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o· B J E T I V O S 

A).- VALORAR SI LA EDAD DE lNICIO Y EL TIEMPO 

DE EVOLUCION EN LOS NIROS CON MUCOVISIDQ 

SIS REPERCUTE EN LAS PRUEBAS DE FUNCION 

RESPIRATORIAS• 
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ANTECEDENTES CIENTIFICOS 

La Fibrosis Qufstica (FQ) es la enfermednd ~cn~ticn m5s 

comun y letal en la raza Caucásica con una incldencia en E.U 

del orden de 1: 1,900 a l: 3,700 nacidos vivo y con un 5% de 

portadores del gen. En la poblac16n negra la incidencia es -

menor, siendo de 1: 17,000 nacidos vivos, (1-3), En México 

no se conoce con exactitud su frl!'cuencia. En un estudio rea

lizado en el DI!-' se encontraron 32 casos en J,000 autopsias 

(0.98%) y 20 casoR 1988 autopsias realizadas en el Hospitnl 

Infantil de H6'xico (1.0%) (4). La Asociac16n Mexicana de En

fermedad Fibraqufsticn ha estudiado 250 pacientes con Hucov.!.!_ 

cidosis de los cuales han fallecido 141 y entre los sobrevi

vientes menores de 16 afias, 29 son Derechohabientea del Ins

tituo Mexicano del Seguro Social. 

La Mucoviscidosis es transmitida como rasgo autosdmico 

recesivo. Recientes estudios señalan que la alteracidn gené

tica se encuentra en el brazo corto del cromosoma No. 7 (5). 

La Fibl'osis Qufstica se considera un síndrome m4s que 

una enfermedad. Existen 4 criterios para el diagn6stico de 

(ata patología: 

1.- Un Test positivo de Cloruros de sudor (H4s de 60 meq/lt) 

ha sido considerado el "sine qua non" de Esta patologfs. 

2.- Enfermedad cr6nica Pulmonar de tipo obetructivo. 

3.- Insuficiencia Pancreática ex6crina. Presente en un 80% -

al 90%. que se manifiesta en ocasiones con Ileo meconial 
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y generalmente con cuadros enteralee de larga evoluci6n 1 

evacuaciones con grasa, mala abaorci6n intestinal y Des

nutrici6n. 

4.- Antecedentes previos en la Historia Clínica fa~iliar. 

La mayoría de las autoridades en la materia concluyen en 

que más de uno de tos ~riterios con un test de electrolitos 

en sudor positivo es diagn6stico, (6,7). 

Desde el punto de vl~ta fisiopatol6gico las alteracio-

ncs son: Disfunci6n glandular ex6crina afectando las v!as a! 

reas. los Senos Paransales 1 las gl~ndulas salivales, el In-

testino delgado, el Páncreas, el Sistema Biliar y el tracto 

genital masculino. Les secreciones de los pacientes con FQ -

se han descrito clásicamente hiperviscosas implicándose alt~ 

raciones en le concentraci6n de los constituyentes de las se

creciones tales como: Disminución del Acido Siálico y nive-

les elevados de Sulfotión en las proteínas. Se han descubie~ 

to los ''factores FQ'' que provocan una discinesia ciliar y -

f~n6menos inhibitorios en la resbporci6n de sodio y por últi 

mo se comenta lo disfunc16n autónoma de las glándulas ex6cr! 

nas. (1.6,8 ). 

