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RESUMEN

Se realiz6 un estudio descriptivo y transversal de los 13 menores de 18 afios de edad
con enfermedad fibroquistica, atendidos en el Hospital Infantil Docente Sur

de Santiago de Cuba, desde febrero de 2009 hasta julio de 2010, a fin de obtener los
hallazgos imagenoldgicos de las afectaciones pleuropulmonares y sinusales, asi como
el estadio clinico en el que se encontraban. Se logré evaluar el prondstico y gravedad
de los pacientes, lo cual permitié indicar un tratamiento oportuno y adecuado.
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ABSTRACT

A descriptive and cross-sectional study of the 13 children under 18 years of age with
fibrocystic disease, assisted in the Teaching Southern Children Hospital in Santiago de
Cuba was carried out from February, 2009 to July, 2010, in order to obtain the imaging
findings of the pleuropulmonary and sinusal disorders, as well as the clinical stage in
which they were. It was possible to evaluate the prognosis and the patients’ severity,
which allowed to indicate an opportune and appropriate treatment.

Key words: Imaging stages, fibrocystic disease, children, adolescents, secondary
health care.

INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ), también conocida como mucoviscidosis o enfermedad quistica
del pancreas, es una afeccién monogénica de herencia autosémica recesiva, de manera
que una pareja con ese padecimiento tiene una probabilidad de 25 % de tener un hijo

con esta afeccidon en cada embarazo. Es considerada la causa de mas alta letalidad en
la raza blanca, con una incidencia de 1: 2 500-3 000 nacidos vivos.?
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Se caracteriza por la disfuncidon de las glandulas exocrinas, produce insuficiencia
pancreatica, lo que a su vez causa anormalidades gastrointestinales y hepaticas, asi
como elevacién de las concentraciones de los electrolitos cloro y sodio en el sudor.>*

Clinicamente se clasifica como una enfermedad multisistémica y compleja que afecta el
aparato respiratorio, donde las infecciones deterioran notablemente el pulmén y
ocasionan neumopatia cronica e invalidante (bronquitis, bronquiolitis, neumonias y
neumotodrax, entre otras), las cuales conducen finalmente a bronquiectasias y
atelectasias que, ademas de producir un deterioro irreversible, favorecen la
colonizacidn bacteriana. La antibioticoterapia es crucial en estos casos, pues

dicha infeccién es la causa mas importante de morbilidad y mortalidad de estos
pacientes.*™*

En el 2008 existian en Cuba 234 pacientes con esta enfermedad y hoy dia la cifra se
aproxima a 241, con una incidencia de 1: 3 900.> En la provincia de Santiago de
Cuba, la segunda con mayor niumero de casos, se registran actualmente 34 afectados,
de ellos 13 menores de edad.

Se considera que esta entidad clinica es comun en los nifios, la cual ha conllevado a
una alta letalidad en edades tempranas de la vida, por lo que durante afios ha surgido
la necesidad de crear en todo el mundo equipos multidisciplinarios para la atencion,
tratamiento y control de los afectados.?

Con el uso de suplementos de enzimas pancreaticas, terapia nutricional y antibibioticos
se ha logrado una supervivencia importante en las ultimas décadas y, de hecho, un
incremento de la esperanza de vida por encima de los 30 afios de edad; **® no
obstante, es la enfermedad pulmonar y su resultante, el cor pulmonale, lo que lleva a
la cronicidad y a la muerte eventual de estos pacientes.*”’

En la década de los 70, con el propdsito de describir una técnica de analisis sistematico
de la radiografia de térax y poder establecer facilmente comparaciones con las
radiografias seriadas, aparecieron diversos sistemas de evaluacién de las lesiones
pulmonares de la radiografia de térax de los pacientes con fibrosis quistica.®® El primer
sistema de evaluacion fue publicado en 1974 y 5 afios después se propuso una
modificacién. %1°

La tomografia axial computarizada (TAC) toracica tiene mucha mas sensibilidad y
especificidad que la radiografia de térax. En la Ultima década diversos autores han
descrito hallazgos en la TAC pulmonar de alta resolucién, tales como: engrosamiento
de paredes bronquiales en el 100% de los pacientes, de bronquiectasias en 87 %, asi
como de broncoceles y enfisema en 64 y 28 %, respectivamente.’

