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* Impacto de registros en salud

 Impacto del RENAFQ
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Manejo de los pacientes con FQ



Utilidad de un registro o base de datos

Un sistema de gestion de bases de datos sirve para
manejar de manera clara, sencilla y ordenada un

conjunto de datos que se convertiran en informacion
relevante para una organizacion.

Objetivos:

» Abstraccion de la informacion
* Independencia

« Consistencia

e Seguridad

e Tiempo de respuesta
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REGISTRO NACIONAL DE FIBROSIS QUISTICA
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OBIJETIVOS

* Conocer laincidencia, prevalencia y tendencia epidemioldgica de FQ en nuestro pais.
* Recopilar, analizar e interpretar los datos acerca de las caracteristicas de casos con FQ.
e Contribuir a la difusidon de la enfermedad en el ambito medico y en la comunidad.

e Estimular el desarrollo de la investigacion sobre la enfermedad.

e Elaborar estadisticas orientadas a la toma de decisiones en politicas publicas para el

diagnostico y asistencia de los pacientes.
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RENAFQ Fibrosis Quistica Pediatria

Impacto en el manejo de los pacientes

Grafico: Distribucidn de instituciones de salud adheridas al registro

B Hospltales
Publicos

RENAFQ—-2012/2015

M Privados

Consultorios

Disponer y analizar la situacion real respecto a esta enfermedad.
Considerar y proponer nuevos estandares en la practica clinica.

Contribuir a mejorar la calidad de la atencion

Fuente: Registro Nacional de Fibrosis Quistica - RENAFQ



Manejo de los pacientes

Politicas publicas

* Leyes

* Registro: RENAFQ
* Programas

Diagnostico y tratamiento

* Equipos

PROVINCIA B Capacitacidn

e Recursos

CENTRO
CALIDAD ...

Resultados de las intervenciones de salud
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RENAFQ Fibrosis Quistica | N7 Pediatria \ oo
1- Disponer y analizar la situacion real respecto a esta enfermedad

110 - IDENTIFICACION MICROBIOLOGICA EN PACIENTES CON FIBROSIS QUISTICA (FQ)
DEL REGISTRO NACIONAL (RENAFQ). PERIODO: 2012-2014,

111- FUNCION PULMONAR BN PACIENTES CON FIBRO2I® QUISTICA (FQ) DEL REGISTRO NACIONAL
(RENAFQ). PERIODO: 2012-2014

112- REGISTRO NACIONAL DE FIBROSIS QUISTICA “RENAFQ” Argentina 2012-2015

FIBROSIS QUISTICA (FQ) EN PACIENTES ADULTOS DEL REGISTRO NACIONAL
(RENAFQ). PERIODO: 2012-2014.

Conexion anterior; 17/06/2015 13:37:06

Lista de Pacientes Exportar: - Administrar = Archivos v Documentos Cambiar Contrasena Salir

Facientes

ﬁ Condicion nutricional ] < a
pacientes . .
i Funcion pulmaonar Q
—  Seguimiento -

Paginal &€ | € | Cultivos Registros 1a6 de 6 20 W
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2- Considerar y proponer nuevos estandares en la practica clinica

Consenso

|

http://www.sap.org.ar

Guia de diagndsticn y tratamiento de pacientes

con fibrosis quistica. Actualizacion

* ESTRATEGIAS DE PESQUISAS NEONATAL

e CENTROS CON EQUIPOS INTERDISCIPLINARIOS: protocolos institucionales

e CENTRO DE ASISTENCIA A PACIENTES ADULTOS: estrategia de transicion y transferencia

Percent of Patients Evaluated by Multidisciplinary Care Team Members, 2003-2013

— Evaluated by a DistitianMutritionist
e Evaluated by a Respiratony/Physical Therapist
— Evaluated by a Social Worker

2004 2007 2008 2009 2010 on 2002 2013

Yaar

2003 2004 2005

www.cff.org

Nutrition in Children and Adults Clinical
Care Guidelines

Sare § W 2 A | prit @

or nutrition. the Cf FURTHER READING

ent Registry Report to create guidelines on the GUIDELINES DEVELOPED
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3- Contribuir a mejorar la calidad de |la atencion: DIAGNOSTICO

