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Los primeros informes sobre la Fibrosis
Quistica (FQ) la describieron como una enfermedad
fatal que afectaba a los lactantes y a los nifos
pequenos. Antes de 1940, la enfermedad se
diagnosticaba post-morten. Las alteraciones del
pancreas se consideraron inicialmente secundarias a
una deficiencia de vitamina A, teorfa defendida por
Dorothy Andersen, quien presenté una descripcién
clasica de la enfermedad en 1938. Dos afnos antes
(1936), Fanconi habfa considerado la enfermedad
como entidad independiente; sin embargo; fue
Andersen quien denominé a la enfermedad Fibrosis
Quistica del Pancreas (FQP). Fue natural por tanto,
relacionar las manifestaciones clinicas de la
enfermedad con las lesiones pancreaticas.

La FQ es una alteracién genética de etiologia
desconocida, de herencia mendeliana recesiva, que
afecta las glandulas exocrinas y secretoras de moco.
Es una enfermedad que compromete casi todos los
érganos y sistemas, y sus sintomas pueden
confundirse con otras enfermedades por lo que el
diagndstico en muchas ocasiones no se hace aun
después del fallecimiento.

Los dos grandes errores acerca de esta
enfermedad es consideraria rara y fatal en la infancia
y en la ninez. En la actualidad la mayorfa de los
afectados sobrevive a la adolescencia y algunos llegan
a la edad adulta. La sobrevida desde que fue
identificada en la decada de los 30 ha mejorado debido
a los esfuerzos que realizan centros especializados
siendo en la actualidad alrededor de los 21 anos. Esta
sobrevida depende de un diagndstico y tratamiento
precoz. La mayorfa de las muertes se deben a
compromiso pulmonar y ocurre mas temprano en los
pacientes que son diagnosticados tardiamente y que
sufren dano pulmonar irreversible.

Las consecuencias mas serias se relacionan
con las gldndulas productoras

de moco, pero también existe una disfuncién de las
glandulas salivares y sudorfparas. Las secreciones
anormales llevan a una variedad de complicaciones
entre ellas: enfermedad pulmonar crénica, insuficiencia
pancredtica, alta concentracidn de electrolitos en el
sudor, y algunas veces cirrosis hepatica.

La funcibn anomal de las glandulas
sudoriparas puede detectarse al nacimiento, persiste
durante toda la vida, y se caracteriza por un incremento
de 4 a 5 veces en la excresién de sodio y cloro. La
enfermedad varia grandemente, dado que los érganos
involucrados se afectan a distintas edades y no todos
se alteran en el mismo grado. La obstruccién intestinal
en el neonato con FQ afecta aproximadamente el |10
por ciento de todos los casos conocidos. La lesién
pancreatica esta presente en aproximadamente el 80
por ciento de los pacientes , y la enfermedad pulmonar
aparece en practicamente todos los casos y origina la
mayoria de las muertes. Ademas, las lesiones en los
pulmones y en el pancreas no son estacionarias.
Alrededor del 80 por ciento de todos los pacientes
presentan sintomas durante la lactancia; la mayoria
presentan indicios tanto de la enfermedad pulmonar
como de insuficiencia pancreatica.

INCIDENCIA

La FQ afecta todas las razas. Es mas comun
en la raza blanca, menos frecuente en la negra y entre
los orientales son escasos los casos reportados. La
incidencia en ' la poblacién caucasica es
aproximadamente de 1/1,600 nacimientos. En USA,
Europa y Australia, la incidencia es de 1/2,000
nacimientos; en Puerto Rico 1/8,000 y en Costa Rica
es de 1/9,000 (comunicacién personal).

No se ha reportado predominancia de sexos o
clases sociales. Sin embargo, la evolucién parece ser
mas térpida en las

* Del Centro Nacional de Investigaciones en Salud Materno Infantil (CENESMI), Santo Domingo, R. D.
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mujeres con FQ que en los hombres.
GENETICA

Se transmite de manera autosémica-recesiva,
por lo que existe la probabilidad en cada embarazo de
un 25 por ciento de tener un nifio enfermo, un 25 por
ciento sano y un 50 por ciento portador. Los portadores
en la poblacién general se estima en 1/20 o sea de un
5 por ciento. La alteracién de la FQ se ha localizado en
el DNA del cromosoma 7. El homocigoto afectado
puede desarrollar las manifestaciones clinicas de la
enfermedad in Utero con obstruccién intestinal durante
el perfodo neonatal (lleo meconial), o puede
mantenerse sano durante los afos de la infancia y
adolescensia, y desarrollar sus primeros sintomas
pulmonares en la edad adulta.