Los Pulmones son morfológicamente normales al nacimien

to. La fisiología obstructivn de la enfermedad resulta del -

taponamiento de las vías aéreas con moco espeso. inflamación 

broncoconstricción y p~rdida del soporte estructural de las 

mismas llevan al colapso expiratorio, {Fig. 1). Las compli~~ 

e 



ciones pulmonares de la FQ son la causa de mayor morbilidnd

y en el 98~ de los afectados en la etapa postnntal es la ca~ 

sa de mortalidad. La alteraci6n funcional primordial es el ~ 

atrapamiento progresivo de nire por efecto de válvula oue p~ 

eee la obstrucci6n crónica. incrementándose as! el Volumen -

Residual ( VR ), permaneciendo la Cnpacidad Total Pulmonar -

dentro de los límites normales hasta que en etapas avanzadas 

de Esta patología se reduce por la fibrosis pulmonar exten-

sa. De tal modo que lu relaci6n VR/CTP es una de las anorma

lidades consistentes de Este síndrome, El Volumen Expirato-

rio forzado (VEFl) y la relaci6n entre éste y la Capacidad -

Vib~l Forzada (CVF) muestran una caída significativa en la 

presencia de Neumopat!a crónica. De tal modo que las pruebas 

de funci6n respiratorias son el m~Lorlo evaluable para seguir 

la progreai6n de esta patología. Eatas pruebas son: 1.- Vol~ 

menes Pulmonares Eet~ticoe, y 2.- Espirometr!a. (1.9-13). 
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ocrccto lubynccntc ? 

~··-~ 
Funcid, mucociliar alterado O~:::tru:=ci6."> =e le 1J:.icvcu1 

Infcccidn cr6nica 

eronc;uicctesias 

Hipcrrro¡¡ctividnd 
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1 
Cor Pulr.o:ialn 

1 
In!lu~ic~c:icia Ccrdioca dc~cho 

Fuente: len L'11c:uakr1 Curr Pro~l Podiatr 15/6 19a5, 



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

La Hucoviscidosis es un padecimiento sistémico de ori-

gen genético que afecta las glándulas ex6crinas y diferentes 

6rganos entre ellos el Aparato Respiratorio y el Di~estivo.

Este padecimiento cursa con patología pulmonar pro~resiva la 

que generalmente causa la muerte del paciente. !lasta el me-

mento en nuestro medio ésta patología se estudia biisicnmente 

desde el punto de vista Digestivo lograndose aceptables re-

sultados. En la potolog!a respiratoria el manejo Se reduce a 

prevenir o curar las infecciones respiratorias y mejorar el 

drenaje pulmonar de Isa secreciones as! como estudios tven-

tuales de la funci6n pulmonar. Sin embarRo se desconocen las 

características de la funci6n respiratoria en loe niños dado 

a que las pruebas de función pulmonar no se res1iznn de man!:. 

ra sistemática en la Infancia. Por tal motivo se justifica -

llevar a cabo un estudio transversal en loe pacientes con H.!!, 

coviecidosie que permita determinar el grado de alteración -

en las pruebas de funci6n pulmonar en estos pacientes y rel~ 

cionarla con la edad y tiempo de evoluc16n de 1a patología -

pulmonar. 
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MATERIAL Y METODOS 

Se analizaron los pacientes con el diagnostico de Muco

viscidos1s controlados en la consulta externa de la c11n1ca -

de Mucoviscidosis del Hospital General Centro M~dico La Raza. 

se les indicaron examencs de laboratorio y gabinete necesarios 

para completar su estudio y se enviaron a los diterentes serv~ 

cios de especialidad para su valorac10n(Gen~tica , Higiene me~ 

tal, Neurnolog1a , Otorr1nolar1ngolo91a, etc J. 

se practicaron pruebas de func1bn respiratorias en ei 

servicio de Fisiologla Pulmonar. Se analizaron los expedientes 

cl1nicos para identificar la fecha de inicio del padecimiento

fecha de diagn6stico , Antecedentes heredo-fam111ares relacio~ 

nadas con el padecimiento , evolucibn cl1nica, Tratamiento y -

hospitalizaciones previas. Atodos los pacientes se les practi= 

cO somatometrla y se les indic6 mediciOn de enzimas pancreat1-

cas ,cloruros en sudor , ecreciOn de grasas en heces , biome-

trla hem!tica cultivos de secrccibn bronquial, estudio radi~ 

l09ico de torax y en el servicio de fisolog1a pulmonar se les 

realizo : Volumenes estAticos y espirometrla. En todos los ca

sos se solicito la autorizaciOn del familiar. 



RESULTADOS 

se lograron recolectar un total de doce pacientes con el -

diagnOstico confirmado de Mucoviscidosis. En Cinco de los cuales 

no fu~ posible practicar pruebas de funci6n respiratorias por 

ser pacientes for4neos 6 por tener menos de seis años de edad y

estar descompuesto el Plctism6grafo ped14trico. 

