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ABSTRACT

Cystic fibrosis is a severe genetic disease that is inherited in an autosomal recessive manner, affecting the short
arm of chromosome 7 of the CFTR gene, causing alterations in the transmembrane conductance regulator protein
(CFTR), This causes dysfunctional transport of chloride, sodium and bicarbonate leading to the generation of
thick and viscous secretions in the lungs, pancreas, liver, intestine and reproductive tract while in the sweat
glands there will be increased salt content. The clinical manifestations depend on the degree of mutation present
in the gene, and may appear within a few months of birth or may even take decades. Life expectancy in patients
with cystic fibrosis in Ecuador is 9,5 years and is mainly related to the quality of treatment and especially with
early diagnosis since lung damage begins at birth. A retrospective study was made with various databases and
keywords related to Cystic Fibrosis and it was found that the main system affected is the respiratory system, its
main clinical manifestations, persistent productive cough, hyperinflation of lung fields and airway obstruction,
as the disease progresses and exposure to infections, there will be a progressive deterioration of the lung that
will manifest itself in acute exacerbations of cough, tachypnea, dyspnea and increased sputum production. With
respect to the digestive system, two thirds of CF patients have pancreatic insufficiency and most have signs of
poor or deficient fat absorption, including symptoms and signs such as steatorrhea, growth retardation or weight
gain, and in infants edema, hypoproteinemia, electrolyte loss and anemia may occur.

KEYWORDS
Cystic Fibrosis, Cystic Fibrosis, Zinc Manifestations, Signs and Symptoms.

RESUMEN

La fibrosis quistica es una enfermedad genética severa que se hereda de manera autosémica recesiva, afecta al
brazo corto del cromosoma 7 del gen CFTR, provocando alteraciones en la proteina reguladora de la conductancia
transmembrana (CFTR), lo que causa un transporte disfuncional de cloruro, sodio y bicarbonato que conduce a
la generacion de secreciones espesas y viscosas en los pulmones, el pancreas, el higado, el intestino y el tracto
reproductivo mientras que en las glandulas sudoriparas existira mayor contenido de sal. Las manifestaciones
clinicas dependen del grado de mutacion que presente el gen, pueden aparecer a los pocos meses del nacimiento
o incluso pueden tardar décadas. La esperanza de vida en pacientes con fibrosis quistica en Ecuador es de 9,5
afios y esta principalmente relacionado con la calidad del tratamiento y sobre todo con el diagnostico temprano
ya el que dafo pulmonar inicia al nacer. Se hizo un estudio retrospectivo con diversas bases de datos y palabras
clave relacionadas con la Fibrosis Quistica y se encontrdé que el principal sistema afectado es el respiratorio,
sus principales manifestaciones clinicas, tos productiva persistente, hiperinsuflacion de campos pulmonares y
obstruccion de las vias, conforme avanza la enfermedad y la exposicion a infecciones, se producira un deterioro
progresivo del pulmoéon que se manifestard, en exacerbaciones agudas de tos, taquipnea, disnea y aumento
en la produccion de esputo. Con respecto al aparato digestivo dos tercios de los pacientes con FQ presentan
insuficiencia pancredtica y la mayoria presenta signos de mala o deficiente absorcion de grasas, incluyendo

Este trabajo estd bajo una Licencia Creative Commons Atribucion 4.0 Internacional.


mailto:ma.llissetteemm32@uniandes.edu.ec?subject=
https://orcid.org/0009-0003-3581-6747
mailto:ua.rositaolivo@uniandes.edu.ec?subject=
https://orcid.org/0000-0002-6474-141X
mailto:ua.karentobar@uniandes.edu.ec?subject=
https://orcid.org/0000-0002-3397-3509
https://doi.org/10.59471/ijhsc202468
https://doi.org/10.59471/ijhsc202468

IfHS®

sintomas y signos como esteatorrea, retraso en el crecimiento o aumento de peso, en los lactantes puede aparecer
edema, hipoproteinemia, pérdida de electrolitos y anemia.

