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INTRODUCCION

El interés sobre la Fibrosis Quistica del péncreas es m

su gravedad, que por su frecuencia relativamente ele
)ecto a otras enfermedades autosémicas recesivas, (14).

Las enfermedades hereditarias surgen de mutaciones del ge
determinan la formacién de una carga o lastre mutacional s
. la especie humana y esto es expresado, en muerte, esterili
r o frustracién. La carga genética se acumula en el hombre
mutaciones deletéreas que entran en el reservorio de gene
oblacién. Para que los adelantos de la genética humana red
eneficio de todos los programas de prevencién deberian
rporados en la atenci6tn primaria de las comunidades;
rgo, estos propdsitos no pueden actualmente implement
do a diversas limitadas en nuestros sistemas de salud.

La carga de estas enfermedades en este caso en particula
osis Quistica se dobla en cada generaci6n y la de ligado
- cada cuatro gene;aciunes. por lo que la carga total de t
enfermedades se doblaria al cabo de seis a siete generaci
ue tratamientos efectivos para todas ellas fueran encontr
diatamente, (23).

El manejo de la Fibrosis Quistica del pancreas no tient
amiento especifico y este adecuarse al cuadro clinico de
ente, iniciarse precézmente y mantenerse por el resto d
, ¥ aunque en nuestro medio la afeccién es baja, se le
r presente en el diagnéstico diferencial de toda neumop

ica, (15,40).



El costo afectivo y econbmico de la afeccién sigue siendo muy
grande principalmente en nuestras sociedades subdesarrolladas donde
la gran parte de la poblaci6én no cuente con los recursos minimos
necesarios. La gran mayoria de la poblacién sufren trastornos
digestives ¥ nutricionales, tienen una deficiencia ponderal ¥y
estatural mientras que las infecciones respiratorias recidivantes
y otras éamplicaciunes y deficiencias son los principales factores
que contribuyen a la morbilidad y mortalidad a largo plazo. Ello
conduce a hospitalizaciones miltiples y a tratamientos continuado
que comportan gastos de saiud desproporcionados en relaci6én con la
prevalenciﬁ de la enfermedad, (19,26).

La Fibrosis Quistica continfta siendo un trastorno limitante de
la vida, aunque la supervivencia ha mejorado espectacularmente
durante las tiltimas décadas, los lactantes con enfermedad pulmonar
grave suéumben ocasionalmente perc la mayoria de nifilos sobreviven
a este diffcil perfcdo; con un soporte médico ¥ psicosocial
apropiado} los nifios y adolescentes con Fibrosis Quistica se suelen
adaptar bien, (10,31),.

Desde el punto de vista de las familias debemos poner a favor
de la detecci6n precoz el acortamiento del periodo de incertidumbre
que precede al diagnéstico en un lactante afectado, sin embargo si
el diagnéstico precoz no va acompafiado de un soporte psicol6gico
puede amenazar el equilibrio de una familia o de una pareja debido
a la brusca revelacion de una enfermedad grave y hasta cierto punto
desconocida.

El descubrimiento de la heterogeneidad genética en las
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enfermedades crénicas familiares en particular la Fibrosis Quistica
del péncreas, revela que tiene un fuerte componente basado en un
lugar cromosémico, (15).

Aungue no es dudoso que la sobrevida se haya mejorado, todavia
es difici]l demostrar las ventajas que comportaria la deteccion

sistemdtica de la Fibrosis Quistica del pancreas.

La Fibrosis Quistica es una enfermedad que impone una gran

cantidad de limitaciones no solamente al que esté afectado de la

enfermedad sino a tode la familia y por ende a la sociedad, (9,31)



DEFINICION Y ANALISIS DEL PROBLEMA

La fibrosis quistica (F.Q.) es un trastorno

multisistémico hereditario de nifios caracterizado

principalmente por obstruccién crénica e infeccion de las
vias aréas asi como maldigestion.

Es considerado el rasgo genético més peligroso ¥ frecuente
en la etnia blanca. (4,9,17,31).

La caracteristica principal patogénica es una disfuncién de

las glandulas exécrinas, responsables de una variable, amplia

gama de manifestaciones y complicaciones. (16,20).

" La fibrosis quistica también es responsable de numerosos

casos de poliposis nasal, pansinusitis, prolapso rectal e
hiberglicemia dependiente de insulina, ademés de un posible
comienzo como formas de disfuncién hepética o cirrosis, por
lo que se considera dentro del diagn6stico diferencial de
numerosos propesos pedidtricos.

El defecto bésico de la fibrosis gquistica no esté

importancia

totalidad, pero es de

identificado en su
fundamental: la incapacidad de aclarar secreciones mucosas,
escacez de agua en las secreciones mucosas, elevado contenideo
en sal del sudor y otras secreciones serosas € infececidn
crbnica limitada al aparato respiratorio. (6,26). |
El agente etiolégico de predileccién para la colonizacién

de las vias aeréas son estafilococos aureus Yy pseudomona

aeruginosa.

Con respecto a la anatomia patolégica es caracteristica la

alteracién en Organos que secretan moco Yy la lesién

anatomopatolégice pulmonar mas precoz es la bronquiolitis,

La relacién de manifestaciones clinicas es muy extensa.

Estos paclentes adquieren con mayor facilidad cualquier tipo

de enfermedad debido a quesusistema inmunolégico ¥

nutricional se encuentradeteriorado.(7).La presentacién

clinica de ésta entidad es para médicos generales y

pediatras, en ocaciones dificil de diagnésticar por ser

inespecificos los signos y sintomas.
Comprendida la dificualtad existente haremos una evaluacién

del tratamiento y pron6éstico en nuestro medio de paclentes

con fibrosis quistica diagnésticada durante los dltimo 10

afios en este centro asistencial. (13,36).




USTIFICACION

En los centros asistenciales de mayor importancia como lo es
el Hospital Roosevelt, que tiene una cobertura del 55% de la
poblacién del pais, equivalente a 5,587,327 habitantes. Son
pocos los datos que existen ya que es escaza la informaci6n
con respecto a esta patologia.(10).Lo mencionado
anteriormente se relaciona con un alte porcentaje de
dificultad para diagnésticar; lo que contribuye a que los
datos epidemiolégicos sean minimos. (7).

La morbimortalidad de ésta enfermedad se sigue presentando en
todo el mundo, per lo gue nﬁestro pais no es la excepcién:
por lo cual se realizd éste estudio para obtener resultados
recientes y confiables scbre la efectividad del manejo
terapelitico y pronéstico que tienen en nuestro medio, asi
como los lugares de procedencia, ya que no existen resultados
recientes, que puedan aportar datos epidemiol6gicos, asi
mismo ésta investigecidén sirva para futuras, en este mismo

centro asistencial. (4,15,31).

B

OBJETIVOS

GENERAL :
Analizar el tratamiento y pronéstico de pacientes con

diagnéstico confirmado de Fibrosis Quistica, tratados en el

departamentc de Pediatria del Hospital Roosevelt.

PECIFIC :

- Determinar el tratamiento establecido a
pacientes tratados con fibrosis quistica.

- Ideﬁtificar la complicaci6tn pulmonar més frecuente en
la patologia de estudio.

-~ Identificar el lugar de mayor frecuencia en los
pacientes atendidos.

- Determinar el porcentaje de sobrevida en nuestro medio
de pacientes diagnosticados con fibrosis quistica.

- Identificar que problemas influyen en el paciente en
la morbimortalidad.

- Determinar la proporcién por sexo de pacientes con
diagnéstico de fibrosis quistica.

- Establecer a que edad se hizo el diagnéstico.




REVISION BIBLIOGRAFICA
FIBROSIS QUISTICA DEL PANCREAS

Se caracteriza por un trastorno hereditario croénico ¥
generalizado de las glandulas ‘ex6erinas del organismo, debido
al cual se produce secrecifn anormal por alteracién quimica ¥y
mucosa y aumento de la

fisicoquimica de la secrecién

concetracién de electrolitos en el sudor, saliva y léagrimas.
(4,9,31).

La fibrosis quistica, es la principal causa de enfermedad
pulmonar crénica grave en la infancia y la responsable de la
mayor parte de las insuficiencias pancredticas exoécrinas de
la primera etapa de la vida; se produce aproximadamente en
1:2500 y 1:17000 nacidos vivos en poblacién caucésica y
negra respecitvamente. Por lo general el gen tiene su
méxima prevalencia en los individuos del norte ¥ centro de
Europa, en los procedentes de éstas zonas. La herencia es
autosémica recesiva, inicialmente se detecté el gen en el
brazo largo del cromosoma 7 donde condifica una proteina de
1,480 aminodcidos denominada regulador transmembrana. La
funci6én real de la proteina, no es conoclda todavia;
probablemente se encuentre implicada en el transporte activo
a través de la membrana, de los iones en la regibén apical de
las células epiteliales. Debe establecerse si se trata de un

canal de cloro, de un regulador del transporte iénico o de un

transportador de iones y otras sustancias a través de la
membrana apical de las células epiteliales. (14,38,40).

Se estén realizando estudios sobre la expresi6n del gen y el
papel de ésta proteina en la fisiopatologia de la fibrosis

quistica, los cuales

sugieren que esta proteina estaria
situada en la regulaclén del transporte del cloro, a través
de la membrana apical de la célula epiteleal.

La comparacién entre la estructura del gen normal y la
del gen de sujetos enfermos

confirmé las previsiones

realizadas en los estudios genéticos mediante marcadores
ligados al gen. La mayoria de los pacientes son portadores de

la misma mutacién.

Estos marcadores son todavia de gran utilidad diagnéstica, y
deberan emplearse hasta que el total de mutacién de fibrosis
quistica sea identificada.

La mutacion mds frecuente de este gen da lugar a la deplecion
‘de un residuo de fenilalanina, en el aminoacido 508 dentro

de uno de los sitios de unién ATP. (7,26,38).

PATOGENIA :

En la fibrosis quistica el defecto béasico no esta

identificado por completo, pero es de importancia fundamental
las siguientes observaciones como es la incapacidad de
aclarar las secreciones mucosas, contenido elevado de sal en
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el sudor y otras secreciones serosas, y por Gltimo la

respiratorio.

limitada al aparato

infeccién crénica
(2,6,20,37).

La membrana apical de las células epiteleales respiratorias
en la fibrosis quistica reabsarve cantidades excesivas de
sodio en cantidades basales, ocacionando un incremento en la
reabsorcién de sal y agua en las secreciones de superficie.
Los canales gue conducen ilones de sodio y cloro a través de
la membrana apical, estén presentes y funcionales, péro esta
alterada la regulacion de su actividad, (19).

iénica, también

Las anomalias de translocacitn causan
problemas obstructivos en aparato genitourinarie, higado,

vesicula biliar y otros oOrganos, ésta anomalia actia a la

inversa en los conductos de glandulas sudoriparas.

Debido a la impermeabilidad de la membrana celular epitélial
para el cloro, en la fibrosis quistica, esto no se produce, y
se pierde por el sudor cantidades excesivas de sal. (4,9,31)
La infeccibén croénica esté 1ihitada al aparato respiratorio,
no produce aclaramiento rapido de las bacterias inhaladas, lo
lugar en las

que produce reaccién inflamatoria, ello tiene

vias aéreas periféricas o pequefias, debido a que es mas

dificil el secreciones

aclaramiento réapido de las
espesas.(24).La bronquitis y bronquiolitis, son las primeras
manifestaciones pulmonares de la enfermedad continuadas por
bronquiolectasias y bronquiectésias. El ciclo obstruccién
infeccién se ealimenta asi mismo y la progresién de la
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enfermedad esté acelerada. La predileccién para la

colonizacién de la via aérea, es por estafilococo aureus y
pseudomona aeruginosa que no se comprende en su totalidad,
aunque pueden existir factores que favorecen debido a una
quimica anormel de 1la superficie celular que favorece la
adherencia de bacterias especificas. (2,9,25,27,32).