Figura Porcentaje de casos notificados segun criterios p
g : : : o Se confirma la patologia con:
de diagnostico para Fibrosis Quistica
& Confirmado .
® No confirmado * Resultado positivo de la prueba
del sudor en al menos 2 ocasiones
® 0 presencia de 2 mutaciones
del CFTR causantes de FQ
e 0 demostracion de diferencia de
n- 841 potencial nasal transepitelial anormal
Manejo de datos: calidad y certeza de datos registrados
Id paciente | year_ingr | year_diag [Meses diag| clorurol | cloruro2 | geneticol genetico2 sospechadiagl sospechadiag2
177 2012 1987 7 [delta]F508 | Sin informacion Sin informacion Sin informacion
223 2012 1986 48 [delta]F508 Sin informacion Sin informacion
233 2012 1987 43 [delta]F508 Sin informacion Sin informacion
398 2012 2000 1 80 DESCONOCIDA Sintomas respiratorios Falla de crecimiento
1141 2015 ? 116 Esteatorrea/Malabsorcion Sintomas respiratorios

Fuente: Registro Nacional de Fibrosis Quistica — RENAFQ — Julio 2015



Vv
) ::Y. RegiSTrO Nacional de [El Sociedad Argentina de

RENAFQ Fibrosis Quistica . e Pediatria

o —— —

PANLIS | smnsracnscioniae

Test del sudor

TasLa 2. Intervalos de referencia de cloruros de acuerdo a la edad

Edad
Menores de &6 meses Mayores de b meses
Valor normal = 29 mmol/L = 39 mmol /L
Valor intermedio 30-59 mmol/L 40-59 mmol/L
Valor patologico compatible con FQ z 60 mmol/L z 60 mmol /L

Gui de diagndstico y tratmmiento de pacientes con fibrosis quistica. Actualizaciin

Figura: Porcentaje de casos confirmados SEQI:IH test de sudor

@ Realizado
@ Mo realizado

Mediana: 83 mmol/L

n- 841

Fuente: Registro Nacional de Fibrosis Quistica - RENAFQ
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Porcentaje de casos confirmado

con estudio del gen CFTR
@ Realizado
@ Mo realizado

n- 841

Prevalence of the 25 Most Common CFTR Mutations in 2013

Sociedad Argentina de

Pediatria

45.1% - 259 casos
Homocigota

homozygotes - 46.5%
heterozygotes - 39.9%

Mutation Number of Patients Percent of Patients
F508del 23,478 86.4 —H
G542X 1,252 4.6

G551D 1,182 4.4

R117H 767 28

N1303K 672 2.5

W1282X 625 23

R553X 493 1.8

621+1G->T 437 1.6

1717-1G->A 425 1.6
3849+10kbC->T | 411 15

2789+5G->A 369 1.4

3120+1G->A 267 1.0

Lista de Pacientes

ﬂ‘ Mutaciones Seleccionadas | Agregar

Administracion Nacional de
Laboratorios e institutos de Salud

YanLis

Mutaciones del Gen CFTR

Tabla: Mutaciones mas frecuentes de
alelos notificados al 30 Julio 2015.

%
[delta]F508 574 79,7
G542X 75 10,4
N1303K 25 3,4
R334W 16 2,2
G85E 15 2,0
W1282X 11 1,5

Conexion anterior: 10012/2014 09:38:20

Exportar todos mis - Administrar - Archivos y Documentos Reportes -

Tablas
Agregar mutaciones a la lista

Base de datos de mutaciones

Hombre de la mutacion | Seleccione por favor W |
~

206+ 2T- =A
3121- 3C- =G
1811+ 1MA- =G
ASBET



CFTR2 mutation list — 27 February 2015 — Page 1 of 6

List of CFTR2 mutations
Date: 27 February 2015
Number of patients in CFTR2: 39,696
This detailed medical and genetics information is complicated and potentially confusing. We encourage you to discuss this information

with your doctor, a genetic counselor, or a CF specialist. The information shown is for educational purposes only and is not intended for
diagnostic use. You should not make any medical or reproductive decisions or change your health behavior based on this information

Clinical and
Functional
Translation
of CFTR

R

(=

without talking to your doctor.

