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IITRODOCCIOI 

La Pibroah Quhtlca tu• reconocida coao una entidad cUnica di fereate •• 
19'6 pero 11 Htableci6 caao entidad e aparada en 19,Bcon Ander11n1 ein •! 
bargo 7a an la 11 tara tura folokldrlca alemana aedinal H habla notado una 
relaoidn entre auerte teaprana 1 pruencla d• un oabor aalado en la phl 
de Htoe paolentH,En 1944 P&rber,not6 la pruencl& de Hcrecidnea eapeeaa 
en canductoa glandularH y aoino• d• vario• drganoa incluyendo p'ncreaa, in 
tutlno,allte•a blliar,vlaa aereaa,glandulH 1alivalea1por lo que en 1945 
propon• •l nombre d• Mucovlacldoala para deecrlblr uta obatruccldn gen••! 
lizada,En 195' Di Sant'Agneee,docuaenta •lnadae perdldaa de clero 1 eodlo 
•n •l eudor de practlcu•nte tadoe loe paohntee con Fibroala Qu!atlca(l-2), 
La Pibroole Qu!etlca ee conaiderada el afodroH gen6tico letal máe frtcuen 
te entre loa niftoa da raza blanca,con una incldenoia para la poblacldn cal! 
cielca de 1/2000 reohn nacldoe vl voa, 

En Klxico no nlaten eetudloa qua mueetren la •&Bnltud de uta enf•ra•dad,lo 
que no1 deja •in un patrón de referencia frente al gran ntlaerc de paclentea 
que conaultan por Infección reeplratorla,gaotrolnteat1nal y dunutrioidn, 
Si tenHoe preeenta que la Flbroela Quíetlca mh que una enterHdad u un 

dndroH y que tamblen 11 la oonoc1 como la •¡¡ran elmuladora• por eu1 vari! 
d&a torwae de pruontacl6n, podemoe aeegurar que noe entrentuoe al gran pr2 
bl111a do cu4ndo ponaar en olla,podr!uoa conteetar eete interroganto dloiln 
do1ouando haya anteoedentea tulllarea y a!ntoaaa en el paciente que lo a11-

8i•ran. 
E1 por uta que el aotlvo de ute trabajo u buacar en un grupo d• paolentu 

que murieron, 1i ae lea realizó el diagnd1t100 pre o pa1t-aortea y que impor
tancia tuvo en aabo1 caeoe la hietorla taaillar¡cual fue la foraa clínica 
por la que •• Hnlfutd el padecimiento 1 teniendo en cuenta que nieten cr!, 
terioe ante loe cualae al deber del a6dlco 11 realizar"" tHt de 1udor,11 
anellza,.¿ el loe pacientee presentaban al moHnto de realizar la hletoria 
clínica algunos da alloa.Tublen as de 111 inter'8 eetudlar el ntlmero da 6r· 
ganoe afectadoa camparandolo can lo informado en la lltert1tura, 
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llEPIMICIOI 

u Plbroal• Qd1Ue11, tub14n conocida oo•o enfermedad tlbroquhtica dll p'n 

craa1,auco•lloldo•la,H 1111a antoraedad o11Umlca de eticlog!a al1n no dlluo! 
dada que ocupa el prlmer lugar coao enh!Wldad g1n4t1e11 letal on la rmza ••!! 
c'llca J H carmcterha por la produccldn dt 11creolon11 •hco1a1 anormal11 
por dlvtrHa glandulH dtl cuerpo 11peolal•ent1 a nlnl dtl p'norea1, tracto 
r11plratorlo aaf º""º por una oxc111va produocldn de tloctrolltoa en tl ou
dor(l,,...4). 
En 101 caao1 Uplco1 extate .1neut1c1enc1a pancrdtlca,enrermedad pulmonar 
ob•tructha crdnle11 'i 1l1ctrol1to1 on 1udor en concentraclonea alta1 aunque 
tubUa H hu Hnclonado paclenttt con c1rrce1e, r1tr&10 en ol croclaiento, 
prolapoo rectal, poatrac16n con el calor, lleo aeconlal, ob1truccldn lnt11t1nal, 
pol1pc1 naealea,a1nualt1t crdn1ca 1glucc1ur1a 'i a1oo•ptrala tn ol hoabrt(4). 

IHCIDEMCIA 

La 1nc1dencla de Hta patología tn E.E.u.u ... ha aaUaadc tn l/2000 roclen 
nac1do1 vlvoo do rau c&11c'8lca con 1111 5" do cauc411coa portadoree del gen. 
La rmza negra uorlcana proatnta una lnaldencla dt l/17.000 reoltn nacldoo 
YlYOI aleado la trocuencla do portador parm esto grupo racial del 2"(2,4-5). 
Bata entoratdad 11 aenoo frecuente en loa na ti voo arrlcano1, on loa orlonta
lH, hab1endo11 d11cr1to oaeot alelado• en lndlo1 u1rlcano1( 6) 1 japonHtt, 
poblaclcnu lndo&1l,Ucae,Hl•1oa,111ropooa no cauc,alco1 como 'rabea, judloa 
aatardltaa,hlnduoa J llbanHoe(l,,...4,7). 
En un Htudlo hecho en Cuba, •e encontro quo de 228 paclentee con Flbro11" 
Qubtlca roglltrado1 haeta dlclombrt de 1977 el. Bl.5811 eran de raza blanoa, 

el 15. '5" •ulato• 'i el "' de raza ntgra, lo que 11taba de acuerdo con lo ln
toraado por la lUeratura(3,B). 

En 101 sudatrloano• de raza blanca H ha lntcraado una 1ncidenc1a d•l l/5000-
6000 rocl•n nacldoa vlvu(9).Una aUa lncldencla(l/620) tn paclentH do d11-
c1nd1ncia holandtH on Arrlca Sudoccldontal tubi6n ha oldo intoraada y prc
babltaente tnta alta 1ncidenc1a 1a debo a conoangu1nldad(2Jo 
Roc1entnent1 1n E.E.U.O. ao ha informado una alta tr1cu1ncla d1 Fibrool1 
Qu!atlca en nllloo do 101 lndio1 Pueblo c¡uo 01clla en lf'lOO(lO). 
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111 Italia 11 bu obtenido citraa en wia rnhi611 de 1970 de 1/15,000 1 e11 
Suecia de 1/9000(3), llaaudo la ateacl6n la baja frecuencia en Htoa dlt! 

mo~ a puar de 11r de raza blanca 1 Hto 11 explicarla por loe diterentee 
.. todc1 para lcoali aar 1 dlagno1U car loa ca101. 
Un eetadio 1i1111lt1cat1Yo en cuanto a la influencia d1 tactoru "nlcca en 
la Flbroeh QuíeUca tu• el realiaado por s.V.Vright 1 coll,(7)1•n •l H 

obH"6 en fcraa claraaent• dnoatrada que la inoldenoia diHlnu:r• a Hd! 
da que a ... onta l• proporol6n de aeo•ndencia no caucbica, 
N11cho1 de eatca inton11 no eon ccnclu7entH rupeotc a la aignitlcancia 
1pldemtol6glca y lo dntco que 11 eab1 a cilnola alerta 11 que esta 1nfer

••dad 1a menos frecuente entre los negroa que entre 1uropeoe 1 cauc,sicoe 
liando una excepcidn el trabajo de Vrl¡¡ht ya 111noionedo elaborado en la 
poblaoidn de Hawai en donde 1e Htlaa la lnoldenoia de Fibroeh Q111atlca 
en 1/90,000 en la poblac16n oriental lo que H 24 HC .. ••no• frecuente 
que en la poblacl6n de origen cauc,olco de •• regl6n(l), 
51 ha 1ugerido que la razdn por la que la enferaedad 11 .. caeuent• ober· 
nda en areu trcplcalea y eubtropicalea ee deba a la tendencia de 11to1 
paciente• a perder gran cantidad de electrol1to1 por eudor lo que loa hace 
de auc1ptlblee a padaciaientoe como lae 11aetroenterit11 lo que tiene alta 
aortalidad entre loe Hnoe privUogiadoa,TubUn la baja incidencia H ha 
relacionado por falta de diagndotlco debido probabl-nte a que en eotae 
'r•ae,la HYOria eubdeearrclladu carecen de reoureoe Ucnicoe adaouado1, 
talleciendo 101 pacientH antH do eer diagnoatlcadoa(l), 

Yarioa autoree ban llaaedo la atonoidn acbre la aparente baja 1no1d•no1a de 
cita entaraedad en laUnouerica exietlando 1010 inforHI ahlado1 por lo 
general r1laoionado1 con autop1iaa(ll),e1to tubUn quh'8 dependa da poca 
frecuencia o por que .. ha7an 91tudindo det1c1ente .. nt1(12) ,Ad por ajeaplo 
en wi articulo donde ae rnho el material de autop11a del Hoapltal dol Hifto 
D,I,F.Mbico o.r.,en 3100 autopliaa ae encontrd una frecuencia de 0,9fli'(1') • 

. Eliaten otroa eetudica hechoe en llhico 1obre Pibroeh Quhtica pero aon 
rnhionu olfnlcaa pero no de incldencia(ll), 
La ABOciacidn Medcana de Pibroeia Qu(etlca eupone que en la lepdblica llexl

cana debe haber entre 750 y 1000 caeoa nuevos anualmente tomando an cuenta 
la preaantaoldn de l caeo por cada 1200 o 2000 naoiahntoa, pero eataa cltraa 
H tomaron de un grupo de poblacldn Hetiza Hxicano-norteuericano lo que 
do nift8Una manera repreaenta a Mhico(l4).Lo que demueatra que no existe una 

incidencia detinl tiYa para eeta enfermedad en ea te paf e, 
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Al11111oa autorH hu Hllal.ado una treouanola d•l "' en el aaterlal do a11to11-
alu pero ha7· ra1onH que hacen a uno penar q111 1•1 a111rha por Fibroda 
QuhUoa u tan eobr1rr1pre11ntadu en loa 1u111nH poat-eortea, por ojeaplo 
H7or tr10111ncia dt a11top1lu en ho1pltal11 de 1n11llanza '1 por lo tanto ho! 
pltal11 de concontraoidn como ali tubien aa1or Hfllerzo realizado por dd1 
coa para lograr p•raiao de a11topela(l),E1to tubltn eat' au1 bien 11Balado 
en un Htudlo iaportantt realizado sobre el coaponente gonhloo en la mor
talidad lntantll roalizado •n llblco en donde 11 unltleota que loe caeoe 
dt muerte courrldo1 •n el hoepltal no lirYln para eatudlar la Incidencia del 
ooapon1nt1 genltlco on la mortalidad general 'I por tanto de una enfermedad 
d1t1ralDada(l5). 
Dtbe tener•• en cuonta,que la trecuenola do una onteraedad en lae autopliae 
no H 1qu1Yalente a la trocuenoia de la ont•raedad en la poblacldn general(l). 
Sl bitn lo• Hludio~ 1pide=loldgicoe retroopectlvo• no oon el dtodo ldotl 
para deteralnar la inoidencla dt Hta 1ntera1dad(l), tupoco lo ton la aayo
rfa de lu invutlgaclonea que u hacen dupule del período neonatal( M'todo 
realhado por la mayoría de loo autor .. para determinar la incldenola),ya quo 
la talla rulde en el porcentaje de nllloa que aueren no dlagnootlcado1 en loe 
priaoroa •UH de vida 1 que no aon inoluidoa en loo cal culeo de inoldenola 
(16).uno dt lo• objtUYoo olent!tlco• de loo progruH dt aoreenlng u en
contrar l• real inoldenola de una 1nferm1dad(l6), 
El probable que la baja incldonoia en loa pa111• latinea 81 deba a la difi
cultad dlagndetlca q\lt exlate por la pruencla "de nllloe con dHnutr1c16n 1 

.1uaopat!a • repetloidn, patología• tan co.uno1 do loe paiau aubdeearrolladoe 
o bien 11 deba,coao 11rfa el ejHplo de Hblco,a tactoru 4tnlcoe 1a que co
ao •• ub1 el ortsen· dll eata poblacldn probablftlente eoa aelátloo en loe quo 
11 ha obotrvado a ou HZ una baja lnold1nola(ll,l7-lB), 
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Dtaatort11Udu1nt1 el gen anoraal d• la Fibro1ie Qflhtica 11 au7 utábl• 1 ea 
poco probable que deaeparezca del oromo10H peraaneciendo coao una aaenaza de 

&eneraoidn en a•neraoldn(2B).Aa1 exiet•n rllagoe en la herencia de la Pibro
•l• Quhtlca(Tabla 1), 
S.Ara•ndarH 'I cola; encontraron on un oetudlo pcet-aortta do '421 niftoo que 
tallecuron en 11 Hoepital d• Pediatría dol Centro M6dlco del I.M.s.s. en un 
lapoo d• 9 aftoa un total de 106 casoe relac1onado1 con componente autcedmlco 
reo11ho,exletl1ndo 22 caaoe de 1ucovlsoido1l1 que tuo la enfermedad autoe6-
•ica rec11lva de frecuente encontrada (eetudio realizado entre 1964 'I 1972), 
(15). 
A peaar do nuaoroaae lnVHtlgaclonH adn no ha eldo poelbll localizar el gen 
dateotuoao(26).So ha aeualdo que oe un 1010 son el roepcneablo de la Flbrosle 
Qubtloa aunque alguno• inveetlgadorH eugleren que puedo haber comprcmleo de 
•'• d• uno lo que coaplicar!a los 1studio1 tendientes a buacar eu locaUza-
oidn(,l), 
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ETIOLOGIA T PATOGENIA 

La herencia recHiva autoadmioa poatulada para eata 1nfer11edad eugilre un 
d1f1cto Htructural o bioqu!mico(32),Por el mcaento no ha pedido determinar 
H cdl ea el faotor ccmdn reaponHbll d1l ccmprc•iao· glandular oxdcrino en 
.. t• 1nfera1dad,11:htlendo muchaa tecr!H que no 11 propdai to de ea ta to ala 
revhar(27,32),Aunque reclentHente 11 ha relacionado a la Fibroah Qu!etlca 
con un dnico defecto risioldgico,deecubrialento hecho por doe grupoa do cien 
Uficoa uericanos informado en el 9no, Congruo Internacional do Fibroaia 
Quhtlca 1n llrighton, Inglaterra, conaiatisndo el defecto en la impoelbilidad 
de loa ionea clero de cruzar laa celulaa epitallalea tanto de lavia drea 
como d1 laa ce!UlH qua componen los conducto• de las glandulaa eudodparaa 
(33),Quedando adn por determinar si eata defacto fiaioldgico ea producto de 
un gen an6raal(33), 