Se han relacionado déficit en la inmunidad celular, via
alterna del complemento y nutricionales entre estos de &cidos

grasos con predisposicién a la infeccidén. (7,13).

ANATOMIA PATOLOGICA:

La formacién de tapones de moco y respuesta inflamatoria
en las paredes de las pequefias vias aéreas, que conforman la

lesién anatomopatolégica pulmonar més precoz que es la

bronquiclitis; con el tiempo esta acumulacién e inflamacién
se extiende a vias aéreas mas grandes, dando por resultado la

bronquitis. (6,26).

Los microorganismos parecen estar confinados al espacio

endobronquial y como caracteristica la infeccién bacteriana,

no es invasiva.

Las vesiculas subpleurales. quistes bronquiectésicos y bulas

enfisematosas son frecuentes en la enfermedad pulmonar

avanzada con afeccion a los l6bulos superiores. Se produce

la enfermedad intersticial v enfisema que no son

caracteristicas destacadas y frecuentes. Las arterias

11




bronquiales estés aumentadas de tamafio y tortuosas, lo que
contribuye a la propension a la hemoptisis en las vias aéreas
bronquiectasicas. Las pequefias arterias pulmonares presentan
finalmente hipertrofia de la media, como podria esperarse en
la hipertensién pulmonar secundaria. (15,29).

Los senos parnnasales' contienen elementos secretores
hiperplésicos e hipertrofiados. El pancreas es por lo general
pequefio, en ocaciones'quiatico.

En el 80 a 90% de los pacientes, la lesidén progresa hasta una
disrupci6n completa o casi completa de los acinos, con
sustituci6n del péncreas exbdcrino por tejido fibroso y grasa.
Los islotes de Langerhans contiene un pimero normal de
células beta. '

Un 30% aproximadamente de los pacientes presentan
infiltracién grasa del higado, en algunos casos a pesar de
una nutricién aparentemente adecuada. En la necrdpsia se
observa con frecuencia congestién hepatica secundaria a
cor pulmonale;

Las glandulas salivales secretoras estén distendidas por
moco, y en el canal cervical se recogen grandes cantidades de
moco. En adolescentes y mujeres jovenes puede prevalecer una
endocervicitis. En mas del 95% de los varones, el cuerpo y la
cola del epididimo, los conductos deferentes y las veéiculas

seminales estéan obliteradas o atrésicos. (10,26,36).
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MANIFESTACIONES CLINICAS;
APARATO RESPIRATORIO :
La tos es el sintoma m&s constante de afeccién pulmonar.

El moco expectorado suele ser purulento.(11). La

bronquiolitis extensa se acompafia de sibilancias, que
constituyen un sintoma frecuente durante los primeros afios de

la vida. Al progresar la enfermedad pulmonar se observa

intolerancia al esfuerzo, falta de aliento y escaso aumento

de peso o fallo de crecimiento. La colonizacién por
pseudomona cepacia se ha asociado con un deterioro pulmonar
rapido y muerte. (9,22,27).

Los hallazgos fisicos precoces consisten en aumento del

diémetro torécico anteroposterior, hiperresonancia
generalizada, estertores gruesos diseminados o localizados y
acropaquias digitales. La cianosis es un signo tardio, son

complicaciones pulmonares frecuentes las atelectasias,
hemoptisis, neumotorax y cor pulmonale, que generalmente

apareren transcurrido el primer decenio de la vida. (12,18).
APARATO DIGESTIVO :

En casi un 10% de los recién nacidos con fibrosis
quistica, el 1leén estd completamente obstruido por meconio.
La frecuencia es mayor en un 30% en los hermanos nacidos
después, en un nifio con ileo meconial.

El sindrome de tapon meconial, aparece con mayoar frecuencia
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en los lactantes con fibrosis quistica.
Mas del 85% de los nifios muestran signos de mal digestidn

debida a insuficiencia pancreética exbcrina. Los sintomas

consisten en deposiciones frecuentes, copiosas y grasientas

con escaso aumento de peso, incluso cuando la ingesta de

alimentos parace ser grande; las heces contienen gotas de

grasa fécilmente visibles.

La disfuncién neurol6gica puede 1ir acompafiada de anemia

hemolitica por déficit de vitamina E. La hipoprotrombinemia

debida a déficit de vitamina K, puede ocasionar una diatesis

hemorrégica. (13,14).

VIAS BILIARES :

Sus manifestaciones pueden consister en ictericia,

ascitis, hematemesis por varices esofégicas ¥y signos de

hiperesplenismo.

=

PANCREAS :
Ademas de la insuficiencia pancreédtica exb6crina pueden

tales como

aparecer signos de hiperglicemia Yy glucosuria

poliuria y pérdida de peso, en especial después de los 10
afios de edad. cuando el 8% de los sujetos presentan diabetes.
complicaciones oculares, renales y

Se han observado

vasculares de otro tipo en los pacientes que sobreviven 10 o

mas afios tras la aparicién de hiperglicgmia.(g).

14
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APARATO GENITOURINARIO ;

El desarrollo sexual, a menudo esté retrasado, pero tan

solo en dos afios, como promedio. Mas del 95% de los varones

presentan azoospermia debida al fallo de desarrollo de las

estructuras del conducto de Wolff. La incidencia de hernia

inguinal, hidrocele y ausencia del descenso de los testiculos
es mayor de la esperada. Se ha

observado cervicitis y

acumulacién de moco tenaz en el canal cervical.

GLANDULAS SUDORIPARAS;

La pérdida excesiva de sal en el sudor predispone a los

nifios pequerfios a episodios deplecién de sal,
especialmente,durante los cuadros de gastroenteritis o en el

tiempo calido . (4.31,35).

DIAGNOSTICO Y VALORACION

El diagnéstico de fibrosis quistica, se ha basado en
muchos afios, en la positividad de una prueba cuantitativa del
sudor, en conjuncién, con uno o mis de los siguientes datos :
enfermedad pulmonar obstructiva crénica tipica, insuficiencia
‘ pancreatica exdcrina comprobada, o una historia familiar

‘ positiva. (2,16,33).

' . PRUEBA DEL SUDOR :

Es en la que se empleo iontoforesis con pilocarpina,
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para recoger sudor y un andlisis quimico de su contenido en
cloro, es la uanica prueba diagnéstica, comprobada en la
actualidad. Se emplea una corriente eléctrica de 3 mA, para
transportar pilocarpina a la piel del antebrazo y estimular

localmente las gléngulas sudoyiparas.

TECNICA :

Después de lavar el brazo con agua destilada, se recoge
el sudor sobre el papel de filtro, o gasa, © con un tubo
capilar, colocado sobre la plel estimulada y cubierto para
evitar la evaporacién. Transcurridos 30 a 60 min., se retira
el papel de filtro, se pesa y se diluye en agua destilada.
Para el andlisis de cloruro en éstas muestras se recomienda
un clorurémetro, Deben medirse y registrarse la cantidad de
sudor recogida. Para que los datos sean confiables, deben
recogerse al menos, 50 mg. de sudor, en los lactantes puede
ser necesario utilizar la parte superior se la espalda, para
obtener”suficiente sudor; los resultados positivos deben
confirmase, con un resultado negativo, debe repetirse la
prueba, si continua la sospecha clinica; mas de 60 mEg/lt
de cloruroc en el sudor son diagnésticos de fibrosis quistica
cuando estan presentes uno o mas de los restantes criterios.
Valores entre 40 y 60 mEq/lt son sugestivos de fibrosis
quistica y se han descritos en casos con afectaciéon tipica.
(2,4,9,23,31).

Procesos distintos de la fibrosis quistica que se acompafian
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de concentraciones elevadas de electrolitros en el sudor son:
insuficiencia suprarenal, no tratada, displasia ectodérmica,
diabetes insipida nefrogénica hereditaria, déficit de glucosa
6-fosfatasa, hipotiroidismo, hipoparatiroidismo, colestasis
familiar, pancreatitis, mucopolisacaridosis, fucosidosis ¥y
mal nutricion. La mayor parte de estos Pprocesos son

ficilmente distinguibles mediante criterios clinicos.(15,32).

OTRAS PRUEBAS DIAGNOSTICAS :

Se ha empleado para clasificar las variantes de fibrosis
quisticas, la ausencia de sudor cuando se inyecta una
combinacién de atropina e isoproterenol en la piel. Ambas
pruebas se consideran experimentales y no han sido valoradas
sisteméticamente en grandes poblaciones de fibrosis

quisticas y en sujetos control apropiados. (9,35,40).

FUNCION PANCREATICA :

En muchoé pacientes es clinicamente aparente una
disfuncién pancredtica exobcrina. La determinacién del
balance de grasa mediante recoleccién de heces durante 3 dias
o la comprobacién directa de la secrecion enzimédtica, tréas
sondaje duodenal y estimulacidén con pancreocimina-secretina,
son métodos fiables, pero excesivamente, molestos o invasivos
para los nifios, ¥y no se emplea de forma rutinaria. La
determinacién de tripsinégeno inmunoreactivo en suero permite
distinguir de forma fiable a los pacientes con fibrosis
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quistica, con © sin insuficiencia pancreética, después de

los 7 afios, pero no antes de esa edad. (7,27).

RADIOLOGIA :

Primero aparecen engrosamientos y taponamientos
bronquiales y sombras en anillo sugestivos de bronquiectasias
en los l6bulos superiores. . Siguen densidades nodulares,
atelectesias diseminadas e infiltr§dos confluentes. Pueden
destacar ganglios linféaticos hiliares. En la enfermedad
avanzada se observa hiperinsuflacién masiva con diafragmas
muy deprimidos, abombamiento anterior del esternfén y una
silueta cardiaca estrecha,

Las radiografias de los  senos paranasales revelan

panopacificacién y a menudo falta de desarrollo de lo senos

frontales. (4,31).

FUNCION”PULMONAR 2

No es fiable hasta los 4 a 6 afios de edad, el descenso
en la velocidad del flujo medio méximo es una alteracidn
funcional precoz, reflejo de la obstruccién de las pequefias
vias aéreas. Esta lesién afecta también a la distribucién de
la ventilacién e incrementa la diferencia alveolo arterial de
oxigeno. EIl volumen residual y la capacidad residual, estéan
incrementadas, en las primeras fases de la evolucién de la

enfermedad pulmonar. (4,6,9,16,34).

18

MICROBIOLOGIA :

En los cultivos de vias aéreas, el encontrar
estafilococo aureus o pseudomona aeruginosa es muy sugestivo
del dian6stico de fibrosis quistica, pero las formas mucoides
de pseudomonas son virtualmente diagnésticas de fibrosis

quistica en la infancia. (26,35,36).

DIAGNOSTICO PRENATAL Y DETECCION DE HETEROCIGOTOS :
En general se pueden utilizar anélisis de unién, para
identeificar la presencia de mutacién en el gen de la
fibrosis quistica, en el feto, hermanos, siempre y cuando

toda la familia esté disponible para el andlisis,(8).

DESPITAJE NEONATAL :

Gran parte de 1los recién nacidos con diagnéstico de
fibrosis.quistica. pueden ser identificados mediante 1la
determinaci6n de tripsinégeno inmunoreactivo en muestras de
sangre, aunque é&sta prueba tiene la desventaja de no serlo

bastante sensible y ni especifica para despistaje masivo.

