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Fibrosis quistica:

estudio de 24 casos en el Hospital Pediatrico
“Eliseo Caamano”, Matanzas®

Por la Dra.:

ISABEL OUINTERO ENAMORADO®*

Quintero Enamorado, 1. Fibrosis quistica: estodio de 24 casos en o Hospital Pedidtrico
“Eliseo Casmafio”, Matanzas. Rev Cub Ped 51: 2, 1979.

Se informan los casos de 24 nifios afectos de fibrosis quistica, comprendidos entre las
adodes de 2 meses y 14 ofios. En ellos se encontraron caracteristicas sefaladas en la
literatura como propias de fibrosls quistica. Se revisa la bibliografia mundial para sefia-
lar cuadra clinico, diagndstico de laboratorio, radiografico ¥ componentes anatémicos
de esta entidad. Llamamos la atencidn a los médicos en general y pediatras en particu-
lar, en relacidn con esta afeccion, que es una entidad frecuante que debemeos sospechar
ante todo cuadro respiratorio @ ropoticidn, y asegurar & estos pacientes una evolugidn
odecunda dentro de su gravedad. Actualmente se estd realizando el fest de meconio en
¢l hospital docente ginecobstétrico de Matanzas como diagnistico precor de esta afec-
cidn, lo que ayudaréd enormemente a mejorar el promedio de vida de estos pequedios

pacientes.

INTRODUCCION

La enfermedad fibroguistica (EFQ) o
mucoviscidosis, es una entidad hereda-
da con cardcter autosdmico recesivo de
manifestaciones y consecuencias sisté-
micas, con pronostico reservado, y que,
en los Oltimos anos dado su mejor co-
nocimiento clinico y de laboratorio, se
ha logrado diagnosticar esta afeccion
en un nimero mayor de pacientes afec-
tados. sobre todo de enfermedades pul-
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monares crinicas, estando por lo tanto
autorizados a decir que no es una en.
tidad poco frecuente.

El primer estudio realizado en un pais
tropical fue en Cuba' y consistié en un
trabajo comparative con los obtenidos
por di Sant'Agnese’’ y los de Shwach-
man* en Boston.

En anos recientes en el hospital “A.
A. Aballi”, el profesor Mir del Junco y
colaboradores® publicaron un trabajo so.
bre mucoviscidosis con un caso clinico.
En 1970, en el hospital “Pedro Borrds”,
el profesor Rojo Concepeidn y colabora-
dores® informan el estudio de 7 casos
de FQ. En este mismo hospital v en el
ano 1971, Rojo publica un trabajo esta-
bleciendo patrones normales de elec.
trolitos en sudor.” El profesor Sellek y



colaboradores aportan su estudio sobre
prueba de turbiedad y precipitacidn al
etanol para el diagnostico de la FO®

En el hospital pediatrico de Matanzas
“Eliseo Caamano’ nos hemos dado a la
tarea del estudio de esta afeccion, ob-
teniendo a través de las investigacio-
nes, al sospechar un caso portador de
FQ y enviarlo a la consulta de igual nom-
bre, todos los detalles en cuanto a cua-
dro clinico, laboratorio, radiologia. tera-
péutica y anatomia patoldgica (en caso
de fallecido), aportando asi el modesto
estudio nuestro a la Comision Macional
de Fibrosis Quistica, de la cual existe
una subcomisidn provincial en nuestro
hospital.

MATERIAL ¥ METODO

Se revisan 24 historias clinicas de ni-
nos afectos de EFD, pertenecientes al
hospital pediatrico de Matanzas, “Eliseo
Caamafo” comprendidos en un periodo
de 7 afios (1968-1975), De los 24 pacien-
tes, 3 son fallecidos (2 con estudio ne-
cropsico); de los 21 vivos, 20 se siguen
actualmente por consulta externa y pre-
sentan un conteo de Shwachman en 18,
de excelente, y en 2, de bueno:® un pa.
ciente se encuentra fuera del pais. Las
edades fluctian entre 2 meses y 14
anos.

Se estudian las 24 historias clinicas,
¥ se obtienen los datos correspondien
tes a: edad. sexo. raza, procedencia, APF
y APP, manifestaciones clinicas, labora-
torio, puntualizando en los electrdlitos
en sudor, la evolucion en cuanto al con-
teo de Shwachman, incidencia en la fa-
milia, asi como ¢l aspecto radiogrédfico v
terapéutico, En 2 casos no se realizd
electrélitos en sudor, pero su estudio
anatomopatolégico dio el diagnéstico po-
sitivo.

