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La PQ es el ¡:l< de c i mi e n-::o f <,. t :. l más co::-,ún e n niri o s es -

u n;· enfernec. a d é.utos6 r>.ica rece!'.':iv ~ pr l" ::: e n t a:- :: ose nre dc::-.i :u>.!} 

teme~te en pobla ciones c~uc{sic ~ s. ~ inci¿e nci , per~ Ir -

pob1~ c i 6n cc ..... c{.s i c¿ de E.U. e sté'. r e port ·da de 1 ero. 2(. ( ( :'_ ­

cidoE vivos , p ~ro s e s e b e ~ue existe un~ era n v · ri~ bil i d d 

de 16. incid e nc i e en ¡VUpOE n .. ciele s . rc< t;a l e.. fe c!':a po: r é' .. .. é 

x ico se ha ~ropuez to una h ip[ tes i s de incidenc ia de 1 en 

aC te l a cua l ee s e5ejHnte a l a de Puerto 1-<ico y .":uec i a .. 

!::s i :'!lpor t .. nte e s t:mi ·· r eenft i c, de :,obl: cione ~: hu.~¡:;n~ .. E 

y a .... ue contr i buye el. v : .loTl: r 1" import ~ .. nci ~! r el .. tiva de cier. 

"tos p: d ecimi c n t;o~ heredita rios, 1; .. ':"iosibil i dFd de "u pro n6§. 

tico en la!'" sigui enh:s generacl.o ne ::: y eve nt u c.l r.len t e l a !lOSi 

eil i d;..¡ de d e ;. t t rr rlos . 

:::" te f'z tudio , retenae e st imé' r h fret'ue! .cib. :. e lo s indi 

vl.duos o. fect¡ ,-os , :::ort ; dore s y :.anOE ó.e P(,¡ en 1. ) obl, c i6n -

actu~ l . l a pr o")orción de inaivi¿uos : f ectf¿o s e u e ::: on ? .. tendi 

do " e n la idtfFQ, I?d: CQn:o e :::: ti:nLr e l nú:nero d e a f ect f' do !') pro­

c',bl <.':: ~ re fut·: r , ,=:: c;en"' r ' C:l C,.(;S er: lC l"" o"_", t : d OL br :c e:-:t·,c.:l O 

de ; c"erdo al '~od e l o !.f' .. rdy- ·. e i nbe r e . 

A p e ~ór de tod~-.!3 l as lirnitpc i o :"\e s los d :o to s ~" ui :n? nej~ 

CO!; son , b- ~t ! ... . oy , l os ~{s : ce cu: cc_ -. .; r · re i'-.l izLr in f eren_ 

ci<,s :!cc.rc de ~ PE t; : c O de 1,. Pq e :"' ¡·.f.xico , 

::.1 núme r o ce individt.os -. f., c T_' dcl:. -: or es't '{· :¡ r eeistra ­

do !'.': por lu d W,<!ilt .. hp.s te 1988 , pres f' nt ~:-, 1')or c er .. r;p..j e~ b~ : o!: ' 

lo~ · es :'e!'· ce ::: :1 ~ :. Ot"ll c e ~ .'- t ~¿l.O ce ' cu': ldo r, l .7.odelo r.- . , 

< 
. • <... . ' . 

l.:"\creme: to l l.ne .... l en el :' .. u< .. . o r: oblaC':..o nFl. 



I NTHOn¡;CCI ON. 

C.ll.R .~. C'l'¡;Jn ~ .... CION D":: LA EN7KRlfElli..D 

La Fibrosis Qu1stica (PQ). es una enfermeda d h er edita­

ria cl r a cterizada pur una alter~ ci6n d e 1&5 glándula s exo­

crinas que s e ma nifiest a n clínicamente 'por trastornos gas­

trointesti~~ les y respiratori os . Su expresi6n fisiopa to16-

8ica mts aparente e~ la viscos i dzó de Las s ecr eciones resp! 

r~torias debido , al p?secer, a una hipers ecreci6n de moco y 

t 2_mbién , posiblemente , P. Ul16. a l t erE-ci6n en su composici 6n -

glicoproteica (19 ). 

GENER .... LIIL DES y FORb.S DE PIlliSENTACION. Aunque la PQ 

es una enfermedad multisistfM1ca . la a fecci6n de los diver­

sos organos y s i s t elIW_s involucrfldos s e mp.nifiestan clínica­

mente en fo rma s t gr'"'_v eda d "7 estadios diversos, 'Seedn el irr 
dividuo ( 19 ). En ellO - 15 _ de los enfermos . a proximada­

mente , la FQ s e manifies ta en el periodo neonata l por íleo 

meconial ( 1 , 19 . 25 , 49, 52 ). En e l 85 - 90 ~ r es t 'nte los 

s intomas r espirptorios o de insuficienci a pancreát ica exo­

crina sue l en ev idenciarse durante la infancia, 8\lD{',Ue no l?:! 
cesuriamente a l unis ono (14, 19 ) . Ra r amente ( menos del 5~ 

tie los cP.sos ) , l ? enfe rmedad se expresr primordia lmente 

por sintom~6 de disfunc i 6n h epática e hipert ensi6n porta l 

(19) • 

il.P,,}i .... Tt DL;i:.STI VO. El í leo meconial del r ecién l1P.cida. 

puede se r lL pri~er~ expresi6n clínica de l a enferme dad. Se 

a t r ibuye el espesamiento del contenido i nt estinal, a l a vi~ 

cosid~d de las secr eciones y a l d~fici t de enzimas pancreát! 

cas , r.ue en condiciones normales s e encarg~xía de diger ~rlo 

y fluidifi ca r l o y suele ~~nifest~rse en l os primer os dias -

de vid2. por s i gnos de obs trucc i 6n intestinal con distensi 6n 

at¿c~ in?l , v6mitos y falt~ de de~osicione~ meconia l es . Le 
r f'.diogr 2f i a s imple de a tdo:!le:-;. su elen demostr ar ausenci a. de 
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aire en el colon y di l a taci6n a nivel de asas inte s tim.les 
proximas a l a zone de obstrucci6n. 

APECCIOn PANCh r;.I1.TICA . Las altere ciones arw.tomopatolQ 

gi cas comienzan por una dilataci6n focal de los acini y 

conductos ae pequeño calibre , lleg~ndo a veces a formar 

quis t es vis ibles macrosc6picamente , que dFn nombre a la en 

fermedad. Paulatinamente el tejido glflndulf'.r se atrofi e. _ 

y es reemplazado por fibrosis y degener~ci6n grasa . En la 

fase tardia, los islotes de Langerhans s e ven afectados 

por lo que puede producir dea betes. Bste proceso destruc­

tivo es indoloro Y. por lo t anto, cl1nicamente si lencioso 
h~sta que el déficit funcional ex6crino supera el 80 ~ , en 

cuyo momento se manifiesta por ma l a absorci6n con diarreas 

y esteatorreas. En est e estadio, el paciente a queja depo­

siciones frecuentes, voluminosas y f e tidas . A pesar de un 

apetito voraz, el des&rrollo físi co del nin o es lento, pu­

diendo aparecer sienos de mal nutrici6n o edemr-s hipopro-_ 

teinémicos , di .... tesis hemorrá.gi ca debid o al défic i t de vi t~ 

mina K, A, D, E, aGT~badas a veces por l a coexis tencia de 

una insuficiencia hep~.tica (19 ). 

AP¡.JÜtTO I1ESPIK ... TOH IO. La mUCOS E de l trr c to r espira t2. 

rio super i or sue le est".r hi pertrofiado, y por l E- poca re­

sistencia a l a infecc i6n da lugar frecJ.;.entemente a s inusi­

ti s crónica . La. poliposi s de la mucos a ne.sf".l , ro ue puede -

lleear e producir s i ntom:·.s de obst!""Ucci6n, <,recta a l rede ­

dor del 10 ,:. de los pacientes a 12. ed:? d de 2 añ os . 

La sobre infecci6n de l a s les iones pulmonares (primo~ 
dielment e por E~tr. fi loc oco Hureu ~ , hert.ofilu s , klebsie lle. o 

f s eudomonf'.. ae r ut; i-:--.os<..) da l ugar r. una bronquitis purulenta 

Cl.ua ,lUe <1 e oc: sionar un cu '"!.dro de ";)roncu iectC'.s i f". sup\.1I'? tiva 

cr6r,i~a c on cxr cerb- c :i.ones rccurI·e:~-::el'; en forí.J~ de br onco-

2 



neuI!loni b. , <.bscesos pulmonares, etc. Est <'.s lesiones produ­

cen Utl<;. de e t rucción :lr oeresiva del tejido pulmonar, des~ 

bocF:.ndo e n la insuficiencia cvrdia ca del tipo del cor pul.­

mo~:le . De hecho , los t r as tornos pulmonares s on la causa 

más frecuente de f c.llecimiento en pacientes con PQ (19) . 

GLrl.t¡DI;L.-.S SUDORIPJl.H~,S . La. concentraci 6n de cloro ,. -

sodio en e l s udor anorma lmente elevado no suele tener az­

presi6n cli nica , aunque constituye l a b<ts e de una prueba _ 

dia gnGstica útil. Sin embargo, en pa cientes expuestos al 

calor, l h$ cuantiosas perdidas electrolíticas por diafore­

sis pueden preci?it~I un cuadro grave de hiponatremia, hi­

povolemia y shock (19) . 

El diaV16stico de :¡"ibrosis Quística del páncreas se -

confirma medü .nte medici6n de e lec t r61itos en el s udor. B!. 
t u prueba es alt~ente sensible y especifica, ya que más -

de l 98 ~ de l os ~cientes con PQ t i enen concentraciones de 

cloro entre 6C y 13~ mEojL ( 38 , 42). Debido a ¡a impor~ 

cia de esta medici6n , ella de be rea lizarse en laboratorios 

es pecializados ( 42 ). 

APARATO REFtiODüCTOR. Rn lo que respecta a le afecci6n 

del apar~ to reproductor, en 1966 por primer a vez s e hF.bló_ 

de la esteri l ida d masculina asoc i eda a Fibrosis Qu1stica _ 

y en 1968 fue confinn~.do con bases anatómicas demostrando 
&us encÍé. o atr ofia bil',ter~ l del cuerpo del epid.!dimo . va­

sos ~e ferentes y ves iculas seminales y también se plan t e6 

11:'. pos ibilid, d de una falla en el desarrollo ter.lpr a no de -

18.5 e::, tructuras deriv¡:d8s de los conductos de Violff, todo_ 

lo cu,·, l co nduce a pres entar azoospermi a . La. incidencia de 

e ~teril i d <;.d 1 sociLd~, a r"'Q e s del 95 1> D é ,58) . 

:¿:n co::tra s te con los hombres , l a s mujeres no desarro-

3 



l l en mayores a norm",l i dade s reprocuctiv a s , a pesP,r (ue lt~ 

incidenci z. de inferti l i d , d e s s uperior e. l E'. pO'ol ' ci6n e n _ 

genera l (38 , 58). ¡io existe predo.-::inio d e uno u o t ro Sf: XO 

por e s t e. e nferoe¿<..d ( 45. 46 ) . 

DIAGhú.:iTIC{J. El d i agn6s tico precoz. ü e 18 ?Q e s ef:en­

c ü,l para prevenir l a infección respira toria y p.segurar 

una s u pervivencia prolong~da del enferr.o . Con es te prop6-

s ito , moderad~mente suele a na l izars e el me c onio de todos -

l os r ec i én m ·cidos con un pape l indica d or es~e cial <,. u e ca!!! 

bis de color cu:.·,ndo l a conc er t r e c i 6n de alb6mina e n lé~s h~ 

c es exc ede l os 20 mg por er8. !OO de :::ecor_io defece do . La ­

a lta c oncentra c i 6n f e cal de albúmina en los pac i e ntes c on 

PQ se ~tribuye a l e ausenc i a d e hidról i sis por l as e nzimas 

pa ncre[ tices . Por lo t a n t o , no e s s orpr endente qu e en re­

cién nac i dos con insuficienci~ pancre~ti ca leve , e sta pru~ 

bn c dolezCf" d e un c i erto número d e fa l sos r esul t F.d os nega­

tiv os . Asimisno e s importa nt e veri fic a r todo s los re s ult a 

d os pos it i v os con un.: ... pr u eba del sudor . Es t e. m(s comple­

ja y costosa , no e s c onv e niente para l os progr~'s de de­

tecciÓn en masa , pero e s l a ~ruebe más fided i gna Qu e se P2 
s ee . Se b RS.2. € r!. 1: . detecciÓn d e un¡:- concent r : c 1.6n e levada 

de elec t rÓ l i tos en el sudor . La t écni cé. m{. $ utiliz :: da p é:.­

rE. inve ,_ t ig-¿ r los cloruros e n e l s u dor es 1<--. c e ionto f ore­

s i s con piloct".r rJ i na ( 23 ) . Ot r o me t odo e s 21 d e Gre ;s:g y 

Boucher (1 3 ) t c on inyeccior.es d e me t 2 c ol iro' , recog i e nd o e l 

sudor en un molde de p I : s tico , ~ e l ee s ocre pRpel impre g­

roda c or. croma t o c e pl :.te . Dn métcac cw?litr tivo es el de 

h n l.Lhts y cols ( 55-) c u e s e efectué.. i::1r re gr.~ d o u n t roz o oe 

pape l fil "t r o co!": ni t r :> "to d e !l l<- .t ~. y b!.. c r rbonr, to de po t asio 

que dutld o list o npr < u tl liz r.!· s e c omo i:~~ r es i6n d iei tal. 

rn , r o'~le r-: c L ,'::;:l.6s "t ico ce <;rt n t::--, ro- c endenc,-- ~ e s l a -

ci.e t e c ció .: c. c ind iv ié'.; os .::;emh ic .:1 'rrte hetcrocigo s y '"lue , -

4 



por lo t a .. to , no p¡:c.ecen la enfermedad pero pueden trasmi­

tirla . Se ha consc8Uido detectar en el suero de portado-_ 

r es un f ó.;. ctor i nh ibidor de la motilid:? d ciliar, as! como -

ciert;. s f r t'.cciones prot~icas aDÓmalas «ue pueden servir de 

base a las futuras pruebas pf..re prevenc.i6n, o al menos para 

di agnóst i co prenat~l de la Pibrosis Quistica (19, 26). 