(7,14,38).

TRATAMIENTOQ :

ATENCION GENERAL :

Dentro de las recomendaciones generales se encuentra la

hospitalizacién para lograr un diagnéstico exacto, una
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valoraci6én basal, grado de afectacién pulmonar, iniciacion
del tratamiento ¥y educacién del paciente o0 de sus padres en

su Ca&so.
Las pautas en el geguimiento ambulatorio, deberén ser cada

dos o tres meses.

pada la pérdida progresiva e irreversible de la funcién
pulmonar debida a infecciones leves, puede producirse de
forma muy gradual sin sintomas agudos, se da gran importancia

a una historia pulmonar meticulosa. (13).

Es esencial la inmunoprofilaxis especifica frente al
sarampién, tos ferina y gripe; el objetivo del tratamiento es
mantener una situacién estable durante periodos prolongados.

El programa de atencién basica varia diariamente dependiendo
de la edad del paciente, del grado de afectacién, asi como
afectaci6én de otros sistemas ¥ del tiempo disponible para el

tratamiento. -

TRATAMIENTO PULMONAR :

El objetivo es aclarar las secreciones de las vias
aéreas y controlar las infecciones.
La terapettica inhalatoria se emplea para llevar agua Y
medicamentos a las vias respiratorias bajas, se administra
antes o después del drenaje postural segmentario.
El uso de broncodilatadores, se fundamente en la liberaciénm
intermitente, por medio de un pequefio compresor que libera un
aéreas

nebulizador manual, en pacientes con vias
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hiperreactivas puede afiadirse otro B-agonista.

Cuando los patbgenos de las vias aéreas, son resistentes a
los antibiéticos orales, o cuando la infeccién es dificil de
controlar en el domicilio, los antibidticos en aerosol, como
los aminogluc6sidos pueden reducir los sintomas, en especial,
los referidos a traqueitis y bronquitis. Los antibiéticos

pueden nebulizarse, con un broncodilatador. La percusién del

térax combinada con drenaje postural estéd basada en la idea
de que la tos aclara el moco de las grandes vias aéreas, pero
son necesarias vibrasiones toricicas para movilizar las
secreciones de las pequefias vias aéreas, donde los flujos
espiratorios son bajos.

No obstante, el cese de la fisioterapia tordcica en los nifios
mayores con limitacién leve o moderada del flujo aéreo, da
lugar a un deterioro de la funci6én en tres semanas, con una
rapida mejoria de la funcién al reanudar el tratamiento.

La fisioterapia torédcica se recomienda de 1-4 veces al dia,
dependiendo dé la gravedad de la disfuncién pulmonar, despﬁés
de haber drenado cada segmento torédcico, se estimula la tos,
o la espiracién forzada. (2,4,9,29,30).

ANTIBIOTICOTERAPIA :

Son el punto principal del tratamiento diseﬂadb para
controlar la progresién de la enfermedad. El objetivo es
reducir la intensidad de la infecci6én endobronquial, reducir
y retrasar la lesién pulmonar progresiva; los indicativos
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como fiebre, taquipnea o dolor toracico, & menudo estan
ausentes. En consecuencia, es preciso utilizar todos los
aspectos de la historia y la -exploracién del paciente, tales
como anorexia, pérdida de peso y disminucién de la actividad
para dirigir la duracién y frecupncia del tratamiento.

Las désis son a menudo dos o tres veces las recomendadas para
infecciones leves, que los pacientes con fibrosis quistica,
presentan una masa corporal magra proporcionalmente mayo ¥y
unas tasas de eliminaci6én, para muchos antibil6ticos més

elevada que en otros pacientes. (18,22).

ANTIBITICOTERAPIA ORAL :

Hasta donde sea posible, la eleccién de antibioticos se
realizaera de acuerdo a las pruebas de sensibilidad.
Son microorganismos frecuentes estafilococo aureus,
hemophilus influenzae no tipificable y pseudomona
aeruginosa, aunque Se estd encontrando con frecuencia
creciente a pseudomona cepacea. Los dos primeros pueden ser
arradicados de las vias respiratorias en la fibrosis
quistica, pero pseudomona, e€s mas dificil de tratar, ¥
raramente se consigue una erradicacion.(8). La duracitn
usual del tratamiento es de dos semanas o mas y se
recomiendan d6sis maximas. No se recomienda la
antibioticoterapia continua con dé6sis bajas, ya que los
microorganismos, tienden a desarrollar resistencia.

Ciprofloxacina, es el unico antibi6tico oral ampliamente
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eficaz frente a pseudomonas ¥ todavia no estd autorizada en

nifios menores de 12 afios. (22,33).

ANTIBIOTICOTERAPIA INTRAVENOSA :

Esta es indicada cuandoi los gignos y sintomas, son
progresivos o inexorables, a pesar de las medidas
domiciliarias intensivas. Aunque muchos pacilentes mejoran en
un plago de 7 dias, es aconsejable extender el periodo de
tratemiento hasta 14 dias como minimo, (30).

En general el tratamiento de la infeccién por pseudomona
requiere dos farmacos, para la cobertura oOptima de
estafilococo aureus puede presisarse un tercer férmaco. Los
aminogluc6ésidos poseen una vida media relativamente corta en
muchos pacientes con fibrosis quistica. Los tratamientos ¥
gsus cambios deben guiarse por los resultados de los cultivos
y 1# ausencia de mejoria, si el paciente no mejora, deberé
valorarse la posibilidad de insuficiencia cardiaca, vias
aéreas hiperreactivas e infeccién por Aspergillus fumigatus,
Mycobacteria u otros microorganismos poco habituales,
pseudomona cepacia puede ser un microorganismo

particulsrmente resistente . (13,18,27,31).

TRATAMIENTO BRONCODILATADOR :

| En muchos pacientes con fibrosis quistica presentan un
alto porcentaje de sintomas digestivos con la teofilina. El
cromoglicato gédico o clorhidrato de ipatropium son agentes
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alternétivos. aunque su eficacia, no ha sido estudiada
sistematicamente. (3,9,40).
AGENTES ANTIINFLAMATORIOS :
Las razones para Su uso, Son la reducciéon de la

respuesta inflamatoria a la infeccién endobronquial y la
reduccién de la secrecidén de moco.
Los corticosteroides en aerosol, pueden ser atiles en los
pacientes con hiperreactividad refractaria de las vias aéreas

(6,20,26).

TRATAMIENTO DE LAS COMPLICACIONES PULMONARES :

El tratamiento intravenoso enérgico con antibiéticos y
el incremento de la fisioterapia torécica dirigida al lébulo
afectado puede resultar eficaz, si no se produce mejoria en 5
a’7 diasﬁpuede estar indicado el examen broncescépico de las
vias aéreas. | |
La atelectasia pefsistente puede ser asintomdtica, no
obstante debe valorarse la posibilidad de lobectomia sino se
consigue la reexpansién y el paciente presenta dificultad
progresiva por fiebre, anorexia y tos persistente.

La hemorragia endobronquial suele reflejar una erosién.de las
paredes de las vias aéreas secundaria a infeccién; también
bronquiales diletadas. Es

contribuye las arterias

particularﬁente frecuente el esputo estriado de sangre, la
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hemoptisis de pequefio volumen menos de 20 ml. se considera

como una necesidad de intensificar el tratamiento
antimicrobiano ¥y la fisioterapia torédcica. Debe
administrarse vitamina K, en caso de que el tiempo de
protrombina esté alterado. No estén indicadas las

transfuciones de sangre, & menos de que exista hipotensidn o
el hematocrito esté significativamente reducido.

El neumotorax se encuentra especialmente en los pacientes de
m&s edad, y puede ser peligroso para la vida. El episodio
puede ser asitomédtico pero a menudo va acompafiado de dolor en
t6rax y hombro, falta de aire y hemoptisis.

Un neumotédrax mayor del 10% atencién requiere un tratamiento

rapido y definitivo,(22).

ASPERGILOSIS ALERGICA;

Esta complicacién puede comenzar con sibilancias,aumento de
la tos,falta de aire o hiperinsuflacién marcada en las
pruebas de fuﬁcibn pulmonar.

La presencia del esputo herrumbroso, el aislamiento de

Aspergillus fumigatus o la presencia de eosin6filos en una

muestra fresca de esputo apoyan el diagnéstico. La
concentracion sérica de IgE puede ser muy elevada. El
tratamiento sera dirigido a controlar la reaccién

inflamatoria mediante corticoterapia.(10,31,32).
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OSTEOARTROPATIA HIPERTROFICA;
Esta complicacién causa elevaci6on del periostio sobre las
porciones distales de los huesos largos, con dolor &seo,

edema subyacente y derrames artipulares.

INSUFICIENCIA CARDIACA DERECHA;

Algunos pacientes desarrollan insuficiencia cardiaca

derecha a consecuencia de complicaciones tales como infeccibn

viral aguda o neumotérax.(2,37).

La combinacién de cianosis, falta crecientede aire,

hepatomegalia con hiperestesia a la palpacién, edema

maleolares,distencién venosa yugular,aumento inusual de peso,
aumento de la silueta cardiaca en la radiografia de térax o
signos de aumento de las cavidades cadiacas derecha en el
electrocardiograma o el ecocardiograma ayudan a confirmar el
diagnéstico.(42).

La admistracién de furosemida 1 Iml/kg. puede provocar
una.buena diuresis y confirmar la sospecha de retencién de
liquidos. En el periodo inicial puede precisarse désis
repetidas a intervalos de 24-48 horas, con el fin de reducir
la acumulacién de liquido y los sintomas acompafiantes.
El empleo concomitante de Espironolactona protege contra

la deplecién de potasio y facilita una diuresis prolongada.

TRATAMIENTO NUTRICIONAL;
pérdida

Hasta el 90% de los pacientes padecen una
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completa de la funcién exécrina pancreédtica y una digestién
snadecuada de grasas y proteinas. Estos pacientes precisan
ajuste de la dieta, reposicidtn de enzimas pancredticas y

vitaminas suplementarias,(28B).

DIETA;
Muchos lactantes prestan deficiencia nutricional en el

momento del diagnéstico. Los lactantes evolucionan bien con

formulas que contengan proteinas predigeridas y triglicéridos
de cadena media.

Con el advenimiento de los productos enzimiticos

pancrefticos mejorados se suele tolerar bien cantidades
normales de grasa en la dieta.

La mayoria de los sujetos presentan unas necesidades
cal6ricas superiores a lo normal, a causa del mayor trabajo
respiratorio y quizés a causa del incremento de la actividad
metabdlica relacionado con el efecto bésico. Por lo general
no se consigue el aumento de peso a menos‘que este controlada
la infeccién pulmonar. En caso de enfermedad pulmonar
avanzada, se ha logrado la estabilizaciétn o el aumente de
peso mediante alimentacién nocturna a través de una sonda
percuténea o

hasogéastrica, enterostomia hiperalimentacién

Intravenosa. (4,31,41).

REPOSICION DE ENZIMAS PANCREATICAS;

Los extractos de pancreas de animales administrados con
los alimentos ingeridos reducen, pero no corrigen totalmente,
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las pérdidas de grasa ¥y nitrogeno por las heces.
La introduccién de microesferas de enzimas con cubierta
entérica sensible al PH a constituido un avance importante en

la atencion del paciente.

SUPLEMENTO DE VITAMINAS Y MINERALES;
pado que la insuficiencia pancredtica ocasiona mal
absorcién de las vitaminas liposolubles (A,D.,E ¥ K), se

recomienda los suplementos vitaminicos. (5,9,34).

