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Experiencias locales e internacionales sobre
las pruebas de: electrélitos del sudor,
meconio, discinesia ciliar y prueba
de turbiedad y precipitacién
al etanol de Sellek y Hernandez*

Por el Dr,:
ANTONIO SELLEK™™

Sellek, A. Experiencias locales e intarnacionples sobre lps pruebas de: electrélitos del
sudor, meconfo, discinesia ciliar y prueba de turbiedsd v precipitacicn af olanol de Selfek
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Se hace una revisidn de los resultados obtenidos internacionalmente con las proebas
de alectrdlitos del sudor, meconio, discinesia ciliar y seroldgica de turbledad y precipita.
cion al etanol, de Sellek y Herndndez. en fibrosis quistica. Se destaca el valor de esta
ultima en cuanto a sensibilidad, con la ¢ual se obtuvo un B1.48% a un 100% de positi-
vidad. La especificidad en nifios normales saludables prescolares es de un 100% de cazos
negallvos.}-.fl.un cuands nc se ha podide determinar de un modo defitinive la naturaleza
de la sustancia responsable de la positividad de la reaccidn. los estudios electroforéticos
parecon demostrar que eir ¢l 100% de los casos positivos, hay en la Sangre Una muoco-
proteina con los caracieres de la alfa® que circularia sola o unida a otro cuerpo. Por otra
parte. de existir alguna reiacién importante con el factor Spock, la positividad se deberia
@ un pequefio péptido que. como es sabido. para ejercer su actividad circularia unido a la
inumunoglobulina G [1gG)) Se destaca que la prueba —dado su comportamiento frente o
nifios con fibrosis quistica'y su negatividad en un 100% de saludables— resulta Gtil para
detectar la enfermedad en la poblacidn infantil general. La técnica de la reaccion es muy
simple y consiste en mezclar con un aplicador de madera en una lamina portacbjeto bien
limpia y seca, una gota de alcohol etiliso de 95 grados y otra gota de suero sanguinegg
fresco. es decir. de reciente extraccion. Oscilar suavemente la imina v leer. En los casos
positivos se observa la formacidn de una turbiedad blanquecina con precipitado insoluble,
Los resultados se registran de + a +++. Los dudosos =. En los casos negativos hay
ausencia de turbiedad manitiesta y el suero permanece estable. Se concluye que ademds
de su simplicidad técnica. |a prueba tiene la ventaja de su bajo costo, que es de unas
cuatro milésimas de cantavo,

Trabajo presentado en la sesidn cientifica Ex director fundador v asesor cientifico
del hospital. correspondiente a octubre 22 de honarario del laboratorio clinico central del hos-
1976 pital infantil docente “Pedro Borrds Astarga’.
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“Desafortunadamente no hay todavia una prueba
universal aplicable, barata, inocua, rapida y exacta
para diagnéstico de la fibrosis gquistica. En todos
los casos la sospecha depende de los resultados
de la dosificacion de los electrélitos del sudor.”
Editorial del British Medical Association.

“Es necesario intensificar el estudic de la fibrosis
quistica, sobre todo en los meétodos de diagnods-
tico y de la actual técnica de tratamiento.”

La fibrosis gquistica representa un
grave problema pedidtrico’, y constituye
la principal ¥y més importante enferme-
dad congénita en nifios®. Esta. por su
gravedad y frecuencia es considerada
como una enfermedad de interés mun-
dial. Para su estudio se celebran peric-
dicamente conferencias internacionales;
la cuarta tuvo lugar en Berna en 1966
y la mas reciente en Paris en junio de
1976, donde Cuba estuvo representada
por Rojo y Carriles’.

En los Estados Unidos®, Inglaterra®,
Republica Federal Alemana’, Republica
Democratica Alemana®, ltalia®, etc. exis-
ten institutos de investigacion en fibro-
sis quistica. En Cuba —como una sec-
cién de la Sociedad Cubana de Pedia-
tria— funciona una comisidén dedicada
al estudio de la misma,

La frecuencia de esta enfermedad en
nifios es alrededor de citras entre 1 X
cada 1000 a 1 X cada 2 000, para hijos
de padres de la raza blanca." En los
Estados Unidos, tal es el porcentaje de
variacion. Farber':'* expresa que de las
autopsias realizadas en los hospitales
pediatricos norteamericanos, de un 2%
a un 4% corresponden a esta enfer-
medad.

En Londres. Bodian'' informa que en-
tre 1300 autopsias la fibrosis quistica
en ninos se encuentra en un 4,.2%.

