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Il Simposio italiano sobre fibrosis quistica.”
(Mucoviscidosis)

Comentarios

Por ¢l Dr. ANToNio SELLER"®

Sellek, A, Il Simpeosio Italiane sobre fibrosiz gquistice Mucoviscidosis), Comentarios. Hev,

Cab. Ped. 11: 3, 1972,

S¢ realiza un estudio sobre Ia fibrosiz quistics (mucoviscidosiz) ¥ se conzidera actuwalmente,
por su gravedad y frecuencia, como una enfermedad de interés mundial. Acerca de ella se
relehram  periddicamente conferencing internacionales, como la quinta que tove logar en
septiembre 22-26 en Cambridge. Reuniones de grupos regionales (Euwropal, v nacionales,
romo ¢l 1l Simposio Dtaliano de Verona (maye 2324, 1970); se comentan en este trabajo,
aspectos tales como: dingndstice, investigacidn, tratamiento v asistencia. Ademis el antor
hace referencia a los trabajos que relativos a esta patologin se han publicado en Cuba

11933.1972).

La fibrosis quistica® es una enferme-
lad congénita, hereditaria y gencrali-
zada que ataca a todas las glindulas de
scerecion exlerna: pancreas, glandulas
intestinales, bronquiales, ete. Se le coun-
sidera como un trastorno congénito de
la produccién de mucus. Esta entidad
provoca que el pdanereas pierda su fun-
vion digestiva sobre los alimentos, de-
rivindose defectos de ahsoreién y nu
tricion, asi como detencién de la talla.
Los bronguios se obstruccionan por una
seerecion, que se convierte en asiento de
infecciones cronicas, mientras que la
funcién respiratoria progresivamente se
compromete hasta el fallecimiento. En
algunos casos la enfermedad se presenta
en forma muy grave desde el nacimien-
te. con oclusién intestinal por meconio
silido,

* Relamo hecho en la sesion cientifica del
Hospital Infantid Docente “Pedro Borris As.
targa”, correspondiente a junio 2 de 1972,

Matalogo clinico, Ex director Fundador
v Aecsor Cientifico del Hozpital Tnfantil “Pedro
Borras Astorga”™. Calles F v 27, Vedado. La
Haluana, Cuba.

La fibrozis qumistica se considera ac-
tualmente como wuna enfermedad de
interés mundial, debido a su gravedad
v frecuencia. Ella esta muy difundida
en la raza blanea (1 > 1000 en nacidos
vivos). Una persona de cada veinte es
portadora del gene de la enfermedad.

En Italia se le senala con una inci-
dencia superior a la que vimos de la
poliomielitis antes del surgimiento de
la vacunacién. En muchos casos los mé-
dicos no hacen el diagnéstico o lo hacen
tardiamente,

En 1936 el profesor Fanconi, en union
de Knauer y Uchlinger, fue ¢l primero
en sefalar el cuadro clinico y los ha-
lazgos de esta enfermedad en un nifo
mediante autopsia. Posteriormente se
sucedieron los trabajos de la Anderson,
Farber, Shwachman y Sant Agnese.

Para el estudio de la fibrosis quis
tica, se celebran periédicamente confe-
rencias internacionales, habiendo teni-
do lugar la eunarta en Berna (1966) v la
gquinta en Cambridge (1969). Funcio-
nan también organizaciones regionales,
como la denominada: Grupo europeo



para la lucha contra la fibrosis quistica
v Socicdades Médicas Nacionales, espe-
cilicamente consagradas a investigacio-
ne: sobre la misma, como las existentes
en Italia y Suiza.

Digamos que en Cuba, en etapas su-
cesivas, s¢ han publicado varios traba
jos''' demostrativos todos ellos de la
existencia de esta enfermedad; desta-
cindoze entre ellos los de Rojo™' el
que retne 42 casos. En su reciente co-
municacion'  demuestra por primera
vez, que en Cuoba, al ignal que en la
mayoria de los paises, la enfermedad es
frecuente,

Muy pocas eucstiones han sido re-
sueltas en la fibrosis quistiea y cual-
quier esfuerzo internacional en este zen-
tido resulta de interés. Las actividades
del 1l Simposio italiano sobre fibrosis
quistica sgon amplias ¥ beneficiosas, ya
gque ademas de darse en el wismo la
experiencia de los institutos de pedia-
tria de Italia, se presentan puntos de

visla de investigadores de Estados Uni-
dos de Norteamérica, Inglaterra y Suiza.

