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I NTRODUCCTION .-

La fibroels quistica es la enfermadad multisistémica, hereditaria
de cardcter autosémico recapsive, mhs frecuente de la poblaclén
cauclsica, que afectn & gléndulas de secrecidn exécrine, tante
Bero8sa8s Como mucoSan.

Pebide s su alto findice de morbi-mortalidad, slendo una de las
causas mfAs ccnunes de enfermedad pulmonar crénica, de insuficien-
cin pancrefitica exbcrina y desnutricidén en la ecdad pedléitrica, eon
los dltimos afios se han reallizado investigaciones pora tratesr de
conocear e)] defecto hisico, as! como mejormr e! enfoque tarapéutlco,
reflejdndose este esfuerzo en lp sobrevida de los pacientes.

Cuando esta condicidn fue dedcrite en 1o décedn de los 30, Ia eape
ranza de vida era de aproxilmadamente 2 afion, hoy en dia muches clf
nicns egpecializadas reportan una vida media de 20 afocs.

Avangces reclentes en ls localizacién del gen de fibrosie guistica
{FQ), la detecclén de portadores ¥ el cenocimiento del mecanismo
celular de transporte de liquidos y electrolitos permlten realizar
el diagnéstico y tratamiento tempranamente, odemfs de hacer posi~
hle el conmejo genético prenatal y antenatal.

Mingque ¢l método ideal de escrutinio nén no se encuentra disponi-
ble, con los téncnicam actuales es factlble detectar paclenten con
riesgo de padecer l1a enfermedad.

flaste que lo mlterncidén bloquimicoa ee conozen completamente, un
largo camlno hobrd que recorrerse parn evitar el tratemiento ex-
clusivamente de las secuelas de esta patologia (1).



0 BRJETIVOS .-

La FQ constituye una pateolopia relativamente frecuente, grave, crd
nica de tratamiento costoso y en ciertos casos invalidante, repre-
sentando un serio problems de salud pidblica.

Los objetivos de eante trabajo son:

1) Estudier los registros médicecs de los pacientes reportados en
la Asociacién Mexicana de Fibrosis Quistica (A.M.F.Q.), para ob
tener un snflisis comparative, entre los datos epldemioléglcos
¥y clinicos correspondientes n la poblacién mexicana con los deg

critos en la literatura mundial.

2) Realizar una rovisién bibliogrdfica del temn, pars procurar un
mejor ceonccimiento de la enfermedad y con elipo un diagnéatico y
tratamicnto oportunos.
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HISTORIA.-=-

En la Alemania Medieval, Be describe ¢l Babor salado de la piel rg
lacionado con muerte temprana. ) '

En 1933 HBlacfan y Wolback especulaban sobre la patogénia de una a-
feceldén panceredtica que reaidfa en )la producecidn de upa aescracidén
anormal la cual producia distensién y atrofia de los conductos y a
cini .

La FQ fue considerada por primera vez como una entidad independien
te por Guideo Fenconi en 1936.

En 1938 Andersen hace una descripcién clinica e histopatolégica,
utitizando el nombre de Flbrosis Quistica del Péncreas.

En 1344 Farber describe defectos en la secrecidpn de conductos glapn
dulares y acini. Sugiere que la diaminucifin del aclaramlente del
maco en la base Flsfiopatoidgica de esta entidad, y en 1845 la lla-

ma mucoviscidosis.

En 1953, D{ Sant Aghese encuentra una pérdida excesiva de Bml por
puder, documentande nivelee elevados de Na y ¢l en pacientes con
FQ.

En 1959 Gibeonh y Cooke describen la técnica para medir electroli-
tos en sudor por medio de iontoforédsis con pilocarpina,

En 1965 Danks sugfierc un modo de herencia autoesémica recesgliva.
En 1972 Croonley describe el oumento de tripasinfgeno en mangra.

En 1985 se localizs el gen de FQ en el cromoméma Ne. 7 {2,50}.
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INCIDENCTIA.,-=

La inecidencis de la enfermedad se ha estimado en 1:1,500 a 1:1,200
reclien nacidos vivos en la poblacién blanca de los E.U.A,, no exia
tiendo cifras exactas de la magnitud del problema en nuestro pals.
En la raza negra Be caleula de 1:17,000 recien nacides vivos y en

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

GQENETTICGCA .-~ .

La FQ se tranemite coh herencin autosdmlea recesiva, lecalizdndese
#1 gen afectndo en el brazo lorgoe del cromoeadma 7.

En 18 poblacidén caucdsica up 5% de los individuos son portadures
del gen, es8 decir uno de cada veintes esa heterocigete.

tuando ambos padres son portadores, la poslbilidad en cada embara-
%o de tener un hijo afectado cs de 25% (homocigoto), 50X de gue
sen portador y un 25% de tener un nific sano .

En 1985 se publica que medionte el upo de enzimas de reastriccién
fue posible aislar marcadores de DNA relacionados con el gen de FQ
localizados en la reglén 7q22/31 (brazo largo del cromoséma 7)
(4).

PATOGEMNESTIS. -

Son tres las alteraclones bioquimicas descritas en la FQ:
= Un blogueo del trancporte anisénice en las células epiteliales
de las glédndulas sudoriparas, ademds de un transporte anormal

del calcio celular.

~ Se presume ln exiatencia de factores especificos de FQ causan-
tes de upa motilidad ciliar alterada, as!{ como un bloqueo en la

reabsorcifn de NaCl o través del conducto mudorfparo.

= Glucoproteinas mucosas estructuralmente anormales,



Las manifestnclones de e¢atas anormalidodes son:

-

1

2}

a)

Concentracién elevadn do iones inorginicos en las secreociones
de las gl&ndulas serosas.

Hiperviscosidnd de las secrecliones de 1As glindulss mucosnas,
produciendo obetruccidn secundarin y pérdide de la funcibn glan
dular; este, aunosdo a incapacldad para el aclaremiento mucoci-
llar causs colonizaclén pulmonar crénica.

Alteraclones en Imss mucoproteinas.
Un pivel aumentado de fuconn ¥y Ralactosa en el lado carboxilo

de lafa cndenAas de las glucoproteinas mucoeas se ha reconocido.

Incremento en el entrecruzamiento de grupos sulfThidrilo puede
afianzar la unién Llntermolecular.

Incremento de la sulfatacidén de cadenas de carbohidratos.

Otros factores yue interviepen en 1o viscosidad del moco apar-
te de las glucoproteinas son: la concentracidén de lon hidrégeno,
calcio, albdimina y agua.

Control autondmlco.

Le hiperproducclén de gléndulns mucosas es el reflejo de la res
puesta aumentada a la estimulacién colinérgicao.

Los receptores alfan asdrenérgicos también responden exageradamen
te, pero el estimulo betn ndrenérplico puede mostrar une respues
ta habitual, disminufda o nula.

Alteraciones en el transporte lénico.

En pacientes con FQ hay un aumento del potencial eléctrice trans
epitolianl, lo que gonduce a un bloqueo en el tronsporte de clo-
ruros a través de los cananles de membrana, el cual se reallza

de manera habitual greciasm a diferentes gradientes eléctricos.
Esto expliceria la slevadn concentracibén de electrolitos ep su-
dar.



En pacientes que conservan una fTuncién. pancredtica residual se ha
cbgervado disminueién en la secrecidn de Cl y bicarbonato {1,2,3,
By 6} ' C

AN A TGO MIA PATO L 0 GIC A . -

Loy cambios anatédmicos son variables depundiando de l1la grnvednardel
ataque. et '

En general las glindulas sudorf{paras no se ancuentran al@eﬁadanii’
PULMONAR. - . i X

Al nacimiento el tejido pulmonar tiens un aspecto normal. conf&rme
el tliempo avanza las células caliciformes muestran hipoerpléslia con
acumulacidén de moco.

El epitelio sufre cambios metaplésicos con desorgonlzacidn y pdrdi
da eiliar como resultado en parte de la deficlencia de vitamina A.
Los bronqulolos estdn distendidos y la capa de células columnares
ne transforma en cpitelio escamoso,

Al trastornarse los mecanismos de defensa credan un ambiente Sptimo
para la invaslén de microorganismes,

Los fenémenes sucesivos incluyen necrosis de las paredes y scbrevip
ne dilatacidn, o 1lo que se denomina bronquiectania.

En, 8u interior contienen exudado inflamatorio agude o créniceo, cé-
lulas descamadas del epltelioc de revestimiento y dlceras,.

En procesos de mayor duracidn, se presenta fibroasis parietal en
bronqulos y bronguioclos y fibrosie peribronquiclar.

En 21 tejido de granulacidén se desorrolla una red vascular que co-
munica las ?rterlus bronguinles con las pulmonoresn, alterando 1la

relacién ventilacién perfusidn.

Macroscoplicamente €l tejido pulmonar puede presentar cambjos tipi-
cos de bronconeumonfia, abscesos pulmonares, bulas subpleurales gue
puweden condicionar un colapso pulmonar. En ocasionea el atrepamien
te de aire por los tapones mucosos puecden dar el aspecto al pulmén
de enfigematosc, pero con el blogqueo complete de la via por moco se

desarrollan zonap atelectasicas (51).



PANCREAS.~

Lag anormalidades pancrefticas estdn presontes on aproximadamente

BO% da loe paclentes. En loe caesps leves hay s¢lamente aclmule de

moco en los pequefioa conductos con dilataecién de pgléndulas exéeri-
nas.

En caspos més avanzados, los conductos estéin tetalmente obstruidos

causando atrofia de lps gléndulas exdcrinas y Tibrosalas progresiva;
aunque los islotes no se encuentran afectados estén rodeados de tg
Jido fibrose y grase,

Le metaplasia escamosn de la capa epitolial de loe conductos del
pincreas se acentilan mAs a consecuencin de la falta de absorcitn de
vitaminas liposocliblen, cspecfficamonte de lo vitaminea A.

Macroecoplicamente ne cbaerva el pflncreas pequefio, delgndo y de ma=-

yor consistencia.

HIGADOD, -

Los canalfculos bilinres estfin obstruidos por materinl mucoso, el
conductillo blliar prolifera y Bae desorrolla fibrosis portal con
infiltracién de células mononucleares periportales.

En etapan terminales el higado se hace duro y nodular.

Las alteracicones hepdticas ae han descrito seglin Hobins en ol
30% ¥y segin Nelson en el 25% de los casos; de éatoa el 2% sufren
hiperteansidén portal,

VESICULA BILIAR.-

Puede ser hipoplésica conteniendo material mucose y en ocaslones
puede presentar litiasis; en sus paredes sc distingue metaplasina

escamosa.

GLANDULAS SALIVALES.=-

Muestran dilatacidén progresiva con retencién de secreciones, ada-
méa obetruccidn Tocml con dilataeidn de los conductos.
En casoa més severos hay atfofis y rfibrosis periductal.



SENOS PARANASALES.-

También se encuentran ocupados per moco y con hipertréria e hiper-

pléasia de elementos secretores {51},

M ANIFESTACTIONTES C L. I NICAS . -

PULMONAR. -

La morbi-martalidad en FQ es generslmente determinada por la se-
veridad de la arfecclén pulmonar, B5% de los pacientes -tienen cuadrao
clfnico pulmonar. Su inicio es temprana.

El a{ntoma mds comin eg la tas que en un principio &8 nmeca, alisla-
da, volviéndeose més tarde frecuente, productiva, crénica y paroxis
tica; mAs gue nada matutina o después de alguna actividad,

La expectoracién es capesa, adherente y fétida, Frecuentemente se
acompafia de sibilancias que pueden hacer pensar en hrongquiolitis.
Otros desarrollan cuadros de bronconecumonfa de repeticidn desde e-
tapas tempranas de la vida.

Conforme la enfermedad progresa, aparecen hiperinguflacidn, ester—
tores, Be pota thtoelerancla al ejercicio, respiracién acortada y
rdpida. Se observa disnea progresiva. Luegoe aparece clianoais gque
en un inicio es discretn & intermftente, vieta en labios y dedos y
después s¢ hace permancnte,

Los hallazgos risicos incluyen aumento del didmetro anteropoaterior
del tdrax, hiperclaridad pulmonar, estertores diseminados o localj

zados y dedos en palillo de tambor (1,50).

COMPLICACIONES RESPIRATORIAS.-
Sinusitis.- Es muy frecuente la afeccifn de los genoes paranasales,

el cunl produce persistente dolor frontal y maxilar.

Los organismos anieladeon mis comunmente Bon: Pseudomonas aerugino-
nn, Haemofilum infiuenzane y anoerobios.

PS5lipes nasalea.-~ Ocurren en un 7 a 27% de los individuos. Son dis
tintos de los p&Slipes por atépia. A pesar del tratamiento reinci-

den.



Infeceldin pulmonar.- La colenizacién bacteriapa, favaorecida por €l
estancemiento de secreciones es la complicacién més persistente en
esta pdtologia.

En un principio al describirse la enfermedad el gérmen implicado
era Egtarfilocogo sureus: sin embarge en la actualidad diferentes
tipoa de Paseudomonas ocupan un lugar importante en un estadio avan
zado.