Th",'i'", :-'ibNTO. La 7Q es una enfermedad multisist~mica 

que requie re de un trataaiento especifico para sus diver­

sas manifest aciones clinicas (19) ( ver apéndice 1, fi g. 

l · Y 2 ) . 

No exi ste tra tamiento etiopatogénico especifico de Ir.. 

enfermedad por lo que el tratamiento se limita a efectuar 

l a cura sintomática de ~s alteraciones pancreáticas y­

broncopul!llone.res, así como 1as complicaciones graves (19). 

La Fibrosis Quística fue reconocida como entidad elí. · 

nica diferente en 1936 por Guido Fanconi, pero se estable­

ció como entidad separada en 1938 con la Dra. Doroty H. A~ 
dersen; s in embP.r go, ya en l a litera tura alemana medieval 

se he.bi a notado una relaci6n entre muerte temprana y pre-_ 

senci.::. de un sabor salado en l a piel de estos pacientes. 

En 1944 ~erber , not6 la presencia de secre ciones espesas -

en co nductos glandulares y de v&rios 6rganos incluyendo 

páncreé.s , intestino , s istem2.s bi l i a res , vias áereas , glán­

a uh .s s a liva le s , por lo que en 1945 propone el nombr e de -

Mucovi s c i dosis pare describir esta obstrucci6n genera liza­

da . ~n 1953 di Sant' b~ege, documenta elevadas párdidas -

de cloro y sodi o en el sudor de pra cticamente todos los P! 

cientes con PQ ( 39 ). 

LP. FQ es el padec imi ent o genético f atal m~s común en 

nin os , es una enfermédad ~ utos6mica recesiva, presentándo-
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se pr edc:ünantemente en pOblz.ciones cauctsic ~;::: . .<o, fe ct ~. a 

l~s gllndul~ s ex6crin, s y present t co~plicaciones en e l _ 

tr~cto respir~torio , intes tinal e h í g& do . Lo s he t ér6c i gos 

( port r- dore s ) , e on C02unes en 12. pObl? ci6n C ~'UCáfÜC(, . c on -

u~ frecue nciz. de 1 en 20 y con ur~ incidenci~ de la FQ de 

1 en 15(,( a 2(;C[ n¿,.cido s vivos en E . U. ( 26 , ](,). 

Los n ifios afect~dos . de car~cter rece s ivo, suelen na­

ce r comunmente de dos progenitore s con fenotipo normal pe­

ro hete r 6cie os, por tanto, sólo pueden se r identificadas -

I:'.qu é l h .a f f'." ilif'.s (:ue por lo meno s pos .; e n un h i jo a fec t l' do. 

Lá.s f a.::lÍ l i é:. s en 13.s cUF.les no exis t e un iú j o con 1"1..: se co11 

funden con : a pobh~ ci6n en g e ner,\! y no s on descubiertas , ­

e l sesgo que toma entonces la averieu~ci6n crea. un proble­

m&. e E" t 2.d ís t i co , pues 1& proporci6n de niilos e.f ecte.d o!: en -

f~i l ias <;ue pueden ser investig d ~ s s u ·,er;. 1;-. cUf- rt ¡:; ppr ­

te te6ricf'c (26 , 53 ) .. 

En ch ds e:n'b2.n-.':o el riese o de pr ee entf- r ,;e e l c -r<':. cter 

reces~vo cua ndo ~bos ? a dres son ~ort, dores es de 1 en 4 ,­

la p03 ibi lid~ d d e 2 en 4 para f ue un niñ o sea portador y -

~ o r 10 t [ : .to multi !lli cad or de l Ben~' s 610 UnF prob[cbilidf.d 

e n 4 de c.ue e l niño no recibo e l ge n a f ect r do ( ') : ) . 

Cu ,,-nao a mbos pe.dre s s on port. dor e s ~~parentem~ nte nor­

:':'I;~ l e s , s o n i :1div i ¿ \: os 1,;e pu e d E" ::1 t r~ s :-.i t i r un: er. fe r "1e d? d 

hereditar~e_ f;. s t. pro ,::-e nie sin ~ ue e l l os]!ue s t r e n los sin~ 

m ... s y b i finos d e l f_ e nf erme". ('. . En :' , !:.erencl. ' a 1.;1;'" , 6Mi c ~ 

r eC CL i v r l:. :"!Ibc s p ' d~·€ s l l e v a r. e l ge:1 curo e ~ec t o e ~, e n.:n' se~ 

r : do c:;o r e l ". l e lo nor ~~· 1 , po r lo t 8 r. to , en 1<,. pr c-enie eH"' :} 

co <'- ? ~'ece e l i. '- mo cl. ~o rece s ivo , ~e pr esent a l a enf er:":lecu. d 

( 2! '1 • 

Cr.v ,. ll l.- Sfol' z :· «: ) ~ ,e:_cicr: t:.e f'nfe : :7.ed · 0.'" de ti --:- o -
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me nde1 i 8.Il(. s e ven inf1uenci" d ::,.s por la edad de los padres , 

por lo que 3 ed:=- d ava nzada , exi: :te a ltb. probabilid:· d de pr~ 

sent p.r::,e 1<. enfernedud. 

En CUé-nto a 1 :-. superrivencie de individuos con Pibro­

s i s Quis tica , en 1930 antes de que se entendiera bien esta 
enfermedad, 1é-, s obrevida esperada p¡-..ra los pacientes era _ 

de un año . J> ctu~ · lmente el 97.4 1- de los pacientes ¡legan 

a l a edad adulta (49,2C), alcanzando el tercer y cuarto d~ 

cenio de la vida , y que fueron di&gnosticados en la etapa 

infa nti l ( 2C) , aunr;ue l e mayorie muere antes de los 40 a_ 

ños por los pr oblem:;..s (:ue se pres entF.n (49). 

lNClDr.;¡~CI;.. . 

LR FQ s e encuentra en todas l~.s rRzas y grupos 4Itni-_ 

cos o En l a pobl~ ci6n caucásica de E.U. se presenta una i~ 

cidenci~ de FQ de 1 en 2000 nacidos vivos, en Puerto Rico­

s e mencione una incidencib. de 1 en 6000 nacidos v i vos (50) 

en l a pobl a cion negra americana la incidenc i a esta estima­

da en 1 en 17,OCO. Los orientales preséntan una mucho Me­

nor incidenciR de 1 en 9(,000 ( 26 , }b ). 

Colon River a y bl asini (10) en Puerto h ico mencionan 

un va lor de 0 . 32 ~ , L6pez Vidaurra ( 37) en Guatemal a de ­

C. 28 ,; y Ca.stillo de ATiza y cols . ( 9 ) en l a República Do­

minic ~·.n t:. :oencionan una frecuencia de 1.15 % en una serie -

de uuto psi2s pediá tricb.s . 

En r- e L ".ci 6n a l a frecuencia de l a PQ en lI1éxi co autores 

como L6 pez Corella y cols . ( 30 ) re port an que l a rnucov i scid2 

sis represen~E un c.se ~ de 320C autopsi ~ E ~e d i~tri cas . 

por lo ~u e se me~cioné ' u e l h i nc i denci a de i nd ividuos con 

F~ es c ~ si del l~ . ~rmend, re s y cols ( 2) reportan una inci 
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denc1<-, de 0. 64 " de 3421 a utops i as , Gar c i a Idedu.n o y Vel{s­

ca C~ndano ( 22) de l. O} ,.. de 513 autops i é:.s y r.:ari? Se stor· 1 

( 39) menciona una fre cue ncia de 0 . 46 ,.. de 5864 tutops i as . 

Toda e r ev isiones real izadas en hospita l es de e m: eñ ; nza ¡¡ 

por l o tanto d e concer.traci6n por l o ,!Uf! n r mendFr e s nenc io­

na C O :11 0 u no d e l oe ;1r oblemas fundament C' les pC'. r a pode r tener 

un v a lor de incide n c i a qu e se f'.cerque a l e r ealided por s er 

obt e nides de muest r &s sobrerre!Jre sent ~,d~,s (2) . Or tiz Sn l ga ­

do ( 43 ) propone u na h i po t es i s de inc idencia de l : ó(.,OC en ­

nac idos vivos ppr a Méx i co . 

En u n estudi o hec~;o en Cuba ( 46) . se encontró , ue de 

228 p&ciente s con FQ, el 81. 58 ~ fuere n re por tado s como r a­

za bla nca , el 15 . 35 " mull:', t os y el 3 ,.. de r a za negra , lo -

que es ta de acuerdo c on l u l iter e t u r ' revisada (29 . 46 , 5 ~ ) . 

En l os Su d,"-Ír ic;-nos cie r ?. oz " bL·.:'lc é:. se he inform~.do 

una incide nc i a de 1: 5. 000 a b , OOe reci~n nac i dos vivos 

( 32 ). Una a l t a i ncidenc ia 1: 620 e n pl:' cientes de d e s cende~ 

c i a Ho l ~ ndese. en . .,. fric E ~udoccident 8 1 t~:::bi én hF sido in­

f ormt da y proba blemente esta F,ltB incidenc i a se d ebe a en­

d ogamia ( 41). Se h ::- repor t Fdo 1& inc i dencia en Mné rica , -

Af ricL, ¡I!edi o Oriente , M¡: l~, s ip. e I srr ae1. 

Algunas est i r. ... ciones de l ¡,>. incidencir;;. de l a FQ son: 

b C1 D .¡lCI.'I P"'H; .-j,O 

1 , 8 , pCO .Ju eci l:'. 1962 

" 3 , 2CC ;,lem1' n Hl 1903 

1 , 2, 40(. .... u s tr!:\: i p, l Sc.? 

1 , 2, 5C'C l'~.;, 1966 

" 2 . 4CC I ng12.terr a 1968 

" .: ,E{ e j--! - \';~ iJ.. 196€ 

1 : 15,(. U 1 c". l .,-f. 191(. 

" ~ , 3l(' Cr.ecc \;lov¡ ·.("' u i a ::"S7 2 

TOIll¡ido d~ Hp:Tis y ;.E-.( le!" , 19é3 (26) . 
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::;EIL'tIC.c. • 

Actup.lmcnte s e considere. l:ue la PQ es trasmitida en _ 

forme. autos 6mica recesiva . LR Rsoci~ci6n con otras enter­

me u;.- des ::;enéticas CO:::JO deficiencia del a lf'a-l-antitrips ina 

(48) , ::i indrome de Cri Du Ch .. : t (4), Síndrome de Kartagener, 

Sindrome de Wi skott-Aldrich (34) y Sindrome de Down ( 34) , 

se debe at; ribuir a coincidencia , aunque investigador es ru­

sos (6) h8n señ~.li.d o 1:- a lta frecuencia de PQ en pacientes 

con Síndrome de Do~. 

Varios autores han menc ionado l a ~ lta incidencia de _ 

FQ e r. individuos de origen ca u cásico, sugiriendo una vent~ 

j a en l~ r eproducci6n c cnferid~ por el est~o hetec6cigo -

no explicable por simple mut<:'.ción ex!>OntEnea (16). Se ha 

s~gerido que esta .uta ci6n genAtica ta.o l U8?s háce más de 

400C años (l6) . 