PALABRAS CLAVE
Fibrosis Quistica, Manifestaciones Cincas, Signos y Sintomas.

INTRODUCCION

Fibrosis quistica es una enfermedad genética grave con patrén de herencia autosoémica recesiva, se considera que
es la enfermedad genética mas comun, su incidencia en Latinoamérica es 1 de cada 3500-8500 nacidos vivos
mientras que en Ecuador la incidencia es 1 por cada 11 000 nacidos vivos. El promedio de vida de pacientes con
fibrosis quistica es 38 afios en Europa y Norteamérica, de 20 afios en Latinoamérica, y a nivel de Ecuador es de
9.5 afos, esto se debe principalmente al diagnéstico tardio.

Fibrosis quistica se produce por variantes patogenias en el gen CFTR ubicado en el brazo largo del cromosoma
7, que codifica la proteina reguladora de la conductancia transmembrana (CFTR). Esta proteina en condiciones
normales funciona como una compuerta que induce la formacion de una cavidad de dominio transmembrana que
se abre hacia el lado extracelular para facilitar el flujo de iones de cloro y bicarbonato. Se encuentra principalmente
en el pulmon, pancreas, mucosa nasal, glandulas salivales y aparato reproductor. Y es precisamente en el pulmoén
donde CFTR regula el pH permitiendo el intercambio de Cl- y HCO3.®

Esta mutacion, provoca que el pH del pulmoén incremente de su valor normal (7,0) a 8 veces mas, esto se debe a
la falta se secrecion de aniones de Cl- y HCO3. La pérdida de secrecion de cloruro explica la densidad del moco
pues que al existir una deficiencia de CFTTR, existe una supresion de la secrecion de éste lo que causa cambios
en la presion osmética y la electroneutralidad, cuyo resultado se ve en la absorcion excesiva de sodio y agua lo
que ocasiona que el moco sea viscoso y dificil de eliminar.®

Estas secreciones altamente viscosas afectan principalmente a los vias respiratorias, inhabilitando el aclaramiento
mucociliar lo cual incrementa la colonizacion y la infeccion bacteriana, otro factor fisiopatogénico es la respuesta
inflamatoria exagerada de los neutrofilos (y otros tipos celulares como macrofagos y células epiteliales), que
se caracterizan por un desequilibrio entre factores proinflamatorios, como factore de necrosis tumoral (TNF-
a), la interleucinas (IL-8, IL-1B o IL-17) y factores antiinflamatorios como IL-10, que terminara en la fibrosis
progresiva del tejido lo que favorece a infecciones cronicas, las cuales son directamente proporcionales a la
perdida de la calidad de vida y muerte en la mayoria de los casos.®

Es una enfermedad monogénica, que presenta diversa y compleja clinica. Hasta el momento se han identificado
2106 variantes, 382 de ella codifican para la patogenia de fibrosis quistica, 49 traducen manifestacion clinica
variable, 11 presentan significado incierto y 24 no se asocian con la enfermedad. Estas mutaciones se han
clasificado en grupos.

Clase I: pérdida total o parcial de la formacion lo que ocasiona una delecion total o completa de la sintesis
de CFTR. Clase II: defecto de tréfico, existen un mal plegamiento de CFTR lo que impide su expresion en la
superficie celular. Clase III: defecto de regulacion del canal, existe CFTR, llega a la superficie celular pero el
problema radica en la apertura del canal. Clase I'V: disminucion de conductancia del canal, defecto en el transporte
de iones a través de la proteina. Clase V: disminucion de la sintesis proteica, existe proteina CFTR, pero en
cantidades inferiores lo que causa una disminucion del transporte activo. Clase VI: disminucion de estabilidad
proteica, la vida de CFTR es reducida, lo que causa un recambio acelerado de la proteina.®

