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INTRODUCCIÓN. *

L& fibrosis qulstica es un padecimiento frecuente

en la población Anglosajona. Está caracterizado por ser

una enfermedad hereditaria autosSmica recesiva, manifes

tada por la producción de secreciones anormalmente vis-

cosas de varias glándulas del organismo, particularmen-

te el pSncreas y tractos respiratorio y digestivo, aso-

ciada a una excreción excesiva de electrolitos en sudor.

(1).

La primera descripción de esta entidad clínica da-

ta del ano de 1936 en que ranconi la describe en Suiza.

Andersen hace lo propio en Nueva York en 1938.

Ha sido a través de la historia de este padecimien

to llamado de diferentes formas de acuerdo a los hallaz

-•gos que se,tenían de la misma, por ejemplo: fibrosis —

pancreática, enfermedad fibroquística del páncreas, in-

fantilismo pancreático, fibrosis quística del páncreas,

mucoviscidosis, mucosis, ecrinosis, dásporia entero

bronco-panereatica congfinita familiar. (2)

En Canadá está considerado este padecimiento como

la enfermedad hereditaria mas comGn que lleva a la muer

te y como causa más frecuente de neumopatla en niños,a-

dolescentes y adultos jóvenes. (1)

En Estados Unidos la incidencia de fibrosis qúísti;

ca es hasta ahora de un caso por cada 1,500 a 2,000 na-

cimientos caucásicos y también es considerada como el -

primer lugar entre las enfermedades hereditarias letales,
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Se sabe gue debe existir algún factor étnico que

cotribuya a la frecuencia del padecimiento porque en la

raza negra de norteamérica la incidencia de la enferme-

dad disminuye hasta un caso por cada 17,000 nacimiento*

(2). En la India hay algunos casos reportados. (3).

En México desafortunadamente carecemos de estadis

ticas significativas al respecto» solo existen algunos

casos reportados en la literatura.(4).

En el Hospital del Niño DIF se revisaron 3,100 au-

topsias encontrando una frecuencia del padecimiento de

0*98%. En este mismo hospital ahora llamado Instituto -

Nacional de Pediatría» en los últimos 10 años se han en/

contrado 32 casos, de los cuales solo 9 se diagnostica-

ron clínicamente. (4)

En Canadá en el Hospital del Niño Enfermo» en au-

topsias se reporta que aparecen cambios compatibles con

el diagnostico de fibrosis quística en el 3%,

En el Hospital Infantil de México "Dr. Federico G5

mez" se revisaron 1,888 autopsias de las cuales en 20 *

casos (0.94%) presentaron datos de fibrosis quística.

En el Centro Hospitalario "20 de Noviembre" ISSSTE en -

el último año solo fuS encontrado un caso»

La mortalidad de los niños con fibrosis quística -

es alta* Uno de cada dos niños muere dentro del primer

ano de vida si no se diagnostica y controla adecúadamen

te»
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En Estados Unidos en la actualidad los pacientes

con fibrosis quística de precoz diagnóstico y bajo —

control adecuado» el el 97.4% pueden llegar a la edad

adulta, aunque la mayoría muere antes de los 40 años.

De este último hecho se desprende la importancia

de un diagnóstico de certeza precoz.



GENERALIDADES.

Una historia clínica cuidadosa y detallada sigue

siendo él pilar más importante en el diagnóstico de -

los padecimientos.

La fibrosis quística no es la excepción y debe -

por la naturaleza hereditaria de la enfermedad, poner

se especial cuidado en los antecedentes familiares.

Obviamente se requiere un alto grado de sospecha

clínica para hacer el diagnóstico. (7)

En la antigüedad existía la idea entre los médi-

cos que el buen aspecto clínico de un niño descartaba

en que tuviera fibrosis quística. A través del tiempo

al adguirur mayores conocimientos acerca de la histo-

ria natural de la enfermedad se observó que eso era -

un error, por lo que niños con aspecto clínico muy bue

no podían presentar la enfermedad. (2)

Se enlistan a continuación las 30 formas hasta a-

hora identificadas de inicio de fibrosis quística y —

que se habrán de tener en mente para sospechar el dia^

nóstico. (4)

JÜileo y peritonitis meconial.

2)insuficiencia pancreática y detención del creci-

-miento.

3)infecciones pulmonares recurrentes.

4)obstrucción intestinal.