FISIOPATOLOGIA

La composicién quimica de las secreciones de
gléandulas productoras de moco y otras (parétidas,
sudoriparas) son anormales al nacimiento, o se vuelven
anormales a medida que la enfermedad progresa. El
sistema respiratorio, el digestivo y los conductos
pancreaticos y biliar se afectan primordialmente. Las
secreciones mucosas son espesas y "pegajosas” por lo
que obstruyen la via aérea, los ductos pancreaticos y
biliar. El proceso inicial pulmonar es una obstruccién
parcial de los bronquiolos con alteracién de los
mecanismos normales de limpieza, por lo que la
infeccién invariablemente se desarrolla, aumentando la
obstruccién bronquial y bronquiolar. Como resultado se
desarrolla insuficiencia pulmonar y la muerte resulta de
las complicaciones que pueden surgir.

Los organismos implicados mas
frecuentemente en la produccién de infeccién en la FQ
son: Estafilococos atreos (méas frecuentes en recién
nacidos y nifos pequefos) y Pseudomas aeruginosa
tipo mucoide (mds comun en nifilos mayores). Ambos
microorganismos tienden a la cronicidad y a hacerse
resistentes al tratamiento, sobre todo, la Pseudomonas
mucoide. Aunque los pacientes con FQ tienen
tendencia a las infecciones recurrentes, resulta raro
encontrar otros microorganismos que no sean los ya
senalados y es extraordinariamente infrecuente la
septicemia en ellos. Otras causas etioldgicas de
infeccién menos frecuentes en la FQ son: Haemophilus
Influenzae, Escherichia coli, Proteus y Klebsiella
pneumoniae.

Las secreciones de cloro y sodio en el sudor se
encuentran significativamente elevadas en pacientes
con FQ; no se ha encontrado sin embargo anormalidad
histolégica de las gldndulas sudoriparas, a pesar de
que las gldndulas de la trdquea, bronquios e intestino
se distienden con moco.

En general el 100 por ciento de los pacientes
con FQ tienen compromiso pulmonar, pero deficiencia
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enzimatica la presentan el 80-85 por ciento, por lo que
un 20-15 por ciento de Ics enfermos con FQ no tienen
manifestaciones digestivas.

Se observa una gran variacién en la severidad
de los signos y sintomas. Muchos nifios pueden
presentar enfermedad severa en las primeras semanas
de la vida con un deterioro rapido. Otros pueden
desarrollar los sintomas hasta varios meses o 2 afos
de edad y aun hasta en la adolescencia.

Algunos casos desarrollan enfermedad
pulmonar severa sin sintomas digestivos. Por otra
parte, las manifestaciones gastrointestinales pueden
predominar por meses o G36
anhos antes que aparezcan signos de compromiso
pulmonar.

Aunque el problema gastrointestinal en la FQ
es primariamente el de la digestién defectuosa, existe
también un elemento de mala absorcién a pesar del
hecho de que la superficie mucosa intestinal aparece
normal en la biopsia. Esto contrasta con la Enfermedad
Celiaca en la que la superficie mucosa, es a simple
vista, anormal e incapaz de absorber azlcares simples
o aminodcidos. Probablemente la causa de la
absorcién anormal en los nifios con FQ sea debida al
depdsito observado al microscopio electrénico de una
sustancia fibrilar, probablemente moco.

Las consecuencias fisioldgicas de |la
insuficiencia pancreatica son el fracaso en la digestién
de las proteinas, las grasas y los hidratos de carbono.
La insuficiencia pancreética provoca una malabsorcion,
un fallo de crecimiento y deposiciones grandes,
malolientes, voluminosas, que contienen alimentos no
digeridos, con grandes cantidades de grasa ¥
nitrégeno. Por otra parte, los monosacéridos y los
aminodcidos se absorben con poca dificultad. En
algunos pacientes, mas del 50 por ciento de la grasa
ingerida puede recuperarse en las heces. El mal olor
se debe a los alimentos incompletamente digeridos y a
los productos finales gaseosos. También acontece la
mala absorcién de las vitaminas liposolubles.

