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+ La fibrosis quistica es un trastorno hereditario que provoca dafios graves
en los pumones, aparato digestivo y otros érganos del cuerpo.

+ Afecta las células que producen mucosidad, sudor y jugos digestivos.
Estos liquidos secretados normalmente son ligeros y resbalosos. Sin
embargo, en las personas que fienen fibrosis quistica, es un gen
defectuoso el responsable de que las secreciones sean mds pegajosas
y espesas. En lugar de actuar como lubricantes, las secreciones se
acumulan en los tubos, conductos y pasajes, en partficuar en los

pulmones y el pancreas.

Si bien la fibrosis quistica requiere cuidados diarios, las personas con la
enfermedad generalmente pueden asistir o la escuela y el trabajo y, o
menudo, tienen una calidad de vida mejor que la que tenfan las
personas con fibrosis quistica en décadas anteriores. Las mejoras en los
exdmenes de deteccién y los tratamientos, permitieron que las personas
con fibrosis quistica hoy puedan vivir, en promedio, hasta una edad de

entre 35y 39, y algunas, incluso, hasta los 40 y 50 afios.

+ En la fibrosis quistica, un defecto (mutacién) en un gen cambia una
proteina que regula el movimiento de la sal al ingresar en las células y
salir. El resultado es una mucosidad espesa y pegajosa en los aparatos
respiratorio, digestivo y reproductivo, ademds de una mayor cantidad
de sal en el sudor.

+ Muchos defectos diferentes pueden presentarse en el gen. El tipo de
mutacién genética se asocia a la gravedad de la afeccion.

+ Las y los hijos deben heredar una copia del gen de cada padre o madre
para tener la enfermedad. Si solo heredan una copia, no tendran
fibrosis quistica. Sin embargo, serén portadores y posiblemente les
transmitan el gen a sus propios hijos/as.

+ Factores de riesgo:

+ Antecedentes familiares. Dado que la fibrosis quistica es un
trastorno hereditario, se transmite de generacién en generacién.
+ Raza. Si bien la fibrosis quistica se manifiesta en todas las razas, es

mds frecuente en personas blancas de origen noreuropeo.

La fibrosis quistioa es un trastorno hereditario que
provoca dafios graves en los pulmones, aparato
digestivo y otros &rganos del cuerpo.

complicacionesdelafibrosisquistica

+ Complicaciones del aparato respiratorio:

+ Dafio en las vias respiratorias. La fibrosis quistica es una de las causas
principales de la bronquiectasia.

+ Infecciones crénicas. La mucosidad espesa en los pumones y los senos
paranasales son un medio ideal para la reproduccién de bacterias y
hongos.

+ Bultos en la nariz. Dado que el revestimiento interno de la nariz estd
inflamado e hinchado, es posible que arezcan bultos blandos carnosos.

+ Tos con sangre. Con el tiempo, la fibrosis quistica puede producir
ode|gczomiento de las ponedes de las vias respiraforias.

+ Neumotérax Afeccién en la cual se acumula aire en el espacio que
separa los pumones de la pared del t6rax

« Isuficiencia respiratoria.

Reagudizaciones. las  personas  pueden  experimentar  un
empeoramiento de sus sinfomas respiratorios, como fos y dificultad para
respirar, durante varios dias o semanas.

. Comphmciones enel aparato digesﬁvoz

« Deéficiencias nutricionales. La mucosidad espesa puede bloquear los
tubos que transportan enzimas digestivas del pancreas a los infestinos.
Sin esas enzimas, el cuerpo no puede dbsorber proteinas, grasas ni
vitaminas solubles en grasa.

+ Didbetes. Las personas con fibrosis quistica (CF) generalmente tienen

enfermedad pumonar obstructiva crénica, que a su vez puede afectar
la funcién pancredtica exocrina. En ocasiones, una persona con
didbetes relacionada con la fibrosis quistica (CFRD, no puede absorber
la insuina (como en el caso de la dicbetes tipo 2) por lo que tienen
resistencia a la insulina.

+ Obstruccién de las vias biliares. H tubo que transporta biis del higado y
la vesica dl intestino delgado puede obstruirse e irflamarse, lo que
produce problemas hepdticos y, en ocasiones, célaulos biliares.

+ Obstruccion intestinal. La obstruccion intestinal puede producirse en
personas con fibrosis quistica de todas las edades.

+ Sindrome de obstruccion infestinal distal. Es la obstruccién parcial o total
en el punto en el cudl el infestino delgado se une al intestino grueso.

