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1~IROOUCCION 

L. enlo,medad fib,oqulalles lEFa) o 
mucovllCldolll. es una en tidad he,eda· 
d& con Ca,4Cler aUlOsómico ,eC811,,0 do 
manifUllclones y consecuencias s1116· 
mlc ... con p,onóslico reservado. y quo. 
en los ülthnos .1105 dado .u mejor co. 
noelmlenlO clínico y de l.bo,.lorlo. s. 
11.1 Iogrldo diagnostica, Olla afe«:lón 
en un nUmo,o mayor de pac:lenle. al_ 
Iado • . sobre lodo de cnlormedadu pul. 
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monares crónica •. OI la".jo por lo tanto 
autorizados. deel , que no os un. en· 
tidad poeo frecuente. 

El primer eS ludio realizado en un pars 
tropical fue en Cub.' y consistió en un 
trabajo comp.ratlvo con los obtenidos 
por di S.nt'Agnese'·· y los de Shw~Jt. 
man° en Boston. 

En arto. ,eelentes on 01 hospill l " A. 
A. AbIolII ". el pro''''o' M;r del Junco y 
coIaboradore,' publicaron un trabajo lO
bre mlKOYJscldoaJs con un caso elinlcO, 
En 1970. en el holpltal "Podro 80"" ... 
el profesor Rolo COncepci6n y co/.bo,,· 
dores' Info. man el estud io do 1 el'O' 
d .. Fa. En este mismo hospital y en el 
allo t91t. Rolo pUblica un trabajo elta· 
bleciendo p.trones no<males de elec. 
trólitos en sudor.' El pro/eso< Sel/el< y 



colaboradores aportan su estudio sobr", 
prueba de turbiedad y precipitación al 
etanol para el diagnóstico de la FO' 

En el hospital pedi;\trico de Matanzas 
"Eliseo Caama~o" nOs hemos dado a la 
tarea del estudio de esta afección. ob· 
teniendo a través de las investlgacio· 
nes. al sospechar un caso portador de 
FQ y enyiar lo a la consulta de igual nom. 
bre. todos los detalles en cuanto a cua· 
dro clínico. laborato'io. radiología. tera 
pÓutica y anatomía patOlógica (en caso 
de fallecido). aportando asi el modesto 
estudio nuestro a la Comis ión Nacional 
de Fibrosis Ouíshca, de la cual existe 
una subcomis ión provincial en nuestro 
hospi tal. 

MATERIAL v METOOO 

Se re~isan 24 historias clinicas de ni· 
/los afectos de EFO, pertenecientes al 
hospital pediátriCo de Matanzas. "Eliseo 
Caamaño" comprendidos en un periodo 
de 7 a/los (t968·1975 ). De los 24 pacien. 
tes. 3 son fallecidos (2 con estudio ne. 
crópSiCO)' de los 21 ~iVQs, 20 Se siguen 
actualmente por eonsulta externa y pre
sentan un COnteo de Shwachman en 18. 
de excelente. y en 2, de bueno:' un pa· 
ciente se enCuentra fuera del país. las 
edades fluctúan entre 2 meses y 14 
años. 

Se estudian las 24 hiStOrias clínicas, 
y se obtienen los datos correspondlen. 
tes a: edad. sexo. rata. procedencia. APF 
y APP. manifestaciones clínicas. labora
torio, puntualizando en los electrólitos 
en sudor. la evolución en cuanto al con · 
teo de Shw8chman. incidencia en la la· 
milia. así como el aspecto radiográfico y 
terapéutico , En 2 CasOs no se realizó 
electrólitos en sudor, pero su estudio 
anatomapa telógico dio el diagnós tico po. 
si !lyo. 

RESULTAOOS v DISCUSION 

Edad: el menOr de nuestros pacien. 
tes tenia 2 meses y el mayo. 14 8~OS 
de edad. encontr~ndose Que fueron diag. 
nOSlicados lO las siguientes edades (gr~_ 
fieo 1) 
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(;rli!ico 1 

Ol$TAIBUCION POA EDADES. 
20 PACIENTES CON FO 

,. 

Menor de 
t2 meSos 
Mayor de 
12 meses 

2 pacientes ( 8,3% ) 

22 pacientes (91.7% ) 

l a mayoria de los 24 pacientes, pr~c

ticamente todos. fueron diagnosticados 
PO' debajo de los 6 a/los. Sabemos que 
el pronóstico de esta afección es peor 
cuanto más preCOlmente Se manifiesta 
el cuadro clínico. y es coincidente con 
los resultados de Shwachman. en Que 
sólo el 12% de sus pacientes han so· 
bre~i ... ido más all~ de los 17 a~os, 

Sexo: predominó el sexo femenino 
para el 58,3"'. (14 casos) y 4t,7". (10 
casosl al se~o masculino. Existe discre· 
pancia en cuanto al sexo y los dlferen· 
les aUlores (grj!ico 2). 