Bn la actualidad este doecubrimianto 11 conaiderado lo da relevante deade 
la aparicidn de la prueba dlagndstica para la enfer11edad hace 1• cui 25 alloa 

m-3•>· 
La compoelcidn qu!mica de las eecreci6nea de eataa glandulaa ea anormal pro
duciendo11 secrecionea 11uc0Hs eapeHa que obatruyen loa conducto• d1 divor-
1oa drganoa llevando a enfel"llOdad puloonar,in1uriciencia pancrltltica,cirroala 
h1p,Uca,obatruccidn inteaUnal,alteracione1 a nivel de 11noa paranHalea, 
0111110 uterino y qulzu aparato genital 11ascullno.El Hpeauionto de lH ee
crecionH ae crH Ha el cau .. 1 d• 11to1 evento• ob1tructl'roa,atribu7endcae 
qulzaa Hcundarioa a falta de ogua,alt1rando la concentracidn de eloctroll toa, 
ccn1t1tuyentu cr¡¡,nico1 anoraale1,alteracion11 en el control autcndeico d•l 
proo110 11cretdrlo(4, 32, 35).Loo cambioa patoldgicoa obaorvadoa aon conaecuen
cia d1 dicha cbatruccidn(4), 
A n1v1l pulmonar existe al inicio cbstruccidn d1 v{aa dr11• pequeft4a .. lo qui 

dificulta loa aecani,.01 de barrido nor11al11 que alijan bacteriu,11or1cionH 
y otro1 detr1tu1, por lo que el pulmdn r'piduente 11 infecta lo que a au vez 
llna a uyor cbatruccidn,exietiendo 'r•H con atrapamiento de aire ; area1 
con atelectaoiaa.El oetado infecciooo repetitivo provoca enfenaedad pulmonar 
progrHlva con cor-pulmonar cr6nico, in1urtciencia r11piratoria y muerte del 
paoltnte(27), 
A nlvel del p'ncreae eata aecrecidn eepeoa lleva al bloqueo de 101 conduotoe 

explicando ael la dilatacidn qu!atlca d1 loa acinc1 y la insuficiencia pan
crdtic11( 35). 
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En un ptquello porcentaje de paoitnt .. ocurre obotruaoidn dtl tracto· biliar 

por 101 •i•o• aecani•o• previamente enunciadoe 1lo que 11 .. 11 11 airro1i1 -
biliar aultilobular 1111 coao lae coapUcacionts qut 11 1uc1den a eat11(35), 
Ho 1zi1t1 luidn hietoldgica qut 11pl1que la exc11iva produoaidn de electro
litoa por lao glaadul111 1udoríp11raa(35). 
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PATOLOGIA 

Loe patdlogo1 Parber, Wolbacb y Ander11n, fueron loe que reoonocleron por pri
Hra v11 a la Fibroale Quíatica como una entidad clínica diterente(36).Eeta, 

al inioio tue deecrlta como una enfermedad letal en edadee teaprano071. 
Excepto por lae muertee neonatales eecundariae a ileo meconial,la1 complica
cionH pulmonar•• eon lae reeponeablee de la gran mayoría de la morbimortal! 
dad de 11toe pacienteeOB-39). 
Loe paclontee con FibroeiB Q hUca probablemente tienen pulmonee mortologi

cuente normales al nacimiento como se observa en nif'los que muiJren de ileo 
meoonial(32,3B).En elloa ee han estudiado lee cambios hietoldeicoe m&a t111-
prano1 que preceden a lae alhracion11 producidas por la inteccidn 'J 11 ha 

vieto hiperplaoia y obstrucción de glandulas eubmucoeaa de la traquea y do 
101 grandH bronquioe(3B-39).Poeteriorment• lae leeloneo pulmonaree 11 agra
van debido a la cbetruccidn producida por el 11ceeo do 11orooioneo aucoeaa 
• nivel de bronquio• y bronqu!oloe de una manera no unltcnao uociAd& a in
teccidn.Loe c&11bio111 bronquialee eon loa aas comune1,pract1cam.ente ee dan en 
todu lae edadee, Blondo loe da relevantee lee que ee dan a nlvol del epi te
ll o y la eubmuooaa.Laa alteracione1 epit1Ual11 incluyen,perdida de lao ciUa1 

eatratlticaoidn,metaplaeia IBC&moaa e hiporplaeia de l•• celulu calioitormt1. 
La metaplasia escamosa es m•• coan1n en pacientes mo.yoree y ocasionalmente a
fecta a bronqu!oloe perlt&ricoe.A nivel de la 1ub11ucoea generalHnte, 11 en
cuentra un intil trado de celulae intlamatoriu agudo y crdnloo.otroo cubio1 
bronqulalee lnoluyen taponamiento muoopu1'ulent1 de bronquioe,y bronqu!oloe 
101 que 1• encuentran en casi todas las edadea afectando inclu10 a 101 alv•
cloe adyacenteo(32,38).No debeooo olvidarnoe de otra altoraoidn bronquial 
como eon lae brcnquiectaelao que condicionan el deaarrollo de un tejido de 
1ranulacidn peri bronquial (32, 38), 
Loo cambice parenquima toaoe incluyen neumonía, enfloeu '1 heaorraeia( 32, 38-39). 
La inteccidn crdnica resulta en bronquio U tle, bronquitle, tibroeia peri bron

quill y bronqulectaeia con la consecuente dilatación de loe arteri•e branquia 
lee lo que roaulta en hemorragta,como coneecuencia da estos cambice pulmona
reo crdnicoe,ee deearrolla cor-pulmonar ordnlco(32,JB-39). 
Al igual que l• clínica los cambios morfcldgicoe del páncreae son varlablee 

y g1neralmenta eetoo cambio e ae incrementan en forma di rectamente proporcio

nal 1 la edad. 
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cuando llft nillo rec1•n nacido con P'1broa1e QdeUca auen,ea •u1 probable que 

no hllB• lH16n pancr14Uca d1&gn6sttca,aa1 •• que en elloe el d1agn6at1co 
d• Plbroe1a QuhUca ee baea en el eetud1o de una coeb!naoicSn de lee!onee en 

otro1 drsanoe ind!caUvoa o augeaUvce d• Fibroela Qu!aUca09).Ae! el dla¡¡
n6ettco de aeta enferwedad dentro d• loe pr1aoroe aeaH de vida eo dificil 

ouando uno ee bua en cr1 torios hiatolds!co• convencionalle,pero ee poaible 

acercarH al dia¡¡n6etlco por medio de alcroeccp(a cuantitativa del pllncreaa 
09-40) .El hallazgo hietolcSsico caractoriatico, 111 la acumulaoi6n de material 

eecretorio en loa conductos causando dllatacidn de eotce y de loe aclnoe ael 

ocao deetruccidn.El aspecto macroac6pico del p'ncreu no ee muy caracter(at!. 
oo eobre todo en paciente• j6venee,pero en niftoe mayoree puede apreciares 

aenor tuafto de .. te y preeencia de lobulaoionee •'s acentuadas.En caaoe ee

varoa ae obaerva in fil trac!dn sraea, f1bro11le y qui e tea. 

La lea16n hiotoldslea m4s te•prana indicadora de P'ibroaia Quíetlea •• espeoa
mlento focal de material eoeindt!lo en aclnoa y conducto• a1h aplanu!ento 
del epitelio.La ratenci6n de la• eecreclone• produce d1lataci6n de aclnoa y 

conducto• y atrotia del teJldo glandular.La fibro11!e ae oboerva a medida que 

progrHa la dilataci6n de loa conductoa.En oetad!oa finaloa •• observan loe 
ldbuloa del par6nquima alterados paro reconoalblee, entremezcladoa con colol

S•na,graaa o bien remanentes qu!ettcoa de conducto11 y sacuoatroe de islotes 

de I.all8•rhan1.L& leal6n da avanzada es una masa de tejido adiposo en donde 
•• obaervan p1qu1ftoa grupos de ialotee. 

Ea muy raro obeervar reaccicSn innuatoria eoeindtila alrededor de loe aclnoe 

obstruidos y/o deatruidoa al igual que pano rea ti tla aguda o crdnlca(32, ~fl-,9). 

En caeoa de doeh1dra aci6n o uremia ee observan d!latacionee focnloo dJ} aci
r.o~ rJ.s eeperamlvnto de lae etcreciones,do ah( q_ue al observar estos cambios 
aolo •• puede sugerir la entannedad ya que lo que realmente Indica que esta

mos en preoencla de Pibroelo Qu(atica son loe mieaos cambios pero en forma 
d!tuea comprometiendo caei todos loa acinos y conductoa(39,41). 

con respecto al aparato digeatl vo, lae leaionea de lae glandulao sall vale a aon 

eeaejantee a las del páncreaa,encontrandoae en el 8~ de loa pacient811 con 
P'ibroeio QulBUca alteraciones de las glándulas aallvatea do loe labios. 

El eecSCago no mueetra cambios eepec(ticos pero como sucede en el reato del 

aparato áige•ti\'C puedo prosontar hiporplaeia cucoea de lu elandulas aubmu

coeaa,habiendoee observado mucocolee al igual que en el ap6ndice. 

El hallazgo de ulcera p6ptlca en estos ni~oe es poco frecuente generalmente 
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Htan relaoionadao a 1treee. 

En intHtino 11 Ileo Meconial 11 la manlfletacidn de temprana d1 la Fibro11e 

Quletica 1 Hcro1copicamente ae obetrva que el !leo proximal 11ta dilatado 1 

el dhtal hipopláatco.Taabien ea obHrva acumulacidn de exculvo moco •n la 

mucoea IDtHtinal generalHnte a nivel dt duodeno 1 colon. 

Al m1oro1copio ion luloneo ougeotlvae pero no dlqndetlcae de Flbroale Qule

tlca la dllataoidn e hlperplaeia de lae glandlllae de Bruner de inteatino y la 

dilatacidn a hiperpluia de laa celulae callolfonnea del recto(39). 

tae 111altonaacione1 conglnttaa tales como,eetenosie de ileo y yeyuno,atreata, 
dupllcacldn,onfalocele,brldao cong4n1tao 1 defectoo meoent,ricoe ee oncuontrar 

en el 501' de paclentee con ilto .. conlal. 

Hiltologlcaaente la 11tenoa1o con cicatriz fibrosa de necrc11e tranomural pue

de tener meconio roeidual calcificado entre el colágeno 1 el mdeculo necrdtl

co,difarenclando uta entidad de la eatenoale con¡¡4n1ta 1d1op4Uca.Aei mlemo 

lae brldu cong4n1 taa pueden mootrar evidenola de Hconio que ee ha extrava-

1ado hacia el peritoneo durante la gtataoidn(39), 

LH atrae complicaciones que ae oboervan 1on1vdlvulo1,hlpopla11a dol colon 

1 intu1ucepcidn que a vocee ea precipitado por un divert!culo de Meckel que 

a au vez es ª'ª frecuente de encontrar en e atoe pacientea con ileo meconial 
que en la poblacidn genoral.S• encuentran complicacione1 secundarias como pe¡ 
roraoidn lnteetlnal y periten! ti• aeeptlca con caloificacidn11,aoclt10 y a 

vocee meconio calcificado en el canal ln¡¡ulaal.Tublen ee ha obaarvado pro

lapeo rectal en el 20-25" da paclonte1(32,~9¡, 

ta vea!cula billar preeanta hallazgos talea como atreela o utenoah del con

ducto oietlco producida por mucu1 1apa10 o hlperplaala de la mucoaa,El moco 

dietlende lu celula• epltellal11 de ln vesícula y llena la luz con una a1-

crecldn pálida.La veo!cula puede aer pequefto o no runclonanta o bien puede 

eatar atrófica o pereletlr como un quiete de pared muy flna(32,39) .También ae 

ve metaplaala muco ca oxtansa del epi tel1o(32), 

Alf mlemo ae han obeervado caaoe de colel1tlaa1a(32,39) ,y caaoe de Flbroaia 

Qu!atlca aeooladoe a atreala biliar extra o lntrahep4t1ca(39), 

El hígado hletologlcamente presenta leeloma especirlcae y no eepeciflcaa. 