TRATAMIENTO DE LAS COMPLICACIONES INTESTINALES

ILEQ MECONIAL; |

Cuando se sospecha un ileo meconial, se coloca una
sonda nasogéstrica para aspirar y se hidrata al lactante, en
algunos casos los enemas de gastrografin con reflujo de
material de contraste hacia el ileon han logrado la
eliminacién de un tapoén de meconio ¥y la resolucion de la
obstruccidn.

Los lactantes con ileo meconial deben ser tratados como
si tuvieran fibrosis quistica hasta que se pueda llevar &
cabo una prueba del sudor adecuada, por lo general

transcurridas una a dos semanas de vida, (34).

SINDROME DE OBSTRUCCION INTESTINAL:
A pesar‘ de una reposicién adecuada de enzimas
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pancreéticas, algunos pacientes acumulan material fecal en la
porcion terminal del ileo y en el ciego lo que puede
ocasionar una oclusion intermitente o completa. En caso de
obstruccién intermitente, debe continuarse e incluso
incrementarse la reposicién de enzimas pancredticas, ¥
administrarse laxantes o ablandadores de heces. También se
recomienda incrementar la ingesta de liquidos. La ausencia
de mejoria con grandes volimenes, empleando una solucién
salina equivalente que contenga polietilenglicol, ya sea

tomada por la boca o mediante sonda nasogastrica.(31,32).

REFLUJO GASTROESOFAGICO;

Debido a la elevacién de la presioén intraabdominal por
diversos factores, entre ellos la tos y la obstrucci6n de las
vias aéreas, no es raro el reflujo gastroesofégico patologico
enfermedad pulmonar

el cual puede exacerbar la

secundariamente a las sibilacias reflejas y a las
aspiraciones repetidas. Los agonistas colinérgicos estén
contraindicados porque desencadenan la secrecién de moco y la

dificultad respiratoria progresiva,(39).

PROLAPSO RECTAL; _

Se produce frecuentemente en los lactantes con fibrosis
quistica y menos a menudo en los nifiocs de mas ecdad. Sucle
estar en relacién con esteatorrea, malnutricién y tos

repetitiva. Por lo general es posible veolver a colocar en
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posiciéon manualmente el recto prolapsado mediante presién
suave v continuar con el paciente en posicién genupectoral.

La reposicién adecuada de pancreatina, la reduccién de
grasa y residuos en las heces y el control de la infeccién

pulmonar merma el proceso. (12.16).

HEPATOPATIA;

La hipertensién portal con varices esofégicas,
hiperesplenismo o ascitis es la complicacién més frecunte de
la cirrosis biliar. El tratamiento agudo de las variceses
esofdgicas sangrantes comprende aspiracion nasogéstrica y
lavado con solucién salina fria. Después del sangrado inicial
se recomienda la escleroterapia.

La ictericia obstructiva en los

recién nacidos con

fibrosis quistica no precisa tratamiento especifico., La
hepatomegalia con esteatosis obliga a presentar una atencién
especialla la nutricién y puede responder a la replecién de
carnitina. (9,18).
OTROS TRATAMIETOS:

POLIPOS NASALES;
Aparecen en el 15-20% de los pacientes con fibrosis
quiética,su prevalencia es maxima en el segundo decenio de la
vida y enalgunos casos constituye un problema recurrente. Los
corticosteroides y los

descongestionantes nasales
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proporcionan algin alivio. Cuando los poOlipos obstruyen por

completo las vias aéreas nasales o la rinorrea se hace

constante, esté indicada la extirpacién quirdrgica, (24).

DEPLECION DE SAL;
Las pérdidas de sal por el sudor pueden ser_elevadas.

especialmente en los climas secos y célidos. Los nifios deben

1tener acceso libre a la sal y tomarse precauciones contra el
abrigo excesivc de los lactantes.

MADURACION;

Es bastante frecuente el retraso en la maduracion

sexual, a menudo asociado con una corta estatura.Aunque

muchos casos presentan infecciones pulmonares graves 0
malnutricién, también se produce retraso puberal en paciente

con enfermedades por lo demas leve,sin una explicacién clara.

CIRUGIA;
Los procedimientos quirirgicos menores, entre ellos los
dentales, deben realizarse bajo anestesia local si es posible

Después de una cirugiamayor debe estimularse la tos ¥

restaurarse lo méas pronto posible, los tratamientos de drenaje

postural por lo general en 24 horas. Es importante una
analgesia adecuada si se quiere obtener un tratamiento
precoz eficaz.En los casos cos afeccién pulmonar

significativa se continua en el post-operatorioc con los
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antibiéticos intravencsos durante 7-14 dias,(13,21,31,40).

PRONOSTICO;

La fibrosis quistica continia siendo un trastorno limitantede
la vida aunquela supervivencia a mejorado espectacularmente
durante los fGltimos 30-40 ainos. Los lactantes con
enfermedades pulmonares graves sucumben ocacionalmente,pero
la mayoria de los nifios sobreviven a este dificil periodo y
estan relativamente sanos en la adolescencia y a la edad
adulta. No obstante la lenta progresién de la enfermedad
pulmonar alcanza finalmente proporciones incapacitantes. Los
datos nacionales de la tabla de vida indican en la actualidad
una supervivencia en media acumulativa cercana a los 30
afios .La supervivencia en varones es algo mejor por razones
no muy claras,(8).

En su mayor parte los nifios con fibrosis quistica
presentan unas buenas cifras de asistencia escolar y no
neceéitan verse restringidos en sus actividades.
(4,9,16,26,31).

Internacionalmente se esta codificando la proteina
reguladora transmembrana a lo largo del brazo del cromosoma
7, que funcionaria como un regulador del transporte iénico en

las células epiteliales por lo que esperariamos un resultado

positivo en el tratamiento a corto plazo.(4,26).
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METODOLOGIA

TIPO DE ESTUDIO;Descriptivo
SUJETOS DE ESTUDIO;Se revisaron las historias clinicas de los

pacientes que fueron ingresados a los diferentes servicios
del departamento de pediatria, del Hospital Roosevelt durante
el periodo de Enero de 1987 a Diciembre de 1997, con
diagnéstico de fibrosis quistica.

CARACTERIZACION DE LA MUESTRA; Se tomaron todos los pacientes
que llenaron el requisito anterior, las historias clinicas
que se incluiran en esta investigacién serén:

A- Todos los nifios menores de 12 afios con diagnbéstico de
fibrosis quistica al momento de. egresar del servicio de
pediatria y que tuvieron registrada toda la informacién
necesaria.

B- Todas las historias clinicas con diagnéstico de
fibrosis quistica a las dque no se les asocio alguna
enfermedad crénica limitante previamente diagnésticada como
por ejemplo:lleucemias, neoplasias, tuberculosis pulmonar y

otras enfermedades que proveen inmunodeficiencia.

RECURSOS ;

A- HUMANOS; personal de biblioteca del Hospital
Roosevelt, personal de biblioteca de USAC, persohal de
biblioteca UFM, personal de archivo del departamento de

pediatria del Hospital Roosevelt.
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A |

B- MATERIALES;
ECONOMICOS:; @Q1200.00

FISICOS; Papel, tinta, médquina de escribir, computadora,
marcadores,

impresora, lépiz, lapiceros, borradores,

biblioteca del Hospital Roosevelt, biblioteca de la USAC,

biblioteca del Incap, biblioteca de la UFM, archivos e

historias clinicas y boleta de recoleccién de datos.

VARIABLES;
Variable: Sexo
Concepta: Condicién orgénica que diferencia al hombre de la
mujer.

Escala de Medicion: Nominal
Unidad de Medida: 1-Masculino 2-Femenino
Operacionalizacién: Se consignara el sexo anotado en 1a

historia clinica.

Variable; Edad

Concepto: Tiempo que la persona ha vivido hasta el momento de
la consulta.

Escala de Medicion:NaGmerica continua

Unidad de Medida:Meses (0~144)

Operacionalizacién:Se anotara la edad consignada en la

historia clinica.

Variable: Tiempo de la enfermedad

Concepto: Tiempo que tiene el paciente de padecer de Fibrosis
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guistica desde el diégnostico hasta el momento del estudio.
Escala de Medicién:Nimerica continua

Unidad de Medida: Meses (0,1,2,3,4,5......00... )

padecer la

Operacionalizacién:Se calculara el tiempo de

enfermedad de acuerdo a lo consignado en la historia

clinica.

variable: Procedencia

Concepto: Lugar de residencia del paciente

Escala de Medicién: Nominal
‘Unidad de Medida: Codigo Postal Oficial
Ejemplo: El Progreso 02001
Jutiapa 22001
‘Operacionalizacibn: Se consignara de acuerdo al départamento

‘de procedencia del paciente, referido en la historia clinica.

‘Variable: Complicacién pulmonar mas frecuente

Concepta{ Enfermedad pulmonar diferente a la de base
Escala de Medicién: Nominal
la patologia (al

Unidad de Medida: Nombre especifico de

tabular se le aslgnaré un codigo).
Operacionalizacién: se consignard la complicacidén pulmonar

referida en la historia clinica.

Variable: Edad a la que se efectué el diagnéstico
Concepto: Edad en meses en el que el paciente consulté a la
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institucién y se efectut el diagnéstico J
Escala de Medicion: Namerica continua ‘

Unidad de Medida: Meses (0-144)
‘ PRESENTACION DE RESULTADOS
Operacionalizacién: Se consignarid la edad en meses anotada en

la historia clinica. :
‘ CUADRO No. 1
. DISTRIBUCION POR SEXO Y EDAD DE PACIENTES CON DIAGNOSTICC DE
variable: Tratamiento médico establecido |
FIBROSIS QUISTICA, ATENDIDOS EN EL DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA DEL
Concepto: Accién,recomendacién o medicamento proporcionado al
HOSPITAL ROOSEVELT DEL PERIODO DE ENERCO DE 1987 A DICIEMBRE
paciente durante la fase del tratamiento.

‘ DE 1997
Escala de Medicién: Nominal
Unidad de Medida: Nombre especifico del medicamento o
tratamiento establecido en la historia clinica. EDAD SEXO TOTAL
Operacionalizacién: Se consignaré el medicamento, M -
recomendacén o accién anotadas en las historias clinicas.
Nac,--======- 3 anos 2 1 3
Jerimrimmm e 6 afios 1 0 1
Grmemmemmaaa 9 aifios 2 0 2
Gomommmmem e 12 afios 4 2 6
9 3 12
Fuente: Boleta de Recoleccién de datos y archivo del Hospital
Roosevelt.
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CUADRO No. 2

DISTRIBUCION DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE FIBROSIS QUISTICA PdR
EDAD Y TIEMPO DE PADECER LA ENFERMEDAD DESDE EL MOMENTO DEL
DIAGNOSTICO A LA FECHA ATENDIDOS EN EL DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA
DEL HOSPITAL ROOSEVELT DURANTE EL PERIODO DE ENERO DE 1987 A

DICIEMBRE DE 1998

CUADRO No.