S5e desconcce porque estos gérmeneg atacan a los paclentesg; ambos
tienen factores de virulencin bicn definidos y noh capnces de inhf
bir 1la actividad antibiética, pero parece ger fue condicionesm cn
e)l medio ambiente dentro de 1la via afrea ayudah a su crecimiento,

Otran bacterias se han encontrado involucradas.

MICROORGANISMOS AISLADOS EN EL ESPUTO
DE PACIENTES CON FQ.

Organismoe Incidencia
Peeudomonas aeruglnosa 0%
Estafrfilococo aureus 18%
Pseudomonas cepacia 20%
Hoemofilue inrluenzoe 20%
Klebsiella 8%

Lo colonizacién mialtiple es c¢omin.

Fuente: Maclusky IB, et al. Cystic

Fibrosis: An Update. Pediatric Rev

Commun 1887;87:343-388,
Se cree que en combinacién con Infeccién viral., la adherencia de
Paeudomonas a laas células de la mucosBa ea mayor y puede hacer gue
1a bacterta nea mas patégena.

Una vez que Pseudomonas (Ps.) se establece en el firbol respirato-
ric, los excpolisaciridos que cubren las colonias promueven la a-
dhesifn a la parced bronquial y/o impiden la penwvtracién de cédlulas

fagociticas.

No se ho descubierto un defecto inmunolégico especifico que altere
1a reapuesta contra la bacteria; més blen puraée que factorea pul=-
monarea locales y productos enzimdticos del gérmen evitan la erra-
dicacidn.



Cuando ®#]1 material antigénico es de alto pesoc molecular, estimula
la formacién de anticuerpoas y por lo tanto la desnaturalizacidn.
En contraste, pigmentes de bmjo peso molecular como piocianina,
escapan a 1A deteccién inmunolégica continuande Bu mecenlamo de ac
cién, wsiendo capaz de inhibir la activacidn de linfocitos y el mo
vimiento ciliar, 1o que trne como resultado falta de estimulacién
de macréfagos alveoleres. Cuadro A.

Estoe son reemplazados por neutréfilos activados que contienen e-
lustasa y catepsino que producen dafle pulmonar, ya que los inhibji-
dores Cislolégicos de protensas son inactivados previdmentu por en

zimas de Pn. & e encuentran en caontidad insuficiente,

La preaencie de complejos Ilnmunes esta relactonade gon un progresi

vo daflo tlasular.

For otra parte, Ps. cepacia ha tenido un incremento importante en
los pacientes con enfermedad avanzada. Esta puede colonizer eront-
comente al tracto respiratorio sin tener monifestaclones clinicas
5 bien puede cousar una réplda descompensacidén pulmonar que lleve
o la muerte {(7,9,10).

Las exacerbaclones en F} ocurren mAs &n el ocaso de la enfermedad.
Se caracterizan por unm aumentoc en 'a tos, camblos en las caracte-
ristices del gpputo, postraciém, aporexia, pérdida de peso y dis-
minuclidn de 1la tolerancie al ejercicio. Es rara la deteccién de
fiebre, solo en cuadros por cepacia existe hiperpirexia y una se-
vera falla pulmonar, lo gue explico su alto Indice de mortalidad,
60%, Loa detegrioros ngudos no 8¢lo se relacionon con etiologilas
bacterianas, sino virales también (virus sincicial respiratorio e
influenza A) (9).

Bronguiectasias.- Dilataciones de bronquios y alveolos son el re-
sul tedo del daflo gue produce ia invasién bacteriana. Su localiza-
cién habltual 8 en todo el parénquima, son progreeoivas y severas.
Eotas Tetienen gran cantidad de moco perpetuando el cuadro infec-—
cioso.



FACTORES QUE PROMUEVEN LA INFECCION BRONCOPULMONAR CRONICA POR PSELIQO_MQ_B_IA§

T~ PSEUDOMONAS - ~———— - —
INACTIVACION DE INHRIOORES PIOCIANINA EXOTOXINA A
FISIOLOACOS BE PROTEASAS +
INHIBE EL MWOVIMIENTO INHIBE ACTIVACION ENZIMAS PROTEOLITICAS
CLUR DE LINFOCITOS i

FALTA DE ACTIVACKON n:\‘:-le| PRODUCCN

BE LINFOCITOS T J

~-p
4 PROCUCCION DE LINFOQUINAS NEUTRALIZACION

—t t ¥ INTERFERON)

- FALTA DE ESTIMULACION

NO DE MAGROFAGOS
ALVEOLA

ON AR VE! l.'. RES

e e el ol o

FAQOCITOSIS

+PRODUCCION GUIMIDATRAYENTES
LTh 4

l

IMFDE OPSONOMEOCITOSIS ELASTASA SE UNE A ACTIVACION. ATRACCICN
Igd va Py {PORCION —— DE KEUTROFILOS
Fel {ELASTASA~ CATEPSINA1 CUADRO A
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80 largo, dolor &ueo e inflamacién., Un porcentaje de pacientes pue
den desarrollar sinovitls persistente y enfermedad eromiva.

En ocaslonen se ha encontredo artrlitis reumatolide.

Cor pulmonale ¢ insuficiencia cardioaca.- Aclidosis, atelectésias,
retencién de bilbxido de carbono e hipoxian pueden llevar al cor pul
monale, S¢e manifiests en 70X de los casos, con hipertrofia ventri-
cular derecha, clinnosis, taquicardia, hepntomegalin, tos, disnea,
ingurgitacidn’yugular, edema y aumento en la frecuencia respirato-
rian. La falla cardiaca se ectablece durante la exacerbaciédn de sip
tomas pulmonares y sy pronéstlco es malo, Clinicamente ea dfffcil
la deteccién de ella, por lo gue es necesarlo utilizar estudios de
gabinete tales como ccocardiograma o medicina nuclear, para valo-
rar la funcidén ventricular.

Insuficlencin respiratoris aguda.- Es rara en los paclentco con FQ
Y Beneralmente esta aEcocliada o enfermedad viral.

Es m&s comin la insuficiencia respiratorla erénlca. Inicialmente
el paclente compensa au disfuncidn respiratoris aumentade la venti
lacidén minuto pero a pesar de ello hay retenciédn de CO
ce mhs evidente conforme a la evoluciédn,

p Gue se ha=-

GASTROINTESTINAL. -

Dehido a la obetruccidn pencrefitica gue puede ocurrir in utero, hay
pérdida de la funcién exdcrina gue se traduce en disminucién de la
necrecién, disminucldén de la concentracién de enzimas (tripatna,
lipasa y amilasa) y blcorbonato, &idn en paclentes sin esteatorrea.
Del B0-83% de los enfermos muestran lnsuliciencla (12),

Ln connecuencla ea unao malabsorcidén de grasas y proteinas, cousan=-
tes de distensién abdominal, flaptulencis, diaminucién de la mosan
muscular, caida en la curva pondo-estaturnl a pesar de una ingesta
voraz, asi como evacuaclones atundanten, malolientes y grascsasn.
Evidencina clinieca y bioguimica do deficiencia de vitaminas liposo-
lubles (A, D, E y K}, ndemiis de otroa elementos pueden hacerse pre
sentes. Ver tabla No. 1. ’
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TABLA 1. NUTRIMENTGS'ESENC;ALES DE IMPORTANCIA EN PACIENTES CON FQ

Nutrimento esencial:

Energia

Acidos ardaoh-euenciaiusz
Protefnansi

Vitaminas i&pouolubles:

Vitamina A

Vituminé.n'

Vitamina E

Vvitamina K
Viteminas hidresolubles:

Vitamina l!].2

Dligoelementos:
Zine

Flerro

Selenio

Cobre

Evaluacidn:

Pang, talla, grasa subcuténea,
excrecidn de grasa despuds de
3 dias con dieta especinl.

Nivel plAsmantico de Acido lino-
lé&ico,

Nivel sérico de proteinas y al-
bimina (en aumencia de hepatopa
tfa o cor pulmonale},

Hivel sérica de vitamina A

Nivel sérico de calelo, féaforo
y foafatasa alcalina, nivel de
25 hidroxicolecalcliferol, Rx de
huenos.

Nivel sérico de vitamina E, por-
centaje de hemélisis y creantinu-~
ria.

Prolongacién de TP y TPT.

Nivel sérico de la vitamina, ane-
mia megnlobléatica, médula Ssen,
prueba de S5chilling, aumento de
metilmalonatoe y homocletelina en
orina,.

Hivel pléaasmatico y en cabello.
Hemoglobino, hematocrito, nivel
gérico de hierro, captacién to-
tal de hierro.

Hivel plésmatico

Hivel plasmético

Fuente: Chase P, Long M,

J Pediatrics 1979; 85: 338 (13).

Cystic Fibrosla and malnutrition
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Energla.- Se hace patente peor la falta de slevacidn pondo-estatural.

Acidos grosos esenciales.- Los efectos carenciales son lﬁnlones des
camativas cutfneas, trombocitopenia, mayor susceptibllidad a infec-
cinnes y retrasc del crecimiento.

Protefnas.~ Se pueds manifeatar como parts de la desnutricidén calo-
riea-proteica, ademds como hipoealbuminemia, edema y anemia.

Vitaminon liposclublen.-

Vitamina A.- Su deficiencia alters las capas cpiteliales pulmonares,
intestinal y pancradtica. )

Cli{nicamente mse exprenma como pabre crecimiente, hiperqueratonis fo-
licular, pobre vieldén nocturna, opacidades cornaales ¥ abombamiento
de 1la fontonela.

Vitamina D.,~ Es poco habltual que su falta se muestre an forma de
raquitiemo en FQ, d5 m&s comin une pobre calcificacldén Gees.

V¥itamina E.- Anemla, edema y necrosis muscular focal son producto

de la ausencia de esta vitemins.

Vitamina K.- Esta hipoavitaminosia, puede ser secundarla a ingesta
diaminuida, malabsorcién, alteracién hepéitica y disminucién en la
sintesis intestinal por bacterlias, Las menifestacliopes mon hemorra-
ginn subcutéineas y alargamiento del tiempo de protrombina.

Ileo meconlal.- Cerca del 10% de loa recien nacldos con FQ presen-
tan obstrucciédn del ilec por meconio debido a la hiperviscosidad
de las mecreciocnes; la porcldén proximal del sjitio afectado se en-
cugptra distendido mientras que la parte distal eatn atrésica.

Efh un periodo de 24-48 hrs aparecen signos de obstruccidn intes-

tinal: dietensién abdominal, vémites y nusencia de evacuaciones.

Ileoc meconial equivalente.- Coneimte en cuadros oclusivos recurren~
tesm en pacientes con estsatorrea. Su frecuencia aproximada es de
10-40% (14,15).

Las mecrecliones enterales anormales, ademféie de grandes cantidades
de materiao Tfecal alteran el peristaltismo provocando conatipacién
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La fTalta del reemplazo con enzimas pancrefiticas, infeccién del
tracto respiratorio superior ¢ un cambio en la dista se han rela-
clonade’ con el desarrollo de ileo meconial equivalente.

Se refiere dolor abdominal tipo célico recurrente, masas palpablas
¥ en algunas ocasliones sintomatologf{m obsatructiva parciasl o total.

Raflujo gaptroesofégico.- Disfagia, dolor eplgéstrico, sangrado de
tubo digestivoe y aln estenosis estén presentes en estos paclentes.
Su ineldencia no se conoce.

El electo mecéinico de hiperinsuflacién pulmonar, deprime el dia-
fragma y ensancha el dlémetro esterno-vertebral, ademfis 1n presién
intrasbdominal se incrementa durante loa accesos de tos causando
incoempetencin de leos mecanismos anti-refluje (18).

Yarlios medlcamentos utilizndoas en FQ reducen la presidén del esfin-

tar esofdgice inferior contribuyendeo a lo enfermedad por reflujo.

Intususcepcifn.~ La dificultad para el paso de las heces a través
de la vhAlvula ileocecnl dan origen a eata éomplicacién.

Intolerancia a la lactusa.- Se plensa que se relaciona a la atro-
fia de lo mucosn cousada por desnutricidn.

Prolapso rectal.- Ocurte coh una frecuencin de 20%, slende lpa eda-
des mis afectadas entre los sels meses y trea afios.

Se explica por una hipotonfn muscular secundaria o desnutricibn,
por 1a motilidad intestinal anermnl psociade a esteatorren crénica
e incremento de la presidn intraabdominal durante los sccesocs de
toa.

Pancreatitis.- La inflamacién recurrente de este 6rgono puede pre-
sentarse ain en paclisntes con funcidn panerefitica resldual, Es
caupa de dolor abdominel crénice en adolescentes y adultos Jovenes,

Enfermedad hepptobiliar.- La afectancidn heplitica se ancuantra en

un 2 a 5%} es durante £l perlodo neonatal gue se expresn como icte-
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ticia obastructiva debido al! tapohamiento de los conductos billiares.

La durecidén aproximads en de 2 a 6 mesas.

Posterior a oato loa cambiocs anatémices producidos por la fibroals
culminan como cirrosis bilinr focal que es caracteristica de FQ y

ne pusde cbmervar en el 10% de los pacientes mayores.

Esteatssis hepética.- Con una frecuencia de 30-60% es el resultade
de las altaraciones nutricionales.

Colecistitin, coletitinnin se gefinlan en un 30%.