Ninguna otra alteracién durante la infancia
producira el mismo grado de esteatorrea que observa
en la FQ no tratada. Quizas el hambre constante, un
aspecto de la FQ, sea un mecanismo compensatorio
de la malnutricién extrema a menudo asociada con la
FQ (Tabla 1). Al obtener la historia dietética de los
pacientes con FQ, uno se impresiona con las
afirnaciones establecidas por los padres: "come como
un caballo”; "come mas que nadie de la familia";
"siempre esta comiendo"; "su apetito es superior",

DIAGNOSTICO

Como se ha senalado la FQ es una
enfermedad que puede presentar sintomas de una
gran variedad de condiciones, por lo que es faciimente
confundida. Por lo tanto el médico debe:
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1.- Tener un alto Indice de sospecha.

2.- Conocer la gran variacién en la
severidad de la enfermedad.

3.- Saber que la FQ se esta detectando
con frecuencia en nifios mayores, adolescentes y atin
en adulto joven, lo que significa que muchos pacientes
no se detectan en la nifiez temprana.

TABLA No. 1

PESO PROMEDIO DE HECES SECAS POR DIA CON DIFERENTES
DIETAS

POBLACION DIETA NORMAL  HIDROLIZADO DE  HIDROLIZADO
CASEINA, GRASA  DE PROTEINA

Y ALMIDON Y GLUCOSA

G G/K G G/K G G/K
LACTANTES
CON FQ 33.4 3.2 N7 4.5 2.8 0.7
LACTANTES
SANOS 7.3 1.7 4.4 0.07 1.5 0.4
NIROS DE
4 AROS DE
EDAD NORMA-
LES 15.0 0.8 . o - <

- Tomado de Shwachman H. Pediatrics 1968.

PRUEBAS DIAGNOSTICOS

El test de iontoforesis con pilocarpina, es el
maés confiable para la determinacién de electrolitos en
el sudor. Esta prueba es fécil de realizar, toma menos
de una hora, no es dolorosa y puede usarse con un
margen de seguridad en lactantes, y alin en pacientes
agudamente enfermos y deshidratados.

Una concentracién en el sudor mayor de 60
mEg/L de cloro 6 sodio fundamenta el diagnéstico de
FQ. Valores entre 40-60 mEg/L requieren repetirse y
menores de 40 mEg/L resultan negativos. Como el
pronéstico de la FQ no es bueno, debe tenerse por
regla repetir el test de sudor ain en los casos que
haya sido positivo (>60 mEg/L) antes de comunicarselo
a los familiates.

Varios factores pueden influenciar este valor:

1.- El método usado para inducir y
colectar el sudor (el método de la bolsa no es
confiable, estd descartado).

2.- La condicién y dieta del paciente.

3.- Factores ambientales.

4.- El volumen de sudor colectado (100
mg es lo ideal); cantidades menores deben repetirse.
No hay cormelacién entre la concentracién de
electrolitos en el sudor y la severidad de la
enfermedad. El test de sudor en portadores es nomal.

5.- Las técnicas de laboratorio son
extremadamente importantes para la validez del test.
Para obtener resultados confiables el laboratorio debe
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realizar este procedimiento frecuentemente,
preferiblemente por el mismo técnico especialmente
entrenado. Otros test han sido usados en el pasado
(impresién digital, etc.), pero los falsos positivos son
frecuentes por lo que hoy dia son inaceptables.

OTROS MEDIOS DE AYUDA DIAGNOSTICA

1.- Funcién Pancreética:

1.1- Evaluacibn de la funcién
pancreéatica por intubacién duodenal y el andlisis del
jugo en busca de Ph, la amilasa, la lipasa y la tripsina.
Esta prueba representa el medio méas seguro de
establecer la funcién pancreatica.

1.2- El Ph del jugo duodenal es mas
&cido en el nifio con FQ que en el nifo sano.

