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RERSUMEN

Moreno. M UM, Ordéfiez S.A. MANIFESTACIONES GASTROINTESINALES POR IMAGEN DE
LOS PACIENTES CON FIBROSIS QUISTICA DEL SERVICO DE GASTROPEDIATRIA DEL
HOSPITAL GENERAL DR. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA DURANTE EL ANO 2002.
instituto Mexicano del Seguro Social. Hospital General C.M.N. Dr. Gaudencio Gonzalez Garza
“La Raza". Departamento de Radiodiagndstico y Departamento de Gastropediatria.

La fibrosis quistica (FQ) o mucovisidosis es una enfermedad autosdmica recesiva
comiun y grave, que ocurre en aproximadamente uno por cada 25,000 nacidos vivos (1).
Aun cuando la triada clinica clasica de 1a FQ comprende la enfermedad pulmonar, de las
glandulas sudoriparas y del pancreas, esta afi i6n es en reali multisistémica con
efectos patolégicos en una amplia gama de dérganos que poseen tejido epitelial que
incluye el tracto gastrointestinal.

Alrededor del 85% de los pacientes presentan insuficiencia exocrina pancreatica, que
incluyen diferentes alteraciones di . Las manif es gastrointestinales mas
comunes de la FQ acorde a la edad son: ileo meconial (10-15%) por disfuncidn primaria
de la secrecion de) epitelio intestinal (2,3) y colestasis neonatal en el recién nacido. (6)
Entre los 2 a 12 anos de edad la malabsorcion, reflujo gastroesofagico, invaginacion
recurrente, vdlvulos, prolapso rectal, enfermedad hepatica de causa desconocida;
hipertension portal, diarrea crénica, obstruccidon intestinal distal, pancreatitis recurrente,
hepatomegalia, cirrosis biliar primaria, colelitiasis y desnutricién, y con mayor riesgo de
desarrollar carcinoma gastrointestinal en |la tercera década de la vida.(4,5.8)

MATERIAL Y METODOS

Se realizé una revisidn en forma retrospectiva de 30 casos de niffios con Fibrosis
quistica en control regular entre enero y agosto del 2002 del servicio de
Gastropediatria del Hospital Gral. C.M.N. La Raza, analizando a través de expedientes
clinicos y estudios de gabinete las principales manifestaciones gastrointestinales
asociadas.

RESULTADOS

1. La edad de presentaciéon al momento del diagnéstico de Fibrosis Quistica se
encontraba entre 2 meses y 5 aiflos con una media de 12.3 meses, una mediana de 6
meses y una moda de 24 meses, la desviacion estandar fue de 6 meses.

2. En relacion con la frecuencia por sexo, no observamos predominio, dado que 15
pacientes fueron del sexo femenino (50%), 15 pacientes del sexo masculino (50%).

3. Considerando los érganos digestivos afectados, encontramos que el higado fue la
viscera mas vinculada con la enfermedad, 14 pacientes (46.7%) manifestaron
esteatosis, ¥ de estos 8 (57.1%) la presentaron en forma leve, 4 (28.8%) en forma
moderada 2 (14.3%) en forma severa. En todos ellos el hallazgo comun fue la
hepatomegalia.

4. En orden decreciente de presentacion, el intestino delgado se vié afectado en 11
casos (36.7%), observandose signos radioldgicos de inflamacidn, con wmayor
frecuencia nivel duodenal afectado en e! 100% de los casos. Demdas se encontraron
hallazgos radiolégicos a través de transito intestinal de sindrome de malabsorcion
intestinal 4 pacientes (36.3%). Ulceras duodenales se presentaron en 2 casos
(18.2%).

5. Eséfago y estdmago ocuparon tercer sitio con af i6n en 4 ientes (13.3%),
manifestando enfermedad por reflujo gastro esofagico y sus complicaciones
especialmente de tipo inflamatorio. En dos de ellos el reflujo se clasificd como grado }
{50%) y en otros dos como grado 11 (50%).

6. El ileo meconial se identificd en 4 pacientes de la muestra (13.3%). o que
representa un porcentaje igual al de la afectacion del tubo digestivo superior.
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ANTECEDENTES CIENTIFICOS.

La Fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad gen ética que hace unos afos se
creia rara en nuestro medio, es un desorden multisistémico caracterizado por
infecciones de vias respiratorias recurrentes, enfermedad pulmonar obstructiva
progresiva e insuficiencia pancreatica con mal absorcién intestinal (1, 2). En la
actualidad el interés de Neumodlogos y Gastroenterdlogos, la disponibilidad de
iontoforesis y Gltimamente de diagnodstico molecular, han revelado que es una
patologia frecuente, y los estudios, que van en aumento, estan indicando su
verdadera prevalencia (3).

Es ila enfermedad hereditaria mas frecuente en la poblacion blanca de origen
Caucasico. Su prevalencia en nuestra poblacion es de 112.500 nacidos vivos, con
una incidencia de portadores de 1/25 (1, 2). Se hereda con un patréon autosdmico
recesivo. En el 10-15 % de los casos se manifiesta en el periodo neonatal
mediante ileo meconial, entre el 85-90 % aparece en diferentes etapas de la
infancia con todas las manifestaciones clinicas de la enfermedad y tan séloun 5 %
aparece tardiamente en estudios de esterilidad, en los varones, en forma de
agenesia de conductos deferentes (4).

