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0OBJETIVOS

A) .- VALORAR SI LA EDAD DE 1INICIO Y EL TIEMPO
DE EVOLUCION EN LOS NIROS CON MUCOVISIDO
SIS REPERCUTE EN LAS PRUEBAS DE FUNCION

RESPIRATORIAS.



ANTECEDENTES CIENTIFICOS

La Fibrosis Qufatica (FQ) es la enfermedad penética mis
comun y letal en la raza Caucdsica con una incidencia en E.U
del srden de 1: 1,900 a 1: 3,700 nacidos vivo y con un 5% de
portadores del gen. En la poblaclsn negra la incidencia es =
menor, siliendo de 1: 17,000 nacidos vivas, (1-3}, En Maxico -
no se conoce con exactitud su frecuencia. En un estudio rea-
lizado en el DIF s8e encontraron 32 casos en 3,000 autopsias
(0.,982%) y 20 casos 1988 autopsias realizadas en el Hospital
Infantll de MExico (1.0%) (4). La Asaciacibn Mexicana de En-
fermedad Fibroqufatica ha estudiado 250 pacientes con Mucovis
cidosls de los cuales han fallecido 141 y entre los sobrevi-
vientes menores de 16 afioe, 29 son Derechohablentes del Ina-

tituo Mexicano del Seguro Social.

La MucoviescidoBis es transmitida como rasgo autosfmico
recesivo. Recientes eatudios sefialan que la alteracisn gené-

tica 8e& encuentra en el brazoe corto del cromosoma No. 7 (5).

La Fibrosis Qufstica se considera un sfndrome m&8 que -~
una enfermedad. Existen 4 criterfios para el diagnSatico de =~

&ata patologfa:

l.,= Un Test positivo de Cloruros de sudor (Mis de 60 meq/lt)
ha aido considerado el “sine qua non" de &sta patologfa.

2,- Enfermedad cr&nica Pulmonar de tipo ebstructivo.

3.- Insuficiencia Pancredtica exScrina. Presente en un 80% -

al 90%, que se maniflesta en ocasiones con Ileoc meconial



vy Beneralmente con cuadros enterqlea de larga cdoluciﬁn,
evacuaciones con grasa, mala absorcifin intestinal ¥ Des~-
nutricién.

4.- Antecedentes previoa en la Histovia Clfnica familiar,

La mayorfs de las autoridades en la materia concluven en
que mis de uno de iod criterios con un test de electrolitos

en suydor positivo es diagndstico. (6,7).

Desde el punto de vista fisiopatolSgico las alteracio--
nes son: Pisfuneidn glandular exfcrina afectande las vias af
reag, los Senocs Paransales, las glandulas salivales, el In-=~
ctestino delgado, el PAncreas, el Sistema Biliar y el tracto
genital maseculino. Lae secreciones de los pacientes can FO -
se han descrito cldsicamente hiperviscesas implicindose alte
raclones en la concentracidn de los constituyentes de las se-
creciones tales como: Disminucién del Acido S$idlico y nive--
les elevados de Sulfatifn en las protefnas. Se han descubiler
to loa “factores FQ" que provecan una diascinesia ciliar y -~
fendmenos inhibitoriocs en la reabsorcién de scdio y por Glti
mo se comenta la disfuncifn auténoma de las glindulas exderi

nas, (1,6,8 ).

Los Pulmones son morfoldgicamente normales al nacimien-
to, La fisiologfa obstructiva de la enfermedad results del -
taponamiento de las vfas aéreas con moco espeso, Inflamacién
broncoconstriccién ¥y pErdido del soporte estructural de las