5)prolapso rectal.

6)hiperbilirrubinemia neonatal prolongada

7)cirrosis hepática.
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8)hipertensión portal.

9)intolerancia a la glucosa.

lO)diabetes.

lDpancreatitis aguda y recurrente.

12)deficiencia de vitamina K y sangrado.

13)deficiencia de vitamina A

14)deficiencia de vitamina E, debilidad muscular

y creatinuria.

15)calambres nocturnos.

'16)hipoproteinemia en la lactancia con edema y anemia.

17)deficiencia de lactasa.

I8)ulcera duodenal.

19)colelitiasis y colecistitis.

20)enfermedad obstructiva crónica de las vías aereas.

21)cor pulmonale.

22)episodios recurrentes de asma»

23)osteoartropatía hipertrófica pulmonar.

24)p5lipos nasales.

25)neuritis óptica.

26)sabor salado del niño (notado por la madre).

27)deshidrataciÓn hiponantremica en clima cálido.

28)co2>apso con temperaturas calientes.

29)azoospermia.

30)alcalosis respiratoria (8)

Como podemos darnos cuenta las formas de inicio de

la fibrosis quística son muy variadas y para hacer el -

diagnóstico será" preciso pensar en esta enfermedad como
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posibilidad. Aunque esto íSltimo parece obvio es de cap_i

tal importancia porque es muy cierto aquel aforismo mé-

dico que dice " en clínica lo que no se piensa no se —

busca y lo que no se busca no se encuentra".

De acuerdo con la edad de los pacientes, la primera

manifestación clínica de fibrosis quística la constituye

el Íleo meconial, el que en diversas series estudiadas -

se ha encontrado que aparece en el 5 al 15% de los casos

(2). El i^eon terminal está" bloqueado por meconio espeso

y el colon se convierte en un microcolon vacío. La perfp.

ración de la pared del intestino origina peritonitis por

meconio. Además de esta complicación también puede ir -

acompañada de vólvulo y atresia.

No se ha establecido cabalmente la relación de fre

cuencia de fibrosis qulstica en pacientes de pretermino

contra los de término» sin embargo parece quedes más co-

mún en los primeros.

La característica del meconio en los niños que pre-

sentaron ileo meconial es su consistencia espesa y alto

contenido de proteína a diferencia del meconio normal,lo

que aparece en diversos grados.

Se ha sugerido actualmente que no solo el ileo meco-

nial debe considerarse dato inicial de fibrosis quística

sino que se ha encontrado que niños con síndrome de tapón

de meconio también presentan alta incidencia de fibrosis

quística, lo que en un momento dado pudiera indicar dife-

rentes grados de la misma enfermedad. (9)
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Fuera de la etapa neonatal las manifestaciones clí-

nicas más importantes son las pulmonares.

El primer síntoma encontrado es la tos que se convier

te en crónica y en ocasiones paroxística, otras veces eme-

tizante» acompañada de la prescencia de moco espeso que el

niño es incapaz de expulsar y que la madre le extrae en for,

ma de "cordones" presentando luego neumonías por estafilo-

coco aureus. Se ha visto que el 75% de los niños con fibro-

sis quística antes de los 2 años de edad ya presentaron los

datos clínicos antes enunciados.

Se ha visto que la disfunción pulmonar es el componen

te más importante de la fibrosis quística y es la causa

principal de muerte en pacientes mayores. Existen reportes

de Bedrossian y colaboradores que examinaron pulmones de -

niños que fallecieron por fibrosis quística en diferentes

grupos de edad encontrando que los cambios mSs importantes

fueron en las vías aereas en relación con el parénquima —

pulmonar, encontrando bronquiectasia en el 20% de los ca-

sos, en niños mayores de 4 meses y en el 100% en los mayo-

res de 2 años. (4)

O sea plantea la hipótesis de que la neumopatía pro-

gresa al crecer el niño con bronquiolitisp bronquiectasia

y se instala el círculo vicioso de infección y obstrucción

crónica que origina daño pulmonar ulterior llegando a maní

festarse insuficiencia respiratoria, cor pulmonale y muer-

te. En el siguiente esquema se muestra la fisiopatología

de las alteraciones pulmonares de la fibrosis quística.
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SINUSITIS CRÓNICA

CORNETES EDEMATOSOS E
HIPERTROFICOS.