~ e sa~e Que l os crODosom~ s s on morto16gic~mente norm~ 

le s , Que e l gen es autos ómico y afecta a hombres y mujeres 

por ieuE.l y no hay relaci6n con el grupo sangt:neo (16 ). 

~ l a~.lisis genét ico de l i gr-ni ento con marcadores de 

Dil/'. poli::lOrficos (h PLPs ) a :-:er :nitido asign° r el locua de -

!t_ r'Q a l br az o l~ r go del cromOBO" 7 , dentro dE la región 
proxim21 de l e b- ndk ~31 . Dos de e9to~ marcadores, ME! y 

D7:::8 . est¡ ,n fuerte:::rnte l i~dos e l l ocus de l a FQ y s e pé:.r~ 

6 0 S uno del ot ro por 5 centimorgi'. n..<; ( cM) ( 55 ). 

~e report6 um. re l ación estreche entre el locus de la 

Fe.! " un de'teri'1Íl'l.:; nt e ::;e né tico parE. ln a ctividad de la Pa r e2. 

xor.r s¡:. (l'O:. ) del su ere (17) , de s conociendo$e su l ocal iza­

ci6n cro~os6nica . Tsui y cols . ( 55 ) , repos t ~Jon un marca­

do r dt!'l D::,\ pol1:::érfico , OOI..!'!:1- lJl7, '" roN se estima que 



sep de 5 cM. Poco des ' ,u bs de es t os r ..: por'tes , 1: , locb.]~7,e. 

ci6n cromoe6:.:1.1C f·. de la sect~er..cia DúG::. l - S17 :' oor lo tp.nt c 

de Pf.,: y f 6 N. fue tI.~!)e =-~ó f.:. en el crO::<OSO:M'. nl.¡;n",no 7 por a ná 

lisis de cé 1ul ,.E sOr.l 'tic«.s en 11lbridos. ·'¡a ir.\·,riGh 't y ca ls . 

( 57), report ,'.r on el l i [;:·.niento ael locus Fr;,.. ~r 1.<:1 po l ü :l6 rf.:!. 

co detect?_do por un marc f.dor an6niffio , pJ 2 . 11. La d i s t a n­

c i e e .. timada entre pJ 3.11 me.pe f.:.do en 7 cen- q 7( , Y el l o­

cas Pe.: fue repor t .... do como de ('- l~ c L! Ein reco:nbinr ci6n en 

l~s f ami l ias e s tudiadas. Los mi s mos autores reportan una 

d ist", ncia ce Ir cM e n t r e el locus de PQ y e l l ocus del re-

ceptor de l a célula t de l a cadena 

cromosoma huma no 7~~1 (dt) . 

"N'l'ECEiiBNT.:.S . 

que se mapeB e n e l 

Trabajos realizad os sobre 1" genéti c ~, pObl? c i onal de 

la p~ s on re~ortado~ por Connealy (11) en 1973 donCe s e 

mu estrp.. le. incidencia r eportada para v a ri a s pobl;. c i ones 

caucásicas p ~ra valorur l~ fre cu encie ¿ e l p~decimiento , a 

partir d e datos e pi de:nio16gicos y uti lizando e l m6to do a -

pa rtir de l as f r ecu e ncias del ~ri~er pr i~o , utiliza do tam 

bién p«r~ conoce!' l ¿- incid enci f'. del pe.dec imiento . Bxpli-_ 

cando lt't alta incidencia de la FQ a pa rtir de 11' der iva g! 
ni ca y po r l a ventaja de heteToci ~oto . 

I m:)o rt .?,n tes av;~nce s e n nuestro e r.te :1d imiento de l a g!:. 

:1éti c? d e le l"Q han oc\.;rrido dú :o; de l p. l1lt imf rev i ::i6n rep.­

li z~ua por Thompson e n 19EO (54) . en el Congreso Jnternaci~ 

!lE l de Fi br osis Qul ~ tica en rel<.< c i 6n h ;: ers?ectiv~'~3 esta­

di :' t icas . Si bien no s e ha n publicP.d o tre baj os espec i fica s 

s obre 1 - e;en é ti ce. !l0bl:,cional de l e FQ es obvio r,u'C' a pRr ­

t ir de l a s i m·e!'i tige.ciones r e;,.l i z¡·¡¡; c S se tri b2je é s te as­

p"c t o, "'1 rL'er : r fre cu enci ~. fe i!ot1 '1ic s de ep<- rici6n en 

l e. po ol c ~6n er' es tud io , p .... so ;¡rimor die1 ·:::: r .·, ew-;' ·'.ar el -
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gredo de incidencia de una enfermedad . A este respecto de­

be me nc ione r s e que México cuenk en l p. a ctualidad con U118 

evaluación de la incidencia de la PQ , aunque este trabajo -

es aón una r. i pótesi s a cOP.l";)rob::.r, pero es importante da do -

que s e s pbe eue existe una gran variabi l idad en la inciden­

ci~ de FQ en grupos r r' ciales . 

~ Asoci ci6n Mexica~ de Pibrosia ~ulstica ( AMPQ), 

desde su fund~ci6n en 1982 , han registrado pacientes con 

FQ , ést", su pone que h . repóblica Mexicana tiene entre 750 

y lOCO ca sos nuev os a nua les , tomando en cuenta , la pres en­

cia de 1 caso por ceda 12CO 6 2000 nacimientos, pe r o es t as 

cifr~s fueron tornRdas de un grupo de pobl aci6n mes tiza me­

xicono- norteamericano, lo que de ninguna manera representa 

a ¡i;éxico . Lo Lnterioz" demuestra Clue no existe conocimien­

to confiable de l a FQ en nues tro Paia. 

II 



Ii.1POÍ'tT ... !WI., D.::.L ~;:¡?UDIO. 

La irn.port a";.cia de estuci. i br eenética de pob l aciones 

humanas , re siee en (:ue contribuye a v a lora r 1 <, i!':lportf.nc i a 

re l liti va de ciertos p~·.¿ecimientos he!'edi t <-_!'io~ , l l". ~o si bi ­

lidee. de su pron6stico en l a s si0Uier.tes ,.;e r:er~ ciones y e­

ventualmente l e posibi l idad de desterr( rlo s . 

A difer~ncia de otros pais es como los ~el Norte de A­

mérica, Ine le.t erra y Jap6n,. en México l é. inve5t i Ge'. ci6n so­

bre 1: genética ~oblLcional de 1'0'. F" no s e ha de sarrolle.c o , 

lo cu e l ru turb. lLr,ente nos coloc,' en Ul"".é-. :o: i tUi"'. ci6n desv enta­

JOS E puesto o.ue s i bien , s e conoce L ma gnitud aparente ­

del !Jr obl e;:u. a trlJ vés del registro de ind ividuos af~cté:.dos , 

se c e s co ~~c. c e por c o-.r-1eI·0 el t am:' i-io d e l CO ::l'"10nel te pobla -_ 

cional en México , ~ue representa n los ~~ter6ci eos y :-o r lo 

tanto port'~dcres y nulti ':llicadores del <-. lelo re s ponsable -

de 1<-, FQ. :-' n tonc e s tan i mportante e s detecta r 1<', pre s en­

ch, del alelo de Fe: e n un porbcdor, c o:::o tene r una e st i ma­

ci6n de cua ntos portadores s e esper~ eue exi s tan en I R pO­

bla c i 6n, e s to a su vez nos permite predecir el nQ~ero de -

nuevos , or t ac.ores en la sie;uier:t e <~enerE, c i 6n, ss! como de 

los r:u e :lresent[:,:1 e l flade cirnie;,t o . 

Has t e. ho:,' en d i a 1¡, t erap i a esnecifl.c~ para la FQ s e 

l i mi tn s 610 2. ' a liviar los s i ntor.¡' s o tr::.tar sus c o:.,!) l i ca­

cio~e s , ~ ncluyenco infe cciones ( 3C) , por l o t~ nto es d e 

~l"' 1: 1·e1cv n nCH. c or.ocer 1<. incl. ue:'1cü,_ de pers on:·s con e f'.t e 

pea.e cimiento , E.s i c e lO 1 ' . de l os '9ort , dor e s , en nu estro 

pa i ~ , ccn l a fi nalida d de introduc i r un co ns ejo genético -

que orient e e l é'S p~ rej r,s en eu~.nto a l. !lro bé'.bi lida d de -

-:C'n,:,r hij os con e st e. c nfer:llc d' d , por 'to:::' o s lo !;: !)rob1cm2.s -

,!ue t:ued~ c ,.r r e r , r. r l.nci v ::::l· .,;.;.':. e econ6:-:ücos y de cuidp.­

dO b ::! icio:12.1's ~ ..; (> r'e ".i.l i "~<; un 1:l.:: 0 c c:> Fib:-oS:lE u i s tica . 



La Gen6tica de Pobla ciones e s tudia el comportamiento 

d e V ... ·:: frecuenci~,s alélica s e n el tiempo. en el espa cio 

en una pob l a.ción detcrmiw¿da. 

Una de 1<.s finalida des más i1i1portantes de 1z genéti­

ca de pObl:'ciones consiste en predecir los ~bios que­

pueden tener l u gar en l BS frecuencias rel~tiY8B de 10a­

d i stintos tipos pres entes en una pobla ci6n 7, determinar 

l as condiciones bajo l as Gu e puede obte nerse un equili­

br i o entre l as fuerz as ~ue afect~n a dichas f recuencias . 

La genética de pobl¡ .ciones determina c6mo se JIl<:ntienen 

constantes l ? s frecuencia s gánicas e identifica Les fuer­

z a~ nue p roducen cambios en e s t as , s i endo los cambios en 

l a s fre cuenci<l s génicas muy lentos en su distribuci6n, i!! 

terfere nc ia '1 dinamica de 1& evoluci6n (12 ), entendida eS!. 

mo un ca mbio en l a composici6n ~enática de lits poblac io­

nes ( 47) . 

Como no es posible lleva r a cabo cruz~entos expér! 

mentales controla dos con l os ~eres huma no s , el estudio de 

12. r.e r enci? del hO¡:lbre de;:¡ enú. e de l ' .s obst: rv<! ciones de Q-

0ue l l 09 cruzi .lr.ien tos c:.u e tienen lugar en l a s pobla ciones. 

La genética de pobl aciones hwnh n;.g necesit .:> , por t a nto , 

prede cir l <...s fr C!cuencias con l~'. s oue se observarán los di 

fere:l. t cs t ipos posibles de cruz~:~.iento (8). 

Lo s desor d e nes monoge né t icos e n genes doninantec y 

Be:1cr re c es ivos son mu;y esca::; os . El tota l de l a inciden.­

ci~ de los des6rdenec monogenáticos e s a peox1nadaoente de 

H./IO(.( r ecién Ilf:.C idos . c cy,r er.die ::do a lrededor d e 7/1000 

pÓ".r · genes do:", inantes y P¡: n. !""e c e~ivos de 2 . 5!lQ(¡( y a l 

r e¿¿do!" do:! ( . 4/1C(.0 ppr :.. ligados a. l cromoso!38. X O). 
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Un? poolaci6n en el se~tido gen~ti co , no es s 6lo un 

grupo d e indiv i duos , sino un gru~o re~roduc ~ ivo ; y la ge­

net i c 2. de po bl aciones este, interesad~. no s610 en 12, c ons­

tituci6n gen~ t i c2. d e los i ndivici.t:o s , sino tambi~n en 12 _ 

tras:.lis i 6n de !.o s genes d e un<-:. gener : 'ci6n e. l~ si~iente , 

e !'> tud i é'.ndo entonces , el c O~!l!>or tr .. lliento c. e las frecuencias 

de los a lelos en el t iempo y en el espF.c i o o 

Le c onstituci6r. gen~tica de una pOblac i6n, r e firi endo 

se a los g enes que e l la l lev a , se descr ibe por medio de l 

arreg lo de h .s fre cu e ncias g~nicas j e s to es , por la e spe­

cifica ci6n de l os a lelos pr esentes en c ada locus o Las 

frecuencias g~nicas en un s 610 l ocus en pErticul~.r dentr o 

de un grupo de individuo s , pueden ser determi~~da8 por el 

c on ocimie nto d e 1: s frecuen c ias genot í picas (lE) ~ 

Da da la relpc i6n aHlica d e dominancia ( A> a ) nu e 

pre~ entan los uleloe del locus de l a FQ y bas ándose en l a 

l ey d e Hp..rdy - Weinber g , l a di ztr ibuciór. genotípica , pa r a -

um'. p oblación en e qui l ibri o, e stHr i a da da por: 

e n dond e p es L. frecu e nc ü ' del a l elo r.Orr!,~ 1 y o e s l a 

f r ecue nci a del a le l o recesivo, r e sponsable de I r. FQ, por 

l o t a nto t endremos individuos sanos con genoti po A.1l.. , i nd,! 

v iduos por t . dore s (no p. f~ ctauos) Aa e i nd ividuos :... fec t a ­

dos ea . Con base en e s to, s i se conoce l~ fre cuencia de 

hO!!l6 c'l 80S aR , es ¿<leir e l n11.'":le r o de in¿iv i d tAos afe ctados , 

l a frecue nc i ~ de l ~lelo se puede c a lcul, r como sigue : 

do n¿ e N es e :!. ~:::':.: - ::0 de 1: t:1'.,es tr: to;::; ¿ o: de l a p,,.:: l¡ c 1. 6n 

li, 



bi?jo e ~ tu c.io . 

