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La enfermedad fibroquistica del pin-
creas es una afeceién generalizada eon
sintomatologia variable -en intensidad,
que #¢ hereda con caracter recesivo ¥
de un pronéstico frecuentemente desfa-
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jque el defecto hasico de la enfermedad
es desconocido,'* las glindulas exoeri-
nas soir primarias ¥y mas consislentemente
afectadas®**243543 Loz productos de
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secreciom de lo: acinis pancreaticos, in-
testinos, conduectos inteahepditicos, ve-
sicula biliar v glindulas submaxilares,
forman concreciones que pueden obs.
truir el flujo de las secreciones. Las
glandulas mucosas del aparato respira-
torio ¥ las zlindulas de Brunner produ-
cen secreciones espesas y mias abundan-
tes v las glindulas seroszas (lagrimales,
salivares ¥ sudoriparas) exeretan un
exceso de cloro, sodio, ¥ potasip?®#=8.11

BRGNS A, i

Este trabajo tiene la finalidad de pre-
sentar a los pacientes que hemos tenido
con enfermedad fibroguistica del péin-
creas{ EF.P.) en los dos dltimos anos,
asi como hacer una somera revizion de
esta afeceidn, con la idea de que se ten-
za miz en cuenta por nuestros padiatras,
haciéndose un diagiméstico precoz de la
misma, instituvéndose una terapéutica
temprana que pudiera mejorar el pro-
nostico de noestrosz pacientes,

MATERIAL Y METODO

Durante los afios 1968 y 1969 tuvimos
en las Salazs H ¢ 1 del Hospital Infantil
Pedro Borras, siete pacientes afectados



e FLUFE Hegindose al diagndstica e
clla cuando existian tres de los cuatro
frniios signienles:

L. Meeciones respiratorias o repe
livion o vromieas,

2. Simdrome e malabsorcion, oli-
nive ¥ o de laboratorio,

3. Eleetrilito: en el sudor elevados,
L Antecedentes familiaces e E.F.P.

Todos nucstros  pacientes presentan
alveciones respivatorias a repeticion o
eromicas v tenian radiografias de térax
vompatibiles con E.F.P ',

Desde ol punto de vista elinico se con-
sileré presente el sindrome de malal-
sreion eaando existia déficit ponderal
com extremidades delgadas, vientre pro.
nente, gran apetito v deposiciones vo-
ninosas, de olor rancio, de aspecto
sruozo,. Desde ol punto de vista de la-
hatstario se considers  presemte dicho
-indrome cuando existin un déficit de
alsorcion el lipiodol ¥ una ausencia
i dhsminucién de la tripsina en heees
teeales. En algunos pacientes se realizé
también fa prueba de absorcion de vi.
tamina A v la prueha de L trioleina ra-
diactiva (realizada por el Instituto de

ineolosing,

El sudor sc ohtuvo por aplicacitir de
valor sobre el térax eubicrto por una
hal=a plistica, sicndo -determinado el
vloro por el método de Schales v Sehe.
fes 3 el sodio por el fotémetro de la-
ma. Toda se hizo, como lo establece
Muenchmenn®, por un mismo técnico,
Cra. Hilda Hernindez, consideriandose
coma  elevadas, cifras superiores a 70
mkeg, 1 de eloro v sodio v como dudosas,
vilras entre 60 » 0 mEq 1,

Em todos los pacientes se traté de
detevminae antecedentes familiores de
F.F.P. y se obiuvieron los resuliados
e autopsias de familiares allegados que
habiian falleeiido,

(NH

Los pacientes vivos se citaron perio-
dicamente por la consulta de seguimicn-
to de respiratorio de nuecstre  servicio,

RESLLTADOS ¥ DISCUSION

Fidnd. E! menor de nuestros pacien-
Ies tenia 4 meses v el mayor 6 aios de
eillad, encontrandose que fucron diag-
nosticados a las sigunientes cdades:

3 pacientes
2 2

L

Menos ale 12 meses ...,
e 1l adafios ...........
e 509 afos ..,.....0... 2
o omas afos ............ U -

Como = ve, casi la mitad de nucstros
pacientes tenia menos de doce meses de
cilad lo que concnerda con otros auto-
res ' que establecen lo precoz de las
maniflestaciones de la E.F.P., aparccien-
do freeuerwtemente durante el primer
i de vida v que segmin Melntosh™
en la mitad de los easos el diagnéstico
=¢ haee antes de complic un ano.

Tambicn Hami la atencién que los |
cientes de menss de un afo de edmi.
fallecieron en poeo tiempo debido a la
alta letalidad que tiene esta afeccién
durante el primer aiio’>* v s plantea
jjue ¢l prondstico es peor cuanto mas
precocmente e manifiesta ¢l coadre en
tonda =0 extension v fque parece eorrolo-
varlo ¢l hallazgo de  Shweachman™ e
gue sole el 1290 de sus 65 pacicnles
que han sobirevivido mas alli de los 17
afos de edad, fueror diagndsticados du-
vante el primer ano de vida,

Sexe. No hubo predominio de un sexo
=uhire el otro, tal como aparcee en-la
Lilslingralia™ ol habiendo  tenide
I pacientes del sexo masculing v 3 pa

cientes del sexo lemenine.

Ruzo. Encontrimos:
1 pacient:
2 .