PROCEDENCIA DE LOS PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE FIBROSIS QUISTICA
ATENDIDOS EN EL DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA DEL HOSPITAL ROOSEVELT
DURANTE EL PERIODO DE ENERO DE 1987 A DICIEMBRE DE 1997

'% LUGAR TOTAL
| EDAD SEXO TOTAL Guatemala 7
' M F (Escuintla 1
; Nac.--===a== 3 afios 3 0 3 iREtalhuleu 1
i 6 afios 2 2 4 :'Quetzaltenango 1
L 9 afios 1 1 2 Petén . 1

-

9----mmmeeen 12 afios 3 0 3 iZacapa 1
9 3 12 12

Fuente: Boleta de Recoleccién de datos y archivo del Hospital

Roosevelt.
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CUADRO No. 4 CUADRO No. §

COMPLICACION PULMONAR MAS FRECUENTE ENCONTRADAS EN PACIENTES CON  EDAD A LA QUE SE EFECTUO EL DIAGNOSTICO DE FIBROSIS QUISTICA EN
DIAGNOSTICO DE FIBROSIS QUISTICA, ATENDIDOS EN EL DEPARTAMENTO DE poCIENTES ATENDIDOS EN EL DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA DEL HOSPITAL
PEDIATRIA DEL HOSPITAL ROOSEVELT DURANTE EL PERIODO DE ENERO DE  ROQSEVELT DURANTE EL PERIODO DE ENERO DE 1987 A DICIEMBRE DE 1987
1987 A DICIEMBRE DE 1997

EDAD TOTAL
COMPLICACION SEX0 TOTAL
Nag,=======- 3 afios 5
TR 6 afios 3
Bronquiectasias 11
== i i 9 afios 3
Atelectasias 11
Drimisasnues 12 aiflos 1
Neumonias 11
8 4 12
Otras 4 2 6
Fuente: Boleta de Recoleccitn de datos y archivo del Hospital
N 1
Fuente: Boleta de Recoleccién de datos y archivo del Hospita Roosevelt.
Roosevelt.
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TRATAMIENTO MEDICO ESTABLECIDO A PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE
FIBROSIS QUISTICA, ATENDIDOS EN EL DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA DEL
HOSPITAL ROOSEVELT DURANTE EL PERIODO DE ENERO DE 1987 A DICIEMBRE

CUADRO

No.

6

- | a

DE 1997
MEDICAMENTO SEXO TOTAL
M
Amikacina 8 12
Ceftazidima 8 11
Ciprofloxacina 8 11
Aminofiliqa 8 12
Salbutamol 8 12
Teofilina 7 11
Hidrocortisona 8 11
Prednisona 8 11
Fuente: Boleta de Recoleccién de datos y archivo del Hospital
Roosevelt.
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CUADRO No. 7

ﬁSTRIBUCION DE ELECTROLITOS EN SUDOR DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO
E FIBROSIS QUISTICA ATENDIDOS EN EL DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA DEL
OSPITAL ROOSEVELT, DURANTE EL PERIODO DE ENERO DE 1987 A DICIEMBRE

E 1997
VALOR DE ELECTROLITOS SEX0 TOTAL
M F
Menos de 60 MEq/1t 1 0 1
60 a 80 MEg/1t 2 3 5
BO a 100 MEq/lt 1 0 1
100 a 120 MEq/lt 3 0 3
120 a 140 MEg/lt 1 0 1
140 y mas ME/1t 1 0 1
9 3 12

tWIl_ante: Boleta de Recoleccién de datos y archivo del Hospital

Roosevelt.
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CUADRO No. 8

SUPERVIVENCIA DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE FIBROSIS QUISTICA
ATENDIDOS EN EL DEPARTAMENTO DE PEDIATRIA DEL HOSPITAL ROOSEVEL1
DURANTE EL PERIODO DE ENERO DE 1987 A DICIEMBRE DE 1997

SEXO TOTAL
M F
Fallecidos 2 0 2
Vivos 6 4 10
8 4 12

Fuente: Boleta de Recoleccién de datos y archivo del Hospital

Roosevelt.
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ANALISIS Y DISCUSION DE RESULTADOS
Se recolecté la informacién de pacientes con expedientes en

los  cuales se encontraba el diagnéstico confirmado de

Filbrosis Quistica, durante los meses de Mayo, Junio ¥y Julio de
1998.

El estudio comprendié de Enero de 1987 a Diciembre de 1997,
fueron 12 pacientes los que presentaron la enfermedad.

La proporcién fue de 3 a 1 del masculino con  respecto al femenino
la mitad de los pacientes se encontré entre las edades de 9 y 12
afios. (Cuadro No. 1)

La distribucién por edad y tiempo de pﬁdecer la enfermedad
desde el diagnéstico hasta el momento Qel estudio, fue en un tercio
de la muestra para ambos sexos entre 3 y 5 afios el de mayor tiempo,
¥y el menor tiempo entre los 6 7 9 afios para una decima parte de la
poblacién de estudio. (Cuadro No. 2)

Con respecto a la procedencia de los paclentes es el

Departamento de Guatemala el que presenté el mayor porcentaje de
casos con un total de los encontrados, aunque llama bastante la

atencidén que de estos la mayoria corresponde a la jurisdiccién de
Santa Catarina Pinula, le siguen los departamentos de Escuintla,
Retalhuleu, Quetzaltenango, Petén y Zacapa con el resto de los
casos. (Cuadro No. 3)

Las complicaciones pulmonares identificadas en este estudio
fueron Bronquiectasias, Atelectasias y Neumonias principalmente por
gérmenes Gram negativos mayoria Pseudomona Cepacia,

en Bsu

presentando ambos sexos en algln episodic los eventos descritos,
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aunque con mayor frecuencia el masculino, siendo el femening j  ciudad capital y otro en la provincia. (Cuadro No. 8)

!
gi )
excepcién en un sélo caso que no presentd neumonia. (Cuadro No. 4y Llama la atencion que en un s6lo laboratorio y fuera del
La edad a la que se efectu6t el diagnéstico en la Poblacign Jospital fueron realizadas las diferentes pruebas de Iontoforesis,

correspondié al intervalo desde el nacimiento hasta los 3 afios ge fe investigé en el laboratorio del Hospital Roosevelt y no cuentan
edad, seguida del intervalo entre los 3 y 6 afios, y desde los g n el recurso.

afios hasta los 9 afios respectivamente, también se desconoce 1a

fecha de nacimiento de un paciente de sexo masculino. (Cuadro No

B).

El tratamiento médico que se identific6 fue principalmente
con Amikacina, Ceftazidima y Ciprofloxacina utilizados en ambos
sexos y a dosis maximas. La Aminofilina, Salbutamol y Teofilina se
utilizaron también en la totalidad de los pacientes como
principales medicamentos de broncodilatacién. Los agéntés
esteroideos utilizados fueron Hidrocortisona y Prednisona, ya que
todos los pacientes presentaban hiperreactividad refractarf&r
(Cuadro No. 6)

Coﬂ .respecto a la iontoforesis la mayor frecuencia la
encontramos en el rango de 60 .a 80 MEgq/lt con un total de 5 casos
de la poblacién de estudio, pero cabe mencionar que en uno de ellos
no se encontr6 la cantidad que presentdé por destruccién de una
parte del expediente, pero si con diagnostico confirmado de la
patologia. (Cuadro No. 7)

" El estado actual de los pacientes hasta el altimo dia dﬁi
~estudio se encontraba con una mortalidad correspondiente a 2

pacientes de sexo masculino, uno de un hogar de nifios huérfﬂnOS{Qf
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CONCLUCIONES
El presente estudio evidencidé un mayor porcentaje de Ja
enfermedad en el sexo masculino de 3 a 1 conrespecto g

femenino.

El tiempo de padecer la enfermedad desde el diagnéstico hasta

la fecha de estudio present6 mayor predominio en los
intervalos de edad desde el nacimiento hasta los 3 afios y a
partir de los 9 que concuerda con datos extranjeros que es

donde mis se manifiesta la patologia de estudio.

La procedencia de los pacientes fue mayor en el departamentg
de Guatemala, asi como en la regién sur y nor-oriental de
etnia ladina, casl en la totalidad con el antecedente dé¢

neumopatia cronica familiar.

Las<c0mplicaciones pulmonares fueron similares en ambos sexo08
asi como la hiperreactividad refractaria, las infecciones
bacterianas no fueron invasivas y los microorganismos
estaban confinados al espacio endabronquial.'

El diagnéstico se efectué en 5 casos antes de los 3 afios deé
edad por lo que se esperaria que el prondstico fuera debido @

la deteccién temprana de la enfermedad.
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El tratamiento médico de los casos fue efectivo ya que ninguno
de los pacientes fallecié durante la instancia hospitalaria y
por el contrario los de mayor edad estén siendo tratados en
adultos en el departamento de medicina interna por ser mayores
de 12 afios.

La prueba de iontoforesis es pieza fundamental en el

diagnéstico de mucoviscidosis y su efectividad en nuestro

medio fue muy alta.

La totalidad de los pacientes presentd un estado nutricional

deteriorado por la enfermedad.
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RECOMENDACIONES

Buscar el mecanismo factible para darle seguimiento a 1los

pac;entes de Fibrosis Quistica extrahospitalariamente.‘

anr plan educacional a los familiares sobre la enfermedad y la

atencién necesaria de los paclentes para una adaptacién

psicolégica.

Presentar un manejo multifactorial entre psicologia, nutricién

y neumologia para brindar un mejor tratamiento.

Hacer énfasis en las unidades que prestan servicios de salud,
la importancia del diagnéstico temprano de la enfermedad para

mejorar la sobrevida.

Buscar un mecanismo para que el Hospital Roosevelt adquiera
los medios de laboratorios para el Diagn6stico de Fibrosis
Quistica y se realice rutinariamente a todos los pacientes que

aquejan procesos bronquiales a repeticién.
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RESUMEN
El presente es un estudio.realizado durante los meses de Mayo,
'ﬁia v Julio de 1998, con el objetivo de analizar las edades sexo,
rocedencia, tratamiento y pronéstico de pacientes con diagnéstico

e Fibrosis Quistica atendidos en el departamento de Pediatria del

pspital Roosevelt.
Se encontraron un total de 12 casos distribuidos en ambos

mismo se identificé el lugar de mayor frecuencia de

exos, asi

onde proceden los pacientes, siendo este el departamento de

matemala y llamé la atencién que corresponden en su mayoria al
rea de Santa Catarina Pinula.

Se identifico las complicaciones pulmonares mas presentadas en
istos, las cuales son Bronquiectasisas, Atelectasias y Neumonias.
?ero en un sélo caso no se present6 esta Gltima.

Se establecié la edad a la que efectué el diagnéstico la que

svidenci6 que este se realizé antes de los 3 afios de edad en la

nayoria de los casos.
|
| El tratamiento médico establecido fue homogéneo en la mayoria

}
de los pacientes, con el uso de aminoglucosides, gquinolonas,

broncodilatadores y esteroides, asi como el manejo de secreciones

¥y otros.
Con respecto a la iontoforesis la prueba resultd positiva en

|
12 de los pacientes.