ENDOCRINQ, -

A pesar de los camblios histoléglcos que sufre el pdncreas, la Tun-
c¢ién endécrina se conserva en ocasiones.

Sin embargo, curvas de tolerancin o la gluceaa pueden ser anormales
en el A0% de los afectadon con FQ ¥y molo en I A 2% deesarrollan una

franca diabetes generalmente despudée de los 10 afios.

Se ha demostrado unp baja concentracion de insulina en dichom enfer
mos debido a hipofunceidn celular. La respuesta aumentada n insulina
por log tefidoe periféricos mda un aumento en el nimero y afinidad

do los receptores se suglere como prohbable eticlogia,

Es muy rarc que se desarrolle cetoacidosis, esto se debe a la redug
cién de la ingesta de grasas y a la incapacidad del péncreas para

producir glucdgon.

Concentraciones elevadaos de hemoglobina glucesilada y retraso & dig
mipucién en la concentracién de peptido C han sido reportadas, indi
cando una falla en la reserva de las célulaa beta y dismipucidn &
alteracidén de la liberacidén de insulinn (17).

Eastudica in vitro sefialan falla en la opaonizacién, adherencia de
neutréfilos, quimiotaxis, fagocitonis y actividad bactericida en
presencia de hiperglicemia. Esto puede producir aumento en la pre-

valencia y severidad de la infeccidn respiratoria.

Come resultado de la mayer sobrevida en los paclentes, repertes de
microanglopatfia retiniana dYabético ahora han aparecido,



CRECIMIENTO.-

En la deanutricisén calérico-protrica qua s8a manifiesta en FQ loa ni
veles de momatomedina son bajos en comnparacidn con un nivel de hor=
mona del crecimiento (HC} mlto.

S ¢ree gue la supresién de produccién de somatomedina (SM) repre-
senta uwn esfuerzo para shorrar energia en los procescs anabélicos

y matisfacer las demandas de los &rganos vitales.

Las mcciones periféricas de HC en el crecimiento éaeo y cartilagi-
noso estfin medindas par una familia de Tfactores similares a insuli-
na, las scomatomedinas: la dieminucién de la concentracién plasméti-
ca de estoa péptidos durante la deprivacién calérica pueden apare-
cer como una reapuests adaptativa.

MAs estudios mencionen un retardo significative en el crecimiento
ain con titulos normates de HC y SM, supiriendo que el eje hipotéi-
lamo-hipéfisis-SM =8 narmal en FQ (18).

Otroe plenaan que hay un defecto primario en loo recaptores de 5H
6 resistencia terminal a la accidn de SM, resultado de hipoxia ti-
suler ¥y una apormalidad genética o nutricional en ¢l metabaolisme
de glicoasaminglicanes y condrocitos.

APARATO REPRODUCTOR.-

Por lo regular exfste un retraso en la maduracidn sexual.

En las mujeres es frecuente la dilatacién de glindulas mucosps cer-
vicains.

En varones, los derivados del mesonefros estlin generalmente malfor-
mados o cauBa de obatrucclon del mismo por secrecfiones nndmalan eon
lap primernas fases de la vida fetal.

Los cuerpos y colas de los epidfdimos son anormales o ausentes; log
conductos deferentes estén atrésicos o no existen ¥y las vesiculas
seminalen esatdn dilatadas o faltan.

En contraste, ln prdstata y los testiculos revelan una hiatelegla
de apariencia normal {1,51).

La infertilidad nfecta a mbha del 95X de adultos masculinos con FQ a

causn de azooeparmia.
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Embaraze.~ La feprtilidad femenina dieminuye al 20%.

No se ha documentado deterjioro pulmonar durante la gestacién pero
durante el trabamjo da parto ¥ expulsidn puede haber compromiso car
diorrespiratorio.

ALTERACION EN LIQUIDOS Y ELECTROLITOS,-
Durante lea etapas calurosas del aflo los pacientes corren el ries-
go de padecer deshidratec¢idn hiponatrémica.

Cemo Be puede observar, la sintomatolegia ea varinda de scuerde a
el grupo de edad nl que pertenezca el paciente (19).

MANIFESTACIONES CLINICAS MaAS FRECUENTES DE ACUERDO A DI-
FERENTES GRUPOS ETARIOS,

0-2 afion. 2-12 aflos

Ilec meconial

Ictericio Obstructiva
Deshidratacliédn hiponatré-
mica, anemie e hipoproteli
nemia

Sangrades

Alcalgsis metabdlilca
Detencidén de peso y talla
Eateatorrea

Brongquiolitie

Heumonia estafilococica
Prolapso rectal

Mayores de 12 afios

Enfermedad pulmonar eréni-
ca

Dedos en palillo de tambor
Curva de tolerancia a la
glucosa anormal
Obstruccidn intestinal re-
currenta

Pancreatitis recurrente
Cirrosis biliar focal
Hipertonslén portal
Litiaails vesicular '
Diabetes Mellitus
Azocapermia

Neumopatia recurrente
Bronquitis

PGlipos nanales
Intusuecepcidn
Desnutricién

Ileo meconin)] equiva-
lente

Deficiencins vitaminicas
Sinusitia crénica
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L.a creacidn de diversos sistemns de avaluacidn clinin-rqdioinglca
en enformos con FQ hon aparecide con la finalidad de conocer l.u -
u;clucié'n de cada caso. .

A continuecién se muestra le escals de Shwachman, una de las més u
tilizadas para este fin. - '



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

Puntes

25

20

15

Actividad

Actividad completa
Tolerancia normal
al ejercicio y re-
sistencia
Desarrolle motor
normal

Personalidad y
disposicidn narzal
Rendimiento escelar
normal

Limitaclidn discre-
ta de actividad in-
tensa.

Fatiga al final del
dia o después de e-
Jercicio prolongado.
Disnlnucidén de ener-
gla.

Desarrovllo motor en
rango baje o normal.
Ocasionalmente irri-
table o pasiva.

Buen rendimiento es-
colar.

Fatiga posterior a
eafuerzo & ejercicio
Moderade rendimlente
escolar. Pusde des-
cansar veluntariamen
te. Moderadamente in
activa sin espeonta-
neidad, Discreto re-

Examen Fisiceo

No hay tos

Pulsp y respiracian
norcales

Sin evidencia de en
fisema, Auscultacién
pulmonar normal
Posturs normal

5in hipocratismo di-
gltal

Tos seca ocasjonal
garraspeo.

Pulso y respiracién
normales en reposa
Enfisers leve, ota=-
sionalmente ruides
resplratorics dspe-
ros lecalizados.
Fase espirateria
prolongada o ronca.
Postura normal.

+/- hipocratismo &
hipocratisme resi-
dual no progresivo.

Tos crénica modera-
da, no repetitiva,

al levantmarse, des-
pués de ejercielo,

llapto ¥ ocasional-
mente durante el
dla. No hay tos nog
turna. Pulso y res-

Hutricién y crecimiento

Mantiene peso y talla
sobre PC 25 6 compati-
ble con la de padres.
Masa y tono muscular
normal

Graza subcutinea nor=
mal ,buen apetite
Evacuaclones formadas
¥y noermales ¢ casi nor-
males,

Maduracidn sexual nor-
ral.

Mantiens pesoc y talla
sobre PC 10 6 discre-
tamente por debajo de
la de los padres.

Masa y tono tuscular
naormales.

Grasa subeutdnea dis-
rminufda.

Dlscreto retardo en la
la maduracifn sexual.
Apetito normal.,
Evacvaciones mis fre-
cuentes ¥y disc¢retamen=-
te anormales.

Mantiena pess y talla
sobre PC3 & discreta-
mente por debajo de la
de lo3 padres., Peso ba
jo para la talla -
Mediaro tono y masa
muscular. Grasa subcu-

tdnea deficiente, abda

radiologia

Sin hiperinsu-
fiacidn.

Sin presencis
de lineas den-
sas.

Sin infiltra-
¢ién ¢ atelec-
tasias.

Hiperinsufla-
cidn minima.
Reforzamiento
broncovascular,,
minimeo, -
Sin infiltra-
eldn & atelec~
tasias.

Moderada hiper—
insuflacién.
Incresento del
difmetro AP.
Pulmones mis ra-
diojucentes.
Diafragmas mode-
radanente depri-



EVALUACION CLINICA ¥ CRITERIQS DE ESTADIFICACION PARA PACIENTES CON FIBROSIS QUISTICA (20,230).

Puntos

25

20

15

Actividad

Actividad complatn
Tolerancina normal
al ejercicio y re-
sistencin
Pesarrello motor
normal

Parsocnalidad y
diaposicibén normal
Rendimiento escolar
normal

Limitaclén diaere=
ta de actividad in-
tensa,

Fatign al final del
dia o denpuse de c=-
jeareielo prolengads.
Diamipucién de cner-—
gia.

Deaarrollo motor en
range bajo o normal.
Ocaajonalmente irr{-
table ¢ pasivo.

Buen rendimiento ca-
colar.

Fatiga posterior a
esfuerzo & e¢jerciclo
Moderado rendimiento
sacclar, Puede don-
cansar voluntariamen
te. Modearadamente i{pn
activo sin emponta-
noeidad. Disereto re-

Examen Fiplco

No hay tos

Pulse y resplracién
nosrmales

Sin evidencles de ep
finaema, Aumcultacidn
pulmonar normal
Pnaturs nornmal

5in hipocratlisme di-
gltal

Tos seca ocasional
gArTABPRO.

Pulac y reapiraclién
normales €n repono
Enfimema leve, oca=
sionalmente ruldos
reoplratorion Asnpe-
ros localizados.
Fase aspiratorin
prolongnda o ronca.
Postura normhal,

+/=- hipocratismo &
hipocratiame resi=
dual ne progresivo.

Tos erfnica meodera-
dn, no repetitiva,

al levantarse, des-
puéa de ejercicio,

l1tanto y ocasalonal-
mente durante ol
din. HNo hay tos nog
turna. Pulse y ree-

Nutrlicién ¥ crecimiento

Mantiend peno y tella
sobre PC 25 6 compati-
ble con la de padres.
Masa y tono muscular
normal

Grasa subcutéinea nor-
mnl,buen apetito
Evacunciones formadas
¥y normales o casj nor-
malea.

Maduraclédn sexual nor-
mal,

Mantlene peso y talla
sobre PC 10 &6 discre-
tamente por debalo de
In de 103 padren.

Maan y tono munacular
narmales.

Grapa subcuténco dis-
minufda.

Dincrete retardo en la
la maduracidn sexunl.
Apetito normal,
Evacunclones mis fre-
cuentes ¥y diascretamen=
te anormales.

Mantiene peao y talla
sobre PC3 & discretn-
mente por debajo de la
de loa padres. Peso ba
Jo parsa 1a talln
Medianao tono y maca
muscular. Graam subcu-
tinea deficlente, abadg

Radiologia

Sin hiperinau-
flacién.

Sin presoencia
de if{neas den-
aas.

Sin Inflltra=-
¢ién o atelec-
tasiamn.

Hiperinnufla-
cién minimna,
Reforzamiente |
broncovascular
minima.

Sin infiltra-
cién 6 ntelec-
tnstas,

N
.

Moderada hiper=
inauflaclién.
Incremento del
didmetro AP,
Pulmones mis ro-
diolutenteo.
Diafragmas mode-
radamente depri-



funton

io

Actividad

tardo motor.
Paeive a irpitable

Acvtividad Tlsica y
tolerancia al ajer
ticeio limitada.
Oisne¢a poatarisr al
ejurcicle, Moderado
retards moter, In-
quiete & {rritable,
perezosp ¢ indife-
rante, Pobre randg
mitnto escolar,

Limitacidn severa n
ja actividad.
Dimned y ortopnea.
Insetive, confinada
v cama o siils. War

Exasen Flsice

cibn dimeretamente
aumentados. Incre-~
mento en Jidaetro
AP dal tépax y de-
prasisn de los dig
fragmas. Raspira-
¢1é6n rutdosa, ruda
ocasionalmente gn-
tertoreda loceliza-
dos, roncon & sil-
pantes. Hombrom feo-
dondeaidos ¥ alevas
dos. Hipporetiano
L-2 s,

Tas crénica, frecueg
temente repobitiva,
praoduckiva ¥ raramen
te paroxlatica,
fuleo y respiracidn
¢levadaments modern-
das., Enfimemn madera
do a asvarg con de-
formidad taréclen,
Eatartiores roncahtes
6 silhantes, Trecuep
temente discminaden,
Hombrae redendendon
con la cabeza hactla
ndelante.
#ipocratiama 2-3 =+,
Usunlmante elanosls.

Tod mavarn, parcxie-~
tita, f{recuente ¥y
productiva, apactiadn
frecuenterments non
vémito & hewoptiain,

Mutricidn y crecimiento

meit ligaramantes disten~-
tendldo. Madurpcidn se-~
xual retardada, Msdlano
apetlte. Evacusciones
usapimenie anormales.
abundantes, flotdn oca-
slenaleenty, Tétidas pe
1o Tormhdes.

