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INTRODUCCIO N: 

La Fibrosis Quistica es una en f ermedad multisistémica que 

afecta el aparato respiratorio y digestivo, glándulas salivales y 

el aparato reproductor. 

El gene de l a Fibrosis Quistica codif i ca una proteina de 

1480 aminoácidos, denominada regulador transmembranoso de 

la Fibrosis Quistica ( CFTR ). El CFTR desempeña funciones de 

canal iónico y reguladoras que se alteran de forma variable por 

las diferentes mutaciones. La mutación del CFTR de mayor 

prevalenc i a es la deleción de un único residuo de la fenilalanina 

en el aminoácido 508 ( Delta F508) . Aproximadamente l a mitad 

de los individuos co n Fibrosis Quistica y ascendencia de Europa 

septentrional son homocigotos para Delta F508 . ( 1 ) 

La mutación más común a nivel mundial es la Delta F508, con 

una frecuencia de 66 % 2 ) y en México de 40.7 %(3) y en 

segundo lugar la G542X con una frecuen cia en México de 6.1% 

(3) Y de 2.4% en el resto del mundo. (2). 

El nivel de de tección de las mutaciones en México es más 

baja que la observada en otras poblaciones, la mutación Delta 

F508 es menos frecuente que en otros países del sur de Europa. 

( 3) 

La situación real desde el punto de vista epidemiológico 

que guarda la fibrosis quistica en México es desconocida . ( 4 ) 

Con respecto a la sobrevida de los pacientes en México a partir 

del nacimien to es de nueve años, sin diferencia significativa po r 

sexo, esto se observó en un estudio realizado en el Hospital 

In fantil de México Federico Gómez en 1994. Esta sobrevida tan 

corta, puede deberse en par te al diagnóstic o tardio (4 ), así 

como también es importante tomar en cuenta la presentac ión 



clínic a del paciente y pensar en la fibrosis q u isl i ca den tro de los 

diagnósticos diferenciales . 

Es la más común y fatal de las enfermedad es hereditarias 

en caucásicos, afec tando aproximadamente de cada 3000 

nac i dos v i vos. La fre cue ncia de las mutacione s de l os alelas en 

pob lación caucás i ca es de O 2, en la raza negra la enfermedad 

es menos comú n , siendo 1 de cada 17 ,000 na cim i en to s; en 

asiáticos es raro. ocurre en 1 de cada 90,000 na cidos vivos. El 

involucro pulmonar es visto en el 100% de los casos que l l egan 

a las autopsias y esto es la causa de la muerte en 

aproximadamente 95%. Las bronquiectasias son siempre un 

signo universal en mayores de 6 meses de edad con fibrosis 

quistica. siendo esta una de las lesiones más comunes en niños. 

(1 ) 

Muchas de las manifestaciones clínicas de la fibrosis 

quística varían con la edad de la presentación. por ejemplo, en 

el periodo neonatal se puede manifestar como una obstrucción 

in testinal íleo meconial ), asociado o no con peritonitis 

secundaria a perforación. En el lactante las manifestaciones 

más frecuentes so n : sín tomas respiratorios 

tos, neumonia recurrente, retardo en 

evacuaciones abundantes, fétidas o con 

recu rr entes como 

el crecimiento, 

apariencia oleosa , 

diarrea crónica, prolapso rectal, ictericia neonatal. sabor salado 

de la piel, deshidratación en climas cálidos, historia familiar de 

niños con carac teristicas clinicas similares . hipoproteinemia o 

edema; es tos sintomas pueden presenta rse combinados de dos o 

más o un s íntoma aislado. (2) . El cuad ro clínico de ictericia 

prolongada que se presenta tardíamente en un lactante menor. 

que ha tenido además historia de hermano fallecido con cuadro 

similar. diarrea, pérdida de peso. esteatorrea y sintomat o lo g i a 



bronquial, debe orientar al estudio de una enfermedad 

fibroquistica. 

En la edad preesco l ar los s ínto mas más frecuentes son tos 

pe rsi sten te con o sin expectoración purulen ta , aisl amien to de 

Pseudomonas aeruginosa y/o Staphylococcus aureus en esputo 

u oro f aringe, disnea progresiva, c ró ni ca, recurrente de causa no 

expl i ca d a, así como taquipnea, pobre g ana ncia de peso y talla , 

prolapso rectal o intususcepción, sí nd rome de obstrucción 

intestinal distal. d iar rea crónica, ac ropaq ui a, formación de 

cr i stales de sal en la piel. deshid rata ció n h ipotónica, bajo nivel 

de e lec trolitos sér ico s y alcalosis metabó l ica, hepatomegal ia o 

enfermedad hepá t ica inexp l icab l e: generalmente en es te grupo 

de edad las manifestaciones clínicas suelen presentarse de 

mane ra comb in ada (2,7) 

En la e da d escolar los sínto m as más frecuentes son 

síntomas respi ra torios cró nicos no e xplicables, Pseudomon8S 

aeruginosa en espu to, polip osis na sal, bronq u iectasias , 

acropaquia, sind rome de obs tru cción in tes ti nal distal , 

pancreatitis , prolapso rectal , diabe tes mellitus , hepalomegalia o 

enfermedad hepática no explicable. En este grupo de edad la 

mayor afectación es a n i vel respira torio y desnutrici ó n 

avanzada . (2 ) 