Un~ vez calcul a da q que es la frecuencia de a; p se 

calculé', como p = 1 - q . Con ambas frecuenci&9 se ce lcula 

l a f recuencia de portadores como 2 p q. Todo eato pa r a -

una poblaci6n que s e encuentra en equilibrio Hard7 -Wei~ 
bere , que considera una población grande con apareaaiento 

2.1e . torio , l :-.s fre cuencias ~nic~ y genot!pic2.s pII:rmane­

cen constentes de generación en generación en ausencia de 

migrac i 6n, mutaci6n, selecci6n 7 deriva gEnica. 

Cierte s poblaciones que se han estudip~o para PQ es­

t an fuera de e~uilibrio y es to se debe, entre otros aspe~ 

tos , a ~ ue existe cierta heter6sis, y a que una tasa de m~ 

t ac i 6n no podria explicdr la rela tivamente eleveda frecue~ 

cia de individuos afectados en ciertas pobaP.cioDes de Su~ 

éfrica (51) y Francia (5), incluso se propone eue l a deri 

va eénica es una fuerza c: ue eet~ directamente lnwolucrada . 

Entenriiendo ~ue la deriva géniee es un proces o de cambio 
aleatorio que puede expresarse independientemente del e-_ 

f ecto de l a .s elección, ya sea como diterenciaa en las ge­

ner-~ ciones sucesivas de un9. 56la poblaci6n en el tie:npo o 

como diferenc i a s estre grupos conteoporéneos de poblacio­

nes empLrent adas observades en un tie~po d~o (31). 

La eénetic:? de poblaciones se ba.38 en el 2'.nálisis de 

l~~ frecuencies de 5enes y sus a1e los en la pOb1&ción pa­

r e ello requiere del uzo de berr-amientcs desarrol l adas en 

otr"- s ~reas como' es l a Estadistiéa, tal es el caso del 

uso que aquí se h a r ¿ del llaa<:.do Diagrama de 1'a110 '7 Ho 

j a . 

El d i é gr-,rna de Tallo :J Hoja ( T-H ) !luede definirse 

CO~!I0 un i"'.! brido que combitlP- los aspectos v isual.ea del hié 
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tOgrFl'::l8. con l a infoI'mé'.c i 6n numéries. que pro porcio né' Ilr.é. _ 

t bl" óe distribllc i Ór. de f~ecuer.cia s . 

~ l diagr., :;¡a de T- H e E une form¡ p.fectiva y flex ible 

"par,~ obs erval ' l a es tructur:'. eene~;. l d e un lote o mu e s t r:; 

de datos . ~ o. pc.r iencia gener ., l del diagrarnG.. se aseme j a 

F. l a de un h is tograma; c on I R salvedE.d ("1 ue las hOj E. S !lr~ 

servE.n t ods. la informhci6n nur.:éric a del lote ¿e d~· t os . -

En tér:::linos ge nerales un d i <".gre.m~·. de esta na tura leza hh c e 

vi sible l p.s siguientes c ¡!racteristicro.s : 

a ) Muestr<-. el r ? nc;o de velor es f! ue los d: to s cubren . 

b) D~ tcr:1il'..! donde s e eoneentr~ 1". :na¿' or i F. de los -

datos . 

e ) I de ntifica s i exis t e huecos en l a di s tribuci6n -

de lo s d ,· t os . 

d) Descr ibe l a simetria del c on j unto d e d<tos . 

e) Señ~,la aquel los véüores ,< ue cl¡.r ¡-. ment e se desvia n 

del cenjunto de da t os . 

La met a de u n buen amll i s i s er{ r"ie o es !'Io s tr , r los 

d i" tos generad os por una inv e::;ti ~<, ci6n de memor é' el , r '·. y 

precÜ ~. , lo rue el di - GTa mo. ne T- H e ~,! re s<' (15) . 

~n vir t u d de las C' r <... cteri s-:; ieé'.~ del c.i p..i;rU:lé de T- H, 

es c onveniente u pl ic f"-rlo f-. es te t ipo n e estudie . de gené­

tl.C f-. {~ e nobL 'c i one ::; , y ;! ("' ... ~e t e a provech ' n h .$ v e~'lt : .;,·s 

(" u e e~; to i:::-!.i c: , r- : r : l lev r <' c ca un Fm": ·.isi :: "c e cu ' d o 

de los u ,-, to s ue e ("'u i se r:v .. nej ? n, absor't- i e ndo V'. r:l E'.;,' or in 

fo:-rr. "c ción posible . 

Ct r . herr;: --:: ie nt · de 1:. e s t e.d i s t ic8. es el !--: i s tof7' 1:1<:' 

e l cU' ,l ;¡ ro ,?orc ':o p.~. une i l,-,:; tr~ ci ón c e :-:ci l l ", y r o:'=. pid ¡>. de 

ó. ::""C o s u e p'..l ec.c :-. di vi¿irce e r. u m_f' ew.r.tút· cr:t e ,"'orí:s ( 56 ) . 
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UBI (;i-. C:;,CU DEL i~H EA De: bSTUDIO. 

La hepúblice. lr,exicsre e st~~ situada en el extremo meri 

diorlb.l de 1..mér ica del I\orte , entre las l ... _titudes 12 0 32' _ 
45 " Sur , 320 43' 5" ~ orte y entre ~s longitudes 86 0 46' 
~ste y 117 0 Lb ' Oes te. El presente trabajo comprenderá 

los Estados contenidos en l a zore Norte: Baja Californi~ _ 

Norte , Ba j a California Sur, Aguél.scalientes. Coahuila, Chi­

huahua , Duraneo , Nayarit, Nuevo León, San Luis Potos i, Si­

naloa , Sonora , Tamaulipas y Zacatecas 7 p&rte de 1& zona 

Centro : Colioa, GU2_né<juato, Hida lgo, J.:;,lis co y Queretaro -

U:ap& 1) . 

PO ELJ,- ClOli. 

lK~ a celeración del ritmo de crecimiento de 11' pobla­

c i ón ha t enido por una parte, import¡ ~ntes consecuencias ­

d e:.l0gráficas, y por otra parte, importF.J\tes implicac l. ones 

econó:::: icas y socüües . La es tructura de I R pobla ci6n del 

pa :! ~ , (".ue ha sido siempre joven, se h ¡:. rejuvenecido en el 

r eci ente prcceso demográfico: la pobla ci6n menor de 15-

ari os r epresenta en la actual idad el 46-;' del tota l de ha­

bita ,~tes de l ptd. s . Bl crecimiento :!:uy rapido de l a pobla­

ci6n h rc. proporcionc do cu..,ntiosos desplazamientos de la 

mi :::ma !.ue a fect .... l a forma en que se distribuye en el te­

rri torio; con 1" migra c i ón inte rna se está produciendo un 

pr oceso de c0!1sentrr' ci6n de l ., pObla ción en m1cleos urba­

no s cati«. vez m"<yore s , y é s tos cada die. ~,!;.s numerosos . Se 

aav ierte sin elllb:'Igo, que las de s ieualdades regionales , 

en el orden econ6mico, s ocial , politico y de recursos, se 

encuentr an en l~ base de este movimiento (27). 

Lo s niveles de mort&.lid' d a dn son elevados, maxime 

en 1: s e du!es infantiles , nrev<:'- leciendo las ct usas tre d1-

17 
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cional de mue r te. e u e son de ori Ge:-.. infecc i oso y P' P "­

s i t ... ri o ; ade:ntfs l os niveles de fecundid¡:"d no indica n un 

significa tivo cont r ol s obre i R ~iz~a ( 27 ) . 
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El s iguiente cur~ ilustra &spectos demográficos de loe 
Zstados de interés para el nresente estudio en el afio de -
1988 . 

I'OBLr.CION _AL HO~ MUJE.ta;::; H/. 

AGUASC."LI~NTES 684249 340296 343944 0.99 
&J:" CALIl10Rlllh R. 1.39«02 698468 695934 1.00 
BAJ A CALI FORNIA S. 315515 162144 153371 1.06 
COAHtJ lLi'. 1908157 96018. 947973 1.01 
COLI MA ~20320 212299 208021 1.02 

CHIHUl-.HUA 22(5508 112?C49 H18459 1.01 

DURANGO 138l..2C3 697469 683734 1.02 

GU;\MAJUATO 354(."911 1774472 1766439 1.00 
HI D;;, lGO 18l.8093 928794 8S929L 1.04 
J ,. LIS CO 5201325 25e2618 2618707 0 . 99 
R",Y ... RI T 846517 430461 416056 1.03 
NU1 VO LEON 316020J. 1594213 1565988 1.02 
<,¿U ";Ri::TnRO 951374 4797ó5 471609 1.02 

SAN LU I S roroS! 2C152C2 1017465 997737 1.02 

SIN .... LOA 2365435 1203592 1161843 1.04 
SONOItA U«751 915bl~ 2 888869 1.03 

~'."{ui.U LI P_ ... S 2'Z11151 1135141 1136616 1.00 
Z"C;-.T::!:C .... S 1249850 624658 625192 1. 00 

Z0N .... DE ES TUDIO 33574761 1688~910 16689181 1.01 

Tomado de las Proyecc i ones de la Poblaci6n 

de ~éxico, 1988 (28). 
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ú i3J :::'l· IVO~ . 

Par: los !:: st~_dos ubicados en l ?_ :reg i6n norte y pc:.rte 

de l a zo nr, centro de Jiéxico se pl&ntean los si8tlientes ob 

jetivos : 

a ) Se estimaré la frecuencia de los individuos afec­

t o dos ( aa ), portaóores (Aa) y no oorta dore. ( -'A) 

c.e 1,,- Fibrosis Qulstica p;>,r¡:>. la pobl['.ci6n actual. 

b) Estim&r la proporc i 6n de individuos afectados que 

son atendidos :actm-.l:nente en la AMFQ. 

c) Se estimará e1.m1atero de f- fect:~dos y de portadores 

'Probables p:".rt'. futuras gener p.ciones en los Estados 

bf:.j o estudio de ~cuerdo al Modelo Ha rdy-Weinberg -

(H- I, ) . 

2 . S~CL .• *.J( IOS . 

a) l}eter ;!lin;-r si existe correl< ci6n entre l~; edc- d de 

los paóres y el llÓmero de a fectados por familia. 

b) Det'!n::in: r p: r:~ el ta~año modal de f amiliE. (,,), 
cut1 e s 1: .. distribuci6n del nlimero de afec t : dos . 

e) Des'-rro11[' r ~ :::etodol og1n : .pro'Pi~a p" n - l a ev! 

lUr'.ci6n de 1:- :~enétic ,' de I n :t' ibrosis ~ u:1stica en 

12. pobla ci6n a c t u:d . 
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hiETO.....<.W':iI: . • 

Pa r a llev>.r c;. cc.b c e l :::res entc c ntu¿ i o se proced i 6 e!1 

do a et2pRs : 

1) G ;. 3I ;o.!. '~' .:'.. . 

De cp ca uno de los c.!?so z regis tr".dos p or l a fl.r.j ¡" (~ 

s e toma ron en cue n t ? l 8.s siguien tes v a r i o bIe s . 

a ) Sexo 

b) Ed . d de r f.ci r es 

c ) Te N.n o de la Familia (F 1) 

d) Hl1ero de a fect a dos en le. Famili~ 

e) ::.c, '.c. z.1 die gnóstico 

f) LUL'1',r de r e s ide ncia 

e, ) Condición a ctua l 

FOIT.lé" nc o s e <::> i un óorchivo p >r ¡ s u f (cil ::\<::, n e ,' o 

( v er apéndice 2 ) . 

2) PhlC o., .o,I. , ¡,'.l.'C D .. D.-.'l'CS . 

DI. .(¡ h .... ]..n. :" 

.-..) Con los d tos de ed· ·c. a l diaGr:ó :· U co de l os indi­

vicl.:os 58 c onstruyo un di ' ·r :!lo!? de T- :l , este :'1o s t r " rá e -

\~ue ed .. u se c'.et ect. rón l!It :; c '· s os cOr'o ?~ . 

