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La flbroala qu!atlca ea la enfermedad multislatémlca, hereditaria 

de carActer autoa6mlco recealvo, más frecuente de la poblacl6n 

caucéeica, que afecta a glándulas de secreción ex6crina, tanto 

aeroaaa como mucosas, 

Debido a su alto Indice de morbi-mortalidad, siendo una de lea 

causas mAs comunes de enfermedad pulmonar crónica, de insuficien

cia pancreática ex6crina y desnutrición en la odad pedLAtrica, en 

loa últimos años se han realizado investigaciones para tratar de 

conocer el defecto b6alco, es! como mejorar el enfoque terapéutico, 

reflejándose este esfuerzo en la sobrevlda de loa pacientes. 

Cuando esta condi~16n fuu descrita en la década da loa 30, la esp! 

ranzn de vida era de oproxlmodnmente 2 anoa, hoy en dla muchee el! 

nlcaa eapecializedaa reportan una vida media de 20 anos. 

Avan~oa recientes en la localización del gen de fibrosie quistica 

(FQ), la detección de portadoree y el conocimiento del mecanismo 

celular de transporte de llquidos y electrolitos permiten realizar 

el diagnóstico y tratamiento tempranamente, ademán de hacer posi

ble el coneejo genético prenatal y antenatal. 

Aunque el método ideal de eacrutinio aún no se encuentra disponi

ble, con las tér.nican actuales ea factible detectar pacientea con 

riesgo de padecer la enfermednd, 

Hasta que lo olternci6n bioquimicn ee conozco completamente, un 

largo camino habrá que recorrerse para evitar el tratamiento ex

clusivamente de los secuelns de eate patologin (1), 
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La FQ Constituye una patología relativamente frecuente, grave, cr~ 

nica de tratamiento coetoao y en ciertos caeos Lnvalidante, repre

sentando un serio problema de aalud pública. 

Loa objetivos de este trabajo son: 

1) Estudiar loa re¡iatroo médicos de loa pacientes reportados en 

la Aaociac16n Mexicana de Fibroela Quiatica (A.M,F.Q.), para oE 
tener un análisis comparativo, entre loe datos epi~emlol6gicoe 

y cl!nicoa correapondlentea a la población mexicana con los de~ 

critoe en la literatura mundial. 

2) íleali~ar una revisión bibliográfica del tema, para procurar un 

mejor conocimf.ento de le enfermedad y con ello un diagnóstico y 

tratamiento oportunos. 

.. 
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En la Alemania Medieval, se describe el sabor salado de la piel r! 

lacionado con muerte temprana. 

En 1933 Blacfan y Wolback especulaban sobre la patog•nia do una a

fecc16n pancreática que reeidla en la producc16n de una aecrec16n 

anormal la cual producía distensión y atrofia de loa conductos y ~ 

cini , 

La FQ fue considerada por primera voz como una entidad independie~ 

te por Guido Fanconi en 1936. 

En 1938 Anderaen hace una descripción clínica e hiatopotológica, 

utilizando el nombre de Fibroais Quística del Páncreas, 

En 13~4 Farber deacribe defectos en la secreción de conductos gla~ 

dulares y nclni, Sugiere que la dlominuc16n dol nclaramlento del 

moco es la base finlopatol6glca de esta entidad, y en 1945 la lla

ma mucoviscidoais. 

En 1953, O! Sant"Agneee encuentra u~a pérdida excesiva de eal por 

nudor, documentando niveles elevados de No y Cl en pacientes con 

FQ. 

En 1959 Gibeon y Cooke describen la técnica pare medir electroli

toe en sudor por medio de iontoforéeis con pilocarpina, 

En 1965 Denke sugiero un modo de herencia nutoe6mice receeiva. 

En 1979 Crooeley describe el aumento de tripsin6geno en 11angre, 

En 1985 se localiza el gen de fQ en el cromoa6ma No. 7 {2,SQ), 
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La inci.dencia de la enfermedad se ha estimado en 111 1 500 a 1:1,200 

recten nacidos vivÓs en la población blanca de los E.U.A., no exi! 

tiendo cifras exactas de ln magnitud del problema en nuestro pale. 

En la reza negra se calcula de 1:17,000 recien nacidos vivos y en 

la población oriental ea de 1:90,000 (3), 

La fQ se transmite con herencia nutos6mica reccsiva, localiz4ndoan 

el gen efectndo en el brazo largo del cromoaómn 7. 

En la población caucásica un 5% de los individuos son portadores 

dol gen, es decir uno do cada veinte ea lieterocigoto, 

Cuando amboo padrea son portadores, la poaibilldnd en cada embara

~o do tener un hijo afectado ca de 25% (homocigoto), 50% de que 

nea portador y un 25% de tener un nifto sano , 

En 1985 se publica que medJante el ueo de enzimna de restricción 

fue poaible aislor marcadores de DNA relacionados con el gen de FQ 

localizados en la región 7q22/31 (brazo largo del cromosóma 7) 

(4). 

Son tres las alteraciones bioqutmlcaa descritas on la FQ: 

Un bloqueo del tranoporte uniónico en laa células epiteliales 

de las glándulas audor[parae, además de un transporte anormul 

del calcio celular. 

Se presume la existencia de factores específicos de FQ causan

tes de una motilidad ciliar alterada, as{ como un bloqueo en la 

reabsorción de NaCl a través del conducto audoríparo. 

Olucoprote{nas mucosae estructuralmente anormalea. 
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Les menifestnclonee de eataa anormalidades son: 

Concontraci6n elevada do iones inorgtinicoa en laa secreciones 

de las gl!ndulna serosas. 

Hiperviecosidad de las oecreciones de lea gltinduloa mucosas, 

produciendo obetrucci6n secundario y pérdida de la función gla~ 

dular; esto, aunado o incapacidad pura el aclaramiento mucoci

liar cauea colonlzaci6n pulmonar crónica. 

l) Alteraciones en las mucoprotolnas. 

Un nivel aumentado de fucosa y galactosa en el lado carboxilo 

de lee cadenas de las glucoprote{naa mucosas so ha reconocido. 

Incremento en el entrecruzamiento de grupos aulfhidrílo puede 

ofianzar la unión lntormolecular. 

Incremento de lo sulfatación de cadenas de carbohldratoa. 

Otros factores que intervienen en In viacoaidad del moco apar

te de laa glucoprotcínns son: la concentrnci6n de ion hidr6aeno, 

calcio, albúmina y agua. 

2) Control auton6mico. 

La hiperproducc16n da glándulas mucosas ea el reflejo de la re~ 

pueatn aumentndn n la estimulaci6n colinérgica. 

Loe receptores nlfa Bdrenérgicoa tnmbién reaponden cxageradnmen 

te, pero el estimulo betn ndrenérgico puede mostrsr una reepue~ 

ta hnbitunl, disminuida o nula. 

3) Alteraciones en el transporte i6nico. 

En pacientes con FQ hoy un aumento del potencial eléctrico tren~ 

epitolial, lo que conduce a un bloqueo en el transporte de clo

ruros a través de loa canales de membrana, el cual se reali~n 

de manera habitual gracias a diferentes gradientes el6ctricos. 

Esto explicnrla la elevada concentraci6n de electrolitoa en su

dor. 
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En pacientes que conservan una Cunc16n pancreática residual se ha 

observado disminuc16n en la secreción de Cl y bicarbonato (l,2,·3, 

5 y 6): 

Loe cambios anat6micos son variables dependiendo de la aravedad del 

ataque. 

En general las glándulas audor!paras no se encuentran alteradas. 

PULMONAR.-
Al nacimiento el tejido pulmonar tiene un aspecto normal. ConCorme 

el tiempo avanza lea células cnliciCormes muestran hiperplAala con 

acumulación de moco. 

El epitelio surre cambios metap16sicoa con deeorganizacl6n y p~rd! 

dñ ciliar como resultado en parte de la deCiciencia de vitamina A. 

Los bronquioloa eat6n distendidos y la capa de células colurnnnres 

ne transrorma en epitelio escamoso, 

Al trastornarne los mecanismos de defensa crean un ambiente óptimo 

para la invaoión de microorganiomoo, 

Los fenómenos sucesivos incluyen necrosis de lao paredes y sobrevi! 

ne dilatación, a lo que se denomina bronquiectanio. 

En, su interior contienen exudado inflamatorio agudo o crónico, c6-

lulas descomadao del epitelio de revestimiento y úlceras, 

En procesos de mayor duración, se presenta fibrosis parietal en 

bronquios y bronquiolos y fibrosis peribronquiolar. 

En el tejido de granulación ne desarrolla una red vascular que co

munica las ~rterias bronquiales con las pulmonarea, alterando la 

relación ventilación perfusión. 

Macroscoplcamente el tejido pulmonar puede presentar cambios t!pi

coa de bronconeumonía, abscesos pulmonares, bulas subpleurales que 

pueden condicionar un colapso pulmonar, En ocasiones el otrnpomie~ 

to de aire por los tapones mucosos pueden dar el aspecto al pulmón 

de enfiaematoeo, pero con el bloqueo completo de la vlo por moco se 

desarrollan zonao atelectásicas (51), 
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PANCREAS.-

Laa anormalidadea pancreAticas eat6n preeentea en aproximadamente 

80% de loa pacientes. En loa casca leves hay solamente ncúmulo de 

moco en loa pequeftoa conductos con dilatación de glándulas ex6cri-

nas. 

En caeos m6a avan~adoe, loa conductos eatAn totalmente obetruidoa 

causando atrofie de las glAndulaa ex6cr1naa y fibroela progresiva; 

aunque loa islotes no se encuentran afectados eat6n rodeados de t~ 

Jido fibroso y graso. 

La metaplasio escamoso de la capa epitelial de loa conductos del 

p6ncreaa ee acentúa m6o a conaecuencia de la falta de nbeorci6n de 

Vitaminas lipoaolúblea, cspec!ficnmante de lo vitamlnn A. 

Macroacoplcamente se observa el páncreas pequeno, delgado y de ma

yor conaietoncia. 

HIOAOO,-

Los canaltculoe billaree eet6n Obstrufdoe por material mucoeo, el 

conductillo biliar prolifera y ee desarrolla fibroeia portal con 

infiltración de células mononucleares periportales. 

En etapas terminalee el hígado eo hace duro y nodular. 

Les alterecionee hepdticne se han descrito aegún ílobins en ol 

30% Y según Neleon en el 25% de loa caeos¡ de estos el 2% sufren 

hipertensión portal. 

VESICULA BILIAR.-

Puede eer hlpopldeica conteniendo material mucoso y en ocaeiones 

puede preaentar litieeie¡ en sus paredes sr. distingue 

escamosa. 

GLANDULAS SALIVALES.-

metaplneia 

Muestran dilatación progresiva con retención de eecreciones, ade

mée obetrucclón focal con dilntnc16n de los conductos. 

En casos mée aeveroa hay attofia y fibrosis poriductal. 
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SENOS PARANASALES,-

Tamb16n se encuentran ocupadoe por moco y con hipertréfia e hiper

pl4eia de elementoe aecretorea (51), 

~-~-~!_[_!_§._!_~_f_!_2_~-~-~-----f_1_l_!!_l_Q_~-~-~-~ 

PULMONAR.-

La morbt-mortaltdad en FQ ea generalmente determinada por la se

veridad de la ofecct6n pulmonar, 85% de loa pacientes ·tienen cuadro 

cl!ntco pulmonar. Su 1ntcto ea temprano. 

El e!ntoma mAa comUn ea la too que en un Principio ea aeca, aisla

da, volviéndose más tarde frecuente, productiva, cró11ica y paroXÍ! 

tica; más que nada matutina o después de alguna actividad, 

La expectoración ea eepeaa, adherente y fétida, Frecuentemente se 

ecompaffa de aibilancioe que pueden hacer pensar en bronquiolitta. 

Otros desarrollnn cuadros de bronconeumonín de repetición desde c

tapne temprnnna de lu vida. 

Conforme la enfermedad progresa, nparecen hiperinouflnción, eeter

toree, ne notn intolerancia nl ejercicio, respiración acortada y 

rápida. Se obaervn disnea progrceivn. Luego npnrccc cianoein que 

en un inicio ce discreta e intermitente, vietn en labios y dedos y 

después se hace permanente. 

Loa hallazgos físicos incluyen nu~ento del diámetro ontcropoetertor 

del tórax, hiperclaridnd pulmonar, eotertores diseminados o local! 

zados y dedos en palillo de tambor (l,~Q). 

COMPLICACIONES RESPIRATORIAS.-

Sinusitis.- Es muy frecuente la afección de loa senos paranaealee, 

el cual produce persistente dolor frontal y maxilar. 

Loe organismos aislados más comunmente son: Paeudomonns aerugino

sa, Haemofilua influenzac y anncrobion. 

P6lipoa nnaalea.- Ocurren en un 7 a 27% de loe individuos. Son di~ 

tintos de loa pólipos por atópta. A peanr del tratamiento reinci

den. 
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Infocci6n pulmonar.- La colonizac16n bacteriano, favorecida por el 

estancamiento de aecrecionea es lo complicación más persistente en 

esta pdtoloaía. 

En un principio al describirse la enfermedad el gérmen implicado 

era Estafilococo aureue: sin embargo en la actualidad diferentes 

tipos de Pseudomonoa ocupan un lugar importante en un estadio nva2 

zodo. 

Se desconoce porque estos gérmenes atacan a loe pacientea; ambos 

tienen factores de virulencia bien definidos y oon caRoces de inh! 

birla actividad antlbióticn, pero parece ser que condiciones en 

el medio ambiente dentro de la vio aérea ayudan a ou crecimiento, 

Otras bacterias se han encontrado involucradas. 

MICROORGANISMOS AISLADOS EN EL ESPUTO 
DE PACIENTES CON FQ. 

