Recientemente se ha publicado en el Journal of Cystic Fibrosis, un articulo de Zemanick y col.
sobre FQ y corazdn, en el cual se menciona el rol de los moduladores y los cambios que

pueden llegar a ocurrir con el aumento de la sobrevida en FQ.

Esta dividido por areas:

AORTA

Se ha estudiado el rol del CFTR en el musculo liso del ratén. Los investigadores confirmaron, no
solamente la presencia del CFTR, sino también que la tonicidad estaba aumentada y su reaccion
a estimulos deteriorada. Eising y col. demostraron mayor rigidez de la pared. Esta rigidez,

repercute en el ventriculo izquierdo, aumentando la poscarga.

HIPERTENSION PULMONAR (HP)

Generalmente, la HP se desarrolla en el marco de enfermedad avanzada. Sin embargo, no esta
del todo claro el rol del CFTR en su desarrollo. La patofisiologia de la HP es multifactorial, pero
lo méas probable es que la hipoxemia alveolar determine vasoconstriccion del lecho vascular. Sin
embargo, en individuos con FQ se pueden sumar mas factores, como la respuesta inflamatoria
presente en las exacerbaciones pulmonares, el moco en la via aérea que determina alteracion
en el V/Q, y los desérdenes asociados al suefio, que determinan vasoconstriccién en los vasos

sanguineos pulmonares.

ENFERMEDAD CORONARIA

Hay varios reportes que muestran enfermedad coronaria en individuos con FQ, especialmente
los suficientes pancreaticos. Los niveles de triglicéridos pueden estar elevados en FQ, pero los
niveles de colesterol son mas bajos en pacientes con insuficiencia pancreética vs suficientes
pancreaticos. La inflamacion presente en FQ se considera un factor promotor de la
aterosclerosis. La proteina C reactiva se encuentra elevada en FQ, pero también en individuos

sanos se asocia a aterosclerosis, angina de pecho e infarto de miocardio, entre otros. Por otro



lado, todavia no esta del todo claro hasta el momento, si la terapia con moduladores disminuye
la diabetes relacionada a FQ. El aumento en la sobrevida, sin resolver la diabetes, significa que
los pacientes podrian vivir con esta comorbilidad por mucho tiempo.

Con los resultados que se estan observando con la terapia moduladora en cuanto a mejorar la
sobrevida y la malabsorcién, nos enfrentaremos a nuevos problemas, como la obesidad; por lo

tanto, se debe prestar atencion en el control y prevencion de la enfermedad coronaria.

APLICACION CLINICA

Hoy, hay que monitorear el sistema cardiovascular en FQ, como también no olvidarse del rifién.
Las evaluaciones serian, ECG, ecocardiograma, perfil lipidico incluyendo el colesterol, oximetria

de pulso y polisomnografia. Estimular los programas de ejercicio.

CONLCUSIONES

Hoy estamos frente a un cambio en la evolucién de la FQ, con el uso de los moduladores. Con
el aumento de la sobrevida, se comenzaran a ver nuevas patologias asociadas con la edad,
incluyendo la enfermedad cardiovascular. Comprendiendo el rol primario o secundario del CFTR

en la enfermedad cardiovascular mejoraremos el camino de la FQ.