Blameos ..o un....
Mestizgo- ... ...
2 TR TS

Si bien se ha heeho 1 weapié en la

freenencia e la EJF.P, en Ia raza blan-

N
Masgo.Diizvges 1970



va v hasta se ha planteado su rareza
vin b vasn ra™*", esiy afcccién se pue-
s ver en cualguier grupo racial, habién-
dose informado pacientes de la raza me-
“.ale la raza amarilla®*** v por lo
awenn< en un indio amerieano™,
Precedencia, Dio la casualidad que to-
a- las provineias estavieron represen-

(FT e

Pinar del Rio ...... .. i
LaHabama . oonvcvennnenas
Vb o ai i vis aiieniei
Fae Nl agss e g emes

Uity oL oveviann i

1 paciente

2

b

L

£y

»

e

o ] T b e e e R

Esio es una de las razones que nos
unpulzaran a  presentar este  trabajo.
Coniraztan los escasos informes en nues
tra literatura sobre esta enfermedad®#--

con nuestro hallazgo ¥ como sabe-
s e otros casos no  publicadoes®***
vonsitleramos que la EF.P. no es excep-
cional en nuestro pais v debemos estar
¢l tantn dle su existencia para  reali-
zar un diagnéstico precoz v comenzar
woa terapéutica temprana con la fina-
ikl dle mejorar el prondstico?#1020323.,

P | |

Lo que no podemos asegurar, debido
a lo escaso de las comunicaciones es si
=1t incideneia em nuestro pais es seme-
jumte o inferior a lo informado en la
literalura extranjera v que oscila entre
e300 v 1:3500 nacidos vivos® ™ 171921

Peso al ateer. Aunque ze ha estable-
vido gue el peso averaje al nacer ex in-
{rrior al promedio de nifios samos™ esto
nee pudimos encontrarlo en nucstre re-
ducido nimero de casos, siendo el de pe-
=0 menor al nacer de 5-10/16 libras ¥
el mavor de 9 libras.

Ingresos anteriores. por afecciones res
piratorias, La EF.P. se manifiesta en
o! 907 de los cazos™ por procesos res-
piratorios erdmicos o a repelicién v si

B P
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no z¢ piensa en ella, loz pacientes pre-
senlarin ingresos sucesivos =in gue s
diagnostique la afeccién de base, como
ha sucedido en nuestroz enfermos que
luvieron uma alta incidencia de ingre-
=02 anteriorez a su diagndstico. A= en-
CONEramos:

Cuso I: Dos ingresos anteriores por
bhroncomenmonia,

Cago I: Sélo tuvo un ingreso. cuan-
do se diagnostics, aungque habia silo
vizlo varias veces por “asma” ¥ e una
ocazion por bronconeumonia,

Caso II: Varias veces tratada  por
“wsma con bronconcumonia,

Cazo IV: Doz ingresos anteriores por
hronconcumonia,

Cazo F: Tres ingreso: anteriore: paor
“asma” v hronconcumonia,

Case FI. Tres ingrezo: anleriores pan
“alergia respiratoria™.

Caso VH: Cineo MEresgs e rinres
por hronconeumonia,

Como z¢ ve cada paciente fue exami-
nado varias veces por procesos respira-
torios y [remte a todo nifio con mani.
festaciones respiratorias erdmricas o a re-
peticidon, una de las posibilidade: gne
hav que descartar es la E.F.P.

Motive de ingreso. Todos nucsiros
pacientes ingresaron con zintomatologia
respiratoria:

Tos ..o 3 pacicntes
Con fiebre ...... 1
Con diznea
Disnea, fiebre. i

jr .o 4 pacientes

Si hien 4 cazos ingresaron con sinlo-
mas compatibles con una neumonia, en
lo: restamtes tres, ¢l motivo de ingreso
e una tos rebelde ¢ intensa estondo
perfectamente establecide que se debn:
dezcartar una E.F.P. frente a todo nifio.
sohre tado lactante, con una t9s intensa,
mantenida, rebelde, a veees damdo un

b g

sindrome ecoquelnchoide®s e
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Examen fisico, Se encontré al ingreso:

Signos respiratorios ............. T/T

Polipnes ...q.vrcivivses  B7T
NHipersonoridad ......... 5 %
Tiraje, s v bajo ......... &7
Fspiracion prolongada ... 3.7
Estertores himedos .. .... 37
Sibilancias .. ..cvvinvineis 247
Ianutri Rl e e e e, e
Grado 1 ... .. AT e (V]
Grado Il ............... LG
Grado HI ... ....ic0000.. 2/
Distension abdominal ........... 47
Hepatomegalia ... ....... 47
Clamodis .oocicniiiiniaiansnoes 3/7
Dedos en palillos de wmbor ... 1.7
OQeilitis .ovvusvissasrsaisaseas  1AT

Ex decir que todos nuestros pacientes
presentaran signos del aparato respira-
torio ¥ en dos de cllos (Casos 11 y 1V)
presentaron un cuadro asmatiforme con
hipersonoridad o la percusion y espira-
vion prolongada con  sibilancias a Ia
awscnltacidan,

La mivoria presentd  desnutricion,
siendo. segin la clasificacion de Gomes,
Grado 11 en 4 pacientes, v Grado I en

2 pacientes,

En cuatro pacicntes, se constaté en
la zala. las deposiciones eran abundan-
tes, fétidas, palidas, brilluntes, annque
en nnto =olo de ellos habia sido recogido
este dato al interrogzatorio de la madre.