mismas llevan al colapse expiratorio, (Fig. 1). Las complica



ciones pulmonares de la FQ son la causan de mayor morvrbilidad-
¥y en el 98% de los afectados en la etapa postnatal es la cau
sa de mortalidad., La alteracifn funcional primordial es el -
atrapamiento progresivo de alre por efecto de vidlvula aue po
see la obstruceidn e¢rdnica, IncrementfindoBse asf el Volumen «
Residual ( VR ), permonecliendo 1la Capacidad Total Pulmonar -
dentro de los lfmites normales hasta que en etapad avanzadas
de &sra patologfa se reduce por la fibrosis pulmonar exten--
sa. De tal modo que la relacidn VR/CTP es una de las anorma-
lidades consistentes de Este sfndrome., E1 Volumen Expirato~-
rio forzado {(VEFl) y la relaci8n entre &ste y la Capacidad -
Vival Forzada (CVF) muestran una cafda significativa en la -
presencia de Neumopatfa crdnica. De tal mode que las pruebes
de funcién respiratorias son el mftodo evaluable para seguir
la progreeifn de esta patologfa. Eatas pruebas son: 1l.,- Volu

menes Pulmonates Estdticos, y 2.~ Espirometrfa. {(1,9=13).
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FIZ o 1 ¢ PATOSICSSIS DT LA ENFORUIDAD PULYDNAR EN LA VUCCVICIDOLIS.

Defectn ubym:cntc ?

Viccosidad m.m!ntudn c¢ol wozo

! Funcién mucecilinr altcrads Bbstruscids -e le Mutuosa
. Hiperrroactividnd ftelectasias
ndren.
' Infeceidn crénica
i Bronguinctesias Consplidecidn segreataria Atrepamicnto cc aire
; .
! Henmoptisin Incguldod Lew-otorax .

; ventilacién [/ perfusidn
' Cor Pulmanala

_Incuficicncia Cerdinca derecha

Futnte: Ien Macluskys Curr Probl Padiatr 15/6 19as.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La Mucoviscidosis es un padecimicnto sistémico de ori--
gen genética que afecta las glandulas exficrinas y diferentes
&Srgonos entre ellos el Aparato Respiratorio y el Digestivo.=-
Este padecimiento cursa con patologfa pulmonar progresiva 1la
que generalmente causa la muerte del paciente. Hasta el mo--~
mento en nuestro medioc @sta patoviogfa se estudia bdsicamente
desde el punto de vista Digestivo lograndose aceptables re--
sultados. En la patologla veaspivatoria o1 manejo de reduce a
prevenir o curar las Infecclones respiratorias y mejorar el
drenaje pulmonar de las secreciones anf como estudios even--
tuales de la funcidn pulmenar. Sin embargo se desconoccen las
caracterfsticas de la funcifn respiratoria en los nifies dadoe
a gque las pruebas de funcidn pulmonar no se realizan de mane
ra slstemftica en la Infancia. Por tal morive se justifica -
llevar a cabo un estudio transversal en los pacientes con Mu
coviscidosle que permita determipnar el grado de alteracidén -
en lae pruebas de funcifn pulmonar en estos pacientes y rels

-cionarla con la edad y tiempo de evolucidn de 1a patologfa -

pulnbnar.

11
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MATERIAL Y METODOS

Se analizarcn los pacienteés con el diagnostico de Muco-
viscidosis controlados en la consuita externa de la clinica -
de Mucoviscidosis del Hospital General Centro MEdico La Razas
Se les indicaron examenes de laboratorio y gabinete necesarios
para completar su estudio y se enviaron a los diterentes SsServi
cios de especialidad para su valoracidn{Gen&tica , Higiene men

tal , Neumologia , Otorrinolaraingologia , etc ).

Se practicaron pruebas de funcitn respiratorias en el --
servicio de Fisiologlia Pulmonar. Se analizaron los expedientes
clinicos para identificar la fecha de inicio del padecimiento-_
fecha de diagnbstico , Antecedentes heredo-famillares relacice
nados con el padecimiento , evolucidn clinica, Tratamiento y -
hospitalizacienes previas. Atodes los pacientes se les practi=
cOd somatometria y se les indicd medicibn de enzimas pancreati-
cas ,cloruros en sudor , ecrecidn de grasas en heces , biome--
tria hemitica , cultivos de secrecidbn bronguial, estudio radio
l6gico de torax y en el servicio de fisologla pulmonar se les
realiz6 : Volumenes estdticos y espirometrla. En todos los ca-