La edad vari6 entre los tres y 15 anos de edad (Cuadro No. 

l }. La edad promedio fu~ de 7.8 años y la mediana de 6.B años -

la edad de inicio de la sintomatologla vari6 entre los tres meses 

de edad y los seis • Siete (58.3%) fueron del sexo masaculino y

el resto del sexo femenino Nueve de ellos (75%) iniciaron la -

sintomatologla antes del ario de edad y todos con exepciOn de un

caso en los primeros dos anos dd vida, el diagn6st1co de la enti 

dad se realizo entre los tres meses y 14 arios de edad. se valor6 

el estado de nutrici6n a su ingreso al hospital del Centro M~di

co -La Raza ··, y se encontr6 un paciente eutrOfico , seis con 

desnutrici6n del I Grado ( 50%}, tres de II Grado (25%) y dos 

(16.6%) del III Grado. 

La sintomatologla 1 cuadro No 2 ) fu~ digestiva únicamente 

en un caso , respiratoria en cinco y Digestiva y respiratoria -

en seis (50%). La sintomatologia digestiva se describe en el cu~ 

dro No 3 y se manifestO b~sicamente por evacuaciones diarr~icas

con esteatorrea , distensiOn abdominal y vómitos • La respirato

ria por tos, dificultad respiratoriay broncoespasmo (cuadro No4). 
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Laboratorio (Cuadro No 5 ) en todos los casos los Clor!!_ 

ros en sudor se encontraron elevados por arriba de 70 Mcq/lt

en siete pacientes ( 58.3%) se dcterminb Amilasa Pancreatica

y en cinco Lipasa Pancr6tica en dos de ellos se determin6 -

excreciOn de grasas en heces en el Instituto Nacional de Nutr.,! 

ciOn,Dr. Salvador Zubir~n. En Nueve pacientes 175%) se tom6 -

muestra de secreci6n bronquial para cultivo , observandose pr_2 

dominio de Pscudomonas y Staphilococus Aureus • La sensibili-

dad de los g~rmenes a los antimicrobianos se senala en el cua

dro No. 6 • 

La B1ometr1a hem&tica ( Cuadro No 7 ) mostro anemia en -

siete casos ( 60% ) • Hemoglobina mayor de 13.0 gr. en ocho de 

ellos (66.6%) Dos pacientes cursaron con leucocitosis mayor-

de 10,000 nun3 En el cuadro no. B se mustran los hallazgos r~ 

diolOgicos , observandose predominio de sobr~distensiOn pulmo

nar , atrapamiento de aire , acentuaciOn de la trama broncopa.!_ 

l.ar· .. ;· condensaciOn y fibrosis pulmonar. 

En el Cuadro No. 9 se describen las alteraciones de la

funci6n pulmonar en siete pacientes de elos { 58.J\ ) se enco.!!. 

trO alteraciones que variaban desde obstruccion m1nima hasta -

obstrucciOn severa. 

Cuatro pacientes se manejaron en la consulta externa y -

ocho ameritaron internamiento en diferentes unidades hospital.2_ 

rias. La frecuencia de internamiento entre los pacientes vario 

entre una y nueve ocasiones . El promedio de d1as-estancia hO.!, 

pitalria vario de Jdlas a 24.1 d1as por - --- - - - - - - - --
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hospitalizaciOn (Cuadro No 10 ) 

Las causas mas frecuentes de hospitalizaciOn en los pa-

cientes con Mucoviscidosis { Cuadro No 11 ) fueron en orden de 

frecuencia : Neumon1a, Bronconeurnonia y Bronquitis. 

El tratamiento fu6 semejante al referido por la literat~ 

ra, para el problema digestivo : Enzimas pancreAticas (Pancre~ 

se J , Vitaminoterapia , y Dietoterapia, para la patolog1a pu! 

manar durante su hospitalizaciOn se 1ndic6 : Nebulizaciones ,

antimicrobianos, fisioterapia pulmonar, drenaje pulmonar , in

haloterapia con Salbutamol , etc. 