En Verona existe el primero y el mis
importante eentro italiano para la lu-
cha contra la fibrosis quistica. En él
tuvo lugar los dias 23 y 24 de mayo de
1970 ¢l Il Simposio italiano sobre fi-
hrosis quistica. El profesor Mengoli,
director de dicho centro, en la sesién
inaugural, expresé el significado de di-
cha reunion en los siguientes términos:
la fibrosis auistica por su frecuencia y
gravedad, constituye un problema clini-
eo, cientlifico v de asistencia, Nuestra
organizacion se dedica al diagndstico
precoz ¥ a su lratamiento con todos los
medios a su disposicion, En Italia se
celebrd un simposio en Génova en 1961
¥ un congreso auspiciado por la Socie-
dad Ttaliama de Pediatrin en 1966, Ante
un prohlema grave v urgente, en este
simposio, se retne la experiencia italia-
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na a la de olros paises. Se celebira esta
reunién a menos de un aio de haber
tenido lugar el V Congreso Internacio-
nal, para la lucha contra la mucovisci-

dosis (septicmbre 22-26 de 1969).

La mucoviscidosis —continia ¢l pro-
fesor Mengoli— tiene gran importancia,
superior a la de la poliomielitis en la
ctapa anterior a Ja de la vacuna, Des.
pués del congreso de Génova en 1966 s¢
cred el centro de Verona. Junto al mis
mo funciona un laboratorio para el es.
tudio de los electrélitos de! plasma ¥
sudor, composicion del muco, actividad
digestiva, funeién respiratoria v alguna
actividad inmunitaria.

Colaboran también el radiélogo, bae-
teridlogo, otorrinolaringélogo, cirujano
de térax y el servicio de fisica del Hos
pital Infantil Alessandri de Verona en
el cual radica el centro. Hay ademiis un
personal de asistencia social y un gran
centro para atender enfermedades res
piratorias.

Se seitalé que se encontraba presente
err el Simposio el Prof. Sant’ Agnese, un
pionero en el diagnéstico y la investiga-
cidn patogénica de la fibrosis quistica;
el profesor Norman, de luglaterra; el
profesor H. Rossi, presidente de la Aso-
ciacién Internacional para la lucha con.
tra la mucoviscidosiz y director de la
Clinica Pediatrica de la Universidad de
Berna, Ademis el profesor De Toni,
presidente de la Sociedad Italiana de
Pediateia, v ¢l profesor Colarizi, diree
tor de la Cliniea Pediatrica de la Uni
versidad de Roma.

El presidente del Simposio vy de la
Asociacion Italiana para la lucha contra
la fibrosis quistica, Giovanni de Toni,
titular de la citedra de Pediatria de la
Universidad de Génova, en sus palabras
introduetorias, al conocimiento de la [i
brosis quistica, sefialé que el 26 de fe
brero de 1961, se inaugurd en Génova,

R. C. P,
Maro-Jduwio, 1972



en el aula de la catedra de Pediatria,
el 1 Simposio ftaliane sobre fibrosis
quistica. La Sociedad Daliana, auspicia
un congreso del 1 al 3 de octubre de
1966 v el 29 de abril de 1967 20 fundd Ja
Azociacion Daliana para la lucha contra
esta temible enfermedail. Los obijetivos
de la misma eran: 1. Informar al médico
practica sobre lox problemas clinicos,
ile diagndstive v terapéuticos de la afee-
cion. 2, Organizgar ua programa tevapéi-
tice. 3. Promover la constitucion de cen-
troz para el estudio, diagnistico ¥ trata-
miente de L fibirosis quistica en distintas
regiones de Ttalia,

La filiros = 'Ijl-lislil'u. v= considerada ae
tnalmente como wna exocrinopatin hes
reditaria de tipo aulosoma

‘0, cOn par-
ticipacion de todaz lus glindulaz de se-
erecioa externa. pera conintensidad va-
riable, E«tis glindulas producen una se.
erecion que s¢ consildera patolégica en
su censtitucion quimica. La scerecién es
particulanmente rica en mucoproteinas,
lo cual aumenta su viscosidad.

El ileomceonial s la forma mas grave
tle la fibrosis quistica: pero afortunada-
mente =Glo ¢ olizerva en uoa exigua mi
noria de casos (6 al 1570 ). En una re-
ciente estudistica de Grol en Alemania
Federal, se sefiala que ellos constituyen
el e de las obstrucciones que se ob-
servan en la era neonatal, El diagnéstico
clinico e« de urgeacia, La intervencién
quirdrgica tiene una alta tasa de morta-
Yadad 40 al 5000 ),

En 1936 ¢l profe=or Faneoni y Knauer
v el patsloge Wehlinger, refiricron el
cazo de un lactante, gque manifiesta un
sindrome celiaco iparecido o la enfer-
melasl evlivea primitiva, pere diferen.
te dle la elisiea enfermedad de Herter)
que seomanifiesta a partir del segundo
ano, asovimls o una hronguitis erénica
con bronguicetasia. En la autopsia se
cncueniran alteraciones fibromatosos
mui=ticas en los pulmones v pancreas,
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Sucesivamente aparces el fundamental
estudio de la Anderson (19381, los de
Farber en Boston (1944), Shwahman
1194956} y de Sant’ Agnese (1955°57).