En el adolescente, se han en:::o n trado con frecuencia la 

enfe rmedad pulmonar supu rat iva crónica no explicada por otras 

causas. Pseudomonas aeruginosa muco ide , en esputo , 

ac ropaquia, pancreatitis, sí ndrome de obstrucción intestinal 

distal, diabetes melli tus, signos de cirrosis hepalica e 

hipertensión portal, retardo en el crecimiento. retardo en el 

desarrollo sexual, este r ilidad masculina con azoospermia. 

fertilidad femenina reducida, en este grupo de edad las 

principales manifestaciones son respiratorias .(2,7) 



En resumen ten e mos que las caracteristicas clínicas más 

relevantes de la fibrosis qu istica son: 

1) Infe ccio nes resp iratorias recu rrentes, que son por lo 

gene ral la ca u sa de consulta mas f recuente y cuyas 

complicaciones le co nfi eren e l mal pronóstico . 

2) Síndrome de maja absorción 

3) Elevación de la concen tración de l os e lectrolitos sodio y 

cloro en sudor 

4) Antecedentes familiares 

Considerados como los cuatro pilares fundamentales del 

diagnóstico, aunque el segundo y el cuar to pueden estar 

ausentes. 

El examen fisico no es específico, pe ro se observa retraso 

del crecim ien to desde el primer con ta cto con el paciente e 

incluso llegar co n de sn utri ción g rave, puede mostrar pólipos 

nasales e incremen to del diametro anteroposterior del lórax y 

dedos en palillo de tambor. Asi tam bién el patrón venlilatorio o 

dificultad resp i ratoria puede ser visible desde el pr imer co ntaclo 

con el paciente. En l os lactantes se puede observar la 

dis tensió n abdominal cuando se trata de un cuad ro agudo, 

diafores i s; en el preescolar se observa ya al te ración en la 

morfología del tórax. prolapso rectal ; en el escolar se puede 

encontrar dolor abdominal que puede ser secundaria a 

panc reatitis o litiasis bilia r . (2) 

Los cambios gasométricos son comunes ( disminución de la 

capacidad de difusión de Pa02 ). Tales cambios gasométricos 

pueden empeorar. co n falla respiratoria hipercapnica y 

desarrollan Cor Pulmonale. (5) 

las radiografias de tó rax muestran paredes engrosadas. 

dilatación bronquial, hiperinsuflación, alargamiento del nódulo 

linfático en estados tardíos, hipertensión ar terial pulmonar. las 



bronquiectasias usualmente son diseminadas pero podrían ser 

más seve ra s en l os lóbulos superiores. (6,8) 

Desde el punto de vista h is topatológico de material 

sinuna sal se obse rv a sec reci ón espesa en glá ndulas 

su bmu cosas y en la lu z de los conduc tos de g lándulas salivales 

menores . l a patología pulmonar es la principal característica de 

l a fib rosis quís t ica y ent re los hallazgos h is topa tológicos se 

enc uent ra n las bro nq uiectasias y acumulación de secreción 

eosinó f i la en las glandulas submucosas de los bronquios, 

además de las infeccio nes secu ndarias a la estasis del materi al 

mucoide . (5) 

En el tubo dige stivo , la principal manifestaci ón es la de un 

íleo me conial ( 10-14% de los rec i én nacidos con fibrosis 

quís t ica l . Se ve asociac ió n con maltormac iones como es teno sis 

yeyunal, o ¡¡eal . duplicaciones. onfalocele, bandas o defectos 

mese ntéricos y mic rocolon. Hay hiperplasia y dilatación de 

glándulas de Brunner y de células calici formes del res l o del 

tracto gastrointest inal. (5) 

En el hígado el fen ómeno obstr uctivo de los co nd uctos 

biliares causa colestasis. dilatación, inflamació n y proliferación 

duclal y finalmente fibrosis biliar focal. que puede progresar a 

una cirrosis biliar mullilobular en el 5% de los pacien le s . La 

colangitis esclerosante como compl i cac i ón tiene una in cidenc i a 

variable en l re 13 y 96 %. ( 5) 

La histopatologia rara vez sera empleada para establecer 

diagnósticos iniciales. pero podr i a emplearse en caso de felos o 

neonatos . Los hallazgos clinicopa tológicos resultan de la 

infección y destrucción subsecuen te de las vías aéreas , con 

eventual falla cardiaca y respiratoria . Los conduclos secretore s 

se atrofian. presentan fi brosis y se destruyen. particularment e el 

pancreas y el hígado . (8 ) 

s 



Las radi og ra fí as de tó rax mues tra n p are d es e ngros adas, 

dila ta ción bro nq ui a l , hiperin suflación, a larg amie nto del nód u lo 

li n fático e n es tados tardíos, hiper ten sió n arte r ia l pul mo na r . Las 

bro nq u iectasias usualmente son dise minadas pero pod r ian se r 

más seve ras en los ló bu los s uperio res. (6) 