CÉLULAS SECRETORAS DE

MOCO HIPERACTIVAS•

-Q- APARECEN PÓLIPOS NASALES EN EL 10% DE LOS PACIENTES

CON FIBROSIS QÜISTICA.
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- A los pacientes a quienes se les debe sospechar más

el padecimiento son aquellos que tienen síntomas crónicos

o repetitivos de infecciones de vías aereas superiores e

inferiores. Dentro de estos problemas respiratorios los -

más frecuentes son: síndromes tusígenos crónicos como ya se

menciona, episodios asmatiformes, bronquitis, bronconeumo-

nía» neumonía de repetición, atelectasia, empiema, además

sinusitis crónica.

Las imágenes radiológicas de este padecimiento son —

múltiples e incl yen los infiltrados bronconeumónicos bila

terales, de intensidad y extensión variables» enfisema bi-

lateral generalizado de tipo obstructivo.

Al examen radioscópico, se observa una reducción en -

la entrada de aire en los pulmones provocada por el escaso

vaciamiento de los alveolos, lo cual da lugar1 a un aumento

del aire residual y a una disminución del circulante.

, En algunos casos la luz de los bronquios aparece rodea_

da por un grueso "manguito" de mayor densidad. En los perio

dos avanzados de la enfermedad» son frecuentes los abscesos

pulmonares, múltiples, mientras que los derrames pleurales -

se observan con una incidencia escasa a pesar de la intensj.

dad y extensión de la infección pulmonar».

No obstante la severidad de la obstrucción la atelec-

tasia y los neumatoceles son raros, aunque en el caso de -

que aparezcan estos últimos generalmente son recidivantes.

Existe el reporte de que en un paciente con fibrosis

quística se observaron dos grandes cavitaciones sin que es

to sea lo común. (10).
**11>—i •«•»*•—**h



-11-

Puede aparecer dilatación cardiaca que corjrespon

de al lado derecho e indica una relajación y un. fraca

so de ese lado como respuesta a la elevación crónica de

la presión de las arterias pulmonares.

La evolución de las lesiones pulmonares siguen un

curso progresivo en cuanto a la intensidad como a la -

extensión de las lesiones. A nivel de árbol respirato-

rio radiológicamente se pueden demostrar con frecuencia

imágenes de atelectasia, bronquiectasia, absceso pulmo-

nar, neumotorax recidivante,como ya se explicó y hemop-

tisis» En estos casos se ha encontrado que el empieraa -

es raro. (11)

En el aparato digestivo la repercusión más importan

te que tiene la fibrosis quística es la insuficiencia —

pancreática o síndrome de malabsorción que se manifiesta

en el 70% de los casos. Ya anteriormente se mencionó que

el primer dato de la enfermedad es el ileo meconialt (2)

Datos agregados de este tipo de alteraciones son la

lentitud en el crecimiento, hiporexia, abdomen protube—

rante, prolapso rectal (12). generalmente recurrente, im

pactación fecal,, deficiencia de vitamina K, edema hipo-

proteinémico, sospecha de alergia a la leche y/o enferme

d a d c e l i a c a . "..;••

También debe sospecharse el diagnóstico de fibrosis

quística en niños que presenten cirrosis hepática que ma

nifiesten hipertensión portal con espienismo o sin el.

Histopatológicamente la lesión más caracteristica -

del páncreas es una dilatación de los conductos y aplana_

miento del epitelio así como aumento del tamaño de los -
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acini para formar quistes, acumulación de eosinÓfilos

y fibrosis difusa con infiltración leucocí tica. En -

el intestino existen alteraciones morfológicas de las

glándulas secretoras de moco pudiéndose observar el de

varias regiones intestinales, siendo la más significati.

va la biopsia de reqto que puede sugerir únicamente la

enfermedad. Las alteraciones principales soní epitelio

superficial desprendido y desorganizado con disminución

del número de criptas, las que están dilatadas que con

tinción especial tienen aumento en los polisacaridos *a

cidos. (4)

En hígado aparece atrofia celular, degeneración gra_

sa, fibrosis periportal de los conductos biliares. Pue—

de haber hipertensión porta e hiperesplenismo secundario

y hemorragia por várices esofágicas.

Se ha encontrado que estos pacientes presentan al̂

teración importante en el contenido de electrolitos en

sudor sin que hasta ahora se haya demostrado alguna a_l

teración morfológica o histoquímica de las glándulas -

sudoríparas.

