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RESUMEN

Introduccion: La enfermedad con
defecto en el transporte de agua dentro
y fuera de las células, con resultado de
exceso de secrecion de moco espeso
y viscoso en pulmones, pancreas e
intestinos, hereditaria recesiva, afecta a
nifos. Objetivo: Identificar la frecuencia
de fibrosis quistica en nifios menores de
cinco anos en el Hospital Materno Infantil
de Loma Pyta, enero de 2012 a diciembre
de 2017. Metodologia: observacional,
descriptiva, transversal, retrospectiva,
con datos cuantitativos y cualitativos de la
historia clinica, no probabilisticos de casos
consecutivos, analizados en Microsoft Excel
en frecuencias y medias. Resultados: La
prevalencia fue de 1%, once pacientes;
2012: 9%; 2013: 9%; 2014: 18%; 2015:
28%; 2016: 18%; 2017: 18%; edad media:
2,8 afnos; 55% de sexo masculino y 45%,
femenino. Procedencia: 27%, Asuncion;
37%, Mariano Roque Alonso; 9%, Lambaré;
9%, Villa Hayes; 9%, Emboscada; 9%,
Benjamin Aceval. Numero de hermanos:
18% no tiene hermanos; el 64%, un
hermano; 18% tiene dos hermanos. La edad
en el momento del diagndstico: un ano, 9%
(1); dos afos, 55% (6); tres afios, 36% (4).
La afectacion de 6rganos: 55%, pulmones;
18%, obstruccion intestinal; 9%, pancreas;
9%, conducto deferente; 9%, osteoporosis.
Tratamiento: 28%, terapia respiratoria;
18%, suplementos nutricionales; 18%,
azitromicina; 9%, suplementos de
enzimas pancreaticas; 9%, cirugias; 9%,
suplementos 6seos; 9%, medicamentos
inhalados. Conclusién: La prevalencia del
11% fue la mayor en el 2015. La mayoria:

tres anos de edad, del género masculino,
oriundos de Mariano Roque Alonso; tienen
un hermano; edad del diagndstico: dos ainos;
organo afectado: principalmente pulmones;
tratamiento: terapias  respiratorias.

Palabras Clave: fibrosis quistica,
prevalencia.

INTRODUCCION

La fibrosis quistica es una enfermedad
genética que se caracteriza por la afectacion
pulmonar cronica, malabsorcion de los
alimentos y sudor salado. Se produce como
consecuencia de la mutacién del gen que
controlaelingresoy escape de cloroy sodioa
través de las paredes de las células y tejidos
del cuerpo1 -3 Setratade una exocrinosis, es
decir, todas las glandulas exdcrinas pueden
estar afectadas con produccion de moco
anormal, viscoso y adherente, que obstruye
sus conductos y, de esa manera, interfiere
con funciones vitales como la respiracion
y la absorcién de nutrientes. El grado de
afectacion del aparato respiratorio define
en gran parte el prondstico. La afectacién
puede ser leve en algunos pacientes vy
severa en otros*®. Esta enfermedad se
caracteriza por presentar un amplio abanico
de expresiones clinicas. Desde los primeros
meses de vida, aparecen manifestaciones
digestivas, hepatobiliares, enfermedades
respiratorias progresivas, colonizaciones
cronicas de las vias aéreas, elevacion de los
niveles ion cloruro en el sudor, disminucién
de la fertilidad en las mujeres e infertilidad
en los hombres’™2. Muchos hombres que
padecen esta enfermedad son estériles,
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porque no tienen vasos deferentes o estos
son incorrectos. Las mujeres tienden
a ser fértiles, pero con dificultades a la
hora del embarazo'%13.En contrapartida,
existe un grupo reducido de pacientes con
fibrosis quistica, cuyo diagndstico es mas
tardio, casi en la edad adulta, que pueden
presentar las manifestaciones clinicas de
un modo leve o atipico a lo largo de su vida
y a veces no llegan ni a diagnosticarse14'15.
Se trata de una enfermedad pulmonar
alveolointersticial que produce un dano
en el epitelio y, como consecuencia, una
acumulacion de fibroblastos en los espacios
alveolares. Se cree que el desencadenante
pueden ser estimulos exdgenos en sujetos
predispuestos genéticamente y se induce
asi el dafio descrito y su posterior fallo
en la correcta reparacion. Esto da lugar a
una fibrosis progresiva caracterizada por
alteraciones radiolégicas e histolégicas
de neumonia intersticial usual. Comienza
con un exceso de produccion de colageno
y, posteriormente, la formacién de tejido
cicatrizante que impide la correcta funcion
de intercambio gaseoso ya que se reduce
el tejido viable para ello. El objetivo de la
investigacion fue identificar la frecuencia
de fibrosis quistica en nifios menores de
cinco anos en el Hospital Materno Infantil
de Loma Pyta en cinco anos desde el
2012 hasta el 2017. Consideramos que el
trabajo que vamos a realizar es importante
para el futuro, ya que podra llegar a manos
de otros colegas y dar a conocer detalles
sobre esta enfermedad que muy pocos
conocen. La fibrosis quistica en lactantes
se ha vuelto uno de los problemas mas
comunes en todos los paises; por eso es
fundamental concientizar y entrenar a
la familia sobre la importancia de seguir
cada una de las etapas del diagnostico
y el tratamiento de la enfermedad.