s08 8e s0licitd la autorizacidbn del familiar,



RESULTADOS

se lograron recolectar un total de doce pacientes con el -
diagnéstico confirmadec de Mucoviscidosis. Ep Cinco de los cuales
no fué posible practicar pruebas de funcidn respiratorias por -=
ser paclientes forfineos 6 por tener menos de seis afos de edad y-

estar descompuesto el Pletismbgrafo pedidatrico,

La edad vari® entre los tres y 15 anos de edad (Cuadro No.
1 }. La edad promedio fug de 7.8 anos y la mediana de 6.8 akos -
la edad de inicio de la sintomatologla varib entre los tres meses
de edad y los seis . Siete (58.3%) fueron del sexo masaculine y-
el resto del sexo femenino . Nueve de ellos (75%) iniciaron la -
sintomatologIa antes del ano de edad y todos con exepeidn de un-
caso en los primeros dos anos dd vida, el diagnbstico de la entf
dad se realiz& entre los tres meses y 14 anos de edad. Se valors
el estado de nutricibn & su ingreso al hospiltal del Centro MEQi-
co "La Raza ", y se encontrb un paciente eutrdfico , seis con --
desnutricisn del 1 Grado { 50%}, tres de II Grado (25%) y dos =~-

(16.6%) del III Grado.

La sintomatolegla ( Cuadre No 2 ) fud digestiva Gnicamente
en un caso , respiratoria en cinco y Digestiva y respiratoria --
en seis {50%), La sintomatologia digestiva se describe en el cua
dro No 3 ¥ se manifestd basicamente por evacuaciones diarr&icas-
con esteatorrea , distensidn abdominal y vémitos . La respirato-

ria por tos, dificultad respiratoriay broncoespasmo {cuadro Nod}.

13
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Laboratorio (Cuadro No 5 ) en todos los casos los Cloru
ros en sudor se encontrarxon elevados por arriba de 70 Meq/lt-
en siete pacientes | 58.3%) s¢ determind Amilasa Pancreatica-—
¥ en cinco Lipasa Pancrética , en dos de cllos se determind —-
excrecibn de grasas en heces en el Instituto Nacional de Nutri
cidn,Dr. Salvador Zubirdn. En Nueve pacientes (75%) se tomd —-—
muestra de secrecidn bronquial para cultivo , observandose pre
dominio de Pscudomonas y Staphilococus Aurcus . La sensibili--
dad de los gérmenes a los antimicrobianos se senala en el cua-~

dro No. 6 .

La BlometrIa hemftica { Cuadro No 7 ) mostrf anemia en -
siete casos ( 60% ) . Hemoglobina mayor de 13.0 gr. en ocho de
ellos (66.6%) ., Dos pacientes cursaron c¢on leucocitosis mayor-
de 10,000 mm3 . En el cuadro no. B se mustran leos hallazgos ra
diolBgicos , observandose predominio de sobredistensifn pulmo-+
nar , atrapamiento de aire , acentuacidn de la trama broncopad

lar.; condensacibn y fibrosis pulmonar.

En el Cuadro Ne. 9 se describen las alteraciones de la-
funcibn pulmonar en siete pacientes de eles {( 58.3% ) se encon
trd alteraciones que variaban desde obstruccion minima hasta -

obstruccidn severa.

Cuatro pacientes se manejaron en la consulta externa y -
ocho ameritaron internamiento en diferentes unidades hospitala
rias. La frecuencia de internamiento entre los pacientes varid
entre una y nucve ocasiones . El promedio de dlas-estancia hos

pitalria varis de 3dias a 24.1 dias por - =-= = = = « = = - -
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hospitalizacitn (Cuadro No 10 ) .

Las causas mas frecuentes de hospitalizacidn en los pa—-
cientes con Mucoviscidosis { Cuadro No 11 ) fueron en orden de

frecuencia : Neumonla, Breonconeumonia y Bronguitis.

