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Fibrosis Quistica

¢Que es la
Fibrosis Quistica?
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La respiracion

La respiracion es el proceso gque nos
permite el intercambio de gases.

Fundacion Lovexair ©

En lainspiracion
cogemaos oxigeno, para
gue nuestro organismo
pueda funcionar.

En la espiracion
expulsamos dioxido de
carbono, un gas de
desecho que producen
nuestras células.

Respiramos entre 5y 6 litros
de aire por minuto estando
en reposo y esto aumenta

cuando nos movemos.
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Aparato respiratorio

Nuestro sistema respiratorio es el
encargado de la respiracion.

éSabias que cada minuto,
estando en reposo,

respiramos unas 20 veces?
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Aparato respiratorio

El sistema respiratorio se divide en
varias partes

Diafragma

iUn dato impactante!. Una persona adulta tiene
mads de 500 millones de alveolos que si se
estiraran ocuparian el equivalente a una pista de

tenis (80 metros cuadrados)
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La Fibrosis Quistica es...

Una enfermedad hereditaria
autosomicarecesiva, cronicay
degenerativa que afecta principalmente
a los pulmones y al sistema digestivo.

MADRE PADRE
PORTADORA PORTADOR

"
YL

HUO HUO HLO HLJO CON

SANO  PORTADOR PORTADOR FIBROSIS
| | ] QUISTICA

25% 50% 25%

Para tener un hijo con Fibrosis Quistica (FQ)
ambos padres tienen que ser portadores del gen

defectuoso y la probabilidad sera de un 25%.

Fundacion Lovexair ©



Haprﬁf;ir

Fibrosis Quistica

La Fibrosis Quistica es...

Una alteracion en el gen regulador de
la Conductancia Transmembrana de la
Fibrosis Quistica (CFRT) que se
encuentra localizado en el cromosoma 7.
Esta alteracion da lugar a CFRT
defectuosas.

CFTR

éSabias que se conocen cerca de 1500

mutaciones diferentes de la proteina CFRT?
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La proteina CFTR

Es la encargada de regular el equilibrio entre el
aguay la sal en el interior de las células
epiteliales, las que protegen nuestros érganos.

Su mal funcionamiento produce una disminucion
del contenido de agua, sodio y cloro de las
secreciones y su espesamiento lo que termina
provocando una obstruccion de los canales
encargados de transportarlos.

Este estancamiento da lugar a infecciones e
inflamacion que terminan por destruir zonas del
pulmoén, higado y pancreas, ademas de dar lugar a
problemas de fertilidad

Sano

Fibrosis quistica

La FQ afecta a todos los
drganos que produzcan

secreciones
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cQueé ocurre en ..
los pulmones?

Via aérea
saha

Los pulmones, que son normales al nacer, se daian
cuando las secreciones espesas taponan las vias
respiratorias finas.

Esta obstruccion da lugar a infecciones respiratorias
cronicas.

La inflamacion produce bronquiectasias.

Todo ello dificulta la respiracion y reduce la cantidad
de oxigeno en sangre.
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bronquiectasias

Bronquio

Bronquiectasia
normal

Pared celular Moco
normal normal

Pared celular Moco
dafiada incrementado

rrrrr

Bronquiectasia significa “via
respiratoria dilatada”

“Bronquio” es el nombre de las vias
respiratorias y “ectasia” significa
“dilatacion de los bronquios”.
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Fibrosis Quistica

®* Dilataciones irreversibles de los bronquios
(vias respiratorias) debido a la inflamacion y la
infeccion.

®* Lainfeccidn e inflamacion cronicadalugar ala
destruccion de los bronquios y del parénquima
pulmonar (tejido encargado de realizar el
intercambio gaseoso)

Un estudio mas reciente encontrd una
prevalencia de 2,27/1.000 en hombres y
de 3,09/1.000 habitantes en mujeres,
cifras que se igualan en los mayores de 80
anos, situandose en aproximadamente
11/1.000 habitantes.
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El circulo vicioso
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bronquiectasias

1. Se acumulan las secreciones en
las vias respiratorias atrayendoa
bacteriasy gérmenes.

2. Las bacterias se reproducen
danto lugar a infecciones
pulmonares e inflamacion.

4. Los bronquios se terminan
agrandandoy ensanchando,
haciendo que cadavez seamas
complicado respirar.

3. La nuevainflamaciony las

infecciones pulmonares contindan
dafiando los bronguios.

Este circulo vicioso hace que las vias
respiratorias se deterioren cada vez mas.
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Prevalencia de la FQ

®* La Fibrosis Quistica es el trastorno genético
mas frecuente en las personas de raza blanca
(caucasicos)

® Se considera una enfermedad rara.

®* Suincidencia varia entre 1 entre 3000 y 1 entre
8000 nacidos vivos, segun la situacion geogréafica.

® 1decada 25 personas es portadora de la
enfemedad

Afecta entre 70y 100
mil personas en el
mundo

Fundacion Lovexair ©



Haprﬁf;ir

Fibrosis Quistica

Diagnéstico

El diagnostico de la FQ se realiza a través de las
siguientes pruebas:

® Cribado neonatal: Prueba del talon.

®* Test del sudor. —

®* Analisis genético.

Los familiares directos de una persona
con FQ deberian de realizarse un
analisis genético para conocer si son o
no portadoras del gen defectuoso
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