Poae ¥ talla debalo de
la PC 3, peac baojv pa-~
ra la tonlla. Pobre to-
ne y masa muscular con
marcada deficlencia de
la grasa subcwtiénen y
diptenasidn abdominal

modarada. Hiporexia,
Falla en la maduraciéa
sexual.

Evpfunecionen anormoles,
féridos ¥ pramocnart.

Helnputrida con talla ba
Ja, masa muscular pequg
Ao & hipotrdflca, Auaen
eta do grasa subcutdnes
Abdomen globgee, lhcapa

Badialogla

midoe, Inacre-
mento del re-
fereamiante
brencovascular
Atelectasiza en
parches & loca-
callzadas. FInfil
rracidén transitp
ria tecasional.,

Marcada hiperia-
auflavidn, Marca
da dpcrpmente on
difmetro AP. Ota wm
frogmas marcade> |,
mente deprimidos
Ensanchamiento de
io silueta cardlag
ca, Atelectasien
lotares © acgmen~
ton locallzades
ovasiondlea,

Cambios extenaos
¢ nevera hiperin
suflact(én.Ateleg
winga lebarea &

muy extensas., Am



Puntos

Actividad

cade retarde motor
apético & irrita-
ble, con nulo cen-
dimiento eecolar.

Examen Flaico

Tos mocturna. Ta-
quipnea y taguicar-
dia. Enflgema seve-
ro (t&rax inmévil).
Entertores Tinos y
grueBom generaliza-
dos, sibllanclase.
fesplracién aglteda,
eopiracidn audible.
Mala poeturn, Hlpo-
cratismo 3=4 +, cla
aonin.

flutricidn y crecimiento

cidad pora crecar.
Pérdida de peson. Evacup
clonea voluminosas, fre
cuentes, fécidms con
graza. Prolaopso rectal
frecusnte.

Radiologis.

plia formacién
de quiates,
Farmaclibn de
bronquiescta~
sian ¥y abae-
#od.

~ g2 =



El eatndio leve corresponde de 65 a 75 puntos, ol moderado de 50

a 64 y &1 severo por debajo de 50,

DIAGNOSTICO. -

Se astablese® en base A antecedentes familiarses
(presantes en el 20% de los cascse }i mospecha clinica ¥ a la pre-
nencla de electrolitos en sudor elevandos que ss demueatran en el

99% de las casos,

PRUEBAS DEL SUDOR.-

Desde la década de los 50, el métode confirmatorio de diagnSstice
de FQ e8 ln determinacidén de electrolitos en sudor,

En 1959 Gibson y Cooke describleron 1a prueba cuantitativa del Bu-
dor por lontoforécis con pllocarpina. Un minimo de SO mg. de sudor
son necesarlos para el andljisis, aunque se prefieren 100 mg.

Se utilliza unae corriente eléctrica de 2 miliamperics para llevar
la pilocarpina a la piel del antebrazo y estimular localmente a
las glAndulas sudnriparas, Después se naeé el Area con agua desii-
lada,ne coloca un papel Tlltro y 8se cubre parm evitar lsa evapora-
cidn, Se deja 30-45 minutos, ge¢ retira el papel, 8se pesn y s a-—
gresn agua destilada, procediendo a la medicidn (5g).

Las pruebas positivan deberdn ser confirmadas y las negativas re-
petidas.

Haata los 20 aflon uno concentracidén mayor de 60 meg/lt. de Cl en
sudor ea concluyente. En pacientes menares de mels semanas, la es-
casa produccidn de sudor limitan su vaolor.

En relacidn a esto se han intentade otras técnicas gque permitan

conocer el resultade méis temprano.

Hicroosmometrfa del suder con prestén de vapor.

Esta pruebn puede ser realizada en reclen nacidos de término mayo-
res de B dfas sin deshidrntncién o peso bajo.

Valores de oamolaridad mayotes de 210 mmosm/kg son dlagnbdaticos ¥

valares menores de 170 son normales. Todos loas recien nacidos iden
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tificadas con este método deberfn sujetarse més tarde g confirma-
cidén por el ensayo tradicional. La microosmometr{a debs utilizar-

se solo en poblacién de alte riesgo (21).

Actualmente me entfin desarrollando técnices rApidas por medio de
un electrode jon especffico usando pilecarpina, perc ain estén ba-

Jo invuneigaclén (1).

INDICACIOGNES DE LA PRUEBA DEL SUDOR.

Pulmonares: Gastrointestinaleg:

Tos crénice preductiva Ileo meconial, atrésia in-
Neumonfa &§ infiltrados créni- teatinal.

cos & recurrentes Colestasis neonatal persis-

Bronguiolitie recurrente
Bronquiectaslag
Atelectéslas

Hemoptislg

Infecclln por Paeudomonas
mucoide

Noumonia por estafilococo

Otren!

Historia familiar de FQ
Retroso del crecimiento
Sabor salado de la plel
PSlipos nasales
Postracldén con el calor y
alcals&sis hipoclorémica.
Pansinusitis

Azoospermia.

tente.

Esteatorraa, malabsoreclén
Prolapso rectal

Cirrosis infantil, hiper=-
tenslén portal, vérices e-
gpofdglicas seangranten.
Hipoproteinemia mia allé
del periodo de recien na-
cido.

Resultndos falsocs negativos en la prueba de Gibaon ¥y Cooke pucden

ser provocados por diversas entlidedes (22,23},

Un ligero aumento en los volares de cloro en sudor son vistoe en

desnutricién pero ¢n cuanto mejora el eatado nutricienal el nivel

retorna a lo normal.
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CAUSAS DE ELEVACIONES DE CLORUROS EN SUDOR EN LA NIREz,

Insuficiencla adrenal sin tratamlento
. Glucogenosls tipo I

Fucoalidosin

Hipotiroidiamo

Diabétes insiplda nefrdgena

Digplasia ectodérmice

Pegnutricidn

Wucopolimacaridosis

Panhipopituitarismo

Cascos limite {dudoacvs).-

Veloreas entre 50-60 meq/lt, con minimp enfermedad pulmonar o persis
tents funcidn pancrefiticn son clasificados aqui. Pueden tener otros
signoe como pélipos nasales, pansinusitis erdnica, enfermedad heph-
tica, cultivo de expectoracién pesitivo para Pseudomonas mucolide,
azoogpermia y mediciones de diferencisn eléctricas a través del e-
pitelio nasal. En ocasiones el diagnéatico no me uclara por lo que

ge tliene que recurrir a e¢studios gendticos.

PFRUEBAS DE ESCHUTIHIO.-

Miltiplen ensaoyos se han intentado para obtener el mejor método,
perc gin resultadon Sptimos (24).

La cuaptificacién de tripsipnégenoc inmunorreactivo en sangre (TIR),
es una de las pruebas més utilizadas.

La obsatrucciSn pancrefitica in utero causa llberacién de tripaind-
geno hacla la circulacién fetal, aumentando la concentracién s&n-
guinea, con lo gue es posihle detectar gran nimero de pacientes,
cerca del 90%; el 10% restante no Be captan porqua conservan su
rfuncién pancrefticn dentro de limites normaleas o bien, muestran
esteatorrea, con lo que el valor de tripsinégenc disminuye (2g).
Tambien sc debe confirmar el diagnéstico con el método de Glbson ¥y
Cooke,

La empecificidnd de 1la prueba ea alta sl se realiza entre la 4% y

la 7°* pemana de vida extrauterina.

Més aiin la sensibilidad y especificidad mejoran notablemente con
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el empleo de anticuerpos monoclonales contin tripainﬁgend humano.
{25).

El diagpﬁstlco tempranoe reduce la morbilidad an los des primeros
aflos de vida. Sin embargo, otros investigadores niegan tal aseve-
raciédn, consliderando que ol costo beneficio es pobre, para poder
recomendar en forma rutinaria el uso de pruebss de epcrutinio.

Otros enaayob scon llevados & cabo con ol fln de poder estudlar a
la poblaclén ablerta. Ejemple de ello es la medicién de la concen-
tracidn do albUmina en meconio seco 6 de tripsina fecal, pero nin-
guno de los dom métodos es concluyente (27,28). .

DIAGNOSTICQ PRENATAL.-

Este tipo de examen o8 practicado soclamente en grupons de alto ries
E9.

Se hace un enélisis comparativo de bandas cromosémicas entre pa-
dreas o hifo, mediente la utilizacidn de endonucleasas, ¥y por lo
tanto la localizacidn de los genes met y J 3,11. Conh ello es posi-~
ble reconocer al 80X de laos familins afectndas.

En un embarazo subsecuente, el material nuclear se obti¢ne a tra-
vés de una muestra de vellosldadea coridnicas entre las 9 y 12 nwe-—
manas de gestaclén, combarﬁndone nuevamente las bandas, con lo que
ae logrn identificar a heterocigotos u homocigotos en al 95% de
los casos {29),

Otras opciones consiaten en la medlciédn de diversas enzZimasa de las
microvellosidades intestinales fectales prepentes en el liquide am-—
ni&tico de mujeres embarazades con FQ, Ellas son: gammaglutamil
transpeptidasa, leucino aminopeptidasa y fosfotasn alcalina, las
cuales estfin disminuidae aparentemente debido a ilec funcicnal en
el feto (1}).

La determinacidén se realiza entre la 17° y la 18° semann c¢on una
certeza del 95% en la poblacién de riesgo.

R_ADIOLOGTIA. -

El nallnzgo de hiperinsuflacifn persistente y generalizado, con an

grosamiento peribronquial y atelectéeias en parches aon encontra-
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dos en etapas tempranas.

Conforme van avanzado los s{ntomas, atrapamiento de aire, bronquieg
taeslas en loa lébulom superiores son viastas ademés de depresitn de
loa diafragmas y aumento del difimetro anteroposterior.
Bronconeumonfa, atelectislias lobulares o acgmentarias, guiates, en
sanchamiento del cono de la pulmonar se expresnn tardiamente.
Imégenes compatibles con neumotérax aparecen como resultado de la

ruptura de una bulan apical {(30).

Se ha observado délicit &n el crecimiento pulmonar radiolégico con
cordante con falln dg crecimiento somitico (en ocasiones la rela-

cidn ensta perdida ya sea por la presencia de hiperinsuflacidén o de
ribrosis), lo que demuestra queo el Q4ficit es mescundaric a desnu-

tricidén (31).

La valoracidn tordcicas radlolégica secuencinl es importante para

conocer la evolucidén del paciente.

Las placns de senocos paranmsales muestran engrosamiento difuso de
la mucopa y escaso desarrpllo de los senos en relacifn a la edad.

Placas simples de abdamen, -

En casos de lleo Be observa distensién de asss penernlizada en sg-
pecial del [leon terminal y c6lon proximal con mucosa hiperpléasice
redundante que do la imfigen de lrregularidades. Ocasionalmente ae

dintingue ulceracién de la mucosn [(14).

Serie ep6lfago-gastro=-duodenal.-
La presencia de ERGE, vArices esoffgicas & uUlcera pgfiatrica o duo-

denal puede ser encontrado.

Loag radiograff{ns de huesos afectados por osteonrtropat{a pulmonar

hipertrofica demuestran neoformacién Gzea.

ULTRASONIDO.=-

El diagnéstice de hipertensién pulmonar o insuficiencia ventricular
es diffcil en pacientes con FQ. El ecocardiograma, mide el grosor
de las parcdes, la dimensibn de las cavidades y loa intervalos ainm

tSlicos; aunque su certera diagnSatica no es Gptima se utiliza co-
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mo nuxiliar para evaluar la progresidn de¢ la enfermedad cardiaca y
con e&llo el prondstico (1,32},

El ultresonide obdominal se utilizn con freéuuncin para descartar
litiasis biliar o blen en cualquier tipo de doler abdominal.

MEDICINA NUCLEAR.-

La angiografia nuclear ha permltido conocer ¢l estado de la funcidn
biventricular.

Fallam subclinicas se detectan durante el ejercicio o el descanso
ain ser alturadas por la opfermedad pulmonar (1).

PRUEBAS DE FUNCION PULMONAR. -

El objetivo de realizar les pruebas de funclén respiratoria (PFR)
e8 para evaluyar la progresiédn de la enfermedad y la respuesta al
tratamienta.

Lo afectocidén tipica de la FOQ o5 un patrén obstructivo que so rcarag
teriza por ntrapomiento de alre, obstruccién de las vias inicialmen
te pequefina y progresiva alteracién de la relacidn ventilacibn-per-
fueibn.

Anoraalidades tempranas son e1 incremento del veolumen reaidupl cn
relacién con la capacidad pulmonair total (VR/CPT) y disminucién de
la velocidad de los flujos {1,11,35).

En estadlos avanzadon se eptablece también un patrén restrlictive
cuando existe fibrogis pulmonar extensa pero continda habiendo a-
trapamiento de alre.

La espirometria particularmente midiendo el flujo esplratorio medio
(FEF 25-75%) es el parametro mbs Gtll para el seguimiento del pa-
ciente.

Inguficlencin poncredtico.-

Lan demostrocion demalabsorcidn(MA) es necedaria mediante la colec-
clién de evacuaciones durante 3 dias administrando una cantidad co-
nocldp de graosayg. Normalmente se encuentra menos del 5% de excre-

cidén pero con estos pacientes puede ser Ltan lmportante como el 20%.
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Pruebas de estimulacién pancredtica.~

El sondec ducdenal sirve para la cuantificacidén de enzimas y bicar
bonato deapuds de una eatimulaclén maxima pancredtica con mecreti-
na-pan¢reozimina. Esta prueba no se realiza en forma rutinaria.