Fibrosis quistica es una enfermedad multiorganica progresiva, que afecta principalmente sistema respiratorio
especificamente: pulmon, mucosa nasal, asi como sistema digestivo: pancreas, intestino, higado, glandulas
salivales y aparato reproductor. Las principales complicaciones que puede tener un paciente con fibrosis quistica
a nivel pancreatico y hepatico es hipovitaminosis e insuficiencia pancredtica, a nivel respiratorio las secreciones
deshidratadas provocan una disfuncion en el aclaramiento mucociliar, lo que condiciona al paciente a un circulo
vicio de inflamacion e infeccion pulmonar crénica, causados principalmente por microorganismos entre los mas
frecuentes tenemos a: Staphylococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa.©

La mortalidad depende de la edad que fueron diagnosticados los pacientes, estudios demuestran que aquellos
pacientes que tuvieron un diagndstico tardio mueren a edades mas tempranas con un compromiso nutricional y
clinico grave. Se estable que las principales causas son sinopulmonar y pancratica. Otros factores que intervienen
en la mortalidad son el nivel® educativo y el ingreso salarial, pues al menos este ltimo, esta directamente
relacionado con la calidad del tratamiento.”

Las pruebas diagnosticas utilizadas son: el tamiz neonatal, el aumento en el tripsindgeno inmunorreactivo, la
deteccion de variantes patogénicas en el gen CFTR y la prueba de cloro en sudor, siendo la mas fundamental la
ultima mencionada. Para realizar el diagnostico de fibrosis quistica, deben existir sintomas y/ o signos compatibles
con la enfermedad, antecedentes familiares con FQ o la prueba positiva de cribado neonatal. El cribado neonatal
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consiste en la determinacion de tripsindgenos inmunorreactivo en la sangre del talon, es muy importante para un
diagnostico y tratamiento temprano, El analisis genético de CFTR mejora la sensibilidad y la especificidad de los
programas de cribado.®

Los bases para el tratamiento de FQ, va dirigido a atender las causas y los sintomas, se basa en cinco pilares;
diagnoéstico lo mas precoz posible, mantener la via aérea libre de secreciones e infecciones, estado nutricional
Optimo y finalmente el manejo en centro especializado multisistémico.®

En el presenta trabajo, describiremos las manifestaciones clinicas mas frecuentes y la caracteristica de fibrosis
quistica en pacientes pediatricos.

METODO

Se realizaron busquedas en base de datos biomédicos como PubMed, Scielo, Biblioteca Mundial de la Salud,
Embase, Web of Science, Current Contents, Organizacion Panameriana de la Salud, Organizacion Mundial de
la Salud, Google academic, Redalyc, Springery revistas como Journal of Cystic Fibrosis, Journal of Clinical
Microbiology, Elsevier, Anales de pediatria, ZAGUAN Repositorio Institucional de Documentos, SEPEAP, desde
el 12 de mayo hasta el 30 de junio del afio 2023, utilizando las siguientes palabras clave como: “ Cystic fibrosis”,
“ Manifestaciones clinicas 7, “Sistema respiratorio”,  Sistema digestivo”, se emplearon operadores boolenoas
“and”, “or” y términos de indexacion combinados mediante 16gica. Se encontraron 16. Se excluyeron trabajos no
aptos para el fin de la revision. Los articulos fueron seleccionados de forma independiente por el autor.

RESULTADOS

Debido a la amplia variedad de mutaciones que se han producido en el CFTR, diferencias fenotipicas clinicas entre
pacientes con fibrosis quistica, el diagnostico puede ser un gran desafio y provocar un retraso en el tratamiento.
En la actualidad segun A review of cystic fibrosis: basic and clinical aspects, hoy en dia se estima a nivel mundial
el 75 % de los pacientes son diagnosticados antes de cumplir 2 afios, en Estados Unidos la media la es entre los 3
afios, mientras que el 8 % son diagnosticados después de los 10 afios.”

En la tabla 1, se presentan las variables epidemioldgicas relacionadas con tasas de prevalencia y frecuencia.!'”

