirmado 2C1 -
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e Centros analicen e interpreten los resultados de las intervenciones del equipo.
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Registro Nacienal de
Fibrosis Quistica

RENAFQ

Argentina

Usuario- Silvia Pereyro
Conexion anterior: 06/05/2015 22:09:01

Sociedad Argentina
de Pediatria

@ 186.109.93.91/fq/pesosytallaslist.php?pageno=18it=pesosytallasdirecperpage=ALL

Administracion Nacional de
Labaratorios e Institutos de Salud

:VANU

~

Lista de Pacientes Exportar. = Administrar = Archivos y Documentos Cambiar Cot .
Total de pacientes
AT Condik‘)n nutricional

Funcion pulmonar

Seguimiento
Pagina &« | < Cultivos Registros 1 a 166 de 166 Todos ¥
idusuario | idpaciente” [idconanu gcha del confrol ‘ Fecha de nacimiento ‘ peso ‘zscorepesn |Ialla ‘zscoretalla ime
2 148 18 221102014 15/09/1974 811 176 262
2 200 28 16/07/2014 26/05/1999 470 D73 156 | -D.58 193
2 145 A7 06/11/2012 11/03/2005 275 067 128 |11 16.8
2 231 60 2310/2012 10/03/2010 130 -0.64 a3 -0.85 1638
2 129 104 05/0772011 31/07/2003 120 136 a2 -0.3 142
2 132 118 2011172012 23/06/2005 240 0.04 120 |-D18 167
2 196 1 2oz 191111997 459 -1.18 183 148 198
2 738 144 271172012 28/08/1994 76.0 168 (1.2 269
2 231 166 21102014 10/03/2010 1686 -062 100 |12 1686
2 184 167 051172014 17/01/1984 545 160 213
2 200 191 141172012 26/05/1999 408 D96 151 -0.54 179
2 132 182 30122014 23/06/2005 254 -113 132 0.02 1456
2 133 245 10M1272014 03/D5/1989 56.4 184 21
2 185 246 02/08/2011 05/10/2004 222 005 18 |03 157
2 150 230 261172014 19/05/2007 240 -01 124 047 156
2 198 295 0o/0ar2011 07/02/1997 310 248 147 75 143
2 133 309 1111272013 03/05/1989 530 163 199
2 143 363 05/07/2012 25M0/1878 698 159 275

186.109.93.91/fq/pesosytallaslist.php?pageno=18it=pesosytallasBirecperpage=ALL# D31 a5 252 147

€ 9 8

&

m Inicio Insertar Disefio de pagina Farmulas Datos Revisar Vista
__.j * C°'t_a' Calibri -1 AT == = Ajustar texto General - ijg‘ ] Buena
53 Copiar ~ o =
Pegar ) T T X S~ H-| &~ é v == 3] Combinary centrar = | $ ~ % 000 | % %8 coi:jj?z:?alv :our;'léjutla“t;;i LU eLLY MNeutral
Portapapeles | Fuente | Alineacion | MNimero | Estilos
M20 - Je
A B C D E F G H 1 ] K

