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Esta entidad clínica fue descrita por primera vez en 1905
por von Landsteiner (42). A partir de ese entonces la
enfermedad ha recibido diferentes nombres pero ninguno de
ellos hasta la fecha es correcto, ya que no explica ni las bases
anatomo-patológicas ni su sintomatología.
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En 1912 fue denominada esteatorrea congénita por Garrod
y Hurtley (50). En 1938 Andersen (1), basándose en
alteraciones anormales presentes en ~sta enfermedad la llama
enfermedad fibroquística del páncreas. Farber, en 1945 (50) la
designa mucoviscidosis debido a las alteraciones anormales en la
viscosidad de las secreciones producidas por las glándulas
secretoras de moco. En 1946 es mencionada por Glanzmann
como disporia entero-bronco-pancreática congénita familiar (27).
Posteriormente en 1948 es llamada fibrosis pancreatica por May
y Lowe (50). El nombre que mejor explica y define en todos sus
aspectos esta entidad clínica, es el propuesto por Glanzmann,
pero es difícil de usar.

VIII - BIBLIOGRAFIA

Actualmente los términos más aceptados mundialmente
son: enfermedad fibroquística del páncreas y mucoviscidosis.

Esta enfermedad de naturaleza congénita, consiste en una
exocrinopatía difusa generalizada, es decir que, todas las
glánd ulas de secreción externa se encuentran alteradas
produciendo secreciones sumamente viscosas.

2. ETIOLOGIA

Se han formulado múltiples teorías para explicar la
etiología de la enfermedad. Una de ellas propone como causa
principal la avitaminosis A, pero ésta se ha comprobado que es
una consecuencia. Steirber, Shwachman y Dooley (51)
observaron una posible relación entre la e;.-.'::ermedad y el grupo
sanguíneo. Se ha pensado también que hay íntima relación en
niños con factor Rh positivo, de madres con Rh negativo (50).
Otra teoría formula que se debe a una atrofia congénita y a
obstrucción de los grandes conductos pancreáticos. También se
ha atribuído a la falta de secretina o a una hiperactividad del
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parasimpático que dan como resultado una secreción pancreática
anormal (24),

plasminógeno en el pulmón y en el páncreas de ,los niños
afectados; y su h~p~tesis, acerca de ~a patogema de, la

enfermedad fibroqulstlca, es la 'presencia de una protema
inhibidora en ambos, pulmones y pancreas.

Esta entidad médica no tiene predilección por uno u otro
sexo, ni por determinada, condició~ ,social ? ;~onómica. No
presenta distribución geográfica especIfIca o cl!~atIca~ aunque se
ha afirmado que es exclusiva de la raza caucaSICa. Sm embargo
se han publicado casos esporádicos en la población de raza negra
del Africa por Steinberg y Brown (34). Estos autores aduc~n ,que
dicha raza posee un heterocigote con" una ~upenondad

combinada con un bajo promedio de mutaclOn. Ultlmamen~e ~e
ha informado de dos casos que pertenecen a la raza mdIa
americana, pero estudios genealógicos han comprobado que
tienen ascendencia caucásica (32).

Se pensó también, que un virus podría ser el agente
etiológico de esta enfermedad, debido a que se han observado en
los tejidos de algunos pacientes inclusiones intranucleares. Esta
tesis, sin embargo, ha sido descartada al encontrar inclusiones
intranucleares en los tejidos de pacientes con otra enfermedad
(40).

En recientes estudios se ha llegado a la conclusión de que la
enfermedad fibroquística del páncreas o mucoviscidosis es de
naturaleza congénita, transmitida por un gene autosómico
recesivo, y que existe la posibilidad de que este gene presente un
sistema de alelos en una misma posición o de varios genes en
diferente lugar en el cromosoma, De acuerdo al gene causal, los
homocigotes presentan el cuadro clínico de la enfermedad,
mientras que los heterocigotes pueden no manifestarlo (51). Se
ha calculado que 1 en 15 o 1 en 50, de la población en general,
son portadores del gene responsable de este defecto, Un
portador tendrá hijos con fibrosis pancreática solamente si se
casa con otro portador. Andersen (2) acepta la teoría hereditaria
en relación a las lesiones pancreáticas, pero propone las lesiones
bronquiales como secundarias a la deficiencia nutricional
inducida por la insuficiencia pancreáticao

En un principio la enfermedad fue ~escrita úni?amente en
pacientes pediátricos. Poco a poco han Ido aparecIendo, casos
aislados en adultos, por lo que se descarta que su letalidad a
temprana edad sea definitiva.

El primer caso de un adulto con esta enf~rmedad es
relatado por Hellerstein (10, 22)). Se trat~ de un p,acle?-te, de 35
gños de edad que murió de neumoma. El diagnostICo de
enferme,dad fibroquística del páncreas se hizo en la sala de
necropSIas.Por análisis del moco duodenal, Dische y colaboradores

(15) encontraron un mucopolisaéátido anormal en pacientes con
enfermedad fibroquística, y postularon que el precipitado de
este mucoide, soluble en agua, forma una red fibrilar que se
convierte rápidamente en un gel elástico.

En 1960 Marks y Anderson (22) comunicaron el caso de un
paciente mayor de 46 años, siendo el de mayor edad del que se
tiene conocimiento hasta la fecha.

En 1962 Cece, Henry y Toigo (10) inform~n el caso de, un
paciente de 41 años de edad, del sexo masculmo, ,desm~tndo,
con una enfermedad crónica supurativa y ,con ~vlde,nc~as de
alergia constitucional, a quien se le compraba el diagnostico de
enfermedad fibroquística del páncreas.

El exámen de biopsias intestinales en niños con enfermedad
fibroquística, con microscopios corriente y electrónico, han
proporcionado datos a favor de esta hipótesis. Este estudio,
realizado por Freye y colaboradores (21), usando las tinciones
convencionales, no reveló nada anormal, sin embargo con el uso
del PAS, mostró una capa uniforme delgada de material fibrilar,
probablemente mucina, por arriba del borde estriado, tanto en
individuos normales como en los que padecían la enfermedad,
pero en estos últimos se ha o bservado una capa gruesa de
substancia fibrilar de deshecho. Y en varias secciones se han
observado que las células caliciformes descargan directamente su
contenido de moco dentro de esta capa patológica,

El último caso es el informado por Gabanel, Voog Y
Rambaud en 1966 (22) y es el de un paciente de 26 años ~e
edad, de sexo masculino, que presentaba disnea por broncopatIa
severa.

Lieberman (35) encontró una deficiencia del activador del

No se conoce muy bien la frecuenci~ mundia}, ?e esta

enfermedad, pero se han publicado estudIoS estadlstIcos en
diferentes latitudes.
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Andersen (50) en Nueva Y<?rk, ha establecido el!, base a
estudios de necropsia un promedIO de 3 ?/o en relacIOn a las
estadísticas vitales de dicha ciuda~, ha~Iendo calculado una
frecuencia de 1.7 por 1000 niños nacIdos VIVOS.

Farber (50) informó de 52 casos en 1089 autopsias clí~icas,
con una frecuencia de 4.8 %. _Post~riorm~nte, en un estudIO de
2959 autopsias a través de 15 anos, mformo de 3.6 % (50).

Bodian, en Londres, observó en .1,300 autopsias realizadas
en un período de 8 años, la frecuencIa de 4..:2 % (50). Zuelzer
y Newton, también en un período de 8 anos, observaron una
frecuencia del 2 % (50).

Un cálculo hecho por Goodman y Reed so~re la. !recue?-cia
de esta enfermedad fue de 0,7 a 1.0 p~r cada mI: reCIen nacIdos
vivos, siendo ésta la frecuencia mas pequen a que hemos
encontrado (51).

G ' Medrano Y Velasco Gandamo en México,arc 1a ,.
d 1 'comunicaron seis casos de enfermedad fibro.'l,ulstlC,! e pancreas

o mucoviscidosis, en 578 necropsias de reCIen nacIdos, con una
frecuencia de 1 % (23).

En resumen para fines prácticos, podemos afirmar que la
frecuencia de la ~nfermedad fibroqut'stica del páncreas es de 1 a
5 %.

3. PATOLOGIA

La patología de la enfermedad fibroqut'stica del pán.creas
reside en las glándulas de secreción externa del orgamsmo,
principalmente en las productoras de moco.

-
Las principales glándulas mucosas so~: .las glándulas ~alivales

accesorias de la cavidad oral, las parotIdas, su~maxI!ares y
sublinguales, las de la faringe, e~?fago y t~bo gastromtestmal; las
del canal endocervical, y tambIen las glandulas mu~osas en las
partes altas de las vías respiratorias, tráquea y bronqUIos.

El moco es un material viscoso. Químicamente es una
mucoproteína que contiene sulfato y cuyas funciones en el
organismo son de protección.

El hígado y el páncreas pertenecen a las glándulas de
secreción externa, y, embriológicamente son derivadas del
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intestino, Son sitios donde también pueden observarse la
patología de la enfermedad que nos ocupa.

3.1. Patologt'a macroscópica

Los hallazgos macroscópicos en la mucoviscidosis, se
observan con mayor frecuencia a nivel del páncreas y del aparato
respiratorio,

La consistencia del páncreas es dura, con fibrosis, y a veces
presenta quistes de dos a tres milímetros de diámetro,
Progresivamente el páncreas presenta atrofia, disminuyendo de
tamaño, quedando reducido en algunos casos a una masa de
tej ido fibroadiposo, Al corte es duro, de color gris,
encontrándose a menudo los conductos excretores dilatados o
atróficos y ocupados por una substancia mucosa.