En uir solo paciente ( Caso 111} se cons-
tati los dedos en palillos de tambor con
vidrio e relaj, tratandose de
vode 6 afios de edald con sinto-

Wi
matologia respiratoria de varios afos de
evolucion,

Andafisis odee Inloratorio,

al Radiagrafia de torax: Clasicamen-
te' s deseribe un enfisema hilateral »
lli[l"‘n [ il ] Il.'!"il‘""’."!‘I lll' 'lrf_l'".l'l'l""ll"]l,l]];[lﬂ
=alire todo peribronguiales (Figs, | M
I siendo exeepeional hallar un new-
motdrax como complicacidn®,

En ol lactante cx muy [recuente en-
vontrar un gran enfiscma o mejor dicho
“atrapamiemto de aire™ que se carae
teriza por | 1-) hemidiafragma derecho
por alebajo del arco posterior de la 9na,
costillay 12 aplanamiento del dialrag-
mid, dpie mejor se ve en la placy lateral;
i3 aun
rior o proveccion hacia adelante del

snlo sle didgmetro anteroposte-

esterndn: -0 aument s de la radiotrans.
parencia de los pulmones  (Figs, 11,
IHa, IV, IVa v V).

by Radisgrafia de senos paronasales;
Es caracteristico la opacidad de los senos
paranasales, sobre (oo los maxilares
que para Gharils 0 observa en el 929
e los pacientes v que para Shwachman,
en el 937 de los casos, en contraposicion

con el 3070 de positividad en ninos
no  alectados de EF.P. deserito por
Har=sh v de 10 a] 3077 de “sinusitis”
sleserito en ninos alérgicos™,

e} Survsy deea: No se orealizd en nine
FLLLE L de nuestros CASDE. pPpUCsE g |m|mi
que va habian sido sometidos a bastan-
tes radiaciones anngue se ha deserito os-
troporosiz seneralizalda, <iendo raro las

lesiones de raguitisme'* 57,

di Eleceratitos en ol sudor. FEntee el
95 v ¢l 98¢ de lox pacientes con EF.P,
presentan electralitos 1cloro, sodio ¥ po-
tasio) elevados en el sudor Vode s e

penotico e

LRGSR

data impartante para el J
dicha afeccian® =~

51 bien Jas eifras de clogo ¥y sodio on
el =uwdor wormal oscilan en amplios Ii-

R, . P.
Maseo.Daizivunne 1970



Fig. 1—Caso 1. Enfisema bilateral con lesiones bronconeumdnicas peris
bronguiales.

Fig. 2.—Caso I. Enfisema con lesiones inflameatorias hiliares. Cordiomega-
lia en relacién con su anemia crénmicd.

R.C. P. i
Mawzo-Dicigwone, 1970 14



Fig. 3.—~Caso . Enfisermma Hemidiajrogma derecho por debajo del arco
posterior de la movena costilla.

Fig, 3od —Caszo II. Vista lateral, hsérvese des-
censo del dialragma.

12

mites con un promedio de 28 mEqg
para ¢l sodio v de 24.8 mEq/1 ¢l cloro?,
noszolros seguimos a Anderson y Free-
muan® que consideran el limite superior
de la normalidad en 60mEq/1 para el
sodio v el eloro, pero repitiendo la de-
terminacion cuande los valores oscilan
centre 60 y 70 mEq 1. Por otro lado, en
adolescentzs v adultes normales es fre-
cucnte encontrar cifras superiores a las
anteriormente descritas, pero en ellos las
cifras descenderian traz la administra-
cion de 3 mg de 9 alfa-fluoro-hidrocorti-
=ona en doz diaz sucesivos o de 1 mg/10
kg de peso durante varios dias, de aldos-
terona! Ademas las persomas normales
con cifras elevadas le electrélitos en ¢l
sudor son capaces de reducir laz mismas
frente a situaciones de “stress™ lo que
mo sucede en pacientes con EF.P.Y,

R. C. P.
Manzo.Diciewnne, 1970



Fiz. 4—Caso IV, Grmna enfisemg con lesiones inflamvatorio.

I nuestros pacientes (Cuadro 1), 6
presentiron eifras francamente superio-
res o 70 mEq/Ll, alge mas bajo que el
vitalo por otros autores™', En caso Vil

tiene cifras mas altas normales de elee-
iralitos en ¢l sudor pero como cumple
olros puntos para plantear la E.F.P.,
vonsideramos que se trata de uno de
vsos casas deseritos con electrdlitos nor-

males en el sudor.

La prucha de Shwachman en la placa
- fue Trancamente positiva en los

vasos o e se realisd,

il o

v Prucha de coagulacidn al etanol
die Sellel: v Frade. Esta reaccion eos de
sran valor para el diagndstice de ne-

frosis lipoidica™ v cuya aplicacidir a la
E.F.P, esti sienido estudiada por Sellek®™

fue positiva en tees de los cinco pacien-

tes e qque se realizgd (Condro 1),

Y Praeha de absoreion de lipiodol.

Indlicativa e absoreidn intestinal de

R.C. P
MaaroDicigvane, 1970

srasas'", estuvo alterada en todos nues
tros pacientes | Cuadro 1) encontedmdo
= TI"'":
Paciente:
No lipiodol en orina ........ 3
Preseote hasta diluecion 1:2 ., 2
Prezente hasta dilucion 1:8. . 2

) Prucba de tripsina en heees, Aun-
fque conociendo sus limitaciomes™ e rea
lizd en 6 pacientes (Cuadro 1) encon
tedndose alterada en cireco de ellos:

"aricnte
Mo digestidn de la gelatina .. 2
Digestion hasta 1:8 ........ 1
Digestion hasta 1:16 ....... 1
Digestion hasta 1:32 ....... 1

Digestion en todas las dilucio-

DB i 1

O zea, que en 3 pacientes hubo une
franca alteracion vy en 2 una disminu-
cion de la tripsing en heces,

