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Resumen

Objetivos: La fibrosis quistica es la enfermedad letal de herencia mendeliana autosémica recesiva
mas frecuente en la poblacién caucasica. La mutacion en la proteina de conductancia
transmembrana afecta a la funcién de las glandulas exocrinas. Entre las causas de su
morbimortalidad destacan la afectacion pulmonar asi como las alteraciones nutricionales. El objetivo
principal de este trabajo ha sido observar si existe relacion entre los niveles de acidos grasos
esenciales, el estado de nutricion y la funcion pulmonar.

Material y métodos: Se trata de un estudio retrospectivo que incluye a 40 pacientes afectos de
fibrosis quistica en seguimiento por la Unidad de Fibrosis Quistica de Adultos del Hospital
Universitario Miguel Servet de Zaragoza entre los afios 2010-2017. Se ha recurrido a la historia
clinica electronica y a la historia clinica endocrinolégica y neumoldgica en formato papel, para
recabar informacion sobre sexo, edad, parametros analiticos, nutricionales y respiratorios. El
analisis estadistico se realiz6 con el programa SPSS 15.0.

Resultados: La muestra estuvo formada por un total de 40 pacientes afectos de fibrosis quistica, con
predominio del sexo femenino (57,5%), y una media de edad de 25 afios. El genotipo mas frecuente
entre estos sujetos es la homocigosis para el alelo FDelta508 (12,5%). Un 47,5% de los individuos
sufren diabetes relacionada con la fibrosis quistica, siendo todos ellos insulinodependientes. Un 90%
de los pacientes presentan insuficiencia pancreatica exocrina (IPE). E1 67,5% de la muestra presenta
un IMC normal, mientras que un 27,5% de ellos presenta bajo peso y un 5% sobrepeso. Los niveles
de &cido araquidonico (AA) estan elevados en el 50%, los valores de acido docosahexaenoico (DHA)
estan disminuidos en el 70,8% de los sujetos y el cociente entre acidos grasos (AG) omega 6 y AG
omega 3 presenta valores superiores a los normales en el 83,3% de la muestra. Atendiendo al indice
de Tiffeneau se observa un patron espirométrico normal en el 65% de los pacientes y obstructivo en
un 35% de ellos. El 15% de los pacientes han sido sometidos a trasplante pulmonar. En relacion al
numero de hospitalizaciones a lo largo de toda su vida, se ha visto que la mediana era de 3. La
mediana del nimero de reagudizaciones y ciclos de antibioterapia en el tltimo afio es de 2. La PCR
esta elevada en el 92,3% de los sujetos. En la muestra analizada, no existen diferencias de medias de
los diferentes acidos grasos en funcion del sexo, ni de la edad. En cuanto a la relacién entre valores
de acidos grasos e IMC, no existen diferencias estadisticamente significativas en cuanto al acido
linolénico, LIN, eicosatrienoico y el cociente w6/w3. Sin embargo, los niveles de DHA (r +0,4; p
0,019), de AA (r +0,4; p 0,027) y de EPA (r +0,5; p 0,011) tienen una correlacién significativa y
lineal con el IMC. En relacién a la albuminemia, si que existe relaciéon estadisticamente significativa
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entre los niveles de DHA, encontrando niveles mdas elevados de DHA en los pacientes con
albuminemia normal; en hipoalbuminemia se objetivan niveles mas elevados del cociente w6/w3 y
niveles méas reducidos de linoleico. No existe relacion estadisticamente significativa entre los niveles
de acidos grasos en plasma y la condicion de trasplantados pulmonares. Los niveles de acidos grasos
son indiferentes de si el paciente presenta o no patron obstructivo espirométrico y del grado de
obstruccidén. Los niveles de DHA y los de PCR tienen una correlacion significativa y lineal, pero
negativa. No se ha encontrado relacion entre los niveles de acidos grasos y el nimero de
hospitalizaciones o ciclos de antibidticos. Sin embargo, si que existe una correlacion significativa,
lineal y negativa entre los valores de DHA y el nuimero de reagudizaciones.

Conclusiones: Un buen estado nutricional se relaciona con niveles mas elevados de DHA.
Alteraciones nutricionales se asocian a descenso de acido linoleico y aumento del cociente w6/w3.
No se ha objetivado que el trasplante pulmonar normalice el perfil de acidos grasos en sangre. No se
ha podido demostrar que los niveles de dcidos grasos en sangre se asocien con obstrucciéon
respiratoria ni con su grado. El descenso de DHA se relaciona con aumento de la proteina C reactiva
y el numero de reagudizaciones respiratorias.
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