Otros métodos como las mediciones de actividad triptica, ¥ quimio=-
tripeina en heces & iscamliaso pancredtica sérica son auxliliaras

en el diagndatico.

Por Gltimo ln odministracidén de un péptide sintético (betiromide)
refleja la accidén intraluminal de quimiotripaina. Ea un Indice pa~

ra conocer la funcién pancredtica exderina,

Estudio quimico de la sangre.

Electrolitos séricos, calclo, égforo, Tfosfatasa alcalina, zine,
cobre, inmunoglobulinas, pruebas de funclén hepfitica, fierpo, tiem
pos de protrombina y tremboplastina, prueba de Schilling, niveles
de vitaminas ason complementos en el estudio de FQ.

I RATAMIEWNTO.-

El tratamiento requlere de un equipo .eficéz en el manejo de asta
enfermedad multisiantémica.

Actualmente la terapéutica es paliativan y se dirige n combatir, re
trapar o impedir algunos de los efectos secundarios o complicaeclo-
nes de la poatologia.

La meta es tratar de desarrollar una vida lo méa apegado m lo ha-
bitual.

S5cis Bon los inciesos bisicos en el tratamiento:

1.- Manejo dietético ndecuado.

2.=- Sustitucistn de enzimos pancrefiticas.

3.=- Terapla respiratorin {fisioterapla, drenaje postural e inhalo-
terapial.

4.- Antibioticoterapia

5.~ Manejo de las complicaciones.

G.- Apdye psicoldgico.
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MANEJO DIETETICO.-

No eata auin muy claro porque al coapregirse ol eatado nutricional ¥y
1a fulfa de crecimiento, tanto la morbilidad, la funcién pulmonpar
¥ la sobrevida mejoran.

La ingesta insuficiente y unn respuesta ancrmel a insulina, Juegan
un papel béAsico en la desnutricldn y falla del crecimiento.

Un incremento en los requerimientos de energf{a, 1ln insuficiencla
pancrefitica con inadecuado reemplazo de enzimas, el metabolismo a-
normal de las snles biliares y el deagaste calbdrico por la neumo-
patia hacen que el paclente mes vulnerable n la pérdida de peso.
Por lo tanto la dieta deberd ser alta en calorfias, en proteinasn y
suplementada con vitaminas liposolubles (13,33,34).

A continuaclién ee proporcionn una tabln con suplementos recomenda-
dos.

SUPLEMENTOS RECOMENDADOS (13],

Energia: Se proporciona & través de colaciones, ateites de cadenn
media y polimeros de glucosa.

Acldos grnsos esenciales: Acelte de cédrtamo {1 ml/k/dim més enzi-
mas).

Protefnas: HidrolizZados de protefnas y una ingésta natural alta.

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

Vitamina D: 400-800 UI/dfa, ademfig de luz solar.

Vitamina E: Acetato de alfa toceferol 1 UI/k/dia,

Vitomina K: 50=100 microgramos diarios por vias oral 6 0.5-1 mg via
parenteral una vez al mes.

Vitamina BLZ: 0.1 microgramos al dia, s8i hay deficiencia dar 100
microgramos cada tercer dfa por un mes.

Vitaminas B y C: Dosis diaria recomendada normal.

Zine: 15 mg de zinc elemental diarlamente.

Hierroe: 1-2 mg/k/dfias para loctantes; paras nifios mayores: 10-18 mg
de hierro elemental diariamente.

Selenio: 0.05-2 mg de selenlo elemental diariamente

Cobre: 2 mg de cobre elemental diariameante.



Las comidas . abundantes «n grasa, cremas, guesos ¥y pasteles deben

ser svitados.

Los cambioa dietéticos implican un mayor nporte protéico y de car-
bohidratos.

Las colacionesa entre nlimentos es una buena fuante de onergia, as{

como las leches malteadas & yogurt adiclonadoa con polimeros de

gluccsa y saborizantes artificlales. {as).

Diversos métodos de nutriclén son empleados, lntentfindose o través

de ellos alcanzar el nivel &Sptimo ponderal. {33,26).,

lew

Suplementacién dietética liquida:

Gran variedad de férmulas c¢opn alto contenido de calorfas estén
disponibles. Tifne mal sabor y requleren de terapia enzimbtica
adicionsl. Las férmulas predigeridas no lo necesitan pero su
sabor os desagradable. En genoral es la terapla menos costosa
¥ la menos lnvasiva, pero la que nis frecuentemente se abando=-
na.

Alfmeontneclén nasogfntrice nocturna,-

Por medic de una sondn de siléstic se administran {6rmulas nre
digeridas. Con ello se logra un buen ilncremento de peso y ta=-
lla an forma scgura y efectiva.

La desinsercién de 1la sonda por accesos de tos es frecuente. O
tros desventajas incluyen distensidn abdominal, vémito e firri-
tacldén rino-faringea,

Alimentacidn por goastrostomia.=-

Eate tipo de técnlca se suglere porem paclentes con enfermedad
por reflujo gastroeséfagicoe, dodo gque ho se observa aspirocidn
o deterioro de 1la funcién respiratoria.

Alimentacién por yeyunaostomfa.-—

Pacientes desnutridos con enfermedad pulmonar moderada a seve-
ra tlenen buena respuesta ¢on el métodw; ademéa hay menos posti
bilidades de aspiracidén y por lo tanto compromiso pulmonar.

Pesafortunadamente lo instalacién de la sonde es bajo cirugla.

Aunque tres tipos de f6rmulas han sido utilizades {(elemental,
semlelementnl ¥ no elemental), no hay un acuerde para designar
la mejor. Parece ser que la seml-elemental es blen absorbida

y no requlere de suplementos enzimfticos,
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§,= Hutricién parenteral.=~

Sa ha demostrade con ella un aignificative avance en la funcién
pulmonar ¥ disminucidn en el numeroc de infecciones respirsto-
rians, asl como la cotrreccidn de kn deflcienclia de Aclidos grasos.
El aumento en la fuerza Muscular se percibe por uh incremento
de peso transitorio y en ln presién inspiratoria de las vias
sérean.

Algunocs autaeres piensan gque la suplementacidn parenteral pucde
administrarse durasnte 1las hospltalizaciones por exacerbaciones
pulmonarses.

El riesgo de sepsis 6 trombosis con nutricidén intravencsa, li-
mitan su utilidod (33,35),

La técnica ideal para nutrir a estos pacientes no se ha encontrado.
Todas tienan beneficios y perjuicios; pero se deberd elegir de a-
cuserdo a las necesidodes individuales, teniendo como meta un buen
crecimiento y desarrollo desde que se detecta la enfermedad.

Hlay algunos apartados que deberfn estur slempre presentea parn i-
dentificar a las personns que requieran de apoyo nuwtriclional (35).

1.- Conatapke pérdida de peso & inadecuada ganoncia en un lapsc de
tres meses.

2.- Pobre apetito &6 banjm ingesta.

3.- Mujeres con bajo ingesta y peso por debajo de 1o percentila 50
en relecifn & su talla.

4.~ Menores de 10 afios ¥y talla menor de la percentila 50 (tomando
en conalderacién las estaturas de los padres).

5.~ Afectacidn pulnonar significativa complicado con un pobre cre-
¢imiento mayor de una desviacién estandar para la edad medla.

6.~ Afectacién gamstrointesntinal significativa complicedo con un
pobre crecimlento mayor de uha desviaclén estandar para la e-
dad media.

7.~ Demandan de energia superliores por ejemplo: atletas & trabajon
que requieran muche esfuerzo fisico.

SUPLEMENTACION COH ENZIMAS PANCREATICAS.-

En un principlo las preparaclones hechas o base de extracto de pén
creas de cerdo & buey contenfan amilasas, lipapas y proteasas. MWis
tarda se utilizé pencreclipasa de cerdo gque tenia mayor actividad

pero la acidéz ghstrica se encargnba de inactivar este producto.



Aparecieron entonces grageas con capa entérica para evitarlo, pero
el reemplaze adecuado no fue logrado,

Con ol desarrello de productes microencapsulondos, una considerable
contidad de enzimos Bin smer dostruldas por ol pH géntrice es liba-
rada en el duodeno, mejorande la mbsorcidn de nutrientes; por lo
tanto una menor cantidad de enzimas es requerida (34,45},

La frecuencia de evacuaiopes disminuye, hay menos célicos abdoming

les ¥ un mejor [ndice de crecimiento con la terapia.

La dosip requerida es empirica. Se inlcin con 1 a 3 céhpsulas con
las comidas o colaclones pero se ajusta de aguerdo a la esteato-
rrea & sintcomas abdominales.

Se debe conasiderar que el exceso de enzimas provoca congtipacién e
inpactecidén fecal,

Por otro lado el empleo de preparaciones no microencapsuladas ha
sido objeto de e¢studlio cop el fin de utilizar fArmacos en tonjunto
que Induzcan una mejur absorciétn duodenanl de enzimas, tal as &l
capo de cimetlding (46,47},

Cimetidina es un antagonista de los receptores Hz. ego ayuda a re-
ducir la acldéz ghstrica, sumentando la mbsorcién de suplementosn
enziméticos., Por lo tanto se ha observado unp dismipucidén en la MA
de grasgas y proteipas, cuando se administra tres veces al dfa 300
mg.

TERAPIA RESPIRATORIA.-
El objetive de eato es limpinar las Becreciones acumuladas en las

vian aéreas ¥ controlar la infeéciédn.

Figioterepia torécicn.-

Utilizada en conjunto con inhaloterapia y drenaje pestural es uno
de 1lo8 puntos clave en ¢l tratamiento.

Conslste en la percusion vigorosa de cada uno de los segmentos pul
monarea durante un total de 20 a 30 minutos diariamente varias ve-
ces al dia aln en ausencla de cuadro respiratorio agudo,

La percusidén debe Ber acompafada de ejerciclos respiratorias {espl

raclones forzadas) y estimuilacién del reflejo de la tos para asegu
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rar una mayor salida de moco.

Un programa de sjercicios bjen establecidos es tan efichz como la
figloterapia para limpiar el #érbecl bronquial en pacienten con on-
fermedad leve.

Inhaloterapia, -

Su use &3 pard hidratar secreclopnes y ayudar 8 su evatuacidén. La
inhalacién de aerosoles como solucién saline isoténica & hipertd-
nica al 7% durante 15 minutos antes de la fisioterapia ayudﬁ al a=-
claramiento de la expectoraclén.

Nebulizadoree comunes de particulas medianaoe se emplean satisfac-—
toriamente.

Algunos autores precontizan el ueBo de nebulizadores ultrasdnicos,
ain embargo su mantenimiento sy caroc, se contaminan facilmente con

Pseudomonas y puecden sobrecarjpar al paciasnte de liquidos.

Apentes mucolfiticos, antibiédticos y broncodilatadores son edminig-
trados en forma de aerosol {45),

H-acetilcisteina (20%) es un fArmaco que destruye los taponcn de
moco en los bronquiclos y en les vias pequefas, romplendo los puen
tes sulfhidrilo de las glucoprateinas mucosas, reduciendo la viaco
sidnd de las secreciones.

5in embarge su olor &3 desagradable, puede produclr broncoespismno
¥ traqueitis hemorrdgicm con su uso.

51 se utiliza con antibicoticos los desnaturaliza.

Otros han empleado el propilenglicel & mistabron como mucolitico
con buen resultado.

Broncedilatadores ¢n nerosol.-

La broncoconstriccibn reversible que padecen estos enfermon mejo-

ran después del uso de snlbutamol inhalado, lncrementando el flu-

Jo esplraoterioc pero ademfa es Wtll porque tiene un efecto de acla-
ramiento mucociliar.

Se ha emploado sobre todo antes de la fisioteraplm para evitar al

broncoespaamo que sea produce.
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ANTIBIOTICOTERAPIA.-

Antes de iniciar un tratamiento es importante saber dimtinguir en-
tre colonlzaclén pulmenar por varios microorganiamos y una infeg-
cidén pulmonear.

Aunque la mayoria de los pacientes con FQ eatdéin crénicamente habi-
tados poar difgrentes hacterlios patégenes, la terepeutica antibisti
ca sclamente eata indiconda cuande hoy sintomas clinicos (aumento
de tos, aumento de expectorncién, decalmiento, anorexia, pérdida
da peso y diaminucidn de la tolerancia nl ejercicie} (1).

Consideracliones farmacocinéticas.-

Doais habltuales de ontibléticoes no demuestran ser suficlentes pa-
ra alcanzar una buena respuestn ter;ﬁéuticn.

Aumento en el amclaramiento renal de dicloxacilina, meticllina, clg
xacilina, azlocecilina, piperacilina ¥ cuftaildima han sido confirma
das. Un incremento en el volumen do diatribucién y un aclaramiente ma-
yor tamblen se han encontrade en ominoglucdsidos (34).