Organiemo 

Peeudomonae oeruginoaa 
Eetafilococo aureuo 
Pseudomonaa cepacia 
Haemofilua influenzne 
Klebsiella 

Incidencia 

70% , .. 
20% 
20% 

•• 
La colonización múltiple ea común. 

Fuente: Macluoky IB, et al. Cyatic 
Fibroeie: An Update. Pcdiatric Rev 
Commun 1987¡87:343-389. 

Se cree que en combinación con infección viral, la adherencia d~ 

Paeudomonaa a lao células de la mucosa ea mayor y puede hacer que 

la bacteria aea más patógena. 

Una vez que Paeudomonaa (Pe,) ee establece en el árbol respirato

rio, loa exopoliaacñridoa que cubren las colonias promueven la a

dhesión a la pared bronquial y/o impiden la pen~tración de células 

fagoctticaa. 

No se ha descubierto un defecto inmunológico específico que altere 

la reepueata contra la bacteria¡ móe bien parece que factoree pul

monaree !ocalee y productos enzimáticoe del gérmen evitan la erra

dicación, 
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Cuando el material antigénico es de alto peso moleculer, estimula 

la formación de nntlcuerpoa y por lo tanto la desnaturalizac16n. 

En cont'rnste, plgmontos de bajo peso molecular como piocianina, 

escapan a la detección inmunol6gicn continuando su mecaniamo de a~ 

ci6n, siendo capaz de inhibir lo octivnci6n de linfocitos y el m~ 

vimiento ciliar, lo que trae como resultado falta de estimulaci6n 

de macr6fagoe alveolares. Cuadro A. 

Estos son reemplazadoo por neutr6filos activados que contienen e

lustasa y cntepsinn que producen daílo pulmonnr, ya que loa inhibi

dores fisiológicos de protennas son inactivados previa°mente por ª!! 

zimos de Pn. 6 se encuentran en cantidad insuficiente. 

Ln presencio de complejos inmunes esta relacionado con un progrea! 

vo dafto tisular. 

Por otro parte, Pe. cepocia ha tenido un incremento importante en 

loa pncientea con enfermedad avanzada. Esto puede colonizar cr6nt

camcntc al tracto respiratorio sin tener manifestaciones clinic~s 

ó bien puede causnr una rápida doscompenaación pulmonar que lleva 

a la muerte (7,9,10), 

Lea exacerbaciones en FQ ocurren máe en el ocaso de la enfermedad. 

Se caracterizan por un aumento en la toe, cnmbioa en lea caracte

riaticaa del eaputo, poatrac16n, anorexia, pérdida de peso y dis

minuci6n de ln tolerancia al ejercicio. Ea rara ln detecci6n de 

fiebre, solo en cuadros por espacia existe hiperpirexia y una se

vera falla pulmonar, lo que explica su alto Indice de mortalidad, 

60%. Loa deterioran agudos no solo se relacionen con etiologiea 

bacterianas, sino vlrnles también (virua slnciclel renpirutorlo e 

influenza A) (9). 

Bronquiectasias.- Dilataciones de bronquios y olveolon son el re

sultsdo del daño que produce le invasión bacteriana. Su localiza

ción habitual es en todo el parénquima, son progreeivas y severas. 

Estas retienen gran cantidad de moco perpetuando el cuadro infec-

cioso. 
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Do largo, dolor 6seo e inflamación. Un porcentaje de pacientea pu! 

den deeorrollar sinovitis persistente y enfermedad erosiva. 

En ocasiones se ha e11contrsdo artritis rcumotoido, 

Cor pulmonele e insuficiencie cardiaca.- Acidosis, atelectAsias, 

retención de bióxido de carbono e hipoxiu pueden llevar al cor pul 

monale, Se manifiesta en 70% de los casco, con hipertrofia ventri

cular derecha, cianosis, taquicardia, hcpotomcgalin, tos, disnea, 

1nsurgitnci6n•yugular, edema y aumento en la frecuencia reepirato

ria, La falla cardiaca se e~tnblece durante la exacerbación do s!~ 

tomas pulmonares y su pronóstico es malo, Cllnlcomente ea d!flcll 

la detección de elln, por lo que ee necesorio utilizar e!lltudios de 

gabinete tolos como ccocnrdiogrnme o medicina nuclear, para valo

rar la función ventricular. 

Insuficiencia respiratoria agudo.- Es rora en los pncientco con FQ 

y generalmente esta neocinda a enfermedad viral. 

Es más común la ineuficiencia reepiratorla cr6nlca. Inicialmente 

el paciente compensa su disfunción respiratoria aumentado la vent! 

lución minuto pero a pesar de ello hay retención de co 2 que se ha

ce müs evidente conforme a la evolución, 

GASTROINTESTINAL.-

Debido a la obetrucción pancreática que puede ocurrir in utero, hay 

pérdida de la función oxócrlnn que so traduce en diaminución de la 

necreción, disminución de la concentración de enzimas (tripsinn, 

lipnea y nmilnsn) y bicarbonato, aún en pacientee sin eeteatorrea, 

Del 80-85% de los enfermos muestran ineuficiencla (12). 

Ln consecuencia es unn mnlabsorción de grasas y prote!nae, causan

tes de distensión abdominal, flatulencie, dieminuclón de la masa 

muscular, calda on la curva pondo-estaturnl n posar de une ingesta 

voraz, ns! como evacuaciones nbundnntcn, malolientes y grasosas. 

Evidencia clinica y bioqu!mica do deficiencia de Vitaminas liposo

lublee (A, D, E y K), ndem6s do otroa elementos pueden hacerse Pr! 

sentee. Ver tabla No. l. 
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. 
TABLA l. NUTRIMENTOS ESENCIALES DE IMPORTANCIA EN PACIENTES CON FQ 

Nutrimento esencial 1 

Energía 

Acidoa grasos aaencialeet 

Prote!nael 

Vitaminas liposolubles: 

Vitamina A 

Vitamina D 

Vitamina E 

Vitamina K 

Vitaminas hidroaolublea: 

Vitamina e 12 

Oligoelementos: 

Zinc 

Fierro 

Selenio 

Cobre 

. . . 

Evaluaci6n1 

Peao, talla, graso subcutánea, 
excreci6n de grasa después de 
3 d!oa con dieta especial. 

Nivel plAemotico de Acido lino-
16ico. 

Nivel e6rlco de proteinaa y al
búmina (en nueenclo do hepatopa 
tía o cor pulmonale), -

Nivel sérica de vitamina A 

Nivel sérico de caicio, f6aforo 
y foarotaaa alcalina, nivel de 
25 hidroxlcolecalciferol, Rx de 
hueeoa. 

Nivel eérlco de vitamina E, por
centaje de hem6lisia y creatinu
rie. 

Prolongac16n de TP y TPT. 

Nivel sérico de la vitamina, ane
mia megolobl6otica, médula óseo, 
pruebe de Schilling, aumento de 
metllmaloneto y homoclete[no en 
orina, 

Nivel pláomotico y en cabello. 

Hemoglobina, hematocrito, nivel 
sérico de hierro, captac16n to
tal de hierro. 

Nivel plásmotlco 

Nivel plasmático 

Fuente: Chaae P, Long M, et al. Cyatic Fibroaia and malnutrition 
J Padiatrica 1979; 9St 338 (13). 
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Energía.- Se hace patente por la falta de elevación pondo-eetatural. 

Acidos 
0
grnsos esenciales.- Los efectos carenciales son lesiones de! 

csmativas cut6neas, trombocitopenia, mayor susceptibilidad a infec

ciones y retraso del crecimiento. 

Proteínas.- Se puede manifestar como parte de la desnutrición calo= 

rica-proteica, además como hipoalbumlnemla, edema y anemia. 

Vitaminas lipoaolubles.-

Vitamina A.- Su deficiencia altera lea capas epiteliales pulmonares, 

intestinal y pancreática, 

Clínicamente se exprese como pobre crecimiento, hiperqueratosis fo

licular, pobre visión nocturna, opacidades corneoles y abombamiento 

de la fontnnela. 

Vitamina D.- Ea poco habitual que su fsltn se muestre en forma de 

raquitiamo en FQ, da más común una pobre calcificación ósea. 

Vitamina E,- Anemia, edema y necrosis muscular focal son producto 

de la auaencia de esta vitamina. 

Vitamina K.- Esta hipoavitominosia, puede ser secundarla a ingesta 

disminuida, malnbaorción, alteración hep6tico y disminución en lo 

einteaia intestinal por bacterias, Las manifestaciones son hemorra

gias subcutáneas y alnrAamicnto del tiempo de protrombina. 

Ileo meconial.- Cerca del 10% de loa recien nacidos con FQ presen

tan obstrucci6n del ileo por meconio debido a la hiperviscouldad 

de las secreciones; lu porción proximal del sitio afectado se en

cuentra distendido mientras que le parte distal esta atréeica. 

En un periodo de 24-40 hre aparecen signos de obstrucción intes

tinal: diatensi6n abdominal, vómitos y nuacncin de evacuaciones. 

!leo meconial equivalente.- Consiste en cuadros oclusivos l"ecurren

tea en pacientes con eateutorren. Su frecuencia aproximada ea de 

10-40% (14,15). 

Las secreciones enteralea anormales, además de grandes cantidades 

de materia fecal alteran el periataltiemo provocando constipación 
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La falta del reemplazo con enzimas pancreáticas, infección del 

tracto respiratorio superior o un cambio en la dieta ae han rela

cionado' con el deaarrollo de ileo meconial equivalente. 

Se refiere dolor abdominal tipo cólico recurrente, masaa palpables 

y en algunas ocasionea sintomatolosia obstructiva parcial o total. 

Reflujo gastroeaofágico.- Diafegia, dolor eplgáatrico, sangrado de 

tubo digeatlvo y aún estenosis están presentes en estos pacientea. 

su incidencia no se conoce. 

El efecto mecánico de hiperinauflaci6n pulmonar, deprime el dia

fragma y ensancha el diámetro esterno-vertebral, además la presión 

intrsabdominal se incrementa durante loa accesos de toa causando 

incompetencia de loa mecanismoa anti-reflujo (16), 

Varioa medlcamentoa utilizados en FQ reducen la presión del esfin

ter esofágico inferior contribuyendo a la enfermedad por reflujo. 

Intususcepción.- La dificultad para el paso de las hecea a trav'a 

de la válvula ileocecal dan origen a esta Complicación, 

Intolerancia a la lactosa.- Se plenas que se relaciona a la atro

fia de la mucosa causada por desnutrición. 

Prolnpso rectal.- Ocurre con una frecuencia de 20%, siendo las edR

des más afectadas entre los seis meses y tres años. 

Se explica por una hipotonia muscular secundaria a desnutrición, 

por la motilidad intestinal anormal asociado a esteatorrea crónica 

e incremento de la presión intraabdominnl durante loa accesos de 

toa, 

Pnncreatltis.- La inflamación recurrente de este órsano puede pre

sentarse aún en pacientes con función pancreática reRidual. Es 

causa de dolor abdominal crónico en adolescentes y adultos jovenes. 

Enfermedad hepatobillar.- La afectación hepática se encuentra en 

un 2 a 5%: es durante el periodo neonatal que se expresa como icte-
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ticia obatructiva debido al taponamiento de loa conductos biliares. 

La duración aproximada ea de 2 a 6 meses. 

Posterior a esto loe cambios anatómicos producidos por la fibroeie 

culminan como cirrosis biliar focal que es caracter{etica de FQ y 

ae puede observar en el 10% de loa pacientes mayores, 

Eateat6eie hep6tica.- Con una frecuencia de J0-60% ea ~l resultado 

de lee alteracionea nutrlcionalea. 

Colecietitia, colelitiaaia ae aeílolen en un 30%. 

ENDOCRINO,-

A pesar de loa cambios hist.ológlcoo que oufre el páncreas, la fun

ción end6crina ae conserva en ocaeionea. 

Sin embargo, curvas de tolerancia a la glucoaa pueden ser anormales 

en el 40% de loa afectados con FQ y solo en 1 a 2% desarrollan uno 

franca diabetea ccneral1"enLu doopuóa de los 10 oílos. 

Se ha demostrado una baja concentracion de insulina en dichoa enfe~ 

moa debido a hipofunci6n celular. La respuesta aumentada a insulina 

por loa tejidos periféricos múa un aumento en el número y afinidad 

de loa receptoreo se sugiere como probable etiología. 

Ea muy raro que Be desarrolle cetoacidoaia, esto ao deben la redu~ 

c16n de la ingesta de graaaa y a la incapacidad del páncreas para 

producir glucúgon. 

Concentraciones elevadas de hemoglobina glucosilada y retraso 6 di,!! 

minucl6n ~n la concentración de pcptido C han sido reportadaR, lnd! 

cando una falla en la reserva de las células beta y diamlnuci6n 6 

alteración de la liberación de insulina (17), 

Estudios in vitre seílalan falla en la opsonizac16n, adherencia de 

ncutr6filoa, quimiotaxis, fagocitosis y actividad bactericida en 

presencia de hiperglicemia. Esto puede producir aumento en la pre

valencia y severidad de la infección respiratoria. 

Como resultado de la mayor sobrevida en los pacientes, reportee de 

microangiopatía retiniana d\abétlca ahora han aparecido, 
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CRECIMIENTO.-

En la d.eunutrici6n cal6rico-protiica QUA ª" manifiesto en FQ 108 n! 
velea de somatomedlna aon bajos en con1paraci6n con un nlvel tle hor

mona del crecimiento (HC) alto. 

Se cree que la supresión de producción de aomatomedlna (SM) repre

senta un eufuerzo para ahorrar energ!a en los procesos anabólicos 

Y satisfacer laa demandas de loa 6rganos vitales. 

Las acciones periféricas de HC en el crecimiento óseo y cartilagi

noso están mediadas por una familia de factores simil~res a insuli

na, lea somatomedinau; la disminución de le concentración plesm6ti

cs de estas péptldas durante lo deprivsción calórica pueden apare

cer como una respuesto adaptativa. 