1.3- La viscosidad del jugo duodenal
esta marcadamente incrementada en los nifios con FQ.
Esta caracterfstica recientemente descrita, presente en
el 90 por ciento de los pacientes es independiente de
la actividad enzimética. No exisfe otra enfermedad en
que la viscosidad iguale la encontrada en los pacientes
con FQ.

1.4- La secretina intravenosa no puede
estimular el pancreas en los pacientes con insuficiencia
pancreatica completa.

2.- Cuantificacién de actividad de tripsina y
quimotripsina en la deposiciones (capacidad de digerir
el revestimiento de gelatina de una pelicula fotogréfica).

3.- Documentacién de esteatorrea (grasa en
heces >5 G%). Hay falta notable de correlacién entre
ol nivel de grasa y nitrégeno fecal con una salud
relativamente buena.

4.- Funcién proteolitica pancreética exocrina
sugerida por Arvanitakis mide la excresién urinaria de
&cido paraaminobenzoico (PABA) tras la ingestién de
acido N-benzoil-L-tirosil-P-aminobenzoico.
Habitualmente hay incremento en la amilasa sérica y
urinaria en los pacientes con pancreatitis aguda. La
determinacién de las isoenzimas de la amilasa ha sido
valiosa para establecer la porcién de amilasa sérica
suministrada por el pancreas.

La prueba méas directa de la funcién
pancreética es el andlisis secuencial del jugo duodenal
obtenido a intervalos de tiempo regulares tras la
inyeccién intravenosa de secretina y pancreozimina.
Una serie de pruebas indirectas engloban los estudios
metabdlicos de la grasa y del balance nitrogenado.
También puede evaluarse la absorcién de nitrégeno
por la medicién de los aminoacidos plasmaticos antes
y después de una comida proteica apropiada. La
inadecuada digestién proteica se refleja en la
incapacidad de aumentar después de la comida los
niveles de aminoécidos.

5.- Radiologla:

5.1- Atrape aéreo en Rad. de

térax.
5.2- Enfisema persistente.
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5.3- Infitraciones miliares
(parecidas a la TB).
5.4- Atelectasias.
5.5- Bronquiectasias.
5.6- Neumotérax.
5.7- Signos de obstruccion
intestinal en neonatos (fleo meconial).
5.8- Calcificaciones in utero
( por ultrasonido).
El ultrasonido es un procedimiento que debe realizarse
en toda paciente embarazada que previamente haya
concebido nifios enfermos de FQ y en embarazadas
con antecedentes familiares de FQ; también en
embarazadas con antecedentes de haber tenido hijos
con fleo meconial, obstruccién intestinal y otras
malformaciones congénitas del aparato digestivo.
5.9- Neumatizacion del
temporal.
5.10-Grados variables de osteoporosis.

6.- Cultivo de secrecién bronquial (presencia de
Pseudomonas o estafilococos).

7.- Electrolitos séricos, generalmente se
encuentran normales por compensacién. Cuando hay
patologfa pulmonar grave, los electrolitos tienen
tendencia hacia la acidosis respiratoria descompensada
0 compensada.

8.- Proteinas. Los pacientes con FQ tienen
tendencia a la hipoalbuminemia. Esta podria explicarse
por: a) absorcién y utilizacién inadecuada de las
proteinas de soya en la infancia; b) disminucién de la
sintesis de la albumina cuando hay cirrosis hepatica.
La hipoprotrombinemia, hipoproteinemia y la anemia
son comunes en ninos pequenos con FQ.

9.- Inmunologfa. Por lo general los pacientes
enfermos de FQ tienen una buena respuesta
inmunitaria, y hace dificil explicar la susceptibilidad de
las vias respiratorias a las infecciones. Los niveles de
IgA en células bronquiales y conducto gastrointestinal
son normmales o estdn incrementados. La IgM esta
normal y la 1gG normal o aumentada. Es importante y
de gran ayuda en el diagndstico realizar
ol test de tripsina inmunoreactiva.

10.- La disfuncién de la ventilacién es
caracteristica de la obstruccién pulmonar, y el aumento
de la obstruccion de las areas es paralelo al
incremento de la severidad clinica.

Generalmente hay:

- Aumento del vol. residual en relacién con la
capacidad total.

- Disminucién de la ventilacién.

- Disminucién de la capacidad Vital.

- Aumento de la resistencia aéreas.