Las secreciones de las glándulas salivales» paró-

tidas y lagrimales son normales.

Se ha encontrado que alrededor del 10% de los pa-

cientes presentan pólipos nasales recidivantes, gene-

ralmente múltiples sn ambos lados (2)

En los pacientes del sexo masculino existe azoos_

permia obstructiva como resultado del aumento importan

te de la viscosidad de las secreciones. (13)(14)
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Aparece el reporte de un caso asociado a distro-

fia muscular (15) y otro a asma bronquial (16)

; Xos síntomas en cuanto a severidad son muy varia

:bles, lo mismo que la época de inicio. Algunos pacien-

tes tienen manifestaciones graves desde los primeros -

días de vida mientras que otros tienen una evolución -

muy lenta, tanto que existen pacientes en quienes el -

diagnostico fue establecido en la edad adulta» tenien

do el mayor al momento del diagnóstico 37 anos. De to-

das formas está establecido estadísticamente que el 74%

de los pacientes son suceptibles de diagnosticarse an-

tes de los 3 años de edad. (17)

Con base en los hallazgos antes mencionados y has_

ta ahora conocidos que hacen el diagnóstico presuntivo

se han estudiado mStodos de laboratorio que fundamenten

con la mayor certeza el diagnostico. (18)

Desde los reportes de ^arlin en 1953 acerca de la

anormalidad en el oitenido de electrolitos en sudor en

pacientes con fibrosis quística esta determinación se -

ha establecido como la prueba de laboratorio más valio-

sa y segura para el diagnóstico. (19) (2)(20)

Se buscS entonces desde ese tiempo alguna forma de

recolectar una muestra de sudor con una cantidad sufi—

cíente que permita la cuantificación de electrolitos en

sudor, fundamentalmente cloruros. En muchos lugares se

utilizó el método de la bolsa de plástico que consiste

en colocar al paciente dentro de un traje de plástico -
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•' con cuello con elástico cubriéndolo posteriormente con.

un cobertor. Tiene el inconveniente de que el tiempo de

sudoraci<5n es muy variable,algunos pacientes presentan

hiperpirexia después de 30 minutos, en cuanto que otros

requieren hasta de 12 hrs. Este procedimiento por lo tan

to es molesto para el paciente y requiere atención contjt

nua»

Otro de los métodos ensayados consiste en coló—

car al paciente botellas calientes o luz eléctrica para

dar calor. Con este método se han reportado complicacio

ries fatales por accidentes, (21)

Otro método estudiado y propuesto fue" la inyece—

ción local de colinérgicos, con el riesgo de introducir

gérmenes infectantes, además del dolor que esto ocasiona.

Por otro lado» se intentó la administración de colinéVgj.

eos orales, pero se ha visto que no induce sudoración y

en cambio sí tiene efectos sistémicos importantes. (19)

Desde 1959 Gibson y Cooke presentan una prueba -

para determinar cloro y sodio en forma cuantitativa en -

el sudor de pacientes con sospecha de fibrosis quística.

(19). Utilizan por primera vez pilocarpina por iontofo

resis, es decir, el hacer pasar esa sustancia a través -

de la piel intacta con objeto de que ese fármaco estimu-

le la sudoraci6n local, la que serS recogida en un disco

de papel filtro previamente pesado. Una vez recolectada -

la muestra es posible procesarla para determinar cuanti-

tativamente el contenido de cloro y de sodio.
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Se encontró que la sudoración inducida de esa for

ma es similar a la que resulta de la elevación de la tem-

peratura. Sé ha usado entonces, como prueba diagnóstica -

para fibrosis quística.

Justo con el avance de la tecnología mundial se -

han tratado de buscar algunos otros métodos que sirvan -

para establecer el diagnóstico de fibrosis quistica-(22)

Desde 1965 fue introducido el método de electrodo

selectivo al ion que es un aparato comercial patentado •—

que establece la lectura directa de la cantidad del ion.

Esta técnica conforme ha pasado el tiempo ha sido modifi-

cada y en muchos casos se menciona la simplicidad del mé

todo y su utilidad para detectar el padecimiento aún en

los recién nacidos; así mismo se llevaron a cabo estudios

comparativos con el método de Gibson y Coolce, concluyendo

que los resultados son muy similares, aunque se recomien-

da el uso de la iontoforesis en los casos dudosos. (23) -

(24)(25)(26).