Mña estudios mencionan un retardo significativo en al crecimiento 

n~n con títulos normales de HC y SM, aunirlenda que el eje hipot6-

lamo-hipófisis-SM es normal en FQ (18). 

Otros pi~n~an que hay un defecto primario en lo~ receptares de SM 

6 resistencia terminal a la acción de SM, resultado de l1ipoxla ti

sular y una anormalidad genética o nutricional en el metabOlismo 

de glicoaaminglicnnes y condrocitos. 

APARATO REPRODUCTOR.-

Por lo rc~ular existe un retraso en la maduración sexual. 

En lee mujeres es frecuente ia dilatación de gl6ndulas mucosos cer

vicales. 

En vnroneu, los derivados del 1i1esonefros eat6.n generalmente malfor

mados a causa de obatrucclón del mioma por secreciones nn6mslnn en 

lse primeras fases de la vidn fetal. 

Los cuerpos y col~s de loe epld{dimos son enormalea o ausentes; loo 

conductos deferentes están ntré~icoe o no existen y las ves!culae 

seminales est6.n dilat~dou u faltan. 

En contraste, la próstata y loe testículos revelan una histolog!a 

de apariencia normal (l,51). 

La infertilidad afecta a m6e del 95% de adultos masculinos con FQ a 

causa de a~oospermia. 
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Embarazo,- La fertilidad femenina disminuye al 20%. 

No ae ha documentado deterioro pulmonar durante la gestaci6n pero 

durante el trabajo de parto y expulai6n puede haber compromiso ca~ 

diorreepiratorio, 

ALTERACIOH EH, LIQUIDOS Y ELECTROLITOS,-

Durante lea etapaa csluroaaa del afio loa paclantea corren el riea

ao de padecer deehidratoci6n hlponatr6mica. 

Como ae puede obaervar, la eintomatolog[a ea variada de acuerdo a 

el grupo de edad al que pertenezca el paciente (19), 

MANIFESTACIONES CLINICAS MAS FRECUENTES DE ACUERDO A DI

FERENTES GRUPOS ETARIOS, 

0-2 af'!oa. 

lleo meconial 
Ictericia Ohatructiva 
Oeahidrataci6n hlponatr6-
mica, anemia e hipoprotel 
nemla -
Sangrados 
Alcal6aia metabólica 
Detención de peao y talla 
Eateatorrea 
Bronquiolitia 
Neumonía estnfilococica 
Prolapso rectal 

Mayoree de 12 años 

Enfermedad pulmonar cróni
co 
Dedos en palillo de tambor 
Curva de tolerancia a la 
glucosa anormal 
Obstrucción intestinal re-
currante 
Pancrentitis recurrente 
Cirroala biliar focal 
Hlpertenni6n portal 
Litiasis vesicular 
Diabetes Mellitus 
Azoospermia 

2-12 ar.os 

Neumopat[a recurrente 
Bronquitis 
P61 ipos nasales 
Intuauscepclón 
Deanutrici6n 
lleo meconial equiva
lente 
Deflcienciaa vitamlnicas 
Sinusitis crónica 
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La creaci6n de diveraoa sistemas de eveluaci6n clinico-radiolO¡lca 

en onformoa con ·FQ han aparecido con lo ~inalided de conocer le e

vol uc i6'n de cada caao, 

A contlnueci6n ee muestra le escale de Shwachman, una de lee m!a ~ 

tilizadae paro este fin. 



EVALUACION CLINICA Y CRITERIOS DE ESTADiflCAClON PARA PACIENTES CON flBROSlS QUISTICA (20,30). 

Puntos 

25 

" 

lS 

Actividad 

Actividad completa 
Tolerancia normal 
al ejercicio y re
sistencia 
Desarrollo motor 
norr:ial 
Personalidad y 
dis?OSición normal 
Rendi111iento escolar 
normal 

Limitación discre
ta de actividad in-
tensa. 
Fatiga al final del 
d[a o despu~s de e
jercicio prolongado. 
Disminución de ener
gía. 
Desarrollo motor en 
rango bajo o normal. 
Ocasionalmente irri
table o pasivo. 
Buen rendimiento es
colar. 

fatiga posterior a 
esruerzo ó ejercicio 
Moderado rendimiento 
escolar. Pu~de des
cansar voluntarlamen 
te. Moderadamente iñ 
activo sin esponta-
neidad. Discreto re-

Examen fisico 

No hay tos 
Pulso y respiración 
nor111ales 
Sin evidencia de en 
fisema, Auscultación 
pul,.onar normal 
P"stura normal 
Sin hipocratlsmo di
gital 

Tos seca ocasional 
garraspeo. 
Pulso y respiración 
normales en reposo 
Enfisema leve, oca
sionalmente ruidos 
respiratorios áspe
ros localizados. 
fase espiratoria 
prolongada o ronca. 
Po~tura normal. 
+/- hipocratismo ó 
hipoeratismo resi
dual no progresivo. 

Tos crónica r:iodera
da, no repetitiva, 
al levantar::e, des
pues de ejercicio, 
llanto y ocasional
r:iente durante el 
dla, No hay tos no~ 
turna. Pulso y res: 

flutrición y crecimiento 

Mantiene peso y talla 
sobre PC 25 ó compati
ble con la de padres. 
Mase 1 tono muscular 
normal 
Grasa subcutllne~ nor
r.ial ,buen apetito 
E\·acuaciones forr.iadas 
y nor::iales o casi nor
r:iale~. 

Maduración sexual nor
mal. 

Mantiene peso y talla 
sobre PC 10 ó discre
tamente por debajo de 
la de los padres. 
Masa y tono euscular 
normales. 
Grasa subcutánea dis
c:inuida. 
Discreto retardo en la 
la maduración sexual. 
Apetito normal. 
Evacuaciones más fre
cuentes y discretamen
te anormales. 

Mantiene peso y talla 
sobre PCJ ó discreta
mente por debajo de la 
de lo~ padres. Peso ba 
jo pera la talla -
Mediar.o tono y masa 
muscular. Grasa subcu
tánea deficiente, abd~ 

Radiología 

Sin hiperinsu
flación. 
Sin presencia 
de lineas den
sas. 
Sin infiltra
ción o atelec
tesias. 

Hiperinsufla
ción 111!nh1a. 
Reforzamiento 1 

broncovascularlll 
m!ni~o. ~ 

Sin infiltra- 1 
ción ó atelec
tasias. 

Moderada hiper
lnsuflación. 
Incremento del 
diá111etro AP. 
Pulmones más ra
d i ol ucen tes. 
Diafragrnas mode
radamente depri-



EVALUACION CLINICA Y CRITERIOS DE ESTADIFICAClON PARA PACIENTES CON FIBROSIS QUISTICA (20,30). 

Puntos 

25 

20 

15 

Activid11.d 

Actividad complotn 
Tolorancin normal 
al ejercicio y re
sistencia 
Desarrollo motor 
normal 
Per11onalld11.d y 
dispoaictón normal 
Rendimiento escolar 
normal 

L1m1tacl6n discre
ta dn actividad in
tensa. 
Fatigo al final del 
dls o denpu6e dn e
jercicio prolongado. 
D1sminucl6n de cnor
gl 11. 
Deaarrollo motor en 
rango bajo o normal. 
Ocasionalmente Irri
table o pasivo. 
Buen rendimiento es
colar. 

Fatiga posterior a 
esfuerzo 6 ejercicio 
Moderado rendimiento 
escolar. Puedo des
cansar voluntariamen 
te. Moderadamente tñ 
activo sin asponta-
neidad. Discreto re-

Examen Flalco 

No hoy too 
Pulso y reeplrac16n 
norma lee 
Sin evidencio de en 
fisema, Auecultec1Ón 
pu1"1onar normal 
Pt:tatura nornnl 
Sin hipocratlemo dJ
gi tol 

Toa seco ocnalonal 
gnrrnap<!O. 
Pulno y rcaplroción 
normnlea en r~pooo 
Enflnema leve, oca
aJonolmente ruldoa 
rcnplratorloa 6npc
ro.a locallzndoo. 
Fil.Oc cnplrntoria 
prolongndo o ronca. 
rontura normnl, 
+/- hlpocrntlamo 6 
hlpocrntis"1o rcei
dual no progr~oivo. 

Toa crónica modera
da, no repetitiva, 
al lcvnntarne, dea
puóa de ejl!rclcio, 
llanto y ocnntonnl
mente duronte .. 1 
din. tlo hny toa no'l 
turno. Pulao y rea: 

/lutrlción y croclmiento Radlolog[n 

Mantiene peno y talla Sin hlperlnau-
oobre re 25 6 compoti- f'laci6n, 
blo con la de padree. Sin prenencia 
Maea y tono muscular de lfneoa den-
normal eaa. 
Grasa aubcutAn"~ nor- Sin lnf'lltra-
mal,buen npctlto c16n o atelec-
EvecuneJonen formndna tnatea. 
y normolcs o cent nor-
mnlen. 
Mndurnc16n sexual nor
m11l, 

Mantiene pe110 y tnlla 
sobre pe 10 6 discre
tamente por debajo de 
In du lo!! pndren, 
Mnsn y tono muncutar 
normalen. 
Grnnn nubcutánoa din
mlnu [dn. 
Dlncrcto retardo en la 
ln maduración eexunl. 
llpeti lo normol, 
Evncunciones más fre
cuenten y discretamen
te nnormolcn. 

Mantiene peno y talla 
sobre PC3 6 dlscretn
ment~ por debajo de la 
de loo padrea. Peno bn 
Jo pnra la tolln -
Mediano tono y mnnn 
muscular. Grnns subcu
tánea deflcillnta, abd2 

lliperinnufln
ción mínima. 
Reforz:amlento 
broncovn .. culnr l\l 
mínimo. ~ 

Sln infiltrn- 1 
clón ó ntelec
toalan. 

Moderada h1per
l nsuflecl6n, 
Incremento del 
di6melro 111', 
Pulmones máa ra
d iolucenteo. 
Dlnfragm11a mode
radamente deprt-



Punto• 

10 

• 

tardo 111otor. 
Pas1vo a il"rltable 

ActlVldad fleiCA y 
tolerancta al e.jer 
ciclo llm.1t11.da. -
IHencie. poAtertor lll 
eJare1elo, Moderado 
retardo 111c>tor. In
qute~o 6 Jrrltable, 
perezoao ci indlf•
rente. Po~re rend! 
l!llento e.11eolar, 

L1mitAci6n •evera a 
lo. aettvJdad. 
Dianea y ortopnea. 
lnactt.,o. eonrtnado 
e cnm• o eilta. Mn~ 

oi6n di•crtitamente. 
at1111en&ad1:1s. lnero
mento en Uiámetro 
AP del t6rAit y de
preat6n de 10.11 at~ 
traamae. R~eplrA
c16n ruidosa, rtida 
ocnalonalmente ~a
tertoree l~calt~a
doe, roncoe 6 a•l
b.11ntea. ttombro.11 re
dondeadon y nleva
dc>e. Hlpoeralin~o 

i .. 2 •• 

Tos cr6oíea, rreeueo 
temeotc repet1t1Vn, 
pt"nduc ttv11 ~ rn.rGll>f'n 
te partl)ffattca, -
Pulso y tcsptraetón 
etevadament~ modera
das. Enrtao~a mador~ 
da a aevero con de
farmt d~d to~ñelcn, 
EBterlores roncantea 
6 uilbaoton, frecucn 
temeoto d1zt~m!no.ilan7 
Hombros redonde~aoR 
con la cabeza hnctt1 
adelante. 
HJpocratlamo 2-3 •· 
Us~nlmente ct~na~ia. 

r~- nevera, paro•Is
tt~a, (r~cuont•• y 
productlv~. a~actodn 

frecuentc~ente ~un 
v6~1t~ ~ hc~optlsia. 

man li~ernm~nte diaten
tendldc:i. Madtirac16n ae
~ual ratsrd~da. Med1nno 
spetltc. f:Y¡!ll:C11actonl!'is 
us~almeote enormalea. 
ab\1ndant:es, Tloton oea
at1>nol1<,ente, f'o!lSdao p~ 
1 o f'o1·m11dse. 

Poeo y tallo debajo ~e 
ln PC 3, pes~ Pajo pa
ra la tnlla. Pobr" to
no y mAsa mu~cular con 
msrcnda def1~lencta de 
1a ersaa sub~ut6nen y 
dlet~neJ6n o~domlnnl 
mode t'ndn, llipore" 1 a. 
Falla ~n lo madur~cl6n 
llO>CUb} • 
Evo~uacionen anor~ol"ª• 
fétjdns ~ P.ra~ano~. 

Halnutri~a con talla ha 
Jo, moMa muacular po~uC 
~a e hlp~tr6flco. Aueeñ 
cla de grasa ~uhcutdnei 
Abdomen glciboii.o, lnCllP.!! 