Grand y sus colaboradores (29), publicaron en 1966, el
caso de una paciente de 13 años de edad, a la que se le había
hecho el diagnóstico de enfermedad fibroqut'stica del páncreas a
la edad de ocho años y medio. Esta paciente falleció con
marcado déficit respiratorio y con insuficiencia cardíaca derecha,
En la necropsia se encontró un páncreas con quistes de dos a
tres centímetros de diámetro y uno de cinco centímetros, llenos
de un líquido blanco seroso; el conducto pancreático era normal,
Es el primer caso informado con quistes grandes en esta
condición clínica, siendo una característica bastante rara, ya que
lo frecuente es encontrar quistes de 'uno a tres milímetros de
diámetro. .

A nivel del aparato respiratorio, dependiendo del tiempo de
evolución, los pulmones pueden estar enfisematosos o con zonas
de atelectasia, con bronquiectasias cilíndricas, y algunas veces
con formación de abcesos. No debemos olvidar que también
pueden presentar focos de bronconeumonía y neumonía.

Diferentes autores han informado que puede observarse
hipertrofia del ventrículo derecho (36, 9, 45, 27, 28), siendo
ésta considerada, en algunas series, como secundaria a
anastomosis arteriobroncopulmonares, producidas por el tejidode granulación alrededor del pulmón bronqu.iectásico.

Generalmente el hígado presenta alteraciones macroscópicas
relacionadas con el estado nutricional de los pacieI).tes. Estas
lesiones van desde cambio grasiento, que se observa en la
mayoría de los casos, hasta la presencia de nódulos pequeños
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debidos a la fibrosis y a cicatrización o cirrosis franca (1),

Las alteraciones macroscópicas descritas anteriormente en el
páncreas, pueden encontrarse a nivel de las glándulas salivales, y
con mayor frecuencia en las parótidas.

3,2. Patología microscópica

Los hallazgos histológicos a nivel del pancreas consisten en
fibrosÍS progresiva inter e intralobular, algunas veces con
destrucción del parénquima. Los acini se encuentran tapo nado s
al igual que los conductos, por un material hialino eosinófilo,
que contribuye a producir una ectasia ductal y esta, a
formaciones quísticas. El estroma pancreático puede verse
infiltrado de algunos linfocito s y células mononucleares, Los
quistes están revestidos de epitelio cuboidal, existiendo
ocasionalmente focos de metaplasia escamosa, a nivel de este
epitelio, El material observado dentro de la luz de los conductos
es generalmente acidófilo, en raras ocasiones puede estar
calcificado, dando a veces la impresión de ser fibrina, Los acini
están en general atróficos, pudiendo ser reemplazados por tejido
fibroso, Los islotes de Langerhans se observan normales,

En los pulmones, se observan los broquiolos con filamentos
de moco, que los obstruyen total o parcialmente. El material
mucoide es mucho mas espeso de lo normal. En los bronquiolos
existe también gran cantidad de células de tip~ inflamatorio. El
epitelio cilíndrico ciliado de las vías respiratorias, puede sufrir
metaplasia escamosa, dependiendo del grado de obstrucción de
las vías respiratorias, Se observan zonas de enfisema o
atelectasia, Frecuentementemente hay focos de bronco neumonía,
bronquiectasias y bronquitis purulenta, debido a las infecciones
sobreagregadas que tan a menudo se presentan en esta
enfermedad, y que generalmente son la causa de muerte.

Todas las glándulas productoras de moco pueden
encontrarse hiperplásticas y obstruídas, algunas con formaciones
quÍsticas y otras con abcesos intraluminales. El intestino puede
presentar irregularidades de los pliegues, aumento de moco en las
células caliciformes, concreciones eosinofílicas en el lumen de las
glándulas de Liebarkühn o de Brunner, con variable grado de
atrofia de la mucosa intestinal (56, 1).

El hígado puede presentar cambio grasiento con o sin
fibrosis portal hasta cirrosis portal. Esta última es multilobular
de tipo biliar y se ha descrito como complicación de la
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enfermedad fibroquística del páncreas, y no relacionadas can
estado nutricionaL

el

En las glándulas suprarrenales se ha observado hipertrofia
de la zona ?lomerulosa, y ésta se ha explicado como proceso
?o~p.ensaton~ par~ el aumento de producción de aldosterona
mhIbIendo aSI la perdida de electrolitos por la piel, '

A p~sar de los trastornos descritos respecto de las
concentracIOnes elevadas ~e los electr<>.litos, sodio y cloro en el
s~dor" ~o se. apreCIan alteracIOnes macroscópicas ni
mlCroscoplCas a mvel de las glándulas sudoríparas,

4. FISIOPATOLOGIA

L~s. mucoproteínas .anormales producidas por los acini
pancreatlCos, es un matenal mucoide de viscosidad elevada que
obstruy~ lo~ conductos, y progresivamente conduce a una atrofia
del pare~q~llma, dan~o como resultado fisiológico, una ausencia
de la act.lVI~ad de trIpsina, amilasa y lipasa a nivel del intestino.
Por c~msIguIente, hay una absorción y utilización insuficiente de
los alIme~tos, que se traduce en manifestaciones de desnutrición
y dete~cI<>.n e~, el crecimie~t~ y en e! ~esarrollo del paciente.
Esta. <;lismmucIon de la actIvIdad enzImatica del páncreas, da
tamb~en como re~~ltado una carencia de vitamina A, que
contrIbuye, .en umon de las alteraciones intestinales a dar el
cua?r° de Ileo ~ meconial, complicación que presenta' el recién
nacIdo atacado de la enfermedad en cuestión.

El mismo mecanismo ocurre eventualmente en el hígado
a~~que es raro, llegando en ocasiones a producir una cirrosi~
~Ihar. ~~to conduce a una hipertensión portal con su cortejo
smtomatIco.

. A nivel de las glándulas traqueales y de las bronquiales se
presen~an tapones de moco espeso que obstruyen' los
bronq~ll?los, dando como resultado bronquiectasias y procesos
neumomcos que se manifiestan en forma de insuficiencia
pulmonar que pueden evolucionar hasta llegar al síndrome de
cor pulmonale crónico.

~as altas concentraciones de cloro y so dio en las
secreCIOnes de las glándulas salivales y sudoríparas pueden
desencadenar un cuadro de postración por calor.

"

Resumiendo, las alteraciones anatómicas de la enfermedad

l
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5. CARACTERISTlCAS CLINICAS

no es dige.rida p.~r la aquilia pancreática (50). La frecuencia de
esta I?~ife~tacIOn. es de un caso por cada cinco de
mu~ovzsczdoszs,. para uno~ .autores, y para otros del 5 % (46).
El il,eo m~com~ se manifIesta en el recién nacido por vómitos
ta~dlOs, dISte~~IO~ abdominal marcada y la persona que esta al
cUIdado del nmo mforma que no ha expulsado meconio,

, Al examen físico puede palparse una masa en el abdomen a
mvel del, cuadrante inferior derecho, Los hallazgos radíológicos
de u~~ placa de abdomen ayudan al diagnóstíco, Se han descrito
tamblen cuadros de obstru.cción intestinal en personas de mayor
edad, que presentan semejanza con el cuadro de ileo meconiaL
Snyder y cola_boradores (52) han dado a conocer tres casos de 7,
11, Y ,1~ anos d~ edad respectivamente, con enfermedad
fzbro,qulstlca del, pancreasJ qu~ pr~sentaron esta complicación,
reqUInendo una mtervencIOn qmrurgica,

dan como resultado: insuficiencia pancreática, trastornos
pulmonares Y alteraCiones de los electrolitos a nive.l.?e las
glándulas sudoríparas, factores que conducen a desnutrI~IOn ~ a

susceptibilidad de procesos infecciosos del aparato respIratorIo.

Las manifestaciones clínicas de la enfermedad fibroquística
del páncreas están en relación directa con ,la severidad ?e

las

secreciones anormales producidas por las glandulas exocrmas Y
por el factor hereditario que se manifiestan siempre en
homocigotes Y heterocigotes algunas veces. Hay trastornos
respiratorios e insuficiencia ~an~r~ática, que ~ectan. ,el es:a?o
nutricional y el desarrollo del mdIvIduo. La manifestaclOn clImca
más frecuente y causa del 90 % de defunciones, es la
enfermedad pulmonar crónica (43).

Entre los síntomas nutricionales están:

~bservaciones hechas por Koch en 1959, Bernard, Israel y
Debns en 1962 han demostrado la complicación de ulcera
gastroduodenal en pac,ientes con mucoviscidosk Gabanel y
colaboradores (22) conf~rmaron lo. anterior: la ulcera gástríca o
duoden.a~ es, m,ucho mas frecuente en pacientes adultos con
bronqu~tIs cromca y prueba del sudor positiva, que en aquellos
que umcamente presentan la enfermedad pulmonar obstructiva,

53, Trastornos respiratorios

Los síntomas clásicos se presentan generalmente entre los
seis meses y los dos años de edad, pero actualmente se sabe que
esta enfermedad no es exclusiva de la infancia.