Rno: la ,aza blanca no fue la unlca 
encon1rada aunque sí predominó para 
el 91.6% (22 casos), un paciente negro 
:4.2% ) y uno mestizo (4.2 010 ). 

En la bibliografía mundial se ha plan. 
teado la poca frecuencia de la rala ne
gra: sin embargo. estudios recientes han 
demostrado su existencia en esta rala 
y en otras COmO la asl~llca y la india 
/gráfico 3) . 
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PfQ(;edencill: la mayoría de los casos 
corresponden a la ciudad de Matanus, 
19 (79%), y todos los pacientes son de 
zona urbana (grMíco 4), 

Gráfico 2 

SEXO DE ~< PACIENTES CON fO 
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Gráfico .1 

RA2A DE 2<1 PACIENTES CON fO 
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A.P.F.: las enlermedades lamOiares 
que se r(¡cogieron en la anamnesls lue· 
ron: 8 pacientes ten,an familiares cOn 
"bronquitis crónica" (padres). 6 pacien. 
tes presefltaron familiares (padres y 
tios) diagnosticados como "asmático", 
coriza en 3. IIIberculosis en 2. diabetes 
en 2, psoriasis en 1. y mal de Parkinson 
en 1. 

A.P.P.: en la Iileralllta médica revisa· 
da se recol/e el dato Que los nl""OS con 
FO tienen un peso al nacer menOr al de 
ni""os sanos; en nuestros casos sola. 
mente 1 tiene el antecedente de bajo 
peso. El nacimiento por cesárea se rea· 
liz6 en 4 casos. 2 presentaron circulares 
al cuello. en 1 se aplicaron lórceps; se 
presentó cianosis y llanto demorado en , 
paciente, y en unO ictero. al cual hubo 
Que realizarle 3 exanguinotransfusiones 
(la madre no precisa incompatibilidades 
de Rh ni grupo). Un paciente lue opera· 
do de criptorQuid; •. Una niña ha presen· 
lado prolapso rectal y 2 casos con fi· 
suras anales. 

En relación al cuadro morboso que ma· 
yor recurrencia tenia y par el cual acu· 

Gráfico 4 

PROCEDO'CIA DE 24 PACIENTES CON FO 
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dian al facultativo. lueron cuadros res· 
piratorios a repetición; por lo que res· 
peCIa a formas clínicas estar lan dividi· 
dos en la siguien te forma: 

Res~iratorlos 

Digcstivos 

Mixtos 

Asintomií t icos 

t4 casos , , , 
Oc estos. 20 pacientes vivos son Se· 

guidos por consulta externa; da los 
otros 4 CasOs: 3 murieron. 2 con cuadros 
respirato rios y 1 csso COn cuadrQ gaa· 
troentértco. y el pacien te que resta está 
fuera del pais (gráficos 5 y 6) . 

Grado nutricional: la FO es una afec· 
ción crónica. to que repercute desfavo
rablemente en el grado nutrlcional de 
estos niños de no "eguirse con todas 
las medidas determinadas para evitar su 
mala evolución. 

En nueSlros pacientes. 9 presentan 
una desnutrición ligera. la que práctica. 
mente no podemos preciS8r por estar 
en los limites de la afección. 

Examen lis;co: Actualmente ninguno 
de los pacientes presenta manifestacio· 
nes rcspiratorias ni digestivas (polipnea. 
tiraje. estertores. diarreas. etc.) . El 50~ 
presentan hipersonoridad pulmonar y 
murmullo vcsicular rudo. 

En relación con otros apara tos y sl s· 
temas. 7 presentan trastornos or topédi. 
cos (escoliosis en t, genu va/gum 2. pies 
planos 3. aplicación de corset en tI . 

En '2 pacientes existe fisura anal y 
cn 1 prOlapso rectal. 

Investigaciones dG laboratorio 

Hemograma: Anemia ligera en 4 pa· 
cientes. de tipo mlcroeillca hlpocróml. 
ca. En cuanto a conteo diferencial no 
so detectan alteraciones. a excepción de 
una infección aguda; exilie eos lnolilla 
en 5 pacientes. 

El COnteO absoluto de eoelnófllos coln. 
oidió con los 5 pac ientes que presenta· 
ban eosinoiília con cifras elevadas. 

"" 

ErjtfOSGdjmenlación: es tuvo acelera· 
da en los Casos con alguna manifes ta· 
ción activa infecciosa_ 

DosiljG8Ción de gammab/obulina: se 
presentó baja en 6 pacientes. 

Etanol: tue positivo en '2 paciGnt"s. 