1454



Fig., 4-A.—Coso V. Placa loteral. Aumento del

digmetre  anteroposterior con bolsén  retroes-

ternal v descense con aplonemiento del dia
Jragmra.

h) Reaccién Weltmann, Indicativa de
urr proceso inflamatorio o supurative
(banda hacia la izquierda) o fibrético
{banda haeia la derecha, 7 o mias) fue
realizada en 3 de nuestros pacientes,
cuando estaban libres de infeceion aguda,
encontriandose una banda hacia la dere-
cha. Es intercsante la evolucion de csta
reaccion en ¢l caso 1 que progresiva-
mente ha presentado cifras de 7, 8 y ac-
tualmente 9 v que ha tenido imrgresos a
repeticion con empeoramiento progroe-
sivo del cuadro radiogrifico pulmonar,

i) Electroforesis de las proteinas. Se
ha deserito hipergammaglobulinemia en
pacientes con E.F.P. v a la inmunoe-
lectroforesiz un aumento de la gamma A
y de la gamma G, con aumento progre-
sivo de la gamma M v de la gamma A
cuando hay una complicaceién grave

141

Fig. 3~~Caso VI. Placa lateral. Aplanamients
v hasta concavidad del diafregma en relocion
con el “atrapamiento”™ de aire,

bronecopulmonar®®, Nuestro caso V pre-
sentd ung hipogammaglobulinemia dis-
ereta,

i) Bacteriologia. Es frecuente encon-
trar una alta incidencia de estafilococos
aureus y/o de pseudomona aernginosa en
cl tractus respiratorio de pacientes con
E.F.P.5haasi e ansae hahidndose
deserito por lacocea’® que eir ellos es
por lo menos dos veees mas frecuente
el hallazzo de estafilococoz v de tres a
cnatro veces mas frecuente el hallazge
de cepas de pgendomonas, que en suje-
tos libres de E.F.P.

Loz estudios bacteriolégicos, realiza-
dos por los Dres. Martines Crus en
nuesiros pacientes, arrojaron wra alta
incidencia de estafilococoz v de pseudo-
mona aeroginosa como sg observa en
el cuadro signiente:

R. C. P,
Manzo.Chcinwsse, 1870



Cultivas in vive

Cultives post-morten
i Tragquea v pulmones )

*aviente Faringeo Nusal Tragusal Fullee. Casos I IV, VI
s | Estafil. Estafil. Estafil.
aurcus daureus ELLLE A TEY
a=n 1 No patd- Estafil. —_ ¥
Eono mureuns
Case 111 Estafil. No patd- Esaalil.
Casar 1V aurcus gene FT T
Casn \ Peeudam. Peeudom. Pseudom. Peeudomona acruginoss
TR, agrug. acrug.
¥ ?
Ciaso VI Preudom. I'sewidom. - Estolilococos aurcus
acrug. AEruE. Preudomonas aeruginasas
Casa VI Estafil. Psewidom, —
Areus aerug.
Froluridn, Fue la siguiemte: do un ||u||l.n}c mejor que el caso ante-
Caso 11 rior, segin ¢l tipo de evaluacidn original
3 de Shwachman®™ modilicado por Doer-
Fallecidos Freln . J Caso IV . I
. shuk v colaboradores’.
| Lase VI Los casos 111 v VII estan pendiemes
[ Casa 1 de revaluacion en la consulta de segui-
T » Cosa LT miento aundgue no han reingresado, pero
Caso ¥V hace poco tiempo de su diagnéstico,
L Cose VI Estudio familiar. La E.F.P. es una en-

El caso Il fallccié cn un eunadro de
lironconeumonia con cor pulmonale gque
ha sido descrito como complicacion fre-
cuente en EF.P. con evolucion prolon-
garda. Este paciente solo tenin 4 meses
de edad y presenté un E.C.G. con T po-
«itivas en V1 v V2 lo cual es francamen-
te patologico a esta edad,

Los casos IV v V1 Tallecieron cir un
vuailre de bronconeumonia con tragueo-
bronguitis mucopurulenta,

El caso 1 ha presentado 5 bronconeu-
monias posieriores a su diagmistico, te-
niendo una evolucion desfavorable eon
agravamiento progresivo de sus radio-
grafios de térax v con un déficit de ta-
lla v peso coincidiendo con lo descrito
por Sproul y Huang.'®

El caso V ha tendido una bronconeu-
monin posterior a su diagnéstico tenien-

R. C. P.
Misto-Dicignene, 19270

fermedad hereditaria transmitida como
un rasgo autosomal recesivo®® S
FLEITAL e e ¢l paciente ex homocigs-
tico v =us padres sano: son heterocigo-
ticos, siendo sus hermanos, sanos o pa-
deciendo la enfermedad con una grave-
dad igual, mayoer o menor que ¢l pa-
ciente,

Shwachaman' caleula que, partiendo
de una incidencia de la enfermedad de
1:1600 nacides vivos, la freeunencia del
zene en la poblacién es de 1:20.

Se ha planteado por I} Sane Agnese,
Perera, Shea, Smoller v Hsia® que una
proporcion de padres ¥ hermanos sanos
de pacientes con E.F.P. tienen niveles
elevados de clore v sodio en el sudor y
que esto indicaria un estado de portador,
Anderson y Freeman® encontraron en
solo 3 de 100 hermanos sanos de pa.