Tabla 1. Tasa de prevalencia y frecuencia estimadas para fibrosis quistica, segiin
variables epidemiolégicas. Pinar de Rio

Variables epidemiologicas Tasa (x 100000 habitantes)
Prevalencia en edad pediatrica 5,5%
Prevalencia en sexo masculino 7,6 %
Prevalencia sexo femenino 3,2%
Prevalencia en la poblacion general 1,2%

Tasa de letalidad 22,2 %

Variables epidemiologicas 0%

Frecuencia de heterocigoticos 7,3 %

Fuente: Licourt D et al.1?

Las manifestaciones clinicas dependen del genotipo, determinan el cuadro clinico y del tiempo de evolucion de la
enfermedad. Determinar las manifestaciones clinicas perinatales sugestivas de la enfermedad son importantes a
tener en cuenta sobre todo cuando no existe antecedentes familiares, ya que apoyandonos en estos datos se puede
realizar un diagndstico precoz para ofrecer un tratamiento oportuno, mejorando su calidad de vida.

Las manifestaciones clinicas segun Licourt D son los sintomas respiratorios agudos en primer lugar, le sigue
los digestivos lo que conlleva al fallo en el crecimiento y desarrollo. Las manifestaciones reproductivas fueron
excluidas al momento del diagnostico ya que no se manifestaron.

Segtin el estudio Cystic Fibrosis: Clinica Phenotypes in Children and Adolescent!) con 77 pacientes de una
media de edad 147 meses, fueron sometidos a revisiones y examenes se determiné que el fenotipo pulmonar es el
hallazgo mas frecuente, seguida por afecciones pancreaticas, gastrointestinales y finalmente higado y vias biliares.
En las manifestaciones de fibrosis quistica en el pulmoén se evidencio el trastorno ventilatorio moderado y grave,
la colonizacion de bacterias fue evidente y se encontrd principalmente la presencia de Staphylococcus aureus
y Pseudomonas aeruginosa. En el pancreas, la mayoria de los pacientes presentaron insuficiencia pancreatica
y diabetes relacionada con la FQ (CFRD). En el aparato gastrointestinal la manifestacion mas frecuente fue el
estrefiimiento, sindrome de obstruccion intestinal (DIOS), enfermedad de reflujo géstrico, ileo meconial, prolapso
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rectal, ulcera péptida y colonopatia fibrosa. Con respecto a los fenotipos hepatobiliares; hepatomegalia, colestasis
neonatal, aumento de las enzimas hepaticas. esteatosis hepatica, colelitiasis, esplenomegalia, hipertension portal,
varices esofagicas y cirrosis.

Tabla 2. Manifestaciones clinicas al debut de la enfermedad en los pacientes con FQ. Pinar del Rio

Manifestaciones clinicas N9 (%)
Sintomas respiratorios agudos 4 44,4
Malnutricién por defecto 4 444
Mixto (Digestivo y respirato- 3 33,3
rio)

Hepaticos 2 22,2
Digestivas ({leo meconial, 1 11
obstruccion intestinal)

Colestasis Intrahepatica 1 11
Metabdlica 0 0
Reproductivas 0 0

Fuente: Licourt D et al.1?

Tabla 3. Fenotipos clinicos de nifios y adolescentes

Fenotipo Resultado
Pulmonar 71(92,2) %
FEV1 medio 83+ 19 %
FVC media 92+ 18 %
Pancreas 67 (87,0) %
Insuficiencia pancreatica 66 (85,7) %
CFRD 11(14,3) %
Pancreatitis 1(1,3) %
Gastrointestinal 36 (46,8) %
Estrefiimiento 26 (33,8) %
DIOS (Sindrome de obstruccion intestinal distal) 9(11,7) %
Enfermedad de reflujo géstrico 9(11,7) %
fleo meconial 7(9,1) %
Prolapso rectal 2(2,6) %
Ulcera péptica 2(2,6)%
Colonopatia fibrosa 1(1,3) %
Hepatobiliar 48 (62,3) %
Hepatomegalia 17 (22,1) %
Colestasis neonatal 9(11,7) %
Aumento de las enzimas hepaticas 8 (10,4) %
Esteatosis hepatica 6 (7,8) %
Colelitiasis 5(6,5) %
Esplenomegalia 6 (7,8) %
Hipertension portal 5(6,5) %
Varices esofagicas 33,9 %
Cirrosis 1(1,3) %