RESULTADOS ¥ DISCUSION

Edad: el menor de nuestros pacien-
tes tenia 2 meses y el mayor 14 anos
de edad, encontridndose que fueron diag-
nosticados a las siguientes edades (gra-
fico 1).
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Grafico 1

DISTRIBUCION POR EDADES.
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La mayoria de los 24 pacientes, prac-
ticamente todos, fueron diagnosticados
por debajo de los 6 afos. Sabemos que
el prondstico de esta afeccidn es peor
cuanto mas precozmente se manifiesta
el cuadro clinico, y es coincidente con
los resultados de Shwachman, en que
solo el 12% de sus pacientes han so-
brevivido mas alld de los 17 afos.

Sexo: predoming el sexo femenino
para el 583% (14 casos) v 41,7% (10
casos) al sexo masculino. Existe discre-
pancia en cuanto al sexo y los diferen-
tes autores [grafico 2),

Raza: la raza blanca no fue la dnica
encontrada aunque si predomind para
el 91,6% (22 casos), un paciente negro
f4.2%) v uno mestizo (4.2%).

En la bibliografia mundial se ha plan-
teado la poca trecuencia de la raza ne-
gra: sin embargo, estudios recientes han
demostrado su existencia en esta raza
y en otras como la asiatica y la india
(grafico 3).
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Procedencia: la mayoria de los casos
corresponden a la ciudad de Matanzas,
19 (79%), ¥ todos los pacientes son de
zona urbana (grafico 4).
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A.PF.: las enfermedades familiares
gue se recogieron en la anamnesis fue-
ron: 8 pacientes tenian familiares con
"bronquitis cronica” (padres), & pacien-
tes presentaron familiares (padres v
tios) diagnosticados como “asmatico”,
coriza en 3, tuberculosis en 2, diabetes
en 2, psoriasis en 1, y mal de Parkinson
en 1.

APP.: en la literatura médica revisa-
da se recoge el dato que los nifios con
FQ tienen un peso al nacer menor al de
ninos sanos; en nuestros casos sola-
mente 1 tiene el antecedente de bajo
peso. El nacimiento por cesarea se rea-
lizé en 4 casos, 2 presentaron circulares
al cuello, en 1 se aplicaron férceps; se
presenté cianosis vy llanto demorado en 1
paciente, y en uno ictero, al cual hubo
que realizarle 3 exanguinotransfusiones
(la madre no precisa incompatibilidades
de Rh ni grupo). Un paciente fue opera-
do de criptorquidia. Una nina ha presen-
tado prolapso rectal v 2 casos con fi-
suras anales.

En relacidn al cuadro morboso que ma-
yor recurrencia tenia y por el cual acu-

Grafico 4
PROCEDENCIA DE 24 PACIENTES CON FO
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dian al facultativo, fueron cuadros res-
piratorios a repeticién; por lo que res-
pecta a formas clinicas estarian dividi-
dos en la siguiente forma:

Resniratorios 14 casos
Digestivos 2
Mixtos T
Asintomaticos 1

De éstos, 20 pacientes vivos son se-
guidos por consulta externa; de los
otros 4 casos: 3 murieron, 2 con cuadros
respiratorios y 1 caso con cuadro gas-
troentérico, y el paciente que resta esta
fuera del pais (graficos 5 y B).

Grado nutricional: la FQ es una afec-
cidn crdnica, lo que repercute desfavo-
rablemente en el grado nutricional de
estos ninos de no seguirse con todas
las medidas determinadas para evitar su
mala evolucion,

En nuestros pacientes, 9 presentan
una desnutricién ligera, la que practica-
mente no podemos precisar por estar
en los limites de la afeccidn.

Examen fisico: Actualmente ninguno
de los pacientes presenta manifestacio-
nes respiratorias ni digestivas (polipnea,
tiraje, estertores, diarreas, ete.). El 50%
presentan hipersonoridad pulmonar vy
murmullo vesicular rudo.

En relacién con otros aparatos y sis-
temas, 7 presentan trastornos ortopédi-
cos (escoliosis en 1, genu valgum 2, pies
planos 3, aplicacién de corset en 1).

En 2 pacientes existe fisura anal y
en 1 prolapso rectal.

Investigaciones de laboratorio

Hemograma: Anemia ligera en 4 pa.
cientzs, de tipo microcitica hipocrémi-
ca. En cuanto a conteo diferencial no
se detectan alteraciones, a excepcion de
una infeccion aguda: existe eosinofilia
en 5 pacientes.