Entre laa prima rae oe encuon tra la CI rroalo BI llar Focal deecrlta come tal 

por primera ve: por Bodinn:.:r ontra la.o oegundna tonamoo la Deoonornoidn gra
ea, Dapoel toa de homoslderlna y A t rofl~ centrolobulillar con o aln necrosis 

de celulae hepática• acompallada generalmente de lnsuflcloncla cardíaca dere

cha(39). 
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Phiopatologlcueote aon la• 11oreolon11 aoaind!ilaa la• que H aouaulan 10 
101 conducto• blliaru llevando a dilataoldn de loe oonducto11hlperplaala1 

proll!eraoldn, lnnuacldn perlductal y tibroah. 
Ad el 5" d• nllloa con clrrolia biliar !ocal dHarrollan Clrroeie Biliar llul
tilobular oaracterlzada por n6duloe de tuallo Irregular lnteneuent• verdea 

y 'reaa de !ibroaio(39). 
61 aparato cardlvaacular no ea conelderado un drgano blanco de la entermedad 
ya que lae alteraolonee hl1toldglca1 aon secundarlas al desarrollo de cor-pul 
11onar-ordnico1 pre1ent&11do hiper trona derecha, e lneutlclencla cardíaca dere

cha con congeetl6n paol va ordnlca. 
Laa lOelonH del miocardio eon aecundarlaa a aala abeoroldn o bien a antilla 
o hlpoxla originando necroell o rlbro1la del alocardio como rue descrito en 
la aerle d1 Oppenhelmer. 
En laa arterias no hay lealonea patognoga6nlcaa de Flbroela Quhtlca, pero 11 

ha encontrado oon relativa frecuencia depoelto de aaterlal aucolde en la ca
pa media de laa arterias pulmonaru en nlftoa que deoarrollaron hlportonel6n 
pulmonar. 
Otro hallazgo a nivel arterial ee la pruoncla do calcl!icacl6n arterial que 
compromete la capa elaetlca modla y la capa interna hablondo1e observado en. 
arterias ilíacas, renal e e, erpl6nica, hep4.t.ica,meeent4ri ca, submaxilar, coronaria, 
tiroidea, perlad renal y perltlalca(39), 
~h rlftón ae a daoorlto alta Incidencia de nerrocalclnoeh en paolontee con 
Flbro1h Quhtlca.Como ae! tublln eo han obeervado calci!lcaol6n !ocel del 
epitelio ranal en corteza y ddula con o eln cilindros tubulare1 calol!lcado1 
9• encuentran oambloe glomerular11 en nlllos aayoree con Plbroelo QUhtica y 
con1lsten en celularldad meeanglal 1 en,¡ro1&11lentoa y rocoa hlallnoe de loe 
capilares glooerula.ree ataren tea, aec:iejando eata11 leaionea las viatae en pa

clentu con cardiopatía cons•n1 ta olanoeante y eon muy manifiestas cuando 
existe ·cor-pulmonu,clanosh y dedo• eo palillo de tubor. 
Depooltos hialinos a nivel glomerular que eeHjan leelonu tempranas de dla
betH melll tui ee ve en paolente1 con Flbroeia Qulatlca y la eellalada enrer
•edad(39). 
El aparato genital masculino pre son ta hallazgos de azooepermla, h1poplasla y 

aplaola d• epidldlao o bien ausencia del conducto traneportador del semen. 
En utoe pacientes •• ha ob11nado aumento en la rrecuencla de presentaol6n 
de hernia lnaulnal,crlptorquldia e hldrocele(32,39l· 



Ea lH aujer11 H obHna 111\eracidn del aoco cervical carao\erlzado por 

eepe.oamlento del aiHo(,2 1 '9), 
la piel 110 n ha encontrado anoraalidadee ligniticatlvao al mioroecopio 
do lus.Pero a niHl de lae glandulae eudor(parae H ha notado hiperoecrecldn 

J eep&1amiento del aoco en glandula• apdcrinae axilar11.No ee han visto cam
bio• 1ignirlcativo1 en glandulae la&rimalu ni en la oompoeioidn del aerwun. 
En lae uftae de eetoa paciontH ee han Informado concentracionee altae de 10-

dio,oloro y •181leolo( '9), 
A ninl de v(a dreae euperioru o• obeorven polipoe nasale1 cuya mortologia 
no dirlero a loe que •• encuentran en paolentee que no padecen Fibroeie Quh
Uca. 
En eetoa paolentoo ee ha encontrado un incrHento en la oenolbilldad guetati
va y oltativa(39), 
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CLIRICA 

La Pibrooil Qu!otica ea una condioi6n oompleja que reoulta en anoraalidadu 
a. nivel pancrol.t100,gaetrointe1tlnal,h1p¿tlco,reopiratorio y del eparato r! 

productho,lo que 11 manifioota en dltorontoa grades 1 •diferente• odadH 
(19) .una •aoitoatacldn tHprana e importante eo cuando una peraona al bosar 

al nlfto nota oudor oalado(27) .Esta patoldgla •• ••cela en el 98'1 do loe P•
oiontee con tHt do oudor pooltlvo(l9), 
Aunque oe ha observado aaoclacldn de síntomas pulmonar11 o lnteetinaleo,un 

nlfto puede tener eolamsnte probl•••• pulmonaree 15" y otros altoraclonea l!l 
t11tlnaloa 10-15"05). 
La tríada de lnoutlolencla pancrol.tlca, enfennedad pulmonar obatniotlva ordn1 
ca y toot de sudor poeltlvo,ha eldo bien reconoclda,poro 11 ha vleto roclen
t1111nt1 que en alguno• caooe falta uno o dos de eetoa cr1Urloa(l9), 
En el reclon nacido la manlteotacldn cl!nlca Inicial en el lQlC de loa caaoo 
H el Ileo l'leconlal.Loe que eobrevlven deoarrollan con al¡unae excepcldnu 
lae aanlfeataclonH t!plcao de la enfermedad a medida que eiloe crocon,ael 
loa primeros hallazgos cl!nlcce son taqulpnea, toa peral atento a vacos paro
xhtica que Hlllja pertuale,Tublen ea caracterhtlco en lae primeras otapao 
do la vida la dificultad para ganar puo,laa diarreas y oxceoo de apetito ( 

5,42-4'). 
L• enteraedad pulaonar tue reconocida por primera vu hacia el ano 19,81 poro 
rocUn on 1956 Shwachaan 'I cole., por primera vez hablaron do su naturaleza 
obetruotlva,on o ato •l .. o afto fue DI ~ant 'Agneeo quien publlcd que el comprl! 
mlao pulmonar en la l'lbroah Qu!atlca ora el roeponeable del 90" de la morb1 
lldad y aortalldad(l9), 

SI bien loe pU.dn11 aon normalH en un paciente roclen nacido 'on Flbroala 
Quhtlce, la l11ldn aera aevera 'I progreelva siendo el defecto más te•prano 
la olaboracldn de moco vlacoao que lleva a la obetruccidn totai o parcial do 
loa bronqufoloe(42-4,).El curso de la enfermedad pulmonar oe variable depen
dlenoo del tratulonto,pero en definitiva ea progreolva,algunoe solamente 
preeentan toa o eetan aeintom6ticoe,a.entrae que otros llegan a presentar en
temodad pulmonar obetructliva crdnlca(J2) .Aal la enfermedad pulmonar aparece 

eeaanae,meaee o a~oa deapuea del nacblentol27,4,), 
El e!ntoaa más prominente y constante que habla de compromiso pulmonar ea la 
toe, que al principio ea aoca, pero a medida que ao proeentan lnt1oclono1 ru
pl ratorlu recurronteo la toa se hace productiva,crdnloa 1 parox!etlca aemo-
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ju4o pertu.le,con lo que la lH16n puleonar avansa( 27). 
LOI hall1zgo1 thlco1 dependen de la ex\ena16n del dallo pul11onar;lnlclelHnte 
el torax puede eetar limpio a la au1cul\aci6n, con ea\ertoroe roncan tu que a
p1rec1n 1olu1nt1 con laa exacerbaciones asudae(32) .A medida que la obotru-
ocidn progrHa hay mayor a\rapaal ente de aire oon la conalguiente mayor dUi

cuHad r11pir1toria caracterizada por 11\ertoree ronc1nt1B, eib1lanc1aa que •! 
111jan &18a y menor toleranola al ejercicio,a11111n\o del diaetro an\ero-pca\e
rior del torax e hiper-resonancia.La radiograrfa de tcrax 11ueatra en esta •1! 

pa atrap ... iento del ain,atelectaeiae,acentuacidn de la trama bronco-vascular. 
A1i loa eatortorea roncan\ea ae h1cen luego permanent .. llevando a la inaurt
oioncia rupiratcria, 11endc loe dedo a en palillo de lamber una maniteatacidn 
\eeprana( 32). 
Lo• que 1obraviven al período de la lnrancia 11 tornan aenoa 1intoaát1coe po
eiblemente debido al aumento del diúetro de lao vfae a&roas,aecundario al -
crecimiento de 101 pulmoaes con la con1iguiento dieminucidn do la obatrucoi6n 
••rea, pero exieten 1xac1rbacione1 por int'eccionee bact1ria.n&1 o viral11 a re
poticidn que llna a complicaoionea talle coao Htuaonía, EapieH y Al¡ctooa. Ea 
d• 4eat1car que ei bien b enreraedad pulmonar de la Fibroaie Qufa\ica ea di
f111a,hay una olerta prereroncia por loe ilpicee pulmonarH sobre todo al dere
obo de ahf que n11111onf&1 recurrentu en el lobulo euperior derecho deben eer 
con1id1rad&1 debldaa a Pibroaie Qufe,tlca haota que no se demu .. tre lo contra
r1o(32). 
Loa g6rmen11 a'8 encontrado• en el inicio aon ~etafilococo Aureu1 y Puudomo
nu A1ruginoaa, lo1 que a au vea son loe g6rzene1 de rrecuent ... ente ailladoa 
on cultivo de puladn po1t-•ort1a.Tubi1n ae han inrormado otro• patdgence CQ. 

•o E.Col1 1 Proteua 1 H••crilue 'lntluenzae( 27, 42, 44). 
DUrant1 •l curio de la enfermedad ae preeentan co11plicacion1a como laa ya 

mencionada1, ll•umonla1,Abaceeo1E•pie••• aai como A tele e taoiu, Hiper-reactlvidad 
bronquial,A1porg1loai1 al6rgioa, Neuao\orax,Heaoptili11 y Brcnquiectaeiaa.cuan
do 11 de1arroll1 esta ~ltima el cu reo fatal de la on forme dad ae acelera con 
11 d11arr0Uo de ineutlciencia reepirato ria, cor-pul11onar y muerte(32). 
Lll daa •6roae euporioree tamb16n •atan comprometidaa en la Fibrosio Qu!eti
ca. Paneinu11tie cr6nica ocurre en caoi todas loa pecient11,Polipoe na salea en 

10-15,C do loa caeo1<32), 
Dupuea del perfodc neonatal las manireatacioneo de Insuficiencia pancreil\ica 

ocurren 111 el 80-90" de loe p1cie11t11(1B,27,32,43-44). 
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La atecci6n pancre,tica radica en la obatrucci6n al drenaje de la ensiue P"ll 
crdUca1 (tripaina,Upaea 7 uilaaa) hacia el ducdenc,lo que dificulta la d! 
gut16n y abaorcidn d• proteinaa y Hpidca,dando origen a un paciente con di¡ 

tenti6n abdoainal y natulenoia,acompaftadae de evacuacionea abundantee, trecue¡ 
te,f4tl<lae,graeoMa 7 eepuaoaae(l9,27, 32,44).La dorlciento abacrci6n do eatoa 
nutrienhe que no puedan ser digerldoa,aobre todo la• graeae,haco que el pa
ciente tonga un apetito enorae 7 a puar que recibe un aporte cal6rico adecua'º pr111nta deenutrici<ln y retraao en el crec1m1ento(l9).Ae1 miamo exletiri{ 
defi cien to nbsorc1ón de vi taminaa llpceclublee ( A-1>-E-K) con loa conelguiontee 

dntomaa caranc!alH para cada una de ellae,por ejomple,el deflcit de v1t111i
na A lo lltva a preaentar metaplula queratinlzante del epi toUo reapiratorio 
7 urinario u! como xarortala!a; el deflcit de vitamina K ee manifiesta por 
hipoprotrombinamia etc, 05) .Aai esta síndrome de mala nbaorción lo conduce a 
complicaciones en laa etapas tempranas de la vida como eateatorrea,hipoprot1-
inHia,hipoprotrombineda,anemia, prolapso rectal los qua ocurren en el 20!1 de 

loe paclonte1 no tratados (debida a derlcisncia enzldtlca,diarroa,deanutrl
ci6n 'J el pobre tono muscular porineal)(32).Se considera a la Pibros!a Quíet! 
oa como la causa ~'• comdn de prolapso rectal en la edad pediátrica\27,43), 
E1 de mencionar que a menos qua la infección pul~onar este preHnte el apeti

to eera enorH(35). 
A pHar de 100 grandee cubioo patológico• que sufre el p'ncreaa rara vez ou
cede pancreatltie y lae calcificaciones pancre4tlcae oon rara vez ob11rvad&1 
(32). 
El oompromleo pnncre4tico tub1'n tiene un efecto endocrlno,ya que oe ha In
formado que desarrollan d1abetea melll tus en el 1-3!1 en comparacidn con el 
0.1" de Incidencia citada para ninos escolarse de edad comparativa(27,43). 

S• han informado tset de tolerancia a la alucoea oral anorHl en al 25-50!1 
de eatoe paoientu(27,4J),Esta inciaoncla elevada no esta en relaci6n con la 
eaveridad de la afección pancrdtica, pero el ae !ncr .. enta con el tiempo de 

eobrevida(32),La incidencia da ¡¡lucosurla positiva oeclln entre el 25-75!1(27, 
32,4,). 
La cetoacidoale diabética en pacientes con Pibrosle Qu!stlca es rara y solo st 

•• da en el 1!1(44). 
La diabetes so rara antoo do loe 10 anos de edad( 45), 
Cabe eeftalar que en el 10-15!1 de loa paclsntso con Fibrosie Qu!etica que pre

Hntan función pancreltlca normal,presentaron enfennadad máe tardlamante,en 
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torH len J 1eneral•nte loe patronee de oreoiaiento no Htan al tirado• a no 
Hr que exietiora .ooaproaiao pulaonar( '8). 
Al igual que la inteocidn pulmonar loe probleaas gaatrointeeUnalee varían de 
lona a 11vero1.La oanHeetaoldn 114e teaprana ee •l Ileo Mtconlal y la de 
tardía H la Obetruoidn Inteetlnal. 
El Ileo Meconlal, llaaado taabien equivalente 111conlal ocarre entre el 7 1 el 
25" de reoien nacido e con Pibroei• Quhtica( 32) ,elendo la cauea de obetrucoidr 
ab frecuente en recien nacido•( 19, 27, 32, 42-44)Eeta lHidn obatruotiva gene
rala en te a nivel de la valvula ilao cecal producida por el eepeaamlento del 

aoconio 11 eoapecha entre laa primeras 24 1 48 horaa de vida ouando el paclan 
te pre11nta dletenaldn abdoalnal,vdmltoa 1 aueencia de depoalclonee.En la ra
dio1rat!a de abdoaen ae aprecian aaae lnteatlnalee dilatadae y una coleccldn 
do aaterlal granular (vidrio eemerllado) a nivel del abdomen central(32), 
Si el cuadro no esta compllcado,esto meconio puede eer dnalojado por medio 
d1 1n1aa1, pero en caeos de presentar complicacione1 tale11 como vdlvulo,atr•·
ela eecundarla , pertoracidn con peritonl tia eecundaria, la correcoldn qulrdr
glca H neceaarla(32,42), 
OoacionalHnte euela ocurrir durante la vida lntrauterlna,perfcracldn lntee
Unal conduciendo a una perltonl tia eeteril, la que ee manl thata en la radio
grat!a de abdoaen coao calcltlcacionee peritoneal•e o eeorotalee(32), 