En Italia. en el pasado, la enfermedad
s considerd como una rareza aunque
s6lo en Génova, en =u ciatedra, =e dia-
nosticaron 111 casos. lo que demostrd
que nada tenia de rara,

La fibrosis quistica no es sicmpre una
enfermedad grave de la primera infan-
iy, con prondstico absolutamente in-
fausto y de cutso elinico ripido. Se han
podido observar numerosos ecasos que
pasan de Ja primera infancia, siguen
la segunda. tercera v a la adolescencia,
llegando a la edad adulta. A este mejo-
ramicnto del prondstico, han contribui.
do el diagnéstico precoz por el labora
torio ¥ la terapéutica destinada a com-
batir la infeccién secundaria, a=i como
a remover por medios fisicos, la seere-
cion mucosa, viscosa, adherida a los
brenguios v a suplir con preparaciones
te una potente accion digestiva, la defi.
ciencia de las enzimas pancredticas,

En consecuencia, de este resultado po-
demos decir que e: necesario intensifi-
car ¢l estudio de la fibrosis quistica, so-
hre todo en sus métodos de diagnéstico
v e la actual téenica de tratamiento,
No olvidar aue se trata de una enferme
dad grave, cuvo prondstico ulterior, exi-
ge un tratamiento continuado, con plena
responsabilidad médica v familiar. Es
un campo en ¢! coal convergen la Pe-
diatria. la Genética, la Fisiopatologia
Respiratoria, la Eugenesia, la Farmaco-
terapia v la Bioquimica.

El profesor Buearilli, de la Clinica Pe-
didtrica de la Universidad de Génova
presentéd una comunicacion sobre la in-
vesligacion cientifica, senalando en la
revision hecha, que en la fibrosis guisti-
ca existen muchas cuestiones que ain
no han tenido una respuesta satisfacto-
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riay en el campo de la investigacion cien-
tifica,

Antonelli y Danfranceso hacen una in-
vestigacion clinicoestadisticn en los afios
1906 a 1969 sobre la epidemiologia de la
lihrosis quistica. En su estulio se efec-
tia una distribusion regional de los ea-
sos, sefialindose la incidencia de lus va-
riaciones elinicas v el origen de los ca-
fos v sus padres,

Sergo y Antonelli consideran las inv
plicaciones psicolégicas de la fibrosis
fuistica. como derivadas de los siguien-
tes factores: sintomas, curso ¥ prondsii-
co dle Ta enfermedad. Sefalan las carac-
teristicas psicolégicas del nifio con fi-
brosis quistica y el impacto de la en-
fermedad en el medio familiar.

Perfumo y Romano, en un trabajo ti-
tulado “La prueba del sudor”, un com-
pendio de experiencia acumulada du-
rante 15 anos, expresan que en periodos
sueesivos han empleado tres tipos de
metodos:

1. Prueba del sudor glnh:ll
2. Prucha del sudor con filtro
3. Prueba del sudor con iontoforesis

pilocarpina.

Pars la dosificacion del eloro usan el
método Schales.

Colombo y De Candussio, hacen con-
sideraciones sobre los diversos métodos
de la posologia de los cloruros en ¢l su-
dor y a los métodos recientes hasados
en la actividad eléctrica v la condueti-
hilidad de los clectrélitos del sudor v en
vsle sentido se refieren al desarvollado
por Kopito v Shwahman, seialando sus
ventajas comparadas con los de las de
terminaciones quimicas del sudor.

Durante ¥ Rolando, estudian el com-
portamiento de la prueha del sudor en
recien nacidos, expresando que en éstos,
los valores de cloro y sodio del sudor,
presemtan una elavacion inconstante,
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Antonelli y Castro, en un estudio com-
parativo del sodio en la una y en ¢l su-
dor, durante el establecimiento de la
fibrosis quistica, realizado en 30 nifos
y con 53 determinaciones en los padres,
seiialan que las concentraciones de s0-
dio, son mas altas en las uias que cn ¢l
sudor: pero que son encontrados valo-
ves patoldgicos en ambos casos. En los
padres los niveles de sodio son mas ha-
jos en las uwias, ya que en ellas tiende a
decrceer con la edad.