111fdoa, lncr<1-
111nnto del re~ 
f1:>ñl\misnto 
hr'oncovuscular 
Atelect-1u1Jo.4 1!-n 

parche.e 6 loca
eii.1 l~Dctn". iofil 
trar.16n tra~sit~ 
rl« oco.11>ional, 

Marcada hlperln
nuflac16n. More~ 1 

~~~!:~~~m~;~ºo;~ ~ 
frD-gma~ mnrc<Hlo: 1 
~ente d~nr-1m1Uoa 
Enaonch~mtcnto de 
lo BJ lllfltn cnrdl,!! 
~a. At~}ccta,!il1u:1 

lohBr<.·s. o .11e;1men
toa locnl!:t11o101"1 
ocaalor1.1~t.,.a. 

Cn~h1os ext~naos 

6 tH!V~ra h1per1n 
auflacl6n.Ateleé 
•do.11 1otiorca 6 -
muy eKt~naaa, A~ 



Pt.tntoa Actividad 

cado retordo motor 
ap&tlco ó Jrritn
ble, con nulo ren
dlmiento eecolnr, 

E1u.,1nen rl1.1lco 

Tos nocturna. Ta
qutpnea y taquicar
dia. Eníloema ueve
ro {tórax 1nm6vtl). 
&atertoree ílnoa y 
urueaoe aenerali:a
doa, aibJlanctaa. 
PeaplracJ6n ugitada, 
eoplraei6n audible. 
Mala postura. Hlpo
cratlamo 3-A +, el~ 
rioui11. 

llutrlci6n y crecimiento Radiolo&La. 

e\dad para crecer. 
Perdida de peso, Evacua 
cianea volu"lnoaaa, rre 
euenteu, í6tldao con -
grasa. Prolopao rectal 
frecuente. 

plla formo.c16n 
de q¡.t{t1toa, 
For111ael6n de 
bronqui ec ta-
a iao y abae-
11oa. 

N 
w 
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El estadio leve corresponde de 65 a 75 puntos, el moderado de 50 

a 64 y el severo por debajo de 50, 

Se eatableae •n ~ase n antecedentes CnmiliDres 

(presentes en el 20% de loa casos ): sospecha clínica y a la pre

sencia de electrolitoe en sudor elevados que se demuestran en el 

99% de loa casos, 

PRUEBAS DEL SUDOR.-

Desde la década de loa 50, el método confirmatorio de diagnóotico 

de FQ es lo determinación de eloctrolitoa en sudor, 

En 1959 Glbaon y Cooke describieron la prueba cuantitativa del su

dor por iontofor6~is con pllocarpina. Un minlmo de 50 mg, de sudor 

son necesario& para el an6lieis, aunque se prefieren 100 mg, 

So utiliza una corriente eléctrica de 3 miliamperios para llevar 

la pilocarpina a la plol del antebrazo y estimular localmente a 

las glándulas sudoríparas, Después se asea el á~a con agua desti

lada, se coloca un papel filtro y se cubro para evitar la evapora

ción. Se deja 30-45 minutos, se retira el papel, se pean y ea a

grer,a agua deat1ladn, procediendo a ln medici6n (SO). 

Loe pruebne poaitivaa deber6n ser confirmadas y las negativas re

pet1daa. 

Ha~ta los 20 aílos una concantraci6n mayor de 60 meq/Jt. de Cl en 

sudor ea concluyente. En pacientes menores de seis semanas, la es

casa producción de sudor limitan BU valor, 

En relación a esto ae han intentado otraa técnicas que permitan 

conocer el resultado m6s t~mprano. 

Microoamomatrta del audor con pree16n de vapor. 

Esta prueba puede ser realizada en recten nncidoe de thrmino mayo~ 

re& de C d{as sin deah1drataci6n o peso bajo. 

Valorea de oemolaridad mayo~en de 210 mmoam/kg oon diagn6aticoa y 

valorea menores de 170 son normalea. Todos loa recten nacidos ide~ 
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tificadoa con este método deber6n sujetarse m6a tarde a confirma

ción por el ensayo tradicional. La microosmometr!s debe utilizar

se solo en población de alto riesgo (21). 

Actualmente ee est6n desarrollando técnicas rápidas por medio de 

un electrodo ion especifico usando pilocnrpina, pero aún estAn ba

jo investigac.ión (1). 

INDICACIONES DE LA PRUEBA DEL SUDOR, 

Pulmonares: 

Tos crónica productiva 
Neumonía ó infiltradoe cr6ni
cos ó recurrentes 
Bronquiolitie recurrerite 
Bronquiectaaieo 
Atelect6eias 
Hemoptísie 
Infección por Pseudomonas 
mucoide 
Neumonía por estafilococo 

Otras: 

Historia familiar de FQ 
Retraso del crecimiento 
Sabor salado de la piel 
Pólipos nasales 
Postraci6n con el calor y 
elcalóalo hipoclor6mica. 
Pansinusitis 
Azoospermin. 

Gastrointestinales: 

Ileo meconial, atrésia in
testinal, 
Colestaais neonatal persis
ten te. 
Esteatorrea, malabsorci6n 
Prolapso rectal 
Cirrosis infantil, hiper
tensi6n portal, V6rices e
sofágicas sangrantes. 
Hlpoproteinemie m6s all6 
del periodo de recten na
cido. 

Resultados falaoe negativos en la prueba de Gibson y Cooke pueden 

ser provocados por diveraae entidades (22,23), 

Un ligero aumento en loa valores de cloro en sudor son vistos en 

desnutrición pero en cuo.nt·o mejora el estado nutricionul el nivel 

retorno B lo normal. 
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CAUSAS DE ELEVACIONES DE CLORUROS &N SUDOR EN LA NIREz, 

Insuficiencia adrenal sin tratamiento 
Glucogenoaia tipo I 
Fucoeidoeie 
Hipotiroidismo 
Oiabétee Ineiplde nefr6geno 
Dieplasio ectodérmica 
Desnutrición 
Mucopolieacaridosia 
Panhipopituitarismo 

Caeos limite {dudoeoe),-

Valorea entra 50-60 meq/lt, con mínimo enfermedad pulmonar o perei! 

tente runción pancreática eon claalficadoe aquí. Pueden tener otroo 

aignoa como pólipoo naoolee, panainuaitla crónica, enfermedad hepd

tica, cultivo de expectoración positivo para Pseudomonaa mucoide, 

azooepermia y mediciones de diferenciaa eléctricas a través del e

pitelio nasal. &n ocoaionee el d1ogn6atico no ee uclara por lo que 

se tiene que recurrir o estudios genéticos. 

PRUEBAS O& ESCRUTlflIO.-

Múltlplea enenyoo se han intentado para obtener el mejor método, 

perr sin resultadon óptimos (24). 

Lo cunntlficnción de tripelnógeno inmunorreactivo en sangre (TIR), 

ea una de loa pruebaa máa utllizadaa. 

La obstrucción pancreática in utero causa liberación de tripainó

geno hacia la circulación fetal, aumentando la concentrsci6n ean

gu[nca, con lo que ce posible detectar gran número de paclentee, 

cerca del 90%¡ el 10% realanto no ae captan porque coneervan su 

funci6n pancreática dentro de límites normales o bien, muestran 

eatcatorrea, con lo que el valor de tripsinógeno disminuye (26). 

Tambien se debe confirmar el diagnóstico con el método de Gibson Y 

Cooke. 

La especificidad de la prueba es oltn el se realiza entre la 4° y 

la 7• semana de vida extrauterina. 

Más aan la aeneibilidad y especificidad mejoran notablemente con 
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el empleo de anticuerpos monoclonales contra trlpein6geno humano. 
(25). 
El diag,n6atico temprano reduce la morbilidad en loa dos primeros 

aftoa de vida. Sin embargo, otros inveatigadorea niegan tal aaeve

raci6n1 conaiderando que ol costo beneficio ea pobre, pare poder 

recomendar en forma rutinaria el uso de pruebas de escrutinio. 

Otros enaayoa aon llevado& ':'- cabo con el fin de poder estudiar a 

la población abierta. Ejemplo de ello es la medición de la concen

traci6n do albúmina en meconio seco 6 de tripaina fecal, pero nin

guno de loa dos m6todoe ea concluyente (27,2S). 

DIAGNOSTICO PRENATAL·-

Este tipo de examen oe practicado solamente en grupoa de alto rie~ 

go. 

Se hace un anAlialo comparativo de bandee cromoe6mloae entre pa

dree o hijo, mediante la ut111zoc16n de endonucleaana, y por lo 

tanto la localizac16n de loa genca met y J 3,11. Con ello os posi

ble reconocer al 60% de lea familias afectadas. 

En un embarazo subsecuente, el material nuclear se obtiene a tra

vés de una muestra de velloeldadca cori6nicas entre las q y 12 a~

manae de gestación, comparAndoee nuevamente las bandas, con lo que 

se logra identificar a heterocigotoe u homocigotos en el 95% de 

loa caeoo (29). 

Otraa opciones consisten en lo medición de diversas enzimas de loa 

microvalloaidadea intestinales fetales preoentee en el líquido am

niótico de mujeres emborazadae con FQ, Ellas son: gammaglutemil 

tranepeptldaaa, leucinn aminopeptidasa y foafataen alcalina, las 

cuales eet6n disminuidas aparentemente debido n lleo funcional en 

el feto (1). 

La determinación se realiza entre la 17º y la 16º semana con una 

certeza del 95% en la población do riesgo. 

El hallazgo de hiperineuflaci6n pereietente y generalizado, con eE 

grosamiento peribronquial y ateloct6sias en parchee son encentra-
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doa. en etapas tempranea. 

Conf'orme van avanzado loa atntomaa, otrepamiento de aire, bronquieE_ 

tasias en loa 16bulos superiores aon vistas adem6a da depreai6n de 

loa diaf'ragmaa y aumento del d16metro anteropoaterlor. 

Bronconeumonía, atelectóelns lobularea o segmentariaa, quistea, e~ 

aanchamiento ,del cono de ia pulmonar se expresan tardiamente. 

Im6&enes compatibles con neumotórax aparecen como reaultado de la 

ruptura de una buin apical (30}, 

Se ha observado déricit en el crecimiento pulmonar rediol6gico co~ 

cordante con ralla de crecimiento somático (en ocasiones la reia

cl6n nata perdida ya sen por la presencia de hiperinaurlac16n o de 

ribrosia), lo que demuestra que el déficit ea eecundario a deanu

trici6n (31). 

La valoración torácica radiol6glcn secuencial ea importante para 

conocer la evolución del paciente. 

Las placea de senos paranaaalee muestran engrosamiento difuao de 

la mucosa y escaso desarrollo de loa senos en relación a la edad. 

Placea simples de abdomen.-

En casos de ileo se observa dietenai6n de asas generalizada en es

pecial del íleon terminal y c6lon proximal con mucoaa hiperplásica 

redundante que da la imágen de lrregularidndea, Ocasionalmente ae 

distingue ulcaración de la mucosa (14), 

Serie eaófago-gnetro-duodcnol.-

La presencia de ERGE, váricea esofágicoa 6 úlcera g6ot~ica o duo

denal puade ser encontrado. 

Lea radiografías de huesos afectados por oateonrtropat!a pulmonar 

hipertrófica demuestran neoformación ósea. 

ULTRASONIDO.-

El diagnóstico de hipertensión pulmonar o insuficiencia ventricular 

ea dificil en pacientes con FQ, El ecocardiograma, mide el groaor 

de lea paredes, la dimenai6.i de laa cavidades y loa intervalos ai! 

t6licoa; aunque eu certeza diagn6atica no e.a 6ptima ae utiliza co-
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mo auxiliar para evaluar la pro&reai6n do la enfermadad cardiaca y 

con ello el pronóstico (1,32). 

El Ultraaonido abdominal ae utiliza con frecuencia para descartar 

litiasis biliar o bien en cualquier tipo de dolor abdominal. 

MEDICINA NUCLEAR.-

La angiografia nuclear ha permitido conocer el estado de la funci6n 

blventricular, 

Follas eubclinicae ae detectan durante el ejercicio o el descanso 

sin ser alturadaa por la enfermedad pulmonar (l). 

PRUEBAS DE FUNCION PULMONAR.-

El objetivo de realizar las pruebas d~ función respiratorio (PFR) 

ea para evaluar la progresión de lo enfermedad y le respuesta al 

tratamiento. 

La nfectoc16n t;ípica de la FO 011 un pRtr6n obstr•Jctivo que so 1:1\rO~ 

terizn pur ntrnpomiento de aire, obatrucci6n de las v!nn inlcialmo~ 

te pequenns y progresiva alteroci6n de la relación vontllnci6n-µer

fua i 6n. 

,\normal ida de a tempranea oon el incremento del volumen residual en 

relnci6n con ln cnpncidad pulmonnr total (VR/CPT) y disminuci6n de 

la velocidad de loa flujos (1,11,35). 

En estadios uvanzndoo se establece tambión un pntr6n reutrlctivo 

cuando exiate fibro11ia pulmonar extensa pero continúa habir.ndo a

trepamiento de aire, 

La eapirometria particulnrmente midiendo el flujo espiratorio medio 

(FEF 25-75%) ea el parámetro mña útil para el seguimiento del pa

ciente. 

Ineuficlencin pancroátlcn.-

Ln demostrncióndernalnbsorci6n(MA) es neceoarla mediante ln colec

ci6n do ovacuacio11es durante 3 dios administrando una cantidad ~o

necida de grnaou. Normalmente se encuentra menee del 5% de excre

ci6n pero con e11tos pacientes puede ser tan importante como el 20%. 