Nota: FEV1: volumen respiratorio forzado en un segundo, FVC: capacidad vital forzada,
CFRD: diabetes relacionada con la FQ, DIOS: sindrome de obstruccidn intestinal distal.
Fuente: Melo A et al."!
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Debido a las caracteristicas del moco, por una lado las vias aéreas se pueden obstruir y por otro facilitar la
adhesion y proliferacion de bacterias, que iniciaran la respuesta inflamatoria que en caso de los pacientes con FQ
se caracteriza por ser exagerada y capaz de llegar a producir broquiectasia y cor- pulmonar.

El dafio pulmonar se inicia desde el nacimiento y es muy probable que, si esperamos aparezcan los sintomas el
diagnostico sera tardio, por ello es importante el diagndstico temprano en los primeros meses de vida.

Segtin la literatura Enfermedades Metabodlicas Hereditarias la primera manifestacion clinica en fibrosis quistica
sera la tos, en un inicio es determinante y coincide con infeccion aguda del tracto respiratorio, pero conforme
evolucione la enfermedad se convertira en tos productiva y posterior paroxismal. Los sintomas inicialmente
seran bronquiticos (tos, esputo, fatiga, molestia en el pecho, dificultad al respirar, fiebre ligera y escaloftrios,) que
eventualmente exacerbaran.

Tabla 4. Signos y sintomas que sugieren una exacerbacion respiratoria en fibrosis quistica

Aumento de la tos Aumento de la frecuencia respiratoria

Cambios de las caracteristica del esputo (volumen Cambios en la auscultacion pulmonar

y purulencia )

Aparicion de hemoptisis o empeoramiento de Sensibilidad o dolor a niveles de los senos paranasales, o
hemoptisis previa cambios en su secrecion

Aumento de la disnea o disminucion de la Empeoramiento de la funcion pulmonar > 10 %
tolerancia al ejercicio

Disminucion del apetito o pérdida de peso Fiebre y/p leucocitos o elevacion de reactantes de fase aguda
Malestar, fatiga o letargia Infiltrados radiologicos nuevos

Fuente: Lopez A et al.®

Tabla 5. Signos y sintomas compatibles con fibrosis quistica

Sistema Signos y sintomas

Respiratorio Bronquiectasias, infeccion bronquial cronica, neumotorax,
hemoptisis, fallo respiratorio, rinosinusitis cronica y pélipos
nasales

Gastrointestinal fleo meconial, insuficiencia pancreatica, pancreatitis de
repeticion, sindrome de obstruccion intestinal distal (SOID),
estrefiimiento, prolapso rectal, invaginacion intestinal, barro
biliar/colelitiasis, cirrosis biliar y cancer colorrectal

Fuente: Lopez A et al.®

La fibrosis quistica suele manifestarse en los primeros meses de vida con problemas respiratorios asociados a
manifestaciones digestivas como diarrea cronica y retraso en el desarrollo, a lo largo de la vida aparecen otros
sintomas y signos que configuran a la historia normal de la enfermedad y representan un amplio abanico pues
dependen de los 6rganos y aparatos afectados.

En el aparato digestivo, la enfermedad se puede presentar con obstruccion intestinal secundaria a ileo meconial
en el nacimiento. La insuficiencia pancreatica exdcrina aparece cuando la funcionalidad del pancreas es inferior
al 10- 15 % de su capacidad. Se produce un espesamiento de las secreciones en los conductos y un incremento
en el tejido conectivo fibroso. Como consecuencia, se produce una malabsorcion con esteatorrea y una pérdida
de nutrientes, ademas de una absorcion insuficiente de vitaminas liposolubles y oligoelementos, provocando una
ganancia inadecuada, asi como distension abdominal y deposiciones abundantes, palidas, fétidas y aceitosas,
ademas de presentar una inflamacion intestinal. Los nifios tienen apetito conservado o aumentado, pero presentan
una baja de peso, crecen mas lento y muestran una moderada distension abdominal.?