En la ciudad de Moscia'', el porcentaje
de ninos nacidos vivos con fibrosis quis-
tica, es de 1 » cada 2 500, segun datos
de Bochova y cofaboradores,
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G, de Toni

En el | Simposio Italiano'” sobre fibro-
sis quistica celebrado en 1961, se se-
fialé gue para dicho pais es de 1 X
cada 950.

En el Canada'™, Forstner, Crozier ¥
Stuger expresan que la fibrosis quistica
es la mas letal de las enfermedades ge-
néticas y que probablemente uno de
cada veinte o treinta canadienses blan-
cos. son portadores del gene. y que uno
de cada 2000 ¢ 3000 ninos —tempra-
namente o mas tarde— tienen evidencia
de esta enfermedad.

En Suecia™, Kollberg expresa que
anualmente en dicho pais se descubren
de treinta a cuarenta nuevos Casos.

En la Republica Democratica Alemana’
su rango es de 041 por mil. En Checos-
lovaquia™ Houstek y Varsova, en su tra-
bajo titulado “Frecuencia y forma de
mucoviscidosis’™, establecen que en
diche pais hay un caso de mucovisci-
dosis. por cada 2 267 ninos nacidos vivos
o 0,361 pacientes por cada mil.

En Cuba™. Rojo, Guerra y colaborado-
res de junio de 1975 hasta el 31 de julio
de 1976, es decir. durante un periodo de
catorce meses hicieron la prueba del
meconic a un total de 18 509 recién na-
cidos no seleccionados —en 11 unida-
des hospitalarias— vy encontraron tres
casos de fibrosis quistica, o sea 1 X
cada 6 168: se calcula para ese grupo
una frecuencia de heterozigdticos de
un 2.37%. En dos de los tres casos se
comprobd la enfermedad por la prueba
de electrolitos del sudor; y en el otro,
por necropsia.
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Prucha de efectrdlitos del sudor

La determinacién cuantitativa de los
electrolitos del sudor (cloro y sodio) es
actualmente la investigacion fundamen.
:al para el diagnéstico de la fibrosis
fuistica. Sobre esta prueba existen nu-
meros0s articulos en la literatura meé-
dica internacional, en los cuales se es-
wdiz bajo aspectos diversos. Entre
zllos tenemos: “Anormalidades electro-
ticas sobre la prueba del sudor en
lz enfermedad fibroquistica del pan.
creas’ " "Composicidn anormal de los
electrolitos del sudor en fibrasis quisti-
ca del pancreas.”™" “Trastornos electroli-
ticos asociados con enfermedad fibro-
guistica en nines,” “Una prueba para
¢l estudio de la concentracidon de elec-
trolitos en el sudor, utilizando pilocarpi-

na por lontoforesis.”" “Conductibilidad
eléctrica del sudor. Una prueba diagnas-
tica simple en nifos. """ " Andlisis del su-

dor en enfermedad fibroquistica, enfer-
medad pulmonar crénica y controles,”™
“Los electrdlitos del sudor ¥ su impor-
tancia en el diagndstico de la fibrosis
quistica del pancreas.”™™ "Técnica sim-
plificada en el diagndstico de la fibrosis
quistica.”” “Anormalidades de los elec.
tralitos del sudor en fibrosis gquisti-
ca.” " “Algunos factores que regulan la
composicion y fermacién del sudor hu-
mano.”" "Trastornos del equilibrio in.
racelular idnico de los electrdlitos en
pacientes con meningitis tuberculosa,”™
"Prucha del sudor para el diagnéstico
de fibrosis quistica. Reporte de un caso
faral "' "Concentracién de electrélitos
del sudor en nifios con fibrosis quistica.
enfermedad de Addison y duarfismo hi-

nofisario.” “Cifra elevada de cloruros
en ¢l sudor e hipotiroidismo.”™ “Enfer-
medad fibroguistica vy sudor.” “'Prue-

bas del sudor anormales en pacientes
con alergia.”” “La declinacién de la
prueha del sudor. Comentarios de erro-
res y practicabilidad.”™ "Prueba del su-
dor falsamente negativa en nifos con
fibrosis quistica complicada con edema
por hipoproteinemia.” " “Composicidn
electrolitica del sudor.” "Valor de la
determinacion sistematica de los elec-

tralitos del sudor en el diagnostico de
la fibrosis quistica en la infancia.™
“Electrélitos del sudor en 102 nifios
sin enfermedad fibroquistica del péan-
creas.” ™"