Caramello Gondolfo v Strigazzi. hacen
un anilisis del codio. por actividad neu
tranics en la uiia, encontrando en ésta
un considerable aumento de su conteni-
do de sodio. Este método requiere pe-
gueias cantidades de uiias, siendo ade-
mas 1til ¥ precizo, pudiendo usarse co-
mo método de despistaie,

Tenconi y Baccichetti consideran su
estudio sobre la morfologia dptica y con
microscopio electrénico del cultive de
tejidos en la fibrosis quistica. De sus ve-
sultados se deduee, que e imposible di-
ferenciar pacientes con fibrosis quisti-
ca, de aquellos afectados por otras en-
fermedades metacromaticas.

Baccichetti v Tenconi, investigan la
especificidad diagnéstica de algunos as-
pectoe histoguiviicos del cultive de te-
jidos en la fibrosis quistica, para ol
diagnostico diferencial de las enferme-
dades metacromaticas. Coloraciones his-
toquimicas fueron hechas, sobre células
parecidas a fibroblastos en pacientes con
fibrosis quistica, gargolismo y enferme-
dad de Pompe. De estos resultados pa
rece posible distinguir estas tres enfer-
medades.

Sossai, considera el cuadro radiolégico
peculiar y el diagnéstico precoz de las
complicaciones respiratorias en la fibro-
sis quistica, Con este fin estudia un gru-
po de pacientes con esta entidad desde
el nacimiento hasta los 20 afios por: ra-

R. C. P.
Mavo-Junic, 1972



diografias simples, tomografia, bronca-
grafia v examen radiografico del 1érux.
Fl diagndstico o= dificil en los pacientes
de menos de cineo afos de edad, cnando
los camhios radielégicos en el sistema
cardiopubnonar no cran a menudo dis-
tinguibles de los encontrados en  las
bronquitis. En nifios de mas avanzada
edad, los hallazgos radioldgicos con mas
tipicas ¥ o memndo patognoménicos.

Viehi v Cinmpolind, hacen un estudio
radiolégico de las vias hiliares en la fir
brosis quistica, en 8 nifios portadores de
la enfermedad. En cinco de ellos se en-
cuentra una huena opacificacion de los
conductos hiliares v de la wesicula bi-
liar. En wno la vesicula no se visunalizd.

Rattaglia v Gallina, presentan dos ca-
s0s de filirosis quistica con poliposis
nasal,

Grifo v Antonelli, realizan un estudio
sobre el aspecto rinolégico de la muco-
viscidosi=. En 13 casos se examinaron
los aspectos histopatoligicos de la mu-
cosa nasal, asi como las concentraciones
de sodlio, potasio. clore ¥y proteinas en
la seerceion nasal. En la mayoria de es-
tos cagos a0 encontrd una alta incidencia
de alteraciones rinosinusales relacioma
idas a la duracidn de la enfermedad. Los
aspectos histolégicos de los cambios de
la mucosa nasal eran de tipo inflamato-
rio ¥ funcionalmente corresponden a un
aumento de las proteinas en la secrecidn
nasal, Altos niveles de =odio, potasio vy
cloro, eran observados, comprendiendo
la secrecién seromucosa asi como las al-
teraciones clectroliticas propias de la fi-
hrosis quistica.

Pavesio en su comunicacién sobre etio-
patogenia v correlacion diagnéstica en-
tre asma v fibrosis quistica sedala: 1.
Uue ¢l diagnistico diferencial entre as-
ma bronguial v fibrosis quistica repre
«enta mavormente un problema faeil
2. En algunos casos no chstante puede
ser dificil distinguir un paciente con
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asma intrinseca de otro de librosis gquis
lica: especialmente si es heterocigéticn.
3. El antor sobve la base de su experien-
cin personal sugierc algunas iéenicas ie
lahoratorio, que permiten un diagndsti-
co exaclo y consecutivamenle una lera-
peutica correcta. 4. El también afirma
que z6lo s nuevos métodos ahora en fase
cxpevimental, s¢ hacen faciles, seria po-
gible una rapida investigacién y una se.
gura identificacién de la mayoria de los
pacientes heterocigoticos.

Rigillo se refiere a dos casos de ictero
neonatal debido a mucoviscidosis,

Mastella, Mareer, Battagliano y otros
estudian in vitro e in vivo los efectos de
algunas substancias sobre la viscosidad
del esputo de pacientes con fibrosis quis
tica, estableciendo las posibilidades y
los limites metodolégicos de la viscosi-
metria, para medir las propiedades reo-
logicas del mucus.