La clasificacién de gravedad se establece segun los puntajes clinico (de Schwachman vy
Kulczicky) y radiografico (de Brasfield);*® pero actualmente se tiene en cuenta el
tomografico, de Brody.

Si dichos puntajes no establecen el mismo grado de severidad, debe considerarse el
mas grave; si segun el puntaje, el paciente es clasificado en estadio leve de la
enfermedad, pero tiene insuficiencia pancreatica, debe ser catalogado como moderado.
Los que presentan infecciones cronicas con pseudomonas seran catalogados en un
grado superior de severidad al que le asigné inicialmente.®
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Los examenes imagenologicos constituyen en el mundo uno de los pilares
fundamentales para el mejor seguimiento y tratamiento de estos pacientes y en varios
paises, como Espafia, EEUU, Uruguay, Chile, se realizan;*! pero existen algunos como
Cuba donde solo se estadifican por la clinica.

Se logré evaluar el prondstico y gravedad de los pacientes, lo cual permitié indicar un
tratamiento oportuno y adecuado

Al estadificar a los nifios y adolescentes con enfermedad fibroquistica se evaluara el
pronéstico y gravedad de los pacientes, lo cual permitira indicar un tratamiento
oportuno y adecuado y, por ende, mejorar la expectativa de vida.

METODOS

Se realiz6 un estudio descriptivo y transversal de los 13 menores de 18 afos de edad
con enfermedad fibroquistica, atendidos en el Hospital Infantil Docente Sur

de Santiago de Cuba, desde febrero de 2009 hasta julio de 2010, con el objetivo de
determinar los hallazgos imagenoldgicos de las afectaciones pleuropulmonares y
sinusales, asi como el estadio clinico en el que se encontraban.

Para obtener la informacion necesaria se efectué un examen radiografico simple y una
tomografia axial computarizada de térax a todos los pacientes incluidos en el estudio,
asi como una tomografia de senos paranasales a los mayores de 7 anos, debido a que
en esta edad la mayoria de ellos ya estan desarrollados.

La radiografia se hizo con un equipo convencional y a distancia, la cual siempre debe
realizarse para diagnosticar la enfermedad y luego de forma anual, para establecer el
grado de severidad.

La tomografia se realizé con un equipo monocorte, marca Shimadzu, en el caso del
toérax, a intervalos de 10 mm desde el apice pulmonar hasta debajo del angulo
costofrénico. Debe ser efectuada para la evaluacién inicial después del diagnéstico y
luego una vez por afio; en los casos que requirieron el examen de los senos
paranasales se hizo a intervalos de 5 mm; asimismo, se solicitard anualmente en los
fenotipos severos y cada 2 afios si no hay insuficiencia pancreatica (ambos sin
contraste).

RESULTADOS

De los 13 nifios y adolescentes con fibrosis quistica (tabla 1), 12 eran del sexo
masculino (92,3 %) y de ellos, 8 del grupo de 13-18 afios (61,5 %).

Tabla 1. Pacientes con fibrosis quistica segin grupos etarios y sexo

Sexo
Grupos etarios Femenino Masculino Total
(en afos) No. % No. % No. %
0-6 1 7,7 1 7,7
7-12 4 30,8 4 30,8
13-18 8 61,5 8 61,5

Total 1 7,7 12 92,3 13 100,0
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De acuerdo con la puntuacion obtenida seglin escalas internacionales utilizadas para
evaluar el grado de severidad (tabla 2), se obtuvo primacia del estadio moderado
tanto en los estudiados mediante radiografia (9, para 69,2 %) como por TAC (6, para
46,1 %), es decir 3 pacientes (23, 1 %), que por el puntaje de Brasfield fueron
evaluados como moderados, se incluyeron con este Ultimo método de diagndstico en

estadio severo de la enfermedad.

Tabla 2. Pacientes con fibrosis quistica segun
grado de severidad confirmado mediante puntaje
de radiografia y tomografia axial computarizada

de térax
Grado de Radiografia TAC
severidad No. % No. %
Leve 4 30,8 4 30,8
Moderado 9 69,2 6 46,1
Severo 3 23,1
Total 13 100,0 13 100,0

Los principales hallazgos en las radiografias simples (tabla 3) resultaron ser las marcas
lineales (11 pacientes, para 84,6 %), donde fueron evaluadas las atelectasias lineales
y el engrosamiento bronquial, con primacia de este ultimo, seguidas en orden de
frecuencia por las lesiones noduloquisticas (76,9 %). En relacién con la gravedad de
la enfermedad, igualmente fueron estos hallazgos radiograficos los que predominaron
en los estadios leve y moderado de la afeccidn, con mayor frecuencia en este ultimo.