B) Utilizando los dato s de re s idenc ia de p.f 0. c t ' d os -

s e ccns tn.;o,y ó u:: Hi stogrp.me. , el c ufl nos ind ict'. r (._ como s e 

di ~ tribuyen lo~ inc ividuo s a f e c to c es en el interv.!? lo con­

sider ' _do . se,:;11n 1<:. ,~ r :F :.: . 

C) Con lo:: d t os de t ::1 :.0 de r 1 se c on::tn...y ó un d i z. 

22 



,-:;r8:n:\ d .oo ~'- !: . para deteI"lllioar cuál es el tamaño modal de 

F 1 Y de éste , ree.li zar otro di:-.grama ploxa conocer el núme 

r o de " fect ".dos Dara el tama..~o modal de 1'1-

D) S e real izó una tabl<,. donde N es el ndmero de afe.9. 

tados y K e l tamaño de '1' ~sto para conocer si existe 

Un? rela ci6n entre estas dos variables. 

E) Se realizó una t ablA de contingencia de N X K, don 

de 1I e s el s exo y K el ndmero de a fectad os en '1' p~,ra pr,2 

bar la hip6tes is de inder-endencia entre esta s dos varia- _ 

bIes . 

F) Hasandose en lo propuesto por Cavalli-Sforza (8), 
se const ruyeron dos gréficas con 1::-. edad de los pp.dres­

v s . ndme ro de a fectados, en la primera er~fica se tomo en 

cuenta la ed'-'_d de los pE.tires al Dlo.cer su hijo afecte do y 

en l L s egunda er:'fica. de igual m,¡: ner2.. pero p1?..ra l a eda d 

d e 1< s m<'.dres , 8l!!bas contl'? el m1mero de afect:-'dos en PI 

y total de hijos, con el fin de detect:c-T si exü:te a lgu­

n;. rela ci6n entre l as v ":riablcs. 

a ) Tomando el taaaño pobla cionel por Estado de l a ­

zon · de es tudio p: r e. 1988 report~d¡>.s por ~l Instituto Na­

ciont'. l de gst t.diEtica , Geouaffa e Informática (lNEGI) 

(2e) , se c~.lculó el ndmero de a fectados esperados por Es­

t ::- do en l a <"!ctu~ .lid ¡:·..d, con h._se en el v a lor de incidencia 

p<. .r a loléxico recientemente reportada que es de 1:80CO (43) 

y determim_r qu~ porcent:-.je ha detect :::- do la AJ(pQ" 

::. e calculó l é'". frecuencia de porta dores por Estp-do 

p r i.' 1988 con bese en lp. h i ..... ótesis de frecuencia de port!!; 

dores de 1:45 ( 43) . y SI; determino Ü '. frecuencia de indi­

viduos sano s en l é. a ctw l id, d 1988" 

23 



b) Se :.izo lo mi smo ,_u e en el ir;c i so enterior, T)ero 

totn!:nc o en cJ..;. ~ nta e: t ::,.:':",<'" o pobl:: .cio:1al !lar :~!::t· rlO en el 

intervalo 1ge2- 19éé ( ::.s t e e s el intervalo :':"!<o.!":f',i t- do e ~ _ 

este estud:..o ). 

e) Se realizar6n proyecciones p'·. r r. determiner fre-_ 

cuenci~$ de individuos a f ectados , portr dores y sanos pa­
r a los arios 1990 , 20(,0 Y 2CIO , tor:u:.l'".c.o el t e::lMO p Obl?­

cional por Est do p~ra esos ~ios , re ;,ort2cos por el I N. G! 
( 28). 

a) Basám~ o ::: e en el d~_ to sobre incidenci? de 1 : 8000 -

se realiz6 un ma.pf, del número de afect~ dos observ~ci. os por 

¡';sta c.o en la r'.c t;u : l id~c y en e l interva lo 1982- 19&6 se r':Ún 

la A!,.l1Q . 

b) !1r ?:. o.el ~' 6...,e ro de pfecteci o!:: e s~ ·, r · do :::. en 1, "'_c_ 

tualid:>.d 'J en el intervalo , seg\'in l a hip6tesis de i nciden 

ei? de 1: 800c ( 42) . 

e ) M'TI'" á.e por t ndor e s es nE: r (',o ..: pi r :: e l 

p •. r '1 l a zo n:., de e s t;ud io . 

24 
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Los (l ': tcs de lo ::: casos regi s trF.dcs por la AMFQ en l a 

7.on~, de e s tudio fueron en total 96 ( v er a,éndice 2 ). 

Fo!"cent¡, je de individuos cuyo regü::tro proporcionado 

por lE. i'..!:FQ presentan v é'.lores pe r e. l a s sieuientes varia­

bles . 

TO'l' .. L D' " C: .SOS QU,: PORCio:NTI-.J E QlJ E 

Vid~ I.~ :OLr. ro COn'!'I !!:h~H REPRESENTA 

a) Sexo 96 100 

b ) l;;dpd n e F •. dres 'O 42 

e) Ta:!!<,.h o de l a Pemi-

l i e (,,) . 66 69 
d) Número de a fecta dos 

en ,,. 65 68 

e) .",¿: d a l (.li~gn6sti-

eo . 79 82 

f) Lue;:.r d e resi 6.enci<". 

d e ",_fect : ¿os . 96 l oe 

e ) Cond i c i 6n 2..ctu~.l 96 100 

'~n l o ' '.le re:c: -,ecl,p. 2.. sexo se observ6 que l a AtíFQ h~ -

~ egistrndo un 6C . 4 ~ de individuos de 
o . ';, . o l' de sexo femenino , p;,r a 1& zona 

r exo m:sculino y un 
de estudio (gráfica l) . 

Sn eu. nto e la evolución de los ~~ cientes en todo el 

inter v8.lo . se obr- erv6 " u c e ~. 50 % se encuentr~, en condi­

c i 6n viv~ . nie!1tr2.~; ruc el 5<" 'fo r es t "l nte f pllecieron esto 

h< ;. t¿>"l~eé. ( er ' i'ic¡- 2) . 
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Gráfica l . Sexo de 96 ue ciente ~ con FQ. 

lOO'" 

60 . 4 " 

39 . 6 " 

! iouor cs r.iujcres 

GrLfice 2. Evolución de 96 p,ciente ~ ccn FQ. 

l oe 

loe ,; 

viv os :-.uertos 
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Di stribu ción de a fectados s e""" l e .ti.MPQ. 

I HTEHVl\.LO ACTUAL 

1982- 1988 1968 
':'.J T¡d)() (vivos y muertos) (vivos ) 

".GU .~S CALIr!HTES 1 1 

B .... J . . C .... LI l1\. r.. ,. Loo. N. 2 1 

B.~. J A C .... Ln·l}:.hL~ S . 1 1 

CC~.hUlk 2 2 

C0 1.I au. 2 2 

Ch i Et; " lfL .... 13 9 

út.. lc·. NGO 2 1 

OL [~ "JLJ r.Tü 12 7 

HID:,.WO 2 2 

J , L:i~ CO 1 3 5 

N,.y .... Jt IT O O 

NU ~ VV Lz."ON 11 3 

~u ·.k~ T,ihü 2 1 

Sr.!· LU I S PO'i'O:..: I 6 2 

~lN"W.~. 2 1 

::, (JAJ}:. . , " 3 

Tr.¡· .. .,. lJLIP.h~ 10 6 

¡" ,C" ':.: . . c .... :., 1 1 

27 



2) P~(¡C ;:: ':..r .. ElITO D:':" Dr.TU • • 

A) Di e~>!!la de T- H p2.r" ed2.d ,'.1 dÜ' .. :; 6:::: t ico en :e.E s es 

U ID.-.v 1 1 F::,á.l·. ~ ·- ;.'1". 12 

e 111l 2~31, 44444566677ee9S99 
1 tOl1223467óéE 
2 (,04467 
3 (,(;24566669 
4 2E9 
5 4 
6 03 
7 222ó8 
8 24t;49 
9 66 

le 6 
11 
12 
1; e 
14 
15 6 
16 
17 
1é 
19 2 
20 
21 
22 
23 
2< 
25 
20 
27 
2t 
29 
3(· 
31 
32 
: 3 ,4 
'" , -_ 0 

-:7 ,é 

( 

L 

, 

: n este d i e.{7Er-: se ob­

serv? " ue 1(, ec.t¿ en me 

s es en 1. cu~l se de t ec 

t~ ro!!. mf.s ce."o ,; con FQ 

:-l;~ {:e 1 r..e::- f . 96 nesc :: 

y e3 C ¡' SF-.~.ew e c:e detec ­

t r' 1 er::ferr.ed3d en i n­

dividuos de 1(.8 ~ 28t; -

r.e ~ e E. 
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B) !-i i s toF;l' '' !':"'[; p ~' r resi ' .. enc!.a d e afectE..o. o~ • 

n 
o 

n , 
, 
o 
• , 
• 

" • 
• 
8 

• • , 
• ,. 
n 

• 
r . r , 

" , 
• 
O-
• 

N • • n • n • • 

·.51.e his to.<¡r!!l· nos permit e observar 1"- distribuci6n _ 

de los l nd ividuo !l f'f ect· dos por lugr r c e resiC"c!1c it' , mprca!! 

do se " l~e :.' y ma:: or número de c nE OS r e :1 t rf cos e :-: : C:: ihuI<-

hua , ;U<l!'.l. ; tT· t o , J a u: co , ¡'uevo Le6:: , Sonorr ~' 'i".:""!fulip! s , 

:: f\ ,';Ae h. s unh ce los C' s os r e f! i str dos el": esto s :':stt' dos 

re pr (l ~ e r."' " c::' 79 c p! ~o tf' l "",r f el (rc ;- de e ~ tudl.o . 



UlUDAD 1 1 2 REPkESENTA 12 

" 1111111111 

Ct 222222222222222222222333333333 5 t 
(f 444444455 

vs 66666677 
O 

1 1111 

Con base en este dié'.~<, rn.a se concluye 

Que e l t :? m[-ñ o moda l de familia (PI) -

e s de 2 hijos, pe r 2 las f amilias en -

estudio. 

+ ( 5 ) modifica ción f'.1 di .·p;rama T-H 

proyues t <:>. por l e a utora, el asterisco 

especifica ~ue continuan m(s d¡tos en 

el intervalo que represanta la hoja, 

en t Fnto ~ ue el su~erindice indica 

ct::-'ntos má.s . 



Di~gre::!<-. de T- H p ¡;.r ?_ 1:' di s tribuci6n óel número de -

2.fect é' do s s e g6n el t arnfÍ'ío de PI t:lodé".l "" 2 . 

UNID"D 1 1 2 

e 111111111 

0t 2222222222 22 

Por t<: to, el di <- {7" ln2_ de T- H, ::1Ue s ­

tra que el mirnero rnod ~.l de ¡o fectad os 

sensu s tr i cto , en f <, rni lias de tpmah o 

rnod <ü lo'l '" 2, es 2. 

~l 



D) Relaci6n entre el temciio de le P8O!lili2. ( PI) Y 

el número de hfe ct&d os . 

~bl",_ 1 

,.".,.,.. de la " 
N. de efec'tE.dc s 1 2 3 4 5 6 7 

1 10 9 3 3 

2 12 7 3 2 6 2 

3 3 

6 

r;~ to nos !)err.a.t e observar Que al ? umenta r el 

t' m¡,..ño de bDil.ia existe l!lfs prob.: bilidb.d de 

de ~ue se ?resenten individ~os ercctP.cos , 

por la t c>.nto . el nÓlllero de :':-..rectados deJlen-_ 

de del t ; 'Cl" :-_O de l E'. r pmilia ( '1). 

32 
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tesis de inde "'"!ender.::ia ent re :i. ~ s v : r Ú·.bles':' sexo 

nÚt:ler o de :·.fe cte-dos en F
1

, 

N liÓIllEo!':) á, <,íec , en FI , 
Sex o 1 2 3 6 

Feme :-:ino 10 14 O 2 26 

Masculino 15 22 3 ( " 
25 '6 , 2 06 ~ 

Ho= Ll :-1ÓJ!lero de ¡-.fec t ac.J Os es ine:e :lend i ente del s exo 

E . .: :ü :lWn",n, de t.fec t a d o s óe:;enoe c el ~e : o , 

G. L • • ) 

2 'o, (.5"" 7 . <: 15 " . 

Co:nc X2 c ' .l c t;i..¡d? e s :ne .·cr cue 1. 2 de t hb l<s se 8.ce ::> t r 

Ho , por lo t' nto el nú=Jero c, e ,' fe cr ~ do s es inde~ er.(!ien 

te de l sexo . 
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?) Gr ~f i c C'. 3 Hel2.ci6n e~T.re eda d de Pedres a l nacer 

su h.ij o 2.fecta d o y el rn1mer o ce afe c tados en PI ' 

¡l . de i ndiv i duos . 