MATERIAL Y METODO

Tipo, nivel y disefio de estudio: se
realizé un estudio estadistico, observacional,
descriptivo, transversal, retrospectivo, con
datos cuantitativos y cualitativos. Poblacion
diana: nifos menores de cinco afos que
acuden al Hospital Materno Infantil de
Loma Pyta. Poblacién accesible: nifios
menores de cinco afnos que acuden al
Hospital Materno Infantil de Loma Pyta con
diagnostico de fibrosis quistica. Técnicas e
instrumentos de recoleccién de datos:
se solicitaron los datos del Departamento
de estadisticas y posterior revision de las
historias clinicas de nifios menores de
cinco afios con el diagnostico de fibrosis
quistica en el Hospital Materno Infantil de
Loma Pyta desde el afio 2012 hasta el afio
2017, con autorizacion de las autoridades
de la Institucion. Aspectos temporales:
estudio efectuado en pacientes con fibrosis
quisticas desde el 2012 hasta el 2017 y cuyo
registro obra en el archivo del Hospital.
Aspectos geograficos: el estudio se
efectué en el Hospital Materno Infantil de
Loma Pyta. Area de estudio: el estudio se
desarroll6 en la ciudad de Asuncion, en el
departamento de estadisticas del Hospital
Materno Infantii de Loma Pyta, ubicada
sobre la ruta Transchaco. Asuntos éticos:
fueron respetados todos los aspectos éticos
descriptos en la declaracion de Helsinki,
contemplando los principios de justicia,
no maleficencia y autonomia. Este trabajo
se basa en la busqueda y recopilacion de
datos en las fichas clinicas de los pacientes
pediatricos que acuden al servicio del
Hospital, respetando la confidencialidad
de los nombres y datos personales.

RESULTADOS

Se atendieron desde el afo 2012
hasta 2017, 1312 pacientes en el Hospital
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Materno Infanti de Loma Pyta,
representados por 616 del sexo masculino
(47%), 696 del sexo femenino (53%), 11
casos notificados con Fibrosis quistica.
Se representa la cantidad de pacientes
que fueron diagnosticados con la
enfermedad 1% (11), en relacion a los que
fueron atendidos, pero no diagnosticados
con dicha patologia 99% (1301).

Se estudid la poblacién de Fibrosis
quistica teniendo como 100% el numero
de 11 pacientes en total. Se representa la
frecuencia de la enfermedad, donde en el
2012 fue de 9%, 2013 de 9%, 2014 de 18%,
2015 de 28%, 2016 de 18% y 2017 de 18%.

La frecuencia de las edades de los
nifos con Fibrosis quistica, donde el mayor

porcentaje es de 37% que corresponde a
la franja etaria de 3 anos; siguiendo el 27%
de 4 afos, 27% de 2 afios y el 9% es de
1 afo. La media calculada es de 2,8 afnos.

La frecuencia de la poblacion de estudio
segun sexo, donde el mayor porcentaje
es de 55% que corresponde al masculino
y el 45% femenino. Se representa la
frecuencia de la procedencia, donde el 27%
son de Asuncion, 37% de Mariano Roque
Alonso, 9% Lambaré, 9% Villa Hayes,
9% Emboscada y 9% Benjamin Aceval.

Encontramos que la edad en el momento
del diagndstico de la Fibrosis quistica fue, 1
ano de edad, el 9% (1), 2 anos de edad, el
55% (6) y el 36% ) tenian 3 afios de edad.
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En el grafico 2 se representa la afectacion de d&rganos que presentaron los
pacientes, donde el 55% afecta a los pulmones, el 18% tiene obstruccion intestinal,
9% afecta el pancreas, 9% afecta el conducto deferente y 9% tiene osteoporosis.

En el grafico 3 se representa el tratamiento, donde el 28% tienen terapia
respiratoria, 18% usan suplementos nutricionales para la obstruccion intestinal, el
18% usa azitromicina, 9% suplementos de enzimas pancreaticas, 9% cirugias, 9%
suplementos 0seos y 9% medicamentos inhalados.
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DISCUSION

La frecuencia en cinco anos (2012-
2017) en el Hospital de Loma Pyta fue de
once casos notificados y diagnosticados,
en comparacion con los estudios realiza-
dos en Chile, en la Clinica Las Condes. De
acuerdo con el numero de partos anuales
de alrededor de dos mil por afo, dan una
frecuencia de un caso de fibrosis quistica
diagnosticado cada cuatro afos.

La frecuencia de la franja etaria es la
siguiente: el 37% corresponde a los de
tres afos; siguiendo el 27%, de cuatro
afnos; 27%, de dos afos y el 9% es de
un afo. Este resultado es inferior al
porcentaje encontrado por otros autores
como Portuondo, que menciona un 45%
de mayores de cinco afos de edad6-17.

Elmayor porcentaje, conrespecto al sexo;
es de 55%, que corresponde al masculino,
y el 45%, al femenino; sin embargo, el

trabajo de Bandera menciona que el
55% corresponde al sexo femenino 1819,

El tratamiento con terapia respiratoria
fue la mas frecuente, con un 28%; 18%
usa suplementos nutricionales para
la obstruccion intestinal; el 18% usa
azitromicina; 9% usa suplementos de
enzimas pancreaticas; 9% recurre a
cirugias; 9% emplea suplementos 6seos y
9%, medicamentos inhalados. Para Rozov
(1999) no hay tratamiento especifico frente
a la variedad de las manifestaciones de la
enfermedad y de los diferentes grados de
intensidad. El paciente con fibrosis quistica
necesita un tratamiento individualizado,
multidisciplinario y, de preferencia, los
realizados en servicio especializado.

Resalta también que es sabido que una
terapéutica vigorosa y persistente, iniciada
precozmente, retrasa la progresion de las
lesiones pulmonares, especialmente en los
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lactantes que son mas susceptible320'24.

Se concluye que la frecuencia de fibrosis
quistica en ninos menores de cinco afos en
el Hospital Materno Infantil de Loma Pyta fue
de once casos correspondientes al 1%. La
mayor frecuencia en se dio en el afio 2015.
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