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Pruebas de estimulsci6n pancreática.-

El sondeo duodenal sirve parn la cuantificación de enzimas y bica~ 

bonato después de una eatimulación máxima pancreática con secreti

na-pancreozimina. Esta prueba no ee realiza en forma rutinaria. 

Otros métodos como las mediciones de actividad trlptica, y quimio

trtpeine en heces 6 isonmilaua pancreática sérica son auxiliares 

en el diagnóstico. 

Por último lo administración de un péptido sintético (betiromide) 

refleja la acción intraluminal de quimiotripaina. Es un índice pa

re conocer la función pancreática ex6crina, 

Estudio químico de la oengre, 

Electroliloe séricoa, calcio, fósforo, rosfatasa alcalina, zinc, 

cobre, inmunoglobulinos, pr-uebaa de función hepática, f'ierro, tie!!! 

poo de protr-omblna y tromboplnstina, pr-ueba de Schilling, niveles 

de vitaminas son complementos en el estudio de FQ, 

El tratamiento requiere de un equipo eficáz en el manejo de esta 

enfermedad multisiotémica. 

Actualmente la terapéutica es paliativa y se dirige a combatir, r! 

traear o impedir algunos de loa efectos secundarios o complicacio

nes do la patología. 

La meta es tratar de desarrollar una vida lo máo apegado e lo ha

bitual, 

Seis son los incieoa búaicoe en ei tratamiento: 

l.- Manejo dietético adecuado. 
2.- Sustitución de enzimas pancreáticas, 
3.- Terapia respiratoria {risioterapia, drenaje postura! e inhalo-

terapía), 
4,- Antibioticoterapia 
5.- Manejo de las complicaciones. 
6.- Ap6yo psicológico. 
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MANEJO DIETETlCO.-

No eat~ oUn muy claro porque al corresirae el catado nutricional y 

la falla de crecimiento, tanto le morbilidad, la función pulmonar 

y la sobrevida mejoran. 

La ingeata insuficiente y uno reepueeta anormal a insulina, Juegan 

un papel béaico en la desnutrición y falla del crecimiento. 

Un incremento en loa requerimientos da energía, la inauflciencia 

pancreática con inadecuado reemplazo de enzimas, el metabolismo a

normal de las salea billares y el desgaste cel6rico p~r la neumo

patia hacen que el paciente aes Vulnerable n lo pérdida de peso. 

Por lo tant~ la dieto deberá a~r olta en calorías, en proteinao y 

suplementada con vitaminas lipooolubles (13,33,34). 

A continuación ee proporciono una tablo con suplementos recomenda

dos. 

SUPLE~lENTOS RF.COMENDAOOS ( 13). 

Energ{a; Se proporciona e través de colaciones, aceites de cadena 

media y polímeros de glucosa. 

Acidoe grosos eecncioles: Aceite de cArtamo (1 ml/k/dia mAa enzi-

mas). 

Prote!nns: Hidrolizodoe de proteínas y una ingestu nntural alta. 

Vitamina A: 5,000-10,000 UI/dla. 

Vitamina O: 400-800 UI/dla, adcm6n de luz solar. 

Vitamina E: Acetnto de alra tocorerol 1 UI/k/d!a, 

Vitamina K: 50-100 microgrnmos diarios por via oral 6 0.5-l mg vis 

parenteral una vez al mes. 

Vitamina a 12 : 0.1 microgrsmos al dia, si hay deCiciencia dur 100 

microgremos cada tercer die por un mes. 

Vitemlnea B y C: Dosis diaria recomendada normal. 

Zinc: 15 mg de zinc elemental diariamente. 

Hierro: 1-2 mg/k/dia para lactantes¡ para niffoa mayores: 10-18 mg 

de hierro elemental diariamente. 

Selenio: 0.05-2 mR de eelenio elemental diariamente 

Cobre; 2 mg de cobre elemental diariamente. 
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Las comidas abundantes en grasa, cremas, quesos y pastelea deben 

ser evitados. 

Loa cambios diet6ticos implican un mayor aporte prot6ico y de car

bohidratoa. 

Las colaciones entre alimentos ea una buena fuente de energía, ea! 

como les leches malteadas 6 yogurt adicionados con polímeros de 

glucosa y saborizantes artificiales. (~5). 

Divaraoa m6todoe de nutrici6n son empleados, lntentdndoae a trav6a 

de ellos alcanzar el nivel 6ptimo ponderal. (33,36), 

1.- Suplementac16n dietética liquida: 

Oran variedad de f6rmulna con alto contenido de calorías están 
disponibles. Tiene mal sobor y requieren de terapia enzimática 
adicional. Les fórmulas predigoridas no lo necesitan pero su 
sabor ea desagradable. En general ca ln terapia menos costosa 
y la menos invasiva, poro la que mt.n frecuentemente ae abando
no, 

2.- Alimentación nasogántrica nocturna.-

Por medio de une eondn de sildstic se ndminietran fórmulas ore 
digeridas. Con ello se logra un buen incremento de peeo y ta
lle en forma segura y efectiva, 
La desinserci6n de la eondn por accesos de toa es frecuente, O 
trna desventajas incluyen distensión abdominal, v6mito e irri= 
tación rino-faringcn. 

3.- Alimentación por gaatrostom1a.-

Eate tipo de técnica se sugiere poro pacientes con enfermedad 
por reflujo gastroeaófoglco, dado que no ae observa aspiraci6n 
o deterioro de la función respiratoria. 

4.- Alimentación por yeyunoetomla.-

Pacientce deonutridos con enfermedad pulmonar moderada e seve
ra tienen buena reapuesta con el método; además hay menos post 
bilidodes de aspiración y por lo tanto compromiso pulmonar. -
Desafortunadamente la instalación de lo sonda ee bajo cirugta. 

Aunque tres tipos de fórmulas han sido utilizadas (elemental, 
aemielementol y no elemontal), no hoy un acuerdo para designar 
la mejor. Parece ser que la semi-elemental ea bien absorbida 
y no requiere de suplementos enzim6ticos, 
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s.- ~utricl6n parenteral.-

Se ha demostrado con ella un significativo avance en la función 
pui'monar y di11minuci6n en el número de infeccionea reapirato
riaa, nal como la corrección de la deficiencia de ácidoa grasos. 
El aumento en la fuerza muscular ae percibe por un incremento 
de peso transitorio y en la presión inspirntoria de las vine 
aéreas, 
Algunos autores pienaan que la auplemcntación parcnteral puede 
adminiatrarue durante lan hospitalizaciones por exacerbaciones 
pu lmonnres. 
El riesgo de aepsia 6 trombosis con nutrición intravenona, li
mit~n su utilidad (33,35). 

La técnica ideal para nutrir a estos pncientea no se ha encontrado. 
Todas tienen beneficios y perjuicios; pero oe deberá elegir de a
cuerdo a las necesidades individuales, teniendo como meta un buen 
crecimiento y desarrollo desde que se detecta la enfermedad, 

llay algunos apartudon que debor6n eatur alempre preaentea para i

dentificar a las personan que requieran de apoyo nutricional (35). 

l.- Constante pérdida de peao 6 lnadecuadn Gnnancia en un lapso de 
tres meses. 

~.- Pobre apetito 6 bnja ingesta, 

3.- Mujeres con baja lngeata y peso por debajo de la percentila SO 
en relación e su talla. 

4.- Menores de 10 años y talla menor de la perccntila SO (tomando 
en consideración las estaturas de los padrea). 

5.- Afectación pul.manar significativa complicado con un pobre cre
cimiento mayor de una deaviación eatnndar para la edad media. 

6.- Afectación gastrointestinal significativa complicado con un 
pobre creclmiento mayor de u11a deeviación eetantlar para la e
dad media. 

7.- Demandan de energin superioree por ejemplo: atletaa 6 trabajos 
que requieran mucho esfuerzo físico. 

SUPLEMENTACION COtl ENZIMAS PANCREATICAS.-

En un principio loa prepernclonea hechas e base de extracto de pAn 
creas de cerdo 6 buey contenían amilasas, lipaaas y proteasas. H6s 

tarde ae utilizó pancreollpaaa de cerdo que tenla mayor actividad 

pero la acidéz g6strica se encargaba de inactivar este producto, 
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Aparecieron entonces grageas con capa entérica para evitarlo, pero 

el reemplazo adecuado no fue logrado. 

Con el desarrollo de productos mlcroencapsulodos, uno considerable 

cantidad de enzimas sin eer dostru!dae por el pH g4atr1co ea libe

rada en el duodeno, mejorando la absorción de nutrientes; por lo 

tanto una menor cantidad de en~imas es requerida (34,45). 

La frecuencia do evacualoneu disminuye, hay menos cólicos abdomin~ 

les y un mejor índice de crecimiento con la terapia. 

La dosis requerida es cmp!rica, Se inicia con 1 a 3 c6peulea con 

lea comidas o colaciones pero ue ajuste de acuerdo a la esteato

rroa ó s!ntomna abdominalca. 

Se debe considerar que el c~Ceso de enzimas provoca constipación e 

impacteción fecal, 

Por otro ledo el empleo de preparaciones no microencapauladaa he 

sido objeto de eetudio con el fin de utilizar f6rmacos en conjunto 

que induzcan une mejor absorción duodenal de enzimas, tal es el 

caao de clmetidina (A6,47}. 

Cimetidlnn es un antagonista de los receptores H2 , eeo ayuda a re

ducir ln acidéz g6etrica, aumentando ln absorción de suplementos 

enzimáticos, Por lo tanto se ha observado una disminución en la MA 

de crasne y prote!nea, cunndo ae administra treo vecee al d!a 300 

mg, 

TERAPIA RESPIRATORIA.-

El objetivo de esto ee limpiar las secreciones acumuladas en les 

vías n6rens y controlar la infección, 

Fisioterapia tor6cica,-

Utilizeda en conjunto con inhaloterapie y drenaje poalural ee uno 

de los puntoe elevo en el tratamiento. 

Conaiete en la percuei6n vigorosa de ende uno de los segmentos pu! 

monaree durante un total de 20 a 30 minutos diariamente verlas ve

ces al die aún en ausencia de cundro reaplratorio agudo. 

Le percusión debe ser acampanada de ejercicios respiratorios (enp! 

raciones forzadas) y eatimu\aci6n del reflejo de le toe para aeeg~ 
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rar una mayor aalida de moco. 

Un pro~rama de ejercicios bien eatablecidos es tan eficé:i: como la 

fisioterapia para limpiar el Arbol bronquial en paclentea con en

fermedad leve. 

lnhaloterap ia, -

Su uso ea parn hidratar secreciones y ayudar a su evacuac16n. La 

inhalaci6n de aerosoles como soluci6n salina isot6nica 6 hlpert6-

nica al 7% durante 15 minutos antes de la flaioterapi~ ayuda al a

claramiento de la expectoracl6n. 

Nebuli:i:adorec coir,unea de particulas medianos se emplean satisfac

toriamente, 

AIRunos autores preconi:i:nn el uso de nebuli:i:adorea ultras6nlcoa, 

sin embargo su mantenimiento eu caro, se contaminan facilmente con 

Peeudomonas y pueden aobrecar~ar al paciente de llquldos, 

fl¡~cntes mucollticos, anttbt6tlcoe y broncodilatadoroll son sdminia

tradoa en forma de aerosol { t15). 

H-acetilciateina (20%) ea un fti.rmaco que destruye loa tapones de 

moco en loa bronquiolos y en las vine pequeftae, rompiendo loa pue~ 

tes aulfhidr!lo de lna glucoprotelnas mucosas, reduciendo la visc2 

sidnd de las secreciones. 

Sin embargo au olor es deaar,radable, puede producir broncocapaaino 

y traqueitis hemorr6Rica con su uso. 

Si ee utiliza con antlbiotlcoa loe desnaturalizo. 

Otros han empleado el propllenglicol 6 miatabron como mucolítico 

con buen resultado. 

Broncodilatedorea en aerosol.-

La broncocona~ricci6n reversible que padecen estos enfermos mejo

ran después del ueo de aalbutemol inhalado, incrementando el r1u

Jo eepirateor lo pero •demti.a ea 11til porque tiene un efecto de acla

ramiento mucociliar. 

Se ha empleado sobre todo antes de lo fisioterapia para evitar el 

broncoeapesmo que se produce. 
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ANTIBIOTICOTERAPIA.-

Antee de iniciar un tratamiento es impoi•tante eaber distinguir en

tre colonizaci6n pulmonar por vario.e microorganiamoe y una infec

ción pulmonar. 

Aunque le mayorla de loe pacientes con FQ est6n crónicamente habi

tados par dif~rentea hacterioo pat6genae, la tarapeutica antibi6t! 

ca solamente aeta indicada cuando hny alntomaa cl!nicoa (aumento 