La Obatrucoidn Inteetinal ee el equivalente al Ileo Moconlal pero de preatn
tacidn tardía, ocurre en niftca de grandH y adultoe y •• debe eoepechar en 
paciente• con dolor, dlatanoidn abdcainal, vdmltoe billar .. y ouadro do abdomen 
114111do(l9) .Eet1 al Igual que el Ileo H•ccnlal ee debo a la impactacidn (en ••
to caeo de materia fecal eepeea) en la unldn Ileocecal.DI acuerdo a la expe
riencia de Vcod y cole,, la obetruccldn inteetlnal ocurre con mayor frecuencia 

en pacientee con cirugía abdominal previa 'I ee debe hacer dlagndntlco dltoren 
olal con lntu1ucepcidn la que tambien puede ocurrlr(l9,32). 
La leeldn hep,tica mda comdn en la Flbroals Qu!etlca ee la degeneraoidn gra
aa y ocurre en el 30" de loe paclentee a peear del reemplazo enzldtlco,dieta 
adecuada y eupl111ento vi taefolco(32), 
Otro problema en la aparicldn de Clrroela Billar Focal como resultado del ta
ponamiento de loa ocnductoo blllaree lntraheplltlcoa por material eoaindtllo, 

Eata leeldn ocaalonalmente •• cauoa de lcterlola neonatal prolongada manltOl
tandOH rara VII en lactantee y nlftoe(}2,42),El taponamiento billar y la pro

llteracldn do conducto& billar•• eon patognogmdnlcoa de la flbroah Quhtlca 
(32,42). 
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La Cirro1i1 Biliar Pocal puede evolucionar a Cirro11e Multllobular(42)con una 

incidencia del l2" de lee pacient11(35), 
11an1t11tacione• clínica• de compromiso hep,tico (cirro811) ocurre en el 2-B" 
de lo• paclentH, pero en eatudloa de necrop•ia 11 ha oboervado del 9-25" de 
101 ca101( 191 32, 43-44) ,E•tao man1feetaclonu 1 la ... yor!a de lH vece• ronejan 
hipert•nlidn porta;). e lncluyen,eaplenoHgalla,hiperHplenl••o,Hngrado de tu

bo dlge•t1vo oacundario a vil.ricos eeof'8icu y aociti•(32).Hay ca100 que oe 
aooci'n con elevacidn de enz!mae hepdticae y otro• •e presentan con nivel no¡: 
aal de ellao(32) .A vece• el primer dato de alteracidn de la funoidn hep,tica 
11 11 aumento d• foefataea alcal1na(44). 
Litiae1e biliar y cdlico• biliares ocaoional11ente ocurren en adole•centH y 
adulto• y la radiografía puede mootrar una vedcula paquefta o no funcionante 
y .•n loe estudio• poet-mortem por lo ¡¡eneral •e aprecia una vesícula hlpopla-
1lca ll•na da material mucoide con metaplaeia mucoaa extensiva del •pitello 
(32),De uto 11 deduce que todo paciente con clrro•iB de or(gen ob•curc oe le 

debe temar •lactrol!tce en wdor(32). 
La edad de aparición da lB enfcraedad hepática var!a pudiendo presentarse en 
reclan naoldoo,pero la edad promedio de aparición e• a lo• 8.7 afto•(46), 
En lo qu• reopeota a la afección del aparato reproductor, en 1966 por primera 
vez 1e habld de la e•terllldad maoculina a•oclada a Flhro•h Quíat1ca y en 
1968 fue ccntiraado con basu anatómica• dHostrando auaoncia o atrofia bila
teral del cuerpo del epid(dlmo,vaoo1 deferente• y vu!culaa seminales y tu
bien ae plantad la poelbilldad de una falla en el deearrollo t11prano de lae 
11tructurae deri vadaa de lo• conducto• de Woltf 1 todo lo cual lo conduce a pr! 
11ntar azoo1peraia(l9 1 J2).La lncidondia da esterilidad asociada a Flbro81a 
Quhtica H del 95"(l9,J2).Tamblen •e ha vlato que la lncldenola de hernia 
ln¡ulnal, hidrocele 'I criptorquldla, aata Incrementada rtBpecto a la población 
gen.ral(J2). 

En contra•t• con lo• hombreo,las aujerH,no d11arrollan aa1oru anonal6dadt1 
reproduotlvae,a pesar que la Incidencia d• infertilidad es BUporlor a la po
blación en general, Debido a la di flcultad para ganRr peoo el retrHo de la 

Hnarca ee frecuente,,como aul tambl6n la amenorrea primaria 'I •ecundarla(l9, 
32). 

Hacia 1948 duranto una ola de calor,fueron admitido• al Ho•pltal do Nlftoo do 
Nev York 10 pacientes con poatracldn por calor,do los cualoe 5 tenían t'ibro

oil Quhtlca.Po•torlormente se informo do otro• cuo1 en lo• veraneo eub•e-
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c111n'H 1 tlle entoncH cuando Darll1111 1 Dl Sant 'Agnoso ID 195' u'abloclercn 
ua relacl6n entre po1,ract6n al calor 1 Plbrcal• Q11hUca,aanU'eetando q111 
lo oc11rrldo •• d•b16 a la gran perdida do cloro 1 aodlc por el audor,dando 
origen Hl a la prueba dtagn61Uca para la enreraedad\19). 
A peaar de que existen concentracionH elendaa de olectroll to1 en audor no 
ae han apreciado anouliaa aorfol6glcu en las glandula• eudodparae.La aani
f11tacl6n ollntca .. relaciona por lo tanto con la perdida de aal 1 liquido• 
con la con11cuente poatract6n frente al calor( 32). 
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DIAGMOSTI CO 

S• lla Htablocido que para el diagndetico do Fibrcah Qll(stica ae nec111tan 

do• de 101 aiguientea criterioe,l-teat do audor poaltivo,con un nivel de clo
ro auperior a 60 aEq/l;2-enteraedad pulmonar obatructiva crdnica;}-inauticien 
cia paacreAtica exocrina14-antecldent11 faailiarH poeitivoa(l,4,19-20, ,2,42) 
47) .La preaencia de electrcli tea aéricoe elevado o en un paciente •in eintoaa
tolog!a y con radiografía de tcrax normal no haco diagndatico do Fihro1i1 
Quhtica ya qua eete eotudio confirma el diagndatico eiempra y cuando exhtan 
aignoe cl!niooe de enfermedad( 42). 
El tut del eudor debe eetar perfectaaonta bien reglamentado para evitar un 

inaceptable porcentaje de error( 4, l9-20, 48) .ActualHn to el dtodo máa confia· 
ble •• ol quo utiliza pilocarpina 1 icntoforooie do Gibaon y Cooke, que provo
ca una Htiaulacidn de audor m&xima(l9-20,27,,2,42·4J,4B-49),que 11 praotica 
on aencs de una hora,no 11 doloroeo y conehto en la Htimulacidn de lae glan 
dulao eudDr!parae localee Hdiant• la aplioacidn do una eoluc.idn diluida do 
pilocarpina en una pequefta area de la piol(antobrazo) a4e ol ueo de corriente 
11'ctrica.Poeteriro1ente al audor ea recoge on un papol de filtro y ao anali
za la concentracidn de cloro y acdio de la mueetra,utilizandoee a&todoe cuan
titativo• co10 la fotoHtr!a en naoa para el eodio y analieie voluaAtrico P! 

ra el cloro(l9, ,2,4,). 
So debe enfatizar en la importlincia que tiene el hecho que eeta prueba 11a 1-

fectuada por un l1boratorio quo la realice on forma frecuento y proterent•••n 
t1 por al miemo t&cnico ya que de lo contrario da lugar a 1rror(20,32,42·4,), 
El importante qua una c1ntidad suficiente de eudor Ha recogida (mini110 100 
mg) aunque atrae Hncionan 50mg(42-4,),y ademb el laboratorio debo informar 
tanto la concentraoidn do electrolltoa como la cantidad do audor analizada 
pora ayudar on la interpretacidn de loa reaultadoe( 19, 32). 
La eetimulacidn Urmica o la recoleccidn de audor por a.!todoa que no utilicen 
algiin tipo da eatimulacidn aon Hnos contiabloa para el diagndatico(J2) ,Tanto 

ol contenido de aodio como de cloro debe sor analizado pero en la pnl.otica •!1. 

lo 10 utiliza el del cloro ya que ee máe confiable y diforno!B mejor el grupo · 

onfer•o del grupo eano( 4, 32). El l!mi te normal m4e al to aceptado 11 el dt 60 
mEq/l para al cloro,aunque al¡¡unoa laboratorio• aceptan 70m~q/l eopecialmonte 
para niftoo oayorea y adole1cent1e(4, §2, 43). 

El 98-99" de loa paciontoe con Fi brosis Qu!stica tienen concontracionoo da 

oloro on eudor euperior a 60mEq/l;el uno 111 ?" tienen valoreo entre 50-60..Eq/1 
por lo qua oe deduce qua eetudioe con reeultados que oscilen antro eotoe valo• 
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NI ion 101pech0101 1 obll¡u a repetir el e1tud,io1 :r l paolonte con 1"ibro1i1 

Quf1Uca por oada 1000 tendr' T&lorea inforioru a 50mEq/l,oncontrandoao loo 
T&loru dn bajoo on pacienteo con funoidn pancreática exdcrina normal(4,19, 

,2,50). 
ftlvtl .. oloT&doo do electroUtoo en oudor H han encentrado en diveraao pato
logfu (Tabla 2), pero dado que el cuadro cl!nico de ellao ea muy diferente .i 
de la Pibroaio Qu!atica H conaidera a ute eetudio un complemente de alto va• 
lor diagndotioo para 11ta enferaodad( ,2, 43). 
Informeo de utudioe po1itivo1 deben 11r blen revioadoo antes de dar un diag

n61tico final ya que la cauaa ª'' comdn de faloos poaitivoe oon errores de l!!, 
boratorio,pero oomo ya 11 ha 111noionado exiato un ndmero de padecimient0econ 
concentraoionea llevada. do eloctrolitoo en aidor02), 
So obaervan fallos negativos cuando existo edeaa(4, '2). 
Loo nholu de oleotroli toa ooricoo no revelan la severidad de la enfermedad 
(42-4'). 
El teat del 1udor generalmente no ea do utilidad diagndstica en la primera 
HHDI do vida por lo que debo realiza.r11 posteriormente( ,2,44), 
Se ha mencionado que la diticultad para diagnooticar esta enfermedad probabl! 
monte eate telaoionada oon el hooho do que oolo so ootudian aquelloo pacien
ho oon problHao reopiratorioa y/o ga1troinh1t1nalH,olvidandono1 de lao 
aultipleo foraae de pruontaci6n d• eota enfermedad (Tabla ,),que la tranofo¡ 

u .en una gran oi"uladora y por lo tanto el m'41co debe eotar pensando en 
ella para llegar al diagndetico para lo que ea v411do recordar un viejo afo
riaao ddico que dice: "En clfnica lo que no ee pienoa no ae buaca y lo que no 
11 busca no 11 oncuentra"(ll), 
Olbe hacer11 dia;¡ndetico dlrerencial principalmente con Bronquitio crdnioa, 
uaa, Bronconeuaonfa a repeticidn,Alergia reopiratoria, o!ndrome ooqulluoboldo, 
Tubo rouloaio pulmonar, enferaedad oel!aca, Rlnl Ue, Sinuol tio al6rgica, pdlipoo 
n&88lla, Ob etruccidn inteetinal del reo14n nacido, Vdlvulo, Intuaucepcidn, Retar

do del creoimiento, Diarrea crdnica, Diarr11 '' repeticidn, síndrome de mala ab
aoroidn, Prolapoo Rectal,Ag .... aglobulinHla,Cirroeis Hepática, Poetracidn ante 
el oalor ,azooopermia y en nueetro medio con deenutricidn primaria y amebia

oie cr6nica(l9,27).0boervando la Tabla 'y 111 diferenteo manl!eotacionH de 
la on!eraedad 11 obvia penear que cuaoto mayor mlaoro de anormalldadr.e uten 

proeontH, lae pooibilidadee do que un nifto t11141a Fibroaie Qu!otica ooran ••
yorH.Sin eabar¡o 11 ha entableoido un ndmero de anomal!ao para lao cualeo 11 

debe invariablemente oollcltar elsctrollu>o on audar (Tabla 4). 
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Ba Tiata del 11rio pron6oUco 1 d• lao i•p11caoi6noo gon,Ucu do la Fibrooi1 
Qu(1Uca no dobo dejar de haceree eleotroli toe en sudor adn cuando la 001pe
cha da la enfe1'11ed&d aea afolma y no olTidarae de que Waring 11ftala 4 errores 
en •1 diagndeUco do Flbroe11 Quística1l-no detectar dodoa en palillo de tu
bor, 2-no 1ollcl\ar radiografía do torax y olectrolltoa en 1udor en paciontH 
con toe crdnica, 3-lnterpretar las diarreas crdnlcae en relacldn a aldrgia •l!. 
Hntarla,4-aala t•cnlca en la reallzacldn del 11tudlo(38). 
Llo)'d-Still aeftala otro1' doo errores comunu. l-panear qua un paciente luce 
blen como para tener la enfermedad, 2-no apreciar que la diarrea en loa lac

tantee con tlbroal1 Quístlca ea frecuentemente acuoaa(38,43). 
Ya hHOB v!Bto que el 80-B5ll de loe nlftos con Fibroeh Quhtica tiene manite,! 