Existe ya una escala rad io lógica l lamada Escala de 

Brasfield, el cual evalúa en 25 pun tos. D ivid ido del cero al 

cuarto grado , desde atrapa miento de ai re , marcas lineales, 

lesiones nodulares quisticas y grandes opacidades ( a telectasia 

o consolidación) y severidad gene ral ( pu nto extra cuando hay 

c'ardiomegalia o evide ncia de hipertensión pu lm o n a r ). (2,6) 

La mayoría de los casos de fibrosis quistica se presentan 

con los signos clásicos de enfermedad pulmonar obstructiva 

crónica, insuficiencia pancreá t ica exócrina y elevación en la 

concentración de electrolitos en sudo r . ( 4 ) 

Por lo tanto, d e acu erdo a las referencias ob t enidas en 

cuanto a porcen taje de las manifestac iones clínicas y relación 

histopatológica, se consideró realizar con este trabajo una 

comparación del curso clinico que presen ta el pacien te con los 

hallazgos hi stopatológicos en las autopsias, considerando 

también que existen casos en donde aún no se les diagnostica la 

enfermedad sino hasta después de realizada la autopsia , 

valorando en tonces de es ta manera pos ibles diagnósticos 

enfocados a Fibrosis Quistica , considerándola dentro de los 

diagnósticos diferenciales en pediatria cuando se presentan 

principalmente cuadros respiratorios recurrentes . 

(, 



ANTECE DENTE S: 

La Fibrosis Quistica se describió por pri mera vez en 1938 

por Dorot hy Andersen, q u ien publicó una detallada revis ión de 

sus ca racte rí st icas clinicopato16gica s , incluyendo la aso c ia ció n 

con el íleo meconia l. (2) 

En 194 5 Farber le l l amó mucoviscidosis al observar 

defec tos e n las secrec io nes g landul a res mucosas, que 

ocasio nan destrucc ió n y pérd ida de la fun ción en l os distintos 

ó rgan os afectados. (10) 

En 1953 se desc ri be por primera vez por Di San!' Agnese, 

que los niveles de Sodio y Cloro en el sudor se encue ntran 

elevados en los pacientes con el d i agn óstico de Fibrosis 

Quislica (1 1 ) 

Fue hasta 1959 , que se introdujo por p r imera vez el método 

de ion l o foresis con pilocarp ina . diseñad o po r Gibson y Cooke 

para realizar el diagnóstico segu ro de Fibrosis Quística . ( 12 ) 

Cuando Farber reali zó las autopsias en lac tante s y 

preescolares que p rese ntaban insuficie ncia pancreática, notó 

además cambios en tejid o pu lmo na r , respiratorio. diges ti vo, 

hepát i co y vesícu l a, po r lo que concluyó que se trataba de una 

enfermed a d sistémica . ( 13) 

El gen responsable de la fibrosis quis t ica fue aislado en 

1989. en el b ra zo largo del cromosoma 7, en el sector 

denominado q31-q32. ( 13) 

Lands t eí ne r . describió por primera vez la asociación de íleo 

meconial con la les ión de páncreas. así como a su vez Fanconi 

reportó la relación q ue ex i stía en t re la fibrosis quística 

pancreática congéni ta y la presencia de bronquiectasias. ( 13 ) 

En México, el Dr. López Co rella y colaboradores. reaiizó un 

estudio en donde, de 3260 autopsias realizadas. 32 casos 

resultaron con d i agn óstico de fi brosis quística. que representó el 



0.98% de los casos revisados en 10 años. Con gru pos de edad 

desde recién nacido hasta 4 años de edad, describiendo los 

hallazgos patológicos, como: cirrosis bi l iar segmentaria, fibrosis 

portal, bronquiectasias, abscesos pulmonares. Asi también 

observó que fue predominante en el sexo masculino. (14) 

El 90% de los pacientes presentan como fenotipo 

clásico afección pulmonar, insuficiencia pancreát i ca exócrina y 

elevación de los niveles de Cloro y Sodio en sudor. La forma de 

afecc ión pulmonar es la pr incipal causa de morbimortalidad en 

mas del 90% de Jos pacientes que pasan el periodo neonatal. 

(15) 

Desde las primeras descripciones histológicas realizadas 

en el Hospital de Johns Hopkins, con respec l o a la fibrosis 

quistica , se han observado pocos cambios y estos se deben a 

los avances tecnológicos en l a actualidad . (16) 

La Fibrosis Quistica es la principal causa de enfermedad 

pulmonar crónica grave en los niños, y es responsable de la 

mayor parte de los casos de insuficiencia pancreatica exócrina 

en la primer etapa de la vida . la Fibrosis quistica aparece en 

forma de fallo de medro y en ocasiones como cirrosis u otras 

formas de alteración hepatica. Por tanto, este trastorno se 

incluye en el diagnóstico diferencial de numerosos procesos 

ped iatrrcos . (1, 17.18) 
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PLANTEAMIENT O DEL PROB L EMA 

¿ Existe siempre co rrela c ión clini co·patológi ca en material de 

autopsias en pacientes co n Fibrosis Quística? 