Prucha del meconio

Entre los trabajos de la literatura in-
ternacional referentes a esta prueba po-
demos citar los siguientes: “Compara-
cion quimica del meconio normal y el
de log pacientes con ileomeconial.”
“Viscosidad y origen del meconio en el
ileomeconial.” “Una modificacién del
escrutinio de la fibrosis quistica me-
diante la albimina en el meconio.”"
“Una nueva prueba de meconio para el
pesquisaje en recién nacidos de Ia i
brosis quistica.”™* “Experiencia con una
prueba de pesquisaje en fibrosis guis-
tica.”™ “Andlisis de albimina en el me.
conio para el descubrimiento tempranc
de fibrosis quistica.”* “Proteinas plas.
méticas en el meconio de recién naci-
dos normales y con fibrosis quistica.”"

Segun los datos de Schutt e Isles" el
examen de 1000 muestras de meconio
de nifos recién nacidos saludables
muestra que el 92% contiene menos de
un miligramo de albdmina por cada gra-
mo de peso seco y que el 99.6% tienen
menos de cuatro miligramos. El estudio
de 15 pacientes con fibrosis quistica,
muestra cifras superiores a 35 mg y un
50% de laz muestras contienen mas de
200 mg. Dichos autores estiman que la
concentracion de albumina en el meco-
nio de pacientes con fibrosis quistica
debe exceder la cifra de 12,5 mg: mien-
traz que en &l meconio normal, dicha
concentracion no debe exceder la de dos
mg. por ¢¢. De un estudic de 55 casos
de fibrosis quistica por ellos estudiados.
solamente tres dan resultados falsamen.
te negatives. La incidencia de falsos po-
sitivos en una investigacidon sobre 68 000
recien nacidos es de un 05%. Sequn
Sant'Agnese, la prueba del meconio no
demuestra el 16% de los ninos recien
nacidos con fibrosis quistica, que tienen
una funcién pancredtica normal o redu-
cida,
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Los nifios prematuros y aquéllos que
muestran sangre o leche en &l meconio;
asi comd en los casos de aplicaciones
de ungientos que contienen albdmina,
dan reacciones positivas falsas con la
prueba del meconio,*

Discinesia ciliar

Segun Spock'” el defecto bdsico en la
fibrosis quistica no es conocido, pero
en la actualidad se evidencia deberse a
la accion de una sustancia humoral so-
bre las células de las gliandulas exocri-
nas. Los resultados de tal interaccidn
aumentan la actividad metabdlica den-
tro de las células, alterando la permea-
bilidad de la membrana de las .mismas
y cambiando la concentracion de los
electrélitos; también aumentan las pro-
teinas y la sintesis de los mucopolisa-
caridos.

El factor Spock esta presente en el
suero de pacientes con fibrosis quistica
y en el de los heterozigtticos, los que
inhiben la actividad ciliar en: ostras, tré-
quea de conejos y almejas frescas de
agua dulce, El suero de homozigéticos
normales no inhibe la actividad ciliar.
El inhibidor ha sido separado del suero
de los pacientes con fibrosis quistica y
del de los heterozigdticos. El migra con
una fraccidn catdnica a un pH 8.6 El in-
hibidor estd unido a una fraccién que
tiene un peso molecular de 125000 a
200 000. Ahora se conoce que el princi-
plo activo &5 un pequeno péptico ¢on un
peso molecular de 5000 a 10 000™ que
debe unirse a una globulina gamma para
efercer su accion de afectar la actividad
ciliar. Este péptido es inactivado por el
calor, digestién proteolitica y una pro-
longada inactivacidén a 37°C.»

El factor de la discinesia ciliar es pro-
ducido en los cultives de células, tales
como fibroblastos de la piel,”” células
amnidticas™ y en el suero sanguineo.

El factor de la discinesia ciliar es muy
lahil. Las muestras de sangre para su
investigacién deben conservarse en frio.,
bajo cuyo ambiente deberd tener lugar
la retraccidon del coagule y luego ser es-
tudiade el suero.
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Muchas de las muestras de suero
—aobtenidas en la forma anterior— de
ninos con fibrosis guistica dan reaccio-
nes positivas, aungque la intensidad de
la respuesta varia notablemente. El sue-
ro de portadores también da resultados
positivos.

El de ninos normales se comporta co-
mo negativo, pero el suero de adultos
normales es frecuentemente positivo
con una mas alta incidencia de lo que
podia esperarse del de portadores. Este
hallazgo no estd todavia explicado.