145



cientes con E.F.I"., niveles de sodio su-
periores a 60 mEq, 1 v cifras superiores
a la anterior en 39 de 99 padres estu-
diados. Por otro lado Shwachman' di-
ce no haber encontrado alteraciones en
lus electedlitos en el sudor e Familia-
res sanos (v por tanto heterocigiticos)
e pacientes afectos de E.F.P. En nues-
tros pacientes el caso I tiene un her-
mano mayor: el ecaso I, los padres 1u-
vieron, posteriormente a su fallecimien-
o, otre hijo: el caso IV tiene otras dos
hermanas; ¢l caso V tiewe tres herma-
nos v ol caso VI dos hermanos, A estos
veo les ha realizado electralitos en ¢l su-
dor siendo normales en todos ellos, No
hemos podido haeerlo en los padres por
garones ajenas a nuestra voluntad,

Al establecer antecedentes familiares
de EF.P. encontramos que el caso VI
habia tenido un hermano fallecido en
otro hospital v gue fue disgnosticado
Jrosimorien  cono EF.l, ¥ oque el caso
VIl tenia un hermano muerio de una
afeccion que le dijerowr “que tomaba
pulmién v panereas” aungue desgracia-
damente no se le hizo necropsin en el
hospital donde (allecid. Los restantes no
presentaban A.P.F. de E.F.P. pero la-
ma la atencidn la alta incidencia en ellos
de asmaticos. con fallecimientos por
asma, como el caso Il fue informé al
bisabuelo muerte “joven, por asma™, ¥
olros tres familiares “asmaticos fuertes™;
el easo 111 que tiene un tio muerio reciens
temente por asma v el caso VI que in-
forma los dos abuelos paternos muertos
por asma v varios Familiares asmaticos,
Aunigue esto pudiera ser cierto, nos que-
damos con la duda si muchos de estos
pacieimtes se tratan de E.F.P. no diag-
nosticadas.

Maunifestaciones  clinicas de In E.F.P.
Dependen de:

ol Aparalo respiralorio,
hi Aparato digestivo.

(B 11

¢l Alteraciones electroliticas,
di Deficiencias vitaminicas,

e (hras alteraciones,
al Apuriato respiratorio.

—De su mayor o menor afectacién de-
penile el prondstico,

—90% de pacientes con mas de 2 afios
de cdad presentan alguna sintomato-
logia respiratoria.

Se traduce por:
Goteo posnatal (los).
Tagquipnea de mis de T0 resp./mit.
en loctanies pequeios.
Paolipos (6.77¢ de los casos),
Opacidad de senos maxilares v fron-
tales (9395 casos).
Bronguitis,
Bronguiolitis,
Cuadros asmatiformes.
Tos recurrenic o permancnie, re-
belde, a veces espasmadica {coque-
luchoide) .
Atagques  repetidos  de hroneonen-
Monin.

—Los sintomas iniciales dependen del
espesamicnto de las 2ecreciones muco-
sas, dificultandose su eliminacién por
lo que se retienen, sobre todo en hron-
quios  pequenos, produciéndose ohs-
truccién v un medio ideal para creci
miento de:

Estafilococos anrcus,
Peewdomona acruginosa,

—Evoluciin: Enfizema, o mejor, “atra-
pamiento de aire”. Atelectasias, lobu-
lares o lohares, en lactantes. Bron-
quiectasios, en nifos mayores.

Abscesos,

Posteriormente:
Insuficiencia ventilatoria.
Dedos en palillo de tambor.
Cianosis,
Cor pulmonale,
—Prondstico: 507 de pagientes mue-
ren antes de los 10 anos de edad,

LGP
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CUADRO I

Reswmen de los T pacientes

Caso  Edad  Sexo Raza Ingreso Electral, Ertanel Lipindal  Tripsina hros Onros datas
en Sudor en heees Exdmenes
.
| 39/12 M. M. Hroneancam, 1l : ul3 . —Absor, Vit Ax —1 hoo. asnities,
Lhisteofia 11 Na : 8D Neg, L2 1 : 32 [Yisminuicla —Eval. mala respir,

~Trioleina  ra- —3 ingr. poster,  por
divactiva: 7%  bronconemmonia.
(N: 10-20%)

—Welt. 7-849.

Il 4 . F. N. Tos v disnen pere €1 134 ~—Wisaly, mut, 4 asma
pistentes Na : 125 4+ i3 0 —ECG: T 4+ en —3 tios asmdticos
Cumdro  asmati- ¥l oy ¥2 —Muere on hronconeu-
Torme. —Hno, pester.: normal
Mo distrofia
1 h a. F. B. Bromguitis man- Cl : 136 —Hgh: 15 g% —Yarios liox  asmiti-
tenida, Na : 983 e 0 1 :16 —Hie: 48 % cos (uno 41
hep. grasosas —Evolucidn  pendicnte

Tos mantenida
Mo aumento peso.
Distrofin 10T

1v 4 m. M. It Coadre asma. Gl o: 11 Neg. 1:2 1:% — Alworcidn —2 hinos, sormales
tiforme, Na : 9583 Vi, A: =2 Loz asmatlicos
Distrofia 11 Dismin. —Murere on hroncones-
maoniy o/ trugueobr.
murepurul.
¥ 3 oA M. M. Neumonia cn 1l : 83 + 5 IViges-  —Hipogamma, —F hmas, normales,
s dderecha. MNa : 93 1:8 lifin: 1295 —FEwval. satisfaet,
Ihztrofia 11 Toral —1 ingr. post; hrone,
¥I 3o, M. It Cuadra asmati- 1 : 108 =2 abuelos p. 4 wsma
Frine. Na @ 95 ¥ 0 1] cepulre wEnitice
1¥atrofia 111 ——Hne. 4+ E. F, I’

=2 lwmos, sunos
—Muere ¢/ broncon,
¥ tragueshrone,

Vil 2a F. It Meumonia L51), Gl : 5 —Hua. 4 posible
Distrofia 11 Ma 1 43 2 1:3 7 E F. I',
Eval, Mendicnte




80% de pacientes mueren antes de
loz 20 anos de edad. Peor cuando se
manifiestan antes del ano de edad.
Por encima de 4 afios: peor prondsti-
co en hembras que en varones,

b Aparate digestivo,

—Ileo meconial (10-157% de los ecasos).
Puede llevar a la peritonitiz por per-
foracion o valvulos.