Tabla 6. Manifestaciones digestivas en pediatricos

Manifestaciones digestivas Porcentaje
Insuficiencia pancredtica exocrina 85-90
Enfermedad hepatica 27-35
Cirrosis multilocular 5-10
fleo meconial 12-20
Hepatitis recidivante 2-3

Fuente: Bousoiio C et al.(®
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Las complicaciones gastrointestinales representan un gran impacto en la calidad de vida de los pacientes, estan
estrechamente relacionados con la nutricion y funcion pulmonar.

Segun la investigacion.¥ Donde se incluyeron a 120 pacientes pediatricos. Las manifestaciones gastrointestinales
son variadas, entre las mas frecuentes encontramos el sindrome de mala absorcion.

Tabla 7. Manifestaciones clinicas debut de FQ

Manifestaciones N
Pobre incremento ponderal 44
Desnutricion 33
Sind. De malabsorcion 24
Anemia 23
Hipoproteinemia 17
Diarrea 16
fleo meconial 12
Edema 11

Obstruccion intestinal

Ictericia colestasica

Deshidratacion (alcalosis hiponatrémica hipoclorémica)

Prolapso rectal

Constipacion

— N W[ |0 |\©O

Peritonitis meconial

Fuente: Zuloaga N et al.0¥

Tabla 8. Manifestaciones clinicas de FQ

Manifestaciones

Diarrea cronica, mala absorcion

Retardo desarrollo pondoestatural

Deshidratacion hiponatrémica, hipoclorémica e hipokalémica con alcalosis metabolica

Edema hipoproteinemia

Sabor salado de la piel

Ileo meconial

Hepatomegalia

Prolapso rectal

Polipos nasales

Ictericia prolongada del recién nacido

Hermano con FQ

Fuente: Fielbaum(®

Tabla 9. Manifestaciones clinicas

Manifestaciones clinicas No | Porcentaje
Retardo del desarrollo psicomotor 2 16,6
Retardo del crecimiento 2 33,3
Desnutricion 4 33,3
Enfermedad respiratorio-cronica 11 91,6
Manifestaciones digestivas 2 16,6
Insuficiencia pancreatica 12 100

Fuente: Llull C et al."®
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En esta investigacion las manifestaciones respiratorias de forma cronica representan las manifestaciones en
91,6 %, la desnutricion se observa asociada al crecimiento y desarrollo 33,3 % mientras que las manifestaciones
digestivas se manifiestan en dos individuos 16,6 %.15

DISCUSION

En el presente estudio se determina que la prevalencia de fibrosis quistica es superior en hombres que, en mujeres,
la prevalencia en sexo masculino es de 7,6 % en comparacion a la prevalencia de sexo femenino con 3,2 %.

La fibrosis quistica se caracteriza por la pérdida progresiva de la funcion pulmonar debido a la interaccion de
multiples factores en los que se incluyen: infeccion cronica de vias respirarias, la éstasis de moco y la inflamacion
pulmonar y sistémica constante. Las manifestaciones respiratorias son las destacan de bibliografias revisadas
y condicionan el crecimiento y desarrollo. En la tabla 2 prevalecen los sintomas respiratorios agudos con 44,4
%, la malnutricion por defecto en 44,4 %, mixto (digestivo y respiratorio) 33,3 %, hepaticos 22,2 %, digestivas
(Heo meconial, obstruccion intestinal) 11 %, Colestasis Intrahepatica 11 %, las manifestaciones metabdlicas y
reproductivas 0 %.