- Mala distribucién del gas a través del pulmén.

La comprensién de los vasos sanguineos
pulmonares, el grado variable de atelectasia, la
acidosis, la hipercapnia y la hipoxia con frecuencia
conducen a la hipertensién pulmonar crénica (HPC). La
hipertensién pulmonar crénica acrecienta el trabajo del
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ventriculo derecho. A largo plazo, el corazén derecho
satisface esta demanda aumentada, hipertrofiando su
musculatura, o sea que el corazén derecho se agranda.
La hipertrofia ventricular derecha por HPC se conoce
como Cor Pulmonale. Cuando se instaura este Ultimo,
indica el estadio final de la enfermedad. La alteracién
cardiaca dominante (ECG) es la hipertrofia ventricular
derecha.

CONDICIONES CLINICAS QUE PUEDEN
CONFUNDIRSE CON FIBROSIS QUISTICA

Tos, Bronquitis, Neumonia, Tosferina

Pacientes con bronquitis y neumonia recurrente, tos
persistente o repiracion sibilante y ninos con tos
coqueluchoide deben estudiarse por FQ.

~

Alergia

Frecuentemente se ha diagnosticado en casos
catalogados tardiamente como FQ. Rinitis, sinusitis,
pélipos nasales y descarga post-nasal son hallazgos no
especificos que pueden atribuirse erréneamente como
alergia.

Aspiracién

Ninos que padecen de desérdenes musculares o
cerebrales ocasionalmente pueden desarrollar tos
crénica como resultado de aspiracion. En estos casos
la FQ debe considerarse.

Asma

Los lactantes y nifos diagnosticados como asmaticos
o bronquitis asmatica recurrente deben tener test de
sudor. En ninos que eran considerados como
asmaticos de dificil manejo con pobre respuesta al
tratamiento se ha encontrado en estudios posteriores
que padecian de FQ. Los ninos con FQ pueden tener
asociado asma o alergia.

Pdlipos nasales, sinusitis crénica

La incidencia de pdlipos nasales en ninos

mayores de 5 anos es cerca del 15 por ciento. En
todos los nifnos con polipos nasales y sinusitis crénica,
el diagnéstico de FQ debe cosiderarse.

Tuberculosis

En ocasiones, la tuberculosis se ha confundido con la
FQ asi como la Sarcoidosis.
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Lesiones Pulmonares

El examen de radiograffa de térax es de ayuda al
detectar cambios pulmonares de FQ. Los cambios
iniciales son debidos a irregularidades en la aereacién
como hiperclaridad y atelectasia subsegmentaria.
Cambios mas avanzados sugieren bronquiectasias
extensivas y a veces atelectasia lobar.

Obstruccién intestinal en el R. N.

lleo meconial es la manifestacién clasica de la FQ en
el recién nacido. Por lo tanto todos los recién nacidos
con obstruccién intestinal (lleo meconial, atresia
intestinal o estenosis), o sindrome de tapén meconial
deben investigarse por FQ.

Fallo en el crecimiento/desnutricién

Fibrosis Quistica debe sospecharse en lactantes con
historia de fallo para progresar, que muestren sintomas
de desnutricién, que tienen buen apetito y comen bien,
pero que tienen heces anormmales, particularmente si
tienen ademas sintomas respiratorios. Diarrea crénica
puede ser el sintoma principal.

Enfermedad celiaca

En pacientes con FQ son frecuentemente
diagnosticados como enfermedad Cellaca. A pesar de
evidencia de laboratorio sugestiva de enfermedad
celfaca (Bajo nivel de carotenos en el suero, aumento
de grasa en heces, test de tolerancia a la glucosa oral
plano), y de respuesta clinica a una dieta libre de
gluten, la enfermedad fibroquistica no puede excluirse
sin un test de sudor, radiograffa de térx y estudio de
heces y liquido duodenal de actividad enzimatica
pancreatica.

Malabsorcién

Nifos con cualquier sindrome de malabsorcion,
especialmente con evidencia de deficiencia de vitamina
A 6 K y otra deficiencia nutricional como
hipoproteinemia, deben investigarse por FQ.

Prolapso Rectal

Ocurre en el 25 por ciento de pacientes con FQ no
tratados. Es una indicacién para realizar un test de
sudor. La cirugfa raramente esta indicada, ya que la
recurrencia es infrecuente una vez que un tratamiento
adecuado se ha iniciado.