Tabla 3. Pacientes con fibrosis quistica segun alteraciones en las imagenes
radiograficas y grado de severidad

Alteraciones en las Leve Moderado Total
imagenes radiograficas n=4 n=9 n=13
No. % No. % No. %
Atrapamiento aéreo 1 25,0 7 77,8 8 61,5
Marcas lineales 2 50,0 9 100,0 11 84,6
Lesiones noduloquisticas 2 50,0 8 88,9 10 76,9
Lesiones mayores 6 66,7 6 46,1

Porcentaje sobre la base del total de casos por grado de severidad
segun radiografia simple.

Entre las principales alteraciones halladas mediante tomografia (tabla 4) figuraron:
engrosamiento de la pared bronquial en los 13 pacientes (100 %), bronquiectasia en
12 (92,3 %) y enfisema pulmonar en 8 (61,5 %). En relacién con el grado de
severidad, segun la escala de Brody, prevalecieron la bronquiectasia y el
engrosamiento bronquial en los 3 estadios imagenoldgicos. Cabe destacar que no
hubo pacientes con abscesos, por lo que se decidié excluir esta alteracion.
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Tabla 4. Pacientes con fibrosis quistica segun alteraciones en la tomografia axial
computarizada y grado de severidad

Alteraciones en la Leve Moderado Severo Total
tomografia axial n=4 n=6 n=3 n=13
computarizada No. % No. % No. % No. %
Bronquiectasia 3 75 6 100,0 3 100,0 12 92,3
Engrosamiento pared 4 100 6 100,0 3 100,0 13 100,0
bronquial

Impacto mucoso 1 25 2 33,3 2 66,7 5 38,4
Bula enfisematosa 1 16,7 1 33,3 2 15,4
Enfisema pulmonar 1 25 4 66,7 3 100,0 8 61,5
Consolidacién pulmonar 3 50,0 2 66,7 6 46,1

Porcentaje sobre la base del total de casos por grado de severidad seguin tomografia.

Como se muestra en tabla 5, se correspondio la frecuencia del estadio clinico
moderado con la edad predominante, el grupo de 13-18 afios (30,8 %), en el cual
también se encuentran los 3 pacientes con fibrosis quistica en estadio

severo (23,1 %).

Tabla 5. Pacientes con fibrosis quistica seguin grupos etarios y grado de severidad

Grupos etarios Leve Moderado Severo Total

(en aifos) No. % No. % No. % No. %

0-6 1 7,7 1 7,7

7-12 2 15,4 2 15,4 4 30,8

13-18 1 7,7 4 30,8 3 23,1 8 61,5

Total 3 23,1 7 53,9 3 23,1 13 100,0
DISCUSION

Hasta mediados del siglo pasado, los nifios con fibrosis quistica morian en los primeros
anos de vida, debido a una combinacién fatal del cuadro clinico de malabsorcién
intestinal con malnutricién y la enfermedad pulmonar grave.

Es necesario confirmar o excluir el diagnostico de enfermedad fibroquistica en el
momento oportuno y con alto grado de adecuacién, para evitar las pruebas
innecesarias, proveer tratamiento adecuado, consejo genético y asegurar el acceso a
los servicios especializados. Casi todos los pacientes tienen enfermedad
sinusopulmonar croénica, por lo que se hace necesario que una vez diagnosticada se
realice la estadificacion imagenoldgica para evaluar la gravedad vy facilitar el

seguimiento de los afectados.

En los ultimos afios ha disminuido la incidencia de la fibrosis quistica, pues el paciente
mas joven de la serie tenia 5 afios, lo cual se debe a la orientacion genética que
brindan los especialistas de este centro hospitalario a las embarazadas con algun tipo
de riesgo (padecer la enfermedad o tener hijos afectados por esta causa).