Entre los Antecedentes heredo-familiares de importancia -

debe serialarse que cuatro de los pacientes ten1an otros fami-

liares con Mucoviscidosis (Cuadro No. 12 ). 
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CUADROS 



CASO 

1 

2 

, 
4 

5 

• 
7 

o 

• 
10 

11 

" 
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Cuadro No. 1.- DlSTRIBUCION POR EDAD.SEXO,NUTRIClON Y EVOLUClON 
EN 12 CASOS DE MUCOVISCIDOSIS. 

EDAD SEXO EDAD DE FECHA DEL EVOLUCION PESO • DE 
INICIO INGRESO t J((f 1 ~UTRICION 

, anos M l ano 4 m 11-I-1!7 2 anos " tl2.4 

5 anos M ' meses 22-XI-84 • anos 14.400 77,4 

5 anos M , meses 25-II-tl7 4anos , m lb.llOO !::11, o 

6 anos F • meses ll-XII-86 5 anos lJ.400 65.9 

•• 6 m M 2 anos 21-VIII-IJ7 J anos 17,0 82.2 

' anos F J meses 1982 4 meses lb.U 74.S 

7 anos H 7 meses 27-VIII-t17 5 anos ltl. !10( 81.2 

8 •"'os " l anos ll-XI-1!6 5 anos 13. 10' 50.9 

•• 7 m F 4 meses 31-VIII-87 ' anos ;¿4. u 11!:1. 7 

10 • F ' meses JO-VII-87 • anos 24. SOi 76,J 

14 • H 4 meses 29-VII-1!7 " anos ia. 25J 55. J 

'" " ' • anos 8-V-87 l2 ano a J"/. so 68.36 
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cuadro No 2.- SINTOMATOLOGIA EN 12 CASOS DE MUCOVISCIDOSIS. 

' 
CASO DIGESTIVA RESPIRATORIA DIGESTIVA/RESPIRATORIA. 

l X 

2 X 

., 
X . 

X 

5 X 

6 X 

7 X 

• :< 

9 X 

10 X 

11 X 

~ 12 X 

TOTAL l (6.3\) 5 (41. 6\) 6 (50. 0\) 



Cuadro No J.- SINTOMATOLOGIA DIGESTIVA EN 12 CASOS DE MUCOVISCIOOS!S. 

~LEO DISTENSION 
CASO DIARREA MOCO GRASA SANGRE MECONIAL ABO~._. ....... 

l X X XX X ,__ 
• XX X -

._.:!...._ X X XX X 

,_L_ 

._.L_ X XX X 

_.!,._ X XX X 

...2.--
8 X XX ...__ 
9 ,___ 
10 

>--
11 X X X 

Los pacientes 2,4,7,~,10 yl2 presentaron exclusivamente s~ntomato10-
9ia Respiratoria. 
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cuadro No4: SINTOMATOLOGIA RESPIRATORIA EN l~ PACIENT~S CON ~UCOVISCIDOSIS 

CASO RINITIS TOS 
DIFICULTAD BRONCOESPASMO 
RESPIRATORIA 

2 X X X X 

3 X X X 

4 X X X X 

5 X X X 

6 X X X X 

, 
X X 

• X X 

9 X X X 

10 X X 

" X X X 

12 X X X 



Cuadro No 5.- HALLAZGOS DE LABORATORIO EN 12 CASOS 
CON HUCOVISCIDOSIS. 

ENZIMAS PANCRT. CLORUROS EXCRECION DE 

BN GRASAS EN 

CASO l\M~l;~~A LIPASA 
SUDOR (Maq/Lt HECES ( Gr/hrl 

1 464 116 

2 163 0.74 129 39.11 gr/72 

3 123 O.YO 120 

4 121 5,6 gr/72 hr 

5 100 

6 70 

7 'º 
8 9B 2.2 200 

9 75 

10 137.4 2.29 365 

11 100 O. EIO 90 

. . ' .. . ,. , 
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Cuadro. No 6.- GERMENES AISLADOS EN SECRECION BRONQUIAL y SENSIBILIDAD 
ANTIHICROBIANA EN PACIENTES CON MUCOVISCIDOSIS. 