Masas Fecales

Es frecuente encontrar en ninos on FQ masas
pequefnas duras no dolorosas en el intestino grueso
especialmente en el cuadrante inferior derecho. Son
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causadas probablemente por sustancias mucosas
anormales en la secrecién intestinal.

Dolor Abdominal

El dolor abdominal puede ser severo en algunas
ocasiones y frecuentemente precede a la urgencia para
defecar. Las causas varian, entre ellas estan:
distensién abdominal por alimentos no digeridos, gas,
tos severa, o por obstruccién por masas fecales.

Cirrosis Hepatica

La cirrosis hepatica con o sin hipertensién portal, puede
ser el sintoma inicial en casos con FQ, y la ictericia
obstructiva puede presentarse ocasionalmente en el
recién nacido.

Postracion con Calor

Las victimas de postracién de calor o sindrome de
depresién de sal como resultado de pérdida excesiva
de agua y sal a través de la piel deben estudiarse por
FQ.

Disautonomia, Agamaglobulinemia

Los pacientes con disautonomia y agamaglobulinemia
pueden manifestar signos y sintomas que semejan FQ
y deben realizarse test especificos para hacer el
diagndstico correcto. El test de sudor es normal en
disautonomia y en agamaglobulinemia.

Fibrosis Quistica en hermano

Todos los futuros hermanos de pacientes con FQ
deben tener un test de sudor. Esto es una obligacién
aunque el nino con la enfermedad haya fallecido.

CONDICIONES CLINICAS QUE DEBEN HACER
SOSPECHAR EL DIAGNOSTICO DE: FIBROSIS
QUISTICA DEL PANCREAS Y QUE SON
INDICATIVAS DE UN TEST DE SUDOR

Pulmonares:

- Tos crénica

- Neumonfa recurrente o crénica

- Neumonia estafilococica

- Bronquiolitis

- Atelectasias

- Hemoptisis

- Neumotdérax (espontéaneo en niflo mayor)

Gastrointestinales:

- lleo meconial
- Esteatorrea, malabsorcion
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TABLA No. 2

ORGANOS COMPROMETIDOS EN FIBROSIS QUISTICA

161

ORGANO PATOGENESIS MANIF. CLINICAS INICIO FRECUENCIA
BRONQUITIS CERCA DEL 100%
BRONQUIECTASIAS TODAS LAS EDADES
PULMON OBST/INF. NEUMONIA NINO MAYOR
NEUMOTORAX OCASIONAL
HEMOPTISIS OCASIONAL
VRS OBST/INF, SINUSITIS TODAS LAS EDADES 50%
POLIPOS NASALES 10-15%
ILEO MECONIAL NACIMIENTO 6-25%
ILEO MECONIAL- NINEZ TARDIA COMUN
INTESTINO OBSTRUCCION EQUIVALENTE,
INVAGINACION TODAS LAS EDADES OCASIONAL,
ADEMAS, NINEZ TEMPRANA OCASIONAL
PROLAPSO RECTAL
PANCREAS OBST/FIBROSIS MALABSORCION USUAL AL NACIMIENTO 80-90%
DIABETES
CIRROSIS SUBCLINICA TODAS LAS EDADES 25-50%
HIGADO OBST/FIBROSIS HIPERTENSION PORTAL NINEZ TARDIA 2%
ICTERICIA NEONATAL INFANCIA OCASIONAL
VESICULA BILIAR OBSTRUCCION OBST. DEL CISTICO TODAS LAS EDADES 20%
VESICULA PEQUENA
OBLITERACION DE ESTERILIDAD NACIMIENTO 98%
TRACTO REPRODUCTOR VASO DEFERENTE FERTILIDAD NINO MAYOR COMUN
SECRECIONES DISMINUIDA )
VAGINALES ESPESAS HIDROCELE, HERNIA TODAS LAS EDADES OCASIONAL