Forstner, Crozier y Stugers™ al igual
que otros como Conover, Conod y Birs-
chorn™ han encontrado resultados posi-
tivoes en el suero de pacientes con otras
enfermedades, tales como: infecciones
cronicas, bronquiectasias, disgammaglo-
bulinemias y asma bronguial. Muchas de
estas enfermedades estan asociadas con
altas concentraciones de electrélitos del
sudor,

Segun Forstner, Crozier y Stugers,’”
practicamente el hecho méas importante
de la “discinesia ciliar”™ es suo utilidad
para detectar portadores en la pobla-
cion general o al menos en familias con
fibrosis quistica, ya que no discrimina
entre heterozigdticos vy homozigdticos,
tanto en el suero como en el cultivo de
células. Esto limita su utilidad en el
pesquisaje y también en el prondstico
con amniocentesis ™

En general se considera que la inves-
tigacion de la discinesia ciliar es dema-
siade engorrosa y costosa. Ella requie-
re un personal altamente especializado,
por lo que no se puede esperar su uso
en otros campos, gue no sean los de la
investigacion cientifica.

Su interpretacion es altamente sub-
jetiva y no produce resultados reprodu-
cibles en otros centros, tal como lo ex-
presan Wood v Sant'Agnese.™

Otros investigadores como Wilson,
John y Fonseca™ demuestran la presen-
cia de diferentes proteinas en el suero
de nifos con fibrosis quistica en delga-
das capas en geles-policromados. Esto
hace abrigar la esperanza de encontrar

R.CF.
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una proteina anormal en el suero. la
cual puede dar las bases para una inves-
tigacién objetiva y prdctica de homozi-
giticos y portadores.

Por otra parte, Bowman, Barnett y
otros’’ expresan que aunque el inhibor
ciliar del suero ha sido siempre demos.
trado en una . fraccion proteinica gque
contiene predominantemente inmunoglo-
hulina G, los resultados del tracciona-
miento de fibroblastos de los cultivos
demuestran que el inhibidor ciliar estd
presente - en una fraccién de proteina
que contiene tres clases de proteinas
de diferente peso molecular, ¥ en la
cual la 1gG no ha podido ser demos-
trada.

Canover, Canod y Hirschory™ —como
resultado de sus estudios— consideran
al factor de la discinesia ciliar en fibro-
sis quistica como una anafilotoxina, un
factor cuya férmula seria C* a- IgG.

Prueba de turbiedad y precipitacion al
etanod, de Sellek y Herndnde:z

Sellek vy Herndnder en 1971 aplica-
ron la prueba de Sellek, Frade y colabo-
radores —propuesta originalmente para
el diagndstico de la “nefrosis lipoidi-
ca— gn “fibrosis quistica”, e infor-
maron de los resultados en una serie
de 266 determinaciones simultaneas en
que correlacionaron dicha prueba v la
de la determinacién cuantitativa de 1os
electrolitos del sudor (cloro y sodio), en
ninos de nueve meses a 13 anos aten-
didos en el hospital infantil docente. de
La Habana, "Pedro Borras Astorga’™.

En el grupo de 250 casos en que los
resultados de la dosificacion de elec:
trolitos (clore ¥ sodio) fueron normales
[cifras de clore por debajo de 60 mEg/]
y de sodio inferiores a 80 mEq/1), la
prueba de turbiedad y precipitacidn al
etanol fue negativa en el 98% de ellos
y débilmente positiva en tres; uno de
los cuales, era hermang de un nino fa-
llecido de fibrosis quistica.

En la serie de casos de fibrosis quis-
tica (16 pacientes). en los cuales la de-
terminacién cuantitativa de los electro-
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litos del sudor mostrd cifras anormales,
la prueba dio resultados positivos en el
81.25%: Estos casos se caracterizaron
por turbidezr y precipitacidn y no por
coagulacién come en la nefrosis lipol
dica.

Fundamento

Descansa en el principio de que una
gota de suero fresco, es decir, de re-
clente extraccidn, mezclado con una gota
igual de alcohol etilico de 95 grados,
permanece estable; mientras que el sue-
ro sanguinec de un nifo afectado de fi-
brosis quistica en las mismas condicio-
nes, forma una turbiedad con precipita-
cidn. Aun cuando no hemos podido es-
tablecer de un modo definitivo la natu-
raleza de la sustancia responsable de
la reaccion, los estudios electroforéticos
parecen demostrar que en el 100% de
los casos positivos existe en la sangre
una mucoproteina con los caracteres de
la alfa 2 gque circularia sola o unida a
otro cuerpo. Por otra parte, de existir al-
guna relacién importante con el factor
Spock, la positividad se deberia a un pe-
queno péptido gue para ejercer su acti-
vidad circularia unido a la inmunoglobu-
lina G (lgG).