5.1. Detención en el desarrollo pondoestatural.

Algunos autores han observado en todos los períodos de
edad, un retraso significativo del crecimiento' físico, siendo éste
más pronunciado en los grupos de preadolescentes y adolescentes
(53). Sproul y colaboradores (53), en un estudio de 40 niños
con enfermedad fibroquística del páncreas, encontraron en el. 38
% una maduración esquelética retardada, la cual. fue posIble
determinar por el estudio de la edad ósea rediológicamente.

5.2. Trastornos gastrointestinales.

Hay infecciones resp~atoria~ frecuentes y crónicas que
dege~era,n en bronquIectasIas, siendo frecuentes las
complIcacIOnes de bronconeumonía y neumonía, Se presenta tos
p,e~sIstente, ~l~unas veces en accesos paroxísticos; respiración
sIbIlante, sUgIrIendo asma; voz ronca, infecciones recurrentes y
puede pr~~entarse fiebre alta, El tórax se encuentra aumentado
en su dlametro antero posterior; a la auscultación pueden
e~cuc~arse estertores gruesos de carácter respiratorio y roncus
dIsemmados. A veces puede o bservarse cianosis y signos de cor
pulI?o~al,e. CO,nsecuentemente la capacidad vital y la tolerancia
al eJerCICIO están disminuídas.

Se comprobó que existe una relación directa entre el
retraso del crecimiento y la severidad de las complicaciones
pulmonares, no así con el grado de insuficiencia pancreática.

Una manifestación frecuente en el recién nacido es el ileo
meconial, que ocurre generalmente a nivel del ileo terminal y es
el resultado de la producción excesiva de mucoproteína, la cual

El estudio de pacientes adultos con bronquitis crónica, se
ha visto que la mucoviscidosis puede ser el ¡actor etiológico de
algunos de los casos (22).

5.1, Trastornos de las glándulas sudoríparas

Consisten en diarreas frecuentes o periódicas con
esteatorrea, heces anormales, distensión abdominal y aumento
del apetito.

Existe sudoración excesiva y postración al calor, por las
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grandes perdidas de sodio y cloro a través de la piel, Estos
trastornos son más frecuentes en regiones donde la época
calurosa es más intensa,

Schwachman (7) ha establecido cuatro criterios clínicos,
con el objeto de facilitar y objetivizar el conocimiento de la
evolución de los pacientes, Esta clasificación nos permite saber
que tan severa y avanzada se encuentra la enfermedad en un
paciente determinado,

A continuación presentamos en el cuadro No,l los criterios
enumerados por Schwachman, que se valoran en puntos,

ENFERMEDAD FIBROQUISTICA DEL P ANCREAS
Criterios de Schwachman

CUADRO NO,l

I ACTIVIDAD GENERAL
Asistencia a la escuela, actividad en el juego,
tolerancia al ejercicio, personalidad,

o a 25

Il SIGNOS FUNCIONALES Y FISICOS:
Naturaleza y severidad de la tos, hallazgos físicos
a nivel del tórax, dedos en palillo de .tambot' y
cianosis, relación entre pulso y frecuencia
resp.iratoria,

o a 25

III DESARROLLO Y NUTRICION: O a 25
P€ rcentil de peso y talla, antecedentes dietéticos,
historia de las evacuaciones, masa y fuerza
muscular.,

IV RADIOLOGIA PULMONAR:
Enfisema, atelectasia, fibrosis, bronquios visibles
marcados, cavitaciones, formaciones quísticas,
infiltración,

O a 25

TOTAL O a 100

La suma de los cuatro criterios es de 100 puntos,
considerándose que los pacientes clasificados con 85 puntos se
encuentran en el límite superior, de los 70 a 85 puntos en el
límite bueno, los de 40 a 70 puntos en el límite regular, y en el
límite severo los que se clasifican con menos de 40 puntos en
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relación a la intensidad de la enfermedad (25).

Las complicaciones más comUhmente observadas en la
e~fe:medad son: sinusitis, poliposisi. nasal; atelectasia,
prmcIpalmente del lado derecho; bronquiectasias frecuentemente
cilíndricas, Algunos autores consideran el ileo' meconial como
complícación, Menos frecuentes son: hemoptisis, pneumotórax
prolapso reotid, cirrosis, ginecomastia y esterilidad (48, 18, 50):

Son complícaciones raras de esta entidad clínica: enfisema
subcutáneo, hipertensión portal, hiperesplenismo con anemia
como consecuencia, impactación fecal con obstrucción intestinal
pancreatitis y diabetes mellitus (44), Esta última se ha observad~
con mayor frecuencia en los ultimos años, debido al aumento de
la longevidad de los pacientes,

También se han descrito como complicaciones:
hipoproteinemia, (55), hemorragia de várices esofágicas y ascitis
como resultado de hipertensión portal, hernias de tipo
epigástrico, umbilical e inguinal, osteooartropatía decoloración
de los dientes y cálculos renales (18), '

Como resumen anotamos a continuación las manifestaciones
clínicas iniciales y su frecuencia en un estudio realizado por
Schwachman y publícado en 1960 (46): en el 80 % de los.
pacientes, los síntomas pulmonares e intestinales se hicieron
presentes antes del primer año de vida; en el 15 % de los
pacientes, predominaron los síntomas pulmonares y pocos o
ningún síntoma intestinal, esto puede ocurrir en cualquier etapa
de la vida del niño, Estos pacientes son incorrectamente
diagnosticados como que padecen: asma, neumonía crónica tos
fer~a, bronquiectasias o tuberculosis atJ'pica; el 5 % d~ los
pacIentes presentaron ileo meconial al nacer, En el 5 % de los
pacientes los síntomas intestinales dominaron el cuadro clínico
siendo los síntomas pulmonares mínimos; como complicacione~
se presentaron, prolapso rectal en 4 % e hipertensión portal en
ell% de los pacientes,

Resumiendo r~c<;>rdemos, que para Di Sant' Agnese, la
enfermedad fibroqulstlca del pan creas explica virtualmente todos
los casos de insuficiencia pancreática, la ma} ",ría de los casos de
enfermedad crónica pulmonar, y alrededor de una tercera parte
de los casos síndrome de mala absorción. Para Schwachman, sin
embarg~, . de un ,15 a 20 % de niños con enfermedad
fibroqulStlCa del pancreas presentan relativamente una fundan
pancreática normal (50)

l
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6. DIAGNOSTICO

Pa:a. llegar a, establecer el diagnóstico de 'enfermedad
fibroqu1st1ca del pancreas, debe tenerse en cuenta lo siguiente:
1) historia clínica y antecedentes familiares; 2) estudios
radiológicos; y 3) estudios de laboratorio.

6. L Historia clínica y antecedentes familiares.

La manifestación más temprana de la enfermedad es el ileo
meconial, que se presenta en el 5 al 10 % de los pacientes, Su
diagnóstico se hace en base a la historia clínica y al examen
físico, Se trata de recien nacidos con signos de obstrucción
intestinal que no han expulsado meconio, Según Newhauser (57)
el estudio radio lógico simple del abdomen presenta asas
intestinales conteniendo aire a nivel del sitio de la obstrucción,
la cual no termina en forma brusca. Además se notan pequeñas
burbujas de aire dentro de la masa sólida que obstruye la luz del
intestino: "sombra mixta de materia sólida con pequeñas
burbujas de aire" (57),

, Una historia de infecciones respiratorias frecuentes obliga al
médico a pensar en la enfermedad, mas aún si el paciente se
encuentra en mal estado nutricional y presenta signos de
isuficiencia pancreática, aunque ésta puede no existir en la
enfermedad.

Algunas veces refieren sudoración profusa y postración al
calor, Los antecedentes famíliares son de vital importancia por la
naturaleza genetica de esta condición clínica, Uno de cada
cuatro hermanos presenta la enfermedad, en una familia que
tenga este gene.

62. Estudios radio lógicos.

La exploración radio lógica llevada a cabo por otro
diagnóstico clínico, puede sugerir que se trata de una
mucoviscidosis.

Newhauser divide en dos tipos el estudio radiológico del
t6rax de este padecimiento: a) imágenes de pacientes sin
infección respiratoria secundaria, en quienes se observa marcado
reforzamiento bronquial con presencia de pequeños
taponamientos en su luz. A la radioscopÍa se describe aumento
del volumen pulmonar, con distensión de los espacios
intercostales y planamiento de las cúpulas diafragmáticas.
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Existen también zona de enfisema obstructivo y de atelectasia.
b) Pacientes en los que sí existe una infección pulmonar
sobreagregada, quienes las sombras hiliares y la trama pulmonar
se encuentran reforzadas. Las paredes de los bronquios se
encuentran engrosadas" Puede verse infiltraciones difusas que
aparentan neumonías lo bares , Tardíamente se forman
bronauiectasias localízadas o generalizadas que deben ser
c o f í.¡ m a d a § e o n broncogramas, Tam bien se han descrito
alteraciones óseas y retardo en el desarrollo de los centros de
osíficacíón, así como hepatomegalías detectadas por los rayos X
(57,53),

63, Estudíos de laborato río ,

631, Prueba del sudor, La principal prueba considerada hasta la
fecha como método diagnóstico en esta enfermedad, es el test
del sudor que consiste en la determinación de las
concentraciones elevadas de sodio y cloro en el sudor, Esta
alteración de los electrolitos fue descrita por Di Sant'Agnese en
el año de 1953 (22).