22 

21 
2Ü 

19 
l B 
17 
16 

15 
14 

1) 
12 
11 

1(, 
9 
8 
7 
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5 , 
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2 
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f 
iI 

" " " II 
I 
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I I , , 
I , 
I , 

• 
I 

~ 

45 5' 

bdhd d e los P~dres El n.~ ccr 

su h i jo < fcct~do. 

) 4 

55 6{ 

N. d e a fe c t adoo 

en '1. 
N. tote l d e hi­

jos 

MOS 



¡., ) Gr ' f ica .( Rel~ci6n entre ed '? c. de ltl-Ed res al nacer 

5\1 Lijo <:> f e-c t< c o y el ndmero ~ e a f'ect: do s en PI. 

l' 12 
12 
11 
10 

9 
Ó 

7 
6 
5 
4 , 
2 

1 

N. de i ndividuos 

, 
r 

2t 

A . ' . ' 
I I , 

I . , . , 
• 

• . ' 
I ' 

I ' ... 

25 

" 

BdRd de lLs ~~dre~ e l nacer 

s u hij o afec tado . 

25 

, c 

N. de afectados 

en PI. 

lI. totel de hi­

jos. 
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11 ) !"':'!'Tlf,l CJ('\"~. 

A) !Sti~9cion Poblp.cionel de Af'ect pd05 llera e l ,...10 19P:E' . 

E-if'A 00 rc\,\(l. tiio<l Att~ tt- tr.~ . l.t· '/~')d~ í'~Jo< ..... ,q s, ,,.,,. \: 8000 
'""' 1',1. 1: 'i,!; S(\"Ol;o 

AGU,I <;C,I LI ""TB'" 684240 1 80 1.16 15 205 .666949 

BU,. CA LI'!'OJirn,. N. 1394402 1 17' 0 . 57 30gB? 1 353241 

BAJA CH·1Y()l>!"'JA , . 315515 1 3q 2.56 7011 31"lf!45 4 

COAfIlTILf 1908157 2 239 0. 87 42403 lf'l65515 

OOI,r"',1 420)20 2 53 3.77 9340 410927 

CPlMUARUA 2245508 9 281 3.20 4<:1900 2195327 

OORHfOO 1381 203 1 173 0 . 57 30693 1350337 

t;U&1IJ .. ,'U~"O 35""0911 7 443 1.58 7P.6P7 '\4611Rl 

PJI)ALGO 181M93 2 227 O.Re 40402 1777454 

J.6Lr~CO 5201)25 5 650 0.77 115585 C;OPS090 

NAYfo'HT 845517 O 106 0.00 lM1l Pn600 

rtUE1/(I y,roN 3160201 1 395 0 . 76 70??7 3089579 

()U~¡;;T'RO gsl3'T4 1 119 0 .84 211 " 2 Q.'\011 3 

<; .~ S LU I '" P0'1'I"l "1 J 2015202 2 252 0.79 A47~ 2 197016 8 

~TN~I,O .. 23654 35 1 '96 0 . 34 5 25 65 2312574 

c;ONORA 1804751 3 226 1. 33 40106 1764<1 20 

" ·~'·,!.tTLJP~ " 2271757 6 >, . 2.11 50<1e- 3 2220QC¡0 

?,8'1~"'E~ ! A~ 1 :?49850 1 156 0 . 64 27774 1 ??l a l c¡ 

7, ('10{8 1)"1:' F"= 't'U "lI O .HH4761 .8 4197 1.14 7461 06 328 2445e-



Bl "::st i ... acione s uor Eat<ldo iur"'nte el inter.ulo lq~2-19~A 

E"'. T ~ l)(l 1'obIQt\on .ftfec,t· Art.d. "k~~b 
!J.l .. ~ 1I S 'N'" &t.¡:,txx, AI'U'Q 60#. 1:"'15 Saf\OS 

~ rmA " C"I,Im'l'~ 791717 1 99 1.01 17594 .774024 

H.a,T~ C ~r,I 1i'(I~NJ~ N. 1520704 2 190 1.05 33193 14A6720 

Bn¡. "'~TTP'I)QNT fl •• 385335 1 48 2. 08 R563 376724 

CQAl1TJII·a 2116117 2 256 0.75 47026 W6f1P66 

CI"J,P' ,& 464380 2 58 3.45 lO)<?O 454002 

Cl-llHUAftUA 2358980 13 295 4.41 52422 230626) 

')I~ ~N:(',.{'I 14PQ026 2 186 1.08 33089 1455750 

~"H'H.TnA'I'O 3840491 12 480 2. 50 ij5).44 3754667 

PI r¡~ LCiO 1966298 2 246 0.81 43696 1922357 

JA t r " ",O 566Qfl.19 13 70' 1.83 125996 554)114 
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111 ) I..A P';'S . 

En el m::.pa 2 se muestra el l1ámero de a fectados obseT­

Vé OOS por ~ s t ado en el intervalo 1982-1988 segdn l a AMPQ, 

en e l cuAl Sonor a Presenta el mayor ~ero de a fectados. 

En el ma pa 3 se prc sent~ el ndmero de afectados 

s er vados en la a ctualidad 1988, segán 1f' . .II. ~iFQ en el 

Chihuahua muestr~ e l mayor índice . 

oh­

cuál 

F,n CUEnto a l<.'.s estim~'. ciones rea lizadas , basandos e 

en 12. hi pótesis de incidencia de 1:8000, se puede observar 

que J al isco es el Estedo nue r egistra el mayor nllinero de -

a f ect? dos esper ados en el intervalo ( h~-8e). pudiendose ob 

serva r en el mapa 4. 

En el mapa 5 se obs erva que J alisco es el Es tado que 

pres en"':; ~ el ma!·or rrumero de a fectados esper f'dos en l a uc-_ 

tualid ~.d (1988) . 

Basbnrjose en la Hipotesis de fre~uencia de portf'.dores 

de 1 : 45 , J a lis co es el Es t edo '1ue presenta el lIW ~' or número 

de por t~ d ores . puóiendose observpr en el m~pa 6 . 
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Número de a fectados observados 

por Estado en el intervalo 
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EEB 44b - 580 - 58' - 715 

/1I'PA 4 

Núnero de afectados esperados por 

Estado en el intervalo 1982-1.988 , 
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ffB 40Ó"- 530 
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IW'A 5 

Nt:n!ero r1e afectados esperados 

por F.stlldo en 103 actualicllld, 

aerrdn la hip6tesia de incid~ 
cia l ,AOee (41). 
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B90Ol ~ 51000 

~ 51001-73000 

~ 73001-95000 

11 95001-117000 

MAPA 6 

NGmero de portadores esperados 

por Estado en la actualidad , 

sec¡6n la hipótesis de frecuencia 

de 1 : 45(41) . 
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DISCUSIO¡; 

- :!:dad a l Di<',gnost ico . 

Los r es\.\ l t f.Ldos obt e n i dos en é ,te estud io constit~'en 

el ? rimer p2 S0 pa r a e l conoci~iento ~~s a~~li o sobr e le g~ 

netice de l e ,Fibr os i s Qu i s t ica en rliéx i co, do nd e 1!os ter i or­

me nte se podrán tomt'. r en cuente 8.s~ectos i opor t ? n tes como , 

fac t or es ~tni co ::; , s ocioe c on6'l!lic os , ::i ,;7'. c i 6n , uni ones ;1re­

ferer..ciale s , e tc., y ::" C":ue e r.: b i en s , b id o e. u e l os s eres 

hUl!l?,nos d e todf.S l a s raza s perten ecen a u.na e s !", e cie únicp. , 

e l Homo saoiens , s i n erab¡',r go , l os cruza:::ientos en t r e l os -

s eres hu::¡e :lOs {: s "t; é.n l i o i t ado s por b ' rrer~ s Geogr( ficas , s 2-

c i: ~les , r eli :::i osR.E , ns ico16 gicas y econ6:nic? s , c omo resul­

t a do de e s t as r ez tr i c ciones h a n evolucionado una er~n va­

riedad d e grupos loca les. 

Bn el pres e n t e t r L-. bn. jo s e e nc ontro qu e l a rné'.y or i e d e 

los pa c ientes r e gis tr¡;'.d os por la A!.:PQ en el ~.ren de e s tu- _ 

dio f uero n d i ' :-;r,0 é> t ic2d o ~ en los -.r i :-:.ero s mese :: d e v i da 

( de 1 ~e s a 9 6 me fl es) , pr esenta:cicse u n !)orce nt<1 je de 

9 ! .l ( Di 2. gTe.ma l .... ) , s i endo en e s t e p eri odo d ific i l l a d e­

tecc i6n , y a r: U(l e s t a enfe rme dad pres enta 29 v~- rü das for­

mé' S c l1nic ' '3 ( ver p.n~ndice 2 ) l 49 ) , y ~or lo t - :~1; O poder 

s e r erune. sc :· r f.o a p or o t r o t i ::o de en f e r :"le c.nde e co::1.o : neU:10-

pa t i a s a r e pe t i n. 6 n y d e s nut r i ci6n , p a tolo r;i 2.s t ' n c omune s 

e n Mé xicol e n cu br i endo s e l a f re c1.l·,nc ia d e l~ Ff! ( 17 ) , l o 

c.tie h ace más d ificil e l di a gn6stico d e l a en f e r r::e:::!.2.d . El 

encu brir:1iento d e 11'. fr e cuencia pu ede e ¡;. t r· r e n r e!r:. c i 6n a -

~ ue 1[' 8 !,rir.'l e r a :o c~,usas de :-:iuer t e en los p r i rnf' ros !'!Ie s e s d e 

vide. se ~.n l us en f e r rneda d e fl infe c ciosas . 



Las f!lD.nifest~ciones cll!".:!. c?.s pueden present~U"se en 

cu~lo..uier mome nto de l a vida, desde el naciniento haetE'. In!! 
cho más tarde , durante la intaneia e i ncluso en la adole-_ 

Gcenc i a , po!"' lo e u e h::ost :·, ese mo~ento ee consulte al m~di­

co (52) . ~l 8 . 8 % de l os pacientes re~strRdos por la 

¡>!,iH.! en el 6.ref::. de estudio fueron di :::gDosticados péis¡::ndo 

los 96 me s~s de vida (8~~os) (Dia grma L\ ), ello puede de­

bers e a cu~ h~n recibido trat?~ier.to ecplrico o a las mani 

festa c i ones cl í nicas t~rdlas. 

Dificultad Di~gn6stica . 

:~ nuestro medio a l parecer po r las ciniDas publicaci~ 

nes sobre 1::'. FQ , se puede pensar que es poco frecuente o -

se :.c E< s t udi ::: do deficienter:!e nte o si:llplement e no ee ha pe!!: 

s é.do en ella (44). LP. obt ención de 1 ::0 incidencia ree l del 

p~óe cimiento se dificulte por La f a lla clínica ; Gonzale~ -

(liS ) e}:presa r: u e , en c línica en l o que no se piensa no se 
bUSCL y lo (:ue no s e bus ca no se encu~, ntre.. 

La difict:ltad par~. diagnostica r erta enfernedad pro"b! 

blemente es t~. rel', cion;:.ó2. CO!l el hecl:o de (""ue s 610 s e es tu 

dia n aquel l os p: . c ien"~ es cor.. ? roolemas respira torios y gas­

trointes tinales , patol ogía COMÓn en M~xico y en ese orden 

de i mportancia ( 45), olvidandose de las mdltiples formas 

c.e r r es entaci6n de l a FQ , Q.ue 1<> tra nsforma qn una gran s l 
mul~dor~ y por lo t anto el ~edico debe tenerlo present e. 

Lo <-.nter ior s u;:;iere oue r.lediente !!lCs f f".m:'l iar s ea l a 

enfermeda d ent r e los médicos se podra hLcer una ~yor de­

t ecc i ón en los ?rimeros meses . Empl iandose asl, l Ls espec­

ta t iva s de vida. 
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- Residencie 

Le. frecuencia de e fectados se present; en r.ta:ro r nÚJ!'!er­

ro en los ~s tados de Chihuahua, Guana ju<·.to, : .uevo 1eó . . , J.,. 

l i eco, SonorE y Tema u .!. ipas . 

j:o puede aseguT6.rS e el f lujo de los individuos e la -

población donóe t e pres enta una alta i ncidencia , e in emba~ 

go , es WlB. a lta probabi l i de.d ya ("":ue no se conoce otra cau­

sa por lé·. cut<l se de eete comportamiento ?,eo .;:ré.fico. 

~e sUGie re que l a r r.zón por l a ', U !;! lf. enfermed é.d no 

se obs erva en ~re<s t r opica les y subtro~icales s e debe a 

l a tendenc i a de estos individuos 2 ?erder gran c~ ntid?¿ de 

electrol~tos por e l sudor, lo , ue los hace más suceptibles 

El padecimientos como 1<:. ¡;estroenteritis u otras enferrneda­

des que enmasc¡·.r~'.n n lf'. PQ, y que tienen une "Ita mortfoli ­

dad en áreas donde l a atención médica no se ve f f'vorecida , 

falleciendo los p" c i",nt es a ntes de ser di <: gnosticados (2C). 