Gráfico 5 

FORM AS C"N ICIIS_ 24 PIICllNTf_S CON FO 
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Se comp,obó hipovitamlno.l. de vi_ 
tamln. A en 4 p;>Cienles. 

h . laríngoo3' 3e ,ealizaron en lodo. 
101 ~clenles. comprobándose . fecclo
nU en 7. de los cuales 5 presentaron 
e't~fllococ05 coogulase'POllt lvos y :2 es· 
ueptococol B hernolitico •• In pteclnr 
g,upo. En t Plciente Se le ol.ló dol eXU' 
dado !\IIsal estaliloeoeo C03{IUlasa.po, l. , ... 

En t paciente fallecido el medulocu!· 
tivo presentó pSeudomon •• eruglnor. y 
,1,1 exud.clo nnal un e.tall lococo COa· 
gula$l. ~ltivo. 

Como sabemos . es frecuente eneon· 
u •• 2 tipos de bacteri as como gérme· 
nu PJtógenos en las vías ruplratorlu 
cuando 8e presenta la FO, que son, 01 
estafilococo C03{IUlasa.pOSlllvo y la 
,..eudomon. &ertJginou. , .... 

we/lrrnmn: se 'eallzó en 4 paclonto •• 
.tendo en 3 al te,ados con bandas cr6-
nical (1·¡.al. Esta investigación 'e di. 
continuó en nuestro hospital. 

Liplodol, esta Investigación 18 ru llu· 
mal cu.ndo existe una evldonte alte.a· 
clón digostlva, Se ha ,eallzado en :2 pa· 
clcntes y fue no. mal. 

r,ip$I". en heces leca/es: el16 en re. 
lación a 1I pre.entan o no un cu. dro 
dlve"IVO: ademá •. está limitada por l. 
edld del paciente y ta presencio de p.
rasitismo. n; como de bacte, l .. pat6-
gen .. en el colon. Se 'eallzó en :2 p.
cientu. y '9 om.ervMon cif,u 8Ite'l 
du: I/ta y f / 32. 

flecl .6/110' e l! sudor: se rcolitaron en 
todol los paCien tes vivos" y en uno fa· 
lIecldo: en lo. OlroS 2 fallecidos no se 
re.tir .. on. dada la gravedad de l cuadro 
con ClUe Ingresaron y lo .'PIdo de .1,1 

desenlace fatal. pero la enlermedacl Sil 

diagnosticó por anatomía patológica. 

Todol los pacientes presentaron el· 
Iras anormales de electróll lo' en I 1I00r. 
o sea. por encima de 60 mEq(l de cloro 
y de sod io. 

RM/ioIOf/i.: se realizaron en todoa los 
casos radiOgrafía de ,Órax. para el lOO """. 

de 1,", cual u t3 son pos it ivo. con l •. 
. Ione. Inl lam" orla5 pulmonare. y 3 ... 
¡Isemo. 

Debernos sella lor Que en nuell ,o. ca. 
50s la enlermedad respirato'ia predoml. 
na . lo Que ya le lIa se~alado. y que as16 
de acuerdo Con In estadísticas In te,no. 
clon"I ... y que además. en los lactantes 
e. muy I,ecuente oncontrar un O''''' e ... 
fisem. o "a" lIpamlento de ai'o .... como 
manifestación temprana ,ad¡Ogr~flu de 
la entidad. 

SlInG, ~r_sa/es: se obtuvo etI 7 pa. 
c ientes. olendo 101 mis rnos po.ltivo. de 
sinus itis m.~II • •. 

Survey 6,eo O encuesla ó sea: lo ,ea. 
IIzamol en t paciente que presentaba 
retardo de la maduración ósea Con ' . 
laclón a .1,1 edad cronológ ica. 

An.toml. ptltol6glc.: ele los 3 uso. 
fallecidos. el estudio necrópsico se rea. 
IIz6 en 2 pacien tes. En el terce,o no se 
pudo obtener po, razones ajenas al t ... 
bato Ilo. pltal arlo. 

l os hallazgo, analornopatológlCOl fue. 
rOn: 

IlIr. cu o, bronconeumon¡a abacedad. 
bilate •• !. enterocoliti s aguda. esp leni ti s 
aguda. dll t,ofl • . • epaia. enlllrmedad 11. 
broqulstlca. 

2do . .::tIlo: Ellf . libroqui$lica . bronqui. 
t i. cr6nlca con abundante contenido d, 
mueu., dilatación ligera de glándula. 
mucfgenll pu lrnonares. hfgado de ecta· 
sla c,ónlc. Con clcatrilac lón portal fo
cal , congestión Visceral gcneralludl. 

Tratamiento 

Conocernos que cuanto mh preeOl 
es el diagnóstiCO de la EfO más r'plde. 
mente Se puede Instituir un I'at .... lento 
adecuado y • I. roo pl' za. COrno corre&< 
ponde • un. entidad he,l!dilari8 y de 
pronóstiCO grave. 