de toe, aumento de expectoraci6n, decaimiento, anorexia, pérdida 

de peao y dieminuciOn de lo tolerancia al ejercicio} (1), 

Consideraciones farmacocinéticas.-

Doais habitualea de ontibi6tlcoa no demu~etran ser suficientes pa

ra alcanzar una buena reapueato ternpéutica, 

Aumento on el aclaramiento renal de dicloxacilina, meticilina, cl2 

xacillna, azlocilina, piperacilina y ceftazidima han sido conflrm~ 

des, Un incremento en el volumen do diatribuci6n y un aclaramiento ma

yor tambien se han encontrado en amlnoglucóeidoa (34). 

Exacerbaciones agudaa.-

Lae infecciones agudas requieren de 2 n 4 semanas de terapia intr~ 

venosa. La selección de antimicrobionos ae realiza en base a la 

sensibilidad. 

Corbenicilina máe un ominoglucóaido ero el esquema que combetla a 

Peeudomonse¡ sin embargo reportee de resistencia del gérmen el me

dicamento ee publicaron por lo que ticercilina, mezlocilinn 6 az

locilinn han sido empleadas en conjunto con aminogluc6sidoa. 

Tobramicina muestro uno gran actividad contra Paeudomonae nerugtn2 

ea (40}. 

Cefaloeporinee de tercera generación, particularmente ceftazidima, 

cefoperezona 6 cefaulodina tienen buena actividad contra Pe. &eru

ginoso. 

Ceftazidima actúa contra 355 cepee dietintna de este microorganis

mo. Dtcho fármaco en combinación con ticorcilino y tobramicina son 

muy efectivos en el tratamiento de exacerbaciones de FQ. 

Le resistencia a medicament~e se ha observado en un S y 30% reape~ 

tivamente. 
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La erradicac16n de Pa. del esputo ee roru, debido a la poca pone

traci6n antibi6tica en las aecrecionea, un inadecuado nivel e6ri

co por el incremento en el aclaramiento renal y el posible bloqueo 

de la bioactivldad del f6rmaco. 

Manejo cr6nico,-

La colonlzac16n cr6nica se considera deapu6e de 6 meaos de existe~ 

cia de Pa. en lae secreciones y/o presencia de precipitinaa. 

Durante loe a~oa 70 a 75, el !ndice de mortalidad por este proble

ma se estimaba en un 10 a 20%. (37), 

Actualmente con las modificaciones impueataa al manejo ha diaminu! 

do a 6 2%. El tratamiento consiste en aplicar loa antibióticos 

cada 3 6 4 meaos, en forma lntravonosa con una duraci6n de 2 soma-

nas. 

Ciprofloxscina ee una nueva quinolona, con potente actividad bact! 

ricida contra gram + y -, particularmente contra enterobactoriae y 

algunas cepas de Pa. pero no contra ccpacia {41,42). 

Alcan~a buena concentraci6n en el moco y tiene la ventaja de que 

se emplea por v!a oral durante loa episodios agudos (36). 

Algunos centroe usan pcnicilinaa contra estafilococo en forma pro

filActica para prevenir la coloni~eci6n del esputo, pero constant! 

mente ee deearrollan cepna reaiatentea. 

Antibi6ticoe inhnladoe.-

Opinionee divergentes han aparecido en reloci6n a ellos. 

Estos ngentea hun sido empleados con ln idea de que son poco ebeo~ 

bidoa, por lo tnnto el riesgo de toxicidad ee menor, lo que permi

te utili~ar nltns doeia parn erradicar el g6rmen; ein embnrgo po

cos estudio& demuestran eu eíectividad (l,45). 

El crecimiento bacteriano ea inhibe mientrae el paciente recibe le 

terapia pero reaparece en cuanto se descontinUa. 

El desarrollo de cepas resistentes representa otra desventaja. 

El uso de kanamicina puede causar broncoeapaemo. 

Adem6e se ha aislado Bncill'Ua subtllia del aerosol. 
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En reaumen el rieBgo do broncoespnemo, concentrnclones séricas i~ 

predec1blea y una posible conteminacJ6n cueatlonnn au empleo rut! 

nario. 

A continuaci6n se onlietan los princlpnles nntlmlcrobianos emplea

dos en FQ ( l). 

DROGAS USADAS EN EL TRATAMIENTO DE FQ. 

Pcn!clllnae: 

Mnoxlcllinn 
Olcloxnciltna. 
TJ.carciiina 
Plperacllinn 

Ce ful OfllHlr in as: 

Cefslexinn 
Cefta:".ldtmn 

Aminogluc6sidoe; 

G-cntnmlclnu 
Tobrnm1clna 

Otros: 

Co-tri!llOXQZOl: 
Trimetoprlm 
Sulfnmetoxazol 

Cloranfenlcoi 
CiprofJ.qxaclno 

vo 
VO/IV 
IV 
lV 

vo 
IV 

IV 

vo 

IV 

VO/IV 
VO 

50 ma/k/d!a cado 6 horaa 
S0-200 ma/K/d!a csde 6 horaa 
200-300 mg/k/dia cada 4-6 horas 
200 mg/k/d!a cada 6 horno 
(mAxJnio 24 s/d!al. 

100-200 mg/k/din cada G horas 
200 mg/k/d!a cu.da 6 horna 

10 mg/k/d!a cada 8 horas 
10 mg/k/d!o eada a horas 

8 mg/k/d!a cada l2 horas 
40 mg/k/d(e cada 12 horas 
5-10 mg/K/d!n cada 6-l2 horoa 
25-50 mg/k/d!o cada 6-12 horas 
(Dos1s máxima en adultos de 
trimetoprlm en de 640 mg/dJo). 

so-100 mg/k/d!n cada 6 horas 
750 mg cada 12 horas en adulto 
6 500 mg cado 12 horas en menores 
de 12 a11os, 

vo .. v!a oral. IV .. intravenoso. 

Fuente1 Macluaky,l., Levison., et el. CystJc fibrosls: An Updnte. 
PedJatr!c Re\/ Commun., 1987; 1: 

MANEJO OE LAS COMPLICACIONES.-

Slnuaitia.- Debido a Ja poca penetración de antibi6ticoa en las e~ 

v1dades y el hallazgo de cepas resistentes, hacen indispensable de 

ve~ en cuando el drenaje qu1r~rgico. 
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Pólipos neaelee.- Loe eateroides tópicos son benéficos, aunque en 

ocasiones ee precisan múltiples polipectom!es, 

Bronquiectaeiae,- La exacte locelizeci6n mediante tomograf!o 6 bro~ 

coecopia permiten delimitar la extens16n de la enfermedad y as! P2 

der resecar dilataciones bien circunacritaa. 

Atelectéeiee.- UnR fisioterapia constante y agresiva ee necesaria 

pera re-expender el pulmón, Le broncoocopia y el lavado bronquial 

son armes auxiliares. 

Hiperreactividad bronquial.- Muchos pncicntcu requier~n do teofll! 

na pare el tratamiento dol espasmo, mejorando en cate forma loa V~ 

lumenos pulmonares, residual y espiratorio máximo (43). 

En un estudio renlizodo ~on teofilina oral oe vi6 que la abaorc16n 

y dlepoaic16n es similar a pacientes sin FQ; e excepción de nlte

recionoa en lea pruebas funcionales hepdtlcaa no hubo gran varia

ción en el manejo con esta metilxantlno {44), 

Solamente un mayor volumen de dietribuci6n relocionndo con le me

nor cantidad de grasa, hace que lea concentraciones sérlcae del m! 

dicemento eenn mayores, por lo que deberán oer mon1torlzodoo loo 

niveles en pacientes severnmcnte enfermos 6 con hepntopntla. 

El uoo de broncodilatadorea beta ndrenérgicoa ca variabl~. Unoe 

tienen una buena reepueste, pero otros no mejoran, por lo que su 

uso deberá limitnrae a pacientes con buena respueete {45). 

Bromuro de Iprntroplum produce minlmo efecto broncodilatodor en FQ. 

Neumotórax.- requeñoa neumotórax (entre el 10-15%) ei oon aeinto

mAticoa no requieren de manejo eopec{fico. Si eon grandee ó sinto

máticos precloan un tratamiento definitivo. 

Debido a le gran reincidencia 50%, ne recomienda une pleurodeeis 

quimice utilizando quinacrlno en bolo durante tres d!ea consecuti

vos, cuidando de que el fármaco permanezca intrapleurel por una h2 

re y que esté en contacto con lo mayor parte de la superficie. Se 

coloca un aellu de egue deopuée del procedimiento y se auspende 

temporalmente la fisioterapia (1). 
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Hemoptis1e.- Se debe 1nicior un eequemu antibi6tico previa toma de 

muestra.a de aeputo para cultivo. Se auepende ls fieioterap1•· l::n 

ocasiones ea conveniente el empleo de vitamina K. 
El sitio de la hemorragin se investiga mcd1nnte nrteriogrefta bro~ 

quial selectiva, deapu~a de localizada so ~rocade a la embollza

c16n con·"&elfoam, aunque este puede cauaar mielitis tr&.nsverss. 

Ls broncoacopin ea un m~todo alternntiva p~ro os dlflcll encontrar 

el sangrado y la recidiva es frecuente. 

Rnsccclonea pulmonnren son necesarlaR en c~so de una nemopt1ale l~ 

coercible, 

Aape~cJlosis pulmonar.- Se debe ~dmlniatrar predn~aona (0.5-1 ~g 

ror kg de peso} diarlamen~c por 2 semd•1as, despu~a la mtama dosis 

en ~las alternos hasta completar un lapso en~rc 3 y 6 meaea {ll). 

El seguimiento de estos pacientes deberá sor con determlnacionfts 

de tgE aérica totul y específica; IgG eopec!rica, PFR y t~lerra

dlugr&f"!as de t6rax cadn tres 1111n;cs. En cnnua rerroetnrios se utt

lizn anfoteJ'icina. 9 en 111troaol 6 5-fluorocitosinll slstémlce {!;o¡. 

Osteoartropntin pulmonar h1pertr6Ciea.- Solamente se ruodo ofrecer 

sintomáticos tales como ibuprof6n 6 ncetaminofén y el tratamiento 

ctiol6gico. 

Cor pulmonnle.- Se debe tratar de mantener una prest6n arterial d~ 

0>1.igeno por arrtba de '50 mm Hg, La ut1llznci6n de ox!g.eno de flujo 

bnjo, un vnaodllntador y una adecuada fiaiotcrapio &Qn claves en 

el manejo, Cunndo el oxí~eno ae utiliza de muncra continua, ln rc

Biatenclu vascular pulmonar disminuye. 

El una de vnaodtlatadorca es controvcrsinl: unan reportun ln dls

mtnuei6n de lo resistencia vascular pulmonar y aumento del Intllcc 

cnrdtnco, mlentrns que otros no $ncucntran ningún cambio {l). 

El trasplante cardiopulmonnr se ha realizado en pacientes con FQ 

ain una buena aobrevida, por compltcacioneo propias de la cirugln, 

!leo meconinl no ~omplicadQ.- El tratamiento consiate en lu inata

lac16n de una sonda nnsogAstrics, la correcci6n de liquJ.dos y e-
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leetrolitc>s y el uao de enemas (en caec de no haber obstrucción) 

empleando N-acetile1steina: grtetrograf!n que es un eolvente hiper

t6n1co que permite la entrado de ague al intestino¡ y poliaorbato 

BO (detergente). Otros han empleado la N-ecetilciste!na o través 

de la sonda ne.eogéstr.iea (14,45). 

t.os bebel!I que' tengon alguna o:::omplicaciór. tal como voivulue, perfo

ración 6 atrésia requcrir6n de tratamiento quirúrgico. 

Ileo meconiel equivalente.- Inieiolmcnte se utilizan nceltes mine

rales por v!a oral, para facilitar el paso de le mntcrlu fecal, en 

conjunto con N-aceti1cisteína por la aonda nnaQgáutrica ó por ene

ma. Otroa hnn uaudo pollctilcngllcol, a11stnnclu que no ea absorbi

da por la mucoso intestinal y que no produce cambias en el equili

brio hidro-elcctrolltico d~l enfermo (15), 

Goatrograf!n ne ot!li2a comunmente 

Enfermednd por reflujo gastroi::aof'liglco .. - Elevación tic lu cabecera 

de la cama, admlnistr-aci6n de nntiácidon y/o bloqueadorea n 2 a.e t'! 

comicndnn paro prevenir <::omplicuclonea prop1aa del ERGE (16). 

Intolerancia n la laetoan.- El manejo ea a base de fórmulas de ao

Ytl l ain cmbnrgo, con este tipo de olJ.mt'ntaci6n el riesgo de hlpo

protelnemta es mayor. 

Prolapso rectal.- El m~Joromiento d~l catado nutricionul y ln su

plementoc16n con enztmn~ pancreáticas ea el tratomicntn baae. Rara 

vez es rcquerldo un cerclaje rectal con silAstic (1). 

fancreotitls,- Solo se da trntnmlento sintomático, analgénicoa, r! 

poslci6n de líquidos y la lngtnloci6n de una sondn naaogástricn. 

Enfermeñnd hepntobiltar.- Ln ictericia pocos YCCCB requiere manejo 

eepeclf'leo. 

El reemplazo de enzlmaa pancreáticas aumenta le reabsorción de oa

les btliare5, mejora la solubilidad y previene el ea~aneomlento b! 

llar. 

Anastomosis portosietémicos 6 esclar6eie de várices esofágicas pu! 

den ayudar u combatlr el sa~grado de tubo digestivo alto. 
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Oiabeteo mellitus.- Ea dtr!cil el manejo do eato aspecto, ya que 

la inQuf1eienc1a pancre&tico aunado n la malabuorei6n no permiten 

muchas ~odlficncioneu en la dieta. No ae deben edmlnistrar hipo

glice~iuntea urnloa, ae requiere de insulina para au control (45), 

Fertilidad,- Parece no haber ningún rleego con el empleo de anti