Este método en la actualidad sigue siendo utili-

zado en algunos centros hospitalarios y es de fácil uso,

su inconveniente es el alto costo del aparato. £inley com

par5 el método del electrodo selectivo al ion mediante el

aparato de la casa Orion Research Corporation contra en -

método de iontoforesis de Gibson y CooXe, estableciendo -

que el primer método es suceptible de dar datos erróneos.

Observa que la dificultad se encuentra en la cantidad de

la muestra que no es tomada en cuenta y que da diferencia

notable en los brazos izquierdo y derecho del mismo pacien

te. Esto no ocurrió con el método de Gibson y Cooke.



-16-

En las ultimas fechas las modificaciones técnicas

del método del electrodo selectivo a iones que incluye la

titulación del cloro con iones de plata eléctricamente ge

nerados, ya que estos últimos combinan con los iones de -

cloro formando cloruro de plata insoluble. Otras de las -

modificaciones ha sido la medición directa de cloruros en

sudorcon un potenciómetro adicionando un papel de regis-

tro que facilita su interpretación. Se comparó este méto-

do con el de Gibson y Cooke encontrando un índice de c o —

rrelacion de 0.86» (27)(28)

Lo complejo de las pruebas y la discusión de los

resultados estimuló a los investigadores a la búsqueda de

métodos m'as sencillos y accesibles. Se manejó la prueba

de clorido de plata en placa, que es una prueba diagnóst_i

ca simple para detectar fibrosis quística, usada desde el

ano de 1956 en forma rutinaria por un autor por 21 años.

Esta prueba mide cualitativamente la concentración de cío

ro en los dedos de acuerdo a la intensidad de la impre- -

sión. Lecturas de dos cruces o menos excluyen el diagnós-

tico de fibrosis quísticé. Después de hacer la revisión de

1589 pruebas se encontró que no reemplaza al método de —-

Gibson y Cooke pero permite identificar a individuos quie

nes son sospechosos y que requieren de mayor estudio. No

es cuantitativa, únicamente hace el diagnóstico de sospe—

cha. No es útil para niños menores de 2 meses. El método -

en si consiste en utilizar placas de agar plata en las que
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son aplicados los dedos con muy poca presión por 2 según

dos y la impresión es notada inmediatamente. La intensi-

dad de la impresión blanca con fondo negro determina la

cantidad de cloruros en sudor. La temperatura del aire -

lo modifica» siendo preciso además el lavar al paciente

20 minutos antes de la prueba.Si esta resultara positiva

inmediatamente se practica el método de la iontoforesis

con pilocarpina. (20)(29)

Entre otras formas estudiadas para intentar iden

tificar el padecimiento se ha usado la determinación de

amilasa salival en el suero de los enfermos (30), bajo -

la observación de que los pacientes con fibrosis quísti-

ca presentaban amilasemia normal a pesar de tener insufj.

ciencia pancreática en algún grado» Esto hizo pensar que

la amilasemia estuviera sostenida a expensas de amilasa

salival. Se hizo la determinación en una serie de 89 pa_

cientes con edades entre 7.7 y 12.4 años determinándoles

amilasemia pre y postprandial pudiéndose comprobar que -

los pacientes con fibrosis qulstica y sin esteatorrea te

nlan una amilasemia total significativamente superior en

forma independiente del grado de funcionalidad pancreáti -.,"""

ca.

Existe otro método mas actualmente encontrado que ;

ha sido propuesto para el diagnóstico de fibrosis quísti

ca que es el método de la determinación de tripsina inmú

norreactiva en heces. (31)(32)(33)(34)(35)(36)(37)(38)(39)

(40)e Existen muchos reportes de grandes series de pacien

tes estudiados por este mStodo. Se ha observado que en los

Px*
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neónatos la concentración de tripsina inmunorreactiva es_

ta elevada.