JUST IF IC ACION 

La Fibrosis Qu is t ica es la alteración genética auto sómica 

recesiva má s frecuente , co n muta ción e n el brazo largo del 

cromosoma 7 y es considerado un trastorno multisistémico, 

siendo la forma de afectació n pulmonar la más frecu ente, sin 

emba rgo. la fo r ma pancreática o digesti va también se puede 

manifesta r , pudie ndo pasar desapercibida, por lo q u e es de 

interés co no ce r si están relacionadas la forma cl¡nic a con los 

hallazgos histopatológicos en las autopsias. para establecer 

diagnósticos y t ratamie ntos oportunos y disminuir l a 

morbimor talidad en este grupo de pacientes. 

HIPOTESIS 

No siempre hay cor re lación del 100% e ntre los 

hall azgos clínicos e histopatológicos obse rvad os en material de 

au topsia en pacientes con Fibrosis Quisti ca. 

OBJETIVO GENERAL 

Relacionar hallazgos histopatológicos co n el curso clí ni co 

d e pacientes con Fibrosis Quistica en autopsias en el Hospital 

Infantil de Mé xico Federico Gómez de 1985 al 2004 . 



OBJETIVO SECU ND ARIO 

.1 Frecuencia de la Fibro sis Quislica en autopsias 

realizadas en el Hospital Infantil de México Federico 

Gómez de 1985 al 2004. 

1.2 Re lacionar e l c urso clín i co de paci en tes co n fibrosis 

quistica con los hallazgos 

h is topatológicos en malerial de au topsias en el Hospital 

Infanti l de México Federico Gómez de Ene ro de 1985 a 

Dic ie mbre del 2004 . 

MATERIAL Y METODO 

DISEÑO 

Estudio retrospect i vo y descriptivo . 

UNIVERSO DE TRABAJO 

Este estudio incluyó 20 casos de autopsias con diagnós t ico 

defini t ivo de fibrosis quis t ica, que contaran con laminillas 

histológicas y exped iente clínico. seleccio na dos del archivo 

del departamento de Patología Clí n ica y Experimental, del 

Hospi tal Infantil de México Federico GÓmez. En un periodo 

comprendido de Enero de 1985 a Di ciemb re del 2004 . 

TAMAÑO DE LA MUESTRA 

20 casos de au topsias 

10 



SELECCiÓN DE LA MUESTRA 

-Autopsias con diagnóstico histopatoJógico final de fibrosis 

Quistica realizadas en el Departamento de Pa tología Clinica 

y Expe rime ntal de l Hospital Infantil de México Federico 

Gómez, lamin i llas hi s tológicas y bloques de parafina. 

-Expedie nt es clínicos de los casos de autopsias. 

METODO 

Se revisaron los libros de autopsias de cada paciente pa ra 

ob tener el diagnóstico definitivo , edad, así como re visión 

de laminillas histológicas de cada c as o para obse rvar las 

características y grado de afectación en los di feren tes 

ó rgan os. Se determ inó la presencia o ausencia de fib rosis 

en cada órgano. 

Se revisaron l os expedien tes c!jnicos p ara conocer cuáles 

fueron los síntomas y/o signos que manifestó el paciente a 

su ingreso, la evolución y diagnóstico clinico definitivo . 

Las laminillas fueron evaluadas por una patóloga y un 

tesista y se compa raron resultados clínicos e 

histopatológicos para establecer si ex is te o no co rrela c ión . 

CONSI DE RACIO NES ETICAS 

Este trabajo no generó problemas éticos, ya que se t rata 

de un estud i o retrospectivo que sólo estudió tejido fij ado 

en formo l e incluido en parafina, o sólo f ijado en formol, 

expedientes clinicos y resultados de autopsias. 

No es necesario solicitar carta de consentimiento. 

11 



RESULTADOS 

De 2230 autopsias realizadas de Enero de 1985 a Diciembre el 2004, 20 (1 %) 

correspondieron a fibrosis quística. (Gráfica 1 ). 

Gráfica 1. 
Número de autopsias con diagnóstico de 

fibrosis quística 

1% 

99% 

G Autopsias por otra causa 

l!!I Autopsias por fibrosis quistica 

Gráfica 1 .De 2230 autopsias realizadas de Enero de 1985 a Diciembre del 

2004, sólo 20 correspondieron a fibrosis quística. 
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De los 20 casos de autopsias, s610 3 contaban con el diagnóstico de fibrosis 

quística previo al estudio postmorten. 

Del total de casos (20) de estudios poslmorten con diagnóstico de fibrosis quistica. 

14 correspondieron al género femenino y 6 al masculino (Grafica 2). 

Numero de 

casos 

Gráfica 2.Número de casos de fibrosis 
quística por género ( n=20) 

1 

1 

1 

Mujeres 

6 

Hombres 

Gráfica 2. Se observa que de los 20 casos de au topsias con diagnóstico de 

fibrosis quistica 14 correspondieron al sexo femenino y 6 al sexo masculino 



Con respecto a la edad, obtuvimos como resultado que de los 20 casos, 17 

correspondieron a menores de 1 año de edad, 1 caso de 1-2 años de edad, 1 

caso de 2-3 años de edad y 1 caso de más de 3 años de edad (1 O años de edad ). 