Con respecto a la edad y el sexo, los hallazgos de esta serie se corresponden con los
obtenidos en un estudio similar efectuado en el Hospital Pediatrico “Juan Manuel
Marquez” de Ciudad de la Habana, donde también predominaron los varones y 52 %
superaban los 13 afios. ' Otros autores también refirieron estadisticas similares. *
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En esta casuistica, el grado de severidad mas frecuente segun el puntaje de Brasfield
fue el moderado, mientras que en cuanto al puntaje de Brody hubo casos en los que
varid y aumento la severidad, pero también predomind el mismo estadio, lo que
reafirma la mejor sensibilidad de la tomografia axial computarizada en el estudio de
esta entidad clinica, asi como su utilidad para establecer un prondstico y realizar el
diagnéstico adecuado y oportuno.

En cuanto a los principales hallazgos por radiografia simple en los pacientes
estudiados y su relacion con el grado de severidad de la mencionada afecciéon (segun
la escala de Brasfield), como no fue evaluado por este método ninglin paciente como
severo, no se expusieron las alteraciones encontradas ni su relacién con los otros
estadios confirmados mediante radiografia.

Asimismo, en el Hospital de la Princesa (Madrid), de un total de 24 pacientes, 2 tenian
puntuaciones segun Brasfield menor de 9, lo cual se correspondié con una afectacién
pulmonar grave; otros 2 presentaron un Brasfield de 24, lo que equivale a una
radiografia practicamente normal,® de manera que preponderd el grado de severidad
moderado como en la presente investigacion.

Al ser la escala de Brody la ultima modalidad existente para evaluar la gravedad vy el
pronostico de estos enfermos, no se pudo obtener informacion de estudios que
incluyeran este dato.

La investigacidn efectuada por Gutiérrez et al,® revel6 primacia de las lesiones nédulo-
quisticas y de los engrosamientos bronquiales (86 y 78 %, respectivamente);
hallazgos que si bien no se corresponden con los de este estudio, tampoco se alejan
de nuestros resultados.

Segun se sefiala, la tomografia axial computarizada de alta resolucidon es mas sensible
que la radiografia y detecta alteraciones menores tempranamente en estos pacientes,
lo cual puede ayudar a establecer un diagnéstico certero.®

Esta técnica de imagen es la que mejor refleja los cambios estructurales que ocurren
en el pulmén, fundamentalmente en la deteccion y valoracidn del patron y extension
de las diferentes enfermedades intersticiales pulmonares que presentan quistes.
Asimismo, se correlaciona mejor con la afectacién clinica y funcional que la radiografia
convencional.

En Espafia no se encontrd correspondencia de los sistemas de puntuacién con el sexo,
grupos etarios, ni con el indice de masa corporal.® Al respecto, en esta casuistica la
relacion entre el grado de severidad de la fibrosis quistica con la edad no resultoé tan
significativa, pero existe una ligera inclinacién por la aparicion en las edades mas
avanzadas y en el estadio moderado de la entidad clinica. No se establecié la relacion
con el sexo porque solo habia una fémina.

Las principales afecciones clinicas como consecuencia de este padecimiento son las
enfermedades de los senos paranasales.*!* La enfermedad sinorrespiratoria es la
responsable de la mayor morbilidad y mortalidad y, junto con la malabsorcién, la
forma mas frecuente de presentacion, pues casi todos los pacientes presentan
sinusitis, pdlipos o mucocele.!3
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Al respecto, la existencia o no de sinusopatia, a pesar de no modificar el estadio
imagenoldgico de los pacientes, permite evaluar grado de severidad de la enfermedad
sinorrespiratoria y establecer una evaluacion de prondstico en estos enfermos.

Desde que en los afios 60 la introduccion de las enzimas pancreaticas eliminara la
malnutricién como primera causa de muerte, se ha observado una mejoria
considerable en el tratamiento de las manifestaciones respiratorias, lo cual ha
condicionado un aumento de la esperanza de vida superior a los 30 afios. A pesar de
ello, aun se precisa de nuevos avances para que la afectaciéon pulmonar no sea un
obstaculo para la salud y la vida de dichos pacientes.

En ausencia de un tratamiento definitivo con terapia genética o de reparacion proteica
del defecto basico, la aplicacién de medidas preventivas, el diagndstico precoz y
tratamientos combinados paliativos, que actien sobre la patogenia de esta
enfermedad, seran cruciales para modificar su curso natural. Muchas de estas
medidas pueden ser aplicadas actualmente y otras es de esperar que también lo sean
pronto. El conocimiento de la historia natural y de las bases moleculares precoces de
dicha afeccion debe permitir este avance; para implementar estos objetivos son
basicos los programas de cribaje neonatal.’
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