Las manifestaciones pulmonares y gastrointestinales son las mas familiares para
el Pediatra, por frecuencia y porque, por o menos en nuestro medio, son las mas
buscadas y ensenadas. Sin embargo, algunos sintomas y signos que solo se
utilizan como antecedentes cuando se sospecha la entidad, o no se toman en
cuenta o simplemente no se investigan, pueden ser la unica evidencia de la
enfermedad ante una presentacion clinica, tan variada como lo es la mutacion del
gen. Entre éstos las manifestaciones digestivas como prolapso rectal, diarrea
crénica, pancreatitis, colelitiasis, cirrosis u otra forma de disfuncion hepatica (1).
Ademas el manejo interdisciplinario y un conocimiento mas profurndo de la
enfermedad, que ha incrementado expectativa de vida, han permitido que se
manifiesten sintomas y signos antes ausentes o poco evidentes (5).

El anormmal transporte del sodio en la superficie de las células epiteliales en los
tejidos de las gtandulas exodcrinas en las superficies mucosas, que se asocia con
alteraciones del transporte del agua condicionando secreciones anormalmente
viscosas en el tracto respiratorio, pancreas, tracto gastrointestinal, glandulas
sudoriparas y otros tejidos exocrinos (6, 7). La incrementada viscosidad de las
secreciones las hace dificil de aclarar.

La enfermedad se presenta con mayor frecuencia en blancos (1/3500), la
distribucion de la mutacion del gen GRTFQ varia de acuerdo a los antecedentes
del paciente, (ejem: origen europec). No existe reporte de variabilidad en cuanto a
la presentacion clinica entre las diferentes razas con el mismo genotipo. Estas
manifestaciones clinicas son similares en negros y blancos, excepto cuando un
estado nutricionat! deficiente exista en !los pacientes negros. Los pacientes negros
con FQ son mas jovenes, se diagnostican mas temprano y tienen un estado
nutricional y una funcion peor que los pacientes blancos con FQ (1, 8). Aunque no
se ha determinado un predominio, los hombres con FQ parecen ser menos
afectados que las mujeres con FQ. Las mujeres tienen mayor deterioro de la
funcion pulmonar y con mayor incidencia de muerte a temprana edad. Una idea
sugiere que la secrecion incrementada de hormonas relacionadas con la menarca
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puede interferir con los mecanismos de defensa del sistema inmune, lo cual
promueve el involucro pulmonar y del sistema inmune el cual es
fundamentalmente intacto en pacientes con FQ(1, 8). El promedio de edad del
diagnéstico es de 6-8 meses. Las manifestaciones clinicas pueden variar en los
pacientes segun la edad del paciente; por ejemplo: en neonatos se puede
presentar ileo meconial o raramente con otras manifestaciones como anasarca.
En pacientes menores de 1 afio, se puede presentar resfriado, tos y/o infecciones
respiratorias recurrentes y neumonia. Las manifestaciones gastrointestinales
pueden ser en forma de esteatorrea, retraso en el crecimiento o ambos. Los
pacientes diagnosticados en una etapa tardia en la infancia o en aduitos tienen
con mayor frecuencia de complicaciones y ocasionalmente se presentan con tos
crénica y produccion de esputo (1, 2, 9).

La edad promedio de supervivencia es de 30 afos la cual es significativarmente
mayor en hombres que en mujeres. La afectacion pulmonar es progresiva. Dentro
de las manifestaciones digestivas la hipertension portal ocasionalmente causa la
muerte por las varices esofagicas y sus complicaciones. El promedio de edad de
supervivencia en cada pais varia entre los 28 -32 afios en sajones y los 16 afios
los en Latinoameérica por insuficiencia respiratoria y cor pulmonale (1, 2, 9).

MANIFESTACIONES DIGESTIVAS

La presentacién clinica, edad del diagnéstico, la severidad de los sintomas y la
progresion de la enfermedad en los 6rganos que afecta es muy amplia. Las
complicaciones digestivas que pueden presentarse por la afectacion pancreatica
ya sea por insuficiencia de enzimas pancreaticas (90-95% ), dafo tisular que
condiciona diabetes mellitus en 8-12% en pacientes menores de 25 arios, y el
exceso en la administracion de enzimas exdgenas que dan como resultado
colonopatia fibrosante (10). Otras complicaciones intestinales como el ileo
meconial en el periodo neonatal en 12% de neonatos con FQ hasta sindrome de
obstruccién  intestinal  distal, prolapso rectal, Uulcera péptica y reflujo,
gastroesofagico. La afectacidn hepatica puede resultar en infiltracion grasa en 30-
60% de los pacientes, cirrosis biliar focal, cirrosis multinodular focal y asociacion
con hipertension portal (1, 11). La incidencia de colecistitis y litiasis vesicular es
mucho mayor en pacientes con fibrosis quistica que en otros individuos. Retrazo
en ia pubertad y reduccion de la fertilidad son otras complicaciones; la mayoria de
los hombres tienen azoospermia por agenesia de los vasos deferentes. En las
mujeres la fertilidad esta afectada probablemente en la mitad de ellas y muchos
embarazos con éxito se han reportado en mujeres con FQ (4).