—Sindrome de malabsorcidn. por dis-
minucién o ausencia de secrecién pan-
creatica (8092 de los casos).

—Oelusion intestinal por fecalomas,
Prolapso rectal (1592 de los casos).

—Ohbstruceién en conductos hepiticos
que llevan a focos de eirrosis hiliar,
En el 29 de los casos cirrosis grave:

afectacion difusa.
hipertensién portal con o sin hi-
peresplenismo.

—También:

colelitiasis,
neumatosis quistica intestinal,
invazinacion intestinal,

e Alteraciones electroliticas.

—Electrolitos aumentadoz en:
sudor,
lagrimas.
=alivas,
~El 959 de los casos presentan cloro
v sodio por encima de 60 mEq/1 en
sudor,
—Hiponatremia, dificil de corregir, por:
cjercicios seVeros,
sudoracion posfiebre.
altas temperaturas ambientales,

dy Deficiencias vitaminicas.

—Queilitis.

—Queratomalacia v xeroftalmia,

—E.E.G. anormal y trastornos visuales
que se cree debidos a una aberracion
de la absorcion v al metabolismo de
la tiamina,

—Hipovitaminosis E.

14

e} (Mras alteraciones.

~Aumento erénico de laz glandulas sub-
maxilares.
Fibrosis miocardica,
Osteoporosis,
—Alteracionez musculares,
—Hipoproteinemia con anemia y ede-
mas en lactantes pequenos.
—Aumento del contenide de sodio ¥
pul::lsin en las unas.
—Izfuncién pupilar.

RESUMEN DE H.C. DE LiOs sIETE
PACIENTES

Coaso T (H.C, 101290),
Edad, 3 afies ¥y % meses,
Sexo, Mascaling,
Haza. Mestiza.
Procedencia, La Habana.
AF. Hermano: 1 dasmatice),
Peso ol nacer. 7 libras,
AP, Diagnosticade como anemia de eélu-
laz falciformes a los 20 6 v 12 afos. logre-
sudo 2 veces por neumonia. Diarrcas en ocas
wiIes.
H.E A, lngresa por tos, fichre ¥ diznca de
18 horaz de evelu
E.F. Polipnea, tiraje bajo, cspiracidn pro-

A,

longula,  Esteriores  crepitante:  en ambos
campos  pulmonares.  Hepatoesplononegalia.
Dristrofin XX /XXX,

Exdmencs de laloratorio.

Radiografie oe térax. Extensas lesiones de

bronconenmonias en ambos  polmones,

Hemeograma: Ancmia Tg% con lewcocitosis

v polinucleosiz,

Eleetrdlitos en sudor: Cl: 913 mEg/1.

Na: 80 mEq/l.

Shwachman: -+

Etanol: Negativo,

Lipiodol: Salo hasta dilucion 1:2.

Tripsing en heces: Hasta 1:32,

Abssorcion de vitaming A; Disminwcion.

Absorcidn  de  trinleing rodiocctiva: 757
{ Narmual 1020055 1.
Exudade  furingeo: Estafilococo: aureus.
Aspivacion  traguesl:  Estafilocoros  aurcus,
iin e su broncencamania
de ingreso. Ha wenido 5 ingresos por nenmo-
nia, No diarrcas con pancreatfa, La distens
sign  abdominal ho disminuide, Progresivao

Evelueidn, Satislac

A = 8
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deteriors e las placas del térax, Welimann

rl.vlllulhlr-: b 5
Coase 1 lll.'l.‘-*::ﬂ]‘h
Edad, 4 meses,
Sexe, Femenino,
Naza, Negra,
Proceidlencin, Ciego de Avila,
{0%F, Bisabwels materno muerte de  bron-
voncumuonia  con asma “hastante  joven™.
Tins asmaticas: 3.
Posar al necer: 68716 liliras.
A Bronconeumonia o los 22 dias de na-
vitly trataida con conamicing, Disgnosticads
varios veres de asma.
HE A Maliénidole notado la madre gque te-
mia tos persistente ¥ disnea deade los pri-
meros diss de nocida, hace 3 semanasz ingre-
siv en otre hospital por fiebre ¥ disnea que
no mejoraron a pesar de diversos tratamien-
tos por lo que deciden traerla a La Habana.
E.F. "alipnea, tiraje bajo. Hipersonoridad
la pereusidn de ambos rampo: pulmonares,
Sibilantes hilaterales, Espiracion prolongada.
Na alistrofia,
Eximenes de laboratorio.
HRadiografin de tdrax;: Gran enfisema con le-
siones  inflamatorias  dizeretas en  hilios ¥
I'“ll‘--
Hemograma: Leucocitosis con pelinucleosis.
Etectrdfitos en el andor: Cl: 134 mEq/1
No: 125 mEq/l,
Shwachman: =+
Eranol: 44
Lipiodal: No se oltiene en orins.
Tripsing en heces fecales: No digestion (irip-
simaz 0},
ECG.: Positiva en VI v V2,
Exudads faringeo: No patbégenos.
Exwidads nasal: Esnalilecocos aureus,
Evolucidn. Tarpida con polipnes. tiraje, [ie-
lsre intermitente con deterioro progresive de
las radiografias de tdrax y muerte. Se encon-
travon extensas lesiones de hronconeumonia
en ambos pulmones Alteraciones pancréati-
ras de EF.P. Posteriormente los padres (-
vieran atro nifio que fue visto a log 6 meses
ile edad, que esth normal con  electréolitos
en el sudor normal,
Cuse (1, (MG, 5420070,
Eiad, 6 afios,
Sexo. Femenino,
Naza.  Blanca,
Procodencia, Guayos (L. V.0,
AFF,. Varios tios asmilicos, uno muerto por
“vumplicacioncs de asma™.
I'ess al macer. 9 libras.