El tratamiento fu& semejante al referido por la literatu
ra, para el problema digestivo : Enzimas pancreliticas {(Pancrea
se ) , Vitaminoterapia , y Dietoterapia, para la patologia pul
monar durante su hospitalizacidn se indicd : Nebulizaciones ,-
antimicrobiancs, fisioterapia pulmoﬁar, drenaje pulmonar , in-

haloterapia con Salbutamol , etc.

Entre los Antecedentes heredo-familiares de importancia -
debe serialarse gque cuatro de los pacientes tenian otros fami--

liares con Mucoviscidosis ( Cuadro Ho. 12 ).



CUADROS
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Cuadra No. 1l.- DISTRIBUCION POR EDAD,SEXO,NUTRICION ¥ EVOLUCION
EN 12 CAS0S DE MUCOVISCIDOSIS.

(
caso | Epap | sgxo | EpAD bE FECHA DEL  fyyonucion |pEso  |s oe
INICIO INGRESO 1 Kg ) UTRICION
1 3 anos ] I ano 4 m 11-1-b7 2 anos L2 $2.4
2 5 ancs M Y meses | 22-XI1-84 4 anos k4,406 77.4
3 5 anos M 3 mesas | 25=11-H7 4anos 3 m 16,400 yi,o
4 6 _anos F 9 mescs | B~XII-B6 5 anos 13.400 65.9
L) 6a 6 m M 2 anos 21-VILII-87 3 anos 17,0 B2.2
6 6 anos P 3 meses 1982 4 moses ' 16,0 4.5
7 7 anos H 7 meges | 27=-vIITI-H7 5 anos 18,800 Bl.2
g 8 anpg M 1l _anaos L1-XI-H6 5 anos 13.100 50.9
9 Ba 7T m F 4 meses § 31-VIIi-#7 b anos 24,0 8Y.7
10 10 a F 6 meses | 30-V1I~B7 Y anos 24.500 16,3
11 14 a M 4 meses | 29=-VII-H7 11 anos 28.25q 55.3
k‘ll .15 a I §_anos $-v-87 12 ancs 31,50 608,36/
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Cuadro No Z.- SINTOMATQCLOGIA EN 12 CAS0S DE MUCOVISCIDOSIS.

CAS0Q DIGESTIVA RESPIRATORIA DIGESTIVA/RESPIRATORIA,
1 X
2 X
2 X
4 X
5 X
& X
7 X
8 <
9 X

10 X

11 X

- . y,

TOTAL 1 (8.34) 5 (41.6%) 6 (50.40%)
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Cuadro No J.- SINTOMATOLOGIA DIGESTIVA EN 12 CASOS DE MUCOVISCIDOSIS.

ILED DISTENSION

CAS0 IDIARREA | MOCO GRASA |SANGRE MECONIAL JABDCMINAL YOMITOS

1 X X xx X

2 xx X

4 X b XX X

4

5 x xx X

6 X %X X

7

8 X xx

9

10 _
\1? X % X J

* Los pactentes #,4,7,%,10 y12 presentaron exclusivamente Bintomatola-
gia Respiratoria,
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Cuadro Nod: SINTOMATOLOGIA RESPIRATORIA EN 1% PACIENTES CON MUCOVISCIDOSIS

- ~
CASD RINITIS | oS DIFICULTAD BRONCOESPASMO
RESPIRATORIA
2 X X X X
3 X
4 X X X
5 X
6 X X X X
2 X X
B X X
9 X X X
10 X X
11 X X X
12 X X X
. J




Cuadro No 5.- HALLAZGOS DE LABORATORIO

EN 132 CASOS

CON MUCOVISCIDOSIS.
d EN2IMAS PANCRT. | CLORUROS EXCRECION DE
EN GRASAS EN
CASD MI'IIL.[J]\EA LIPASA SUDOR (Meg/Lt § HECES { Gr/hr)
1 464 116
2 163 0.74 129 39.11 grs72
3 123 0.90 120
4 121 5.6 gr/?2 hr
5 100
6 70
7 80
8 58 2.2 200
9 75
10 137.4 2,29 365
11 100 0.80 90
L2 142 o 105

21



CGuadro. No 6.= GERMENES AISLADOS EN SECRECION BRONQUIAL Y SENSIBILIDADR
ANTIMICROBIANA EN PACIENTES CON MUCOVISCIDOSIS.