CASO GERMEN f\MIJ<A GENTA CARDEN DICLOXA CEFOTl TRMtSMl CLORA! 

Pseudomona Aurog. X 

2 E. CoJ.J. X 

--'----
Pseudomono. Auro9~ 

3 Stapnilococus Aur. 

strept. Viridians X X X X 

4 staphilococus Aur. X X 

Pscudom~na Aurog. X X X 

Peeudomona Auro9. X X 

6 Staphilococus Aur. X X X 

Pseudomona Auro9. X 

• Staphilococus Aur •' X X X 

11aemopn1J.us lnfl, X X X 

·-

' Pseudomonas Auro9 X X 

-· 
., Pseudomonas Aurog. X 
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cuadro No 7.- BIOHETRIA HEMATICA EN l~ PACIENTES CON 

MUCOVISCIOOSIS. 

HEMOGLOBINA No DE 
' No DE 

' IGr/Dl 1 ~A.SOS LEUCOCITOS ·---

< 10 2 16.0 < 5000 1 B. 3 

10.1-11,0 o - 5001-10,000 , 75.0 ----- ---
11.1-12.0 l 8.3 l\.10,001-1s,ooo 2 16.0 

NEUTROFILOS No DE 

' 12.1-13.0 l 8.3 e ---- ~ 

13.1-14.0 4 33.3 < ...4.QJ!JL_ ____ _]__ -
14.l • mas 4 JJ,J 2,001-1,soo 8 66.6 

TOTAL 12 100 7, 501 o ma. 1 B • J 



24 

Cuadro No 8.- HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN 12 PACIENTES CON 

MUCOVISCIDOSIS, 

' 
-·-- . ----- DAill..O.LO-.,.~~-

l Aumento de 'la trama broncovascular y leve sobredistcnsion 
Pulmonar. 

2 
F1bros1 ~ Pulmo!lar Ha~al fi_¡_.!.al<Jr<il 

3 
Aumento del d1.'l.mctro antera-posterior toracc1co,sobrcd1stcn-
sion pulmonar,1nf1ltrado ti.no intcrst1c.ia1 bilateral. 

4 Condensac1on apical dcreclla mas componen te atclectas1co ,sobr~ 

distension pulmonilr bilateral do moderada a grave. 

Ll.gero atrap.:im1ento de aire y aumento de la trama hroncovascu-
5 lar. 

Aumento de la trama broncovascular importante, sobredtstension 
6 pulmonar con engrosamiento peri.vascular e i.nterstl.cl.al 

Sobred1stens1on moderada y accntuacion de la trama broncovas-
7 cu lar. 

Aumento de la trama y discreto atrapamiento de aire. 
8 

" Sobredistension modcraC1a y p3.trOn bronqui.ti.co bilateral. 

10 Fibrosi.s pulmon.:ir basal leve y sobredistcnsion pulmonar severa 

Sobredistension pulmon<.lr modf..'radil y engrosami.an to bronquial -
ll bilateral de moderada a grave. 

RetracciOn del hemi.torux clerecho " i.magenes de hi.perclarJ.dad 
12 oulmonar fíbros1s ou lmnnar difusa. 



25 

Cuadro No 9.- PRUEBAS DE FUNCION RESPIRATORIAS EN 7 PACIENTES 

CON MUCOVISCIDOSIS. 

CASO HALLAZGOS EN LAS PFR JEVOLUCION CLINICAJ 

Obstrucci.on Moderada Centra! y Periferica L5 anos J 
4 

Obstruccion Mlnima de vlas aereas centrales y peritl!ricas con -
7 buena respuesta al broncodi.latador tSalbutamol) l5 ariosJ 

Obstruccion Mlnima de vlas aereas centrales y peritericas ,, .. 
8 restri.ccion mlnima. 15 años J. 

Obstruccion moderada central y periterica,sin respuesta al bro! 
9 codilatador. con Hipoxia moderada en reposo y severa en e)crci· 

Cl.O. 16 añoaJ • 

RestricciOn moderada . mas obstruc.::i.on de todas las vlas aereas 
10 y moderada con la administrac!On del broncoctilatador. 1 9 añosJ. 