R.C. P
Masze.-Dicieusse. 1970

AP, Diagnosticsds con primamfeccion TH
a los 3 afos. Varias veesz tratmda por osma
v hronconeumonis.
HEA. Relats la madee que desids los 2 aios
de edad presents comlros febriles con bron:
quitis casi mantenida que se traduee por
tos seca, molesta, que en ocasiones se hare
himeda con  expectoracian  verdosa. No
aumentn de peso ¥ lag deposiciones san
abundantes, grasosas y (étidas. Tratada como
pamdtica ¥ durante un afi.o como  nberen:
losa(a los 3 afiox de edad). La remiten o
win slergista (Dr: =antos) que nos lo oovia
EF. Ufias en vidrio de reloj. Suberepitan:
tes medindos en ambos campes, No disnea,
No tirnje. No espiracion  prolongada. Dis-
wrofia 111,

Exvdmenes de laboratorio,
Radisgrafia de tirax: Lesioncs inflamatorias
de sspeeto intersticial con imagenes micro-
nodulares diseminada:. Enfizema,
Radiografia de senos poranasales: Opacidad
de ambos senos maxilares.
Hemograma: Hb: 15g%. He: 48%,
Elecerdlitos en el sudor: Cl: 136 mEq, 1.
Na: 983 mEq/l.
Eranol; -
Lipiodal; No se obliene cn orina,
Tripsing en heevs fecales; Hasta 1:16.
Exudado foringes: Esafilovoros sureus,
Exudado nasal: Mo patdgenos.
Aspiracién  tragueal:  Euafilococos  curens,

Evolucidn., Como ne podia permanecer ingre-
enda para olras investigaciones por dificulia.
des Tamilinres, se le pone tralamicnto para
s casm ¥ fque fegeese para realizarle otros
analisis.

Case IV, (H.C. 342838,
Edad. 4 meses.
Sexo, Masculine.
Raza. Blanca.
Procedencia. Pinar del Hio.
APF. Dos tios asmiticos Dos hermanos vives,
PMesa ol nacer, 6 libras.
APP, Dos ingreses por bronconcumonia,
H.E-A, Desde haee 25 dias fiehre, disnea y
tos abundante, ingressndo en otra hospital.
Moejora inicialmente, pero al empeorar des.
puds, la traen o ouestra hospital,
EF., Polipnea. Tiraje bajo  intensa, Hiper
sonoridad en ambos campos pulmonares, Ex-
piracion  prolongmds  Sibilancias.  Distrafia
XX/XXX,

Exdmenes de loboratorio.
Raodiograjia de térax: Notable eofisema con
lesiones inflamatorias bilaterales.
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Esofagograma: Calasia
Hemograma: Disereta anemia,  leucocitosis
von ilesvimeion hacia ln jequierda,
Etectrdlitos en el sudor: Cl: 100 mEq/l
Mz 9R3 mEqg 1.
Franol : Negativa,
Lipiowdod : Séle en dilucion 1:2.
Tripsing en heces fecales: Digestion hasia 1:8.
Exvndado nasal: Pscudomona aseruginosa,
Exudado faringro: Pseadomona acruginosa.
Aspiracign tragueal: Paendomens acruginosa.

Evolucidn. Progresivamente grave con  polip-
neas, tiraje, fichre, deposiciones grasosas ¥
mwriendo en un cuadro de traguechrongui-
tis. muropurulents. A la oecropsin: bhronea-
neumonia con  tragqueshronguitis mueopurn-
lents  (se encontrd peeudomonss  en mies-
trns obtanidas posmortem). Cirrosis, Lesio-
nies pancredticas de EF.I

Caso V' (H.C, 4475770,
Edad. 5 afios.
Bexn, Maseulino,
Raza, Mestiza,
Procedencia. La Habana.
AL F, Una hermana con infecciones urina.
rins con refllujo vesicoureteral. Otros dos
lisrmanos normales.
I'esn al nacer. *
AJNE. Tres  bronconcumonine  amteriores.
H.EA, Nifio gque ha padecide frecuentemente
ile “hronguitis™ (tos gque le dura tiempo) ¥
que desde hace 3 diag presenta tos, liebre
v polipnea, Deposiciones alteradas frecuentes,
E.F. Disnea ligera. Tiraje bajo. Discreta sule-
matidez en base derecha. Subercpitantes
linos ¥y medianos en casi todo el campo pul-
manar derecha. Distention abdominal, Dis.
wolin: XX/XXX.

Exdmenes de laboratorio,
Radiografia de tirax: Condensacion neumda-
niea co base derecha.
Esalagograma: Normal,
Broncografia: Normal,
Angioeardiografia: Normal.
Hemograma: Disereta anemio, leucocitosis
ron  polinurcleosiz,
Electrdlitos en el suder: Cl: 83 mEq/1.