tacicnes de inoutiolencia pancreática,por lo tanto el utudlo de enzlmae pan
crd.tica1 por lnte!'lledio del antl.liaia dal líquido duodenal eo de gran valor 
como coapleaento diagn61Uco(43).Esta prueba puede haceree en forma más ade
cuada ei H eetlaula previamente con Hcretina )' panorocz1mina02).Un estudio 
indirecto de la funcldn pancreática oa el de la dateoc16n de trlpein& en h•
CIB(4'), pero esta 1ujeto a mucho a erro roe 1 1010 oa con tia ble en paolent11 m! 
yor11 de doa afto1 de edad(32).~n la m'ayorla de loa paclontu la ieoaailaaa 
pancro,tlca aerlca 11 encuentra disminuida ó ausento en comparao16n con la 
houilaea ealival aer1ca(32). 
Rupecto a 101 antecedentes famlllaree que pueden ayudar en 11 d1ngn6etlco H 

han moetrado poeltlvoo deedo un 45,5" en un eatudio realizado en Sudafrlca 
oociparado con un 42" en lae eer111 amerlcana1(9) .un hermano o un prlao con 
Flbroaie Quhtica ea tuerto evidencia para el dlagndat1co(4).Todoa loe hal'lla
noe de paclentea con Flbrosla Quístlca deben 11r eoaetldo• a taot dlagndlti

coo en centros oapeclal.lzados y eetudloo fam111araa dat&lladoe eon nec11arlo1 
y daban Incluir un an,lleh del pedigree ul como reallzareo un aaguimlento 
clínico a lar¡¡o plazo do 101 hel'llanoe(20). 
Ea un tema de gran preocupuo16n el da detoctar por medio do una elmple prueba 

de laborot6r1o aeta onte!'lladad en una poblao16n considerada da alto rleego ya 
aea durante el período neonatal o durante la vida lntrauterlna(32), 
La Importancia del eoroenlng radica en detar"ln11r la Incidencia real de la 
enfe!'lledad como &el tamblen en podar dar un coneejo genhico a lee padree lo 
ad.o pronto poalblo 1 aa1 como contribuir a mejorar el pron6etlco(l6), 

El test del ~udor no se dtll para acroenlng dado au alto coeto y la poca con
fhbllldad que ofrece durante el período neonatal debido a la aecasa produc-



c16a de eudcr ea Hta etapa de la vida("', siendo de uUlidad reciea" hacia 11 

•H de edad(51-52) .Pero en poblaciones de alto rleegc uta juetltlcadc oiemprt 
1 cuando Ha realizado en terma cuidadcaa deopuea de la primera 11mana de vi
da( ,2), 

Tubhn H ha utilizado para ecreenlng 11 hecho de que exlett un alto conteni
do dt albW.ina en el meconio de eatoe pacientes aai como un incremento en la 
actividad do lactan lo que euoederá ai axiate insuficiencia pancre,tlca,de 
ah! que nieto el problema que en niftoa con runcidn pancreática normal y qua 

tienen l'ibroeh Qu!etica daran raleoe negativos mientras que en nlftoa ein FI· 
brceh Quíetica pero con l!lelena o atroela inteetinal tendran falsee pce!Uvoa 
(16, J2, 42). 

Ad•-'• •• han Informado !nlaoa poalt!vca en preoaturoa por lo qua al futuro 
de eete eatudio queda por ear inveet!gado(l6, J2), 
Reepeoto al hH d• acraenlll8 en la poblao16n de alto rheec, el comit4 de ••
tudloe para la evaluacl6n de teat en Fi~roeie Qu!etlca,rocomionda que haeta 
que dtodoe aeeuroe y cont!ablea no eaten denrrolladce pera provocar audor 
en loe recitn nacidos no et rscodendo dicho teat para sorunlng naonatal(20), 
Loe teet baaadoe en determlnaoidn de concentraclonee altae da albllmina en me• 

conic,deben Hr HJoradcs para hacerlos da eepec!t!coa y eus resultados ra
oilmento interpretados( 20), 
El dnlco taet de ecraening que puede ser recomendado,•• el test del sudor en 
alembroa de la ruUla relaclonadca genetioamen te con un paclar.te con Pibro-
111 Qu!et!ca y adn en aste erupo de alto rle11go no exlete m4todo alguno qua 
pueda 11r utilizado para ecreoning ln-utero,lo que adn •• encuentra en rase 

do invoetteacidn( 20, JJ, 53), 
La au11ncia de un teet dat!nltivo para detectar el gen defectuoso hace que no 
exhta un dlagndstioo prenatal ni poelbilidaden do ecreenlng para heterooigc
to10l-J2) 1y el comit4 previamente l!lenclonado habla de la neceeidad de eata
blacer un teet para dateccldn da hetoroolgotoa(20,J)),Edsten aleunoe oetudi
oa al respecto pero tamb1'n astan en rase de experlmentacidn(54·55). 
Actualmente un taat para acreenln¡¡ neonatal que ha to~ado mucha importancia • 
lnter61 dado el bajo índice de raleoa posltlvoe y ne¡¡atlvos encontrado• y que 
han reemplazado al que utilizaba an,Uele de proteínas en el meconio ea la 
prueba de tripolno lno•inorreact!va(JJ,56,59), 

Si los neonatos demusstran tener nivelae elevadoe de trlpeina,elloa eeriln ao
metUoe a un segundo eetudic y el eete es nusvamento poelt!vo se le apl1cari 



- 24 -

un toat de audor a la aaxta semana de vida.Uno de loe problemas de esta Uc

nlca ea que pierde dal 10-15" de poclentee en el astado que actualmente sa 

encuentra perfeccionado el mhodo(),,59),eato se debe al hecho de la existen

cia de paciente• con funcldn pancrdtlca normal(52,56,60), 

Otro problema oe que produce un ndmero de falsos posltlvoe lo que cauea una 
Innecesaria ansiedad en los padroe,y por dltlmo otro aepecto neeatlvo de la 

pruba 88 que 109 padrea comprenden inmediatamente que l!IUB hijos padecen la l!l 

forme dad llevando qu1z4e a problema• en la dlnllolca familiar("' 51), 
Ea por esto que aeta prueba ha sido tambl6n objeto de sran ccintroverela al i

gual que el test do albd:nlna previamente moncionado y haeta la actualldod no 

hay un acuerdo al reepecto(S?,56-58,60-62),elondo las recomondacionea de la 

Fundacidn de Flbroaie Qu!otlca de los E.~.u.u,,quo haeta que auf!clente info¡ 

macido relacionada con eote teot no sea obtenida no deber4n hacerse ecreenir.g 
para l'lbroelo ~u!etlca en maea,adn cuando un eeeuro y válido teet este al al
canca(51), 

El problema ourgo a ra!z de que el bien ee sabe que cuanto más pronto ea tra

te a un nrno slntom4tico mejor prondetico tondrá,adn no hay acuerdo de el el 

d!a¡¡ndetlco temprano obtenido por ecreenlns neonatal eegu!do con un tratam!e¡¡ 

to proflláctlco brindará o no un beneficio extra modificando de alguna manera 
la historia natural de la enf•r:nodod(61),El diaendstlco temprano por acrooninB 

obviMer.te facilitará la a~llcacldn de un tratamiento temprano lntoneivo tan 

pMnto como loe a!ntomaa aparezcan( 51, 56 1 60,61), y al¡¡unoe ost.udioa han demos

trado do que ein la aollcacldn de un acreenlns existe una demora importante 

entra la aparlcidn do los síntomas~ ol diacn6•tlco(61), 
Una de las razonAe que se oenciona on contra de la rP.alizncidn del teet ea 

que la mayoría de los pacientes con <'ibroeie ~u!stlca no deter.tada tienen s!n 

tomas durante loe primeroe af\oe de \ºida por lo que un apropiado roconocimien• 

to do estas manlfestaclonee tambl6n llevada a un dla,;n6atlco temprano, tu

bUn ee ha postulado que un gran p<lrcentaje de nlnos con Pibroeis ~u!etlca 

mueren sin dlagndstloo lo que no e o ta totalmente conflrmado(s116'), cont.r!bu

yendo a esto que no se cample con la premisa de los criterioa para ecreening 
neonatal que dicet "para que ln onrormedad sea sujeta n acreening eu tratamten 

to debe aer efectivo solamente cuando ee inicia ante• de la edad on que al 

dla¡¡ndsttco clínico so usnal>onte efectuado"(51).S·• ha dichn qua la desicldn 

dl tioa ss si ae dsbe o no realizar ncreening depende máe bl6n de consideraciQ. 

nea re¡¡ionolee( 58), 
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En otru '1'9H del dla&n6atico la ultraaonosrat1a abdominal •• ha mÓatrado 
dttl en la deteccldn do co11pl1caclon11 y H¡¡ulmlonto do paclentu con Flbro
ah Qu1aUca(46), 
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PRQuos:1co 

En nlnoo,adolescentea y adultos la Fibrosls QUÍst!ca es causa de gran morbi

mortal!dnd.El ri•B80 de muerte por r'lbrosis Qu!etica para un caucásico a l& 

•dad da 10 neos ea igual o ds c¡ue para la leucemia a¿¡uda o eea l/21:l00(20). 

El compromuo pulMonar ee rusponenble de la mayor parte de la morbimortalidnd 

en eeta e•!ermedad(l,20,27,45),aunc¡ue la velocidad de deterioro pulmonar va

ría do paciente a paciente( 45). 

Loe nir.os con F!broeis Qu!stica tienden a presentar doonutric16n y un nino 
bien nutrido es capaz de defendereo mejor de las infecciones pulmonaroe,nsl 

m1cJlo les n1!'1os con esta entermed:id nacen con pulmones normales de ah! que si 

un pedri4tra es capu de identificar a estos pacientes desde el nncimlento 

podr' enfrontar lao infecciones r.ntes c¡ue ollao ne presenten tratando de que 

su paciente eete lo ~e~or nutrido posibla(:l3). 

Orer:ntein :¡ cols.,demontraron en un estudio de 7 anoe realizado en 16 parea 

d~ t.ercanoe que ol ir..:.cio tc::lpro.r.o de ln terapéutica. resulta en bor.oficio po.

rn el paciente, de ah! la !c.~ortcncla del dlaen6atico temprano(64), 

El pron6etico pnra esta en~er'1tdad ha. ·majoredo en loa \htiooe ::i~oe dP.bido 3. 

la ~:1·.·ott'!.g~c1ón,pro,Jret:iO en ta tera:iia roepiratorio.,en el desnrrollo Je ar.t! 

mtcrobiLnos,dtagn6etic:i teoprano,caebio de actitud de loe :f.dieoa,utiliz:\ciln 

acreeivo. de nuevos aaentes rarmacol6gicoe,mejorac en el manojo nutr1cior.al, 

reconocl~ionto de caeoc Moderadno l mayor ooporto psico-oocioldcioo(l, l í, 191 

25,27,'3,45-4ó).~ebldo a que este contlndn hay eoporanzno de c¡ue •l proM,~lo 

d• vida au~ente adn mds recpecto n lae c1frae qu~ a ccntinunci6n ee mcr.r.ionan: 

Informo t<efi?rencla 
15 anoa ¡oo¡•l 

H aftas (?5) 

~o ~~º" (2) 
?O a~oo (46) 

21 a"oe 04) 

23-?.4 ailos (3'lº 2 

30 a~os 03l" 3 

•1 Tomn en cuenta un pro::.t?dio entre loa oet.udion de ~1 Snnt 'Agncee,Shwachman, 
y Cyet.1a Flbroeia r~1.rndation. 

-2 .?a.ra s • .c:.u.!J. 
•' Po.ra Cana.da. 

La ,\socincl6r. MP;r:1r.:i.r.n Je Fibrosie Quística menciona lo.e eieuientee cifraai 
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!'1gura1 l 

POSIBILIDADAS GBHTICAS PARA CADA EllBARAZO 
s 

Eeper.a\oaolde l 1 huno 111 por\adOrH del aen de l',Q, 
Eeperea\01olde II 1 huovo IV llbrH del 1111 de l',Q, 

Padre rm 
Eep1D.p1rea Il 

~ 
i ',, ... 
1 ' ...... --
1 >< ....-"" nrm 

Hijo A Hijo B Hijo C Hijo D 

A1oclaal6n Argentl'1~ do lucha contra la Entor>1odad Flbraqu!stlca 
dol P'naroae1ECOS del FIPAN.La ;¡ondtlca de Flbroola <Juíatica. 
Circular H"' ,,1961:7-l,, 
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l'allla1 l 

RIESGOS QUE UH NlAO HEREDARA• P,Q, 

l!!.!!.82 eor qada .. b!l[&Z2 

Mboe ion portadores conocidoa ••••.•.•..• , .••• , , ••••. , ..• , l en 4 
Un padre oa heniano/a d• un 1adlvlduo con P,Q,; 
•1 otro padre •• u.a portador conocido,,., .• ,, •. , .•••.. , ••• ,, l en 6 
Aaboa padre• eon her•anoe d• un individ\lo con p,Q,,., • .... , , 1 lll 9 
Un padre •• un lndtviduo con P.Q, ¡el otro padre 
no tiene hl•torla tulliar da P,Q.,. ............... , ........ l •n 40 
Un padre oa un portador coaooldo del gen r.Q.; 
al otro padre DO tiene hletorla tuill&r de f,Q,." ",,"", l en 80 
Un padre H heraano/a d• un indlY1duo con P.Q,i 
al otro padre DO tiene hlatorla tulllar de p, Q.",, • •,.,., • 1 ea 120 
Un padre H un Uo o Ua da un individuo con P. Q.i 
al otro padre no tlen• hiltorta tal>iliar d• f,Q .. , .l en 120 olll ea 160 
AabOI padree IOn ala11bro1 da la poblaotda llD8• 
ral • no tienen hletorla raatllar de P,Q, ............ ,. .. .,, l ea 1,600 

.l•ooluc!dn Argentina de lucha contra la Enfel'll\edad Ftbraqu!atica del 
P'ncreae1ECOS del PIPAN.La ¡¡enhlca de la l'lbroale Qu!etica, 
Circular ¡:.:. ,,19Bl:7-l'' 
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Tabla 2 - PAUECU'.IE!ITOS CON CO~CE:rmACILNES 
ELEVADAS D~ ELE:;T EvLITOS E:i SUDOR 

• Ineurlcienoia Suprarrenal no tratada 

• Displaai11 Ec todermica 

• Diabetee Ineíplda Heredl ta ria nerroglnloa 

• Derlciencia de glucosa-6-roarataaa 

• Hlpotlroldlc~o 

.Mucopoli sacar ido sis 
• D-enu tri cldn 
, Fucocidoeia 

-Davll P.B. 1 01 Sant'Agnaoe P.A.:Dlaenoala and Treatment ot 
Cyetlc Flbrosl s.An Upd11te.Cheat .1984; 85( 6)1802-609 

-\lood 11,E.,Boat T.F.,Doershuk C.F,:Cyatlo Flbroela.Aa.Rev.Reaplr. 
Die.1976• ll': 8,,_878. 
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raltla ' - llULflPL1!8 F<llMAS D& FRESEllUCIOI DE LA nBROSIS QlllSTICI• 
.neo lleoonial 1 P•rito11Hh Hconial 
.Atrula lntuUnal.Intueucepc16n.Obatrucc16n InteeUnal 

.In1t11tloiencia p&11cre,Uca 1 detencidn del oreo!miento 

,lnfeccionea pul11oaarea recurreatu 

.Prolapao ,..otal.Diarrea cr6n1oa 

.Hiperb1Urrub1nnia neonatal prolongada 
,Clrroeh Rep,Uca.Hipertene!dn portal 

.Intolerancia a la glucoaa.D!abetu 

.Panc,..aUtil ~da 1 recurrente 

.Detioienoh. de Yituina K r 1angrado 

.Derloieno!a de vitUilllL A 

.Deticiencia de vitamina &,debilidad mueoular y creatinuria 

.Calubrea nooturnoe 

.!lipoprotaineaia en le lactancia con edHa r anemia 
• Deticlenoia de lactau 

.Ulcora duodenal 

.cohlitia.ta 1 coleot.U Ue 

.Enteraedad obatructiva crdnioa de lae v!ae dreae 

.ccr-pulaonar 

.HHopUai• 

.111wiotoras,Bronqu1lotaaia1. Bronquio U t le 
, fa. or6nioa 

.Infiltrado pulmonar en lobulo derecho 

.AteltotHlH lobar derecha 

.culth•o pulaonar poel Uvo a Eetetilocooo 7 Peeudoaona 

.oeteoartropat!a hlpertrdfica pulmonar 

.P611poa naaalu.stnual tia 

• lellrith 6pt1ca 

.sabor aalado del bob' (notado por au madre) 
, Deehldrataci6n hiponatrl•lca en oliH oeliente 

.colapso con temperaturas calientu 

.tnterUlidad en varonee 

.Retraeo puberal 

•Seeidn c1ín1copato16eico.. En ter! tia Necroaante 'I mucov1acidoaia. 
Bol,Med, Hoep. Inrant,M,x. l9B2;mar; 39( 3) 1221-231. 