El conteo abscluto de sosindfilos coin-
cidié con los 5 pacientes que presenta-
ban eosinofilia con cifras elevadas.
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Eritrosedimentacion: estuvo acelera-
da en los casos con alguna manifesta-
cién activa infecciosa.

Dosificacion de gammablobulina: se
presentd baja en 6 pacientes.
Etanol: fue positivo en 2 pacientes.
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Se comprobd hipovitaminosis de vi-
tamina A en 4 pacientes.

Ex. taringeos: se realizaron en todos
los pacientes, comprobandose afeccio-
nes en 7, de los cuales 5 presentaron
estafllococos coagulasa-positivos v 2 es.
treptococos B hemoliticos sin precisar
grupo. En 1 paciente se le aisld del exu-
dado nasal estafilococo coagulasa-posi-
tivo.

En 1 paciente fallecido el medulocul-
tivo presentd pseudomona aeruginosa y
su exudado nasal un estafilococo coa-
gulasa, positivo.

Como sabemos, es frecuente encon-
trar 2 tipos de bacterias como gérme-
nes patbgenos en las vias respiratorias
cuando se presenta la FO, que son: el
estafilococo  coagulasa-positive y la
pseudomona aeruginosa*"®

Weltmann: se realizdé en 4 pacientes,
siendo en 3 alterados con bandas cré-
nicas (7-7-8). Esta investigacion se dis-
continud en nuestro hospital.

Lipiodol: esta investigacidn la realiza-
mos cuando existe una evidente altera-
cién digestiva. Se ha realizado en 2 pa-
cientes y fue normal.

Tripsina en heces fecales: estd en re-
lacion a si presentan o no un cuadro
digestivo; ademas, estd limitada por la
edad del paciente y la presencia de pa-
rasitismo, asi como de bacterias patd-
genas en el colon. Se realizd en 2 pa-
cientes, y se obhservaron cifras altera-
das: 1/16 y 1/32.

Electrdlitos en sudor: se realizaron en
todos los pacientes vivos™ y en uno fa-
llecido: en los otros 2 fallecidos no se
realizaron, dada la gravedad del cuadro
con que ingresaron y lo rédpido de su
desenlace fatal, pero la enfermedad se
diagnosticd por anatomia patolégica.

Todos los pacientes presentaron ci-
fras anormales de electrdlitos en sudor,
o sea, por encima de 60 mEq/1 de cloro
y de sodio,

Radiologia: se realizaron en todos los
casos radiografia de tdrax, para el 100%,
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de los cuales 13 son positivos con le-
siones inflamatorias pulmonares y en-
fisema.

Debemos sefialar que en nuestros ca-
sos la enfermedad respiratoria predomi-
na, lo que ya se ha senalado, y que esta
de acuerdo con las estadisticas interna-
cionales, y que ademds, en los lactantes
es muy frecuente encontrar un gran en-
fisema o "atrapamiento de aire”** como
manifestacidn temprana radiografica de
la entidad.

Senos paranasales: se obtuvo en T pa-
cientes, siendo los mismos positivos de
sinusitis maxilar,

Survey dseo o encuesta dsea: lo rea-
lizamos en 1 paciente que presentaba
retardo de la maduracién dsea con re-
lacién a su edad cronoldgica.

Anatomia patoldgica: de los 3 casos
fallecidos, el estudio necrépsico se rea.
lizé en 2 pacientes. En el tercero no se
pudo obtener por razones ajenas al tra-
bajo hospitalario.

Los hallazgos anatomopatolégicos fue-
ron:

Ter. caso: bronconeumonia abscedada
bilateral, enterocolitis aguda, esplenitis
aguda, distrofia, sepsis, enfermedad fi-
broquistica,

2do. caso: Enf. fibroquistica, bronqui-
tis crénica con abundante contenido de
mucus, dilatacién ligera de glindulas
mucigenas pulmonares, higado de ecta-
sis cronica con cicatrizacion portal fo-
cal, congestidn visceral generalizada,

Tratamiento

Conocemos que cuanto més precoz
es el diagndstico de la EFQO méas rapida-
mente se puede instituir un tratamiento
adecuado y a largo plazo. como corres.
ponde a una entidad hereditaria y de
prondstico grave.