- F:.milia ! .. od <.'. l 

.... pecEr de ( tiC s e trab;:. jó una zon"". <r:¡p lÜ'. ~ue compren 

de 18 Est . dos, se obs erve. '1 ue prevs.lecc el t <- m;.""!".o de f f'.mi­

l i a moda l de 2 h ijos, observandose eue e s el valor prome­

dio de hijo~ s obreviviente s po r f~.:nlié'_ pE:. r é". el :'--!·. O de 

1980 (35) , lo que hf. ce pensar que un r.ijo con l'''~ ~'e quiere 

t a nto dé r e cursos económicos , e.s :! cerne d E cuiá.ado E ad i cio­

na les p~_rp. propo, c io~ .rle s un. v id , , "' !: :; l E:.c cn t cn· . 

Dentro de l tE.m¡¡ii o nao!"' l de hijos iCUE- l a 2 p~rt-. .le s -

f,o ::,~ ] i s e ~ tudJ.. d "" s , se observ ó Cl.ue el t a m:-.i" o mod, l de a ­

fect c: ¿ oE en de 2 , sieuier",ole <,.unr u e en :~enor fr"'cuenc:!.é'. -

de 1 <, fect? do , est.o ~uede ebe r s e ¡:-, eue los ~<C: re~ tienden 
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a sustituir a su :.ij o enfer:'lo, ain saber que l a probabi l i_ 

dad de eue se pres ente el p:-.decimiento en cada embarazo 

cut'.ndo a!llbo~ !ladre s s on portndores ea de 25" (45, 49). 

HelF, ci6n ent re el t~.l!lé:fio de l a Familia y el n6.mero 

d e , fectado s . 

Lo s r csultr do s obtenidos a trav~~ de la tabla (tabla 1) 

i ndican que hay una relación entre el tamaño de la fami l ia 

y el riómero de afecte.do~ e n e s t e gru po e s tudia do. 

Comnobándose se 1Ún lli. estadí s tica lo a nteriormer.te men 

c ion<'.o' o r: ue en cada ll.:".cimi€nto existe le', posibilida d de 1/4 

de tener un hijo con PQ cu~ndo ambos padres son portadores, 

por lo t " nto e n"re r.1ás gr~ nde sea el t E'.mai'io de la Fl , h~bra 

m~.yor probe.bi l ia: 'd de tener hijos !\fect:<.dos, y e. ('ue c~\da ­

embar C'.zo es un evento independiente. 

- i~ el . c i ón entre s exo y el m1mero de afecta dos. 

Respecto El s exo de l os indivuduos regi s tr?dos por l a 

"!.lFf, , :" e observó un predominio m" s ca lino lo " ue e s t n de a­

cuerno P. l o infor:::a do por 1>anks ( 6() y ¡¿artel ( 61), p.t¡r.-.ue 

en este e ~ tunio, re¡ü i z: nd o l ? nrueba e s t :.dis ticé:. ee con­

cluy e eue, no hay diferencia signifi c; tiva en cm·. nto a l 

!';(¡XO entre los ;-.fe c tados , lo cual e s concord? nte con el mo­

do d <:. herer.cÜt <- uto s 6mich recesiv<.:. de es t e p~'cecimiento . 

- 1:r' 1:.ci6n e ntre l E.. ed¡:¡ d de los Ff'.dre s y el N6mero de 

a fect é<.dos . 

~e s a be qu~ la Fibrosis Quí s tica es un<~ en fe rmeda d h!!. 

redit ~ ;i a . r utos ómica recesiv< por lo tanto n o s e esper a 

('.ue ('eJ) end l- de 1" e dpo. de l os p;::.dre s como es el CRSO del 

48 



Sindro::le de Do ..... n . Sin emb:..:. r ¡ro , Cav ?lli- Sf e r za ( f) me rci r;­

n& enf erme d[ de !; ue ti!lO :nendelia :-.c y ( u e ~:e '!"' n ir.f lt: "r.c i!.... 

das por la edad de l os padres, por l o ,ue El. edad ¡ v anz ~ d~ , 

existe a l ta pr obs.bilidp d de '!l :-e~er.tarse l a er:fe r::le d&d • 

.:.n l E.S grffi c as J y 4 donde s e observa l e ed2 d de l o s 

p&dre s vs. nómero de ~fectados , se percibe eu e en el caso 

de los }-p orcs ( gráfic? 3 ), no eXl!ote e fecto de 1:0. edé.d -

socre la pre senc i a de la enfermeda d , [' diferencia de l E; 

Condrodis~rofiR , en d ende s e presenta un elev a do i ncremen­

l a t a sa de r:tut p,ci6n c on respec t o a le. to, casi 

eda d del 

l i neé,l, 

l'adre . :" n cut.n to a l e. eclE.o d e l a s mud!'es ( grlfi 

ca 4 ) , t ampoco influye I r- ed~d de es t r s para r u e s e pre­

s ente un :.< fect: d o con FQ lo "ue no oc urre e n e l Sind rome -

de Do.,m , donde l ¡.o s mujere s proxil!ll"s a h, menop<,us i e. t ienen 

c<da vez mayor probebilid"·.d d¡;, t en l? r hijos c.fect <' dos con -

dicha enferr..ed¡- d . 

Las gr~ficas 3 y f, pueden s er de c:r~. n l1t ili(i d para -

c onsejo .::;enético ya r: ue 12 eda d t e_nto de p <,.cire s COr.!O d e m~ 

d res no influy e p L T E que se presente la Fibros i s t}1." í s tica 

en l e:· de scende nci2 , hp2r ec i en do e:::t '" ~ in tener ;'lr e a ol!linio 

en relhci6n ¡ 1::. ede d d e los ¡' p.d r es . 



-
í':S 'l'I :;~ .. CION D~ LA. I NCID":NCIA PARA LA FQ EN IlEXICO 

Se 'lecidio uti l izar el d a to de incideneia de afecta­

do s de 1 : 8CtO y frecuencia de portadores de 1:45 reporta­

dr por Ortiz (43). ya que esta muestr B toma en cuenta ta~ 

to l a población úrbana como rural, es una muestra confia­

ble desde e l punto de vista del diagn6stico de la enferm! 

déd , la mues tre fue tomada en un interva lo de tiempo defi 

nido (una decada). el n~ero de individuos evaluados es -

relr. tivament e grande • 

. .,. pesar de todas l a s limita ciones los da tos a quí ma­

neja dos son , hasta hoy. 108 mas adecuados para realizar -

infe re nc ias acerca del est2do de la Pibrosis Qu1stica en 

México . 

Con b~se e n lo antes expuesto Y. haciendo incapi~ en 

que el 9resente trabEj o es una aproximaci6n p. r~ conocer 

l a s itu~ci6n de la PQ en México, se puede a cepta r como un 

valor confis ble la incidencia de e s te padecimiento estima 

da pa r a nuestro país de 1:8000 • 

.. s t "" genera liza ción puede plante2Tse como una h ipote­

sis a comprober con bRse en un mue s treo a decUE.do , e sta dís­

tica me n t e di~ eñado. 

Tomi:o_ndo como m:-· rco de referencia pobla ciones bla ncas 

c aucá s i cas como 1<-. de Esta dos Unidos , en l as cuales l a i!! 

cid enc L· est i m&da es de 1: 2 , 000 ( 26) y en e l otro extremo 

pobla ciones orient C'_l es en donde 1& f recuencia de a fecta do s 

e s ap e ru>s de 1: 9C , OOO (61 ), Méxic o qued~ría ubicado entre 

am bos ex t remos con una incidencia semej~nte a la de Puer­

to Bico (SC) y Suec ia ( 26). Puede decirse , entonces , que 

l a fibrúsls o ui s tica no e ~ t on ir..frecue n t e como tré:.dicio­

nalme n~ e se ha pens~do . da do que posee un v a l or de inci-_ 
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dencia DUy cerca no a l de una población cauc~sica como la -

s ueca . De es t c s e d e sprende c.ue lo que h a sucedido en l,íé­

x ico - yen otros pB. ises l a tinoamerice nos- es que no se ha 

valor ' do apro piadament e la graved a d del pr oblema de es ta ­

enfermeda ñ debido a una i nhdecuada detec c i ón de los indivi 

duos ~fectédos . ~sto últ i mo s e debe en pa r te , co~o sen~ l~ 

L6~e z Corel la et a l ( ~ 6) . a la dificu l t rd q ue represe n ta -

pa r é"- el pedia tra latinoa mericano d iscernir e ntre h ·. f ibro­

s is q.uística y un gra n m1mero de enfermeda d e s pr opif'o.s ñ e -

l a re gión c on 1&5 c uales se co nfund en . 

U frecuenciH eetim'"-ua de por ta.dore s heterócig os pe.r !? 

l e:::. pobla ción mex i ca na e s de 1 : 4 5 . é st¡; r e presentB. a?roxim~ 

d emen t e le. mi t r' d de la espera da p<.. r a pobla,ciones c aucá sica s 

c omo l o ea hstad os Unid os cor: \Ull.;. i ncidenci~ de 1 : 2 , 0(;0 y ­

I n fr ecuenci~ d e por t a d ores de 1: 23 . 
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11) J::Sl' IJ'fu.CHJli.S 

- Frecuencü\ de J\fect ... dos y Port adores 

El Vt l or de le.s es t i maciones par Ó. l a actualidad 1988 , 
de l nÓIDer o de a fecta dos calculados a pa r t ir de l valor de -

incidenci<, de 1 : 8000 y de 1:45 pa r a p ortadores (43 ) , es tá 

por &rriba de los detec t ad os por l a AMPQ, ya que el v e lor 

mf s al to de l ndmero de afectados r eport&dos por dicha Aso­

c i ac i ón , l o pr esent a Ch i huahua , sin em~rgo , es s 610 e l 

3. 2 % res pecto al t o t a l estimad o para esa entidp~ . En di­

chas est imhciones se espera que J s lis co tenga mayor probl~ 

ma s en cuanto a ~fectados y portador es , y l a AI1Q 8610 a -

de tect~do un 0 .77~ de afect ados r especto a l total e stimado 

p[ r & ese esta do . 

Las estim;:.ciones del nWnero de a fect .. dos en e l inter­

va.lo 82- 88 (mane j é".do por l a M,lllQ ) hechas Ei. partir del va-_ 

lor de incidencia de PQ y de portadores arr iba menc ionadas , 

t ambién estan por arriba de lo de t ecta do por le. AMPQ. te-_ 
niendo que e l va l or m~s al·t o registr ado por é sta , lo pre-_ 

sen t a Sonor a mostra ndo e l 5 . 67 ~ r espe c to a l total es tima­

do p¡.r a es a áree.. 

De l as est i maciones a nteriores se observa ~ue el nóm~ 

r o de a fectados detectados por l a AMFQ en el i n tervalo 8 2-

88 , Sono r & present~ un mhyor ndmero , sin embar go, Chihuahua 

e 1 mayor n"6.mero de regi s tro para· la a ctualida d 198e . en 

condi c i ón v iv~ , e s to puede deberse a que en este ált imo e~ 

t é QO hubo mayor control de la enfermed~ d, o bien, un mayor 

conocimiento de la misma . 
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- Proye c c iones 

Las estimaciones par~ los años 199C , 2C(O y 2~ 1 0 (ta­

bl~s 11 e) present~n un aume~to en el número de a f ecta dos . 

Les espe cta tivFs calculé.das son una función 1ineé.l dd 

tamaño poblacional y no s e toma en cuenta aspectos de la -

din'mice. demogr~fica por lo que l~ s estimaciones p~ré. los_ 

años ya mencionados , present~n un a umento en el número de 

afectLdos lo cua l se halla en rela ci6n a l crecimi ento p o-_ 

blF- cional. 

Las estima C20 ne s del número de port'iQOreS de F( del -

presente tr&baj o, es import . nte en consejo genét i co y a que 

e s una alterw.tiva par:.. evita r un a umento en fut\\r l': s gene ­

r c c ioneE "t; l:<.nto de a fect 2.dos corno de port ¡.tdor es . 

El e s t a do que se e s pere ~ue tenga mayer f recuencia de 

PQ t ¡ oto en l a ?ctw'.l idad co:n c en los a ilos Si~:-!tES , es -

J alisco y p or lo t a nto un mayor nWnero de por t 2.dores, s in 

embargo , l <.:. s estimacione ~ del presente Es tudio so~ une'. pr!. 

mera aprOX i l'!:!3 Ci 6n a l a si tu:-.ci6n r eal , y a c: ue e s t e e stuc io 

no tO:nH e n cuentr 2 5pe c tos d e lll ogr{fic05 , d e rivO' ,se n icf'. , 

cons c.ngui n id <"·. d , etc . 