•Lloyd-Still J.0.1Pulnonary Manltestationa.En:Lloyd-Still J,O, ,ad. 
Texboox ot Cystic flbrosi•· Uoston1l.ittleJohn;19831165·197. 
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Tabla 4 - INDICACIONES PAJ!A REALIZAI ELECTROLITOS EN SUDOR 

l'ULllOllARES 
.Paeudoaona Aeru&inou muooid• en Hputo 
.Aaaa o EPOC (enteraedad pulaonar obetrucUn ordnica) 
.Inteccione1 respiratoria• recurrentes 
• Bronquhotaeia 
.Ahlectaaiao lobarH 
.Neuaon1a E1tatUocoocica 
• ?61 or6nica 
.Bronquioll tia recurrente 
.Heaopthh 
GASTROINTESTINALES 
• neo ll•conial 
• Inauticienoia Panorelltioa 
,Prolapao Rectal . 
• Equivalen te de Ileo Heconlal 
, Intuaucepcl6n en adulto• jonnu 
.c1rro1h Billar (ain ictericia) 
.coleHtiaaia en niftoe 
.Panorutitia en edad pedi4trlca 
.Hlpoprotroablne11la poeterlor al per1cdo neonatal 

OTRU 
.Heraano de un paciente con Fibroal• Quhtica 
.Polipo Kanl 
• Panalnualtl• 
• Azooepenia 
• Infertilidad en mujer con aoco cervical upeao 
• Poatrac16n al calor 

·Alcalosis mstabdlica en la Infancia (no explicada) 
.Retraso en el crecimiento 
, Sudor Mlado 

.Hlponatreala • Hlpocloreala 

-Davh P;B.,DI Sant'Acnose P.A.iDlagnoala aud Troatmont or Cyatlo 
FI broa! a.An Update.Chest. l984;June; 85( 6): 802-809. 

-Wood R. 1:,, Don t T. f,, ooorehuk c. F. :Cyetlc Fibroals. Am. Hev. Reaplr, Ola 
1976111,, 833-878, 
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llATERIALES T MEtollOS 

D• total de autopalae reallzadaa en el Hoa91tal Infantll de Mhlco entre loe 
allo1 1943 y 1964 lnalualve, oe eetudlaron aquello a caeos qua tenían el dlag

ndetlco de Flbroele Qu!stlca. 
Para el adlllle del caoo clfnlco reglatrado bajo ••• dlagndetico •• rocurrló 
a la hhtorla cl!nlca,hlstorla anatnmopatoldglca y se averl61ld si el caso es
taba coneignado en loa raglatroe del Servicio de Gen~tlca. 
Solamente 11e tomaron aquellos caeos que contaban con expediente cl1nicopato
ldg1oo co:npleto y cuyo patron anatomopatoldalco demostraba loa\onea en p'n
creaa t!picaa de la enrormodad,paru lo cual fue necesario r;3visar las lami11i

llaa lo que llevd a cabo el servicio de patoloi¡!a de dicho hoopltal. 
En cada ur.o de estos caeoe 11e recolttctaron loe steuientes datota:edad,eexo,lu

aar de procedencia, motivo de coneul ta, antecedentes faliliaree 'J pereonalos f! 

laoionndoa con la enremedad,dlagndotico de lngrsao,dia¡¡nduUco de ogreao,el 
hubo o no eoepecha dlaeodutica de la enfermedad, ui hubo ee¡¡uiolanto faolliar, 
edad al dla¡¡ndatico,edad al fallecer, electroli toe drlcoa, electroli too en su

dor, cultl "ºº• anllllels de l!quldo duodenal, coproparaal toecdplcos, cauaa da muer. 
te,drganoe da afoctadoa y reauHadoo da cultivos pulmonares poet-mortom. 
:.os. ~atoa eatad!aticoe respecto al total da defur.clonoa y de e¡:reao fueron t2 

madoe del Servicio de 31oeetad!uUca del Hospital Inf•ntll de Mhlco. 
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llESULTAOOS 

J.-Q111era1l dadoa 
Pueron estudiado& un total de 20 caaoe con dlagndatlco de Flbroala Qu!etlca 

po1t-11ort•a entre loa alloe 1943 y 1984 lnoluelve, 
El total de egreaoe entre oeae !echo.e fue de Jl6.572 paolentee con un total 
de derunoloneo de J4.?.B9,pract1candoae un total de 5864 autopsias y dado que 
H encontraron 20 caeoe con l'lbroel• Quíatica se obtiene una lnaidoncla de 
0.3',C;aunque cabo eellalar que en loe archivos de patología existen un tot.al 
de 27 casoe con Flbroeie Qu!etlca,pero 7 de ellos no fueron oatudiadoa por 
cHecer do expediente clínico, por lo que er. realtdad la lneldencla en autop
alae u del O, 46!1. 
Del total de paciente& 14 corronpondle•on al sexo masr.ullno y 6 al sexo fHe
nlno. 
El grJpo etario mata numeroso correepondtd a los pncient.eo mAnoreH de 1 aieo do 

vida (10/20) ,mi,.ntrae que entre l y 12 oeoeo se detectaron fl pacle"LH (B/20) 

'I loe 2 ~oatantoe oran mayores B 12 moaee,uno de l allo B •Hi1 y ctro de J 
alloe 5 meses (2/20) .(Tabla"5). 

2-Aepectoe Cenit lcoe 

:>I~THiet:;1~1a o.~ Pit.~IE?:'r!::~ 
~JAD Y SoXO 

0-lfl 
H/M 

8/2 

1-l2M 
'1/t~ 

5/J 

POH 

>1211 
H/M 

l/l 

H: Hombre. M:Mujer. 

En ll caeoe exlstfan antecedentes ra:ol 11nres dudo•on de Flbroele 'lu!etloa 

(~5:<),pero nln1lUno tenía antecontee flll'llliaree do FlbrORio ~u!otica como tal 
(O:C), (~abla 6), 

De los 20 caeos •oluonte J tenían roglatro en el archivo da 8on6tica a loe 
cualee se les hal:fo rea1.lz.do el correepnndiAnte pedi¡:ree (Figura J,4 y 5). 
DO• eet11ban reeistrados por ser pnrtadoroe do Fibrosis QU!atlca y uno por 
anomalía do Pie.rre-ilobln (Caso N"' 17) 

!lo consta en los archivo& do cen6tlca el se realtzd eeeuimlor.to familiar en 
estos 3 pacir.-n:.ea,ni en ton 17 reetanteA. 

En nlne;dn e•podionte eo mencionaba el erupo 6tn1co al que loe paciuntos po
ddan pertenecer. 

Respecto a lo procedencia 10 (~~) correepond!an al Distrito t'edoral 'I loe 
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10 rutantee ee d!atribuian en la e\gulente forma:Edo.llhico 4 (20"),JÍichoa
can 2 (10,C) f lloreloa,Guerrero,Ouanajuato :¡ Veracruz con un pacierito reapec

Uvamento (5"l • 
,_A1pectoe Cl!nicoa 1 de Laboratorio 
D• loo 20 pacien'8a estudiados (tabla 6),el motivo de consulta es presentado 
on la alguien te tabla (Tabla 7). 

MOTIVO DE co1;~ULTA ::::1 PACI~lltES 
co~ f!UROSIS ~UISTICA 

J:l,C, 

, Voini toa 
,Fiebre 
.Toe 

, Di ff cultad 
Respiratoria 

.Anorexia 
Hlporexia 

• Auser.cia de 
Eva.cua~ionee 

• Diarrea 

.D1ctonei6n 
Abdo~lnal 

• Io~ericia 

.Clar.ceis 
,Oll¡¡uria 
.Quejido 
, Irrltnbllldad 
.crisis Convulsi 11ao 

• 'faue11a.a 

• Rinorrea 

.como 

.F.dema 

,Polipnea 
.Dezmutricion 

u.:.Ptes. 

ll 

9 

l 

" 55 
45 

25 
25 

25 
20 

15 
15 
15 
lQ 

10 

5 

5 
5 
5 

En e!nteeio las ~ar.! feotactor.ee ..;autro\nteotinales se presentaron en forma 

pura en 12 pacier.ce• (60~),lao roe~lratorlao en 7 pacientes CJ5") y en fon:ia 
m!xta l paciente (5"), .(Tabla ó). 
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Figuras4 

CASO NL 17 



s • 

Figura1 5 

CASO N._ 19 

~ neo Mooonial 
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Slete paole11tu ( 35l0, tanfan &11tecedenLea lnfecclo1oa corrHpondhndo al sru

po mayor del mH de edad (Tabla 6). 
toe prlncipalo1 diaendattcoe de incraso son presentados en la aleuiente tabla 

JTab~a 8), 

DIAGNOSTICUS DE lt!GRESO llAS FR~C'!CNlES 
EN NUESTROS 20 PACI .::.TES 

p!AUNOCTICO N"'PtH. -,!)epeie 10 50 

, Desnutricidn 8 40 

, Bronconaurnon{a 7 35 

.síndrome Oclusivo 
Inteatinal 5 25 

, Deshldratacidn 5 25 

,Ictericia 20 

.G.t:.P.I • 20 

• Acldo•is f(etabdllca 15 

El dlasndatlco de Flbroele Qufstlca •• reallzd al lnc;reao oolo en 2 paciente• 
(lOf,), 

El dlasndatico de Flbroela Qu!etica al egrt10 tue Hlloloudo como probable en 

7 pacle11tea ( 351') qua a eu vez contaban con loe slgu1ent11 dlagndstlcoe de 1-
gruo a¡;re¡:adoa (Tabla 9), 

11- de 

1 

2 

4 
11 
13 

17 

18 

e.isa 
!leo lleconial 
lleumopat!a :rfolca 
!lroncone\l!!lon(a 
lironconeur.ionfa 

!loo Meconial 
lironconaurion!a 
~nr. de Hi roch•pruy 

Sl promedio de aobrovida do los pacientee ruo en al grupo •enor de l moa de 

'' 2 dfae: en el de 1 a 12 meo'" da lA. 3 díaa y en al ~e mayor de 12 meae~ fue 
de 540 d fae ( TablK 10) 
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Tabla lO 

~BCl!~j¡lO 11E SQllREVIJlA 

l.&,le EDAD EDAD N.Ld1 EDAD EDAD N:.do EDAD EDAD mo ¡NCRE§O !!!!ERT§ C~§Q ¡Ncíl¡¡~o !IJmRTj¡ CA~O l!Gl!E~O MU~RTE 

o -- ll l - 111 ~l~H 
l '6h1 l,d. PJI 811 1117d. 3•511 'ª'" 6 7d. f!d. 4 711 7115d. 11 taBll 4a8M 

7 lOd, lOd, 5 511lld. Slll6d. 

l~ ld. 2d. B 411l5d. 4M26d. 

12 fld. Bd. 9 21125d. 2112Bd. 

13 ld, 5d. l4 4117d. 4117d. 

l' Bd. 16d. 17 ólll6d, 91!15d. 

J.6 9d. lld. 20 211l5d. 31\lOd. 

18 ld. 2d. 

19 ld. 5d. 

EDAD X SOBREVIDA13,2d. EDAD X SOBí<EVIDA:lB,,d, EDAD· X SOBHEVIDA: 540d, 

Electro11toe en eudor fUoron reaHzadoe •n 4 caeos de paci•ntoe con oospecha 
diaendetica de fibroeh Qu{stica de loe cualee ! fueron poei tivoo y oe con
firma el dlaendetico preMrtem 'I el ctro fue un falso ne¡¡ativo (Tabla 6). 
En nin3dn caso ae eetudid el 1 {quido duodenal para an(lieia de enzimas pan-o"~ 

cro,ticae, 
nespocto a los hemocultivos 1olamente ruoron tomatloe en 8 pnctontu,eiondo 

6 negativoe 'I 2 poeitivoe uno para ~al::ionella 'I otro para E.Coli mh Peeudom~ 
U!., 

Cultivo de broncoaepiracidn fUe realizado en 4 paclentoe elendo el glrmen m4e 
frecuento Peeudomona Aerueinoea ( 3 paclen tao), seguido de Klebeiella Pneumoniae 
1 E.Coli (2 pacientee)(Tabla 6). 
coproc\lltivo1 ee realizaron en ó pacionte11 r1ienao positivo aolo en uno Ue :1!:1 

ello1 al inrormarae Salmonella m4e E.Coli, 

copropare1itoocd~icoe fueron realizados en 4 pacientes con r•euHadoe negat1-
voe. 