Tecnica

1. Colocar una gota de alcohol etili-
co de 95 grados en una ldmina por-
taobjeto. bien limpia v seca v sdlo
usada para este fin.

2. Con una pipeta del mismo calibre
a la usada anteriormente, anadir
una gota igual de suero sanguineo
de reciente extraccion y conserva-
do en refrigeracion hasta que haya
tenido lugar la coagulacidn de la
sangre. El suero usado debe estar
libre de toda hemdlisis.

3. Mezclar mediante un aplicador de
madera.

4. Oscilar suavemente la lamina por-
taohjeto.

5. En los casos positives se nota la
formacion de una turbiedad blan.
qguecina con precipitado insoluble.
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6. Los resultados se registran de +
a =+ + = -, proporcicnalmente al
grado de turbiedad. Los casos du-
dosos se informaran con el sig
no =,

7. En los casos negativos hay ausen-
cia de turbiedad manifiesta, y per-

manece el suero sanguineo esta-
ble.

Comentarios internacionales sobre la
prueba de turbiedad y precipitacion del
efanol de Sellek y Herndndez en tibrosis
quistica

Aun cuando la experiencia internacio-
nal sobre la prueba de turbiedad vy pre-
cipitacidn al etanol en fibrosis quistica
es limitada, su aparicidn ha ganado la
atencion de diversas personalidades en
la materia. El profesor Fanconi® la con-
sidera de interés. Norman,” profesor de
pediatria de la Universidad de Londres
la estima importante y G. de Toni,* pro-
fesor titular de pediatria de la Univer-
sidad de Génova, la considera como de
profundo valor ¥ necesaria.

El profesor Romanos® en unién de Ar-
giielles y Estefania, de la Clinica Pedis-
trica de la Universidad de Sevilla (titu-
lar: profesor Sudrez), publican en la “"Re-
vista Espanola de Pediatria”, su expe-
rigncia con la prueba a través de un ar-
ticule titulado “'Prueba del etanol y fi-
brosis quistica™; ellos muestran los re-
sultados con la prueba en 108 enfermos
de las vias respiratorias. De ellos, en
cinco pacientes con fibrosis quistica, la
misma fue positiva (+++. ++. +] en
todos, o sea en el 100%, y se correlacio-
né bien con la clinica. Ellos destacan
textualmente que su experiencia esta
de acuerdo con los resultados de Seflek
y Herndndez, y senalan ademdas, la ex-
trema facilidad de realizacién y la sequ-
ridad de sus resultados en gran escala
Expresan asimismo que debe existir al-
guna relacion importante con el factor
de Spock.

Barbara H. Bowman,” del departamen-
to de quimica bioldgica y genética de
la Universidad de Texas expresa, que
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por el momento no le es posible prede-
cir, si el precipitadoe observado con la
prueba seroldgica del etanol —para el
diagndstico de la fibrosis quistica— es
&l mismo inhibidor ciliar, el cual es ais-
lado de los cultivos de fibroblastos.

Polacov,” jefe de trabajos practicos
de la catedra de pediatria de la Univer-
sidad de Cordova {Argentina), en comu-
nicacion personal, considera al método
sencillo ¥y de extrema facilidad de rea-
lizacidn. Lo practicd en cinco casos de
fibrosis quistica v en todos dio resulta-
dos positivos que fueron confirmados
por la prueba del sudor. Sobre veinte
sueros de ninos normales, la prueba fue
negativa en todos.

Sdnchez y Rojo en el servicio de vias
respiratorias del hospital infantil docen-
te “Pedro Borras Astorga’” de La Haba-
na, estudian la prueba de turbiedad v
precipitacién al etanol en 54 pacientes,
de los cuales hay nueve fallecidos. y
encontrargn reacciones positivas en 44,
o sea, en el 81.48% . Entre los restantes
digz los hallazgos fueron de dos dudo-
503 (3.63%) vy ocho negativos (14,81%).

Con el suero sanguineo de 25 nifios
prescolares sanos (para carnet de salud
prescolar) todos, ¢ sea el 100%, mostra-
ron resultados negativos.