1 idusuario |~ | idpaciente -1| idcondnutr ~| fecha_contr - lecha_nacimie - peso | 7| iscorepesc ™ talla | ~| zscoretalla - imc
2 2 129 104 05/07/2011 31/07/2008 12 -1,36 92 -0,3 14,2
3 2 129 713 14/02/2012 31/07/2008 12 -1,98 96 -0,35 13
. | 2 130 2439 03/08/2016 23/09/2009 22,3 -0,13 124 0,95 14,5
5 2 130 819 03/12/2014 23/09/2009 18,2 -0,36 110 0,22 15
6 2 130 2440 04/10/2017 23/08/2009 24,5 -0,35 130 0,76 14,5
7 2 130 506 o07/08/2012 23/08/2009 13,6 -0,54 98 1,06 14,1
8 2 130 1286 09/10/2013 23/09/2003 15,3 -0,88 103 0,43 14,4
9 2 130 2438 14/10/2015 23/09/2009 20,3 -0,23 118 0,81 14,6
10 2 130 1167 25/10/2011 23/09/2009 11,6 -1,01 87 -0,07 15,3
11 2 131 Bo4 08/11/2012 27/01/2004 26,8 -0,25 127 -0,16 16,6
12 2 131 2437 09/11/2016 27/01/2004 46,5 0,19 149 -0,34 20,9
13 2 131 2436 11/11/2015 27/01/2004 38 -0,35 146 0,07 17,8
14 2 131 763 13/12/2011 27/01/2004 24,5 -0,16 122 -0,22 16,5
15 2 131 1225 16/12/2014 27/01/2004 33,6 -0,32 141 0,21 16,9
16 2 131 2585 27/12/2017 27/01/2004 49,4 0,06 151 -0,9 21,7
17 2 131 1498 29/10/2013 27/01/2004 29,2 -0,43 133 -0,02 16,5
18 2 132 865 06/08/2013 23/06/2005 23,5 -0,07 126 0,26 16,1
19 2 132 1856 10/12/2015 23/06/2005 27 -1,33 135 -0,26 14,8
20 | 2 132 775 15/08/2011 23/06/2005 21 0,1 112 -0,41 16,7
21 2 132 118 29/11/2012 23/06/2005 24 nna 17n -n1g 167
- h 132 152 30/12/2014 23/06/2005

133 1321 04/09/2012 03/05/1989 T t |

133 2435 09/05/2016 03/05/1989 O a e S e

133 245 10/12/2014 03/05/1989

133 309 11/12/2013 03/05/1989 . . -

T oo o iIndividuales

133 2584 20/12/2017 03/05/1989

133 2434 27/05/2015 03/05/1989 59 162 22,5

145 1817 03/12/2015 11/03/2005 39,3 0,58 146 1,02 18,4

145 1809 05/02/2014 11/03/2005 31,2 0,54 133 0,74 17,6

145 47 06/11/2012 11/03/2005 27,5 0,67 128 1,1 16,8
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* Compartir los datos con |la familia sobre |a evolucion de la enfermedad a lo largo de la vida
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Pagina: &« | ¢ | 1 > | » !dei1 Registrosiaided 20 v o
— | | idpaciente - | Agellido | Nombre
8 |0 |# m 28 | ;
Complicaciones (D) Clinico (7) Cultivos (11) Funcion Pulmonar (3) Peso v Talla (7)
Fecha | Peso (Kgr) [##.#] | Talla (Cms) | Peso (Z score) | Talla (Z score) | IMC
fj | 291172017 245 120 .08 076 17
ﬁ 09172016 | 21.2 114 .34 077 163
& 14/10/2015 | 19.9 108 002 079 471
bl 21/10/2014 166 100 D62 12 166
& 0902012 150 a5 .41 D3 166
& 123102012 [12.0 88 D64 0.5 16.8
& 12911272011 | 11.4 82 |63 052 17
7 Registros