Gráfica 3. 

El grupo predominante fue el de menor de 1 año de edad , con 17 pacientes y de 

este grupo, la edad más frecuente correspondió a los 4 meses de edad, con 4 

casos. 

Gráfica 3. Distribución por edad. 
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Gráfica 3. Se observa la distribución por edad en años, de las autopsias con 

diagnóstico de fibrosis quística. Predominando en la edad menor de 1 año. 
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CARACTERISTICAS CLlNICAS: 

Se revisaron 20 expedientes clinicos para recolectar las manifestaciones clínicas 

predominantes de cada paciente. encontrando Que: de 20 pacientes. 12 

presentaron cuadro clinico respiratorio. 6 presentaron cuadro clínico digestivo y 2 

presentaron cuadro cHnico hepático. Como se muestra en la gráfica 4. 

Gráfica 4. Número de casos de autopsias por cuadro 
clínico. 
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Síntomas respiratorios Síntomas digestivos Síntomas hepáticos 

Gráfica 4. Se observa el número de casos de acuerdo al cuadro clínico Que 

presentaban los pacientes. Con predominio de los sintomas respiratorios. 



Se observó que el cuadro clinico más frecuente en este grupo de autopsias con 

diagnóstico de fibrosis qulstica fue el respiratorio. Las manifestaciones clinicas 

respiratorias fueron las siguienles: tiros intercostales, retracción xifoidea, aleteo 

nasal, polipnea, tos productiva y cianosis facial y ungueal. 
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Gráfica 5. Manifestaciones 
respiratorias 

12 

8 

Con sintomas respiratorios Sin sintomas respiratorios 

Gráfica 5. De los 20 casos de autopsias con diagnóstico de fibrosis quistica, se 

encontró que 12 correspondieron a manifestaciones respiratorias, es decir, 60% 

dellolal de autopsias. 
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El segundo lugar de frecuencia lo ocupó el cuadro clínico digestivo, ya que de 20 

casos, 6 presentaron manifestaciones digestivas y fueron las siguientes: 

evacuaciones diarreicas, vómito, distensión abdominal, obstrucción intestinal , 

acompañadas de pérdida de peso. De estos 6 casos, 3 con antecedente de ileo 

meconial. de los cuales a uno se le realizó resección intestinal a las 24 hrs de vida, 

uno con onfalocele roto y otro con atresia de ano y enterocolitis necrosante I-A. 

Gráfica 6. 

Gráfica 6. Manifestaciones digestivas 

Sin síntomas digestivos Con síntomas digestivos 

Gráfica 6. Se observó que las manifestaciones clinicas digestivas se reportaron en 

número de 6 de un tolal de 20 casos. 
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El tercer lugar de frecuencia lo ocupó el cuadro clínico hepático, en donde, de los 

20 casos de fibrosis quística, s610 2 presentaron manifestaciones como: ictericia, 

acolia, coluria y hepatomegalia. (Gráfica 7) 

Gráfica 7. Manifestaciones hepáticas. 

Con síntomas hepaticos Sin sintomas hepalicos 

Gráfica 7. Se logra apreciar en esta gráfica que las manifestaciones hepáticas, 

considerando la ictericia como manifestación. ya que fue lo observado en los 

casos de este Hospital. 
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Al revisar los 20 expedientes clínicos, no se encontraron otros datos o 

manifestaciones clínicas referidas, únicamente las ya mencionadas anteriormente, 

con cuadros de remisiones y exacerbaciones. Sólo en un caso se encontró en el 

expediente cl ínico la nota de evacuaciones con aspecto oleoso, ninguna hacía 

mención de prolapso rectal , no se hace mención de la formación de aspecto de 

cristales en la piel por el sudor, y solo se reporta en 2 casos el antecedente de 

hermano fallecido por cuadro semejante en la etapa de lactante menor. 

CARACTERISTICAS HISTOPATOLOGICAS: 

En todos los casos se revisaron las laminillas de co rtes histopatológicos 

correspondientes a pulmones, hígado, páncreas, tráquea , laringe, glándula salival , 

esófago y estómago; teñido con la tinción de hematoxilina y eosina encontrándose 

los siguientes hallazgos. (Gráfica 8) 

Gráfica 8. Número de casos de daño histológico en 
autopsias de fibrosis quística. 
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Grafi ca 8. Se observan el número de casos de daño histológico encontrados en las 20 autopsias con diagnós tico de fibrosis 

quistica. Con daño oancrea ti co y pulmonar en los 20 casos. 11 con acumulo de secreción eosinófila en glandulas 

submucosas y al final el dañ:) a nivel hepatico, con dos casos . 
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Páncreas con dilatación y 

ruptura de un conducto 

con presencia de 

secreción eosinófila en la 

luz. 10 X 

Páncreas con secreción eosinófila 
dispuesta en forma concéntrica. 