CASO GERMEN AMIKA GENTA CARBEN [DICLOXA CEFOT::'I‘RMISM:J CLOM)
Peaeudomona Aurog. x
2 E. Cola *
-
Pseudomona Aurog.
L} Staphi)ococus Aur.
Strept. Viridians x X x x
4 Staphilococus Aur. x x
Pascudomona hAurog. X x X
| Pacudomona Aurog. x x
6 Staphilococus Aur. x x x
Paeudomona Aurog. x
8 Staphilococus Aur s x ® 3
ilaemopnilus Infl. X ® *
9 Pseudomonas Aurog x x ’
12 Pseudomonas Aurog. x
\ y,
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Cuadro No 7.~ BIOMETRIA HEMATICA EN 12 PACIENTES CON

MUCOVISCIDOSIS.
r. N
) No DE , o DE
HEMOGLOBINA 3
(Gr/D1} cASOS LEUCOCITOS CA
€ 10 2 6.0 5000 1 8.3
10.1-11,0 o - 5001-10, 000 3 75.0
11.1-12.0 1 8.3 n 061-15, 600 2 16,0 A
No DE
12.1-13.0 1 8.3 i‘fﬂzfﬁfﬁf_‘“s cAsoS ®
13.1-14.0 4 33.3 1 250
14.1 a mas 4 33.3 l 2,001-7,500 8 66.6
\_ ToTAL 12 Jh 501 a mas 1 b.3
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Cuadro No B.- HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN 12 PACIENTES CON

MUCOVISCIDOSIS.

(

CASD _0ATAS _BARTOLOGICAS
1 Aumento de "la trama broncovascular y leve sobredilstenglon
Pulmonar.
2 Fibros:s Pulmonar Basal Bilateral
3 Aumento del diametro antero-posterlior toraccico, schredasten-—
510n pulmeonar,infiltrado tino intersticlal bilateral.
4 Condensaci®n apical derecha mas componente atcelectasico ,sobrej
distension pulmonar bilateral de moderaga a grave.
Llgerco atrapamiento de aire y aumento de la trama bhroncovascu-
3 |lar.
Aumento de la trama broncovascular importante, sobredistension
5 pulmonar con ecngrosamiento perivascular e intersticial .
Sobredistension moderada y acentuacion de la trama brohcovas-—
7 cular.
Aumento de la trama y discreto atrapamiento de aire.
8
9 Sobredistension moderada y patron bronquitico bilateral.
10 Fibrosis pulmonar basal leve y sobredistension pulmcnar severa
Sobredistension pulmonar moderada y engrosamianto bronguial -
11

bilatersl de moderada a grave.

ki?

Retraccidn del hemitorax derecho ¢ imagenes de hiperclaraidad
pulmonar, fibrosis pulmonar difusa. ‘/
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Cuadro No 9.- PRUEBAS DE FUNCION RESPIRATORIAS EN 7 PACILENTES

CON MUCOVISCIDOSIS.

1 ™
CAS0 HALLAZGOS EN LAS PFR [EVOLUCION CLINICA]
Dbstruccion Moderada Central y Periferica |5 ahos |
4
Obstruccion Minima de vlias aereas centrales y peritéricas con -
7 buena respuesta al bronceodilatador (Salbutamol) (5 afios])
Obstruccion Minima de viag aereas centrales y peritericas mas
8 restriccibn minima. |5 afos |.
Cbhstruccidn moderada central y periterica,sin respuesta al brod
? codilatador. Con Hipoxia moderada en reposo y severa en ejercil-
cia, |6 afies).
Restriccidbn moderada , mas obstruccidn de todas las vias aereas
10 y moderada con la administracidbn del broncodllatador.| 9 afos).
Cbstrucci®n central ¥ periferica severa sin el broncodilatador-
11 y moderada despufs del broncodilatador. {13 afios |.
Obstruccidn severa de las vlas centrales,moderada de las perifod
12 ricascon disminucidon de la Capacidad vital.Muy leve respuesta al

broncodilatader. (12 afios]. y




Cuadro No 10.- ANTECEDENTES DE HOSPITAL]L
ZACION Y ESTANCIA EN 12 PACIENTES CON -~

MUCOVISCIDOSIS.