Exacerbaclones agudan,-

Las infecciones ngudas requieren de 2 2 4 semanas de terapla intra
venoaa. La seleccién de mntimicrobianos se realiza epn base a la
sensibilidad,

Carbenicilina méds un aminocglucdésido era el esuquema que combatia a
Pacudomonasa; sin embargo reportes de resistencia del gérmen al me—
dicamento sBe publicaron por lo que ticarcilina, mezlocilina & az-
locilina han sido empleadas e¢n conjunto con aminoglucdsidos.
Tobramicina muestra una gran actividad contra Pseudomonas aeruging
aa (40},

Cefalosporinans de tercera generacién, particularmente ceftazidima,
cefoperazona & cefeulodine tienen buena actividad contra Ps. aeru-
ginosa.

Ceftazidima actle contra 355 cepes diastintas de este microorganis-
mo. Dicho férmace en combinacién con ticarcilina y tobramicina son
muy efectivos en el tratamiento de sxacerbaciones de FQ.

La resistencia a medicamentds se ha cbaesrvado en un 5 ¥ 20% respec
tivamente.



La erradicaclén de Pe. del espute es rarn, debldo a la poca poene—

tracidén antibiética en las secreciones, un inadecuado nivel sbri-

co por el incremento en el aclaramiento renal ¥ el posible bloguec
de la bioactividad del férmeco.

Hanejo crénico.~
La colonlznclén crénice se considera despuéa de 6 meses de exlsteg'
cia de Ps. en las secreciones y/o presencin de preciplitinas.
Durante los afios 70 a 75, el fndice de mortalidad por este proble-
ma we estimaba en upb 10 a 20%. (37}).

Actualmente con lag modificaciones impuestss al manejo ha disminui
do a 1 & 2%. ELI tratamiento consinte en aplicar los antibibticos
coda 3 & 4 meses, en forma intravenosa con upa duracién de 2 sema-

naa.

Ciprofloxascina es una nueva quinolona, con potente actividad bacte
ticida contra gram + y -, particularmente contra enterobacterianm y
algunas cepfa de Ps. pero no contra cepaclia {41,42).

Alcanzn buena concentraclién en el moco y tiene la ventaja de qQue
se emplea por vis oral durante los episoditos agudos (38).

Algunos centros uson penicllinas contra estafilococo en forma pro-
fildcticn para prevenir la colonizacldén del esputo, pero constante

mente Be desarrcollan cepas resistentes.

Antibiéticos inhalados.~-

Opinlones divergentes han aparecide en relaclitn a ellos,

Estos ngentes hon sido empleados con la idea de que son poco absor
bidos, por la tanto el riesgo de toxlcidad es menor, le que permi-
te utilizer altas dosis pare erradicar el gérmen; aln embargo po-
cos estudlos demuestran su efectividad (1,45).

El crecimienteo bacterianc se inhibe mientras el paclente recibe la
terapin pero reaparece en cuanto se descontinta.

El desarrollo de cepas reslatentes representa otra deaventaja.

El uso de kanamicina puede causar broncoeapasto.

Ademfie se ha nimlado Bacillus subtilis del aeroscl.
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En rasumen el riesgo de broncoespasmo, concdentracioned séricas in
predecibles ¥y una posible contaminacldn cuestionan au emples ruti
naric.

A continueeidn se anlisntan los princlpales antimlcrobianos emplen-

dos en FQ (1).

DROGAS USADAS EN EL TRATAMIENTO DE FQ.

Paenjcilinan:

Amoxlellinng va 50 mg/k/dila cada 6 horaa
Dleloxncilina vOo/IvV 50-200 mg/K/dia cadn 6 horas
Ticarcilina v 200-300 mg/k/dia cada 4~6 horas
Piparacilina v 200 mp/k/dia cada & heras

{mAhxino 24 g/fdfal.

Cefunivaporinags:

Cefalexinn yo 100200 mg/k/din cada 6 horas
Ceftazidima v 200 mg/k/dia cadan & horas
Aminoglucésidos:
Gentamlecina v 10 mgfk/dfa cada 8 horas
Tohramicina 10 mg/k/dia cada 8 horas
Otros:s
Costrimoxazol:!
Trimevoprim va B mgfk/dia cada 12 horas
Sulfametoxazol A0 mg/k/dia cada 12 horas
v 5-10 mg/R/dfa cada 5-12 horas
. 25-50 mg/k/dia cada 6-12 heoras
{Popals amfxima en adultos de
trimetoprim en de &40 mp/dia}.
Clorsnfenlicol ¥O/IV 50~100 mg/k/dfa cada 6 horas
Ciprofloxacina ve 750 mg cada 12 horag en adulto

S 500 mg tada 12 horas en menores
de 12 alios,.

VO= via oral, IV o intravenosc.

Fuentey Maclugsky,X., Levisopn., et al. Cystic fibrosias: An Update,

Pediatric Rev Compun,, 19873 1

MANEJO DE LAS COMPLICACIONES.-
’

Sinusitis.~ Debldo 4 la poca penetracién de antibidticas en las ca
vidades y el htallazgo de cepas reslstentes, hacen indiapansablie de

ver en cuando el drenaje gulrirgice.



PSlipes nagnlea.,- Loa enteroides toplcos son bendficos, aunque en
ccasiones se precisan miltiples polipectomias.

Bronquiectasias.- La exacta localizacidn mediante tomografia & bron
¢oscopla permiten delimitar la extenalén de la enfermedad y asi po

der resecar dilataciones blen circunscritas.

Atelectédsias.- Una fisloterapla conatonte y agresiva es necesaria
para re-expander el pulmén. La broncoscopla y el lavado bronquial
son armas auxiliares.

Hiperreactividad brongquial.- Muchos pocientes rcqulcrén do teoflly
na para el tratamiento del espasmo, mejornando en ests formea los vo
lumenes pulmonares, residunl y espiratorio miximo (a3).

En un estudio renlizado con teofilina oral se vid que la absorcidn
y diaposicidn es similar a paclentes sin FQ; & excepcién de alte-
raciones en las pruebas funcionales hepdticne no hubo gran varia-
cidn en el manejo con eata metilxantina {44).

Solamente un mayor volumen de distribuclién relacionade con la pne-
nor cantidod de grasn, hace gue las concentraciones séricas del me
dicamentoc sean mayores, por lo que deberédn ser monitorizados lou
niveles en pacientes scveramente enfermos & con hepatopatia.

E1 uso de broncodilatadores heta adrenérgicos es variable. Unos
tienen una bueno respuesta, perc otros neo mejoran, por le gue su
uso deberd lipitarse a paclentes con buena respuesta (45).

Bromuro de Ipretroplum produce minimo efecto broncodilatador en FQ.

Neumotdérax.- Pequeilios neumdotdrax {(entre el 10-15%) si pon amsinto—
mbticos no requieren de manejo especf{fico. 5i son grandes 9 sinto-
mAticos precigan un tratamiente definitivo.

Debido a 1la gran reincidencia 50%, se recomienda una pleurodesis
quimica utilizando guinacrina en bole durante tres diss conmecuti-
vos, culdandc de que el ffrmaco permanezca intrapleural por unp hp
ra y que esté en contacto con la mayer parte de la superficie. Se
e¢oleea un sello de agua después del procedimiento y se suspende
temporalmente la fisioterapia (1),
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Hemoptisia.- Se debe iniclar un esquema antibidtico pravia tome de
russtrag de seputo pars cultivo. Se suspende la filaioterapia. En
ocasiiones es conveniente el empleo de vitamina K.

El sit{o de la hemorraglio se inveatign medimnte arteriegraflia brop
quial selectiva, después de localizeda se procede a la emboliza~
cién con''pelfoam, aunque este puede causar mlelitis transversas,

La broncoscopin es un métedo alternativa pero es dificil encontrar
el sapgrado y la recidiva es Crecuente.

Resececlonesn pulmonares son neccsarias en caso de una hemoptisis in
coercible,

Aspergllosis pulmonar.- %S¢ debe administrar predn.sana (0.5~1 mg
por kg de pesol diariamente por 2 semanas, después la misms dosis
en nias alternos hasta completar un lapso entre 3 y 6 meaes {11).
El seguimiento de estos paclentes deberd ser con determinaciones
de IRE sérica totml y especifica; Ig0 especifica, PFR y telerra-
diugrdf!us de tdrax cada tres meses., En capua refractnrios se utf-~

liza anfotericine B en aercscl & %S-fluorocitosina sistémlca (50},

Oatecartropatia pulmonar hipertréfiga.- Solemente se pueds ofrecer

sintométicos tales como {buprofén & ncetaminofén y ¢l tratamiento
ettoldgico.

Cor pulmonale.- Se Jdebe iratar de mantener una presldn arterial de
oxfigeno por arrtba de 50 mm Hg, La ubilizacidn de ox{geno de flujo
tajo, un vascdllatador y una adecuada fisioterapla son claves en
el manejo. Cunndo el oxigeno ae utiliza de meners continua, 1o re-
aistencia voscular pulmonar disminuye.

El uso de vasodilatadores es controversisl: unos reportsn la dla-
minucidn de la resistencia vascular pulmonar y aumente del fndice

cardinco, mlentras que otros ne encuentran ningdn cambie (1),

£l trmsplante cardigpulmonur se ha realizado en pacientes con FQ

8in una buenha sobrevida, por complicasciones propias de la cirugia.

1lco meconlal no complicado.~ EL tratamiento consiste en lu iusta-
incién de una sonda nasoghstrica, la correccién de liquidos y e-
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lectrolitos vy el uso de enemas [en caso de ne haber cbatruccién)

empleando N-acetilclateinn; gastregrafin que ea un solvente hiper-

ténico gue permite la entrada de agua al intestino; y polisorbato

B0 {detergente). QOtros han empleasdo la N-acetilcisteina o través

de ln sonda nascgéstrican {14,45]).
Log behes gus tengon alguha complicacida tal coma veoeivulus, perfo-
racién & atrésia requeriréin de tratamiento quirtrgica.

Ileoc meconial egquivalente.- Inicinlmente se utilizan ncelites mine-—

rales por via agal, poara facilitar el paso de la materia fecal, en
conjunta con N-acetilcisteina por la sonda nopogiaetrica & par ene~

mae. Otros han uveasdo polletilenglicol, Bustancla que no es absporbi-
d8 por la mucosa fntestinal y que no produce cambias en e} equili-
brioc bidrowelectrollitico del gnfermo {15},

Goatregrafin ase utiliza comunmente

Enfermedad por reflujo gastroesoflfgico.- Elevacién de 14 cabecera
de 1n coma, adminiatraci6n de antificides y/o blequeadores Hg de reg
comiendan para prevenlr cowmplicacianes propiams del ERGE (16}.

Intolerancia a lo lactosa.- El maneje es a base de fdrmulas de so-

ya; sin embarga, con este tipe de olimentacidn el riesgo de hipeo-~

protelnemia €3 mayor.
Prolapsoc rectal.~ El mejoramiento del ostado nutriciopal y la pu-
plementacldn con enzimas pancrefticas es el tratamiento bade., Rara
vez eg reguerido un cerclafe rectal con silistic {(1}.

FPancreatitis.- Splo se dea trotamiento sintomético, analgésicos, re

posicidn de l1Iiquidos y la instrlacidn de una sonda nasogdstrica,

Enfermednd hepatobiliar.- Ln ictericia pocas wveces requiere manefo

eapeciflfica,.
El reemplazo de enzimas pancrediticas aumenta le reabsorcidn de oa-

les biliares, mejora la seolubilidad y previenes el eguancamlento bi

liar.
Anastomosis portoaistémicas & esclerdsis de véricesn esofigicas pug

den anyudar a combatir el saAgrado de tube digestivo alto.
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Disbetes mellitus.~ Ea diffeil el manejo de eate aspecto, ya que

la ipsuriciencia pancrestica aunado e la malabsorgién no permiten
muchan wodificaciones en la dieta.

No se deben administrar hipo-
glicemiontes ovrales,

se reguicre de insulina para su control (45},

Fertilidad.- Parece no haber ningiin ricago con el smpleo de anti-
coneceptivon arnles para evitar el eomberaza.

Liguidoss ¥y electrolitoa.- Estos pacientes pueden necesltar la res-
Titucibn de Liguldos introvenosor {10-15 ml/kg de solucibn galinal.

E} aporte de 2 o 4 g dieriog de sal es Importante en las &pocss o8B
lurosas del aflo (50},

Inmuntzaciones.- Deben nplicarde lae Snamunizociones contra difte-

ria, tosaferina, tétanos,

polionielitis y sarampion o cdades eate-
blecidaa {451,

adgmAa de vacunns ¢contro H. inTluenzae ¥ Neumbcogo.

Vacunes contra Pseudemonss pe han experimentode pero sin bucnos tg

sultados. EsthAs #e hen probado en pacientes y6 colonlzados,

lu que
proboblemente evite 14 induccidn de la inmunidad

1t
APGYQ PSICOSDCTAL,~

Dada la crondicidad y gravedad de la enfermedad, en necegario con-

tor ton una estrecha comunicacidén entre el paciente, la familia y
el enulpe de trabajo.

El conocimienta de la enfermedad por parte de in familia es bhfinlco
para optimizar el resultado.