El tratamiento consta de medidas hi-
giénico-dietéticas y medidas especifi-
cas; por las caracteristicas de los pa-
cientes el tratamiento se explica en
cuanto a su cuadro predominante. En
nuestros pacientes utilizamos como fac-
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tor primordial el drenaje postural y los
ejercicios respiratorios, la utilizacion de
enzimas pancresdticas (enzipan) en agqué-
llos que presenten evidencia de trastor-
nos digestivos, aungue en ocasiones lo
utilizamos en nifos cuyo estado nutri-
cional y anoréxico nos lo indique.

En relacién con la antibioticoterapia
se utiliza en casos especificos de infec-
ciones respiratorias, tanto altas como
bajas, v en cualquier episodio intercu-
rrente infeccioso. Los antibidticos mas
utilizados son: las penicilinas, sobre to-
do sintéticas (oxacillin, pembritin) y ac-
tualmente el sulfaprin, todos preferente-
mente por via oral.’

En nuestra consulta se le entrega a
cada padre o familiar de los pacientes
con FO, una foto que contiene todas las
figuras para realizar el drenaje postu.
ral, se le entrena en el manejo de los
mismos, y ademas se le facilita un fo-
lleto de Comentarios para Padres y Fa.
miliares sobre la Fibrosis Quistica, edi-
tado por el Minsap para la Comisidn
Macional de FQ, su autor es el doctor
Rojo Concepcion.”

Las consultas son periddicas segun la
evolucion del paciente, se les cita con
turne fijo, v se les realiza un punteo de

Grafico 7

Shwachman cada 6 meses, o bien cada
6 consultas, o una vez al ano.

COMNCLUSIONES

Se realiza la revision de 24 pacientes
portadores de EFQ en un periodo de los
ultimos 7 anos, en el hospital pediatrico
docente "Eliseo Noel Caamano”, de Ma-
tanzas, comparando los datos obtenidos
con la literatura revisada.

Se hacen resimenes de la edad, sexo,
raza, procedencia, sintomas predominan-
tes, evolucion y cuadro familiar.

Debemos puntualizar que en nuestros
pacientes predomind el cuadro respira-
torio vy se obtuvo un caso con antece-
dentes de prolapso rectal y de ictero
del recién nacido: no obtuvimos datos
de ileo meconial,

En relacion con el sexo, predomind el
femenino con 58,3%. La raza blanca no
fue la dnica informada para el 91,6%.
Las edades fluctuaron entre 2 meses vy
14 afos. Solamente hubo 9 pacientes
con una desnutricion muy ligera. La pro-
cedencia fue completamente urbana.

Radiologicamente 13 pacientes tenian
placas positivas de térax con lesiones
bronconeumdnicas y enfisemas.

COMPOSICION FAMILIAR DE 24 PACIEMTES

CON FO

2 hijos

g 1ra. Tamalia

e 2da. familia 2 hijos

E Jra, familia 2 hijos
E 4ra. familia 2 hijos
% Sta. famuilia 3 hijos.

as %

11 jsacientes
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El estudio bacteriano obtenido en to-
dos los pacientes arrojd que en 7 pa-
cientes existian bacterias patdgenas del
tipo que se describe en esta entidad
[estafilococo vy pseudomonas) v en un
fallecido se encontrd en el medulocul-
tivo pseudomona.

Los electrélitos en sudor se realiza-
ron en 22 pacientes, todos con cifras
por encima de las normales; y en los 2
casos en que no se pudo realizar elec-
trolitos en sudor, el diagndstico se rea-
lizd por anatomia patoldgica.

Se encontré que existen en estos mo-
mentos 5 familias con "hijos que pre-
sentan FQ, de las cuales: 4 familias
tienen 2 hijos cada una con FQ y la otra
familia tiene 3 hijos con FQ, lo que hace

SUMMARY

el 458% del total de FOQ diagnostica.
dos y seguidos por nosotros (grafico 7).

La consulta de enfermedad fibroquis-
tica se realiza bajo programacién,'® se
ofrece al paciente todo lo normado para
su correcto tratamiento, v se incluye
ademds, la sugerencia del consejo ge-
nético a los familiares. Actualmente en
la maternidad de Matanzas se esta lle-
vando a vias de realizacion el diagnds-
tico precoz de la FQ por el test de Me-
conio'” auspiciado por la Comisién Na-
cional de Fibrosis Quistica, cuyos resul-
tados traerdn al paciente portador de
una mucoviscidosis una nueva esperan-
za de prolongacidn del promedio de vida,
al instaurarse mas precozmente el tra-
tamiento adecuado.