Existen varios metodos para realizar esta prueba y están
basados en: estimulación de la producción del sudoq colección
del especimen; y análisis por métodos f[sicos y químicos,

Entre los métodos cuantitativos está el que se lleva a cabo
por iontoforesis de la pilocarpina; esta substancia por medio de
una corriente eléctrica penetra en' la piel y estimula la
producción del sudor por acción colinérgica (49).

Otra prueba cuantitativa es aquella en la cual mediante
estimulación térmica, se obtiene una cantidad de sudor,
recogiéndose éste en una gasa,

Entre las determinaciones cualÜativas está la reacción que
presenta el cloro del sudor que produce la palma de la mano, al
estar en contacto con una placa de agar impregnada con nitrato
de plata y cromato potásico" El cloro, al combinarse con uno de
los compuestos mencionados, produce cloruro de plata y cloruro
de potasio, tomando una coloración especial,

r

1

Schwachman y sus colaboradores (49) describen un método
de colección del sudor durante la noche, que consiste en colocar
dosalmohadHlas cuadradas de gasa previamente pesadas en la
espalda del paciente, sobre un área de piel que ha sido lavada
con agua destilada. Las almohadillas se protegen con plástico y
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cinta adhesiva, Se colocan aproximadamente a las 18 horas. Se
retiran al día siguiente alrededor de las 8 horas, se vuel~e~ a
pesar las almohadillas de gasa y se procede al examen qUlmlco
del sudor o

Estos autores aplicaron este método en 29 pacientes con
enfermedad fibroqut'stica del pánc~eas comprobada y observaron
tres errores, Dichos errores se explIcan debIdo a que en esos tres
niños se obtuvo una cantidad insuficiente de sudor debido a
deshidratación (49)0 Para fines prácticos, los valore~ obtenid~s
por este método son idénticos a los obtenidos por lOntoforesls
de la cpoJjca!1>~na.,

Existe un método ideado por Warwich (59) que tiene la
ventaja de poder hacerse en forma rápida y a grandes masas de
población, Se trata de producir una cantidad de su?or sobre la
piel y por medio de un electl'Odo de plata, det~:mmar el valor
del pH del mismo, Dependiendo de la concentraclOn de cloruro s,
se observa una variaci6n en el pHo

Para que la prueba del sudor sea positiva en personas hasta
de 20 años de edad, debe encontrarse un valor por arriba de 60
mEq de cloro por litro, Son pruebas sospechosas aquellas que se
encuentran entre 50 y 60 mEq por litro (40),

En el estudio de la concentración del Gloro en el sudor en
pacientes con mucoviscidosis se han encontrado valores entre 60
y 160 mEq por litro, con un promedio de 106 mEq, En
individuos normales se ha encontrado entre 4 y 80 mEq por
litro, con un promedio de 32 mEqo por litro (lO),

Los valores de so dio se encontraron de 80 a 190 mEq por
litro con un promedio de 133 mEq por litro en los pacientes
afectados por la enfermedad, En individuos normales, las cifras
se hallaron entre 10 y 120 mEq por litro (22, 40)

Algunos autores afirman que valores por arriba de 70 mEq
de cloro por litro son positivos (22), mientras que otros
consideran como positivos valores por arriba de 50 mEq (40),

Los valores de cloro y sodio en pacientes adultos con
enfermedad fibroquística del páncreas, pueden ser más altos que
los encontrados en niños (10), pero para fines prácticos los
mismos métodos y sus valores límites son aplicables a personas
mayores de 20 años (40). .

l

l
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6.3.2. Examen del jugo duodenal

El examen del jugo duodenal en el' diagnóstico de la
mucoviscidosis en cuanto a la determinación de la viscosidad el,
valor del pH y la deficiencia enzimática, ha dejado de tener
importancia práctica desde que se conocen alteraciones de la
concentración de los electrolitos en el sudoro Sin embargo, en
trabajos de investigación este examen aún no ha perdido su
valor,

Anteriormente, a pacientes en que se sospechaba
mucoviscidosis, solamente se les practicaba un estudio del pH y
de la actividad de la tripsina del jugo duodenal.,

Para obtener líquido del duodeno se necesita preparar al
paciente, con ayuno de 8 horas como mínimo y algunos autores
aconsejan además una sedación leve, Se procede entonces a la
intubación duodenal, que debe practicarse con una sonda de
Levin de los números 10 a 12, Es conveniente realizar la
intubación bajo fluoroscopía, para tener la seguridad de que se
está en el duodeno, p<;rque si se obtiene jugo gástrico, los
resultados de examen senan falsos.,

El líquido se colecciona en tubos de ensayo a intervalos de
diez a treinta minutos, Primeramente se determina el pH con
papel tornasoL En pacientes con mucoviscidosis el pH del
líquido duodenal es más ácido que en las personas normales,
Schwachman encontró en 100 pacientes, valores desde 3..5 hasta
8,1; 19 estaban por debajo del pH 5, 54 tenían pH 5 a 7 y 27
con pH arriba de 7 (50),

,

La alcalinidad del líquido duodenal está dado por la
secreción del bicarbonato que se produce en las células
pancreáticas a partir del COz y de la anhidrasa carbónicao

Para Hollander y Birnbaum (50), el 80 % del COz del
tejido pancreático proviene del metabolismo oxidativo de las
células secretoras, y el 20 % se obtiene por difusión sanguínea, .
Ball y colaboradores (50) afirman que proviene principalmente
de la sangre, Lo cierto es que se observa una producción
deficiente de bicarbonato en pacientes n~n mucoviscidosis,
dando como resultado un descenso en los límites normales del
pRo

Debe tenerse también presente la composición química del
jugo duodenal, ya que de ésto depende el valor .del pH.
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La estimulación con se cretina produce en personas
normales, un líquido duodenal alto en bicarbo~ato y, ~ua, Sin
embargo, en pacientes con enferme4ad, flbroqlflsttca del
páncreas, esta estimulación no produce nmgun camblO en el pH
(50).

Otro dato importante es la viscosidad del líquid,o <;luo~enal,
que en la mayoría de los pacientes de mucovlsCldoS1S, se
encuentra elevada, Ademas, puede observarse este aumento en la
viscosidad del líquido duodenal, en pacientes con atresia de vías
biliares, en estados alérgicos, en enfermedad de la c?lágena, en
disautonomía familiar y ocasionalmente en pacIentes con
infecci6n crónica, mas raramente, en niños que al momento del
examen se encuentren sanos (50).

En el estudio enzimatico del jugo duodenal, pueden
investigarse todas las enzimas producidas por el páncreas, como
tripsina, quimotripsina, carboxipeptidasa, amilasa y lipasa; pero
basta con determinar la actividad de la tripsina, porque su valor
refleja el valor de las demás, Estas enzimas se encuentran en
altas concentraciones en el jugo pancreático de niños normales
desde el nacimiento con excepción de la amilasa que se
encuentra después de' los 6 meses de edad en cantidad apreciable
para poderse determinar (40)

Existen varios métodos para determinar -la actividad de cada
una de las enzimas.

Tambien es útil el estudio de las heces de los pacientes, ya
que indirectamente nos informa de la deficiencia enzimática.
Pueden encontrarse valores altos de nitrógeno en las heces,
algunas veces mayores que lo excretado por vía renal, debi~o a
la deficiencia de pancreatina, que es la responsable de reducIr el
nitrógeno excretado por las heces,

6.3.1 Biopsia

Otro procedimiento diagnóstico es la biopsia duodenal, la
de la mucosa labial y la rectal,

La biopsia duodenal puede hacerse por vía oral, usando
dispositivos tales como la cápsula de Rubin y la de
CrosbyKugler, Está indicada para el diagnóstico diferencial entre
síndrome de mala absorción, pacientes con diarrea y en
enfermedad celíaca. Con este método diagnóstico pueden ocurrir
como complicaciones, la hemorragia y la perforación, pero su

I
~
lo
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frecuencia estadísticamente es baja (41, 47).

P,ara, mayor facilidad técnica y menor riesgo decomplIcaclOnes, se aconseja l~ biopsia rectal, aunque las lesionesde ,la, mucosa en los pacIentes con mucoviscidosis no son
SufIcI~n~ement; ,específicas para el diagnóstico. Otro
procedImIento mas mocuo es la biopsia de mucosa labial,

, En ~stos estudios de biopsia, las alteraciones que se buscan
es!an a nIvel de las glándulas mucosas, En la mucoviscidosis estas
g~andu~as se ep.c.uentran taponadas de material acidófílo con
dIlataclOnes qUlstICas (56).

'

6304. Otros exámenes más especializados,

La ~etermin~ción de c~rvas de absorci6n de vitamina A,
encon.tr~nd~se estas a nIveles bajos en pacientes con
'f11;UCO~lSCld?SlS,Hay deficiencia en la absorci6n de todas las
vItammas lIposolubles y de hierro (50),

Pruebas de absorción de grasa, utilizando trioleína marcada
c~n Iodo 131. En pacientes con Enfermedad fibroquística del
1!an,c~eas la absorción de grasa es de 48:.t 24 010, en cambio en
mdIvIduos normales es de 96:.t 4 % (12,)

Determinaci6n. de los disacáridos. .en la mucosa duodenal
~?r ~l ~est de la xIlosa. La actividaddlSacandaslca se encuentr~

f
ISm!~Ulda en

9
~odos los casos en' que esta comprendida la

unClOn pancreatICa (6).