conceptivoa orales pnra evitar el cmbara~o. 

L!quidca y electrolitoa.- Eatoa pnctenten pued~n neceattar le ree

t1tuci6n de liquldoa intrave"oaoe {10-15 ml/kg de soluci6n aalina). 

El aporte de 2 n 4 g diarios de eal ea lmportnnte en laa épocas C! 

luroana del e~o (50). 

Inmuni~nciones.- Deben nplicarae las inmuniznciones contrn dlíte

rin, tonfcrlnn, tétanoa, poliomielitie y sarnmpion a edndes este

bleeidns 145}, ndom6a de vncunna contra H. lnrluenzne y neumococo. 

Vneunea contra Paeudomcnn~ ce han n~pe~imentndo pero sin buenos r~ 

sultadoa. EstRs ac han probado en pacientes ya colonizados, lu que 

probablemente evite le inducción de la inmunidad :iJ, 

APOYO PS1COSOCIA~.-

Onda la cronicidad y gravedad de ta enfermedad, ea neceaerio con

tar con una estrecho comun1cnci6n entre el pHciente, la rnmilia y 

el o~uipo de trabajo. 

El conocimiento de la enfermedad por parte de ln famillQ es b6ulco 

para optimizar el renultado. 

Al c~nocerse el d1ugn6atico es dif{cll la ece~taci6n del paciente 

y muchos lnterrognntea u hostilidades npnrece~ en el núcleo fami

liar. 

El Principal objetivo en trntur de crenr un desarrollo e~oetonal 

normal, permitiéndole al pac1snte expreaor aua dudas, aun lnters

sea y hacer de au conocl~iento la responsabilidad que tiene en au 

tratamiento. 

Ln naietencia al colegio, la realizncl6n da ejercicios, la obten~ 

ci6n de empleo y aún el matrimonio con pasibilidades de ndopct6n 

no deben aer deasehodau ~n lo vide de este tipa de pacientes. 
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Actitudes negetlvse, abandonos de tratamiento, aurgen periodlcame!:! 

te al p
0
reaentarse una nueva complicación, ya sea por parté del pa

cjente ó do loe padree, y aquí ea donde el psicólogo ó psiquiatra 

y el m6dico deben intervenir para replantear el objetivo final. 

!_B-..Q_~_Q_§_!_!_f_Q_· -
Una bajo eacola clínico, boja percentila de peso y colonización 

con Pseudomono9 cepacia en el tracto respiratorio indican un pobre 

pronóstico. 

Por otro lado, altna eecataa cl!nicoe, buen peso y colonización con 

eetafilococo oureus en esputo se relscionan con una buena sobrevi

da, m6s aún si se tiene uno función pancreática connervodn {48). 

U11 menor n~mero y eravcdod de compltcacionce so11 vistan 011 este 

crupo, deeconocténdoec si cate tipo de manifestación do lo enferm~ 

d~d represente una diferente expresión genética. 

Otras variables que influyen en el pronóstico non la escala de Rx 

de tórax, pruebas de funcionamiento pulmonar y percentilaa de peso 

:¡ talla. 

Con altae calificaciones ce dificil encontrar complicocionea eev~-

raa. 

En algunas aerica se reporta una supervivencia mejor en pacientes 

var~nes: en otras ae encuentran difcrencina mlnJman 6 no lo apoyan. 

No se sabe porque loo varones pudieran tener uno mejor cx¡>cctativu 

de vida. 

El aspecto Jnmunológlco como factor pronóat!co en aún Incierta. 

Sin embargo, se menciona que un fenómeno l1iperinmune puede contri

buir a lo progresión de lo enfermednd respiratoria (49), 

Loa pnclontea con hlpergammaglobulinemia persistente tienen menor 

peso y tulla, exoccrba~ionen pulmonaree mdo frecuentes, Rx de tó

rax con mayor dafto , colonización con Po. aeruginoa~ rndo frecuente 

y disfunción en loe prucbaa respiratorios mde evidente. 

En un punto opuesto se ha vieto la evolución de loe pacientes hi-

•pogammoglobullnémicoe. 

Se piensa que la IgG sérico participa en forma local, depoait4ndo-
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se como complejo inmune, lo cual conduce a infl~maci6n' de-1 sitio' 

y progree16n del dano. 

Muchos 'estudios se encaminan a de11cubrir.el mecanismo exacto de lo 

anterior. 

A continuación se muestra una tabla con loe factores a favor y en 

contr11 en FQ (1), 

FACTORES PRONOSTICOS 
EN FQ, 

Buen pronóstico: 

Hombre 

Un sólo órgano involucrado 
al momento del Dx. 

Hipogammaglobulinemia 

Rx de tórax normal deepu6e 
de un afio del Ox. 

Colonización del esputo au
oente 6 con un solo microor
guniemo 

Apropiadas percentilas de 
crecimiento. 

Mal pronóstico: 

Mujer 

Múltiples órganos involu
crados. 

Hipergammaglobulinemio 

Rx de t6rnx nnormal en el 
Dx 

Colonización del cnputo 
por múltiples microorga
niamoe. 

Bajas perccntilaa de cre
cimiento. 
Hemopt!ais recurrente. 
Inicio de cor pulmonalc. 

El embarazo en mujeres con enfermedad clínicomente moderado a sev! 

re representa un gran riesgo, tonto paro el producto como paro la 

madre. 

Un mayor índice de productos de pret6rmino con deterioro poat-por

to es ha observado. As! como f'recuen'tes deacompcnaaciones en le C! 

fera cardlopulmonar, 

Conforme el tiempo ha ido pasando, complicaciones que anteriormen

te eran reportados como infrecuentes Be van presentando en mayor 

número. 

Pero heeta el momento se ha visto un incremento en el promedio de 
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vida en eatoa enfermoa, 20 anos. 

Mejores reg!menes torapéutlcoa, la fisioterapia pulmonar, cuidados 

nutrlctonalea y paicoaocialos y detacei6n de heterocigotoa u homo

cigotos aon las armas con las que por el momento ae cuenta para 

combatir la enfermedad, 



- 46 -

La revLai6n de 296 casos se realiz6 de acuerdo a loe datos obteni

dos por la Asociaci6n Mexicana de Flbrosls Quiatica (A,M.F.Q.) des

de su fundaci6n en 1982 hasta el 31 de agosto de l9ee. 

Se conat6 el número de pacientea vivos y muertos y se separaron por 

grupos. 

A los pacientes vivos ae lea elabor6 una historia clínica que con

tenía la ficha de identificac16n, anteceder.tea familiares, antece

dentes personales no patol6gicos, postnatalea y patolÓgicoa, valo

rea de laa vsriablea antropo~étricaa paeo y talla el nacer, al m~ 

mento del diagn6atico y a la fecha de corte, descripci6n de ainto

matologia y cifra de cloruros en sudor, 

Posterior a ello se obtuvieron las tablaa de prevalencia por sexo, 

por edadea y distribuc16n geográfica. 

So estimaron loo promedios de peso y talla al nacer; se compar6 el 

estado nutricional y talla al momento del diagn6etico y a la fecha 

de cort~¡ así mismo se investig6 el promedio ~e la cifra de cloru

ros en sudor. 

Más tarde ae eatablecl6 la comparaci6n entro lo encontrado en Máx! 

co y loa reportea previos mundiales, 
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Se constaron un total de 296 casos: de esta cifra 123 fueron pa

cientes vivos y 152 fallecidos; a su vez 173 fueron masculinos 

(58.4%) y 123 femeninos (41.5%), teniendo una relaci6n mayor en V! 
rones eobre mujeres 1.4:1. Cuedro No. 1 y 2. 

Cabe hacer menci6n que el número de pacientes con datos suficien

tes para ser incluidos en este estudio fueron solamente 152¡ 94 C! 
aoa vivos (61.8%) y 56 fallecidos (38,1%)¡ del grupo total 81 fue

ron masculinos (53.2%) y 71 femeninos (4G.7%) arrojando une rela

ci6n 1.1:1. 

En el cuadro No. 3 ee analiza lo ceau!etica por edades y sexo de 

pacientes vivos, encontr6ndoee predominio de loa varones sobre lea 

mujeres. La mayoría del grupo se sitúa en la 14 d6cade de la vida¡ 

le edad promedio fue de 6.8 y 10.2 aftas en el mismo orden. 

Le diatribuc16n geogr6fica seftala que un gran número de caeos vivoe 

pertenecen al Distrito Federal (37.2%), seguidos por el Estndo de 

M6xico {9.6%) y Chihuahua (7.4%). Cuadro No. 4, 

En relación a antecedentes familiares hubo dos caeos por familia 

en 24 ocasionen y 3 cnaos por familia en 6 oceaionee {31.9%). 

Loe antecedentes postnatalea en pacientes vivos neftalan que el 

74.4% de loa caeos nacieron por parto eut6cico y 10.6% por cee6rea, 

no habiendo diferencias significativas en relaci6n a la población 

normal. Cuadro No. s. 

El promedio de peso y talla al nacer fueron 3,256 g y 50.l cm¡ 

2,930 g y 49.S cm. en pacientes mascullnoe y femeninos respecti

vamente, no encontrándose diferencias eetadieticas slgnificatlvae 

en relación a la población general. Cuadro No. 6. 

La edad promedio de diagn6atico en pacientes vivos fue de 5.1 anos. 

pero ni se hace la diferenciac16n por sexos se notará una gran di

ferencia¡ 3.5 affoe en hombree contra 7,1 aftoe para mujeres. 

En cuanto a grupoa de edad,oen pacientes vivos, aolamente el 25% 

ee detect6 durante el primer afio de vida y el 66% dentro de loe 5 
af'!.oe. 
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Se formularon 30 diferentes diagnósticos; la sospecha de tubercu

losis e~tuvo preaente en 24 ocasiones, bronquitis crónica en 16; 

en menoa del 10% de loa casos se sospechó FQ por antecedentes pre

vios. Tabla No. 2, 

La sintomatología pulmonar en pacientes vivos fue más frecuente que 

la aaatrointeatinal, 96.6% y 87.2% respectivamente. 

Sin embargo, la edad promedio de aparición do loa síntomas pulmo

nares sobre los gastrointestinales fue tardia; 1.6 aftoa contra 

1.04. 

El síntoma respiratorio más constante fue toa (96.8%) seguido de 

expectoración BB.3"¡ menos frecuentes fueron disnea (39,3%) e in

suficiencia respiratoria (31.9%). Tabla No, 3, 

La manifestación gastroenteral más importante fue eateatorrea (84") 

continuando con diatenai6n abdominal (60.6%), y prolapso rectal en 

(13.B"), 

falla ponderal (referida por loa padrea en cualquier época de la 

vida) estuvo presente en 67S, audoraci6n profusa en 66S, hipocrü

tiamo digital en 58.SS y deformidad torácica en 27%. 

Loa datos captados con respecto al estado nutricional al momento 

del diagnóstico mostraron que 21.3S de loa pacientes tenían nutri

ción adecu~da, en el 37.3% se deaconocí6 el dato; 11.7% tuvo desn~ 

trición grado I, 17% grado II y 12.8% grado 111. Cuadro No. 7. 

Poeterior al d1agn611tlco y tratamiento ha.ata el 31 de agonto de 

1988 el buen estado nutricional se observó en 25.5%, ne i~nor6 la 

cifra en el mismo porcentaje, la de11nutrici6n GI aumentó a 14.8%, 

la GII y Ill disminuyeron a 12.8 y 9.6% en el orden respectivo. 

Si se compararan los valores por sexo, en pacientes masculinos la 

nutrición adecuada mejoró del 9.6 al 13.BS; la deenutr1ci6n GI pe! 

maneció sin cambios, la G II y III disminuyeron del 10.6 a 9.6 y 

del 8,5 a 5.3% reepectivamente. 

En femeninos el estado nutricionnl óptimo y la desnutrición Glll 

no se modificeron; la GI se incrementó en 3.1~ y la Gll disminuyó 

en 3.2%. 
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La variable talla es poco confiable ya que en el 67.1% de los cosos 

sa desconocl6 el dato. Cuadro No. e y 10. 

La talla normal eetuvo presente en el 17% y la tolla menor de la 

percentlla 3 ae not6 en el 16% al diagnóstico. 

Deapu6a de iniciado el tratamiento no se obtuvo el dato en al mismo 

porcentaje y la talla normal mejor6 en el 4,3% del grupo. 

El valor promedio de electrolitoa en sudor fue de 100 mcq/lt con 

desviación estandar de 24.5 meq/lt. 

íl~oultadoa de los cauau fallecidos, 

La prevalencia por ciento de pacientes muertos por eeKo fue de 27 

masculinos (46.5%1; 31 femeninos (53.5%}, 

La edad promedio de diagnóstico fue de 1 año 10 meses y la edad 

promedio del fallecimiento fue de 6 años, no ex1Btiendo diferencia 

por SCKO· 

Por último, una de las causas m6s frecuentes de fallecimiento fue 

por ileo meconial presente ~n 6 pacientes (19%). 

3i se considera el total de la población (152 caeos) cate ocurrió 

en 11 pacientes (7.23%), 



- 50 -

Tabla No. 2 

SOSPECttAS DIAGNOSTICAS EN PACIENTES VIVOS CON FQ, 