Se ha visto que en una fase inicial ocurre un da

no temprano del páncreas con liberación de enzima zimóge

no» lo que contribuye a la destrucción progresiva del —

páncreas dando resultados posteriormente bajos de esa *~

misma determinación. Se hizo la medición simultanea y '—

comparativa de la determinación de tripsina inmunorreac-

tiva y medición de amilasa pancreática sérica en 37 p a —

cientes conocidos con fibrosis quística y en 46 controles

sanos dentro del mismo rango de edad y se encontró que -

la tripsina inmunorreactiva en útil como prueba diagnós-

tica adicional en niños mayores porque es mSs anormal —

que la amilasa pancreática, desprendiéndose de ahí su u-

tilidad para fundamentar el diagnóstico de fibrosis quís

tica- Varios reportes coindiden que existe la ventaja de

que no se tienen falsas negativas. Por lo que es recomen

dable para llevarla a cabo como prueba alcanzable y con-

veniente en los recién nacidos, aunque no es la prueba i

deál en los casos leves con función pancreática normal -

pero si es altamente específica y barata.

Se ha estudiado además la elevada actividad de -

la lactasa en el meconio de pacientes con fibrosis quís-

tica y se ha tratado de establecer como prueba diagnósti

ca. Esté puede dar información en los recién nacidos fi—

til para evaluar los efectos de un tratamiento temprano

en el curso y pronóstico de la fibrosis quística. Fueron
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detectados dos procedimientos de prueba en el meconio:

i)nivelés de albúmina aumentados detectados por una ti-

ra y 2)aumento de la actividad de la lactasa detectada

por la producción de glucosa después de la incubación -

del meconio con lactosa. Los especímenes positivos por

la prueba de la lactasa fueron repetidos para la albúirn.

na. Los niños de bajo peso al nacer, sumaron más de la

mitad de las pruebas positivas con. ambos procedimientos.

Las mediciones de cloruros en sudor fueron hechas sola-

mente en aquellos pacientes en quienes los especímenes

de meconio tenían una concentración de albúmina mayor de

12 mg/gr medidos por inmunodifusiÓn radial. 11 niños —-

con fibrosis qutstica fueron identificados a través de

este método. (41)

Como método de gabinete se ha estado ensayando

la exploración ultrasonogrSfica abdominal en pacientes

con sospecha clínica o hallazgo de fibrosis quística.

Aparece un reporte de 24 casos estudiados de p<i

. cientes con fibrosis quística con edades entre 8 y 30 a

•••; ños. La mayoría de los pacientes tuvieron un registro a-

, V;:'''normal • El numero y severidad de órganos involucrados —

Í: tendieron a aumentar con la edad* Cuando el páncreas fue

' identificado, apareció ecogénico y pequeño» Llamó la aten

: ci6n el hallazgo de alteraciones comunes tales como colé

, litiasis, microcSlculos vesiculares y obstrucción del con

ducto biliar. Cambios texturales en el hígado mostraron -
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enfermedad parenquimatosa subclínica. En algunos casos

se demostró eng ros amiento gástrico o duodenal de la pa_

red. Por otro .lado, encontramos otra serie de 20 pacien

tes a quienes se les efectuó el mismo estudio, con ran

go de edad entre 3 y 41 años. La arquitectura acusti-—

ca predominante del páncreas fu£ de moderada a severa

ecog.enicidad aumentada comparativa con el hígado del —

mismo paciente/. la ecogenicidad elevada del páncreas -••••

fue independiente de la prescencia de malabsorción. £1

acopa tz-Sn usual reducido que aparece asociado a la in-

flamación pancreática fue1 vista solamente en uno de cin

co pacientes con fibrosis quística con evidencia de pan

creatitis. Otras anorma] idades pancreáticas incluyen ca_l

cificaaiones a ese nivel en un niño con pancreatitis y -.

pseudoquiste y en un adulto con pancreatitis» Ocho pacien

tes tuvieron hepato-esplenomegalia y cálculos vesiculares

en dos. Uno tuvo marcada contractilidad de la vesícula -

biliar.

La ultrasonografla es un buen método de seguimien

to para los pacientes con fibrosis qulstica, pero su va-

lor como prueba diagnostica es limitado» (42)(43)

Finalmente encontramos que los directores de los

centros de control de fibrosis quística en Estados Unidos

efectuaron un estudio simultaneo comparativo entre las di

ferentes pruebas del sudor llegando a la conclusión de

que el método de Gibson y Cooke continúa hasta el momento

Siendo el mas confiable para el diagnóstico de la enfermedad
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MATERIAI Y MÉTODOS.