10 X 

Páncreas con 
fibrosis intesticial. 

20 X 
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Pared de intestino delgado con 

secreción eosinófi la en la glándula 

mucosa y submucosa. 5X. 

Pulmón: bronquiectasias con 

infillrado inflamatorio neutrofilico 

en parénquima. 5 X. 

Intestino delgado. Acercamiento. 

Material eosinófi lo en la luz de la 

glándula. 20 X. 
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PANCREAS: 

Todos los casos 20 (100%), mostraron fibrosis pancreática con diferentes 

patrones. En 8 ( 40% ) hubo fibrosis periductal y acinar, además de secreción 

eosinófila dispuesta en forma concéntrica en la luz de los conductos. En 3 ( 

15% ) se observó fibrosis periductal, así como daño al epitelio de los conductos; 

3 (15% ) mostraron únicamente fibrosis extensa, en 2 (10%) sólo hubo 

secreción concéntrica en la luz de los conductos y en los 4 restantes ( 20%) 

hubo fibrosis en grados variables sin otras alteraciones. Tabla 1 

Tabla 1.CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS PANCREATICAS 

Fibrosis periductal y acinar con 8 

secreción eosinófila en forma 

concéntrica 

Fibrosis periductal con daño al 3 

epitelio de los conductos 

Fibrosis extensa 3 

Sólo secreción concéntrica en la 2 

luz de los conductos. 

Fibrosis de grados variables si 4 

otras alteraciones. 
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PULMONARES: 

La lesión pulmonar más frecuente fue la bronconeumonía 17 casos ( 85%) 

caracterizado por infiltrado inflamatorio constituido por leucocitos 

polimorfonucleares en el parénquima y alrededor del epitelio bronquial , en 8 

casos (40%) fue posible observar el agente causal ( citomegalovirus , cocoides, 

bacterias, cándida , Aspergillus sp e incluso combinaciones de éstos ), 

bronquiectasias en 5 casos ( 25%), con atelectasia 13 (65%), enfisema 8 (40%). 

Tabla 2 

Es importante señalar que cada caso podía presentar combinaciones de las 

alteraciones e incluso en 3 casos se observaron todas las manifestaciones 

juntas por cada paciente. 

Tabla 2. AL TE RACIONES HISTOLOGICAS PULMONARES 

Atelectasia 13 

Enfisema 8 

Neumonía y/o bronconeumonía 17 

Bronquiectasia 5 

Presencia de gérmen 8 
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GLANDULAS SUBMUCOSAS DE TUBO DIGESTIVO Y APARATO 

RESPIRATORIO: 

De los 20 casos revisados se encontró presencia de material proteináceo 

eosinófilo dispuesto en forma concéntrica en la luz de glándulas de Brunner en 

un caso, glándulas submucosas del esófago en 2 casos, estómago en 6, en 

laringe en 3, en tráquea y glándulas salivales 2. Tabla 3. 

Cabe hacer mención que en este grupo de alteraciones también se encontraron 

combinaciones de las alteraciones. 

Tabla 3. ALTERACIONES HISTOLOGICAS CON ACUMULO DE SECRECION 

EOSINOFILA EN GLANDULAS SUBMUCOSAS. 

Esófago 2 

Estómago 6 

Glándulas de Brunner 1 

Laringe 3 

Tráquea 2 

Salivales 2 
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HEPATICAS: 

En cuanto a las alteraciones hislopalológicas hepáticas estas fueron poco 

frecuentes, observándo únicamente en 2 casos alteraciones, uno con cirrosis 

biliar y el airo mostró proliferación de conductos secundario a obstrucción 

parcial al flujo biliar sin cirrosis. Grafica 9 

Gráfica 9. Casos con daño 
histológico hepático 

Con cirrosis Sin cirrosis 

Gráfica 9. De los 20 casos de fibrosis quistica, sólo 2 presentaron dana 

hepatico, y de ellos sólo uno cirrosis. 
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CORRELACION CLlNICO - PATOLOGICA 

Con todos estos hallazgos, se realiza la comparación de los resultados tanto 

cl ínicos como hislopatológicos. para establecer una correlación, como se 

representa en la gráfica 1 Q . 

• < 

Manifestaciones respi ratorias Daño histológico pulmonar 

Gráfica 10. Se logra apreciar en esta comparación Que de 20 casos lotales de 

autopsias. Iodos presentaron alteraciones pulmonares. pero solo 12 pacientes 

tuvieron manifestaciones clínicas respiratorias. 



Por lo que, con esto nos damos cuenta que histológicamente existe afectación 

respiratoria a pesar de que el paciente no lo presente francamente . 

Así también se encontró que los pacientes que presentaron cuadro clínico 

intestinal no manifestaron el mayor daño histológico en tubo digestivo, sino que 

presentaron hallazgos histopatológicos relevantes en páncreas y pulmones. 

Gráfica 11. 