1. ILEO MECONIAL

La deficiente degradacion de proteinas por la insuficiencia pancreatica(lP), asi
como la disminucion de bilis y de secrecidn pancreatica y la hidratacion incompleta
de las heces, al alterarse en la célula del epitelio intestinal, el flujo de cloro y con
este la salida de sodio yagua, provocan la precipitacion de los solutos y el bolo
fecal no solo se espesa, se toma viscoso, adherente y termina por obstruir la luz a
nive! del ileon terminal, formandose un molde que se extiende proximalmente,
dando dilatacion del intestino delgado proximal, la que se demuestra en Ia
radiografia simple de abdomen (12). En el enema baritado se observa un colon
hipoplasico que no se distiende con el paso del medio de contraste y que después
de superar la valvula ileocecal, se encuentra el sitio de obstruccién con la masa de




meconio (1, 12). La ecografia puede revelar el sindrome in Juatero, con
polihidramnios adicional y la evolucidn hacia la perforacion intestinal con
calcificaciones intra- abdominales (1,11), pero lo usual es encontrar un neonato
con distension abdominal progresiva y vomito desde ias pocas horas de nacido.
Como complicaciones se presentan, peritonitis meconial como resultado de una
zona de isquemia y perforacion dada por la masa de meconio que, ademas, puede
servir de apoyo para_ ocasionar, volvulos e invaginaciones. La impactacién del
meconio., ocasionar isquemia, puede no llegar a la perforacion y entonces
provocar detencion del desarrollo intestinal con la aparicion de atresias ileales (1,
12). El denominado sindrome de tapéon de meconio, con obstruccién parcial,
aparece cuando la masa meconial se localiza distaimente, a nivel del colon.
Estadisticamente es menos especifico como indicador de FQ que el ileal que
alcanza el 30% (12). El tratamiento tiene gor objeto lograrla disolucion del tapon,
con medio de contraste yodado hidrosoluble e isoosmolar, pero si fallan o estan
contraindicados por la evolucién del cuadro se debe proceder al tratamiento
quirdargico.

2. ICTERICIA NEONATAL COLESTASICA PROLONGADA

Son numerosas las causas de ictericia colestasica neonatal. Desde la atresia de
via biliar hasta las enfermedades metabdlicas. En este amplio espectro debe
contemplarse la FQ, puesto que se presenta hasta en un 38% de los nifios
afectados con la enfermedad (13). Puede estar asociada a cirrosis biliar focal
desde esta edad y la estenosis distal de! colédoco (14). Es debida al espesa
miento de las secreciones biliares que se resuelve frecuentemente entre los 3 a 4
meses. Por medio de la ecografia. podemos visualizar cierto grado de incremento
en la ecogenicidad hepatica, la bilis espesa en la vesicula biliar y cuando se
presenta, hasta dilatacion de la via biliar ya sea intra o extrahepatica (11).

3. NEUMATOSIS INTESTINAL

En raros casos, no mas alla de! 8% (15), puede verse en Rx simples de abdomen,
gas intramural en el colon, como se observa en los lactantes con enterocolitis
necrotizante, sin que hasta el momento se conozca la patogenia ni el significado.
Por lo observado, se asocia a enfermedad pulmonar severa y es signo de mal
prondstico para la neumopatia, sin que represente peligro de perforacion (1).

4. PROLAPSO RECTAL

Es uno de los signos clinicos menos buscados cuando se sospecha FQ, se
presenta en el 20% de los afectados, antes de los 2 anos de edad, por lo que
puede ser el signo que precede al diagndstico (16). Esta asociado a IP,
desaparece rapidamente con tratamiento de suplemento enzimatico y en algunos
pacientes se resuelve espontaneamente antes de los cuatro afios. En el cuadro de
prolapso rectal, que suele ocasionar mucha angustia en los padres, participan la
consistencia viscosa adherente y el volumen del bolo fecal, la pérdida de la grasa
peri rectal, que da el soporte al intestino distal, y tal vez el aumento de la presién
intraabdominal durante los periodos de tos en los nifios con compromiso pulmonar
(1). Ta! alteracion podemos llegar a observaria, aunque con dificultad, en un
estudio baritado del colon, cuando parte del recto se encuentra en situacion
inferior a la habitual (1).




5. REFLUJO GASTROESOFAGICO

Se ha evidenciado por estudios clinicos que los pacientes con FQ tienen, en
comparacion con poblacién general sana, una prevalencia aumentada de reflujo
gastroesofagico (RGE) patoldgico, hasta del 25% (17), y en nifios mayores
sintomaticos respiratorios, una incidencia de esofagitis severa del 76%,
documentada por endoscopia (18). Es probable que el RGE patolégico, la
esofagitis y hasta la estenosis, no hagan parte de la FQ y solo sean secundarios
ala sintomatologia pulmonar, que ocasiona desequilibrio de las presiones toraco -
abdominales, la persistencia de la tos que facilita el vomito, y el uso de
medicamentos tipo xantinas y beta adrenérgicos que relajan el esfinter esofagico
inferior, frecuentemente indicados en estos casos, que agravan o perpetian el
dano del esofago (9). Cuando se realiza un estudio de Serie Esdfago — gastro —
Duodenal (SEGD), podemos ver el paso de medio de contraste a través del
esfinter esofagico inferior hacia el esdfago en diferentes grados de severidad,
mismos que podemos clasificarlos en 5 categorias, siendo el | cuando el contenido
llega al tercio inferior del esofago, H si llega a nivel de la carina, {It al liegar a la
porcion cervical del esofago, 1V si llega a la faringe y V si existe una evidente
calasia del esfinter esofagico inferior (1).