+ Complicaciones en el sistema reproductivo:

+ Los hombres con fibrosis quistica son estériles porque el conducto que
conecta los testiculos y la gldndua prostética estd obstruido con
mucosidad o ausente por completo. Las mujeres son menos fértiles que
ofras mujeres, pueden concebir y tener embarazos exitosos.

+ Ofras complicaciones

+ Adelgazamiento de los huesos (osteoporosis)

+ Desequiibrio de electrslitos y deshidratacion. Dado que las personas
con fibrosis quistica tienen sudor mds salado, el equilbrio de
minerales del cuerpo puede verse afectado.

Dafio en las vias respiratorias. La fibrosis quistica es una de las
causas principales de la bronquiectasia, una afeccién que

dofia los vias respiratorias.
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sintomasdelafibrosisquistica

« Es posible diagnosticar la afeccién durante el primer mes de vida, antes + Lo mucosidad espesa y pegajosa caracteristica de la fibrosis
de que se manifiesten los sinfomas. Es importante que las personas quistica obstruye las vias que transportan el aire hacia adentro y

conozcan los signos y sinfomas de la fibrosis quistica. hacia afuera de los pulmones. Esto puede provocar:

+ Los signos y sintomas de la fibrosis quistica varian segun la gravedad de « Tos persistente con mucosidad espesa (esputo).
la enfermedad. Incluso en la misma persona, los sintomas pueden + Sibido al respirar.
empeorar o mejorar con el paso del tiempo. En algunos casos, estos « Falta de aliento.
pueden no manifestarse hasfa la adolescencia o la adultez. « Intolerancia al ejercicio.

« Las personas que padecen fibrosis quistica tienen mds cantidad de sal en + Infecciones pulmonares recurrentes.
el sudor. A menudo, padres y madres pueden notar la sal cuando besan « Fosas nasales inflamadas o congestién nasal.
a sus hijos/as. La mayorfa de los demds signos y sinfomas de la fibrosis - Signos y sinfomas digestivos:
quistica afectan los aparatos respiratorio y digestivo. Sin embargo, los + Heces malolientes y grasosas.
adultos a los que se les diagnostica esta enfermedad son mas + Problemas para aumentar de peso y crecer.
propensos a presentar sintomas atipicos, como episodios recurrentes de + Obstruccién intestinal, particllarmente en los recién nacidos (leo
inflamacién del pdncreas  (pancreatitis), infertiidad 'y neumonia meconial).
recurrenfe. « Estrefimiento grave.

- Signos y sinfomas respiraforios

Es posible diagnosticar la afeccién durante el
primer mes de vida, antes de que se
manifiesten los sihtomas.

diagnosticoyt

« Esté demostrada la relacién directa entre un diagnéstico temprano y el
desarrollo de una mejor calidad de vida en los enfermos. El sistema
ideal para la deteccién de la patologia es la realizacion de un cribado
neonatal, un sencillo andlisis de sangre que puede indicar la posibilidad
de tener fibrosis quistica.

Partimos de la base de que la fibrosis quistica es, hoy por hoy, una
enfermedad incurable. Los trafamienfos que actualmente se aplican
estén destinados a paliar los efectos de la afeccién y a lograr una
mejora integral de la salud del afectado. Parclelamente se estén
desarrollando investigaciones que mejoran estos tratamientos y buscan
nuevas técnicas.

« La fibrosis quistica es una enfermedad compleja, multisistémica y por ello
su tratamiento es fambién complejo, pues ha de incidir sobre cada uno
de los aspectos en que la enfermedad se ponga de manifiesto en
cada persona. La experiencia demuestra que el paciente debe recibir
una atencién integral, idealmente en Unidades de Fibrosis Quistica
especiohzodos con experiencia en NUMerosos Casos.

+ También esté demostrado que el tratamiento temprano favorece que el
paciente tenga una mejor calidad y esperanza de vida. Pora
conseguirlo las personas tienen que redlizarse revisiones periédicas

que incluyan controles de capacidad pulmonar, balances de grasa,
cultivos, efcétera.

« El trafamiento requiere que el paciente sea constante y disciplinado. Por
ello, el afectado y sus familiares frecuentemente deben adaptan sus
esfuerzos, horarios y ritmos a los tiempos que marca el tratamiento.