GLANDULAS ELECTROLITOS EN EL PERDIDA DE SAL NACIMIENTO CERCA DEL 100%
SUDORIPARAS SUDOR POSTRACION POR EL
CALOR TODAS LAS EDADES OCASIONAL
CONCENTRACION
GLANDULAS SALIVARES | ANORMAL DE TODAS LAS EDADES CERCA DEL 100%
ELECTROLITOS
HIPOXIA, .
RETINA RETINOPATIA DISTURBIO VISUAL TODAS LAS EDADES RARO
EXUDAT IVA
01DOS OBST. FARINGEA Y PERDIDA DE AUDICION | TODAS LAS EDADES OCASIONAL
01DO MEDIO CONDUCTIVA
CORAZON HIPOXIA ANASTOMOSIS | COR PULMONALE TODAS LAS EDADES COMUN
BRONCOPULMONAR F1BROSIS RARO
HUESOS OSTEOARTROPATIA TODAS LAS EDADES RARO
HIPERTROFICA
EXTREMIDADES HIPOCRAT1SMO TODAS LAS EDADES COMUN
DIGITAL
- Prolapso rectal la piel
- Cirrosis en ninez: (hipertensién portal, - Pélipos nasales
hiperesplenismo o sangramiento por varices - Pansinusitis
esofagicas) ) _ - Postracién con el calor, hiponatremia
- Hipoprotrombinemia (més alla del recién  nacido)

Otras:
- Historia familiar de FQ
- Fallo para progresar
- Sudor salado, sabor al besarlo, escarcha de sal en

- Aspermia

hipocloremia, especialmente en infantes



162 ACTA MEDICA DOMINICANA

SIGNOS Y SINTOMAS ASOCIADOS EN
FIBROSIS QUISTICA

- Deposiciones frecuente, anormales, palidas y de mal
olor

- Apstito voraz con falla en la ganancia  de peso

- Esputo purulento y tos progresiva. Las  sibilancias
pueden estar presentes

- Aumento del diametro AP. Hiperresonancia a la
percusién, con o sin hipocratismo digital

CRITERIOS DIAGNOSTICOS EN
FIBROSIS QUISTICA

El diagnéstico de FQ se basa en los siguientes
cuatro criterios:

1.- Electrolitos en sudor elevados (>60 mEg/L)

2.- Malabsorcién debido a una insuficiencia
pancreéatica parcial o total

3.- Enfermedad pulmonar supurativa crénica

4.- Historia familiar de la enfermedad.

Se requiere para el diagndstico un test de
sudor elevado mas cualquiera de los otros criterios

TRATAMIENTO

1.- Cuidados generales

2.- Vida normal

3.- Vacunaciones normales

4 .- Asistencia social

5.- Terapia pulmonar:

5.1- Nebulizaciones (puede usarse:
broncodilatador (salbutamol), mucoliticos( propilenglicol
al 10%, N-acetil cysteina sol. de 5-10%: Mucomyst),
suero fisiolégico, antibidticos (aminoglucésidos).
Generalmente se hacen 3-4 veces/dia en el hogar,
aumentando su frecuencia en casos de
hospitalizaciones.

5.2- Antibidticos especificos para
pseudomonas ¢ estafilococos orales y parenterales.
Por lo general se usan por 14 dias (parenteral) en las
fases de reactivacion, para luego usar 2 semanas de
prefilaxis por un mes, ambulatorio.

5.3- Fiusioterapia de térax 3-4 veces
por dla. Es de gran ayuda en estos enfermos. La
percusion y drenaje postural (PDP) son indispensables
para el mejoramiento de los pacientes con FQ.

5.4- Broncodilatadores (salbutamol oral
0 en nebulizaciones).

5.5- Endoscopia repiratoria en
ocasiones. .

5.6- Uso correcto de los musculos
respiratorios (en ninos mayores y adolescentes)

6.- Enzimas pancreaticas (Viokase",
Pancrease™): No existe una dosis standard. Debe
ajustarse a las necesidades de cada paciente.

7.- Recomendaciones nutritivas.

Las recomendaciones nutritivas para los pacientes con
FQ han sido subrayadas por la Cystic Fibrosis
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Foundation (Tabla No. 3). Las pautas nutricionales
deberan:

7.1- Satisfacer el apetito por medio de
alimentaciones frecuentes.

7.2- Suministrar un aporte caldrico de
aproximadamente un 40-50 por ciento mas de los
requerimientos normales.