6. INTESTINO

El hallazgo de proteina de conductancia transmembrana en los canales de cloro
de la membrana apical del enterocito, explica la presencia de un material mucoso
que dilata ductos y acciona las glandulas de Brunner en el duodeno. En el
apendice hay hiperplasia de las células caliciformes y acumulacién de moco
dentro de las criptas y en su lumen. Cambios, que no son sobresalientes, pero
suficientes para aclarar algunas manifestaciones clinicas. En un reporte de 3
casos de apendicitis en el neonato, dos se presentaron en nifios a quienes se les
comprobd FQ, ambos con peritonitis por perforacion (19). Durante un estudio de
transito intestinal es posible que podamos observar, a nivel de la mucosa
intestinal, irregularidades, floculacidon y segmentacién del bario por el proceso
inflamatorio cronico a ese nivel. Ocasionalmente zonas de estenosis por la
isquemia o bien atresia de segmentos. En una placa convencional podria
observarse dilacion de asas proximal al sitio de estenosis o atresia, sugerentes de
obstruccion media.

7. SINDROME DE OBSTRUCCION INTESTINAL DISTAL (SOID) y DOLOR
ABDOMINAL RECURRENTE

Es el equivalente en el nifo mayor o adolescente del ileo meconial del neonato.
Se presenta en el 20% de los afectados (20), por la impactacion del bolo fecal
voluminoso y adherente caracteristico, que obstruye a nivel del ileon terminal y
que al contrario del ileo meconial, se extiende distalmente. La dificultad para el
paso hacia el colon, desencadena dolor, distension abdominal y vomito cuando
ocasiona obstruccion completa, pero cuando es parcial e intermitente, que es lo
mas frecuente, el dolor pasa a ser un sintoma prominente y hace parte de! cuadro
de Dolor Abdominal Recurrente Organico, en el cual! generalmente no se
contempla la FQ como etiologia. En placa convencional de abdomen, la imagen de
obstruccion media, con dilatacion de asa proximales, edema interasa y algunas
veces una imagen radiopaca que corresponde al sitio de la obstruccion. En




estudios contrastados de transito intestinal, puede identificarse el sitio de la
obstruccion al detenerse el paso del medio de contraste. Ocasionalmente cuando
no existe obstruccidn y solamente se observa dilatacion de asas o colon, es ésta
la que condiciona la presencia del dolor.

8. CONSTIPACION

En el estudio y seguimiento del paciente con constipacion funcional crénica, en
general no se sospecha como etiologia la FQ, sobretodo en nifios mayores, y es
posible que en algunos casos de SOID, la dificultad de deposicion y el dolor
asociado, se traten sintomaticamente, lo cual puede funcionar temporalimente,
pero aleja el diagnéstico y tratamiento definitivo con enzimas pancreaticas. Al
contrario del SOID el bolo fecal compacto y viscoso, que se puede ubicar al
examen fisico o por Rx de abdomen, se localiza en el rectosigmoides y se
extiende proximalmente en la misma forma que cualquier paciente constipado (1,
9).

9. HIGADO

En la medida que se incrementa la expectativa de vida de los pacientes con FQ,
se evidencian los signos y sintomas de la afectacion de otros 6érganos y sistemas,
que no se diagnosticaban a menor edad. Es el caso de! sistema hepatobiliar, que
puede ser la primera manifestacion de FQ, en el 2% a 5% (21- 22), incluso con
estados tan avanzados como de cirrosis con edema, hipertension Portal y
sangrado digestivo por varices esofagicas. En algunos casos la ictericia neonatal
prolongada es la manifestacion transitoria del compromiso hepatico, que luego
desaparece y durante los primeros anos de la vida evoluciona en forma silenciosa,
por {a gran reserva funcional del higado, y solo se manifiesta en la adolescencia o
en la vida adufita. En otros casos comio lo hemos observado en nuestro Hospital, 1a
ictericia neonatal de tipo colestasico, se prolonga y la enfermedad hepatica es
evidente antes de los 4 meses de vida, como componente principal de la FQ con
hallazgos histopatologicos de fibrosis biliar focal (21-23).

En algunos casos de autopsia, cuando |la muerte ocurre por afectacion pulmonar,
sin sintomatologia hepatica, es frecuente encontrar esteatosis del higado que
puede ser masiva, como reflejo de la desnutricion, lesion reversible en la medida
del tratamiento de suplencia enzimatica y mejoria de! estado nutricional.

La patogenia se explica parcialmente por !la presencia de proteina reguladora de
conductancia transmembrana en los canales de cloruro del epitelio del canaliculo
biliar, cuya disfuncion conduce a Ila disminucidbn del contenido de agua y
electrolitos en la bilis y al cuadro clinico de colestasis, que se supone esta
presente desde el nacimiento en grado variable. Existen otros cuadros no del todo
explicados por la alteracion de la proteina reguladora, como son la cirrosis biliar
focal y la multilobudlillar (5). Ecograficamente sera evidente el incremento en la
ecogenicidad hepatica, en grado que van desde leve con un incremento leve que
da mayor ecogenicidad de la via biliar, moderado ain mas y severo cuando la
ecotextura hepatica es comparable con la ecogenicidad del diafragma sin lograr
identificarse en forma adecuada la via biliar (11).
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10. VIA BILIAR