+ Debido a que en cada aofectado la enfermedad puede manifestarse en
grado y de modo diferente, no existe un trafamiento estandarizado
sino que, mds bien, es el especialista quien defermina en cada
momento cudl es el tratamiento més adecuado.

+ Segun Girén, los tratamientos sinfomdticos que hoy se aplican son:

« Respiratorio: fisioterapia respiratoria, ejercicio fisico, sustancias
mucoliticas e hiperténicas, y antibidticos (por via oral, inhalada e
infravenosa,) segun se precise.

Digestivo-Nutricional:  enzimas  pancredticas,  suplementos
vitaminicos, e insulina.

Terapia proteica: dirigida a proteina CFTR: potenciadores y

correctores. En la actualidad esté comercializado para nueve

mutaciones de apertura del canal.
« Terapia génica: Esta linea de tratamiento esté pendiente de que
se redlicen estudios que demuestren su eficacia.

La fibrosis quistica es una enfermedad genética, es deir, las personas
nacen con ella. Por este motivo no se puede prevenir, salvo que se
conozca que los padres son portadores y se haga una seleccién del
embrién en los casos en los que los pacientes deseen tener

descendencia.

fibrosisquisticaenMéxico

- Este padecimiento se puede detectar a través del tamiz mefabdlico,
ya que el afio pasado se incluyé en dicha prueba, con lo que suman
cinco el nimero de exdmenes que permiten d\'ognosficor
oportunamente diversos padecimientos.

+ Los primeros 28 dias del nacimiento son fundamentales para detectar

la enfermedad y brindar un tratamiento integral antes de que se

presenten los sinfomas.

El Seguro Popular a través del Seguro Médico Siglo XXI, cubre la

atencién médica de nifias y nifos afliados entre los O y 5 afios de

edad que no cuentan con ninguna proteccién social y tienen esta
patologfa.

Hasta ahora existen 13 laboratorios que cumplen con las normas y

regulaciones  internacionales  (National ~ Clinical  Commitee  for

Laboratory Standards) para diagnéstico de fibrosis quistica: en las

oficinas de la Asociacién Mexicana de Fibrosis Quistica A C. (AMFQO),

en el Centro de Prevencién y Rehabilitacién de Enfermedades

Pumonares (CEPREP) en Monterrey,  en Vilahermosa Tabasco, y en

10 centros de diagnéstico distribuidos estratégicamente en Hospitales

de la Secretaria de Salud ubicados en diversos estados.

« Existen en México dos Centro Nacionales de Referencia para Fibrosis

Quistica donde se integran un equipo de especialistas y la

infraestructura  necesaria para el manejo interdisciplinario  del

paciente con fibrosis quistica; neumolégico, nutricional, psicolégico y

La fibrosis quistica es una enfermedad que con frecuencia se presenta en

nifios y nifias. En México, cada afio se presentan 350 nuevos casos,

segiin el Centro Nacional de Equidad de Género y Salud Reproductiva.

Nota: este triptico es impreso en papel reciclable

de rehdbilitacién respiratoria.

« la NORMA Oficial Mexicana NOM-034-SSA2-2013, Para la
prevencién y control de los defectos al nacimiento establece los
criterios 'y las especiﬂccciones para la prevencién, diagnéstico,
tratamiento y control de los defectos al nacimiento.
Esta Norma es de observancia obligatoria en todo el territorio
nacional, para el personal de los servicios de salud de los sectores
publico, social y privado que conforman el Sistema Nacional de
Salud, que efectien acciones en el campo de la salud reproductiva y
en la atencién de las y los recién nacidos y menores de cinco afios.
Asf mismo define el Tamiz Metabdlico Neonatal Ampliado como los
exdmenes de laboratorio cuantitativos que puedan ser realizados a la o al
recién nacido, en busca de errores congénitos del metabolismo antes de
que causen dafio y que contempla los siguientes grupos de
enfermedades: hipotiroidismo congénito, hiperplasia suprarrenalcongénita,
trasfornos de los aminodcidos aromdticos, frastornos de los aminodcidos
de cadena ramificada y del mefabolismo de los dcidos  grasos,
galactosemia,  fibrosis  quistica,  inmunodeficiencia combinada,
hemoglobinopatias y ofras si representan un problema de salud publica.

« Segun la Direccién de Informacién General en Salud, en 2017 a nivel
nacional ocurrieron 107 casos de esta enfermedad y en el Estado de
Meéxico 7. En ese mismo afio murieron en el pafs 158 y en el Estado
de México 13.
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