Seis de los 14 agentes prohados, mues.
tran una alta actividad litica in vitro,
pero sélo uno de los 14, reduce mis de
un 509 la viscosidad inicial después do
s administracién como acrosol. Los me-
jores resultados son obtenidos por el
iodo-propiliden-glicerol al 67, enzimaus
proteoliticas y dcido desoxirribonucleico.

Mengoli, Bonomi, Mastella y otro= rea-
lizan un estudio estadistico sohre la flora
microbiana, aislada de esputos de pacien-
tes con fibrosis quistica. Los exdmemes
bacteriologicos fueron realizados duran-
te 214 afios sobre 535 muestras de espu-
tos de 40 pacientes con fibrosis guistica.
Los organismos mas f[recuentes encon-
trados fucron: Pseudomonas acrugino-
gas v Staphylococcus aureuns,

Los resultados fueron elaborados por
métados estadisticos, para sefialar la fre-
eucneia y la predominacién de cada ee-
pa bacteriana, asi como de las asociacio.
nes. Estos datos han sido estudiados en
relacién o la edad de los pacientes v a
las wvarias fases del tratamiento.
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Bonomi v otros desarrollan estudios
farmacocinéticos de algunos antibidticos
en la fibrosis quistica: en particular con
FEEpecto a su concentracidn en el espu-
to, en relacion con su composicién qui-
mica, En esta investigacion se encuentra
que administrando por via parenteral:
Cloramfenicol. zentamicina v cefalori-
dina a pacientes con fibrosis quistica v
a pacientes een hronquicctas’a, los nive-
les de antibidticos en ¢l suero son simi-
lares en los dos arupos; mientras que
la concentracion de eefaloriding es con-
siderablemente mas haja, en los pacien.
tes econ lilirosis quistiea, Los niveles de
gentamicing en el esputo de nifios con
fibrosis quistica. por el contrario, son si-
milares v algunas veces mis altos, en re
lacién a los controles,

Después de la administracion como
acrosol, la concentracién de antibiéticos
en ¢! esputo de los controles con hron-
quicctasia, aleanza muy elevados nive
les por largo tiempo: mientras que en
el esputo de los pacieates con filroguis-
tica, la actividad de los antily6ticos esta
a menudo casi ansente,

No e encontraron cambios significa-
tivos, entre la caniidad de antibidticos
presentes en el esputo v su composicion
fluimica en proteinas, carhohidratos,
caleio ¥ fésforo. En el esputa de los pa-
vientes con Lbroguistica, lu concentra-
cidn de todas las sustancios citadas, es
mayor que la encontrada en las bhrow
fuicelasias, particilarmente proteinas v
dcido desoxirribonueleico,

Romano. Vignole, Sietti v Perfumo.
hacen chservaciones sobre la fisiopain-
logia ¥ el tratamiento de los trastornos
enteropancredticos en la fibrosis quis-
tica, destacando la gran importancia de
los procederes diagnésticos v de trata-
miento, Un tratamiento eon alimenta-
¢'én espeeial es considerado como muy
il

B B ]

Anssunelli y Capoporti, estudion los
clectos de los triglicéridos sohre o ub-
sorcion intestinal, Una dieta con deidos
grasos de eadena larga provoean una es-
teatorrea entre 4.5 v 9 sramos de grosn
fecal por din, Al anadir triglicéridos de
cadena media, en la proporcidn de un
407 del peso de los de cadena larga, se
obtiene una reduoceion constante de la
eantidad de grasa fecal exeretada, ¥ un
analisis de los dcidos grasos muestra que
éstoz son mejor ahsorhidos, cvamdo los
de cadens media estin presentes en la
dietn,

Dartoli v otros estudian ¢l PaCO% v el
status acido-bisico en la sangre capilar
de 35 pacientes con fibrosis quistica. El
PaCl¥ esta considerablemente decreci-
o en los pacientes con mucoviscidosis,
comparaido con el de los controles salu-
dables. El grado de hipoxemia, tiene una
buena relacion con el grado del daiio
pulmonar. Las acidosis v las alcalosis
pulmonares, nunea fueron encoatradas
en estos enfermos. Camhios metabdlicos
en el sentido de dcido-hasico, se encon-
traron en Ires ocas‘ones,

Graceo v olros, realizan un estudio de
algunas de las funciones respiratorias en
la fibrosis auistica. En este trabajo se
efectian 111 mediciones de la funcién
respiratoria mediante regisiro con es.
pirdmet o en 20 pacientez con fibrosis
quistica, euvas edades osc’laban entre 5
v 18 afios, Se investizo el volumen pul-
menar comparando los valores obtenidos
con los de 75 nifos saludables de igual
edad y peso,

La capacidad vital, la reserva respira
toria v ¢l volumen residual eran los mis
comprometiillos. La capacidad funcional
respiratoria era la mas ampliamente re-
dneida.