ObstrucciOn central y perl.fl?rl.ca severa sin el broncoctilatador-

11 y moderada despu~s del broncodilatador. ll3 años J. 

ObstrucciOn severa de las v1as centrales,mocierada de las peri.fe? 
12 ri.cal!_con d.tsminucion de la capacidad vital.Muy leve respuesta a 

broncodl.latador. 112 añosJ. 



Cuadro No 10.- ANTECEDENTES DE HOSPITALi 
ZACION Y ESTANCIA EN ¡¿ PACIENTES CON -
MUCOVISCIDOSIS. 

No DE PROMEDIO DE CASO HOSP 1 TAL! ZACIONE 
nT~'" 

' 1 JO 

4 5 24.1 

5 1 7 

6 3 4,3 

7 1 3 

e 2 16.5 

• 2 30 

12 • 13.3 

• cuatro pacientes tueron maneJados exclu
sivamente en la Consulta externa. 
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Cuadro No. 11. -CAUSAS MAS ~'RECUENTES 

DE HOSPITALIZACION EN PACIENTES CON 

DIAGNOSTICO DE MUCOVISCIDOSIS. 

PATOLOGIA No. 

NEUMONIA 7 

BRONCONEUMONIA 7 

BRONQUITIS ., 

INF.DE VIAS AEREAS SUP. 6 

BRONQUIOLITIS 5 

LJ\RINGOTRJ\QUEITIS 2 

ATELECTASIJ\ l 
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cuadro No 12.- ANTECEDENTES HEREDO-FAMILIARES 

CASO PARENTESCO 

2 Hermano de 20 Meses lDetunciOnJ 

5 TJ.a Materna seguncta IVivaJ 

Primo d• 2• gencrac1on 10 anos LVivoJ 
6 Prl.mo de 2• gcneracion 2 anos tDafunciOnJ 

Hermano de 17 anos l Do func ion J 
12 Hermana de 21 anos LVivaJ .. 



COMENTARIOS 29 

La Mucoviscidosis es un apdec.uniento hereditario el --

cual generalmente no se diagnostica en vida del paciente y -

cuando se logra su diagnóstico , Osto so hace despu6s de va-

rios anos de iniciado el padecimiento lo que agrava el pro-

n6stico ya que cuando su llega a ~ste existe patologia pulm~ 

nar crOnica irreversible. El diagnóstico generalmente se lo--

gra por exclusiOn de otras patologlas crónicas entre cllas:

alergias, ama bronquial, enfermedad por reflUJO esofagico ,-

malabsorci6n intestinal, etc. 

En ~sta revisiOn se trato de valorar las condiciones--

cllnicas del pacientevalorando la edadde inicio y el tiempo

transcurrido entre ~sta y el diagnóstico y si ~eta repercu-

tla importantemente en la magnitud de la capacidad pulmovar. 

tambiAn se buscó valorar sl se habla efectuado el estudio --

integral del paciente con la participación multidisiplinaria 

de los servicios de especialidad que tienen ingerencia en e~ 

te padecimiento • En apoyo de la transmisión gen~tica del p~ 

decimiento se encontrO que en el 33.Jt de los casos exist!an 

otros 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-

tolog!a de la Mucoviscidosis se inicio en etapas tempranas de 

la vida muchas veces enmascar~ndose con otras patologlas pro-

pias del 4rbol respiratorio. El diagngtico en la mayorla de -

ellos fu~ tardi6 generalmente despu~s de los 2 anos de edad y 

con frecuencia despu~s de los 4 años ( 41.6\ ) • 
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Solo en un caso la sintomatologia fué digestiva pero en

e! resto cx1st1b patologla pulmonar , en seis de ellos asocia

da a la patologla digestiva secundaria a la insuficiencia pan

cre~tica , ameritando su manejo con enzimas pancre~ticas , vit~ 

minoterapia y dieta especifica , a pesar de lo cual la mayorla

de los pacientes cursaron con algGn grado de dcsnutrici6n que

en el 41.6% de los casos fu& del 11 grado y 111 grado de acueE 

do a la clasificaci6n de G6mcz y Tablas Somatom~tricas de - --

el Dr. Ramos Galv5n 14 ) . Esto puede explicarse en parte por 

la patologla pulmonar cr6nica existente en el 91.6% de los ca

sos , ya que se sabe que la hipbxia crbnica es causa del hipo

desarrollo , El ~aboratorio confirm6 el padecimiento con ci--

fras de cloruros en sudor elevados mayor de 60 Meq/lt. En alg.!! 