Gráfica 11. Correlación clínico-patológica digestiva 
en pacientes con fibrosis quística 

7 6 
6 

5 4 
4 

3 

2 

1 

o -1---"=WJ..LC 

Manifestaciones intestinales Daño histológico pulmonar 

Gráfica 11 . De 6 pacientes que presentaron manifestaciones clínicas 

intestinales, solo en 4 se observaron alteraciones histológicas, es decir, no se 

observó corre lación entre estas variables. 
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De 20 casos de autopsias con diagnóstico de fibrosis quística, se encontraron 3 

casos que cursaron en la etapa de recién nacido con íleo meconial. 

En cuanto a la correlación clínico-patológica del cuadro hepático se tiene que 

de los 2 casos con cuadro clínico de ictericia , coluria, acolia y hepatomegalia, 

ninguno de ellos presentó alteraciones histológ icas hepáticas, sin embargo en 2 

pacientes que no tuvieron dicho cuadro clínico se observaron alteraciones 

hepáticas ya mencionadas. Gráfica 12. 

Gráfica 12. Correlación clínico- patológica hepática 

2 'íl ----, 

1.5 

0.5 

Clinicas Histológicas Clinicas Histológicas 

Gráfica 12. Se observa que los 2 pacientes con manifestaciones hepáticas no 

presentaron alteraciones histológ icas hepáticas, y en pacientes sin cuadro 

clínico evidente hepático se observaron alteraciones. 
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Al realizar el estudio también se observó que la mayoría de los casos 

correspondieron a pacientes menores de 1 año y que por lo tanto los hallazgos 

son más relevantes en este grupo de edad . A continuación se esquematiza por 

grupo de edad en años, los hallazgos histopatológicos encontrados en las 

laminillas revisadas de los casos de autopsias . Gráfica 13-16 

9 

8 

7 

Gráfica 13. Alteraciones histopatológicas de O - 1 año de 
edad. 
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Gráfi ca 13. En esta gráfi ca se ilustra que de O -1 año de edad se encuentra 

mayor predominio de alteraciones histológicas pulmonares y pancreáticas . 
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Gráfica 14. Alteraciones histopatológicas de 1-2 
años de edad 
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Gráfica 14. Alteraciones histopatológicas en el único caso de 1-2 años de edad , 

predominando el daño pulmonar y pancreático. 

Gráfica 15. Alteraciones histopato lógicas de 2-3 años de edad 

1 m~,---·---"7E - --~.-- $ , 
/,..,,.,,.,,. ,.. ""'"' in·,,."V'll-------------1 1\1--- - · 

o. 9 1 ~~~~~ ; ~;~~: ~ ,.~;;;, ~ 
0.8 ,,,,,,. ,,. ,..,,,, . lh'// /1--- ------ ----j ... ' /. ~·1---

0.7 

0.6 

;;~;~ ~t-------<,.,,.,,,,. <+-----1;;;;;· ~t-----------1· :,.//· ~1---
, ._,,,,,_1 )I: 'l'.'N' 

1-----~ ~---~. 

/l'/I' ' o 5 1 1-----~ ,.,¡ .. ,..,L'J-----1,.,,,,,.,.. ;:1-------------1 ,. ,,, /'.' ,__ __ 

· i h'"' ' t1----~·-,,..,_ ,,,_ ___ i.".~":.·
0

,r:i----------i ··· ;~--
04 l f_._;~ ~ ,,,,'" ;;;;; . r 
0.3 )- //~:.; ;t----~////f+------1·;';"';; 1+-----------j·~ ·:;, ~ 

0.2 1 ~;~_:::~ ~·>-------< ,'/·'.' : ;;~;:. ·+------º 1 .-¡- ·:.;·" ... ,,~'·t----r .. :,,.; .. "::._F-+----------1 . ,J-----

º ,L t-.:~,.:~ k ,_ -- .,.,. ..... N .... ·~ ~- ,,·;~" -=-

Pulmonar Digestiva Pancreática Hepática Glándulas 
submucosas 

30 



Gráfica 15. Esta gráfica representa el único caso de 2-3 años de edad, 

observando que las alteraciones histopatológicas fueron hal ladas en casi todos 

los órganos, a excepción del daño hepático. 
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Gráfica 16. Alteraciones histopatológicas en 
mayor de 3 años de· edad 

Pulmonar Digestiva Pancreática Hepática Glandulas 
submucosas 

Gráfica 16. Se representa el único caso mayor de 3 años de edad, 

(correspondiendo a un paciente de 1 O años ). Observando que histológica mente 

presentaba alteraciones en casi todos los órganos a excepción de hígado . 
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DISCUSION 

La fibrosis quistica; ya conocida como una enfermedad sistémica que produce 

lesión en diversos órganos y que de ahi depende en gran parte el deterioro del 

paciente , se encontró que en nuestro hospital representa el 1 % ( 20 casos) de 

las autopsias revisadas en 19 años ( 2230 casos de autopsias totales ), y si 

recordamos el estudio realizado en 1980 por el Dr. López Corella , tenemos 

que también se obseNó el 1% (32 casos}de los casos revisados en 10 años con 

un lotal de 3260 autopsias. (19, 14) 

A pesar del tiempo trascurrido y de tratarse de esludios realizados en México, 

se mantiene el mismo porcentaje de esta enfermedad. En Centroamérica y el 

Caribe existen reportes de estudios postmorten que presentan incidencias de 

menos del 1% que van desde 0.64% hasta 0.28% como son Puerto Rico y 

Gualemala .(20, 14) 

Como se comentó durante el estudio, la sobreviva de los pacientes en México. 

no va mas allá que de 9 años. sin diferencia significativa por sexo, y a partir del 

segundo año el deterioro del paciente se ve más acentuado, pudiera ser en 

gran parte resultado de un diagnóstico tardio al comparar la sobreviva con la 

reportada en Estados Unidos de Norleamérica y otros paises de Latinoamérica. 