Complicaciones (0) ~ Clinco (7) ~ Cuffvos(1f)  Funcion Pumonar (3) ~ PesoyTala(7)  Tratamienio (29)  Diagndstico porimagen (2)
Fecha  CVF(Litros) VEF1 (Litros) VEF1ICVF (Litros) |VEF 25-T5 (Litros) CVF% VEF1% VEF 25-75% Respuesta broncodilatadora postiva | SO diuma (%)  Test caminata (mts)
m 111102017 | 2,01 168 168 W 1A No 9
m 091112016 169 140 141 135 |19 |97 No %
03062015 126 1.06 101 13116 18 No 0
3 Reqistros
Complicaciones (0) Clinico (7} Cultivos (11) Funcion Pulmonar (3) Peso y Talla (7) Tratamiento (29) Diagnostico por imagen (2)
fecha Cédigo de 1a muestra | NMuestra |Agente Tiempo
'u'i‘ﬁ 291172017 Esputo | STAPHYLOCOCCUS AUREUS SENSIBELE
-IlTﬁ 18/03/2016 Esputo | Staphylococus aursus sensible
'u'i‘ﬁ 05/D3/2015 Esputo  Staphylococus aursus sensible
i | 24042015 Esputo | Pseudomonas asruginosa no mucosa
'|i=m' 24/04/2015 Esputo  3AM resistents Intermitente
im | 11032014 Esputo | Staphylococus aureus sensible
-IlTﬁ 10M1 V2013 Esputo  Haemophilus influenzae
'u'i‘ﬁ 231052012 Esputo  Haemaophilus influenzae
-ﬂTﬁ 2912201 Esputo | Haemophilus influenzae
'|i=m' 15M2/2010 Esputo | Pseudomonas aeruginosa no mucosa Primer aislamiento
-ﬂTﬁ 15/12/2010 Esputo | SAM resistente Primer aislamiento
11 Reaqgistros
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Nesita

Casos pediatricos y adultos con seguimiento anual.
= Menor 18 J
361 370 afios
408 Nz" = Mayor 18 \"
/ afnos

300 _
19/
200

18

400

Numero de casos

0
2011

2012 2013
Notificacion de casos segun ano de seguimiento Number of Children and Adults with CF, 1986-2015

60%23

B Adults 18 Years and Older FChildren Under 18 Years

n de casos
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v’ Reflejan las caracteristicas de los centros que notifican

anualmente datos de calidad y estadisticamente analizables

(n) Espirometrias
Tofal muestras

2013

=@~ Total muestras




Dzlioy el geejuinnleriio rlaiifiezieles an Arejariiinzct, cifie) 20135

1- Condicion nutricional

Distribucién del indice de masa corporal, 2015
6al7 afnos > 18 anos

X rango X rango

11,7 - 27,4

' 6 a l7 anos
Datos reportados 2- Compromiso pulmonar

Ano 2015
n= 397

: Mediana
CVF y VEF1 segun grupo de edad. VEF 1 %

80,4%

Mediana
VEF 1 %
58%

6 - 8 afios 9 -11 anos 12 -14 afos 15 -17 afos
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Microorganismos por grupo de edad.
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ZPor ojUl2 a3 peertainitis Unl reejlsiiro raorasiantaiive v coniiiziofa?

e Para conocer otros indicadores importantes es necesario contar con mejor y mayor informacion

{'F .‘#:EL. fro dnia Blegew demgeiig L -:-\.-

‘ Componentes ‘ o T B st i, i, it S, B
53 ~ ‘ .

o
fﬂ%*?ﬁ” Colaboracion voluntaria
. . - . ey
Tiempo extra de los usuarios Programa mas amigable . .
Pikchar Catalina

Hay una sutll dilerencia entra:
Administracion y gestion de base de datos "Vioy & ver si lunciona® y
“Woy a hacer que funciona”,
L. . . Una sola palebra dinge al rumbo
Optimizar las variables representativas de toda ba frase,
Pero no a5 Ll palabra,

La beijula ares ta. .
' ' irmwmm:

Aporte $ Obligatorio

-

3
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En 6 anos se notifico un nUmero importante de casos.

Cada institucion o centro puede utilizar y analizar los datos registrados

de cada paciente y del grupo de pacientes asistidos.

El registro nacional aporta datos de salud en Argentina junto con otros
sistemas de informacion como de pesquisa neonatal.

El conocimiento de la realidad argentina a partir del registro es alentadora
referida al diagnaostico.

Es necesario fortalecer la carga de datos clinicos de seguimiento anual.
Se requiere de un gran compromiso de los usuarios para sostenery

avanzar en el crecimiento del registro.



HENAF[‘J F:broms Quistica

Por un nifio sano Arge
en un mundo mejor

Grupo Registro Nacional de Fibrosis Quistica

MUCHAS GRACIAS
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