604. Diagnóstico diferencial

En el recien nacido con problema de íleo meconial, es
frecuente ,que se sosp~che una anomalía congénita de tipo atresia
o estenosIs o cualquIer causa de obstrucción intestinal en esta
edad, lo cual conduce a un tratamiento quirúrgico inmediato
(50, 52),

, En, ~iños mayores, se trata de descartar la enfermedad
ÍIbr<:>qUls~ICa ~el, páncreas, cuando se presentan infecciones
res~matorI~s crOnIcas o a repetición y con mayor razón cuando
esta~ asocIadas a otitis y sinusitis, Asimism::, en casos de asma
empIema (generalmente por estafilococos), en bronconeumonía~
rec~re~tes, en. bronq~iectasias, atelectasia, neumonía por
asp~aclOn, estrI?or,

9
1~U'lnge y neumonía lipoidea. AlgunospacIentes con dIagnostICo de tuberculosis atípica no son más

que casos de mucoviscidosis. (18, 48, 43), . '
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Debe pensarse también en la enfermedad gue nos ocupa, ~n
niños con desnutrición tipo marasmo, en pacIentes con ale;gla

-gastro-intestinal, con síndrome celíaco, en la enfermedad cehaca
idiopática, en la enfermedad de Hirschprung, y en casos de
prolapso rectal (18, 2, 50)0

En cuanto a adultos se refiere, debe investiga~se
mucoviscidosis en pacientes con pr()bl~ma ~ulm?nar ~bstructIvo
(bronquitis crónica) y con mayor razon, SI esta asociada a una
enfermedad péptica (7, 22, 33),

7, TRATAMIENTO

La terapéutica de la enfermedad fib~oq.u{stica crónica del
pancreas se orienta a d~s p~ntos prmclpales: el aspecto
nutricional y el aspecto respIratono.

Es necesario hospitalizar a los pacientes que presenten
trastornos nutricionales, trastornos digestivos graves y
manifestaciones pulmonares agudas y severas (25)0

El régimen dietético comprende una ,?ieta ba~a en gras~,
hipercalórica de aproximadamente 75 calonas por hbra por dw
en niños c~n un aporte suplementario de vitamina A 10,000
USP unidades diarias, sal, calcio y hierro" y extractos
pancreáticos, lo cual es beneficioso en la mayona de los casos
(25, 50).

El controlo prevensión de las iI?-fecciones. d~l tracto
respiratorio, es una de las bases del trata~rne~to. Se m.dlCa e~ uso
de antibiótico s en pacientes con eplsodlOs de mfecclOnes
respiratorias agudas, y muchos autores r~comiendan. e~ uso
profiláctico constante y otros solo en epoca de lI?-':ler!lO.
Respecto de el uso de antibióticos de ma~era profl~actIca,
depende de las condiciones higiénicas en que VIV~ el pacIente y
del ambiente (25, 20, 46, 50). Algunos recomIendan usarlos
constantemente, aunque el costo del tratamiento es elevado (18,
46), Naturalmente estas medidas depend~n del est~do pulmonar
en el momento de iniciarse el tratamIento. ASl ~n. estados
temprano s con producción de abund~nte II?-°co se mdlCa? los
expectorantes iodados y el uso de enzlm~s tipo estreptoqumasa,
estreptodornasa y ribonucleasa, para dIsolver parcialmente el
material mucoide (20, 50).

Los agentes antibacterianos generalmente emplea~<:>s son
penicilina, tetraciclinas, eritromicina, estreptomlcma y

"
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sulfonamidas. Debe usarse el antibiótico específico en cada caso
dependiendo de estudios bacteriológicos. Se recomienda tambié~
el uso de gamma globulinas, y no descuidar un programa de
inmunizaciones. En casos de manifestaciones pulmonares severas
se utiliza una tienda con aerosol constante y ejercicio~
respiratorios con drenaje postural (16, 17, 18, 20, 46), En
situaciones extremas se han empleado los corticosteroides (25).

El paciente con mucoviscidosis necesita de una vigilancia
médica estricta, de un aislamiento relativo, de buenas
condiciones de higiene, de exámenes de laboratorio periódicos
(principalmente recuento de glóbulos blancos, fórmula
leucocitaria y velocidad de sedimentación) (25).

Sobre todo debe tratarse de que el paciente tenga una vida
normal, con el objeto de evitar lo más posible trastornos
emocionales y perturbaciones de la personalidad (58).

El tratamiento de ileo meconial en un 70 % es de carácter
médico, corrigiéndolo con enema s en forma inmediata y se
continúa con la restitución de enzimas pancreáticas; el resto de
casos necesita de corrección quirúrgica, generalmente resección
intestinal con ileostomía (50).

8. PRONOSTICO

A pesar de los progresos alcanzados por la ciencia médica
en general y en particular lo que a. esta condición clínica se
refiere, el pronóstico de esta enfermedad, es adn fataL Con las
medidas terapéuticas se ha logrado prolongar el tiempo de vida.
El pronóstico mejora cuando se logra hacer el diagnóstico
temprano e iniciar el programa de tratamiento profiláctico,

La letalidad por mucoviscidosis, en los Estados Unidos de
Norte América, para los años de 1958 y 1959 fue de 1140
muertes; 30 % eran lactantes, 31 % oscilaban entre 1 y 4
años de edad y 24 % entre los 5 y 9 años de edad (18). La
tasa de mortalidad es informada como relativamente alta,
especialmente durante la temprana infancia. Anualmente mueren
d~l 5 al 15 % de niños con enfermedad fibroquística del
pancreas (18),

El adulto de mayor edad que se ha descrito con esta
enfermedad es de 46 años (22).

,
L

L
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Il - MA TERIAL Y ME TODOS

Para la realización del presente trabajo, se revisaron los
protocolos de necropsias;; clíniéas practicadas en el
Departamento de Patología de la Facultad de Ciencias
Médicas-Hospital Rosevelt de Guatemala, en el período
comprendido del primero de enero de 1959 al treinta y uno de
diciembre de 1969.

De un total de 6880 necropsias revisadas, se encontraron
diez y nueve pacientes con el diagnóstico anatómico de
enfermedad fibroquística crónica del páncreas o mucoviscidosis.

En cada uno de los diez y nueve casos se revisó la historia
clínica, los antecedentes personales y familiares, el examen físico
y los hallazgos de laboratorio, así como los protocolos de los
estudios post-mortem, incluyendo las descripciones macro! y
microscópicas.

La investigación familiar de los casos en que fue posible
realizarla, consistió en averiguar: el estado de salud actual de
cada uno de los miembros de la familia; los antecedentes
patológicos familiares, tales como enfermedades anteriores; y
causas de muerte de los miembros ya fallecidos. Se hizo énfasis
en la presencia de enfermedades pulmonares, trastornos
digestivos con esteatorrea, etc.

Uno de los objetivos de este trabajo, es determinar la
frecuencia de esta enfermedad en las necropsias practicadas en el
Departamento de Patología de la Facultad de Ciencias
Médicas-Hospital Roosevelt, y comparar este dato con el de otras
latitudes.

Los números de registro de los diez y nueve protocolos de
estudio post-mortem, encontrados en el período mencionado se
anotan en el siguiente cuadro:

l

[
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CuadrOJ No. 2

ENFERMEDAD FIBROQUISTICA DEL PANCREAS

A ii o No. Registro de Necropsia-

1959 A-59 612

1960 A-60 1000
A-60 1124
A-60 1300
A-60 1370

A-61 1646
A-61 1649
A-61 2056
A.61 2062

1961

1963 A.63 2534
A-63 2669
A63 2716
A-63 2756
A-63 2917

1965

1966

A-65 3865

A-66 4263

1967 A-67 5362
A-67 5005
A-67 5304

Archivos del Departamento de Patología de la Facultad de Ciencias
Médicas.Hospital Roosevelt

IlI- RESULTADOOS

L FRECUENCIA

Se revisaron los protocolos de 6880 necropsias clínicas
realizadas en el Departamento de Patología de la F~cultad de
Ciencias Médicas-Hospital Roosevelt de Guatemala durante el, ,
penodo comprendido desde el primero de enero de 1959 al 31



Edad No, de Casos
O a 1 mes

101 a 12 meses
31 a 2 años
12 a 3 años
13 a 4 años 24 a 5 años
15 a 10 años
1

22
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de diciembre de 1969,

Durante este período se encontró un total de 19 casos y
por consiguiente la frecuencia de la enfermedad que nos ocupa,
puede considerarse del 209 por 1000,

La frecuencia del número de casos por año, se ilustra en el
cuadro No, 3:

Año

1959
1960
1961
1962
1963
1964
1965
1966
1967
1968
1969

11 años

Cuadro No, 4
ENFERMEDAD FIBROQUISTICA CRONICA

DEL PANCREAS

DISTRIBUCION DE CASOS POR EDADES

Cuadro No,3

ENFERMEDAD FIBROQUISTICA
CRONICA DEL PANCREAS

NUMERO DE CASOS POR AÑO:

No, Total de necropsias

371
577
576
403
456
584
596
783

1002
839
691

No, de Casos

1
4
4
O
5
O
1
1
3
O
O

Resumiendo, la enfermedad se encontró con mayor
frecuencia durante los años de 1963, 1960 y 1961, Los dos
casos mas jóvenes contaban con un día de edad, y el mayor con
9 años 6 meses, Diez y ocho de los casos encontrados
pertenecían al grupo ladino y unicamente un caso pertenecía algrupo indígena,

2, MANIFESTACIONES CLINICAS

2,1, Ileo meconial

6880 necropsias
En 5 de los 19 casos, los síntomas y signos fueron los de

ileo meconiaL Dos de estos pacientes fueron clasificados como
prematuros por peso, En tres se hizo un diagnóstico clínico a su
ingreso de obstrucción intestinal, secundaria a malformaciones
congénitas del tubo gastrointestinal; los dos restantes fueron
clasificados, uno como ileo meconial y el otro como niño
prematuro aparentemente normal, Todos estos pacientes estaban
comprendidos entre 1 y 2 días de edad, Los cinco pacientes
tuvieron como denominador común el signo de distensión
abdominal, Dos casos acusaron ademas historia de vómitos, y en .tres no hubo expulsión de meconio, Timpanismo
hiperperistaltismo intestinal y salida de moco por vía rectal,
presentaron tres pacientes,

19 casos

La distribución geografica o procedencia de los .19 paciente~
fue como sigue: ciudad de Guatemala, .11 casos; MIXCO 2 c~sos,
San José Pinula, 2 casos; Palencia, Antigua Guatemala, Escumtla
y Santa Rosa, 1 caso respectivamente,

En nuestra serie hubo 11 pacientes de sex? mascul~no y ~
de sexo femenino. La edad osciló entre un dla y 9 anos seIS
meses, El Cuadro No. 4 ilustra el número de casos de acuerdo
con la edad,

Los estudios de laboratorio en estos pacientes, se realizaron
más que todo, para investigar la causa de la obstrucción
intestinal, Se practicaron rayos X de abdomen en dos pacientes,
en quienes encontraron las asas del intestino delgado distendidas,
sin visualización del colon, En ninguno de ellos se sospechó el
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diagnóstico de ileo meconial.

En los 5 casos fueron explorados quirúrgicamente con la
impresión clínica de obstrucción intestinal. El niño prematuro
clasificado como normal a su ingreso, posteriormente presentó
distensión abdominal marcada, lo que motivó la exploración
quirúrgica,

2.2. S{ntomas y signos respiratorios.

Los niños que ingresaron con síntomas y signos
pulmonares, fueron además clasificados como desnutridos de
acuerdo con la clasificación por peso y talla del Institut¿ de
Nutrición de Centro America y Panamá (INCAP),

El estudio postmortem confirmó el. diagnóstico de Héo'
meconial secundario a enfermedad fibroqulstica del páncreas o
mucoviscidosis en los cinco casos, Ademas, se encontraron como
complicaciones de la enfermedad en orden de frecuencia:
bronconeumonía 3 casos, atelectasia pulmonar 2 casos,
neumonía 1 caso, peritonitis meconial 1 caso, peritonitis
fibrinopurulenta 1 caso y hemorragia subaracnoidea 1 caso, El
estudio histológico del páncreas revela fibrosis intersticial en los
cinco casos, con dilatación de los canalículos y presencia de
material amorfo dentro de su luz.

La evolución de la enfermedad fue aguda en 3 casos y su
hospitalización fue corta, Estos 3 casos presentaron tos
productiva, fiebre, disnea y cianosis, Al examen del tórax se
escucharon ruidos anormales durante la auscultación pulmonar
acompañándose de tiraje intercostaL Como antecedent~
importante, se obtuvo en uno de ellos, el haber sIdo tratado
anteriormente como paciente con tuberculosis pulmonar, El
diagnóstico cltnico de defunsIón, fue de bronconeumonía en
cada uno de los tres niños que cursaron agudamente, En otros 2
casos, la evolución cHnica fue del tipo crónico un niño con tres
"

,

-

,
mgresos previos al hospital, y el otro con dos. Ambos
presentaron estertores gruesos y sibilancias que sugieieron
enfermedad pulmonar tipO asmático o bronquitis. Los
diagnósticos clínicos de defunción fueron tambien de
bronconeumonÍa, Por medio del test del sudor en uno de ellos
se hizo diagnóstico clínico de mucoviscidosis. '

Los hallazgos, durante el procedimiento quirúrgico, fueron:
asas del yeyuno distendidas e ileo terminal obstruído por
meconio de una consistencia anormal, muy difícil de remover. El
procedimiento quirúrgico consistió en resección intestinal con
anastomosis laterolateral e ileostomía, Los cinco pacientes
fallecieron en el postoperatorio inmediato, dos en las primeras
24 horas y los 3 restantes a las 2, 6 y 11 días, El diagnóstico
postoperatorio y el clínico de defunsión fue de ileo meconial en
los cinco casos,

Los 14 casos restantes de enfermedad fibroqu{stica crónica
del. páncreas, en nuestra serie, consultaron por las siguientes
causas:

Estudios radio lógicos del tórax se llevaron a cabo
unicamente en 3 de estos casos, En un paciente se hizo el
diagnóstico de proceso peribronquial difuso, en otro de
bronconeumonía, y en otro se diagnosticó enfermedad pulmonar
crónica, sugestivo de mucoviscidosis,

La edad de los niños al fallecer, fue de 3 meses para el
menor y de 5 años al mayor. Hubo 4 niños de sexo masculino y
1 de sexo femenino,

a) . Cinco casos con síntomas y signos de enfermedad pulmonar
crónica, consistentes en tos, disnea y fiebre; 2.3, S{ntomas y signos gastrointestinales.

b) Cinco casos con síntomas y signos gastrointestinales, dando
como resultado una enfermedad nutricional secundaria; .

d) Un niño recién nacido a término con distensión abdominal.

En este grupo hubo 5 niños, todos ellos eran pacientes.
crónicos que presentaban diarrea (la mayoría sin características
especiales), vómitos postprandiales y edema de miembros
inferiores, Todos ingresaron en mal estado nutricional y la
mayor parte acusaban síntomas de enferm",dad pulmonar en el
pasado. Después de un período variable de hospitalización los
niños fallecieron con diagnóstico clínico de desnutrició~ y
bronconeumoníao En ninguno de ellos se sospechó clínicamente
el diagnóstico de enfermedad fibroquística crónica d~l páncreaso

c) Tres casos de prematuros con insuficiencia pulmonar aguda;
y

Los resultados serán analizados de acuerdo a los subgrupos
arriba mencionados,
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de pacl ' entes , solamente uno tuvo estudioDe este- grupo
radiológico del tórax, habiéndose hecho el diagnóstico de
neumonitis.

En este grupo, cuatro pacien~e;s eran del se~o mascu~no y 1
del sexo femenino, La edad oscIlo entre 12 dlas a 9 anos y 6
meses.

2040 Premadurez y dificultad respiratoria.

Tres niños prematuros de la serie est~diada'J?resentaron
síntomas y signos de dificultad respiratona cO,nslstentes en
disnea cianosis tiraje subcostal y estertores crepltantes en las
bases ~ulmonar~s, El diagnóstico clínico de defunción de dos de
ellos fue de stelectasia pulmonar, y en el otro de
bronco neumonía.

que observamos solo a tres se les practicar.on oroculti:v.os' y en
dos de ellos fueron positivos para Staphylococcus albus y uno
para Staphylococcus aureus, coagulasa positivo.

Solamente en un caso se hizo el estudio del sudor dando,
como. resultado: 27 mEq. de so dio por litro y 225 mEq de cloro
por lItro. Con este dato se hizo el diagnóstico clínico de la
enfermedad fibroquística crónica del páncreas.

4, HALLAZGOS ANA TOMO-PATOLOGICOS.

Ninguno de estos niños tuvo examen radiológico de rorax.
Murieron a las pocas horas de nacidos y fueron dos de sexo
femenino y uno de sexo masculino.

, En, l?s últimos, 14 casos el diagnóstico de enfermedad
fibrotJ,ulstl~a de~ pancreas o mucoviscidosis, se hizo por el
~stud~o mlCro~c°J:?lco postomortem del páncreas, pulmones e
mtestmo, relaclOnandolo con las manifestaciones clínicas en cada
~no ~e ,los p~c~entes, En todos los casos, el páncreas mostró
flbrosls mterstlclal con atrofia de los acini, dilatación de los
conductos que contenían material acidófilo espeso en su luz,

Todos los casos presentaron patología pulmonar, Los
hallazgos pulmonares fueron en orden de frecuencia:
bronconeumonía bilateral en ocho casos; atelectasia difusa en
tres casos; bronconeumonía con formación de abscesos en dos
casos, fibrosis pulmonar intersiticial con bronquiectasias y
bronconeumonía en un caso; metaplasia escamosa del epitelio
bronquial en un caso, .

2,5 Hallazgo incidental.