Al conocerse el dingndstice es diffcil la sceptacién del paciente

¥ muchas interrogantes g hostilidades aparecen an el ndclooc Fami-~
Liar,

El principal objotivo es tratar de crear un dessrrollo emocional
nornal, permitiéndele al paclente expresar sus dudas, 8Us intere-—
dea y hacer de ou conocimiento la responsebilidad que tiene en au
tratamiento.

La asistencia al ¢olegtio,

la realiznclén de esjfercicios, la obten-

cién de empleo y ziin cl matrimonie con pasibilidades de adopcién
no deben aser deogechadas en io vide de este tips de pacientes.
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Actitudes negativas, abandonos de tratamiento, surgen periodicamen
te al qreaentarse una Nueva complicacién, yo sea por parte del pa-
ciente 6 do los padres, y agqui es donde el paicélege & pslquiatra
y el médico deben intervenir para replantenr el objetivo final.

PRONGSTICO. =
Una bajn escala clinica, baja percentila de peso y colonizacidén

con Pseudomonns cepacia en ¢l tracto respirataorio indican un pobre

proendstico. A
Por otro lado, altpas escnolas clinicns, buen peso y colonizacién con
estafilococo aureus en esputo se relacionan con una buena sobrevi-
da, mhAs adn 5l ase tiene una funcidn pancrefitica conmervada [48}).

U menor nimero y gravedod de complicaciones son viatas en eate
grupo, descphociéndose si eate tipo de manifestacidn de lno epferme
d¢ad reprosente una diferente expresicon genética.

Otras variables que influyen en el prondéatico son la escala de Rx
de térax, prucbas de funcionamiento pulmonar y percentilas de peso
¥ talla.

Con altas caolificaciones es diffcil encontror complicaciones save-
rac.

En algunas peries se reporta una supervivencia mejor en pacientes
varones; en otras ae¢ encuentran diferencins miniman 6 nuo lo apoyan.
Ho se¢ sabe porque 1ot varones pudicran tener una mejor expectativa

de vida.

El maspecto inmunolégico como factor pronbéotico ea atn inctierta,
Sin embargo, se menciona que un fendmenc hiperinmune puede contpi=-
bulr a la progresién de la enfermednd respiratoria (49).

Los pacientes coh hipergammaglobulinemia persistente tiepnen menor
pesoc y talla, exacerbacioneas pulmonares més frecuentes, Rx de té-
rax con mayor daflc , colonlzacién con Po. aeruginona mfés frecuente
¥y disfuncifn en las pruebas respiratotrias mfe evidente.

En un punte opuesto se ha visto la evolucidn de los paclentes hi-
«pogammagiobulinémicos.

Se plensa que la gl sdrice participa en forma lecal, depositéndo-



se como complejo inmune, lo cual conduce a inflamaglén del mitlo'
y prograsién del dafio. o 'G_-
Muchos 'eatudlios se encaminan a demcubrir al mecanisme exacte de lo

anterior.

A contipuaclén se muestra una table con los factores a favor y en
contra en F@ {1). .

FACTORES PRONOSTICOS

FQ.

Buen prondatico:

Hombre

Un s8lo drgano involucrado
al momento del Dx.

Hipogammaglobullnamia

Rx de t6rax normal deppués
de un afic del Dx.

Colonizaciétn del esputo au~
sente ¢ con un solo microor-
ganiamo

Apropladas parcentilas de
crecimiento.

Mal pronédstico:

Hujer

Maltiples érgancs involu-
cradona.

Hipergammaglobulinemia

Rx de térax anormal en el
Dx

Colonizacidn del eaputo
por miltiples miceroorga-
nismos.

Bajas percentilas de cro-
cimiento.

Hemoptisls racurrente.
Inficio de ecor pulmonale.

E! embarazo en mujeres con enfermedad clinicamente moderada o seve
ra representa un gran rilesgo, tantoe para el producto como para la
madre.,

Un mayer indice de productoa de pretérmine con deteriore post-par-
to se ha obmervado. Asl como frecuentea descompensacionecs en la o8

fera cardlopulmonar.

Conforme el tiempo ha ido pasando, complicaciones que anteriormen-
te eran reportadas come infrecuentes sBe van presentando an mayor
nimerao,

Pero hasta el momento s8¢ ha visto uh Llncrementoc en el promedic de
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vida en eetes enfermos, 20 afics.

Mejores regfimenss torapéuticos, la fisicterapia puimonar, cuidados
nutricionales y psicosocialea y deteccidén de heterocigotos u homo-
clgotos son las armas con las que por el momento se cuenta pars

combatir la enfermedad.

N
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B ATERTITAL h { METODDO -

La reviaidén de 296 casos Be realizéd de acuerdo a los datos obteni-
dos por la Asociacién Mexicana de Fibrosis Quistica (A.M.F.Q.) des-
de su Tundacidn en 1982 hasta o) 31 de ngosto de 1988,

Se conatd el nimero de pacientes wivos y muertos y se separnron por
grupocs.

A los paclentes vivos Be les elabord una historia clinica que con-
tenfa la ficha de 4dentificacién, antecedentes famillares, anteces
dentes personsles no patoldgicos, postnateles y pntoléglcos. valoe
res de las variables &antropo«étricas peso ¥y tella al nacer, al mpo
mento del diagnéentico y a la fecha de corte, descripcibén de sinto-
matologia y cifra de clorures en sudor.

Poaterior a ello =e obtuvieron las tablas de prevalencia por sexo,
por adadee y distribucién geoaréafica.

S0 estimaron los promedics de peso y talle al nacer; se compard el
entado nutricional y taolla al momento del diagnéstico y m la fecha
de corte; api mismo me inveatigd el promedio de la cifra de cloru-
ros en audor.

MAs tarde se establecld la comparacidén entre lo encontrado en Méxi
¢co ¥y los reportes previocs mundiales.
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RESULTADOS , -

Se coﬁataron un totel de 296 casos; de esta cifra 123 fusron pa-
cientes vivon y 152 rallecidos; a su vez 173 fueron masculinos
{58.4%) y 122 femeninos (41.5%), tenlendo una relacién mayar en va
rones sobre mujerea 1.4:1, Cusdro Ho. 1 ¥y 2.

Cabe hacer mencifn que el nimero de pacientes con dates suficien-

tes para ser inclulides en este estudio fueron solamente 152; 94 ca
pos vivos {61.8%) y 58 fallecidos (38,1%); del grupo total B8l fue-
ron masculinos (53.2%) y 71 femeninos {46G.7%) arrojendo una rela-

cién L.1l:1.

En ¢l cupdro Ho. 3 se mnaliza la capsufsatica por edadegs y sexo de
paclentes vivos, encentréndope predominlo de los varones sobre los
mujeres. La mayorim del grupo Be sitia en la 12 década de la vidn;
la edad promedio fue de B.8 y 10.2 afios ¢n el mismo orden.

. La diatribueclién geogréfica sefinle que un gran nimero de cosos vivos
pertenecen al Distrito Federal (37.2%), scguidos por el Estaodo de
México (9.6%) y Chihuehua (7.4%). Cuadro No. 4,

En relacidn a antecedentes familiares hubo deos casos por familia

on 24 ocasiones ¥ 3 casos por famllip en 6 ocasiones {31.9%).

Los antecedentes postnatales ¢n paclentes vivos ascfialan que el
74.4% de los casos nacleron por parto eutéclico y 10.6% por cesgfirea,
no habiendo dlferenclas significativas en relacidén a la poblacibn
normal. Cuadro No. 5.

El promedio de peso y talla al nacer fueron 3,256 g y S0.1 cm;
2,930 g ¥y 49.5 ¢m. en pacientes masculinos y femeninos respecti-
vamente, neo encontrfindose diferencias estadisticas significativas
en relactén a la peblacién genernl. Cusdro Ho. 6.

La edad promedioc de diagnéstico en pacientes vivos fue de 5.1 afios,
pero sl se hace la diferenciacién por sexos se notard unam gran di-

Terencla; 3.5 aflos en hombres contra 7.1 afios para mujeresn.

En cuanto n grupos de edad,«en pacientes vivos, solaomente el 25%
se detectd durante gl primer aflo de vida y ¢l 6BX dentro de los 5
afios .
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Se formularon 30 diferesntes dimgnésticos; la sospacha de tubercu-
losie estuvo presenta eh 24 ocasiones, bronquitis crénica en 16;
en mencs del 10% de lom casos ae sospechéd FQ por antecedenteos pre-
vioa. Tabla No. 2.

La sintomatologfa pulmonar en paclientes vivos fue méas frecuesnte que
la gastrointestinal, 96.8% y 87.2% respectivamente.

Sin embargo, la edad promedlo de‘npariclbn de los sintomas pulmo-
nares sobre los gastrointestinales fue tardia; 1.6 aflos contra
1.04. .

El sintoma respiratorio més conatante fue tos {96.8%) seguido de
expectoracién 68,3%; menoe frecuentes fueron disnea (39.3%) e in-
suficiencia regpiratoria (31.9%). Tabla Ne. 3.

La manlfestncldn gastreoenteral mds importante fue esteatorrea (B4%)
continuando con distenslén abdominal (60.6%), y prolapec rectal an
(13.8%).

Fallae ponderal (referida por los padres en cualguier época de la
vida) sstuvo presente en 67%, sudoracién profusa en 66%, hipocra-
tiemo digital en 58.5% y deformidad torficica en 27%.

Los datos captados con respecto ol estado nutricional al momento
del diagndstico mostraron que 21.3% de los pacientes tenfan nutri-
cién adecuﬁdn. en el 37.3% sc desconocié el dato; 11.7% tuvo demnu
tricidén grade 1, 17% grado Il y 12.8% grado [1I. Cuadre No. 7.

Poeterior nl diagnéstico y tratomiento hasta el 31 de agoato de
1988 el buen estado nutriclonal se obseruﬁ en 25.5%, ne ignord la
cifra en el miamo porcentaje, la dezputricidén GI aumentd a 14.8%,
la GII ¥y III disminuyeron a 12.8 y 9.6% en ¢l orden respectivo.

51 se conmpararan los valores por eexao, en pacientes masculinos la
nutricién adecunda mejord del 9.6 al 13.8%: la demnutricién GI per
manecid sin camblos, la G II y III dimsminuyeron del 10.6 a 8.6 y
del B8.5 a 5.3% respectivamente.

En femeninos el estado nutricionnl 6ptimo y la desputricién GIII
no se modificaron; la G me incrementd en 3.1% y la GIl disminuyé
en 3.2%.
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La varisble talla es poto confiable ya que en el 67.1% de los cosos
-1 deagunoclﬁ el dato. Cuadra No. 8 y 10. '
La talla normal estuvo presente en el 17% ¥ la tnlla menor de la
percentila 3 ge notd en el 16% al diagnéstico.

Deapués de inlciado el tratamianto no se obtuvo el dato en el miasmo

porcentaje y la tella normal mejord en el 4.3% deal grupo.

El valor promedio de electrplitoa en sudor fue de 100 meq/lt con
desviecién estandar de 24.% meg/lt.

liepultados d# los covoo fallecidos.
La prevalencia por clento de paclentes muertos por sexo fue de 27
manculinos (46.5%); 31 femeninom {53.5%).

Lo edad promodioc de diagndstico fue de 1 afio 10 meses y la edad
promedio del fallecimiento fue de 6 aflos, no existiendo diferencia

por asexo.

Por altimo, una de las causns més frecuentes de fallecimliento fue
por iles meconial presente en B pacientes (19%).

31 se considera el total de la poblacién (152 casos) este ocurrid
en 11 poacientes (7.23%).
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Tabla Nao, 2

SOSPELHAS DIAGNOSTICAS EN PACIERTES VIVOS CON FQ.

Entidag No.

Tuberculosis
Bronguitis crdnica

FQ ’

Aama

Paragitosisg

Enfermedad celiaca
Sindrome de malabeorcidn
Intoleranclia a la lactosa
Atdpig

Bronconeumonia
Intolerancia a le praoateing de la
leche

Meumopatin crdnica
Rlarrea crdnica

Si{ndpome nminubronquial
Desnutricién
Inauficlencia respiratoria
Brongquiectosion
Hrongufolitis

Traqueftis

Adenoiditis

Hernia pulmonar
Dinavtanomin de Riley Bay
Sindrome coqueluchoide
EnTermednd de Hirachaprung
Cocecidioidoniconls
Fibrosis pulmonar
Alvealitla aslérgica

ERGE

Colesteatonmn

Colanglitle

0
BTN ARABEO S

Ll e e e e S S N T2 ¥

Fuente: AMFQ.




Tabia No. 3.

FRECUENCIA POR CIENTO DE LOS PRINCIPALES SINTOMAS

ENCONTRADDS EN PACIENTES VIVOS CON FQ.

Sintoma No.
Tos 91
Expectoracidn 83
DiBnes a7
Inguficiencia respiratoria ao
Hipocratismo 55
Deformidad tordeica 26
P6lipos nasnales B8
Esteatorren 79
Diastensisn abdominal S7
Prolapsoc rectal 13
Hepatomegalia 10
Red venosa colateral 10
Ascitia 1
Falla panderal 63
Sudoracidn .
Ileo meconial 3

96.8
88.3
39.3
31.9
§8.5
27.6

8.5
B4.0
60.6
13.8
10.6
10.6

1.0
87,0
86,0

3.2

Fuante: A.M.F.Q.