" Se estudió cuantitativamente el contenido de cío

ruros en sudro en 70 pacientes lactantes (niños de uno a

veinticuatro meses de edad) bajo los siguientes criterios

de inclusión: niños de la edad referida que ingresaron al

servicio dé Lactantes del Centro Hospitalario "20 de n o —

viento re** ISSSTE por padecimientos leves, que en el momen-

to del estudio se encontraban en pire-alta, clínicamente -

sanos, con un estado nutricional adecuado según las ta?*-

blas de normalidad para niños mexicanos.

Para la determinación cuantitativa de cloruros en

sudor se utilizó la técnica descrita originalmente por Gib

son y Cooke . (19)

La metodología de esta determinación cuantitativa

consta de dos pasos fundamentales: el primero es la reco-

lección de la muestra. Se recomienda que esta sea mayor -

de 50 mg para ser significativa. Para el estudio utiliza-

mos únicamente muestras de sudor mayores de 100 mg, lo que

obligó a desechar 14 muestras, las que fueron nuevamente -

recolectadas para cumplir ese requisitoo

La recolección de la muestra, de acuerdo al méto-

do de Gibson y CooJce consiste en utilizar pilocarpina al

0.2%, que es un fármaco que provoca sudóración local. Es-

te medicamento se hace pasar a través de la piel intacta

por iontoforesiSf lo que consiste en utilizar una fuente -

de poder con salida de energía eléctrica graduable que •—
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permita hacer pasar una corriente continua de 2 mili—

amperes sin variación per 5 minutos continuos, esta e-

nergla se hace pasar a la piel previa colocación de un

papel filtro impregnado con la solución de pilocarpina.

En ese sitio habrá" una sudoración que podrá ser recolec

tada en otro disco de papel filtro previamente pesado en

una balanza analítica.. El disco recolector de la muestra

es colocado en la zona, previo aseo local con agua desmi

neralizada , dejándolo por lo menos 20 minutos, tiempo -

durante el cual permanecerá cubierto con un papel para---

film y sellado con micropore.

Una vez recolectada la muestra es pesada nuevamen

te en la balanza analítica. La diferencia entre el peso -

inicial del papel filtro seco con el mismo pero impregna-

do de la muestra constituye la cantidad de sudor obtenida

en miligramos. Aquí finaliza la primera parte del método.

La segunda fase es la titulación del cloro.(21)

Esta se lleva a cabo de la siguiente forma:

Se usan 3 vasos de precipitado por separado que

se designan como sigue: el de la muestra de sudor "P", el

de la solución standard "S" y el blanco "B".

La muestra "p" que contiene el papel filtro impreg

nado de sudor se diluye con un mi. de agua desmineraliza-

da, haciendo expresión de los discos contra las paredes -

del vaso, una vez hecho lo anterior se desechan los pape-

les o El segundo vaso de precipitado, el de la solución —

standard se prepara colocando 0,2 mi. de solución de cío-
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-ruro de sodio que contenga 10 mEq/1* El tercer vaso de

precipitado, el "B" contendrá simplemente un mi de agua

desmineralizada.

A cada una de las muestras por separado se les

.agrega un mi. de ácido nítrico al 0.01N y 0.1 mi. de so

lución indicadora s-difenilcarbazona (que se prepara con

50 mg de esa sustancia disueltos en 50 mi. de etanol al

95% y se guarda en refrigeración al igual que la pilocair

pina).

Una vez realizado lo anterior, a cada uno de los

especímenes se les agregará solución de nitrato mercfiri-

co al OoOOl N gota a gota, preferentemente con una bure

ta graduada hasta que la solución que inicialmente es -

transparente, cambie su coloración a violeta pálido, ano

tando cuidadosamente la cantidad del reactivo utilizado.

Por lo tanto tendremos varios datos:

l)Peso de la muestra de sudor en mg«

2)Cantidad de reactivo nitrato mercQrico al 0.001 N usado

para titular los vasos "P",S","3". A continuación se hace

el cálculo con la siguiente fórmula:

El resultado final nos indicará la cantidad de mEq de cío

ro por litro.

1
TESIS CON

FALLA DE
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RESULTADOS:

Se estudiaron 70 lactantes. 36 (51%) correspondió

ron al sexo femenino y 34 (49%) al masculino.

La edad de los pacientes estaba entre dos a vein-

ticuatro meses, con una media de 7.7 meses.

Se desecharon 14 muestras (20%) por tener una can

tidad menor a los 100 mg. repitiéndose la recolección de

cada uno de esos especímenes.