Los grados de los cambios anteriores
siguen dentro de clertos limites el del
empeoramiento clinies general v parti-
cilarmente ¢l de los cambios radioldgi.
cos Toriciens,

R.C. P
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Loz resultadas  abtenidos  muestran
esencialmente una condicion de ohstrue-
cion bronquial con resistencia a la salida
v la retencidn de aire, La cifra de la
maxima salida respiratoria parece ser
el trastorno mis precoz vy perdurable,

Un enidado intenzive conlleva a un
mejoramiento general de la funcién res-
piratoria; pero esta mejoria es modera-
da en aquellos cazos tratados con danos
pulmenares irreversthles,

De Vanna Marcer v otros estudian el
indice planimétrico mediastino-torieico
v €] indice del didmetro tordcico en Ia
fibrosis quistica. El analisis matematico
estadistico de 185 examenes radioldgicos
del térax de 50 pacientes de 3 meses a
13 anios de edad comparados con los e
84 nifios saludables, escogidos con eda-
des de una semana a 12 aiios demuestra
que el indice radiogrifico del diametro
tordcico es de una pobre importancia cli-
nica en la evolucion de la morfologia del
térax, Por el contrario el indice plani-
métrieo ha probado ser un medio mas
sensible para el estudio de los cambios
morfolégicos del térax de los pacientes
con fibrosis quistica.

El profesor P. A. Di Sant’ Agnese, Jefe
de la rama de Metabolismo Pediitrico
del Instituto de Artritis y Enfermedades
Metabélicas del Instituto Nacional de
Salubridad de Bethesda se refirié a la
experiencia norteamericana en el trata-
miento de la fibrosis quistica senalando
que los neumotérax v las hemorragias
masivas son complicaciones que han sido
visias en aumento durante los dltimos
anos probablemente a causa de la avan-
zada edad de los pacientes con fibrosis
quistica.

Describio algunos estudios de absow-
cién gastroduodenal en pacientes anti-
guos con fibrosis quistica estableciendo
que la esteatorrea y la creatorrea puc-
den estar presentes todavia en tales pa-
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cientes, pero que las variaciones indivi-
duales son grandes, Existen pocas rela-
ciones entre ¢l grado de graza fecal v ¢l
de la excrecion de nitrdgeno, estado nu-
tricional ¥ la estatura lograda, la que
parece depender del grado de partici-
pacion pulmona-., E:specialmente intri-
gante ha s'do el hallazgo de pacientes
con una grasa fecal casi normal, asi co-
mo de la excrecion de nitrégeno a des
pecho de ta deficiencia pancredtica,

La hipoalbuminemia era estudiada
con albiimina I'* y Cr.*' en 19 pacientes
cuyas edades oscilaban entre 8 y 25 anos.
Se conszideraron de una importancia re-
lativa ecomo causantes de la hipoalbu-
minemta de estos pacientes, los siguien’
tes factores fisiopatolégicos:

1. Bajo nivel de las proteinas del sue-
ro sanguineo en ¢l lactante por mala ab-
sorcion.

2. Cirrozis hepatica de estazsis que
impide la sintesis de la serina,

3. Hemodilueién, consecutiva a un
sumento del velumen de sangre circu-
lante debido a gravedad, estasis, lesio-
nes pulmonares y corazén pulmonar, que
se coniidera la causa mds frecuente,

La intolerancia a la glucosa en la fi-
brosis quistica y su relacion con la dia-
betes mellitus, era intensamente estudia
da quimica y patolégicamente en 31 pa-
cientes de 7 a 28 aiios. De estos estudios
se deduce gque la intolerancia a la glu-
cosa ¥ en algunos casos la glucosuria vis-
tas en la fibrosis quistica son probable-
mente provocadas por un aumento de la
fibrosis del pancreas en la mayoria de
los casos, aunque la coinecidencia ocasio-
nal eon la diabetes mellitus clasiea no
es negada.

Tratamiento de las lesiones pulmonares
en la fibrosis quistica (Sant" Agnese)
Hospital

1. Antibidéticos por via bucal y pa
renteral,
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Antibidticos por aerosol usados
por algunos,

La eleecién del antibiético debera
estar basada en el cultive de la
expectoracion o del tapén nasofa-
ringeo. Para los masz la combina-
cién de un amibidtico antiestafi-
locérico y de una asociacion de an-
tibiéticos contra la psendomona
aeruginosa (gentamicina vy carbe-
nicilina) .