La morbimortalidad presentada fue de origen extrahospitalaria

Y no dentro del hospital como se esperaria por la gravedad de la

tnfermedad.
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BOLETA
t- # DE EXPEDIENTE; =-=--==--=-=--o===ooooss
= BEXO] —emssmnm=ies
3= EDAD; ==w=====-=====
4- FECHA DE NACIMIENTO;
5 -TIEMPO DE LA ENFERMEDAD; ----=-==-===77777
6- PROCEDENCIA; ====-m--===-=-=s=-s-sssosssmsss

7- COMPLICACION PULMONAR MAS FRECUENTE;
BRONQUIECTASIAS; ===-=-==-==========
ATELECTASIAS; ~-w--===m=m=n==m======
NEUMONIAS; =-=======m====m===m=s=====

OTRAS; ==-=wm--m=mmm===-===m=s======s
8- NUMERO DE VECES QUE HA PRESENTADO LA COMPLICACION

g- A QUE EDAD SE EFECTUO EL DIAGNOSTICO; ARQS-==-======

ELECTROLITOS (positivo>60mEq/lt)==================""
10-TRATAMIENTO MEDICO ESTABLECIDO;
ANTIBIOTICO 1, ==============
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	INTRODUCCION 
	El interés sobre la Fibrosis Qu1stica del páncreas es mi 
	su gravedad. 
	que por su 
	frecuencia relativamente ele' 
	'eeto a otras enfermedades autosOmlcas ~eceslv8st (14). 
	. la especie humana y esto es expresado. en muerte, esterili¡ 
	Ir o frustración. 
	La carga genética se acumula en el hombre 
	mutaciones deletéreas que entran en el reservaría de gene: 
	oblaci6n. 
	Para que los adelantos de la genética humana red, 
	,rgo, 
	estos prop6sitos no pueden actualmente implementi 
	do a diversas limitadas en nuestros sistemas de salud. 
	La carga de estas enfermedades en este caso en partícula 
	osis Quistica se dobla en cada generaci6n y la de ligada' 
	cada cuatro generaciones. por lo que la carga total de ti 
	amiento especifico y este adecuarse al cuadro clinico de , 
	:r presente en el diagn6stico diferencial de toda neumop, 
	,ica. (15,40). 
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	Titles
	la gran parte de la poblaci6n no cuente con los recursos minimos 
	necesarios. 
	La gran mayoria de la poblaci6n sufren trastornos 
	digestivos Y nutricionales. 
	tienen una deficiencia ponderal y 
	que contribuyen a la morbilidad y mortalidad a largo plazo. 
	Ello 
	grave sucumben ocasionalmente pero la mayoría de niños sobreviven 
	a este dificil periodo: 
	con un soporte médico y psicosocial 
	desconocida. 
	El 
	descubrimiento de 
	la heterogeneidad 
	en 
	las 
	genética 
	enfermedades cr6nicas familiares en particular la 
	Fibr 
	on 
	ente 
	asa o en un 
	as 
	que 
	que impone una gran 
	so amen e al que está afectado de la 
	a y por ende a la sociedad. (9.31). 
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	Titles
	DEFINICION Y ANALISIS ~ PROBLEMA 
	La fibrosis 
	quis tica 
	(F.Q. ) 
	trastorno 
	es 
	un 
	multisistémico hereditario 
	de 
	niños 
	caracterizado 
	principalmente por 
	Obstrucci6,n cr6nica e infecci6n de las 
	y frecuente 
	El defecto básico de la fibrosis quistica no está 
	identificado en 
	totalidad. 
	de 
	importancia 
	su 
	pero 
	es 
	fundamental; la incapacidad de aclarar 
	secreciones mucosas, 
	escacez de agua en las secreciones mucosas, elevado contenido 
	en sal del 
	sudor y otras secreclones serasas e infección 
	cr6nica limitada al aparato respiratorio. (6.26). 
	El agente etiol6gico de predilecci6n para la 
	coloni?8ci6n 
	de las viss aeréas 
	son estafilococos 8ureus y pseudomona 
	aeruginoas. 
	Con respecto a la anatomia patol6gica es caracteristica la 
	alteraci6n en 
	la 
	lesi6n 
	6rganos 
	secretao 
	que 
	moco 
	anatomopato16gica pulmonar mAs precoz es la bronquiolitis. 
	La relaci6n 
	de 
	manifes taciones 
	clinicas 
	muy 
	extensa. 
	es 
	Estos pacientes adquieren con mayor facilidad cualquier tipo 
	debido 
	quesusistema 
	inmuno16gico 
	encuentradeteriorado.(7).Ls 
	presentaci6n 
	clinica de 
	ésta 
	en ti dad 
	médicos 
	generales 
	es 
	para 
	pediatras. en 
	dificil 
	de 
	diagn6sticar 
	oesciones 
	por 
	!ler 


	page 6
	Titles
	JUSTIFICACION 
	con respecto 
	esta 
	patologia.(lO).Lo 
	mencionado 
	anteriormente se 
	relaciona 
	alto 
	porcentaje 
	con 
	un 
	dificultad para diagnósticar; 
	lo que contribuye a que los 
	datos epidemiológicos sean minimos. 
	(7) . 
	por lo cual se realizó 
	éste estudio para obtener resultados 
	recientes y 
	confiables 
	sobre 
	la 
	efectividad 
	del 
	manejo 
	recientes, que 
	puedan 
	datos 
	aportar 
	epidemiológicos, 
	asi 
	mismo ésta investigación sirva para futuras I en este mismo 
	centro asistencial. (4,15,31). 
	de 
	OBJETIVOS 
	tratamiento 
	pronós tico 
	de 
	pacientes 
	con 
	ESPECIFICOS ; 
	- Determinar 
	el 
	tratamiento 
	establecido 
	pacientes tratados con fibrosis quistica, 
	mAs frecuente en 
	- Identificar el 
	lugar de mayor 
	frecuencia en los 
	de pacientes diagnosticados con fibrosis quistica. 
	de pacientes con 
	- Establecer a que edad se hizo el diagnóstico. 
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	i6 
	cosa 
	aum 
	es la principal causa de enfermedad 
	la 
	infancia 
	1: 2500 y 1: 17000 nacidos vivos en poblaci6n 
	caucásica y 
	negra respecitvamente. 
	Por lo general el gen tiene su 
	mAxima prevalencia en los individuos del nort~ y centro de 
	Europa. "'en los procedentes de éstas zonas. 
	La herencia es 
	autos6mica recesiva. 
	inicialmente se detect6 el gen en el 
	brazo largo del cromosoma 7 donde condifica una proteina de 
	1,480 aminoácidos 
	denominada 
	regulador 
	transmembrana. 
	función real 
	de 
	la 
	proteína. 
	conocida 
	todavia: 
	no 
	es 
	-\ 
	La 
	.J 
	quistica. los 
	cuales 
	sugieren 
	esta 
	proteina 
	estaría 
	que 
	La comparaci6n entre la estructura del gen normal y la 
	del gen 
	de 
	sujetos 
	enfermos 
	confi rm6 
	las 
	previsiones 
	realizadas en 
	los 
	estudios 
	genéticos 
	mediante 
	marcadores 
	Estos marcadores son todavia de gran utilidad diagn6stica. y 
	deberan emplearse hasta que el total de 
	mutaci6n de fibrosis 
	PATOGENIA : 
	En la 
	fibrosis 
	quistica 
	el 
	defecto 
	básico 
	no 
	está 
	identificado por completo, pero es de importancia fundamental 
	las siguientes 
	observaciones 
	la 
	incapacidad de 
	como es 
	aclarar las secreclanes mucosas, contenido elevado de sal en 
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	secreclones 
	último 
	la 
	serOS8S, 
	por 
	al 
	aparato 
	respiratorio. 
	limitada 
	(2.6.20.37) . 
	Las anomalias 
	de 
	translocación 
	tónica, 
	también 
	causan 
	Debido a la impermeabilidad de la membrana celular epitelial 
	en 
	la 
	fibros 
	is 
	sal. (4.9.31) 
	lugar en las 
	vi as aéreas 
	periféricas 
	o pequefias, 
	debido a que es mb 
	dificil el 
	r&pido 
	las 
	secreciones 
	aclaramiento 
	de 
	bronquiect 
	infección se 
	mismo 
	la 
	progresión 
	de 
	alimen ta 
	asi 
	10 
	........ 
	-... 
	la 
	enfermedad es t& 
	acelerada. 
	La 
	predilección 
	para 
	la 
	Se han. relacionado 
	déficit 
	la 
	inmunidad 
	celular, 
	via 
	en 
	ANATOMIA PATOLOGICA: 
	lesión anatomopatológica 
	pulmonar 
	mb 
	es 
	la 
	precoz 
	que 
	bronquitis. (6.26). 
	Los microorganismos 
	confinados 
	estar 
	al 
	espacio 
	parecen 
	endobronquial y como caracteristica la infección bacteriana. 
	enfisema tosas son 
	frecuentes 
	la 
	enfermedad 
	pulmonar 
	en 
	avanzada con afección a los lóbulos superiores. 
	Se produce 
	la enfermedad 
	intersticial 
	enfisema 
	que 
	no 
	son 
	características destacadas 
	frecuentes. 
	Las 
	arterias 
	11 
	..! 
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	-.\ 
	bronquiales estás aumentadas de tamallo Y tortuosas. lo que 
	la hipertensi6n pul manar secundaria. (15,29). 
	Los senos 
	paranasales 
	contienen 
	elementos 
	secretores 
	En el 60 a 90% de los pacientes. la lesi6n progresa hasta una 
	disrupci6n completa 
	casi 
	completa 
	de 
	los 
	Reinos. 
	con 
	Un 30% 
	aproximadamente 
	de 
	los 
	pacientes 
	presentan 
	infiltraci6n grasa del higado. en algunos casos a pesar de 
	una nutrición aparentemente adecuada. 
	En la necr6psia 
	se 
	observa s:on 
	frecuencia 
	conges ti6n 
	hepática 
	secundaria 
	cor pulmonale. 
	moco. 
	En adolescentes Y mujeres J6venes puede prevalecer una 
	12 
	La tos es el sin toma más constante de afección pulmonar. 
	El moco 
	expectorado 
	suele 
	purulento. (11) . 
	La 
	ser 
	bronquiolitis extensa 
	acompai'ia 
	de 
	sibilancias. 
	que 
	se 
	constituyen un sintoma frecuente durante los primeros años de 
	la vida. 
	Al 
	la 
	enfermedad 
	pulmonar 
	se observa 
	progresar 
	intolerancia al esCuerzo. falta de aliento y escaso aumento 
	de peso 
	fallo 
	crecimiento. 
	La 
	colonizaci6n 
	por 
	de 
	pseudomona cepacia se ha asociado con un deterioro pulmoDar 
	rápida y muerte. (9,22.27). 
	Los hallazgos 
	fisicos 
	consisten 
	aumento 
	del 
	precoces 
	en 
	diámetro torácico 
	anteroposterior. 
	hiperresonancia 
	generalizada. estertores gruesos diseminados o localizados y 
	acropáquias digitales. 
	La cianosis es un signo tardío I son 
	complicaciones pul mona res 
	frecuentes 
	las 
	atelectasias. 
	hemoptisis. neumotor8K 
	pulmonale. 
	generalmente 
	cor 
	que 
	apareren transcurrido el primer decenio de la vida. (12.15). 
	APARATO DIGESTIVO: 
	En casi un 10% de 
	los 
	recién nacidos con fibrosis 
	13 
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	en los lactantes con fibrasis qulstica. 
	grasa fácilmente visibles. 
	La disfunción 
	neurológica 
	puede 
	ir 
	acompañada 
	de 
	anemia 
	hemolitica por déficit de vitamina E. 
	La hipaprotrombinemia 
	debida a déficit de vitamina K. puede ocasionar una diátesis 
	hemorrágica. (13.14). 
	VIAS BILlARES: 
	Sus manifestaciones 
	pueden 
	consister 
	ictericia. 
	en 
	ascitis. hematemesis 
	varices 
	esofágicas 
	signos 
	por 
	hiperesplenismo. 
	aparecer signos 
	de 
	hiperglicemia y 
	glucosuria 
	tales 
	como 
	Se han 
	observado 
	complicaciones 
	oculares, 
	renales 
	14 
	de 
	'- 
	APARATO GENITOURINARIO : 
	inguinsl, hidrocele y ausencia del descenso de los testiculos 
	es mayo r 
	de 
	la 
	esperada. 
	Se 
	ha 
	observado 
	cervicitis 
	acumulación de moco tenaz en el canal cervical. 
	GLANDULAS SUDORIPARAS; 
	La pérdida excesiva de sal en el sudor predispone a los 
	niños pequeños 
	episodios 
	depleción 
	de 
	sal, 
	especialmente , durante los cuadros de gastroenteritis o en el 
	tiempo cálido. (4.31,35). 
	DIAGNOSTICO Y VALORACION 
	El d iagnós tico de 
	fibrosis qulstica. 
	se ha basado en 
	enfermedad pulmonar obstructiva crónica tipica, insuficiencia 
	pancreática ex6crina 
	comprobada, 
	historia 
	familiar 
	una 
	positiva. (2.16.33). 
	PRUEBA DEL SUDOR: 
	Es en la que se emp leo 
	iontoforesis con pilocarpina. 
	15 
	--1 
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	sudo 
	cloro. es 
	la única 
	prueba 
	diagn6stica. 
	comprobada 
	en le 
	evitar la evaporación. 
	Transcurridos 30 a 60 min., se retira 
	un clorur6metro. 
	sudor recogida. 
	obtener suficiente 
	sudor; 
	los 
	resultados 
	positivos 
	deben 
	confirmase. 
	con un resultado negativo, 
	debe repetirse la 
	cuando están presentes uno o más de los restantes criterios. 
	Valores entre 40 y 60 mEq/lt 
	son sugestivos 
	de fibrosis 
	quística y se han descritos en casos con afectación tipica. 
	16 
	-\ 
	de concentraciones elevadas de electrolitros en el sudor son: 
	6-fosfatasa. hipotiroidismo. 
	hipoparatiro!d!smo, 
	colestas!s 
	familiar. pancreatitis. 
	mucopolisacaridosis, 
	fucosidosis 
	mal nutricion. 
	La 
	de 
	parte 
	estos 
	mayor 
	procesos 
	son 
	fácilmente distinguibles mediante criterios clinicos.(15.32). 
	OTRAS PRUEBAS DIAGNOSTICAS: 
	Se ha empleado para clasificar las variantes de fibrosis 
	quísticas. la 
	ausencia 
	de 
	sudor 
	cuando 
	inyecta 
	se 
	una 
	sistemáticamente en 
	grandes 
	fibrosis 
	poblaciones 
	de 
	quisticas y en sujetos control apropiados. (9.35.40). 
	FUNCION PANCREATICA : 
	En muchos 
	pac"ientes 
	una 
	clínicamente 
	aparente 
	es 
	disfunci6n pancreática 
	determinación 
	del 
	exócrina. 
	La 
	para los 
	rutinaria. 
	La 
	niños. 
	emplea 
	de 
	forma 
	y no 
	se 
	determinación de tripsinógeno inmunoreactivo en suero permite 
	dis tingui r de 
	los 
	pacientes 
	con fibrosis 
	fiable 
	forma 
	17 