Allele

" ¢ in Mutation final Mutation final Cr

Mutation cONA Mutation protein  Mutation alleles CFTR2 2013 Fet from
name name legacy name in (of 70,777 22 July ﬂ: 2018 previous

CFTR2 identified """:'"I' “"'.'“' wversion?

mutations)* )

c.1A>G p.? (unknown) Miv 9 0.00013 CF-causing CF-causing No
c.54-
5940_273+10250de p.Serl8ArgfsX16 CFTRdele2,3 277 0.00391 CF-causing CF-causing No
121kb
c.91CT p.Arg31Cys R31C 13 0.00018 Non CF-causing MNon CF-causing No
c.115C>T p.GIn39X Q39x 23 0.00032 CF-causing CF-causing No
~ 1TRATr~A ~ AlnARAcH AAR [ NN O Eer ma s vy CEeraiicimog VPN

www.cffr2.org

H @%DO
(1] v

| n v
Sintesi assente Blocco del Blocco della Alterazione defle Sintesi
processamento reqgolazione pemmeabilita rdotta
Flonsense MMrsernse blissense Pissense Plissense
G542% MI303K G551D RITH MassE
Frameshift A delezione R347P Splicing
Splice juncticn AFS08 alternativa

—

Implicancia en el manejo de los pacientes respecto a nuevos medicamentos
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Pesquisa neonatal notificada en el registro

Porcentaje de casos diagnosticados por pesquisa neonatal por afo

1998

1999 2000 2001

2002 2003 2004 2005 2008 2007 2008 2009

Afio de diagndstico

Edad al diagndstico:
Mediana: 3 meses - 2012
3 meses - 2013
2 meses - 2014

2010 20M

| Administracion Nacional de

Laboratorios e lnstitutos de Sadud

2012

2013 2014
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Evaluacion de la funcion pancreatica

Distribucion de casos segun valoracion de compromiso pancreatico

16
2%

138

O No realizado
W Insufiencia
O Suficiencia

687
82%



3- Contribuir a mejorar la calidad de la atencion: Evaluacion nutricional

1 score para el peso en menores de 18 anos
por ano del control segun sexo

Femenino Masculino
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Z score para la falla en menores de 18 anos
por ano del control segun sexo
Femenino Masculino
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3- Contribuir a mejorar la calidad de la atencion: Enfermedad pulmonar

Evaluacion de Infeccion respiratoria

Tabla: Porcentaje de pacientes menores de 18 ainos
con busqueda bacterioldgica por ano

Grafico: Tipo de muestra en menores de 18 aifios

Ano Pacientes
n % Total
2012 305 92 331 BAL
201 301 75 399
013 Hisopado
2014 223 79 289 faringeo

Fuente: Registro Nacional de Fibrosis Quistica - RENAFQ



Microorganismos predominantes

Tabla: Identificacion microbiologica expresado en porcentaje por afo por grupo de edad.

Tipo de microrganismo <18 afios > 18anos <18afos > 18afos <18afos > 18 anos

% % % % % %

H. influenzae 7,9 4,7 10 1,2 16,1 3
Staphylococcus aureus sensible 53,8 41,2 57,1 38,3 55,2 36,4
Staphylococcus aureus resistente 25,9 31,8 21,9 39,5 24,2 34,8
Pseudomonas aeruginosa 43,6 70,6 39,5 72,8 46,2 60,6
Pseudomonas aeruginosa cronica 17,4 54,1 19,9 63 18,4 45,5
C. Burkholderia Cepacia 8,9 14,1 6,6 18,5 7,2 12,1
Stenotrophomonas maltophilia 5,2 9,4 4 3,7 10,8 7,6
Achromobacter xylosoxidans 2,6 2,4 3,3 6,2 2,7 6,1
Aspergillus spp. 2,3 9,4 3,3 9,9 4 12,1

Mycobacterium spp 0 2,4 0 1,2 0 0

Total 331 88 399 88 282 72

Fuente: Registro Nacional de Fibrosis Quistica - RENAFQ



Evaluacion de la funciéon pulmonar

Tabla: Porcentaje de espiromatrias notificadas ESpiromEtrl’a - VEF1
segun grupos de edad por aio
6a 12 anos 13 a 17 anos
n % n %
2012 40 33,6 21 30,4
2013 58 46,4 38 59,4
2014 42 46,7 16 33,3

Tabla: Mediana del % VEF1 por grupos de edad y aiio

2012 2013 2014
% VEF1 % VEF1 % VEF1
<5 aios 95 87 104
6 a 12 ahos 84 84 89
13 a 17 anos 81 81 74

> 18 aios 58 61 62



Tratamiento antibiotico inhalado

Tabla 2. Uso de antibiéticos inhalados, Numero de casos y porcentaje respecto del total de casos

Uso de Ano
Antibidticos 2011 2012 2013
Inhalados N % N % N %
Si 106 46,1 250 53,1 179 49,9
No 94 40,9 157 33,3 126 35,1
Sin Datos 30 13,0 64 13,6 54 15,0
Total 230 100,0 471 100,0 359 100,0

Tabla 4. Antibiotico inhalado y combinaciones. Porcentaje sobre los que usan antibioticos inhalados
Afo de control