La disminucidn del tamafio o la fibrosis de la wvesicula biliar, conduce
frecuentemente a diagnosticar “"ausencia de vesicula”, o a reportarla como
microvesicula en el ultrasonido. Una vesicula hipotréfica de paredes engrosadas y
frecuentemente desconectada del colédoco por obstruccion del cistico, suele
contener una bilis incolora y espesa (1). La litiasis biliar se encuentra
generaimente en los aduitos pero se han detectado en niffos de 3 afos (21). Al
parecer, en los pacientes con IP, la pérdida de sales biliares por heces, disminuye
su absorcion por el circuito entero-hepatico y esto aumenta en el hepatocito la
sintesis de una bilis rica en colesterol que estimula la formacidon de calculos.
Dichas alteraciones son facilmente identificables por ultrasonido, sin identificar la
vesicula o ésta es apenas perceptible, las imagenes ecogénicas con sombra
acustica posterior de diferentes tamarfios en relacion a los litos o ia bilis hipoecoica
por ser de contenido espeso (11).

A pesar de esto, 1os analisis espectroscopicos detectan la presencia de calculos
de sales calcicas de bilirrubinas. Complementario a los estudios para descartar
litiasis en éste grupo de pacientes, deben solicitarse imagenes contrastadas para
determinar en calibre del colédoco, ya que se ha reportado estenosis distal del
colédoco (21).

11. PANCREAS EXOCRINO

El pancreas corresponde a uno de los oOrganos blanco predilecto de la
enfermedad. Todos los pacientes con FQ tienen compromiso del pancreas
exocrino, aunque en forma variable. La gran mayoria (85%) de los afectados
cursan la enfermedad con insuficiencia pancreatica (1P), y se correlacionan con un
genotipo homocigoto para AF508. el 15% restante, son suficientes pancreaticos
(SP). Para éstos ultimos significa que a pesar de tener alteraciones histologicas
con concentraciones menores de enzimas, los niveles de secrecién pancreatica
son suficientes para realizar una digestion apropiada de los nutrientes, sin dar
esteatorrea, por lo menos en los primeros afios de evolucion de la enfermedad. En
la medida que los pacientes alcanzan la mayor edad, aparece el compromiso a
largo plazo con fibrosis progresiva que finalmente compromete las células de los
islotes, dando déficit hormonal y comportamiento de diabetes insulina dependiente
(1. 9. 10). Podemos, por medio det ultrasonido identificar los cambios estructurales
del pancreas cuando se encuentra afectado ya sea en forma aguda donde se
encontrara aumentado de tamano e hipoecoico, situacion que es dificil en éste tipo
de pacientes, pues generalmente se presentan con cambios cronico
caracterizados por contornos irregulares y ecogenicidad aumentada,
calcificaciones dispersas en el parénquima (11).

12. COLONOPA TIA FIBROSANTE

Hace un tiempo se describié en Inglaterra un grupo de pacientes afectados por FQ
que presentaban signos de dolor abdominal y/o constipacion, y obstruccién
intestinal, por la que fueron llevados a cirugia. Todas las piezas quirdrgicas
mostraban signos variables de fibrosis y algunas, de estenosis marcada. Entre las
hipodtesis elaboradas para explicar los hallazgos, una fue la administracién de
enzima de suplencia con un preparado que contenia una dosis mayor de lipasa,
entre 22 000~-25 000 unidades, que al llegar en las microtabletas completas al
colon y disolverse a éste nivel, ocasionaban cambios inflamatorios con posterior
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fibrosis. Sin embargo, otros reportes encontraron dosis variables de enzimas (24,
25) y en reportes de casos individuales se encontré la colonopatia en ausencia de
la administracion de enzimas (10). En un enema baritado podemos identificar la
presencia de zonas que no distienden en forma adecuada, zonas de disminuciéon
de calibre del colén, irregularidad del patrén mucoso (1).
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JUSTIFICACION.

La Fibrosis quistica es una enfermedad poco comun en la poblacion hispana (1:31
000 hbs) (9, 10). A pesar de ello, el Hospital General "Gaudencio Gonzélez Garza”
del CMN La Raza del IMSS, como centro de concentracidn de poblacidn infantil
derechohabiente, recibe la mayor parte de los casos nuevos de la zona norte y
centro del pais, para diagnéstico, control y tratamiento.

Al tratarse de una enfermedad con afectacidon multiorganica, requiere apoyo
multidisciplinario con personal capacitado en su reconocimiento y manejo.

La adecuada interpretacion de los estudios de laboratorio y gabinete como
auxiliares en el analisis de la enfermedad, dan como resultado un diagnéstico
certero y una adecuada evaluacién de 1a evolucion y posibles complicaciones.

Pretendemos mostrar a través de una serie de casos las manifestaciones
digestivas de la Fibrosis Quistica que tengan observancia a través de estudios de
imagen, y que sirvan como referencia en e} adiestramiento del personal que se ve
involucrado en el manejo de éste tipo de pacientes.




PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

La Fibrosis Quistica es una entidad que requiere atencion médica de tercer nivel,
principalmente en el terreno de diagndstico y terapeéutico.