Los fenotipos clinicos de nifios y adolescentes mas frecuentes a nivel pulmonar son el volumen respiratorio
forzado en un segundo (FEV1) 92,2 % y capacidad vital forzada media (FVC) 18 %, con respecto al pancreas,
la insuficiencia pancreatica prevalece en un 85,7 %, diabetes relacionada con FQ 11,7 %, ileo meconial 9,1 %,
ulcera péptica 2,6 % y en menor prevalencia se encuentra colonopatia fibrosa con 1,3 %. Dentro de los aspectos
hepatobiliares el fenotipo que mayor prevalencia muestra es hepatomegalia con 22,1 %, la que le sigue es
coleastasis neonatal con 11,7 % y la que menor prevalencia tiene es cirrosis con 1,3 %.

Se estima que el 70 % de los casos de FQ de poblacion mundial son diagnosticados antes de los 2 afios de vida,
su diagnostico puede ser dificil debido a las variadas manifestaciones clinicas, pero en su mayoria se expresan
en etapas tempranas, el debut de presentacion fueron las manifestaciones respiratorias, pues la mayoria de los
lactantes presenta tos/y o sibilantes, neumonia recurrente o cronica, conforme avanza la edad presentan sintomas
bronquiticos como: tos, dificultad para respirar, fiebre ligera, esputo mas voluminosos y purulento lo que causa
cambio en la auscultacion pulmonar y llegan a escucharse sibilantes, aparicion de hemoptisis 0 empeoramiento,
aumento de disnea o disminucion de la tolerancia al ejercicio, disminucion de apetito, infecciones del tracto
respiratorio, que en su mayoria estan causas por la presencia de Staphylococcus aureus y Pseudomonas aeruginosa,
estas manifestaciones clinicas coinciden en la mayoria de las bibliografias estudiadas.

En FQ quistica la composicion del moco se ve afectado en el aparato respiratorio, seguido del aparato digestivo y
sus organos accesorio, la insuficiencia pancreatica es una de las principales manifestaciones que a consecuencia
del espesamiento de las secreciones se presenta esteatorrea, pérdida de nutrientes, mala absorcion de vitaminas
liposolubles y oligoelementos, distension abdominal, deposiciones abundantes, palidas, fétidas y aceitosas. En un
analisis de las bibliografias estudiadas los pacientes con FQ presentan enfermedad hepatica, pobre incremento
ponderal, desnutricion, sindrome de mala absorcion, retardo en el crecimiento cirrosis multilocular, ileo meconial,
hepatitis recidivante.

Los preescolares igual manifiestan tos cronica, sibilancias sin respuesta a tratamientos, incremento deficiente de
peso y talla, refieren dolor abdominal, otras manifestaciones son el prolapso rectal, invaginacion intestinal, diarrea
cronica, hiponatremia e hipoclorémica cronica, hepatomegalia o enfermedad hepatica inexplicada.

El promedio de vida en Latinoamérica esta dentro de la segunda década de vida, en Ecuador 9,5 afios, lo que
contrasta con lo observado en pacientes de paises de Norteamérica y Europa, en los cuales se cuenta con programas
de manejo de la enfermedad.

CONCLUSIONES

En este estudio se realizd un analisis y revision bibliografica en la cual se concluye que las principales
manifestaciones de FQ, son principalmente en el aparato respiratorio y digestivo, sus expresiones clinicas no son
lejanas al contario las manifestaciones estan enlazas. Afecciones en el sistema respiratorio incluyen tos productiva
persistente, hiperinsuflacion de los campos pulmonares y enfermedad obstructiva de las vias respiratorias, la
progresion de la enfermedad causa exacerbaciones agudas de tos, taquipnea, disnea, aumento de la produccion
de esputo, malestar general, anorexia y pérdida de peso, las infecciones del tracto respiratorio son especialmente
Pseudomonas aeruginosa (PA), Staphylococcus aureus; sinusitis cronica, especialmente cuando se combina con
presentacion de polipos nasales. A nivel digestivo se identifican insuficiencia pancreatica exocrina, caracterizada
principalmente por esteatorrea y desnutricion prolongada, la explosion tardia de meconio o ileo meconial, lo que
conlleva a un deterioro fisico y deficiente calidad de vida por lo que es importante un diagnostico precoz.
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