- Dist r i buc i ón d e l a PQ 

El nWnero de e f ec t l..do s r C p'i ~ tr(l d os por l a ,lId'l..,: c;.ue se 

e n c-...; e m .. r a n e n c ond~cl.6n Vi\ B e n e l an o de 1988 ( !'.,r.p& ~ ) , 

r epre s e :·,t é> s6 10 e l 5C 5<0 del tot~. l de , f LCÜ.t¡ OS r egistrs.dos 

e n el i nterv<=. lo 22- 86 ( ;,ispa 2 ) . 

Le ::' l s t r 10uci 6n de l¡?, PI... Y e e port dore s es ~":' r ' d os en 

h' z o n;;, de eE 1.udi o e ' 1986 :.:-= pc;.. 5 Y 6 n o C2, . ~ t : r é. 51€;-

ni fl. c< tivam" nte en el f¡; t un.. ~ ie .".:11 e y eH nao el co~.~por te.-
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ml. ent o linel del crecimiento pobla c i onal para los estf,dos 
cons iderado s no cambie signific~tivanente en rela ci6n a _ 

lo ( UP. hoy s e observ~. 

No existe una relaci6n estrecha entre los datos obser 

", ,,,d os por la nlU"l¡ y l rs estimc-ciones rea lizadas en este es 

tudio dentro del intervhlo (Map6 2 y 4) Y en la ec1:ualided 

( Lié.Pe. 3y5 ) yb. (¡ue l a .. MFQ he. detectado porcent!.-'_jes bajos -

de s610 un 2.09 ~ para el interva l o y de 1.14 ~ para la 

B. c tUf.lia8.d res.pecto al total estimado p&.ra l a zona de es~ 

dio. 

~l pres ente es tudio pretende da r una visi6n de la 5i­

t m ,c i 6n de l a FQ en l a Pobla ción Mexicana, bajo el modelo 

He.r dy- Weinberg . Es i mportante que en es.tudios futuros se 

pl2nte en mues treos auecu2dos , est~d isticame nte disefiados 

pa r a tene r una visión más amplia y formal de la GenAtica -

Pobl¡ ciona l de la Fi brosis ~uistica. 
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CGNCLGS lúZiES 

El nÚDero de individuos afect~ dos por est tia regi~ 

trc.doe por la. Jl.bi.FQ hé.ste 1988 , presentan porcenta­

jes bajos respecto a los e spe r ados por zo~ d e es­

tudio de a cuerdo al ~odelo H-W. 

e l n~~ero de e fect~ dos y portLdoreE , r~ futuras -

Ge nera ciones en el área de e s tudio aume nta y a que 

existe un incremento en el t <tmai",o pobl¡..cioru 1. 

No existe r eh.ción ent r e l e edad de los p1:.dr e s y -
el número de a fe ctados por f emili;;. , por lo e,ue , 

l a enfermedé' d no se ve i nfluencia da por l f'. e dhd -
de los pE.dres como en otré s enfermedE' des de cara c 

ter mendeliano. 

LR metodologia uti l ize d ; prcr n e s te e9otudio puede -

serv ir de guia pE',r e estudios post er iores de geneti 

ca poblF. cional para desordenes mono ,.:::enéticos rece­

sivos. 

- Es im por t nte impler.. e nt :;; r cursos d e ¡"-.ctw ü i ,,· ción 

p&r f:' eue e l d i o gn6stico de l a PI...: s ea ::1ás f é_mili ar 

entre los m~dicos MexiC[cnos y les ~ ermita identi­

fic arl¡' c on mayor f a c il i df'd fr e nte b l eL e n f e rme­

d:... d es ¿ el pb. l s , por lo p nto , !J ode r se r i dent i fi ­

c 2.dos ~. t emJJr é na eda d proporc~o r.f..ndo le s tr" hmie,!!; 

t o ~· decuBd o . a l i e;u,ü eue tul:" v i e i l 2.ncie=. es t r e cha 

e. ue les pe rm i t 2. a ument,.r l as espect¡. ti vas de vida . 

P" r f tm r.l"y or conocim~ent o de 1" genética !Jobl c i .2. 

m 1 de ¡, PI.,. I s e pr opon e ,-ue t od o ex-ediente cli­

n... .:: o c onte ng, lr, ll<' ~' or infc!'r-: c:!. 6 n pos i ble :--;, r :c' -

evit <, r tn be' .:! r c o n ,. ,t" t' r 5 dende l o s d l'- to s s on 

incompletos. 
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h ~ H N DIe E 1 

Tom do del Fo l l e t o : Ic que 

tod o .::und o debe saber acer 
CE. de h t PQ patrocinado 

por l a hMPQ . 



Fil. 1 
•••• AJ. r •• F •• Al .J •• CII:' •• 

~ tljw t~,...t-J 'J.. 
1j;;,¡;;~r¡;j'-
¡J4N& E/IIff l4 TU.!'! 



Fig.2 ."ZI_II. 
R~ ~lo.~ """", __ 1L ~ al t..,ú.tt-- ~ 
~ ú. ~~.u.;;., ~ ,J 

~ ~~::. errf .. ÚM. 

.'.111 II •• C.II.II 
;¿" ~~­'ot-- ~ ~. 



• P E i. D 1 e E 2 

!.iEXO ED" D l\L LUG D::' T . . ..!.....,¡.O "Fce. ED"D LD"i) CC!. v I . 

DI..G~OS r. :,.;1 D. DE '1' Ei " P . . Ji'~ '::) ~. iJ; . ES .C','ll. 1, 

M l O l C¡12 1 2 1 '3 ' 2 v ivo 
P 2 6/12 2 2 1 39 :2 viv o 

• 1 6/12 ) 3 1 46 35 vivo 

• 2 2/ 12 8 1 1 25 25 v :!. vo 

• 6/ 12 8 2 1 ,C 29 vivo 
p 1 6/ 12 8 5 2 47 36 vivo 
p 1 6; 1 2 e 2 1 ) 6 le v~v o 

M 2;12 8 2 2 v i vo 
.' 2 .- 8 2 2 vivo ... 
hl 8,< 12 e , 1 '2 , 2 vivo 

• 8 3 v i v o 

• 1 2; 12 8 4 1 vivo 

• 3 6/ 1 2 5 1 1 vivo 
P 3 .> 5 1 1 33 ~? v i v o 
p l e " " 11 6 vivo 

P 25 " 6 11 Ó viv o 

• 17/1 ') 10 3 2 '-l 40 vivo 

• e • 11 6 2 '. 2 l 7 vivo 

M 4/12 11 2 1 v i v o 

• 5 .- 11 2 2 - 29 vivo 

• , 1;12 11 3 1 viv o 

• ) . 11 2 2 .3 : 29 V l. VO 

P o H / 12 11 4 1 vivo 

P é .. 13 J o :' 2 vivo 

• 3 3/12 11 2 2 V lV O 

• 9/ 1 2 13 2 2 31 31 v i vo 

" 7 A "' 7 2 ,8 '2 vi\'o 

? Ó 0/ 12 " 
, 2 vivo 

P 2 ój 1 2 "' ) 2 V1 VO 

P 4 A l' , 1 0 0 37 Vl.V Q 
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:S ._.xo '¿;l.._ J) . . L Li...j D.-; T .. hlh.l,Q AF .... C. ,:o;D" D .:ill. .... D CONDI • 

'iJ1. ~ .,,- ::; .r: ... ;:' lD . J ::: FI' ;:;H FI PaDRZS ~_!, :;)i( .:.S "'CTU;·-.L 

F 5/ 12 14 6 2 4. 39 vivo 

'" la vivo 

" 4/12 19 2 2 29 23 vivo 
~j 1 ) A 19 2 2 4 ' 47 vivo 

" S/ 12 22 1 1 28 25 vivo 

" 1; 1 2 2' 3 3 vivo 
M 9 "' 2. 11 2 50 47 vivo 
M 7 " 25 2 2 vivo 

" 4;12 26 1 1 30 30 v i vo 
M 26 1 1 35 v ivo 
M 10/12 26 1 1 vivo 
fil 2 11/ 12 26 4 54 4C vivo 
M 3 • 28 2 1 39 36 vivo 

" 16 A 26 3 1 5) 45 vivo 
F 2 • 28 1 1 66 38 v i vo 
, 6 2b 2 1 32 3e vivo ,.¡ n 

M 6/ 12 28 6 2 59 57 vivo 

• 32 1 1 vivo 

F 7/ 1 2 2 :::uer1a 

t 4;12 f 5 2 47 36 __ .uert& 
11; 1 .!i;l2 8 ::lue r t o 

F 5 3;12 8 Cluert a 

F 1 8/12 e ouertf? 
F 6 4/12 le 3 2 4l 4C t:ucr t 2 

", 6 " 11 27 :n I!:uerto 

F 1; 12 11 2 1 muertA. 

!.. 11 muer to 
F 1 " 11 2 2 1!.ucrt.l::. 
, ." 11;12 11 1 1 28 24 muerto 

F 7 .. "' muerte' . 

F "' muert a 

F e;12 "' 6 2 muerta 
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St:XO EIJ."D :-.L LliG DE TJ~!,!M·,(j .hFEC . .:.D .. :', :¿D."D Cú:i v l . 

DL.GNv0 . l"I •• SI D. D, • -.::, F, r~. j .... :. . ,.J"'.J.~::.,. .d . .!'.:. : . ; .. - 1 

P 8. 14 6 2 :luer t é'. 
M 14 muerto 

• 14 7 2 L;E , 2 :nuert o 
p 9/12 14 3 2 muerte 
M 14 4 2 nuerto 

• 1; 12 19 3 2 5e 4] :nuerto 
p 0/12 19 3 2 :nUCT,;a 
p 19 muert" 
p , 6/ 1 2 19 --.uertl:'. 

" 10 :.lU € !'to 

M 19 2 muer c: o 
P 19 2 muer ,;" 

• 11; 12 19 r.'luerto 

• 22 :"\up.rt c 

• 2 A 24 3 3 L1uerto 
p <JI 12 2 /; 3 2 muerta 

>i 29/ Je 2l 11 2 5C 4'1 :rlUer1;O .. 4¡12 211 3 3 mU 8r to 

• 25 2 2 nu erto 

" 7 5; 1 2 20 ::¡uerto 
M 1 1/12 26 :nuerto 
i\; 1.¡ 1 2 26 :!tuer to 

F 1,3C 26 :-nuerta 
!,1 2 &¡ 12 26 r::ue:-to 
! ', 2 1('¡12 20 :1Uf'rto 

~! 3; 12 26 7:uurto 

!I! 7/12 20 nuerto 

F 3/ 1 2 26 :nuerta 

F 10/12 26 MU i2 rta , ? 7/12 20 :!luer to 

F 1 , 2f3 " 
, 

" 4e r.mert-, 1 " 2t o c9 57 :"\uer t c 

28 ' :uert c 

:.í 15/3C 28 2 2 :;2 32 muerto 
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A F E N D Ie E 3 

l..".S 29 C.-.:tr.S D~ L.;. ll'I BhO~IS ~UI5TICA 

Ileo meco nia l y ~eritonitis meconial 

I nsufici encia pancref.tica y detenci6n del crecimiento 

Infecc iones p~on&res recurrentes 

úbs t rucci6n intes tinal 

Pro lé"·rs o rectal 

Hi perbilirrubinemia neonata l pro l ongada 

Cirros is hep~tica 

Li 7J€ r'"( e nsi6n port:' l 

I :1tole n cnc i l.'". e le glucosa 

Dirbetes 

f a cre<.ti tis ago..lce y recurrent e 

De fic i encia de vita~ina K y sangra do 

- Deficienc ia de v i u :mina A 

Defic i enc i e de v itE.::l.ina :;;; . de bilid¡.d muscul:1r y cre!!; 

tinurÜé 

C!'.l anbres nocturnos 

Hip oprot eine!!lia en L · 1<. ctencie c.on ede!lll1 y anemia 

Deficiencie. de l a ctase 

i.! lcerE duodeno 1 

Cole ;.: t ü·~ i s y co i estitis 

- r.nfe r :':1e d; .d obstructiv¡:. cr6nica de las vÍ<.z f. lirer' s 

Cor pulmonP.le 

~pisodios re currentes de a sma 

Osteoartro p&tia hi~ertrifica puloo nP.r 

:r ó lipos :1a ~ ~ . les 

heuriti s 6ptica 

~<.bor sa l Le o del bebé (not<- do por s u medre) 

!Jeshidr;:. t~.ci6n h i ponz.trliaia en clima caliente 

Col< ~so c on te=~er ~ure~ calic~tes 

_ lnfertilid ~ ¿ en varones 
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