De los nueve casos fallecidos, cinco,
o sea el 5555% tenian la prueba positi-
va: ¥ en cuatro era negativa 44.44%.

Practicada la reaccion en un grupo de
96 familiares: padres, madres y herma-
nos, los resultados fueron:

madres 45.45% de positivos
padres 18,18% de positivos
hermanos 42.10% de positivos

Comentarios sobre las pruebas de elec
irdlitos del sudor. meconio y discinesia
ciliar en fibrosis quistica

La determinacidn cuantitativa de los
electrélitos del sudor [cloro v sodio) es
actualmente la investigacién fundamen-
tal para el diagndstico de la fibrosis
quistica, la cual es anormal en el 98%

R.CP.
MAYO - JUNID. 1977



de los casos. Una elevacion del cloro
sobre 60 y de sodio sobre 80 es anormal
y s& le considera en nifos como carac-
teristica de la enfermedad. =%

La prueba de la determinacion de los
electrolitos del sudor en lactantes mues-
tra fluctuaciones limitadas y se aproxi-
man 2 los 20 mEq/l, de modo que los
niveles de 40 a 50 mEqg/l son considera-
dos como sospechosos.™

La prueba de electrélitos del sudor
se le considera como confiable en el
diagndstico de la fibrogis quistica, pero
técnicamente dificil en un programa de
pesquisaje. Ella es confiable en homozi-
géticos ¥y no descubre a los portadores.

La prueba del sudor da falsos positi-
vos en la enfermedad de Addison y na-
nigmo hipofisario.”” También resulta asi
en la meningitis tuberculosa™ y en el
hipotirpidismo.” Segin Comn™ es un
buen indice de actividad corticosupra-
rrenal. En los casos de fibrosis quistica
con hipoproteinemia y edema, ella ofre-
ce resultados negativos.™

Una alta concentracidn de proteinas
en el meconio es caracteristica de la
fibrogis quistica. El exceso de proteina
no es muco. Dicha proteina se conside-
ra derivada del liquido amnidtico traga-
do por el feto en el dtero. Gomo dicha
proteina no es digerida por las enzimas
pancresticas, se acumula en el meconio.
Esta prueba puede dar resultados falsa.
mente negativos. Asi Forstner, Crozier
y Stuger' lo encuentran en tres ocasio-
nes en una estadistica de 55 casos. La
incidencia de falsos positivos para estos
autores es de 0,5%. En los nifos prema-
turos ¥ en aguéllos que muestran san-
gre o leche en el meconio, v en aquéllos
a los que se han practicado aplicaciones
de unglentos que contienen proteinas
se pueden encontrar reacciones falsa-
mente positivas.

La prueba del meconio segin Sant’
Agrnese’™ no demuestra el 16% de los
nings recién nacidos con fibrosis quis-
tica que tienen una funcidn pancreatica
normal o reducida.
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Seguin Forstner, Grozier y Stugers™ la
proporcion de negativoes con esta prue-
ba es relativamente alta para usarla co-
mo pesquisaje, ¥ por tanto no se le con-
sidera ideal para tal propdsito. Todo
diagndstico hecho con la prueba del me-
conio es esencial de que sea confirma-
do por la prueba del sudor. Por lo demas
la prueba del meconio, para descubrir
homozigoticos en recién nacidos es sim-
ple. barata v razonablemente especifica,

Segun Kollberg,™ el grado de sensibi-
dad de la prueba es de un 88%, y su es-
pecificidad es de un 99,8%.

El suera de los pacientes con fibrosis
quistica ¥ el de los portadores tienen un
factor denominade de “discinesia ci-
liar"* Se considera que el principio
activo del factor es un péptido. El mismo
es pequeno y tiene un pese molecular
de 5000 a 10 000. El migra con una frac-
cién catidnica a un pH de 8.6. La glo-
bulina gamma a la cual estd unido el
factor de la inhibicion ciliar tiene un
peso molecular de 125 000 a 200 000, El
factor de la discinesia ciliar es inactiva-
do por el calor, digestion proteolitica y
una prolongada inactivacion a 37°C. - El
factor de la discinesia ciliar es produ.
cido en los cultivos de células tales
como fibroblastos de la piel,” células
amnidticas™ vy en el sueroc sanguineo.

Dicho factor es muy labil. Las mues-
tras de sangre —para su investigacidon—
deben conservarse en frip, bajo cuyo
ambiente debera tener lugar la retrac-
cién del codgulo y ser luego estudiado
el suero. Muchas de las muestras de
sueros de nifos con fibrosis quistica
dan con la prueba de la discinesia ciliar
resultados positivos, aungue la intensi-
dad de la respuesta varia notablemente.
Los sueros de portadores también dan
resultados positivos.