Quintero Enamorado, |. Cystic fibrosis: a study of 24 cases from the “Elisec Caamaio”
Pediatric Hospital in Matanzes. Rev Cub Ped 51: 2, 1979,

Twenty four children with a cystic fibrosis whose ages ranged between 2 months and
14 years were studied. Characteristics commen to those of cystic fibrosis according to li-
terature were found in them. The world bibliography was reviewed in order to point out
the clinical picture, laboratory diagnosis, roentgenographic diagnosis and anatomic com-
ponents of this affection. We ¢all the attention of physicians in general and pediatricians
in particular in relation to this affection since it is frequently found and its presence
must be suspected whenever a respiratory picture is repeated. A proper evolution for
these patients despite their severily must be guaranteed. Currently, the meconium test
is being performed in the Matanzas gynecologic-obstetric teaching hospital for attemp-
ting an early diagnosis of the affection. a fact which will highly contribute to an in-

creased life rate among these young patients.

RESUME

Quintero Enamorado, |. Fibrose kystigue: étudie de 24 cas & I'Mapital Pédiatrique “Eliseo
Caamaio’, Matanzas. Rev Cub Ped 51: 2, 1979

24 cas d'enfant:s atteints de fibrose kystique #8gés entre 2 mois et 14 ans sont rap-
portés. Des caractéristiques propres & la fibrose kystique d'apris la littérature médicale,
ont été trouvées chez ces patients. La bibliographie mondiale concermant ce sujet est
revue afin de signaler le tableau clinique, le diagnostic de laborgtoire, radiographique
et les composants anatomiques de cetle entité. L'auteur attire l'attention des médecins
en général et des pédiatres en particulier, sur cette affection, laguelle est une entité
fréquente qui doit étre suspectée face a4 tout tableau respiratoire a répétition, afin
d'assurer 4 ces patients une évolution adéquate. Actuellement on réalise le test du meé-
conium a 'hbpital d'enseignement gynécologique et obstétrical de Matanzas, comme diag-
nostic précoce de celte affection, ce qui aidera énormément & l'amélioration de la mo-

yenne de vie de ces patients.
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PE3ME

KrHTaHa JHaMO , N KucTosHul quOpO3: HCCHEeNnoBaHUe -
24 caydaeB 2a00JieRaHMA B UeIuMaTpHYecKol OOJBHKIIE KMEHZ JIUCEO
Kamas#o Topoja MaTaMaac. dev Cub red 51: 2, 1879.

UpencTaBnAeTCA BHPOpMauMsa 24 caydaeB ¢ NeTHMA, NOpAFCHHHMEA =
ngcrosuun ¢uOpo3om, BOSpAcCT ITEX neTell KOJAeOAeTCA OT £ MeCA -
ueB mo 14 mer. ¥ HEX OWAH OOHApYXeHH MDH3HAKE, YREIZBAGWHECHA-
B MeIMOEHCKOR JHTEepaType, XapaKTepHHe KiaCTO3HOMy Js10po3y. -—-—
u curmgnaem MEDOBAA OHEOJEOrDaQuA, YTOOH YRA3ATE HilMHAYEC—
xg:, PATOPHO~. HOCTHYECKYD, PAIMATPAQPHMUSCKYD KADTHHY H-
aHATOMEYEeCKES COCTABHHE 3TOrO 3A00JEBAHHA; O0OpDALSETCH DHIMA -
HHe Bpadeff, B OOmWeM, ¥ NeNEATPOB, B YACTHOCTH, B OTHOWEINM -——
aTOTD HADYIDEREA, KOTODOE ABAAETCH OMEHh YACTHM 3alC/iepaHdeM,-—
Np¥ ROTOPOM MH HOJKHH Npexne BCETO HAOMOIATE KapTHHY 3aTpyn -
HEHHOTC IHXAHMA ¥ OOeCOevMETE HTHM MalMeHTaM COOTBETCTEYULUEe -
PasSBMTHE B pDAMKAX MX ONaCHOCTH. B HacToMuee Bpema B KJMHMYEC-
KOZ AKymepcKOo-TeHMKOJOTHuecKoll OOALHHLE pealld3yeTCcA MEKOHMYEC
KMl TecT KaKk paHHeX NMATHOCTHKE 3TOTO 3a00JeBAHEA, “T0 B OT -
DOMHAOH CTeneHd NOMOXET YAyWIMTh CPEIHDD NpONOANMTEABHOCTD XK43
HH 3THEX MANEHBKEX DAUXEHTOB.

. Sellek, A. y otros. Prugba do turbledad y
precipitacién al etanol para el diagnéstico
de la fibrosis quistica del péncroas. Rev
Cub Ped 43: 129, 1971,
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