Las manifestaciones digestivas de la fibrosis Quistica después de las de! tracto
respiratorio son las mas comunes en la evolucidn de la enfermedad. Resuitan del
involucro pancreatico (llevando a insuficiencia de enzimas pancreaticas), dafio
tisular pancreatico (llevando a diabetes mellitus en 8-12% de los pacientes
mayores de 25 afos) y excesiva administracion de enzimas pancreaticas
exogenas (resultado colonopatia fibrosante). Las complicaciones intestinales van
de un ileo meconial con complicaciones asociadas durante el periodo neonatal
(12% de los neonatos con Fibrosis Quistica) aun sindrome de obstruccion
intestinal distal, prolapso rectal, uUlcera péptica y reflujo gastroesofagico. E!
involucro hepatico puede resultar en un higado graso (30-60% de los pacientes),
cirrosis bifiar primaria, cirrosis biliar multinodular e hipertension portal asociada (1,

El conocimiento de la expresion imagenoldgica de tales manifestaciones del tracto
digestivo en la Fibrosis Quistica resuita fundamental para el manejo de la
enfermedad. Por lo que se plantea:

é,Cuél' es la representacion en estudios de imagen de las manifestaciones
igestivas de los pacientes con Fibrosis Quistica tratados en el servicio de
Gastropediatria del Hospital General GGG del CMN La Raza durante el afo 20027




OBJETIVOS.

OBJETIVO GENERAL. N
a. Mostrar los hallazgos de las comphcacnones dlgestlvas de la Fnbrosus
Quistlca a traves de estudno de |magen . :

OBJETIVOS ESPEC/FICOS. =

afectados bor FQ. e




METODOLOGIA.

Es un estudio observacional, descriptivo de una serie de casos, realizado a partir
del mes de enero y hasta diciembre del 2002, incluyendo a todos los pacientes
con Fibrosis Quistica en control regular por el servicio de Gastroenterologia
Pediatrica a través del analisis de expedientes clinicos y estudios de gabinete del
archivo digital del servicio de Radiodiagnostico del Hospital General GGG del
CMN La Raza.

Se eligieron 30 pacientes con manifestaciones clinicas digestivas de la
enfermedad, ya quienes se les realizaron los estudios pertinentes de gabinete de
imagen para diagndstico y contro! de la evolucion de dichas complicaciones y que
ademas cumplian con el resto de [os criterios de seleccidn antes enunciados.

Los estudios de imagen fueron evaluados por el Médico Radidlogo adscrito a la
unidad de Radiodiagnéstico del Hospital, experto en el area de radiologia
gastroenterologia pediatrica, quien determiné Jla presencia o ausencia de
signologia imagenoclégica de complicaciones digestivas de la Fibrosis Quistica,
concentrando la informacion en una hoja de recopilacién de datos (anexo 1).
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ASPECTOS ETICOS.

Debido a que no se realiza procedimiento alguno en forma directa con los
pacientes, el presente trabajo no implica consideraciones éticas. Sin embargo
existird confidencialidad de la informacion y no identificacidon de los pacientes con
fines de presentar resultados en congresos o publicaciones.
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RESULTADOS.

Se analizaron 30 expedientes clinicos y radioldgicos de pacientes comprobados
con el Dx de Fibrosis Quistica, en el lapso comprendido entre enero y diciembre
del 2002, en control por el servicio de Gastroenterologia Pediatrica del HG GGG
del CMN “La Raza".

Todos los pacientes estudiados cumplieron con los criterios de inclusion por lo que
no fue necesario aplicar criterios de exclusién o eliminaciéon.

La edad de presentacion al momento del diagnostico de Fibrosis Quistica se
encontraba entre 2 meses y 5 afios con una media de 12.3 meses, una mediana
de 6 meses y una moda de 24 meses, la desviacion estandar fue de 6 meses.
(Grafica 1).

En relacion con la frecuencia por sexo, no observamos predominio, dado que 15
pacientes fueron del sexo femenino (50%), 15 pacientes del sexo masculino
(50%). (Grafica 2).

Considerando los érganos digestivos afectados, encontramos que el higado fue la
viscera mas vinculada con la enfermedad, 14 pacientes (46.7%) manifestaron
esteatosis, y de estos 8 (57.1%) Ia presentaron en forma leve, 4 (28.8%) en forma
moderada 2 (14.3%) en forma severa. En todos ellos el hallazgo comun fue la
hepatomegalia. (Grafica 3).

En orden decreciente de presentacion, el intestino delgado se vié afectado en 11
casos (36.79%). observandose signos radiolégicos de inflamacidn, con mayor
frecuencia nivel duodenal afectado en el 100% de los casos. Demas se
encontraron ballazgos radiolégicos a través de transito intestinal de sindrome de
malabsorcion intestinal 4 pacientes (36.3%). Ulceras duodenales se presentaron
en 2 casos (18.2%). (Grafica 4).

Eséfago y estobmago ocuparon tercer sitio con afectacion en 4 pacientes (13.3%),
manifestando enfermedad por reflujo gastro esofagico y sus complicaciones
especialmente de tipo inflamatorio. En dos de ellos el reflujo se clasific6 como
grado | (50%) y en otros dos como grado 1l (50%). (Grafica 5).

El ileo meconial se identific6 en 4 pacientes de la muestra (13.3%), o que
representa un porcentaje igual al de la afectacion del tubo digestivo superior.
(Grafica 6).

El hallazgo sonografico de afectacidn pancreatica cronica se encontrd solamente
en 3 pacientes (10%). Uno de ellos (33.3%) con presencia de calcificaciones.
(Grafica 6).
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DISCUSION DE RESULTADOS.