nos de ellos se cuantificó enzimas pancrc~ticas ~stas se enco~ 

traron disminuidas • Por problemas de recursos no fu~ posible -

practicar en todos los pacientes la medición de ~stas enzimas -

y por no poderse cuantificar en fista unidad la excreción de gr~ 

sas en heces , que es otro estudio de laboratorio que ayuda a -

establecer el diagnóstico de ~sta patologia 1 se enviaron mues

tras al Instituto Nacional de Nutrición , Dr. Salvador ZubirAn

demostrandose elevadas en un caso y en otro caso en niveles noE_ 

males elevados , ~ste paciente es el que cursaba sin sintomat2 

logia digestiva y ademSs estaba recibiendo enzimas pancre~ticas 

cuando se realizó este estudio. La biometrla hemAtica mostró 

algunos casos anemia explicable por la mala absorción • la 

desnutrición y la infección agregada con que cursaron algunos -

de los pacientes . 
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En un número importante de ellos ( 66.6%} a pesar de cuL 

sar con desnutriciOn y mala absorcion , las cifras de Hemoglo

bina sr. encontraron por encima de 13 a 14 gr. lo que cstA en -

relaciOn con la diminuci6n de la capacidad funcional e hipoxia 

cr6nica de ~stos pacientes La disminución de la capacidad --

funcional pulmonar fué mayor cuando el padecimiento se iniciO

en edades tempranas de la vida y el diagnostico y tratamiento

se iniciaron en forma m&s tardia. 

CONCLUSIONES 

Del an~lisis de 6ste estudio se pueden señalar las sigu.!_ 

entes conclusuiones: 

Se requiere una mayor difusiOn del padecimiento a nivel

m~dico, param~dico y comunal para lograr el diagnóstico en -

forma oportuna e iniciar la terap~utica precozmente , lo que -

debe repercutir en un menor nGrnero de complicaciones y dismin~ 

ir la letalidad en los pacientes. 

Los pacientes una vez establecido el diagnostico requie

ren de un manejo multidiciplinario con participaciOn de dife-

rentes servicio de especialidad como son. :Neumologla, Nutri--

ciOn, Endocrinologla Gastroentcrologia , Gcn6tica , Higjcnc-

Mental , uemodin~mia Inhaloterapia , Trabajo social , etc. 

En la actualidad la U.N.A.M cst§ imp-lementando un recu~ 

so para los pacientes con Mucoviscidosis • Este estudio es la -

aplicaciOn del CNA híbrido que pcrmctir~ identificar oportuna--
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-mente a los portadores gen~ticos de ~eta patologia • 

Por lo qu~el !.M.S.S. debe de trabajar conjuntamente con otras 

instituciones de salud en el cntudio de estos pacientes. 

Es irnprecindible implementar en el laboratorio central-

del Hospital General del Centro Ml?idico .. La Raza··1as diferentes 

t~cnicas necesarias para efectuar el diagnóstico oportuno en -

estos pacientes corno son.: Cloruros en sudor, medici6n de enzl 

mas pancre~ticas , cuantificaci6n de grasas en heces etc. 

Dbe de contarse con el Plctismógrafo pedi~trico para lograr el 

estudio en los pacientes menores de 6 años de edad , ya que 

como se sabe la patolog!a pulmonar es la rn~s importante y la • 

que lleva a la muerte a estos pacientes. 

Este estudio justifica continuar el seguimiento longitu

dinal de la funci6n pulmonar en estos pacientes con Mucovisci

dosis. 
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