Los nifios normales se comportan
como negativos, pero los sueros de
adultos normales son frecuentemente
positivos con una mas alta incidencia de
lo que podia esperarse. Este hallazgo no
ha sido aun explicado.

39



Forstner, Grozier y Stugers,* al igual
que otros como Conover, Conod vy Birs-
chorn™ han encontrado resultados posi-
tivos con el suero de pacientes con
otras enfermedades, tales como: infec
ciones crénicas, bronquiectasias, dis-
gammaglobulinemias y asma bronguial.
Muchas de estas enfermedades mues-

tran altas concentraciones de electrdli-
tos del sudor.

En general se considera que la prue-
ba de la discinesia ciliar es demasiado
costosa y engorrosa. Ella requiere un
personal altamente especializade para
esperar su US0O en otros Campos que no
sean los de la investigacidn cientifica.
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SUMMARY

Sellek, A Local and internstional experiencos with the swest electrolytes, meconium,
ciltary dyskinesis tests, and the Selek and Hernandez turbidity and precipitation to etha-
aol test, Rev Cub Ped 4%9: 3. 1977,

A review is made of the results internationally obtained with the sweat electrolytes,
meconium, ciliary dyskinesia tests, and the Sellek and Hernander turbidity and precipita-
tion to ethanol tést in the cystic fibrogis, The value of the latter is emphasized regarding
its sensitivity, which obtained an 81.48% at a 100% positivity. The specificity in pre-
school, healthy, normal children is a 100% of negative cases. Even though the nature
of the substance respounsible for this positivity in the reaction has not been definitely
established, the electrophuretic studies seem to prove that. in a 100% of the positive
cases. there is a mucoprotein in the blood having the characteristics of Alpha 2 which
would circulate alone. or linked to another body, On the other hand. if there is any impor-
tant relation to Spock factor, the positivity would depend upon a small peptide which, as
we all know. would circulate together with the immunoglobulin G (1gG) in order to carry
out its activity. Due to its behavior In children with eystic fibrosis, and 1o its negativity
in a 100% of the healthy children, is pointed out that the test is useful for the detection
of the disease in the general infantile population. The reaction technique is very simple,
and conslsts in mixing on ¢ clean and dry slide a drop of 95° ethilic aleohe) and one drop
of fresh —recently drawn— blood serum. Wava slightly the slide, and then read it. In the
positive cases a whitish turbidity formation with insoluble precipitate is observed. The
results are registered from 4 1o + - +. The doubtful ones are +. In the negative cases
there is no turbidity, and the serum is steady. Besldes the advantage of its simpla tech.
nigque the test is of low cost, just a few thousand parts of a cent.

RESLIME

Sellek, A. Expéricnces socales ef internglionales sur les épreuves de: électrolyies de la
sueur, meconivm, dyscindsie cilisice et éprewve de turbidité et précipitation & 'éthanol
de Selfek ef Herndndez. Rev Cub Ped 49: 3, 1977

On fait une révision des résultats obtenus & niveasu international eléctrolytique de la sueur,
le meconium, dyscinésie ciliaire et sérologique de turbidité et précipitation & 'éthanol. de
Sellek et Herndndez, en fibrose kystique. Il est 3 souligner la valuer de cette dernigére
en ce qui concerne la sensibilité, dont on a obtenu un 81.48% & un 100% de positivitd,
La spécificité chez des enlants normaux prescolaires est de 100% de cas négatifs. Quoigque
an n'a pas pu déterminer de maniére définitive la nature de la substance responsable de
la positivité de la réaction, les études eléctrophorétiques semblent démontrer que dans
le 100% des cas positifs. il ¥ a dans le sang une mucoprotéine avec les caractéres de
lalpha® qui circulairait seule ou ensemble & un autre corps, Par ailleurs, sl existe une
certaing réaction importante avec le facteur Spock. la positivité se devrait a4 un petit pep-
tide qui pour exercer son activité circulairait ensemble 3 une immunoglobuline (G [lgG).
Il est & souligner que l'épreuve étant donnée son comportement face aux enfants avec
fybrose kystique et leur négativité dans un 100% des enfants en bon santé est utile &
fin de détecter la maladie dans la population infantile générale. La technique de la réaction
st trés simple. On fait le mélange sur une lame porte-objet bien propre et séche, et
une goutte d'aleool éthylique & 95 degrés ot une autre goutte de serum sanguing frais,
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c'est & dire, récement extrait. On lait asciller légérement la lame el on fait la lecture
Dans les cas positils on observe la formation d'une Lurbidité blanchatre avec preciplté
insolubles. Les résultals régistrés sont de + a4 4+ - 4. Les doutevex +. Dans les cas né
gatils il m'y a pas de turbidité manifeste et le serum est stable. En plus de sa simplicité
techmique, épreuve & lavantage de son cobt bas. qui est de quelques millésimes de
centime.