Los pacientes con FQ son un grupo particular de pacientes, en quienes las
manifestaciones clinicas de afectacion en (os diferentes drganos, es muy variado y
en diferentes grados de severidad, mismos que son susceptibles de estudiarse por
algun método de imagen.

En nuestro estudio, identificamos que el sexo del paciente no es un factor que
determine ni la presencia ni la severidad de las manifestaciones clinicas
digestivas. El momento del diagndstico, tiene que ver con el tipo de
manifestaciones con las cuales debutan los pacientes, encontramos que cuando
tas manifestaciones fueron digestivas, el diagndéstico se realizé en forma mas
temprana a los 2 meses (rango entre los 2 meses y los 5 afios), promedio de 15.6
meses, en tanto que con manifestaciones respiratorias, se realizd diagnodstico
temprano a los 4 meses con un rango entre los 4 meses y los § afios, promedio de
28.8 meses.

Las manifestaciones digestivas que se pueden evaluar por imagen, encontramos
que es el higado, la viscera sdélida que con mayor frecuencia presenté signos de
afectacion, caracterizados por incremento de la ecogenicidad del parénquima en
forma difusa en grado leve en 8, moderada en 4 y severa en 2 donde ta glandula
mostraba una ecotextura heterogénea por la infiltracién grasa, ademas de
aumento de tamano de la misma, sin permitir adecuada diferenciacién de la
vascularidad intrahepatica.

Por medio de la SEGD identificamos, que el eséfago y estdmago manifestaban
signos de proceso inflamatorio, caracterizados por engrosamiento de los pliegues,
en dos pacientes se corroboré por medio de endoscopia, identificando la presencia
de esofagitis leve en un caso y de tipo erosiva en otro mas. Se logro visualizar el
paso el medio de contraste del estomago al esd6fago en 4 pacientes de los cuales,
en dos de ellos, la columna de bario llegd hasta el nivel de la carina y en 2 mas
hasta el esofago cervical. Datos de inflamacidn de la mucosa gastrica
caracterizada por engrosamiento de los pliegues y mala distension gastrica, se
observaron en 4 pacientes, cormmoborando dos casos por endoscopia, uno que
reportd gastritis erosiva y otro donde ademas se identificd la presencia de
Helicobacter pilory con gastritis moderada. Los pacientes en quienes se observéd
afectacion intestinal, manifestaron la presencia de reflujo duodeno gastrico,
engrosamiento de los pliegues y vaciamiento acelerado, encontrando en 2 de ellos
la presencia de tlceras duodenales caracterizadas como depdsitos de medio
contraste en la segunda porcion del duodeno. 4 pacientes durante la realizacion
del transito intestinal, presentaron datos de malabsorcion intestinal, entre los
cuales estan, segmentacion, floculacion del bario, con engrosamiento de los
pliegues predominantemente a nivel del yeyuno.

En el US se identificaron ademas, datos de afectacion inflamatoria cronica en el
pancreas caracterizados por disminucién de tamafo, aumento de la ecogenicidad
en forma difusa, contormos lobulados y en uno de ellos calcificaciones
intraparenquimatosas dispersas.
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Adicionalmente, observamos que los pacientes clinicamente presentaron mas
comunmente dolor abdominal como sintoma principal en 12 pacientes,
evacuaciones con esteatorrea en 7 pacientes, de los cuales se refieren en 4
fétidas, 1 con moco, 1 con sangre; distension abdominal en 6 pacientes,
evacuaciones diarreicas en 3 pacientes, uno con moco. En 4 pacientes se observd
pirosis, 3 con regurgitaciones, 2 pacientes presentaron nausea y vomito como
sintoma asociado. Hiporexia en 2 pacientes. Se tiene el reporte de un paciente
que presentd sangrado de tubo digestivo alto. Un paciente refiere proctalgia. Las
infecciones asociadas se observaron en 3 pacientes, en dos de los cuales se aisid
Pseudomona y uno mas que presentd parasitosis frecuentes.

De los pacientes que presentaron ileo meconial en los primeros dias de vida, uno
se documenté a las 10 hrs y posteriormente presentd evacuaciones diarreicas
intermitentes, otro a los dos dias en quien se asocié con Atresia intestinal, el
tercero a los 5 dias de vida y el altimo los 45 dias. El manejo realizado, fue con
cirugia colocacion de ileostomia o colostomia. Un paciente refiere cuadros de
oclusion intestinal por bridas a los 8 meses y un cuadro de subociusién los 3 afos
que se manifestaba clinicamente con cuadros diarreicos intermitentes.

En todos los pacientes mencionados se encontraba asociada desnutricion en
distintos grados.

Desde el punto de vista radiologico, todos los pacientes presentaron afectacidn
intersticial pulmonar en grado variable, encontrando con relativa frecuencia ia
documentacion de bronquiectasias, datos de sobredistension pulmonar y sinusitis.

En un paciente se tiene documentado en su evolucidn, haber presentado
Deficiencia selectiva de 1IgG, Enfermedad de Behecet, Blastomicosis y estomatitis
herpética. Otro de los pacientes se documenta con RifAén en herradura por
ultrasonido. Un tercero con Hipertrofia del musculo cricofaringeo.
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CONCLUSIONES.