El último caso es el de un niño nacido a>término,. de s~~o
masculino de 4 días de edad, q~e ingr~so p<;>r,d~stenslOn
abdominal desde su nacimiento. Fue mtervemdo qmrurg¡camente
con diagnóstico de atresia intestin~l ?a~a (íleon), sosp~chad~ por
estudio radiológico., Se le encontro umcamente asas mtes~males
distendidas, y por lo demás normaL Falleció .~ los dos ~las d~l
postoperatorio. Diagnóstico clínico de de~unclOn fue celIotoml~
exploradora: atresia intestinal?, El estU?l~ pO,st-mortem revelo
que se trataba de un paciente con mucovlsCldoSlS,

Los pacientes a quienes se pract!có exámenes
hematológicos, presentaron de 7,000 a 17,0~0 .globulos blancos,
con una fórmula diferencial dentro de los lImites norm~les. La
velocidad de sedimentación, en los casos en que se hIZO, era
normaL Los valores de hemoglobina y hematocrit.o estaban
comprendidos entre 10 y 12 gramos de hemoglobma, en la
mayor parte de los casos.

Se sabe que en los casos de mucoviscidosis, las infecciones
por Staphylococcus aureus son frecuentes e~ U!! 40 a 50,0,1<;>,y
por Pseudomona aeruginosa en otro 40 ojo, Ve los casos cnmcos

Como hallazgos interesantes se observaron: en un caso
hipertrofia ventricular derecha consecutiva a enfermedad
pulmonar crónica, Otro con los conductos hepáticos dilatados y
llenos de secreción espesa. Otro con calcificaciones focales a
nivel del epitelio renaL Algunos casos presentaron
manifestaciones hemorragíparas en el sistema nervioso central y
en las suprarrenales, los pacientes ,eran prematuros y las lesiones
secundarias o anoxia.

3, EXAMENES DE LABORATORIO.

El estado nutricional de los pacientes fue clasificado de .
acuerdo con las escalas establecidas por el Instituto de Nutrición
de Centro América y Panamá (INCAP). Fueron clasificados
como normales, prema~uros y con desnutrición tipo SPI, tres
casos cada uno respectIVamente. Hubo 4 casos de desnutrición
no clasificable y uno de tipo marasmo.

, .Como consecuencia de los diferentes grados de rhiilnutriéión
cromca presentes en estos pacientes, el hallazgo más común en el
hígado fue cambio grasiento, con grados variables de fibrosis
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A continuación se presentan los diagramas de cada una de
las familias interrogadas, con su respectiva é:xplicación.

portal, Unicamente en un caso se observó dilatación de los
conductos intra y extra hepáticos, los cuales se hallaban
taponados con secreción espesa acidófila,

Familia No.!:
Registro Médico No.37,034, necropsia A-59 612
Registro médico No. 135,485, necropsia A-63
Hospital Roosevelt.

El páncreas fue clasificado macroscópicamente como
normal en diez casos, y en cuatro fue de consistencia firme con
fibrosis evidente., Sin embargo en todos, microscópicamente se
comprobó las características de la enfermedad.

2716, del

El aparato gastrointestinal fue normal en seis pacientes. En
cuatro casos hubo atrofia de las vellocidades intestinales. En un
caso se observó dilatación glandular con secreción espesa, otro
con gastroenteritis aguda severa y erosiones del estómago e
intestino, En un caso se encontraron hemorragias petequiales de
la mucosa gastrica únicamente.

d'

Los riñones fueron normales en trece casos, En un caso se
encontraron calcificaciones fa cales en el epitelio renal,

Los órganos genitales fueron normales en los catorce casos.

Las glándulas suprarrenales estaban normales en 12 casos.
En 2 pacientes presentaron hemorragias petequiales,

rf
(

El sistema nervioso central estaba normal en 11 casos. En 2
pacientes se encontraron hemorragias petequiales y en uno había
hemorragias intraventricular y subependimaria',

el,) ( )
"2J,'os V2

(k)
(l) qlc.s

IV INVESTIGACION FAMILIAR
DE LOS CASOS .COMUNICADOS

De los 19 niños estudiados con enfermedad fibroquística cró-
nica del [fáncreas; Únicariieritepudo . hacerse una i:rívestigiwión de
los antecedentes familiares y del estado de salud' actual de los
miernbros deja familia, en 8 de los casos. De esos ocho pac¡ent~s,
dos eran hermanos, (a) y (b): padres

(c), (f) y (g)~ hijos sanos
(d): falleció por desnutrición protéico-cal6rica
(h) e (i): fallecieron por prematurez, gemelos.
(j): padece de alergia alimenticia.
(k) y (1): fallecieron por enfermedad Fibroquística crónica del páncreas. ,

La situación económica de todas las familias interrogadas
fue precaria, por consiguiente el estado de malnutrición
protéico-calórica observado en los familiares, no nos da ningún
dato de interés, salvo si se hubiera practicado estudios del sudor
en cada uno de ellos.

~
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En la familia No.1, hubo 12 mi~mbros. Los yadres .son
s~os con antecedentes familiares .ne~atIvos. De ~O hIJOS nacIdos
vivos, cinco han fallecido por las sIguIentes causas.

a) enfermedad fibroquística crópic.a del páncreas, dos casos,
ambos con confirmación necropSIca; y

b) dos gemelos prematuro~ y mi niño desnutrido. Ninguno de
estos últimos tuvo estudIO post-mortem.

De los 5 hijos vivos, tres son sanos y dos tienen historia de
alergia alimenticia.

Familia No.2:
Registro médico No.8,118,
Hospital Roosevelt.

1000, delnecropsIa A-60
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(a): datos del padre se desconocen por abandono del hogar.
(b): madre, enferma de asma bronquial.

..(e)' sufre de tos frecuente con expectoraclOn.
(d); padece de alergia alimenticia. A~t~cedente. de tube~culosis pulmonar tratada.
(e): falleció por enfermedad fibroqUlsbca cromca del pancreas.

I

31

La familia número dos, estaba compuesta por 5 miembros.
La historia paterna se desconoce debido al abandono del hogar.
La madre de 48 años tiene historia de asma bronquial de cinco
años de evolución. Antecedentes familiares maternos se
desconocen. De los tres hijos, uno falleció, habiéndose hecho el
diagnóstico de enfermedad fibroquística crónica del páncreas en
el estudio post-mortem. Los otros dos hijos están vivos: uno con
historia de infecciones respiratorias a repetición y el otro con
antecedentes de tuberculosis pulmonar tratada. Ninguno ha
tenido pruebas de laboratorio para descartar la enfermedad.

Familia No. 3:
Registro médico No. 65,313, necropsia A-60 1124, del
Hospital Roosevelt
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,(~)-y.(b): padres
(e), (d), (e), (f), (g): hijos sanos
(h) e (i): enfermos de desnutrición proteico-calórica, con diarrea frecuente.
(j): enfermo de desnutrición proteico-calórica, con estertores crepitantes en ambos pul-

mones.
(k): falleció por bronconeumonía
(1): falleció, causa ignorada
(m) y (n): fallecieron por desnutrición proteico calórica
(o): falleció, probable bronconeumonía
(p): falleció, enfermedad fibroquística crónica del pancreas
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La familia número tres, consta de 16 miembros. Ambos
padres son jóvenes y sanos con antecedentes negativos para la
enfermedad que nos ocupa. De catorce hijos nacidos vivos, seis
han fallecido, pero solo a uno se le hizo estudio post-mortem.
En este niño el diagnóstico anatómico final fue de enfermedad
fibroqut'stica crónica del pánc~ea~. En los otr~s. ,cinco níños
fallecidos, la muerte fue, atnbUIda a desnutnclOn en dos,
bronconeumonía en otros dos, y se ignora la causa en uno. De
los 8 niños vivos, 5 son sanos y tres enfermos. Estos últimos con
historia de diarrea a repetición y un niño examinado al
momento del interrogatorio tenía estertores crepitantes
espiratorios, los cuales fueron atribuidos por el examinador a
infección respiratoria. .

Familia No. 4:
Registro médico No. 71,097, necropsia A-60 1300, del
Hospital Roosevelt.

cf48 años ~ 41 años

(¿

(a) y (b): padres
(e), (e), (f), (g) Y (h): hijos sanos
(d): antecedente de tuberculosis pulmonar
(i): falleció, enfermedad fibroquístiea crónica del páncreas
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. . ~a familia número 4 estaba constituída por nueve
mdlvIduos. Los padres sanos, con historia de alergia alimenticia
en un hermano materno. De siete hijos nacidos vivos uno murió
c~m enf.ermedad fibroquística crónica del páncreas: Seis hijos
v~vos,. cmco son sanos y una mujer de 21 años de edad tiene
hIstona de tuberculosis pulmonar tratada y actualmente bajo
control.

Familia No. 5:
Registro médico No.82,105, necropsia A-61 1646, del
Hospital Roosevelt.
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(a) y (b): padres
(e): hijo sano
(d) y (e): gemelos con diarreas frecuentes
(f): padece de diarreas frecuentes
(g): recién nacido, falleció por causa ignorada
(h): falleció, enfermedad fibroquístiea crónica del pánereas
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. .
h miembros tres, incluyendo losDe estafarmha. de
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padres son san. . t . de diarrea s frecuentes. os nmosgemelos y otro tIenen hlS o~i.a

dad fibroquística crónica delhan fallecido uno con enJerme,
as Y en' el otro se ignora la causa,pancre ,

Esta familia consta de seis miemLros. Los padres y dos
hermanos de 14 y 10 años respectivamente

son sanos y sinantecedentes, Un hermano de 19 años tiene historia de alergia
alimenticia, En el niño fallecido de 10 meses de edad se
confirmó el diagnóstico de enfermedad

fibroquística crónica delpáncreas,
Familia No. 6:

N 194 042 necro p sia A-66 4263, delRegistro médico o. , ,
Hospital Roosevelt.