	page 12
	Titles
	-~ 
	qulstica, con o sin insuficiencia pancreática. 
	después de 
	los 7 aOas, pero no antes de esa edad. 
	(7.27) . 
	RADIOLOGIA : 
	Primero aparecen 
	engrosamientos 
	taponamientos 
	bronquiales Y sombras en anillo sugestivos de bronquiectasias 
	en los 
	lóbulos 
	superiores. ~ Siguen 
	densidades 
	nodulares. 
	atelectasias diseminadas e inf 11 trados confluentes. 
	Pueden 
	destacar gangllas 
	linfá ticos 
	hiliares. 
	En 
	la 
	enfermedad 
	avanzada se observa hiperinsuflaci6n masiva con diafragmas 
	muy deprimidos. 
	abombamiento anterior 
	del 
	esternón Y una 
	silueta card1aca estrecha. 
	Las radlografias 
	de 
	los 
	paranasales 
	revelan 
	, senos 
	panopacificaclón Y a menudo fal t8 de desarrollo de lo senos 
	frontales. 
	(4,31) . 
	FUNCION PULMONAR : 
	No es fiable hasta los 4 a 6 años de edad, el descenso 
	en la velocidad del 
	flujo medio máximo es uoa al teraci6n 
	runcional precoz. reflejo de la obstrucción de las pequeñas 
	vias aéreas. 
	Esta lesión afecta también a la distribución de 
	la ventilación e incrementa la diferencia alveolo arterial de 
	oxigeno. 
	El volumen residual y la capacidad residual. están 
	incrementadas. en las primeras fases de la evolución de la 
	enfermedad pulmonar. (4,6.9,16,34). 
	18 
	MICROBIOLOGIA : 
	Bn los 
	cultivos 
	de 
	vias 
	aéreas. 
	el 
	encontrar 
	estafilococo aureus o pseudomona aer 
	uginosa 
	de pseudomonas 
	diagnós ticas 
	fibrosis 
	de 
	virtualmente 
	son 
	quistica en la infancia. 
	(26,35,36) . 
	idente1ficar la 
	mutación 
	en 
	el 
	de 
	la 
	presencia 
	de 
	gen 
	DESPITAJE NEONATAl. : 
	Gran parte de 
	recién nacidos con diagnóstico de 
	los 
	19 
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	valoraci6n basal. 
	grado de afectaci6n pulmonar. 
	inicisci6n 
	educ 
	sci6n del 
	su caso. 
	en 
	el 
	Dada la 
	pérdida 
	progresiva 
	irreversible 
	de 
	la funci6n 
	infecc 
	forma muy gradual sin s1ntomas agudos. se da gran importancia 
	la 
	inmunop 
	sarampi6n. tos ferina Y gripe: el objetivo del tratamiento es 
	TRATAMIENTO PULMONAR : 
	El objetivo 
	aclarar 
	las 
	secreciones 
	de 
	las vias 
	es 
	para 
	llevar 
	agua Y 
	bajas 
	antes o después del drenaje postural segmentario. 
	nebulfzador manual. 
	pacientes 
	vias 
	aéreas 
	en 
	con 
	20 
	los antibi6ticos orales. o cuando la infecci6n es dificil de 
	controlar en el domicilio. los antib16ticos en aerosol, como 
	los aminogluc6sidos pueden reducir los slntomas. en especial, 
	los referidos a traquel tis y bronquitis. 
	Los antibi6ticos 
	pueden nebullzarse, con un broncodilatador. 
	La percusi6n del 
	tórax combinada 
	con drenaje postural está basada en la idea 
	de que la tos aclara el moco de las grandes vias aéreas, pero 
	son necesarias 
	movilizar 
	las 
	vibrasiones 
	torácicas 
	para 
	secreciones de las pequeñas vias aéreas, 
	donde los flujos 
	mayores con limitación leve o moderada del flujo aéreo, da 
	La fisioterapia torácica se recomienda de 1-4 veces al dia, 
	dependiendo de la gravedad de la disfunci6n pulmonar. después 
	de haber drenado cada segmento torácico, se estimula la tos, 
	o la espiración forzada. 
	(2.4.9,29.30). 
	ANTIBIOTICOTERAPIA : 
	Son el punto principal del 
	tratamiento diseñado para 
	controlar la progresión de 
	la enfermedad. 
	El objetivo es 
	reducir la intensidad de la infecci6n eodobronquial. reducir 
	y retrasar la lesión pulmonar progresiva: los indicativos 
	21 
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	como fiebre. 
	taquipnea 
	dolor 
	torácico. 
	a menudo están 
	para dirigir la duración y frecu~ncia del tratamiento. 
	presentan una masa cor 
	oral m 
	agra 
	propare QDS mente mayo y 
	unas tasas 
	de 
	eliminación. 
	muchos 
	antibióticos 
	para 
	elevada que en otros pacientes. 
	(18.22). 
	ANTIBITICOTERAPIA ORAL: 
	frecuentes 
	estafilococo 
	anrens, 
	tipificable 
	pseudomona 
	no 
	8eruginos.a~ aunque 
	está 
	encontrando 
	frecuencia 
	se 
	con 
	creciente a pseudomona cepacea. 
	Los dos primeros pueden ser 
	arradicados de 
	las 
	vi as 
	respiratorias 
	la 
	fibrosis 
	en 
	quistica. pero 
	pseudomona. 
	más 
	dificil 
	de 
	tratar. 
	es 
	raramente se consigue una erradicación. (8). 
	La duración 
	usual del 
	tratamiento 
	de 
	más 
	dos 
	semanas 
	es 
	recomiendan dósis 
	máximas. 
	No 
	recomienda 
	se 
	más 
	se 
	la 
	eficaz frente a pseudomonas Y todavla no está autorizada en 
	niftos menores de 12 aftos. 
	(22.33). 
	ANTIBIOTICOTERAPIA INTRAVENOSA : 
	domiciliarias intensivas. 
	Aunque muchos pacientes mejoran en 
	un plazo de 7 dlas. es aconsejable extender el periodo de 
	tratamiento 
	hasta 14 dlas como mlnimo.(30). 
	tratamiento de 
	la infección por pseudomona 
	fArmacos. 
	para 
	la 
	cobertura 
	6ptima 
	de 
	estafilococo aureus 
	puede presisarse un tercer fármaco. Los 
	aminoglucósidos poseen una vida media relativamente corta en 
	muchos pacientes con fibrosis quistica. 
	Los tratamientos Y 
	valorars~ la 
	posibilidad 
	de 
	insuficiencia 
	cardlaca. 
	vias 
	aéreas hiperreactlvas e infección por ASpergillus fumiga tus. 
	Mycobacteria u 
	otros 
	microorganismos 
	habituales. 
	poco 
	pseudomnna 
	cepacia 
	puede 
	microorganismo 
	ser 
	un 
	particularmente resistente. (13.18.27.31). 
	TRATAMIENTO BRONCODILATADOR : 
	- - - - - -- 
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	-\- - 
	alternativos. aunque 
	eficacia, 
	ha 
	sido 
	estudiada 
	su 
	no 
	sistemáticamente. (3.9.40). 
	AGENTES ANTIINFLAMATORIOS :, 
	Las razones 
	uso, 
	son 
	la 
	reducción 
	de 
	para 
	su 
	respuesta inflamatoria a 
	la 
	infección endobronquiaI 
	reducción de la secreción de moco. 
	(6,20,26) . 
	TRATAMIENTO DE LAS COMPLICACIONES PULMONARES : 
	a 7 dias puede estar indicado el examen broncoscópico de las 
	visa aéreas. 
	La atelectasia 
	persistente 
	puede 
	aslntomátic8, 
	no 
	ser 
	contribuye las 
	arterias 
	bronquiales 
	dilatadas. 
	Es 
	particularmente frecuente 
	el esputo estriado de sangre. la 
	24 
	hemoptisiS de pequefio volumen menos de 20 mI. se considera 
	como una 
	necesidad 
	intensificar 
	tratamiento 
	de 
	el 
	antimicrobiano y 
	la 
	fisioterapia 
	Debe 
	torácica. 
	administrarse vitamina 
	de 
	de 
	el 
	tiempo 
	K. 
	en 
	caso 
	que 
	protrombina esté 
	alterado. 
	indicadas 
	las 
	No 
	están 
	\ 
	ASPERGILOSIS ALERGICA; 
	Esta complicación puede comenzar con sibilancias.aumento de 
	la tos, fal ta 
	hiperinsuflación marcada 
	las 
	de 
	aire 
	en 
	pruebas de función pulmonar. 
	La presencia 
	del 
	herrumbroso. 
	el 
	de 
	aislamiento 
	esputo 
	Aspergillus fumiga tus o la presencia de eosin6filos en una 
	muestra fresca 
	de 
	el 
	diagnóstico. 
	La 
	esputo 
	apoyan 
	concentración sérlca 
	puede 
	elevada. 
	El 
	de 
	IgE 
	ser 
	muy 
	tratamiento sera 
	dirigido 
	controlar 
	la 
	reacción 
	inflamatoria mediante corticoterapia.(10.31,32). 
	25 
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	OSTEOARTROPATIA HIPERTROFICA; 
	Esta complicación causa elevación del periostio sobre las 
	porciones distales de los huesos 
	largos. 
	con dolor óseo, 
	edema subyacente Y derrames articulares. 
	INSUFICIENCIA CARDIACA DERECHA; 
	Algunos pacientes 
	desarrollan 
	insuficiencia 
	cardíaca 
	La combinaci6n 
	de 
	cianosis. 
	falta 
	crecientede 
	aire. 
	bepatomegalia con 
	hiperestesia 
	la 
	palpaci6n, 
	edema 
	una buena diuresis y confirmar la sospecha de retención de 
	liquidos. En 
	el 
	periodo 
	inicial 
	puede 
	precisarse 
	d6sis 
	repetidas a intervalos de 24-48 horas, con el fin de reducir 
	la acumulación 
	de 
	liquido 
	los 
	síntomas 
	acompañantes. 
	TRATAMIENTO NUTRICIONAL: 
	Hasta el 
	de 
	pacientes 
	padecen 
	pérdida 
	los 
	una 
	90% 
	26 
	completa de la funci6n ex6crina pancreática y lina digesti6n 
	inadecuada de grasas y proteinas. 
	Estos pacientes precisan 
	ajuste de 
	la 
	pancreá ticas y 
	dieta, 
	reposición de enzimas 