Por nuestros hallazgos podemos concluir, que de los diferentes drganos del tracto
digestivo, es el higado la viscera sdlida que con mayor frecuencia manifiesta
signos de afectacion por imagen.

En segundo lugar de frecuencia, es e! intestino delgado el que presentd signos
imagenoldgicos de afectacion, desde el eséfago hasta el ileon, caracterizados por
duodenitis, reflujo gastroesofagico, tlceras duodenales, esofagitis y gastritis en
diferentes grados de severidad.

A pesar que el pancreas es el drgano de referencia de afectacion por la Fibrosis
Quistica, su manifestacién por imagen fue escasa en nuestro grupo de estudio.

La edad en la que se realizé diagndéstico temprano de la enfermedad, se relaciond
con el tipo de manifestaciones, en éste caso, fue mas temprano cuando éstas
fueron digestivas, en forma especifica por el ileo meconial.

En los pacientes que presentaron ileo meconial, ademas de realizarse el

diagnostico mas temprano, también se asociaron con mayor frecuencia de

complicaciones digestivas, ya sea por el manejo y por evolucién de la enfermedad.
‘

Todos los pacientes se presentan con algun grado de desnutricion, a lo que se

suma la afectacion del tracto digestivo.

Dado que nuestro estudio es retrospectivo, Unicamente evaluamos los hallazgos
referidos en el expediente clinico y de radiodiagnostico.

No existe estudio de referencia en nuestro medio, que nos permita saber con
exactitud, la frecuencia con que se presentan cada una de la manifestaciones
digestivas de la enfermedad y por lo tanto, e! abordaje de imagen de los pacientes
no siempre esta dirigido. De igual forma, no hay un protocolo establecido, donde
los estudios de imagen tengan su valor especifico para la evaluacion,
determinacién y cuantificacion de la presencia y severidad de cualquier
manifestacion de la Fibrosis Quistica, ya sea digestiva o respiratoria, que permita
conocer en forma temprana su existencia dentro de [a evolucion del paciente con
la enfermedad, incluso como ya se menciond, en el periodo perinatal.

Los resultados de éste estudio nos permiten sugerir que deberad promoverse la
participacion activa entre los servicios de Radiodiagnéstico y Gastropediatria o
Neumopediatria, para realizar un estudio que nos permita determinar, e! abordaje
idéneo cuando se presente ante nosotros un paciente con sospecha o
confirmacion de Fibrosis Quistica, en funcién de la gran severidad con la que las
manifestaciones pueden presentarse.
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POBLACION ESTUDIADA

POR GRUPQCS DE EDAD
Numero
10
8
6
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2
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CIRGANOS DIGESTNGES AFECTRADOS
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: severa 2
—— —— T T moderada 4 14.3%
286%
Esteatosis hepatica
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ORGANOS AFECTADOS
INTESTINO DELGADO

Mala absorcion 4
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ORGANOS AFECTADOS
ESOFAGO Y ESTOMAGO

Grado | 2
50.0%
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CASO 1

ESOFAGOGRAMA. Femenino de S afios de edad con historia de reflujo gastro-esofagico

que muestra irregutlaridades en la mucosa esofaglica distal por esofagitis, es evidente (a
afectaclion intersticial difusa y sobredistensién pulmonar.

CASO 2

RX TORAX. Afectacion intersticial difusa, bronqulectasias y atrapamiento aéreo.

¥ =
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hepatico de forma difusa (Esteatosis).

CASO 3

TRANSITO INTESTINAL. Mascutino de 10 afios de edad con historia de diarrea crénica
intermitente de 5 meses de evolucién y desnutricion leve, el estudio contrastado
Mmuestra engrosamiento e irregularidades de los pliegues de la mucosa en yeyuno e
ileon y floculacion del medio de contraste por secreclones espesas.

CASO 4

US PANCREAS. Femenino de 9 afos de edad con antecedente de dolor abdominal
difuso crénico y cuadro de pancreatitis edematosa hace 3 aflos. Ecograficamente el
pancreas muestra contornos irregulares, heterogéneo con pequefias calcificaclones.
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CASO 5

SEGD Y TRANSITO INTESTINAL. Masculino de 10 afios de edad con dispepsla, presenta
Glceras duodenales en ta segunda porclén del duodeno, con distorsion de la morfologla
de ta arcada duodenat y reflujo duodeno-gastrico.

CASO 6

TRANSITO INTESTINAL - US HEPATICO.

Femenino de 8 afios de edad con sindrome de mala absorcion, observando irregularidad y
engrosamiento generalizado de la mucosa a nivel intestinal y presencia de esteatosis
hepatica.
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ANEXO 1.

Nombre del paciente:

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS.

Cédula:
Edad: anos meses.
Sexo: () Masc‘:ulinyo { ) Femenino

Manifestaciones digestivas:

Variable de estudio:

7

2)

3)

4)

5)

€)

7

ILEO MECONIAL

a. RX: Presente ()
Ausente )

REFLUJO GASTROESOFAGICO

a. SEGD: Presente ()
Ausente )

ESOFAGITIS

a. SEGD: Presente ()
Ausente ()

GASTRITIS

a. SEGD: Presente ()
Ausente )

ULCERAS DUODENALES

a. SEGD: Presente ()
Ausente )

ESTEATOSIS HEPATICA

a USG: Presente ()
Ausente )

PANCREATITIS CRONICA

a. USG: Presente ()
Ausente ()
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