—
CASO No DE PROMEDIO DE
HOSPITALIZACIONE] .. o
2 1 10
4 5 24.1
5 1 7
6 3 4.3
7 1 3
8 2 16.5
9 2 0
12 13.3
? Py

* Cuatro pacientes rueron manejados exclu-
sivamente en la Consulta externa.



Cuadro No.ll.-CAUSAS MAS FRECUENTES
DE HOSPITALIZACION EN PACIENTES CON
-

DIAGNOSTICO DE MUCOVISCIDOSIS.

Ve N
PATOLOGIA No.
NEUMONIA 7
BRONCONEUMONIA 7
BRONQUITIS ¥
INF.DE VIAS AEREAS SUP. 6
BRORQUIOQLITIS 5
LARINGOTRAQUEITIS 2
ATELECTASIA 1

v,




cuadro No 12.- ANTECEDENTES HEREDO-~-FAMILIARES

-

__‘\

CASQ PARENTESCO
2 Hermano de 20 Meses |Defuncidnj
E Tia Materna EBegunga |Viva)
Prime de 2a generacion 10U anos |Vivo]
6 Primo de Za generacidn 2 anos tDefuncidn)
12 Hermano de 17 anos tDefuncaidn}

Hermana de 21 anos [Viva).

y

28



COMENTARIOS

La Mucoviscidosis es un apdecimiento hereditario el --
cual generalmente no se diagnostica en vida del paciente y -
cuando se logra su diagnbstico , éste 5e hace despufs de va-
rios anos de 1lniciade el padecimichto lo gue agrava el pro--
néstico ya que cuando se llega a 6ste existc patologia pulmo
nar &rdnica irreversible, El diagnfstico generalmente se lo--
gra por exclusidn de otras patologlas crénicas entre ellas:-
alergias, ama bronguial, enfermedad por reflujo esofdgico ,-

malabsorcibn intestinal, etc.

En &sta revisidn se tratd de valorar las condiciones-=-
clinicas del pacientevalorandc la edadde inhicio y el tiempo-—
transcurrido entre &sta y el diagndstico y si &sto repercu--
tia importantemente en la magnitud de la capacidad pulmepar.
tambidn se buscS valorar sl se habla efectuado el eatudio ——
integral del paciente con la participacisn multidisiplinaria
de les servicios de especialidad que tienen ingerencia en es
te padecimiento . En apoyeo de la transmisidn genftica del pa
degimiento se encontrd gue en el 33.3% de los casos existian
otrps familiares con el mismo padecimiento de los cuales fa--
llecieron dos$ en etapa temprana de edad { Lactante y preesco-
lar ) y uno en la adolescencia . Como es habitual la sintoma-
tologia de la Mucoviscidosis se 1nicid en etapas tempranas de
la vida muchas veces enmascarandose con otras patoleglas pro-
pias del Srbol respiratorio. El diagnS3tico en la mayorIa de =~
elles fué tardib generalmente despuEs de los 2 afios de edad y