2. Terapéutica inhalante: tienda con
nebulacién (ultrasonido) de glicol
propilénico en aguna al 109.

Tal vez lbironcodilatadores son ad
juntados.

Adicionalmente nebulacién 2 6 3
veces al dia con acetilcisteina.

3. Terapia fisica: Drenaje postular.

4. Tratamiento adjunto: Digital-diu-
réticos,

Limitacién de liquidos (si el cora-
zon pulmonar estd presente).
Broncoscopia con lavado (raramen-
te hechal.

Aspiracion endotraqueal profunda
si es necesario.

Respiracion a presién positiva in.
termitente (usada raramente).
Traqueostomia con el uso de res
piracién positiva intermitente (sé-
lo excepcionalmente).

Cirugia pulmonar (lobectomia o
neumonectomia), Se limita a cer-
ca del 29.

Domicilio
Pacientes con evidentes lesiones
pulmonares

1. Antibiéticos: evitar la profilaxis
con antibidticos.
Tratamiento con antibiéticos por
via hucal a pequefias dosis por pe-
riodos prolongados, sélo =i es ne-
cesario,

2. Terapia inhalante: como en e] hos-
pilal.
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3. Terapia fisica: como en el hos

pital.
4. Inmunizacién contra el sarampion,
coqueluche e influenza.

Pacientes sin lesiones pulmonares

La profilaxis con la tienda de nebula-
cién no es aceptada por la mayoria de
los pediatras.

{lentro de dingndstico, tratamiento e in-
vestigacion de la mucoviscidosis de Ve-
rona. lralia,

Tratamiento

Los profesores Mengoli y Mastella ex-
pusieron un esquema del tratamiento
seguido en el centro de Verona. Aqui
sélo nos referiremos por motive de es.
pacio al referente a los trastornos ente-
ropancreiticos y al de los fendmenos
carenciales,

Una dieta hiperproteica e hipergluei-
dica es siempre indicada, aunque ellos
prefieren recomendar en general una
dicta liberal. La restriceidon de grasa,
particnlarmente la de origen animal ¢s
indicada solamente en los pacientes de
mayor edad, aungque no es indispensa-
ble ni conveniente en el nifio pequefio
v en el lactante. En los casos mal contro-
lados a la pancreatina se indicara cier-
ta cantidad de dcidos grasos de cadena
media.

Un suplemento de sal esta indicado
para suplir las pérdidas por el sudor:
1 gramo al dia en el primer afo de la
vida; en el segundo y tercer afios,
2 gramos v de 3-4 gramos después de los
tres anos. Los extractos pancreiticos se
emplearin de acuerdo con la edad y el
déficit pancreatico. En el lactante la
pancreatina puede provecar eritema
peribucal en los primeros periodos de
tratamiento, En tales caszos se reducird

R. C. P.
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la dosis y se hard una correcta modali-
dad de administracién.

En algunos casos resultan dtiles las
sales biliares a fin de mejovar la diges
tion lipidiea.

Se emplearan grandes dosis de vita-
mina A, Dy E.

En el periodo de hospitalizacién en
el centro se suministrarin por via pa-
renteral vitaminas: A, D% E v K en do-
sis adecuadas,

Vitaminas: B% B! y B* se emplearin
en las manifestaciones neuriticas y new
rotéxicas (especialmente en las que ocu-
rren despuds de un largo tratamiento
con antibidticos.)

Las sustancias anabolizantes son indi-
cadas en los pacientes que muestran
marcada distrofia. Deben evitarse las
dosis que provoean efectos virilizantes.

En las formas ebstructivas y subobs-
tructivas intestinales (fecalomas) se in-
dicard acetilcisteina suministrada por
via bucal: mezela hecha de fluimueil
al 10% diluido en 10 ¢e de agua, cuatro
veces al dia antes de las comidas, en el
periodo de ohstruecién intestinal.

Para los pacientes con dolor epigds-
trico en los que se sospecha uma duo-
denitis, se utiliza Gefarnil (fernecila-
cetato o geralina) una cdpsula o 3
gotas tres veces al dia,

En caso de ileomeconial debe tratarse
quirirgicamente lo méis pronto posible,
En raros casos puede observarse un me-
joramiento después de un examen ra
dioscépico.