(4,21,22,23) 

En el estudio postmorten, se obseNó que la edad promedio correspondió a los 

4 meses. como se describe en algunos pa ises, por la relación entre los casos 

de ilec. meconial, obstrucción intestinal y malformaciones asociadas ( 17), en 

este estudio se obseNo en este grupo malformaciones como onfalocele y 

atresia de ano, no variante a lo descrito por la literatura.(24, 25) 

Desde el punto de vista del cuadro clínico encontramos que los datos obtenidos 

de nuestros pacientes en los expedientes clinicos mostraron las 

manifestaciones más comunes y ya descritas en estud ios anteriores. Por lo que 

se agruparon como manifestaciones respiratorias. digestivas, hepáticas y otras. 

ya que fueron las mas comunes en este estudio. 

, , 
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Desde el punto de vista histopatológico, se encontró que las características más 

sobresalientes fueron a nivel pancreático y pulmonar, ya que las lesiones 

descritas en el estudio se observaron en el 100% de los casos, seguida de la 

digestiva y al final la hepatica que sólo se encontró en 2 casos, representando 

el 10%. 

Las alteraciones a nivel de glandulas salivales. pólipos nasales. metaplasia 

escamosa fueron poco comunes o nulas en la revisión de laminillas. De las 

glándulas submucosas se mostraron mas afectadas la de tráquea y laringe en 

15% y glándul.as salivales en 5%, coincidiendo con estudios 

anatomopatológicos anteriores (3). 

Como ya es de saberse, los pacientes con el diagnóstico de fibrosis quistica se 

encuentran colonizados tarde o temprano de gérmenes que los pueden llevar al 

choque séptico. como fue la causa en 13 de los pacientes de este estudio. 

representando un 65%, por lo que al revisar las laminillas se observaron en 8 

casos la presencia de gérmenes en tejido fijado, no tomando en cuenta los 

hemocultivos. 

El diagnóstico definitivo de la fibrosis quistica se hizo postmorten en 17 casos, 

ya que solo 3 contaban con el diagnóstico previo a su muerte. Se estableció el 

diagnóstico de fibrosis quistica de los casos por lo hallazgos histopatológicos ya 

descritos en el estudio. que son característicos de la enfermedad . utilizando 

únicamente tejido fijado y teñido en laminillas.(2ti , 27) 
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CONCLUSION 

En este estudio se encontró que la fibrosis quistica en nuestro Hospital 

representa el 1% "del 10tal de autopsias analizadas en 19 años, y que el 

predominio por género fue en el sexo femenino, en 70% de los casos. 

Al realizar este estudio llegamos a la conclusión que no existe correlación de la 

fibrosis quistica entre las manifestaciones clí nicas y los hallazgos 

hislopalológicos. es decir, que muchos pacientes presentan cuadro clínico 

florido de tubo digestivo pero que desde el punto de vista histológico se 

encuentra con mayor daño en otros órganos como lo demostró el estudio al 

presentarse afectación pancreatica y pulmonar en el 100°/.., de los casos. En 

cuanto a las manifestaciones respiratorias se observó que los pacientes que 

ingresaron por cuad ro de vías aéreas catalogadas como neumonía recurrente o 

de la comunidad fueron los únicos que coincidian en las lesiones severas 

pulmonares histológicamente, sin embargo, estas lesiones tambien se 

observaron en pacientes sin sintomatología respiratoria, además que en los 

pacientes con manifestaciones respiratorias también se observó gran daño 

pancreático que contribuyó al deterioro del paciente. Las alteraciones 

histológicas hepáticas se encontraron solo en 2 pacientes Que no manifestaron 

clínicamente afección de hígado, por lo Que con este estudio se demuestra Que 

no van de la mano el cuadro clínico del paciente con el daño histológico. y Que 

muchas veces se enmascara el cuadro, por lo Que considero Que debemos 

tomar en cuenta a la fibrosis Quistica como diagnóstico diferencial en aquellos 

pacientes con manifestaciones recurrentes, para evitar diagnósticos tardíos y 

mejorar la calidad y sobreviva del paciente. 



Anexo 1 

PANCREAS 

FIBROSIS 

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS DE HISTOLOGIA 
DE LAMINILLAS DE AUTOPSIAS CON DIAGNOSTICO DE 
FIBROSIS QUISTICA. 
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Anexo 2 
DATOS DE AUTOPSIAS DE FIBROSIS QUISTICA 

Registro Edad Sexo No. Características Características 
Autopsia Histológicas Clínicas 
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