Na: 95 mEq/1.

Etanol: +4+.
Lipiodol en orina: Hasia 1:8.
Tripsina: Digestion a todas las diluciones.
Electroforesiz  proteinas:  Hipogammaglobn.
linemia 129,

Evalucidn, Fue satsfactorin. Posteriormente,
despudés e un  sarompidn  presentd una
wewmonia en bhase derecha de evolueidn algo
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térpida, de la que eurd. Ha aumentado de
peso, disminuido la tension abdominal ¥ no
presenta alteracién oo heces fecales. Ton
caporadicn,

CASO VI (H G, 530117).

Edud, 5 meses

Sexo. Masculino

Haza. Blanca

Procedencin. Victoria de las Tunas (Oriente)

APF. Los dos abueclos patermos muertos de
asma.  Pmidre asmitico. Unm hermane muerto
a los | meszs de edad en otre hospital de
bronconcumenia (al estudio de la necropsia
s¢ enconlrd, roma posmortem EF.P.). Otros
doz hermanos: vives v sanos,

Peso al nocer. lgnora,

AP.P. Desde los 30 dins de nacido ha tenide
numerosos  sindromes respiratorios con  ns
intensa ¥ disnes dingnosticndos como  alér
gicos ¥ con diversos tralamientos. Debido o
laz diarreas estd a leche de chiva con cscasa
mejoria. Come oo mejora la tos ¥ la disnea,
presentande fiebre desde hace pocos dias, lo
tracnn & la Habana.

EF. Polipuea,

Tiraje bajo,

Hipersonoridad en ambos campos pulmonares,
Buidos teasmitidos,

Distensidn abilominal,

Distrofing <= /=4

Eximenes de luboratoria,

Radiografia de térox: Enfisema con lesiones
inflamatorias en hases.

Esofagograma: Calasia.

Hemograma: Anemia, leucocilosis con poli.

nuclzosis v desviacion haria la izquicrda.

Electridlites en ol sudor: Cl: 108 mEq/l.
Na: 9 mEq/l.

Shwochmun; =4,

Etanal: ¥

Lipiodol: Mo se altiens en orina,

Tripsing en hoces: No digestién de la gela-

tina (ieipsinas O,

Exudndo foringen: Pseudomona aeruginosa.
Exudado nasal: Prewdomona aeruginosa,
Evelucidn., Desfavorable, muriendo en cuadro
final de shork séplico con trayueobronguitis
muropurulents. A la necropsia se enconird
bronconcumonis alscedada con yragueohron.
quitis a cstafilorores anrens ¥ preadomena
seruginoss. Lesiones pancredticas de E.F..

CASO VI TH.C, 541009,

Edad. 2 afios,

Sexe. Femenino.
Raza, Mlanea.
Procedencian, Chardenas,

. P
hRﬂntEr-D‘ltlllllllll. 1870



I 1'F, Vermane muertoe con posible EF.P.
Vess sl nocgg: 510/16 libras,
L0, Cineo Magresos por bronconeumonia.
B . DNesile haee 153 dins fichre ¥ tos in-
temen g pe mejoran por lo gque In envin a
wiesten lssprinal,
EF. swlunatidez con broncolonin en L.S.1,
S relertares,
Iistrafia 44, 4.
Evdinenes de loboratorio.
Kudingrafia de térax: Neumonia LS,
Newmngrama:  Leweoritosis con polinueleosis
v dbesviaridn hacia la izquicrda,
Electedlitos en ol sndor: Cl: 56 mEq/1
Na: 43 mEq /1.
Etannd: ¥
Fipiodal e orina: Hasta dilucidn 1:8,
Esuilmly faringes: Estafilococos aurcus,
Expifadlo nusal: Preudomona aeruginoesn,
Fradwetiin, Algo tarpida pero curd de su bron.
coietiiionin, Mo la han vuelio a troer 8 con.
sulta e seguimirnio.

RESUMEN

=¢ hace una revizsién de 7 pacientes
ile E.F.P. que hemos tenido en los nilti-
mos dos anos en el Servicio de Respira-
torio del Hospital Infantil “Pedro Bo-
rreis’, comparando los datos obteridos
en ellos con la literatura revisada,

¢ haece un resumen (cuadro I1) de
las manifestaciones clinicas de la EF.P,

Se insiste en que nuecstros médicos
tengan mis presente dicha entidad para
hacer wir diagndstico precoz al que se-
guiria una terapéutica adecuada que
pudiera mejorar el prondstico de estos
[racientes,

SUMMARY

A revision of seven patients of fibro-
cyvstic disease of the pancreas (PFID)
we have had during the last two vears
in the Respiratory Service of “Pedro
Borrds" Infamtile Hospital, comparing
the data obtained in them with the lite-
rature reviewed, A summary of the ¢li
nical mamifestations of the PFD. It is
insisted that our phyvsicians have more
present this entity so az to make an
early diagnosis to which an adequate
therapy will follow wich ecould improve
the prognosis of these patients.

RESUME

On passe en revue sept patients de
la maladie fibrocyvstigue du pancreas
que nous avors eu dans les deux der-
niéres années chez les Services Respira-
toires de PHgpital Infamile *“Pedro
Borras", en comparant les donées obte-
nues chex cux avee la littérature revisée,
On fait un résumeé des manifestations
cliniques de la maladie fibrocystique du
pancreas. On insiste que notres méide-
cins ajent plus presente cette entite
pour faire un diagnostic précoce leguel
serait suivi d'wne thérapeutique ap-
propriée qui pouvait ameliorer le pro-
nostic de ces patients,
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