El profesor Rossi, Director de la Cli-
nica Pediatrica de la Universidad de
Berna, presenté una comunicacién ti-
tulada “Centribucién helvética al trata-
miento de la mucoviseidozizs” en la que
senala que de enero 1 de 1960 al 1 de
mayo de 1970 se reunicron en s servi-
cio 129 casos de fibrosiz quistica, dan-
do acerca de los mismos los datos si-
guientes:

R C.P.
Maova-Junia, 1272

Pacientes. . . . . . . . . . 129
Fallegidos . . . . . . . . .
Controlados:

Regularmente. . . . . . . . 76
Irregularmente . . . . . . . 9
Familia:

Presemte . . . . . « - . . . 43
Probable. . . . . . . . . . 9
Ausente . . . . e ow ow @ 19

Caunsas de muerte en los 44 pacientes:

Insuficiencia respiratorie:

Neumonia, atelectasia, hron
quiectasia . . . . . . . . 20
Neumotdrax i 4
Corazén pulmonar ngudu - 8
Ileomeconial . ShEE S 5
Hemorragia ﬂ'ns‘lruduuﬂcnnl : 1

La terapéutica de esta enfermedad es
sobre todo sintomatica, dade el poli-
morfismo de su cuadro elinico. En Suiza
se ha constituido una organizacién mé-
dica nacional que se reiine no menos de
dos veces por afio para discutir los re-
sultados conseguidos y para estabilizar
nuevos programas de tratamiento.

Terapéutica

Control precoz.

Terapéutica precoz individual.

Tratamiento profilictico.

Control regular en un centro especia-
lizado.

Control a domicilio.

Instruccién a los padres v al perso-
nal auxiliar.

Fl Simposio terminé sus sesiones lla-
mande la ateneidon de todos los médicos
sobre Ia importancia de diagnosticar pre’
cozmente esta enfermedad. También in-
vité a todos los médicos estudiosos v a
las personas de huena voluntad a em-
pefiarse en luchar incanzablemente con-
tra esta temible enfermedad.
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SUMMARY

Sellek, A. I [ltalian Symposium on custic fihrosis {mucoviscidosisi. Comments. Rev, Cuhb
Ped, 44: 3, 1972,

A study on custic fibrosis (mucoviscidosi=) i= performed and doe 10 itz incidence and
goverity, it s conzidered eurrently as a2 worlde i dizease, On this subject periodical
international conferences are held, as ilie Fifth one which ook place on September 22-246
in Cambridge, regional and national group mectings (Europe), as for example the 11 Italian
Symposiom in Yerona (May 2324, 19700 In thi= paper, comments are made on re:earch,

treatment and  assistance. Referenee is mode 1o the published  papers related  with this

pathology in Cuba (19533-72)
RESUME

Zellek, A,
Rev. Cub. Ped, 44: 3, 1972,

i1 Symposinm Itelien sur o fibeose kyvstigue (mucoviscidose) Commentaires,

On fait une #ude sur la fibrose kystique (mueoviscidose) et aujourd’hui on considére

que celleci est une maladie dlintérét genral

par sa gravité et fréquence. On fait de

ceances, de conférences internationales, el que la Séme qui a cu lien en seplembre 22.26
i Combridge. rénonions des groupes régiomaux (Europe) et nationales tel que le 2Eme
symposium  Dalien & Vérone (mai 23-24, 19700, On souligne dans ce travail les aspects
suivants: diagnostic, investigation, traitement et aisistence. Em plus, Tawteur evogue les
travails sur cette pathologic. lesquels omt &é publics en Cuba (1953-T20,

PEZINME.
Cemser, A, II

B racTomnee Bpeid micTosmui

HraneAdcio! cimozZ4ayM 00 BONpocad KHCTOIHOTO EN6posa
(ryromitcwnos) . loricHTapHA. Rev. Cub. Fed. 44:

3, 1972.

M0po3 (MYKOBMCLLIOZ) paccMaTpEBaeTed,

B CEA3ZM ¢ TARECTERN If YacToTod nbdgeaeiua,xar zzdoneBaHme BCEMIDHOR
BaxiiocTH#.llo Bonpocam 3TOTO 3ad0MeR4lAA NepHONYYecKM COCTOATCH MEE-

IYHAPOIHHE KOHTDeCCH,KaK Han

EDp OTHW, MpOBeleiiml 22-26 ceHTAS
B HemOpium=e.COCTOATCA Taxse gg:gpgmm paﬁgounm% TOYIN e

mIoHaneHEX ek 11 MramemHowrisi cioamo
IQ'?E?JI 3EYM E TOpOOE Bepoua

(Eppona) # Ha-
23-24 wman

.TaM ofcy=paica arHo3,RCClefoBaHne  JeGerie ¥ MeMMMMHoKAR
NOMONE N0 NMOBOEY yKazaHHoro 3adojepziuA.B gﬂﬂDTE TakEe TOBODMTCH

od OOyOMEMOBAHMHHX Ha {yde tpymax {I953-197

IT.) mo aTof nmaToOJOTHM.
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