El t.",mlento consta de medidu hl· 
oiénlc(KIl e l ~"cn y med idas espec ll l· 
cn: por las C.rl Cterfstócas de lo, pa· 
clentes el tratamiento se explica en 
cuanto a I U cuadro predominante. En 
nuestro. pacie ntes utilizarnos co'"" lac. 

'" 



lor primordial el drenaje postural y los 
ejercicios respiratorios. la utilización de 
en.imas pancreáticas (en.ipan) en aqué. 
1I0s que presenten evidencia de trastor· 
nos digestivos. aunque en ocasiones to 
utilizamos en niños cuyo "slado nutri· 
cional y anoréxico nos lo indique. 

En relación con 18 antibiot icOlerapia 
se utiliza en casos especificos de inlec· 
ciones respiratorias. tanto altas como 
bajas. y en cualquier episodio Intercu· 
trente inleccioso. los ,mtibióticos más 
utilizados son, las penicilinas. sobre 10' 
do sintéticas (o,acHlin. pembritin) yac. 
tualmente el sullaprin. todos preferente. 
mente por via oral. " 

En nuestra consulta se le entrega a 
cada padre O familiar de los pacientes 
COn Fa. una loto que contiene l odas las 
figuru p3ra realizar el drenaje pos tu· 
ral. se le entrena en el manejo de tos 
mismos. y además se le faCiliTa un lo· 
lle ta de Comentarios para Padres y Fa. 
miliares sobre la Fibrosis Ouisllca. edi· 
tado por el Minsap para la ComiSión 
Nacional de 1'0. Su auTOr eS el doctor 
Rojo COncepción. ,'. 

Las consulTas son periódicas según la 
evolución del paciente. se les cita eon 
turno lijo. y se les realiza un punTeo de 

GrMico 7 

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

CONCLUSIONES 

Se realiza la revisión de 24 pacientes 
portadores de EFO en un periodo de 10$ 
últimos 7 años. en el hospital pediál rico 
dl>CenTe "El iseo Noel Caamaño". de Ma· 
tanzas. comparando Tos datos obtenidos 
con la liT<orature r<ovisoda. 

Se hacen resúmenes de la edad. sexo. 
raza, procedencia. sintomas predominan. 
les. evolución y cuadro '"miliar, 

Debemos puntualizar que en nuestros 
pacien tes predominó el cuadro respira· 
Torio y se ObTuVO un caso con antece· 
dentes de prolapso r<octal y de ictero 
del recién nacido; no obtuvimos datos 
de ¡¡eo meconia!. 

En re lación con el sexo. predominó el 
femenino cOn 58.J~ • . La raZa blanca no 
fue la única in/armada para el 91.6 ~. , 
Las <odades /luctuaron entre 2 meses y 
14 a/los. Solamente hubo 9 pacienTes 
con una desnutr ición muy ligera. La p ro· 
cedencia fue completamente urbana. 

Radiológicamante 13 pacientes Tenian 
placas positivas de tórax con lesiones 
bronconeumónlcas y enfisemas. 
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fl est~dio bacteriano obtenido en to· 
dos los pacientes arrojó que en 7 pa· 
cie ntes e xislian baCterias patÓgenas del 
IIpo que se describe en esta entidad 
(estafilococo y pseudomonasl y en un 
fallecido se encontró en el medulocul. 
tivo pseudomona. 

el 45.8 "1. del total de Fa diagnostica. 
dos y seguidos PO' nOSOtros (gráfico 7l. 

Los electró(itos en sudor Se realiu· 
rOn en 22 pacientes. todos con cifras 
por encima de las normales; yen los 2 
casos en que nO se pudo realizar elec
trólitos en sudor. el diagnóstico se ,ca· 
lizó por "n3tomla patológica. 

Se encontró que existen en estos mo· 
mentos 5 familias con · hijos que pre· 
sentan Fa. de las cuales: 4 familias 
tienen 2 hijas cada una con Fa y la Otra 
famil ia tiene 3 hijos con Fa. lo que hace 

La consulta de enfermodad fibroquls. 
tica se ,ealiza bajo programación." se 
ofrece al paciente todo lo normado para 
Su cOrrecto tratamiento . y se incluye 
además. la sugerencia del consejo ge· 
nético a los familiares. Actualmente en 
la maternidad de Matanzas se está lIe. 
vando a vias de realización el diagnós· 
tico precoz de la FQ por el/es/ de Me· 
conio" auspiciado por la Comisión Na. 
clonal de Fibrosis Ouistic ... cuyOS resul· 
lados t,ae,~n al paciente portador de 
unS muco"iscidosis una nueva esperan· 
za de prolongación del promedio de vida. 
al instaurarse más precozmente el tra· 
tamlento adecuado. 
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