7.3- Regular la cantidad de grasa en la
dieta frente a las molestias

abdominales hasta un nivel en el que no deberia ser
un nutriente deficiente.

7.4- Ofrecer la utilizacién de
suplementos hipercaléricos absorbibles, tales como la
policosa y el aceite MCT (Trigliceridos de cadena
media) en los casos apropiados.

7.5- Administrar un aporte proteico
superior a la RDR para su edad.

7.6- Doblar el aporte vitaminico y
suministrar vitaminas E y K a todos los lactantes
pequenos y a los pacientes con enfermedad hepatica
y con diatesis hemorragica.

TABLA No. 3

PAUTAS DE NUTRIENTES PARA LOS NINOS CON
FIBROSIS QUISTICA

EDAD CALORIAS
(KCAL/K/DIA)

PROTEINAS GRASAS
(G/K/DIA) (G/DIA)

LACTANTES

HASTA 1 ANO  150-200 4 LACTANTES
NORMAL : 30-60

NIROS MODERADO: 30-50

1-9 ANOS 130-180 3 BAJO:30-40

VARONES ’

9-18 ANOS 100-130 2. 5-3

HEMBRAS

9-18 ANOS 80-110 OTROS NINOS:

NORMAL: 50-120
MODERADO: 50-70
BAJO: 30-50

Adaptado de Guide to Diagnosis and management of Cystic
Fibrosis. Cystic Fibrosis Foundation, 1974

7.7- Aportar ia sal adecuada. Muchos
pacientes presentan deprivacion salina; sugerimos que
cada nino tenga su propio salero.

7.8- Pemmitir un aporte liquido
adecuado, excepto en los pacientes con cardiopatias
en quienes debemos limitar tanto el aporte liquido
como el salino.

7.9- Suministro adecuado de enzimas
pancredticas, teniendo presente que puede producir
impactacién intestinal o agravar la diarrea, segun
demos dosis elevadas o muy bajas respectivamente.

En la tabla No. 4 se enumeran las vitaminas y
minerales ideales que deben ser requeridos por los
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enfermos de FQ.

8" Apoyo psicoldgico. Los padres necesitan
apoyo psicolégico al igual que el nino con FQ. Deben
recibir educacién suficiente acerca del significado e
incluso el manejo de la enfermedad (incluye:
fisioterapia, nebulizaciones y uso de antibioterapia
profilactica, etc.)

Es importante que el nino persista con su
trabajo académico, puesto que cada vez mas y mas
ninos sobreviven y llegan a ser adultos.

Existe un grupo de nihos cuya evolucién es
térpida, en estos se recomienda ingreso hospitalario
cada 3 meses por uno 15 dias e instauracién de
terapia antibiética parenteral. Cuando el deterioro
nutricional es importante es preferible el ingreso para
suministrar una férmula elemental parenteral.

TABLA No. 4

REQUERIMIENTOS DE VITAMINAS Y MINERALES EN LOS
ENFERMOS DE FIBROSIS QUISTICA

VITAMINAS

A 1000 UI/K/DIA (MAXIMO, 25.000U1)

Byz CANTIDADES NORMALES

c 20-200 MG/K/DIA (ORAL)

D CANTIDADES NORMALES. CONTROL
SERICO DE 1, 25- DIHYDROXYVITAMINA
D EN PACIENTES CON CIRROSIS E
INSUFICIENCIA PANCREATICA

E 10 U/K/DIA
5 MG/DIA EN <1 ANO Y 5 MG/SEMANA EN
>1 ANO (ORAL)

RIBOFLAVINA 30-50 MG/DIA (ORAL)

AGUA CANTIDADES SUFICIENTES PARA MANTENER
LA GRAVEDAD ESPECIFICA DE LA ORINA
1.010

HIERRO Y CALCIO  CANTIDADES NORMALES

SODIO POR ENCIMA DE LO NORMAL

POTASIO CANTIDADES NORMALES

ZINC, MAGNESIO POR ENCIMA DE LO NORMAL

Todo nifio con FQ debe ser valorado
periédicamente y llenarsele un indice de Schwaman,
para conocer su pronjstico. Se recomienda un ECG
control por lo menos cada 3-6 meses porque estos
pacientes desarrollan Cor pulmonale en su estadio
final.
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