Entidad 

Tuberculosi.11 
Bronquitis crónico 
ro 
Asma 
Parasitosis 
Enrermedsd celiaca 
Síndrome de malabsorci6n 
Intolerancin n la lactosa 
Atópia 
Bl'onconeu111onfa 
Intolerancia a la prateina de la 
leche 
Neumopat(n crónica 
Diarrea crónica 
S!ndromn ainubronquial 
De"1nutrtct6n 
Insuficiencia respiratoria 
Dronqui ec tu& isa 
Bronquiolitis 
frn.queíti& 
Adeno1d[t1v 
llernin pulmonar 
Dionutonomín de ft11ey Day 
Síndrome coqueluchoide 
Enfermedad de Hirschsprung 
coccidioido111lco.11ia 
Flbroni& pulmonar 
Alveolitln ulérgtcn 
ERGE: 
Colesteatoma 
Cola.ngitia 

Fuente~ AMFQ. 

No. .. 
16 

9 
8 
8 
6 
6 
5 
5 
5 

4 
3 
3 
2 
1 
1 
1 
1 
1 
1 
1 
1 
1 
1 
1 
1. 
1 
1 
1 
1 
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Tabla No. 3. 

FRECUENCIA POR CIENTO DE LOS PRINCIPALES SINTOMAS 
ENCOflTRADOS EN PACIENTES VIVOS CON f"Q. 

Síntoma 

Tos 
E11pector11cián 
Disnea 
Insuficiencia respiratoria 
Hipocratismo 
Deformidad toráctc11 
Pólipos nasales 
Esteatorreii 
Oiatensi6n abdominal 
Prolapso rectal 
Hepatomegalia 
Red venosa colateral 
Asci tia 
Falla ponderal 
Sudorac16n 
!leo meconial 

Fuente: A.M.f.Q, 

No. 

91 
B3 
37 
30 
55 
26 

B 
79 
57 
13 
10 
10 

1 
63 
62 

3 

• 
96.B 
88.3 
39.3 
31.9 
se.s 
27.6 

B.5 
84.0 
60.6 
13,8 
10.6 
10.6 

'·º 67,0 
66.Q 
3.2 



1 
--....LENCIA POR CENTI:l DE 
ULTNOS TRES AlioS. 

PACIENTES •.. 
VIVOS TT 

MUERTOS ... 
PERDIDOS .. 

TOTAL 2211 

e HASTA IL. M Dt: MOSTO DE -

CUADRO 2 

l'OllCENTAJE OE CASOS DE 
U..TIMOS TRES Afias. 

s E X O 

No. 

MASCl1.\HO "' 
FEMEHIHO •• 
TO TA L 228 

RELACION 

• 

l'ACENTES CON FQ , VIVOS , MIERTOS y PERDIDOS EN LOS 

1 11 e e 1 e e T 1 •••• 

.,. •• .,, ••• ., . ... 111 400 1•• 41.D 

.... 140 82.llo IH .,. 
1 

14.0 .. , .. •1 7.1 

I00.0 2711 100.0 20<> QD.fit 

FQ VIVOS Y MUERTOS POR SEXO PRESENTADOS EN LOS 

1 D •e 1 Q 117 1 Da a• 

.,. No. . ,, No. ., . 

.... ••• .... 17' 811.4 

41.& ,,. 41.3 ... 4\,11 

·-
DO.O 278 QQ.Q 200 QQ,Q 

·-·---· 
l.4tl 1.411 1.4: 1 

' 1 

1 

• N 



CASUISTICA POR GRl..oS DI! EDAD y Sl!XO DE PllCENTES VIVOS CON FO REGISTRADOS 

HASTA EL 31 DE AOOSTO DE 1088 ANTE LA A.M.F.Q. 

Ñ.AsclA..IHOS l"EJ.:JIMOS TOTAL 
8R1.POS DE"EDAD .,. AliOs 

1 ... . ,. ••• .,. ... ., . 
O- 4 IT 18,1 " 11,7 ,. 20.8 

' 
1 

·-· " IG,Z ,. 18.1 .. 3&,I 

10-14 11 11.7 • ~· 14 14.Q 
' 
' 

18-10 • .. • ... • •• 
20-24 2 2.1 2 2.1 • ... 
Z&-20 1 1,0 2 Z,I • ... 
...... o o.o 2 2.1 2 LI 

-
:18-39 o o.o o o.o o o.o 

40-44 1 1.0 o o.o 1 1.0 

TOTAL D4 87.3 40 42.0 ... lillil.lil 

Rl!LA CIO R l. 38 1 1 
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CUADRO 4 

CASOS REGISTIIADOS ANTE LA A.M.F.Q. POR EllTllAIES FEDERATIVAS 
HASTA AOOSlO IQ88 

ESTADO •.. .,. 
"3\lASCAUEJmS 1 1.0 

BAJA CA1..F"1llA """" ! 1 1.0 

BAJA CAUFCRIA Slll 1 1.0 
-

QlHJAllJA 7 7.4 

011APAS z Z.I 

COAIULA 3 32 

COUllA z ... 
OIST1'70 FEDEJW. .. S7.2 

01.flANOO 1 'º 
GUAH.U.IAlO o ... 
11JElll1EfO z z.¡ 

..W..00 z Z.I 

JALISCO ' u 

ES1llOO DE '"'"'° • ·~ 
""'°"""' ' 32 

MORELOS 1 1.0 

11..E\/O · LEOH z Z.I 

PUEIU 1 1.0 

"""'"""º 1 1.0 

SAN WS POTOSI z Z.1 

S1NALOA z Z.I 

SO!tOftA 1 '·º 
TAIWA.l'AS ' •.z 
VERAa1UZ z ... 
ZACAT<CAS 1 1.0 

TOTAL Q4 QQ.I 
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CUADRO 4 

Cl'.SOS REGISTRADOS ANTE LA A.M.F.Q. POR ENTIOAllES f"EDERATIW.S 
HASTA AOOSTO IQBB --
ESTADO ••• ., . 
.AOUASCAUENTES 1 1.0 

SAJA CALFOANA """"' 1 1.0 ..... CAUFOFHA SUR 1 1.0 
- --.,,.., ..... 7 7.4 

O<IAl•IS z Z.I 

CO.UUl.A • u 

""""" z z.1 

OISTlllTO l"EOEAAL. •• atz 
OUIANOO 1 . 'º 
OUAN.\Jl.!ATO • ... 
......... "" z .., 
imAlJJO z 2.1 

·-
JALISCO 1 ••• 
ESTADO DE: MEXICO • ••• 
"""""""" • ... 
"°"'LOS 1 1.0 

~·L.EON z Z.I 

~IL.A 1 1.0 

"""'"™'º 1 1.0 

SAN LUIS PQT05I z Z.I 

S....._OA z 2,1 

SONOOA 1 1.0 

TAMA.UL.FAS • ... 
Vaw;RUZ z Z.I 

ZACATECAS 1 1.0 

TOTAL 114 99.1 



CUADRO 11 --
TIPO DE NAClMENTO EN l'l'CIENTES l/IVOS CON FQ HASTA EL 31 DE AGOSTO DE 1088 

: 
MASCULINOS FEMENINOS TOTAL ; 

TIPO ••• . ,. ••• . , . ••• ., . 
EUTOCICO .. •u .. Z8.7 70 74.4 

' - • •• • ... \O 10.G i --
DIS1'0CICO o o.o o o.o o o.o 

DESCONOaDO • ... • ••• 14 \4.Q 

TOTAL "4 117.3 40 42.e Q4 gg,g 

CUAORO 11 
·- - -

PROMEOIO DE LAS VARIABLES PESO V TALLA AL NACER POR SEXO EN CASOS DE 
pQ REGISTRADOS 

MASCULINOS F!Mf.NINOS --
YAAIADLI!: ll D.S. ••• ll D.S. ... 
PESO szoa.& eu.a •• ZlilSO.\ &Zl!l.I ,. 
TALLA. 00,\ .. , .. , .. Q.& 10 " 
EL NJMERO "TOTAL OE PACIENTES CON PESO Y TALLA CONOCOOS SON: 74 y .. RESPECTMMEKTE EL RESTO 1 

SE DESCONOCE 

l'UIHTI. A,M.l'.O. 



? 

ESTADO N.JlNCIONAL CE l'AClENTES VlllOS CON •• POR SE)(() AL MOMENTO DEL 
DIAGNOSTICO 

MA!CULINOS . .......,. TOTAL 

AllCl!NTr:S COH : .... .,. ... . ,. No. ., . 
ff.JTRICIOH ADCCUAOI. • .. 11 11.7 zo 2U 

DeNJTllCKJN CllU.00 1 T T.I 4 4.5 11 11.l' 

oeMJTIIK:ION 9llAOO 11 IO "·º .. 0.4 ,. IT.0 1 

......,,...,.,. OftAOO '" • ae 4 4.3. IZ . .. 
•• DESCONOCE "' tL!i· •• "º • • .,, 
TOTAL e4 &7.of 40 412.0 04 100.0 

-··- .. 

N•·-- A 

ANALISlS DE LA VARIABLE TALLA POR SEXO AL MOMENTO DEL DIAONOSTICO EN PACIENTES 
VlllOS CON FO ' ' 

MASCUL1HOS ~MEMINOS TOTAL 1 

PACll!NTES No. .,. No. . ,_ No ., . 
---

TAL.LA NORMAL • •• T T.4 ,. "º 
TALLA MENOR DI! l.A PU • e.&.; T T.4 •• IOQ 

.. DESCONOCE " .... .. ZT.e .. ew ! 

TO TAL e4 &7.4 40 42.e 04 IOO.O 



CUADRO O - .. .. ·- -
ESTADO NUTRICIONAL DE PPCIENTES VIVOS CON FQ POR SEXO POSTE!ltOR AL DIAGNOSTICO 
y TRATAMIENTO 

MASCULINOS FEhllENUkJS TOTAl. 

PAC1ENTES •.. . ,. ••• ., . No • •/, 
----· -------

...,,,.,... AllWW>A " IS.B 11 11.t 24 ... 
CESl«IT""°" ORADO 1 T T.4 T T.4 14 '"·ª 
"""""""" ORADO " • ••• ' ... " 1t.e 

~ ORADO '" • ••• 4 4.> •. • • ·-
SE DESCONOCE lO V> ,. \O.O .. S7.S 

TOTAL 114 117.'I 40 42.7 04 'ºº·º"' .. 

CUADRO lO . - - - . -
.ANAUSIS DE LA VARIABLE 'lllU.A POR SEXO POSIERK>R AL DIAGNOSTICO Y TRATIIMIENTO 

' 

MASCULINOS ·-· TOTAL 

PACE.PITES ••• . ,. . •. •1 • . .. .,. 
'TALLA NOfUAAL. 'º ,.. IO ... •o m 

< 

··----· 
TALLA MflQI: ~ LA •PC .. T T.4 • .. 11 11:1 i 
SE DESCtJllOCE ~ ... .. 2.7.B •• 07.I 

TOTAL 114 117.S 40 42.7 04 100.0 ; 
.. - - - - . - . 
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Ln pre~ominancia del eexo maeculino en oeto estudio correspondió 

con lo escrito en la literatura. 

El promedio de odad de loa pacientes ee bajo, 9.4 níloe. Lo ante

rior va directamente relacionado con el diagnóstico tardio que ee 

realiza en nuestro pa!e, 

Mediante la utilización de un análisis oetadístico no paramótrico, 

chi cuadrada, se puode observar que en México so astan identifican 

do a los pacientes durante el primer oílo de vida en el 25" de loe 

caeos, en comparación con Maclusky el 58X de ellos se detecten en 

el mismo lapso de tiempo, eetableci~ndose una diferencia estad!et! 

ca muy significativa (p<.Ol}. (1). 

M6s aún a los 5 aílos de edad en nuestro medio se capta al 68% de 

1011 enfermos en tanto que i:il autor mencionado regis_tr6 al a7"; di

ferencia estadística muy significativa (p<.Ol), 

El retraso del ri:iconocimiento de FQ se relaciona con los diegn6s

ticos previos omitidos, ya que un poco más de la mitad de pacien

tes se etiquetaron como tuberculosos, bronquíticos crónicos 6 aem~ 

ttcos. 

Por otro lado, casi una tercera parte de los enfermos vivos tienen 

antecedentes positivos para FQ, pero solamente el 10% de ellos se 

detectaron considerando este dato. 

El tipo de nacimiento (parto cutócico 6 cee6ren), el promedio de 

peao y talla al nacer 11e sucedieron de manera similar a la pobla

ción general, 

La distribución geográfica ea poco creíble, ya que en slgunoe ee

tadoe donde la densidad de población ea mayor se reporta un núrnero 

muy pequeílo de casos. 

El inicio del cuadro clínico, incidencia de síntomas gastroentera

lea y en algunca series la incidencia de s!ntomas pulmonares se 

presentaron de igual manera que en trabajos previoa. 
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Lae mnnifeetacionea clínicas m6s comunea fueron tos, expectoraci6n, 

eatoatorrea, sudoraci6n profusa y diatensi6n abdominal. 

Huang menciona que el 43" de sue casos tuvieron hipocratismo digi

tal mientras que aquí se encontr6 en el 55"; (p <. .01) diferencia 

muy significativa, lo que implica mayor afectación cardiopulmonar. 

Prolpeso rectal ocurrió con menor frecuencia en México que en el 

extranjero (p")0.05) no signiflcntivo y solo la tercera parte de 

cnsos nacionaleo mostr6 desnutrición grave. 

La curve ponderal no sufrió cambios en 16% de loa hombreo y 11.7" 

de las mujeree; el peco empeoró en 7.4 y a.s" y mejoró en 12,0 y 

6,4" con isunl orden., pero sin importar el grado. 

Lo que significo que t.•nfermoo mesculinos se mantuvieron 6 mejora~ 

ron en mnyor escala en rl!lnción con el grupo de femenino&, corree

pondiendo la falte de respueatn al mnricjo con un registro tardto. 

Eato último se hoce más evidente si se toma en cuenta el promedio 

de edad inicial en mujeres, el estado nutricional previo y poste

rior a le captacl6n y tera¡iia, aai como la prevalencia por ciento 

de pncienteo femeninos fallecidoa. 

Ln pérdida de peao por ai aola cnuaa atrofia de los mOeculos rea

plratorioa y d1eminuci6n en la funci6n ventilatoris contribuyendo 

aún méo n la morbi-mortalidad. 

Deeafortunadamente se desconoce el tipo de manejo, as! como la es

cala clinlco-rndiol6gica, hallazgos bacteriol6gicoa y estado inmu

nol6gico para saber de que manera influyen en el comportamiento de 

este modelo. 

Mortalidad.-

Aunque la detecci6n de FQ en el grupo de pacientes muertos fue m6s 

temprana, el promedio de edad del fallecimiento fue de 6 aftoa, muy 

por debajo de la esperanza de vida media actual (1). 

El 13.6" de loa casos se reconoci6 durante la autopsia. 

Predominó el ae~o femenino al igual que lo encontrado en el mundo. 

ESTf, 
St\UR 

TESIS 
Df. LA 

lt!l gf.BE 
~l~Lllil"tCA 
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La sobrevida esta an gran parte determinada por el reaimen tarap6~ 

tico, a saber drenaje bronquial, terapia antib16tica, manejo nutr! 

cional ~ cuidados paicoaocialaa. 

El conocimiento de la enfermedad os un punto clave para identifi

car a pacientes en estadios tempranos, de ah! que surge la necesi

dad de capacitar a médicos generales y pediatras en este aspecto. 

Una vez reconocida la patologia, resulta indispensable la instruc

ción adecuada a loa padrea. 

Por otro lado seria conveniente la formación de grupos familiares 

para favorer.er la retroalimenteci6n de la comunidad, 

Una vez que se cuente con el apoyo de médicoa, pacientes y famili~ 

rea se plantea la neceoidad de crear un programa de registro y vi

gilancia epidemiol6glca y cl!nica de fQ, paro conocer la frecuen

cia global de fQ en la población mexicano, el comportamiento de le 

~lama y procurar un sistema de alerta en la detecc16n de caeos en 

población de alto riesgo, adem6a de poder proporcionor información 

acerca de nuevos enfoques terapéuticos. 

En este estudio participar!an difercntco hospitales pertenecientes 

a cada estado de la República y una coordinadora central cncargadn 

de la elaboración de informes epidemiol6g1coa y clínicos. 

Con la colaboración conjunta es m6a factible alcanzar el objetivo 

final, una más larga y mejor sobrcvida a los pacientes. 
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