De las muestras de sudor recolectadas mayores de

100 mg se encontró1 un rango entre 101 y 210 mg» con una -

cifra media de 125 mg.

La cantidad de cloruros en sudor detectados va-

rió de 12,9 a 36.12 mEq/l .

Como fínica complicación en 6 niños de los 70 es-

tudiados C8.3%), fu§ provocada una pequeña quemadura local

de primer grado que no requirió de medidas especiales de

tratamiento.

Con la misma metodología se hizo la determina*1--"

ción a un paciente lactante con diagnóstico establecido

de fibrosis guística encontrando en dos determinaciones

cifras de 119.35 y 99.18 mEq/l de cloruros.

El resultado de las determinaciones de cloruros

lo podemos observar en el siguiente histogramai

Ü M W OHI
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DISCUSIÓN.

La experiencia realizada en el servicio de lactantes

de la disisión de pediatría del Centro Hospitalario "20

de noviembre" demosf-.ró que la cantidad de cloruros en su

dor de los 70 lactantes sanos estaba en el rango de 12.9

a 36-12 mEq/l.

En el estudio original de Gibson y Cooke se encontró

que los niños normales tenían menos de 60 mEq/l de cloru

ros en sudor, lo que concuerda con nuetros resultados.

Se efectuó la determinación por el mismo método a un

paciente conocido con el diagnóstico ya establecido de -

fibrosis quística obteniendo valores de cloro en sudor e

videntemente altos hasta mas de 100 mEq/l. De lo anterior

aunque la comparación de los 70 casos contra uno no es -

tadísticamente significativo» si nos da una idea que el

método bien llevado es altamente discriminatorio entre -

un niño enfermo y uno sano.

El método es prácticamente indoloro y no causa alg*un

problema, agregándose el bajo costo y la facilidad <3e ob-

tención de los reactivos que generalmente se encuentran -

en todos los laboratorios de un centro hospitalario«

En la etapa neonatal esta prueba esta limitada por la

deficiencia fisiológica en la sudoración del neonato.

En nuestro medio instotueional y dadas las condiciones

económicas del país lo que se refleja en nuestro trabajo -

diario, creemos que es el método más idóneo para buscar el

diagnóstico de fibrosis quística.
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C0NCLU3IONES.

1.-Para fundamentar el diagnóstico de fibrosis quística

es preciso el estudio integral del paciente» clínico en

forma inicial, sospechar el padecimiento y utilizar el

apoyo de los exámenes de laboratorio que para nuestro me

dio fundamentalmente lo constituye la prueba del sudor ~

por el método de iontoforesis de Gibson y Cooke con pilo

carpina.

20-Después de amplia revisión de las técnicas y métodos

de laboratorio descubiertos hasta ahora, continua sien-

do la mejor prueba diagnostica la determinación cuanti-

tativa de electrolitos en sudor de Gibson y Cooke, según

hemos podido observar» la mayoría de los métodos nuevos

se comparan con éste o bien lo siguen recomendando en los

casos dudosos.

3«-La cifra media de cloruros en sudor obtenida de nues-

tra población lactante sana fue de 12O9 a 35*5 mEq/lc -

Los reportes normales en la literatura muestran que los

valores normales son menores a 60 mEg/1.

4.-En el Centro Hospitalario "20 de Noviembre" ISSSTE -

hasta mayo de 1982 no existía ninguna técnica de labora,

torio establecida útil para la determinación de cloruros

en sudor» fecha en que se inició el estudio presente y -

el uso del, método de Gibson y Cooke en el servicio de Lac

tantes, división de pediatría del Centro "ospitalario"20

de Noviembre".

5O-La escasa dificultad técnica que tiene el método per-
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mite que pueda llevarse a cabo dentro del mismo servi-

cio de Lactantes por el propio clínico, pudiendo pres-

cindir del laboratorio.

6 «-El costo de cada una de las determinaciones es en -

realidad mínimo porque los reactivos necesarios, son -

comunes y existen en todos los laboratorios de un Hos-

pital General, las cantidades usadas son mínimas.

7.-El factor riesgo para el paciente lactante, se re-

duce a poder sufrir una pequeña quemadura de primer gra

do si al estar llevando a cabo la iontoforesis, un elec

trodo oega directamente con la piel y no en el papel in»

pregnado de pilocarpina, sin embargo esta pequeña que-

madura no es de consecuencia o
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