con frecuencia despufs de los 4§ anos ( 41.6% ).
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Solo en un caso la sintomatologia fuf digestiva pero en-
el resto exi1st1d pateologia pulmonar , en seis de ellos asocia-
da a la patologla digestiva secundaria a la insuficiencia pan-
credtica , ameritando su manejo con enzimas pancrefticas , vita
minoterapia ¥ dieta especifica , a pesar de 1o cual la mayorla-
de los pacientes cursaron con algln grado de desnutricidn gue-
en el 41.6% de los casos fué& del 1@ grado y I1l1 grado de acuer
do a la clasificacidbn de GOmecz ¥ Tablas Somatomditricas de =- --
el Dr. Ramos Galvin ( 14 ). Esto puede explicarsc en parte por
la patologia pulmonar crbnica existente en el 91.6% de los ca=-
sos , ya que se sabe gqgue la hipbxia crbnica es causa del hipo-
desarrollo ., El Laboratorio confirmb el padecimiento con ci---
fras de cleoruros en sudor elevados mayor de 60 Meqg/lt. En algu
nogs de ellos se cuantificd enzimas pancrefiticas &stas se encon
traron disminuidas . Por problemas de recursos no fuf posible -
practicar en todos los pacientes la medicidn de &stas enzimas -
y por no pederse cuantificar en &sta unidad la excrecifn de gra
sas @n heces ;, que es otro estudio de laboratorio que ayuda a -
egtablecer el diagndstico de &sta patologia , se enviaron mues-
tras al Instituto Nacional de Nutricidn , Dr. Salvador Zubir&n-
demostrandose elevadas en un caso ¥y en otro caso en niveles nor
males elevades , Bste paciente es el que cursaba sin sintomato
logia digestiva y ademBs estaba recibiendo enzimas pancrefiticas
cuando se realizb este estudio. La biometrIa hemiitica mostrd =--
algunos casos anemia , explicable por la mala absorcifn , la ~=
desnutrici&n y la infeccifn agregada con gue cursaron algunos -

de los pacientes .
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£n un nGmero importante de ellos { 66,6%) a pesar de cup
sar con deshutricidn y mala absorcidn , las cifras de Hemogle-
bina se encontraron por encima de 13 a 14 gr. lo que esta en -
relacidn con la diminucidn de la capacidad funcional e hipoxia
crinica de 8stos pacientes . La disminucidn de la capacidad —-
funcional pulmonar fu& mayor cuande el padecimiento se¢ inicid-
en edades tempranas de la vida y el diagndstico y tratamiento-

se iniciaron en forma mis tardfa.
CONCLUSIONES

Del anilisis de &ste estudio se pueden senialar las sigui

entes conclusuiones:

Se requiere una mayor difusifn del padecimiento a nivel-
médico, paramédico y comunal para lograr el diagnéstico en ~-
forma oportuna e iniciar la terapfutica precozmente , lo gue -
debe repercutir en un menor nlimerc de complicaciones y disminu

ir la letalidad en los pacientes,

Los pacientes una vez establecido el diagnéstico requie-
ren de un manejo multidiciplinario con participacidén de dife--
rentes servicioc de especialidad como son.:Neumologla, Nutri---
cidn, Endeocrinologia , Gastroenterologia , Gen8tica , Higiene-

Mental , Hemodinimia , Inhaloterapia , Trabajo social , etc,

En la actualidad la U.N,A.M estd imp-lementando un recur
8o para los pacientes con Mucoviscidosis . Este estudio es la -

aplicaciSn del DNA hibrido que permetir8 identificar oportuna-=
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-mente a los portadores gen&ticos de &sta patologla .
Por lo qugel I.M.S5.S. debe de trabajar conjuntamente con otras

instituciones de salud en el estudio de estos pacientes.

Es imprecindible implementar eon el laboratoric central--
del Hospital General del Centro MEdico “"La Raza las diferentes
tBcnicas necesarias para efectuar el diagnfstico oportuno en -
estos pacientes como son.: Cleoruros en sudor, medicibn de enzi
mas pancredticas , cuantificacidn de grasas en heces , etc.
bhe de contarse con el PletismSgrafo pediatrico para lograr el
estudio en los pacientes menores de 6 anos de edad , ya que --
como se Babe la patologla pulmonar es la mis importante y la =

que lleva a la muerte a estos pacientes.

Este estudio justifica continuar el seguimiento longlitu-

dinal de la funcidn pulmonar en estos pacientes con Mucovisci-

dosis.
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