	vitaminas suplementarias,(28). 
	DIETA: 
	Con el 
	los 
	enzlmátlcos 
	productos 
	advenimiento 
	de 
	pancreáticos mejorados 
	suele 
	cantidades 
	tolerar 
	bien 
	se 
	normales de grasa en la dieta. 
	La mayor ia de 
	los sujetos presentan unas necesidades 
	cal6ricas superiores a lo normal. a 
	causa del mayor trabajo 
	no se consigue el aumento de peso a menos que este controlada 
	la infecci6n 
	pulmonar 
	de 
	enfermedad 
	pulmonar. 
	En 
	caso 
	per'cutánea 
	hiperalimentaci6n 
	los alimentos ingeridos reducen, pero no corrigen totalmente, 
	27 
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	,... 
	entérica sensible al PH a constituido un avance importante en 
	la atención del paciente. 
	SUPLEMENTO DE VITAMINAS Y MINERALES: 
	Dado Que 
	la 
	insuficiencia 
	pancreática 
	ocasiona 
	mal 
	absorción de 
	las vitaminas 
	liposolubles 
	(A.D.E Y 
	K). 
	se 
	recomienda los suplementos vitamlnicos. (5.9,34). 
	Cuando se sospecha un íleo meconia!. 
	se coloca una 
	sonda nasogástrlca para aspirar y se hidrata al lactante. en 
	algunos casos 
	los 
	de 
	gastrografin con 
	reflujo de 
	enemas 
	material de 
	contraste 
	hacia 
	el 
	ileon 
	han 
	logrado 
	la 
	Los lactantes con ileo meconial deben ser tratados como 
	si tuvieran flbrosis quistica hasta que se pueda llevar a 
	cabo una 
	prueba 
	del 
	sudor 
	adecuada. 
	lo 
	general 
	por 
	transcurridas una a dos semanas de vida,(34). 
	SINDROME DE OBSTRUCCION INTESTINAL; 
	A pesar\.de 
	una 
	reposición 
	adecuada 
	de 
	enzimas 
	28 
	pancreáticas, algunos pacientes acumulan material fecal en la 
	I I 
	porción terminal 
	del 
	ileo 
	el 
	ciego 
	lo 
	puede 
	en 
	que 
	ocasionar una oclusión intermi tente o completa. En caso de 
	obstrucción intermitente, 
	debe 
	continuarse 
	incluso 
	incrementarse la 
	reposición 
	de 
	enzimas 
	pancreáticas. 
	administrarse laxantes o ablandado res de heces. 
	También se 
	recomienda incrementar la i.ngesta de liquidos. 
	La ausencia 
	de mejor1a con grandes volúmenes. 
	empleando una solución 
	salina equivalente 
	contenga 
	polietilenglicol. 
	ya 
	sea 
	que 
	tomada por la boca o mediante sonda nasogástrica.(31.32). 
	REFLUJO GASTROESOFAGICO: 
	Debido a la elevación de la presión intraabdominal por 
	diversos factores. entre ellos la tos y la obstrucción de las 
	vias aéreas. no es raro el reflujo gastroesofágico patológico 
	el cual 
	puede 
	exacerbar 
	la 
	enfermedad 
	pulmonar 
	secundariamente a 
	las 
	sibilacias 
	reflejas 
	las 
	aspiraciones repetidas. 
	agonistas 
	colinérgicos 
	están 
	Los 
	PROLAPSO RECTAL: 
	Se produce frecuentemente en los lactantes con fibrosis 
	qu1stica y menos a menudo en los niños de más edad. Suele 
	estar en 
	relación 
	esteatorrea. 
	malnutrición 
	tos 
	con 
	repetitiva. Por lo general es posible volver a colocar en 
	29 
	... 
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	~~ 
	posición manualmente el 
	prolapsado mediante presión 
	recto 
	pul manar merma el proceso. (12.16). 
	HEPATOPATIA: 
	La hipertensión 
	portal 
	varices 
	esofágicas, 
	con 
	hiperesplenismo o ascitis es la complicación más frecunte de 
	El tratamiento aguda de las variceses 
	comprende 
	aspiración 
	nasogástrica 
	obstructiva 
	los 
	recién 
	nacidos 
	con 
	en 
	no 
	precisa 
	'tratamiento 
	especifico. 
	carnitina. (9.15). 
	OTROS TRA T AMI !!TOS : 
	POLIPOS NASALES: 
	Aparecen en el 
	15-20% de 
	los pacientes con 
	fibrosis 
	corticosteroides Y 
	los 
	descongestlonantes 
	nasales 
	,30 
	- - -- 
	proporcionan algún alivio. Cuando los pólipos obstruyen por 
	completo las 
	vias 
	sé reas 
	nasales 
	la 
	rinorrea 
	se hace 
	constante. está indicada la extirpación quirúrgicn.(24). 
	DEPLECION DE SAL: 
	tener acceso libre a la sal y tomarse precauciones 
	contra el 
	abrigo excesivo de los lactantes. 
	MADURACION: 
	Es bastante 
	frecuente 
	el 
	retraso 
	en 
	la 
	maduración 
	sexual, a 
	menudo 
	asociado 
	corta 
	estatura.Aunque 
	con 
	una 
	muchos casos presentan infecciones pulmonares graves o 
	La 
	malnutrición. también se produce retraso puberal .,n paciente 
	con enfermedades por lo demás leve. sin una explicación clara. 
	CIRUGIA; 
	Los procedimientos quirúrgicos menores, entre ellos los 
	dentales. deben realizarse bajo anestesia local si es posible 
	Después de 
	cirugiamayor 
	debe 
	estimularse 
	la 
	tos 
	una 
	restaurarse lo más pronto posible,los tratamientos de drenaje 
	postural por 
	lo 
	general 
	24 
	horas. 
	Es 
	importante una 
	en 
	si 
	quiere 
	obtener 
	tratamiento 
	un 
	se 
	los 
	casoS 
	cos 
	afección 
	pulmonar 
	significativa se 
	continua 
	el 
	post-operatorio 
	los 
	::.-on 
	en 
	31 
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	antibióticos intravenosos durante 7-14 dias.(13.2l.3l.40). 
	PRONOSTICO: 
	durante los 
	úl timos 
	30-40 
	años. 
	Los 
	lactantes 
	con 
	una supervivencia en media acumulatlva cercana 
	los 30 
	En su 
	parte 
	los 
	niños 
	fibrosis 
	quistica 
	con 
	mayor 
	presentan unas 
	buenas 
	cifras 
	de 
	asistencIa escolar y no 
	necesi tan verse 
	restringidos 
	actividades. 
	en 
	sus 
	(4.9.16.26.31) . 
	lnternacionalmente se 
	esta 
	codificando 
	proteina 
	la 
	32 
	CARACTERIZACION DE LA MUESTRA: Se tomaron todos los pacientes 
	que llenaron el requisito anterior. 
	las historias clinicas 
	fibrosis quistica al momento 
	de 
	del 
	servicio de 
	egresar 
	pediatria y 
	tuvieron 
	registrada 
	toda 
	ia 
	información 
	que 
	necesaria. 
	B- Todas 
	historias 
	clinicas 
	diagnós tico 
	de 
	las 
	con 
	fib"osis quistica 
	las 
	les 
	asocio 
	alguna 
	que 
	no 
	se 
	Personal 
	de 
	biblioteca 
	del 
	Hospital 
	Roosevelt, personal 
	de 
	biblioteca 
	de 
	USAC. 
	personal 
	de 
	biblioteca UFM. 
	personal 
	de 
	archivo 
	del 
	departamento de 
	pediatria del Hospital Roosevelt. 
	33 
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	s- MATERIALES; 
	ECONOMICOS; 
	Q1200.00 
	FISICOS; Papel, tinta, máquina ae escribir, computadora, 
	impresora, lápiz, lapiceros, 
	marcadores. 
	borradores, 
	biblioteca del Hospital Roosevelt, 
	biblioteca de la USAC, 
	biblioteca del 
	biblioteca 
	de 
	UFM, 
	archivos e 
	la 
	Incap. 
	historias clinicas y boleta de recolección de datos. 
	VARIABLES; 
	Variable: 
	Sexo 
	Concepto: 
	Escala de Medicion: Nominal 
	Unidad de Medida: l-Masculino 
	2-Femenino 
	consignara 
	el 
	anotado 
	en 
	sexo 
	consignada 
	la 
	edad 
	en 
	Concepto: Tiempo que tiene el paciente de padecer de Fibrosis 
	34 
	la 
	la 
	Unidad de Medida: Meses (0,1,2.3.4,5 ). 
	operacionalización:Se calculara 
	el 
	de 
	padecer 
	ti empo 
	enfermedad 
	acuerdo 
	lo 
	consignado 
	la 
	historia 
	de 
	en 
	cHnica. 
	Variable: Procedencia 
	Jutiapa 22001 
	Variable: Complicación pulmonar más frecuente 
	Concepto: Enfermedad 
	pulmonar 
	diferente 
	la 
	de 
	base 
	Escala de Medición: Nominal 
	Unidad de Medida: 
	Nombre 
	de 
	patologia 
	(al 
	la 
	tabular se 
	le 
	un 
	código) . 
	la complicación pulmonar 
	Variable: Edad a la que se efectuó el diagnóstico 
	la 
	\" 
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	.. 
	~~ 
	Unidad de Medida: Meses (0-144) 
	Operacionalizaci6n: Se consignará la edad en meses anotada en 
	la historia clinica. 
	Variable: Tratamiento médico establecido 
	Escala de Medici6n: Nominal 
	Unidad de 
	Medida: 
	Nombre 
	especifico 
	del 
	medicamento 
	tratamiento establecido en la historia clinica. 
	Operacionalizaci6n: Se 
	consignará 
	el 
	medicamento. 
	recomendac6n o acción anotadas en las historias clínicas. 
	36 
	PRESENTACION DE RESULTADOS 
	Fuente: 
	Boleta de Recolecci6n de datos y archivo del Hospital 
	Roosevelt. 
	r 
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	CUADRO No. 2 
	DICIEMBRE DE 1998 
	Fuente: 
	Boleta de Recolección de datos y archivo del Hospital 
	Roosevelt. 
	38 
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