Antibiotico 2011 2012 2013
N % N % N %
Tobramicina 64 60,4 160 64,0 117 65,4
Colistina 34 321 60 24,0 38 21,2
Tobramicina Colistina 7 6,6 28 11,2 23 12,8
Aztreonan 0 0,0 T 04 0 0,0
Colistina Amikacina 0 00 T 04 0 0,0
Amikacina 0 0,0 0 0,0 0 0,0
Colistina Aztreonan 1 09 0 0,0 0 0,0
Tobramicina Aztreonan 0 0,0 0 0,0 1 0,6
Total 106 100,0 250 100,0 179 100,0

Fuente: Registro Nacional de Fibrosis Quistica - RENAFQ



RENAFQ ... desafios

GESTION Y ADMINSTRACION

1
2. Ampliar convenio con APAFIQ
3

1.
2.

Manejo de pacientes

Number of Clinic Visits, Respiratory Cultures and PFTs in 2013

£ 80
K]
&
a.
5 60
g
] 40
o

) .
o
Under 18 Years 18 Years & Older
Clinic Visits

Under 18 Years 18 Years & Older
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Obligatoriedad: Ministerio de Salud de la Nacion y Provincias

Representativo de toda la poblacion de pacientes FQ en Argentina.
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Patients needed to have one or more clinic visits in 2013 to be included in the report.
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Conclusiones

Los registros constituyen una valiosas herramienta para mejorar
el conocimiento y para planificar acciones.

RENAFQ

Continua activo, gracias al compromiso de los usuarios.

Analiza la situacion clinica epidemioldgica de los casos registrados

de distintas Provincias de Argentina.

Informa los resultados de datos notificados y actualizados por los

usuarios activos.

Requiere del aporte y compromiso permanente de profesionales e

instituciones del pais, para ayudar al manejo de los pacientes.
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Sin casos

Institucion

Provincia - Localidad Usuario
Hospital del Nifio de San Justo La Matanza Reches
Hospital DR Alejandro Posadas BUENOS AIRES Andreozzi
Hospital "Dr. Antonio A. Cetrangolo" BUENOS AIRES Herrera
Consultorio BUENOS AIRES Taire
HIGA Penna Bahia Blanca Ditondo
H.l.G.A Prof.R. Rossi La Plata Granero
Hospital Sor Maria Ludovica de La Plata La Plata Renteria - D Alessandro
CEMIC CABA Vidaurreta
Hospital de Pediatria "Juan P. Garrahan" CABA Castafios
Hospital Aleman CABA Alais
Consultorio CABA Macri
Hospital de Agudos Dalmacio Vélez
Sarsfield CABA Fiamingo
Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez CABA Lubovich
Consultorio CABA Bertelegni
Hospital Pedro de Elizalde CABA Giorgetti
Hospital Italiano CABA Lubovich
Hospital Pediatrico Dr. Avelino Castelan CHACO RESISTENCIA Michelini
Hospital de Nifios Santisima Trinidad CORDOBA Marques
Clinica y Maternidad del Sol CORDOBA Pereyro
Hospital Infantil Municipal CORDOBA Pifiero
Instituto Modelo de Cardiologia CORDOBA Cipriani
Hospital Pediatrico Juan Pablo Il CORRIENTES Borda
Consultorio CORRIENTES Lotero
Sanatorio Nuestra Sefiora del Rosario JUJIUY Meyer
Hospital Lucio Molas LA PAMPA Polimandi
Hospital Humaberto Notti MENDOZA Giuffre - Parra
Hospital Pcial de Pediatria“Dr. Barreyro” MISIONES Frada
Hospital SAMIC Eldorado Misiones MISIONES -Eldorado Loto
Clinica San Lucas NEUQUEN -Confluencia Pérez Lindo
Pediatrica San Luis SAN LUIS Toloza
Hospital San Luis SAN LUIS Martinez
Instituto Especialidades Pediatricas SANTA FE GRUPOIEP
Hospital Alassia -
Hospital de Nifios Dr Orlando Alassia SANTA FE Meneguetti
Hospital Victor J Vilela Rosario Gallardo
Sanatorio Mujer Rosario Lande
Hospital Provincial de Rosario Rosario Vila
Hospital del Niiio Jesus TUCUMAN Orosco




Gracias

Informacion de contacto:

e Silvia Pereyro: spereyro@intramed.net

e Fernando Renteria: renteria34@gmail.com

e Diego Gracilazo: diegogarcilazo@hotmail.com