Ceiith, a wOOTIEN 4 AHISPABLAOHEIRHS . CIET L0 OOLOLY HuQU: FNERT—
AUTOB DOTA, LeROHILE, LNAANADROL LCHEHEIHAN M [LOQull N3 0Ly THeHEe H

DoATAHLe HA DTEHOA N0 GeXER I JrHAHACC. Rev Cub Fed 491 3, 1977.
[pOUIBOLUTCH 0030D SLiTE PHAIMORATFHEN MOUYYCHILK LE3Y.RTATOL QIERTLO—

AUTOR MOT&, MeHOE, ILIBGPHDL ANCRHHERNN § CePOJIODIL HI0.75 THEHUA M
OCeHAHMA HA 9TaHON, N0 CelcR M spHauzee, npd RICTOIHOM pHILI3e. log—
qepRMBAETCA YYPCTBLTEABHOCTE 3TON NOCARLHE. Opodel, ¢ KOTOLOL UEN MO-
JIy9eH DOAGWiEaiiil, DEIYASTUT B ol.4ow CAYNAEE. J ILUPOLUX HODATBHEX
Brel NOEKOABHODO BOZLACIL Mpo0a OTLMEATeLBIA B Lwds Cayuaes. A0T5 B6
'gu.m BOSLOIHD OLpGAS TR OHOIMNATEBHD HpipQily C)UCTaHIUL, 0T ROTIu0W
FABKCRT MONOATEAD L., WES, A BTRT *LOUKILIG, B RBOLA JLICCTCHE WL ROILOTENH
¢ XAUBHTeLMCTAKON ok =g, ROTOpLl. LAPRYALLYET QUi i T COChubed
¢ ApyTuid BewecTEOM, U LEYDOL. ClOp0HM, BCuGl CyueCTEY 6T QN CAcaciinn —
CBE3D ¢ PAKI0,.Ou UNOK, LOMO.HTIC-RIAA PEAKILEA J8L+iCiT 0T .Eu€Hki0TC NER-
THIE, KOTO@ELI, HaK M3DECTNO, WidUH MpDA3B0uiTE CIOf ALLCTHS Lo lied
WHPKY AR 0LATE B COBNMHGINN C HLynODIOUYAMHOM. 6 {Ig6)  HOQ.UELHITARTC,
BB LI M. HTEARAUCTE pELRILLL HETEL C RMCTosid. 4i0p0adil L OTM-
HATE.Pa0CTE €6 B Lude ¥ SL0L0BLX LeTell, lpehblllClh 2600, (Aldiue wif
CHILeLEASIA 3AU0NEBRINA Cpedl BOvI0 ACTCRONG HECC.C.ldl, PR A A
L [OCTa B GOCTOKT B Toal, WICQ CrlGlnibsElT fgR TG0 Selepnnbd,, [la=
LAOUKH HE RRCLOn U CyX0n MEABCTHHNe OLHy Hellsn) JTWIOBOTO CHALTIA o &
OnHy Kolli®) CE€.n CHOOLOTHH K.OBM, T.€ HELaBA0 OO4JHCAil.. LONZHAik
CoePHA AGCTHHNY # $MIRLE. b DovidanTe.phid Cyusnd HAGZUABTCR Op—
MR OBEHNE UESIECOD Ny Inehiln € HELBCTEOLILIL] OCALKROL, Peayreratd pe-
DHETUMLYENCE OT + S0 +e+  COLANTEIMRCE » O OTRUUATE/BEE CILyHAAK Lt
HatuO ReTeA Nouy Thehile, & CHBOLOTHRA HE USWGHRETCHA. O JBHMEMCEIC yHA-
auPoeToR, UIO 91& D008 WIeeT ODON AOCTOLRCTSA B B4fY RH2EO. CTOLIIC-
TH, HOTODAA COCTABAAST 4 THCAUHHK ConTapa.
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