CUADRO 4
ULTIMOS TRES  AROS.

PREVALENCIA POR CENTO DE

PACENTES CON FQ, VIVOS, MUEATOS Y PERDIDOS EN  LOS

1usae YY1 R; inBa*
PACIENTES a. e | e wre | Me .
vivos 24 8| n o0 | 123 15
MUERTOS e [} X 3 140 BE.S 1113 L-1% 1
!
FERDIDDS 3t wo | =t | 2 7
TOTAL 228 00.0| 278 1000 | 200 00.9
SHASTA EL M DE aBOSTO DE mis
CUADRO 2
PORCENTAJE DE CASDS DE FQ VIVOS Y MUERTOS POR SEXO PRESENTADOS EN LOS
ULTIMOS TRES AROS.
S E X0 iows YL 1onar
Ho. *fe Mo, /e Na. */a
MASCULINO 133 BA.3 183 88.6 173 1. )
FEMEMNC o5 415 ns 4.3 123 41,8
TOTAL 228 9.9 278 009 296 90.9
RELACION 1.4:1 1.4 L4:1

*MASTA EL 31 DE ADOSTO DE w8
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CUADRO 3

CASUISTICA POR GRUPOS DE EDAD Y SEX0 DE PACENTES VIVOS CON
HASTA EL 31 DE AGOSTO DE 1988 ANTE LA AMFQ.

FQ REGISTRADOS

arUROs DEEDAD EN ARCS MASCULINGS FEMENINOS TOTAL
No. e Mo, /s s, e
0-4 [k g a1 11} T 28 206
8-9 -] 9.2 13 (LN 33 as.
10-14 1} n.7 3 3.2 14 49
h.19 L] 42 a 5.3 9 28
20-24 2 2.1 2 2.0 4 4.2
25-29 i 1.0 2 2.1 3 32
30-34 [+] 0.0 2 2.4 2 E N
35-30 0 0.0 -] 0.0 o 0.0
40-44 ] Lo o 0.0 1 Lo
TOTAL 54 573 40 420 94 90.9
RELACION 1,36 |

- g5 -
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CUADRO 4

CASOS msmmos ANTE LA AMFQ. POR ENTIDALES FEDERATIVAS
HASTA AGOSTO 1988

ESTADOQ L[S e
AGUASCALIENTES ] 1.0
BAM CALFORMA MORTE 1 )
BAJA CALIFORNIA SR ] 1.0
CHIAHIA 7 74
cHAMS 2 2zl
COAHUILA 3 32
COLMA z 21
DISTRTO FEDERAL 35 372
CURANGO ) 10
GUANANATO ° 03
QUERRERD 2 21
HOALGO z 2.1
JALISCOD 3 32
ESTADO DE MEXKO v o8
MICHOACAN 3 32
MORELDS | L0
MUEVC “LEON 2 21
PUEBLA ! w0
QUERETARD ' Lo
SAN LIS POTOSH 2 21
SNALOA I 24
SONCRA i 1.0
TAMAULIPAS 3 32
VERACRUZ 2 21
ZACATECAS L 10

TOTAL o4 1A
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CUADRD 4

CASOS REGISTRADOS ANTE LA AMFQ. POR ENTWQADES FEDERATIVAS
HASTA AGOSTO 19B8

ESTADO We, ' TR
ADUASCALIENTES 1 Lo
BAJA CALFORMA NORTE ] Lo
BAJA CALIFORMA SUR 1 )
CrJARUA 7 T.4
CHIAPAS z 2t
COAMUALA 3 32
COLMA z 2l
DISTRITO  FEDERAL 38 a2
DURARDO I ] 0
BUANAJUATD - 8 83
QUEHRERD 2 2t
HIDALGO 2 2.
JALISCO 3 B 3.2
ESTADO DE MEXICO o T (1}
MICHOACAN 3 32
MORELOS ' Lo
NUEVD ' LEON 2 2.
PUERLA ' 1.0
QUERETARD | ' 1.0
SAN LUIS PQTOSI 2 2.4
SNALOA 1z 2.
SONORA | 1.0
TAMAULIPAS 3 3.2
VERACRUZ 2 21
ZACATECAS ! : o
TOTAL Q4 90,1




CUADRO &

g

TPO DE NACIMENTO EN PACIENTES WIVOS CON FQ HASTA EL 31 DE AGOSTO DE 1988

MASCULINGS FEMENINGS TOTAL i
TirQ Neo. e Na. e No. e
EUTOCICO 43 487 27 287 70 T4.4
CESAREA a a3 4 43 (%] 0.8
DISTOCKCO [v] 0.0 =] 0.0 Q 0.0
DESCCNOCIDD a 5.3 -] -X.] (L] 14.9
TOTAL 54 573 40 426 o4 0.9

CUADRC &® _

PROMEDIC DE LAS VARIABLES PESbﬁWY TALLA AL NACER POR SEXQ EN CASOS DE
O REGISTRADOS

MASCULIKGS FEMENIHOS

VARIADLE b4 p.3 Ne, X os. Hs.
PESO 32050.8 B82.8 an 20301 Bza1 28
TALLA 80 5.0 34 49.5 10 12

EL. NUMERC TOTAL OE PACIENTES CON PESO ¥ TALLA CONOOIDOS SON! T4 Y 43 RESPECTMMENTE EL RESTO |
SE DESCOMOCE

PUINTE . A.M.P.G.
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CUADRO 7

ESTADO WUTRICIONAL DE PACIENTES VIVOS CON

r& POR SEXO AL

MOMENTO DEL

DIAGNOSTICO
’ MASCULINGS FEMENNOS ToTAL
PACENTES CON ° Na. e Ha. e No. s
WTRCION ADECUADA o as i Iy 20 23
DESNUTRICIKON GRADO | 7 I 4 43 " "
DESNUTRICION SRADC 1} 0 0.6 .. o4 o 170
DESMUTSICON GRADD 111 a as ‘ a8 iz 128
SE DESCONOCE 20 py- i 180 ® anz
TOTAL 54 514 40 42.06 o4 |09.°
—CUADRO 8

VIVO3 CON FaQ

ANALISIS DE LA VARIABLE TALLA POR SEXD

AL MOMENTO DEL DIAGNOSTICO EN PACIENTES

MASCULINGS FEMENINOS TOTAL
PACIENTES Nao, s No. *a Mo *te
L TALLA NORMAL [ as T 'r..4 [} [k 24
TALLA MENOR DE LA PC3 ] LT W 7 T4 13 2]
}. &E DESCONOCE 37 a3 28 s L] a0
TOTAL 54 87,4 40 42.6 04 100.0
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CUADRO 9

¥ TRATAMENTO

ESTADO NUTRICIONAL OE PACIENTES VIVOS CON FQ

POR SEXO POSTERIOR AL DIAGNOSTICO

"WASEULINGS FEMENINGS TOTAL

PACIENTES Ho. *re No. *te | Mo “4s
RUTRCION ADECUADA 13 138 u wr | 2 s
DESHITRICON ORADO | T 14 7 74 i 140
DESNUTRIGON  GRADO 11 ® s 3 sz | a2 .
DESMSTRIGON GRADO 114 3 83 4 43 | @ 1]
SE DESGONOCE 0 us s 8.0 38 373
TOTAL B4 574 | 40 427 | 04 100.07
CUADRO 10

ANALISIS DE LA VARIABLE

TMLA POR SEXO POSTERIOR AL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

|

MASCULINOGS FEMEMPOS TOTAL
PACEENTES MNa. “fe Ha. “fa Ne. *fe
| TALLA NORMAL 10 wea L] 108 20 2z
TALLA MEMCR DE LA:PC 3 T T4 4 43 " [Th ]
SE DESCONOCE k14 393 20 218 o3 oTl
TOTAL B4 878 | 40 az.7 L 94 1000
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La predominancia del sexo maeculince en osto estudic correspondié

coh lo eserito en la literatura.

El promedic de edod de lon pacientes es hejo, 9.4 afios. Lo ante-
rior va directamente relacionado con el diagnéstico tardio que se

realiza en nuestro pals.

HMediante la utllizacidn de un andlingis ostadistico no paramétrico,
chi cuadrada, se puede cbservar que en Mixico se eatan identifican
do s los pacientes durante el primer oflo de vida en el 25% de log
casos, en comparacidn cen Maclusky el 568% de ellos se detectan en
el mismo lapso de tiempo, estableciéndome una diferencia estadiati
ca muy significativa (p&£.C01}. (1).

MAs niin a los 5 aRos de edad en nuestro medio se capta al 68% deo
los enfermos en tanto que cl autor mencionade registré al B87%; di-
ferencia cstadfstica muy significativa {(p<£.01}.

El retrasoc del reconocimlento de FQ se relaclona con los diagnbe-

ticens prevics emitides, ya que un poce mis de la mitad de pacien-

tea Be etiquetaron como tuberculoscs, bronquiticos crémicos & mama
ticos.

Por otro lado, casl una tercera parte de los enfermos vivos tienen
antecadenten positivos para FQ, pero solamente el 10% d& ellos me

detectaron considerando este dato.

El tipo de nacimiento (parto eutécico & cesérea), el promedio de
peso ¥ talla al nacer se pucedieron de manera similar o la pobla-

cidén general.

La di{stribucién geogréfica es poco crefble, ya que en algunos es-
tados donde la densidad de poblacién es mayor se reporta un plimero

muy pequefio de cason.
El inlcio del cuadro e¢linico, incidencia de sintoman gastroentera-

les y en algunes aeriem la incidencla de sintomas pulmonares se

presentaron de ilgual manera que en trabajos previoa.
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Las manifestaciones clinicas més comunes fueron tos, expecteracidn.
antentorrea, mudoraclén profusa y distensidn abdominal.

Huang menciona que el 43% de sus casos tuvieron hipocratismo digi-
tal mientras que Agqui se encontrd en el 55%; (p < .0Ll) diferencin
muy significativa, lo que implica moyor afectacldén cardiopulmonar,

Prolpaso rectal ocurvid con menor frecuencia en México que en el
extranjere (p»0.05} no significativo y solo la tercera parte de
cnsos nacionales mostré desnutriclén grave.

La curva pondersl no sufrié camblos en 16% de los hombres y 11.7%
da lag mujeren; el peao empeord en 7.4 y B.5% y mejord en 12.8 ¥
6.4% con lgual orden. pero sin importar el grado.

Lo que Bignifice que enfermos mosculines se mantuvieron & mejora-
rah en meyor smacaln en relacidn con el grupo de femeninos, correes-
pondiendo la faltas de respuesta al mantjo con un registre tardio.
Epte Gltimo se honce mds evidente sl sc toma en cuentn el promedio
de edad inicial en mujeres, el ostado nutricional previo y poste-
rier a la captacién y terapla, asf como la prevalencia per cienteo
de pacientes femenines fallecidos.

La pérdida de pesc por sl scola causa atrofin de los nmisculos rea-
piratoricon y disminucién en la funcién ventilatoris contribuyendo
alin m&s a 1a morbi-mertalidad.

pesafortunadamente se desconoce el tipo de manejo, usf como la an-
cala clinpico-radioldgica, hallazgos bacteriolégicos y estado inmu-
nolégice para saber de que manera influyen en el comportamlento de
este modelo.

Mortalidad, -

Aunque ls deteccién de FQ en el grupo de paclentes muertos fue mbe
temprana, el promedio de edad del fallecimlente fue de 6 anfles, muy
por debajo de la esperanza de vida meadia actual (1).

El 13.8% de los casos se reconocid durante la autopsia.

Predominé el sexoc femenine mal lgual que le encontrado en el mundo.
1]

ESTA TESIS W1 AFBE
SR DE LA BlsuiaTeCA
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La gsobrevida esta en gran parte determineda por el regimen terapfu
tico, a smber drenaje bronquial, terapia antibilticaea, manejo nutri
clonal 'y culdados peicosociales.

£1 conocimiento de la enfermedad om un punto clove para idantifi-
car n paclentes en estadioe temprance, de ahi{ que surga la necesi-
dod de capacitnr a médicos generales y pediatras en este saaspecto.
Una vez reconocida la patologia, resulta indispemsable la instruc-
¢idn adecuada o los padres.

Por otre lado serla conveniente la formacidn de grupos familiares
para favorerer la retroaslimentaclién de la comunidad.

Una vez gue se cuente con el apoyo de médicos, pocientes y familia
rea B2 plantea ln pecesidad de ¢rear un programn de registro y wvi-
gilancia epidemioléglcen y clinica de FQ, parn copecer la frecucen-

cla global de FQ en la poblacién mexicann, el comportamiento de 1lp
misma y procurar un sistema de alerta en la deteccidn de caosos en

poblacién de malto riespo, oademhs de poder proporcionar informacién
acercn de nuevos enfoques terapéuticos.

En este entudio particlparian diferentes hospitales pertencclentes
a cnda estado de la Heplblica y una coordipadera central encargadn
de la elaboracidn de informes epidemiolégicos y clinicos.

Con la colaboracidén conjunta es mAs factible slcanzar el objetivo

final, una mis larga y mejor epbrevida a los paclentes.
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