Familia No. 7:

Registro médico No, 225,004, necropsia A-67 5005, del
Hospital Roosevelt,
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(a) y (b): padres
. .(c): padece de alergia alimenticIa

(d) y (e): hijos sanos
..(f): falleció, enfermedad fibroquística crómca del pancreas.

(a): datos del padre se desconocen por abandono del hogar
(b): madre sana
(c): hijo sano
(d): falleció, desnutrición proteico.calórica y bronconeumonía(e): falleció, enfermedad fibroquística

crónica del páncreas.
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La familia número. siete, cansta de cuatro. miembras; la
madre y tres hijas; el padre se descanace, pue.s- abandane:> el
hagar. En esta familia das s~m sa~a~. La~ ?-mas fa~lecIdas
murieran una par enfermedad flbroqulstlca Cr?nlCa del 'p~ncreas,
y el atro par desnutrición y brancaneumama. Este ultIm~ no.
tuvo. necrapsia. Cama antecedentes familiares se menCIOna
histaria de alergia alimenticia en das hermanas de la madre.

Desafartunadamente no. pudieran realiz~s~ pru,e~as de
labarataria para canfirmar enfermedad fibroqul~tlca cronzca .del
páncreas a mucoviscidosis e!l le:>~miembras VIvas de las sIete
familias investigadas. La exphcacIOn es la ~alta de recursas, tanta
par parte de la familia cama del labaratana. En al~tm.a~ casas se
trató de hacer la prueba del sudar, pera las mdIvIduas no.
acudieron a la cita.

masculina.

, .Las sín~amas y s,ignas de la enfermedad fibroquz'stica
cronzca del pancreas varIan de acuerda can el tiempo. en que la
enf~rmedad s~ haya manifestada, ASÍ, en un grupa de recien
nacIdas, las smtamas y signas fueran de abstrucción intestinal
secundaria a ilea mecanial. En atras casas las síntamas y signas
fueran las de infeccianes respiratarias a repetición y sus secuelas'
y tadavía en atros, las sÍntamas predaminantes fuera~
gastraintestinales, asaciiindase a malnutrición secundaria.

V DISCUSION

Las hallazgas maCl'Q y micrascópicas en nuestros casas san
similares a las de atras autores (3, 13, 27, 54, 56), hacÍE';ndase la
salvedad de que las lesianes pulmanaresavanzadas tales cama
branquiectasias, cirrasis hepática a insuficiendia cardíaca
secundaria a car pulmanale crónica, no. fueran abservadas par
nasatras. La razan se debe a que la mayaría de nuestras
pacientes fallecieran a temprana edad. Sin embarga, el paciente
?e mayar. edad can histaria de branquiectasias, presentó en su
mgresa fmal al haspital, signas y

sÍntamas de insuficienciacardíaca, y se encantró en la necropsia hipertrafia del ventrÍcula
derecha determinada par medición del espesar del misma,
aunque este parámetro no. es fidedigna, ya que está sujeta a dar
result~das diferentes de acuerda can el investigadar. Se
recamIenda para el futuro determinar el espesar del ventrícula
derecha, en estas casas y en atras similares, utilizando. el índice
de Thrmann y Willsan. En cuanta a la existencia real de
hiI?e~trafia d~l ventriculo. derecha can enfermedad fibroquística
cronzca del pancreas ha sido. mativa de amplia discusión.

La frecuencia de la enfermedad fibroquística crónica de!
páncreas, en nuestra serie, fue. de 0.29 0./0.; este hallazgo. está
muy par debajo. de la camumcada par Andersen (50), Farber
(19), Badian (8), y García Medrana y calaba~adares (23),
quienes dan una frecuencia en material de necrapSIas de 3 0./0.,
4.8 0./0., 4.2 0./0. Y 1 0./0. respectivamente.

En nuestra serie hubo. 18 pacientes mestizas y un. n~a
indígena. Este última casa es única, ya que e? ?-uestr<? ~ntena,
es el primer casa can enfe.rn:edad. fi.b,,:oqulstlca cronzca del
páncreas, de que se tiene natICIa en mdIvIdua.s d~ esta raza. Can
anteriaridad se había camunicada casas en mdIgenas de Narte
América, a quienes se les demastró ascendencia caucásica (32).

El paciente de mayar edad en nuestro grupa fue de 9 añas
6 meses. Es pasible que algunas de las hermanas de ~stas
pacientes, que en la actualidad san mayares de, e?ad y qUIenes
han sido. tratadas por afeccianes pulmanar~s cramcas, padez~an
de la enfermedad. Será abjeta de atro trabaja tratar de mvestIgar
can mejares recursas, estas casas.

Aunque se ha escrita (5~) que esta, enfermed~~ no. tiene
predilección par sexo. determmada, llama la atencIOn qu~ en
nuestras casas, el mayar número. de pacientes pertenecl1:1. al

~awden y calabaradares (9), supanen que la hipertrafia del
ventncula derecha es el resultado. de anastamasis arteriales
brancapulmanares que se praducen secundariamente al tejida de
granulación ariginada alrededar de las cavidades
bronquiectásicas. Para atras autares, la hipertrafia del yentrícula
derecha en enfermedad fibroquística del páncreas no. está
relacianada can la edad, duración de las sÍntamas y grada de .
lesión respirataria, sino. que prabablemente factares descanacidas
san más impartantes que la fibrasis intersticial, hipaxia y fístula
~teriaveJ?-asa (28). ?ische y calabaradares (15) creen que la
hII?e~trafIa d~l venttIcula derecha en la ~nlt;rmedad fibroquística
cronzca del pan creas puede ser una candIcIOn reversible.

'"

Las estudias bacterialógicas de las infeccianes en las
pacientes can mucoviscidosis, cama par ejemplo. en las
broncaneumanías y branquiectasias, revelan en la gran mayarÍa,
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Staphylococcus aureus y Pseudomom aeruginosa (50, 18), Estos
microorganismo s se han aislado de orocultivos, de lavados
bronquiales y de órganos directamente en la necropsia o En
nuestra serie unicamente en tres casos, se hicieron orocultivos
que fueron positivos para Staphylococcus, No se hizo ningún
examen de esta naturaleza en el estudio postmortem,

De los 19 casos encontrados, dos eran hermanos (uno
fallecio en 1959 y el otro en 1963) en ninguno de los dos se
sospechó el diagnostico, Sin embargo, si se hubiera tenido
presente el antecedente famiHar, se habría pensado en
mucoviscidosis en el segundo caso, Cuando un portador del gene
de la enfermedad se casa con otro portador, la posibilidad de
que sus hijos presenten la enfermedad es de 1 en 4 o sea el 25
% (51).

La ir e e u lOn e ¡ a por año de nuestros casos fue irregular,
observándose mayor número de estos en los años de 1960, 1961
y 19630 Creemos que esta frecuencia es mayor, ya que
sospechamos que algunos niños que fallecen con el diagnostico
de desnutricion de cualquier tipo, podría ser casos de
mucoviscidosJt) pero no se hace estudio postmortem.,

VI SUMARIO

De un total de 6880 necropsias practicadas en el
Departamento de Patología de la Facultad de Ciencias
Médicas-Hospital Roosevelt, en un período de once años, se
encontraron 19 casos con enfermedad fibroqulstica crónica del
pdncreas o mucoviscidosis.

La edad de los pacientes osciló entre un día a 9 años, Los
síntomas en cinco niños recién nacidos; fueron los de
obstrucción intestinal secundaria a ileo meconiaL Los 14 casos
restantes presentaron síntomas y signos de infecciones
r e sp ir a torias, síntomas gastrointestinales con desnutrición
secundaria, algunos con mayor predominancia de las
manifestaciones respiratorias que otros,

De los 19 casos, en ocho se realizó una investigación
familiar con el objeto de averiguar los antecedentes patologicos y
enfermedades actuales' de cada uno de los miembros de la
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v, Los hallazgos microscópicos postmortem en los 19 casos,
confirman las observaciones hechas por otros investigadores.

7, B.ernard, E" Isra~l,.L" et Debris, Mme, M,: Etude sur le
role de la mucovlscldose comme facteur etiologique dans le
bronchites chroniques de l'adulte, J Franc Med et Chir
Thoraciques, 3; 451, avril~mai 196L

8, Bodian, M.: Fibrocystic disease of the pan creas London,
Heiniemann 1952,

,

vL La investigación familiar no fue concluyente, porque no fue
posible realizada en todos los casos y en las familias
investigadas no se hicieron determinaciones de sodio y cloro
en el sudor de cada uno de los miembros de la familia,

viiI, Se recomienda llevar a cabo estudios de laboratorio en los
demás miembros de la familia, para establecer o descartar la
presencia de la enfermedad.

9, Bow,den, D", Fischer, V" and Wyatt, J,P,: COYpulmonale in
CYStlC fibrosls, A morphogenetic analysis, Am J, Med"

10, Cece,.J,. D" Henry, J,P" and Toigo, k: Pancreatic cystic
fibrosls In an adult, J,kM,A, 181: 31, July 1962,

VÜ, Dos de los casos de esta comunicación eran hermanos.
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