!'lle 1oep1chada la enfermedad en 9 paclentee (45:Cl (Tabla 6),Sin ambargo 'IB 18 

.. nc1nn6 c¡ue el dlaendetico de Plbrosis Qu!etica fi¡¡urabs como dla¡;ndstico de 

egroeo en •olo 7 paclont ee ( 35") • 
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PUeron correlac1onedoe loe 20 pacientH con loe HPl&lam1entoa de la Tabla 4 

•laborandoee en eata Corea una correlac16n respecto a que e1 al~oe pac1en4-

he hubieaon ""'er1tado un an«lia1a de electrolitoe en eudor (Tabla ll),encon

trandoH un ndaero de 11 pacientes en loa c¡ue no ee practicd el estudio a pe

ear de eetar lndicado,aúnque en 5 do estos rue eoepechada la enrermedad.En 

loe 4 pac1entee reetantee el dla¡;nóetico rue eoepachado 'I ee loa realizd el 

Htudio. 

'fabla 11 

ALGU~AS rn~ICACIONE3 P.\llA Hl::ALlZAR ELr:CTROl.ITOS El: SUDOR. 
CORRELQCIU~l r.o~ l::L GRIJPQ ~E p,~c::::.::.n.s GC?l DIAG!:OSTICO DE F!HROSIS 9UISTIC:A 

u:oICAl.!ICt:!:!S N.:. DI:: CASO EL:::CT ROLITOS SOSPECHA 
E~ SUDUH DI ~G:WST! C~ 

• P•eudomonae Aeru¡¡inoee 
en e e puto B Sl SI 

11 SI SI 

17 SI ,SI 

.AH• o Enfermodad Pul~o 
ner Obetructi va Crdnica 11 SI llI 

2 110 31 
• Int1cclon1• Reopiratorlao 
Recurrente11 2 Nü SI 

4 SI n 
B SI SI 

11 SI SI 

20 NO NO 

.Bron:¡u11:ctaslae 11 SI SI 

,Bronconoumon!a Eot11ril2 
coccica ll SI 111 

.Ileo !'.econ1a1 l NO SI 

7 NO 110 

l' NO llI 

19 "º SI 

.Hlponatromla, :!O NO NO 

6 NO 110 

9 NO 110 
10 NO 110 

11 SI SI 

l' NCi SI 
14 NO NO 
18 110 SI 
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4-P• toloata 

El eetudio anatoaopatolóeico efectuado en loa 20 pacientes re.,eló al'ecoión 

de loe s1gu1antea drganoe (Tabla 12) 

TOTAL DE CRr.ANOS AFECTADOS 

QRCANOS N.l. de Ptea, -,Ptlncreae 20 100 

,Pulmón 19 95 
.Traquna 17 85 
,Ht¡¡ado 16 80 

.inteatino Dtlgado 14 70 

, Clandu1aa Sal! válea 12 60 

• Duodeno 7 35 
,Intestino Grueso 7 35 
,Aparato Genital 10 

LH lesiones pancre~ttcas fueron clasificadas en Leaidn Inicial o Leve,Lesión 

l~ttl'Olodla y Lesión Avanzada (Tabla 13), 

LESIOS~S PA:'!C~EATICAS EH LA FlBROSIS ~UISTICA 
~CllilELACION CCll LA EpAD_=---.,.=-

LZ!l!C?: º-=-1J1 L::...Uli .lllH.._ 

, r:IICIAL 
• INT~RMf.DI ,\ 

·AVA:IZADA 

8 

l 

o 
5 

' 

o 
o 
2 

Laa loeionoe i!ep~ticu,Inteattnalee y Pulmonares se oncuentran detalladas en 

lae Tablas 14 , 15 'I 16 respectl vamon te • 

.. r..bln 14 
LESIUNJ;S HEPATICAS E?: LA Pl}'R0;.;15 

CORR¡;¡,;crn~1_.,,,cu!;'N"-"L~A,.,~,..:o..,A'?D=--=--
LE:j !OllES !L:..lJ1 ~ ?12!-: 

'lUISTICA 

.CIHROSIS DILIAR FOCAL l O O 

, PIBilO~IS POHTAL 2 2 l 

.CQLESTASIS 
I:ITSAHEPATICA o 

.ECTASIA DP. CO~IDUCTOS 2 

• ESTEATOSIS 3 
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LESI t:lfi:S DEL INTESTINO DELO A DO Y DllUDENO 
CORRELACION CON LA EDAD 

~------~L~E~S~IO~N~E~S___ º-=-1!1 L::....li!1 ~>~1~211"'-------
INTESTISO .. ,. ,.IL!-;0 MECONIAL 3 O O 

DELGADO ,OLANDULAS DILATADAS 5 4 2 

• f!:ELULAS CALICIFORMES l O O 

DUODE::o ........ OLA~DULAS DILATADAS l o o 

Tabla 16 

• HIPERPLASIA DE OLA:! 
DULAS DE dRU:IErt l l 

LESIONES PUIJl.Ut:AR'-S E:i LA fI~ROSIS QUISTICA 
_____ ----1'-Q.IJ.!l~IcN ~cu LA_'~.;n?A~D,,._--=.,.,,.....,......,,,,.... 
L~Sict:¡.;s ~ L::....!.í1!! tlfil[ 

.BROHCOHEUMOHIA 4 5 2 

• J::NFISEllA 

.ABSCESOS o 

.!lROt:'.llfl.!:CTñSIAS l 

.ATOL!:CTASIA l 

.TAPON DE !'!OCO 2 

.HIPERPLASIA Y DILATA~!Q;¡ 
;JE OLANDULAS Y COllDUCTOS 

, fil!RCSIS PERIDRC~·JUIAL o 
• BrtC:;~UITIS o 
.Bu~i;;.u10.:.ITIS 

.Y,J:;TñPLSIA i::sc.;;·;vsA o 
• Nl::.;l<OSIS DE PAnz::~t:t;.\A 

4 
2 

l 

2 

2 

3 
2 

l 

l 

o 

l 

O· 
l 

o 
o 

o 
o 
o 
o 
o 
o 

En la Tabla 17 se ~reeenta una correlación entre el t!po de leeidn panore&tica 
y el oompror1iao •n e808 paciente• de h!¡;ado, lnte8tir.o del¡:ado y pulodn. 

Tabln 17 
COKR~ACIC!; ;JE Lr;SlvhC.S p,·~~:CP.EA:::~S ~C.!: 

LE31C!!ES E ~1-:~J'J n~~sTn:o 1 Pl:U;at-. 
P.\liCREAS -1H 0-1211 )121: HIOADO l:ITESTI!IO ~U~:~ON 

~ ------- C,Jl,t'., f.P. I.~ •• G.P. BNH A1!JCE90~ BT~SI6• 

IllICIAL a o o o l 2 4 3 o o 
I!!TE?.Mi::DIA l 5 o 1 3 6 l ' AVA~ZA!>A 1 ' o J o 4 2 1 1 
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In un total de 9 pacientes ae realizaron cultivos pulmonar11 poet••o,rtea y 

•l geiwen 8'1 trecutnteHnte aislado fue &.Coli,en segundo lugar P11udoaona 
Atruginoea '1 en tercer lugar Eetafilococo, en 7, 4 y 2 pac1entee respectivamen
tt.OtrCJe g'rmenoe aislado• fueron Serratia,Enterobacter y Aleal!geneo Fecali•· 
La cauea de auert• eolo fue registrada en 10 paclentu,eiendo laa de frecuen 
tea aeptieemia e inauficiencia reo pi ratoria con 3 casos cada una, adem'• se 
inforad un caso aocundario a lasldn cardlopulmonar,on otro per1tonlt1• y bron 
conoWlonfa abaedada en el restante. 
La correlacl6n clinicop1\toldgica presentada en ln siguiente tabla (Tabla 181 

H hace en base 1.l dia¡:ndstico de ingreso y loe hallazgoe anatomopatoldg1coe. 

Tabla 18 
l!._llü. LJ.i LI• bWIAL... IJIWl!L_ llW!I- u!N'""""'---
U Sd • ü'JCUJ. 111JUTlfA SUC!JfIY.\ IROllCOIDlllOHU.. 

'" •• lllCUL W~&JtlfA OU.t;JU:tT1C4 lllPllln&SU tE Ctl 
WC1'05,'tl'Cr;¡tn..U 
cu1.:u1.1111us, ,. . UlCUJ, EmRJ1'J5 ··- tl1UDI..\ • 

'UtC'CJO.t.\ 
104 um:ai. ~t~rirA >olOW. RCa<ilU. 

10 " . Jlltl.U. tt.J.:O 
l'\tCl/lllil 

-'UC~.:ltlfA 111'.lllCOll11'CMIA .. .. !HICJ.U. lfCltl4lo COJllJ.UlYO Ull'.AWlt.U, 

" .. u11.:u.i. tt.r.;o· SU1:t::.3tl'f4 lltOIC<IJIUlU1IU 
)lk,1,.'0kJU. •Rl:lt1Q1Hot.tru 

fAl'U» ltUCQ, 
l 11111 l/1 • llíl~:AL .:11.IUE..o'Hfl ::IUGl..:itlV• Afl.l.l!C'tUI,, 

" .. uittrtn:ou JU:U a1.u:11u.:t?IC4111h.llCL.rt:illOWr.t 
1t.::.;01u.u. d#1.1t:uu.~"TUl.ta. 

711 • U.-ttllU.OU lliJJllAJ, :IW::JtlVA 6Jtl..llt..'.L.~t\lllOIU 
rioffV.:t1' tUJH, 
tnrwu 
4Ttl.L;'UJh 
HJPUt1.UlAC1..Uf· 
ZilU..:l,::U/fDl.IC?O,, 

" 4'!.1.54 . .UTIJttEDU, .;l!.lilt.'Jl'ZU. PU.Cllllltl!:I. il:NHC;.111W1t.Jll4 
n1111a.su l'!1U11r. 2"2,. JllTliilU.llU. 3\lil.:S1lU .:t.:C~tl'Oi u .. ~.i:~~:.:utt ... lrJA 
t:,ilSUfA 
Oih,,.,.;uu.:tuus. 

"'"' . ,1ru11u:uu . n:uuu 
u.n:.:.::u.M 

S'JGIJUV.t b.1u.IC.)L\.~L.J.U, 

" ZM1~111 . lJi.:1.'fll;lU J~.mmu .iL.U&StU'A l.,c.;:.CIXJ?\lllt.MlA 
1.::iS.:uas 
lit.ll~:::!U 
1tlh.1t~1.J~Lll1J 
'.tfO'LAJU UCl• 
lt\Ñ,,1Utl.:i<l't.o4,;J4 
Jl.A.l.DVl.U,;:::w:vc. 

11 1•111 • 4VAltUIJA JIJUU?l'U :iUWO:,:!J:flU aHo•c1J~~..,.11~11r .. 
1111.Jl.,IDltl.":o\JlAS, 

n "tUd . lYHU.:14 ~Tl¡¡lfU ecwi;a:srno e111ii.to•r .. 11rai1 
Urt:.:.:lOJA Hlrt.:UZ.4JU ~U.J-

WLAJ,caraucros. 

" .. . A>'4llUflA si,;cr.:nir .. llJAC.IOSTlt4 l.!:1."M.i4 
U./"I :;.E K'CO, 

l•S. . AU.!l¿A.P..\ JU.~~UI\ .,av;.1.)Jl,;4 UfJ:ifJl:A, 

"'114 . Ai'dZ,lL)j " ...... CUQIWflC.4 4U&.,; .. 'tA.sU. 
tlitUUIA 
'Z',1,1t.l~)l1,1;::0, 

111 • AY.\lll.AllA SllGCUJYA ~i,;;urrn DYUIJl.o\ 
flW~OU;tts~ 
tuu• ::t MOCO. 

,.,J.C,11'1AIHt'tUA<.:If.IH4:1 IUUMll1bTE~t::1tl.l3, 

~.l.1JtAlllrt:~U.:lc.ilf" 11;;:S)'JJt.\?Ot1lA,i, 
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ANALISIS 

La cifra de 0,46!1 obtenida como lnmtdencia de Fibrosis Qu!atica en autopsias 

del Hoepltal Inrantll de Mhlco por ~•dlo de eete trabajo mueetra valoree ln

hniedlos respecto a lo informa:lo en otraa eerlee lntinoamerlcanas:del 0.287' 

al 0.64" para Cuatemala y Mhico resp•ctlvamente(15,l7),Corralla y cola, 

Hnclonan una !.ncldoncla del 0,98:' en una oerie de 326() pacientes en 10 aftoa 

(17).Estaa citrae r.ontraetan con las inforHdas en series norteamericana• 

donde ne mencionan incldenciae del 2 al 4"( 17), lo que probablemente obedezca 

a ur. .;rupo 6tnico caucáeico nAe nunoroeo en esta ~l tima re¡¡l6n. 

Reepecto al sexo •• observ6 un predonlr.io masculino lo que osta de acuerdo a 
lo infor::iado por Danks(22) y de Martel('l), lo que vn 'en contra de lo olaslca

mente aceptado en cuanto q•1e no hay predooinlo do uno u otro nexo(B,13). 

Corrella y col s. ,en estudios erectua,.ioe en autopRias tambien 1ncontraron pre

dominio del Hxo onoculino.Y.encionandoee que este hallazgo u de elgnifioan

cla d11conoclda(17), 

La maior!a de loa pncie ntee fueron reclen nacidos o lactan tea eienao la edad 

mblma 4a,flll lo que ta.•blen fuo d•ecrl\o en el trabnjo de Corrella(l7),qu1en 

relaciona eete hallaz¡¡o a la dlrtcuHo:I dle¡;n6etlca en paises eubdoearrolla

doa 1 que a eu vez podr!a estar or. relacldn a quo siendo la primera causa de 

.. uerte la infecoldn en estos paiaoe aetoa nl!loa sedar. do auceptlblee a 

ellart,111vandoloB rndo rai'ldarnente a la :111nrte, 
' En el ¡;rupo de paclcn,os ""ludiados encontru:oa que :iresentan un O:' dn ante-

codo::toa fa<ll!nror. pua Flbrool3 Quhllca d!a¡¡noet!c~1~,pero exl•te un ~~( 

dn pacion:.es con !:\nt'?cC>1ent.es fa:iil!aroa sucoFt\vna lo 'lue cnntra~ln con lau 

ci!":-a: in~or:tndas l!n ln !itoratur:i q e o cilan er.t.re el ll.;~ 'J el 45,5,t, (9, 

65),lo c¡u(l neo hnbla:-fa del ;>'leo cont'':t,te:ito riue or.'1ro eeta c'1rcr!'lednc! exis

te. 

Aau::iicr.d.:> que la : .. ibrl'):io ~ufeUco. os '.lnn l!r.for:odad hered!taria,de'orr!a 

olnU: en :~e 1·e~1atro" do ~·n~tlr.a el dato de ee¡;ul:::ion•,o rulllar de to

dos eetos pa-:l~r.tcn,nn ohetante eol:> :ontacos con el. ar.ilints rle 3 ca(loa 

a11n'1,U& en ellos no ee riunr:iona ei h•lbo ee{;'Ji~ient~ ramiliar,poro u:10 de ea

toa cnroa rae Mnoaldo ::o por Fl!tro:lo Qu!stlca •lno ror anomal!a rto Plorre

Robln. 

liO f;.:.e po!=i!lle q trl'.\'-?.'~ c,!u BB._e t.rsbaJo deturr1ir.ar el e,rupO tH:1ico do loP va• 

ciente• ya q'Je no co??nta fi:r. lon oxpodlenr.oa. 
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Llua la at1ncidn del an411•1B d• la tabla 6 '1 7 que fueron laa mant'teotac19. 

1111 eaatro1ntuUnalu lu m.io rrecuentH 6°" "/ oolo 7 paciente consulta

ron por problemu reo~iratorloo siendo loa caaos ml:rtos loo menos frecuentu 

con un 5" , lo que no eota de acuerdo con lo intonnado en la l1 teratura,m'8 

adn el tenemos en cuenta que no ee la diarrea eir.o el vómito la cantreataci6t 

gastrointestinal m'• frecuente en nueetroe caso e.La presencia de vd•l to en 

5 caeoe eata relacionado a síndrome de obstruccidn intestinal y en 4 caeos 

ae encuentra asociado a eepticemie. lo que noe habla del mal eetadc aeneral 

do cateo pacien~ee y de lo dificil de dia¡¡noattcar la enfermedad en eote.e 

c~r~icionos ya quo aparente".'nento lil enfermedad se !'fesenta en fonnR br11,,ca 
llevando al paciente a una ere.vedad extrema produciondooe el deceso a loe P!! 

coe dCae de ir.¡¡reoado como se ob•erva del an4l\ale de la Tabla 10, 

M o!ntomatolocía pulmonar se preeento en el 35" de loe paciente• (?. caeo• 
con Ríntomaa m!x~oe), lenien~o todos loe pac!entea arriba de 2~ de edad con 

aolo un caeo a la edad do ld,, lo que decueotre. que el compromleo pubonar 
111 tr.cr'l~enta en ror:na progresiva y que son raras e11tas nar.ifostadonoe en 
e~ ¡:or!o"o r.eona!al (Tabla 6), 

El ~!agnfotico do ln¡;reso con el quo máa ae confundlo la Fibro11e Qú!atina 

f'Jc ~" oepUcemia. ex! nttendo roen •nteral en 6 caace y pulm.onar en 3 y en 
1 pacten~e r.o se ~enclcna nl ~n el cotivo de coneulta ni en el dtacn6e!ico 

de ln¡;reso el probablo or!.;en d• la lnfecol6n, lle.:nRndo la atención quo el 

eoeundo diu~n6ct.!on máo frocuentemerite ser.alado es la deanutrlci6n, esto 111-
tiM en lactant•o.~:a :uy dificil aoepccha• la F!broe!n Qu!otica en paclent81 

co,Uc#."tcoa '¡ do•n•J\rldos en nuestro modio dalo que la• patolo¡!as ::;de fro

c·¡,·:::oP ern l~c Lnrecclooan )Dr lo q•JO qul!aR ol 1lr.lco dato que no• po~r!a 

,qldar cerfan loR antecode"tts fani~iares as( oomo la=tbi4n loo porsor.alee 

... ~r:-, oc observa on la Tabla 6. 
!:~ C"!~.;::~dct!.co de P!Crcais Quínticn. !'1.1e !'lcncionado nl oereso como prnbable 
en 7 paciun~o• ~ero eo 9 rne so ar.echada ( 4~¡:) lo t¡ue guarda una re1acl6n 

cor. el 42~ Internado on ln serla de flamircz llay .. na(l') lo que apoyada la 

dificultad 11acn6atlce. qu• extato. 
En un cnso la on!e:-::i::dad ruo sosJ)eChnda poro no Ae oencicno en el dlner.deti
co de eereoo probablemor.te por que la cifra de cloro en eudor f•ie de llmEq/l 

(Caso l!"'S), 

Obsor·1nndo la Tabla 6 )' co:npurando loo caeos en lo• que ei se sospecha Fi

broole ~u!t:lca r.on los quo no se soapech6, ne puede e.preciar iue •1 bion el 
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aoUvo de conaulta fue aimllar en aaboe grupos no lo fueron loa antecedente• 

taaiUaraa ya que estos ruaron poeltivoa en 7 de l~• 9 casos aoapechadoe con 

tra 4 caso• con anteceder.tea ta.mlliarea poaltlvoa de los ll pacientes no BO!! 

pechadoa,lo que quizás esto noe indicaría que estos antecedentes ei fueron 

tomados en cuenta. 

oa lna cultivoP. 1P bror;i:oaep1raci6n eo infomo como mila frecuer.te la Peoudo

mona Aeruginoea, seeuf.do de Klobsiclla Pneur.ioniaa y E.Colit llo.mand" la aten

ci6n que no se aield en ningi.b caso Eatnfilococo Aureue,lo quP. guarda cierta 

sie:llitud er. lo que r1JepectR a la Pseudc!tonn Aorugi~oea con la literatura. 

Co!)ro~ara!'li 1 0JCO!'Jicoe f1.1e:-on roalizndos sola en 4 :--ac1~n1.es con rr.s· .• ltndoA 

necat.i•1os por lo 1?.ie lan pnr-aettosio on eEttc t.!T'J;'!O de ~acientee no enmnscarg 

rien ~l c!io.eriésttco d11 fibroein 1u!s•.1ca. 

oe los ~,, !lar.ior.tee, 11 ~·..:~ienen a-nerlt'\rio la ,rnctica 1e eluctroliton en eu

.;!or de n:'.lerc!o n ln Ta~l 1. 11 ;¡ de epta forM.i. loe 6 pacientes t¡ue no r.1rnntnn 

co:'I 1&. AoPricch11 i:ln la en "Pr~c:dad l'!B lJCt!rínn haber beneficiado al ser eolici

ta..!o el ror:ee!rnndi~nto cct•htio. 

A peaar que lae manifeetacionee clínicas de afección del aparato reepiratoric 

estuvieron presente en solo 8 pacientes que en su mayor!o correspondían al 

período da edad •uperlor a un me•,desde el punto de vista anatomopatol6s!co 

loa hallazgo• aon aorprendentaa ya que da loa 20 pacientes 19 tenían afecci6n 

del apara to re epi ra torio, do e tacando en loe 3 caso e de ileo meconial diagnos

ticado por patología y loa doa por clru¡;!a las aieuientea lulon•n pulmonar•• 

en 3 pacientes bronconeumonfa,agregandoee a doe de ollao bronquloctaoias y a 

uno de esto21 dos últimon tapón de moco bronquial,en los.dos rt:etantae uno ne

crosia pulmonar y el otro atelectaoia. 

Ea to no ea ta de acuerdo a lo informado en la 11 teratura,ya que se refiere qun 

loe nlftoe con ileo moconial presentan pulmones morfologicamente normaleal 32-

38) y que laE lesiones hietoldeicae que oe suelon encontrar aon hiperplasia 

1 obatrucc16n de Glandulas mucoeas de .;randas oronquioa\ 36-39) .Aal tambi&n 

esta reforido que lan lueioneB pulcionaree ae agravan con el paso de loo aftoo, 

pero ee evidente que ha:t niifoa que ya nacen muy compromet1doa,al1nque uno de 

loa niftoa que supera loa l2M de edad ( 3a51) la loai6n qua presentaba era en

fieema, no obstante el otro de laBM sus lesiones eran bronconeumonía y bron

quiectaaia1:J.LOe n1i'too que correepona!an al período de l-12M presentaron el 

mayor r.-ll!lcro de lesiones parenqulC'latoeas y bronquiales lo que demuestra mayor 

nd.cero de lafecc1ones recurrentes. 
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Por lo tanto ei bien cllnicuente loe nlnoe no presentan síntomae reeplrato

rioo,anatomopatologlcamente loe p\llJlones pueden estar muy afectados, lo que 

despierta gran preocupacidn ya que son eetae afecciones las que agravan el 

pron6etlco en eeto1 paclentH y de no ner advertida• t tratadas aumentan a~n 

mis el riengo en ellon. 

La afección pancreática en este grupo de pacientes estudiados presento una 

aiotribución de acuerdo a su hietoria natural que esta en relación con lo in

formado ya que loe leaior.ee iniciales o tempranas fueron las rul.::o numerosas y 

eeto se debe a que el mayor niimero de pacientes correepond!a al per!odo de 

edad comprendido entre 0-lH.No obstante 2 pacientes que correepond!an a ieual 

grupo etario presentaron: uno, leeidn intermedia y otro, avanzada; pero ea de de.!! 

tacar que el mayor m1:noro do pacientes con leeidn intermedia correspondía a 

la edad do l-l2M y de loo pacientee con lesión avanzada 3 correspondían a I

gual período y 2 euperaban loe l2M de edad. 

Tomando en cuenta el moti va de coneul ta y el diB.Bnóstic"o de ingreso ee pres e!! 

taron 4 pacientes con cuadro gastroent.eral al momento del inereeo {cBoon: 6,9, 

15 y l7Jde loo cualen aolo el caao 17 tenía antecedentes da dlnrroa a repetl

cidn además de dcenutrici6n y solo fue en este dando se encentro leeidn avan

zada ya .. que loa otron 3 caeos preeentaron lael6n inloial (caaoe10 115) e lnter 

11edia \caeo:9). 

Ranpecto a loe caeos con dlnen6atlco de desnutrición (caooe:2,5,B,9,ll,14,17, 

20),lao leeionea eran de intermedias a avanzadae,contando con el antecedente 

de cuadro e dia rreicoe provioa los caeos 21 5 y 17, todos loa cual e e tenían le

aidn pancreática a.vanzada,lo que nos habla de la caracterietica progresiva 

de la onformedad. 

Leaionee hep,ticae ae proeontaron en 16 pacientea de los que 6 presentaban 

leai6n dingn6etica (caeos: 3, 5, 13,14, 16, 18) y el reo to lesiones eugoet1vae. 

Lae leaionea diagndetice.e fueron:en l paciente cirroeia biliar focal {caso 

13) do ld de edad y en los 5 restantes fibroeia portal correspondiendo 2 a 

la edad de l y 9 d!an y loe re•tanto 4Ml5d,5Mlld y 3a5K.8olo 2 paciente• pre

sentaban ictericia y uno de elloe diagn6et1CO ae ingreno de COH hepaticO ae

CUOdario a hepatitis viral,los otros no presentaban o.atoe sugestivos do afec
cci6n hepática. 

Si bien se sabe que entre el 2 al B:' de pacier.tes cursan con manifestacionee 

cllnicna de cirrooie hepáuca tambltln en conocido que entre el 9 y el 25" de 

lan autopoiaa refieren cirronlo(l9-32,43-44),t;n nuestra caoulstica nir.glln pa

ciente presento mani feetacionee clínicas de eet.e tipo de afecc16n hepatica y 
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par eetudia an4toaapatol6gico la cirroaia biliar focal ae presento en el 5~ dt 
lo• caeoe lo que 18 inferior a lo deacri\o en la literatura. 

En el prestnte eetudio si se de80atro &l iBWll que en atrae publicaciones una 

gran cantidao de pacientee coo bipao graao (45")· 
Rtspecto a loa cultivoe puloonana poat-toort• llua la atención que el orga

nino ='- frecuent.,,ente aialado f'ue l.Coll lo que asta en deaacuerdo con lo 
informado. 

La cauu de muerte registrad& aolo en la aitad de nueatroe pacientes no muoa
tra un pradooinio de ineuficienci& reapiratoria J& que ocupa igual nolm1ro de 
paoienhe que la eepele lo qua aolo eugiere la aovara evolución di loa probl! 
aae reapiratorioe y al mal estado general que llegan aetoe pacientes, 
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~ONCLOSIONES 

1-Para conocer la incidencia real de la l'ibroeia Quíatlca en Mblco ae nece
eita de un estudio proepectivo,La t6cnlca de trlpalna lnmunorreactiva aeria 

ur.:1 poolbllldad a considerar. 

2-Cuando ea tenga una Incidencia del padecimiento ae podr4 saber si la prueba 
de electroll toe en sudor podrá convertirse en prioridad en el aiatema de sa
lud de loo paieaa eubdeoarrolladoe con alto índice de infecciones, 

:}-Debe incluiree en todo expediente clínico el grupo ~tnlco,ya que en padeci

mientos como eetoa contribuir!a a un mayor conocimiento de la enfermedad. 

4-Ante un paciente con cuedrce infeccioaoa a rapeticldn la historia familiar 
p:.~~~~va o oU{leotiva eyudar1a en el din6ndat!co de Plbroei• uuíot!ca. 

5-1:~ D\'~t:cnte que ae debe pensar en la enfermedad para poder diagnosticarla 

debido a laa caprichoena formaa en que ee nos preeonta;md.s alin en nueetros 

paiaeo oubdeoarrolladoo en c!onde la infección y la deonutr!cidn son tan fre
cuenteo,pcr le que as sugiero la practica de electrolltcs en audor en todo 
paciente que oe encuentro dontro del grupo de rleogc para conseguir el ma
;¡or ml.morc de dlagndsticos posiblea, 

6-En el grupo de recien nacidco a vecea,aunque la enfermedad sea aoepochada 
no eo posible confiraarlo a traveo del eotudlc de electrolitoo en sudor por 
le que debard repetirse la prueba paoado el primer mea de vida, 

7-Todo paciente que fallece con una enfermedad hereditaria uerita un aegui
m!entc tamiliar ya que el prcbloca ne termina con au muerte. 
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