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EDITORITALRS

ENFERMEDAD FIBROQUISTICA DEL PANCREAS

Esta enfermedad debe su nombre al hallazgo de fi-
brosis y degeneracion quistica en el pancreas de los ni-
flos con este proceso. Al principio se considerd que el
defecto basico consistia en un déficit pancreitico (AN-
DERSEN, BLACKFAN y MAY ¥y HARPER). Posteriormente
otros autores (BODIAN, FARBER y SCHWACHMAN) de-
mostraron que las gliandulas mucosas de los bronquios,
eséfago, duodeno, vesicula biliar vy otros érganos esta-
ban con frecuencia distendidas por un moco anormal-
mente viscoso y en vista de ello sugirieron para esta en-
fermedad el nombre de "mucosis” o “mucoviscidosis”,
Pero mas adelante, DI SANT'AGNESE y cols. demostra-
ron la afectacidén sistemidtica de las glandulas sudori
paras y de las pardtidas, por lo que se llegé a la conclu-
sién evidente de que la fibrosis quistica es en realidad
una enfermedad generalizada que afecta a varias o qui-
za a todas las glandulas exocrinas, tanto de las produc-
toras de moco como de las restantes.

Se sabe ahora con certeza, especialmente por los tra-
bajos de este tltimo autor, que en la fibrosis quistica
existe una afectacion variable de las distintas dreas del
organismo y gue en ocasiones pueden presentarse for-
mas incompletas de este trastorno generalizado. Asi,
por ejemplo, la funcién pancreitica puede ser normal,
como también hay enfermos que no presentan virtual-
mente sintomas respiratorios, otros en los que la cirro-
sis hepética domina el cuadro y, finalmente, otros en
los que los tnicos hallazgos anormales consisten en la
existencia de altas concentraciones de cloruros y sodio
en el sudor. Esto sugiere la independencia en la afecta-
cién de estos diversos 6rganos, quizd bajo una influen-
cia genética. Al tiempo, es posible que en todos los ca-
sos se afecten todas las dreas susceptibles, pero en un
grado tan limitado que no den origen a manifestaciones
clinicas y los sintomas pueden aparecer tardiamente o
no presentarse nunca.

Siguiendo a este 1ltimo autor, la fibrosis quistica del
pancreas, con un defecto bisico desconocido, provoca-
ria la disfuncién de las glindulas exocrinas. Por un
lado, la afectacién de las glandulas productoras de
moco, en las que existen lesiones anatomopatolégicas;
las secreciones anormales de estas glindulas origina-
rian la obstruccién en diferentes érganos, y asi en el in-
testino delgado y a través del espesamiento del meconio
llegaria a producirse la obstruccién intestinal en el re-
cién nacido (ileo por meconio); las obstrucciones en los
conductos pancredticos producen una degeneracién se-
cundaria del parénquima exocrino del pdncreas, que
conduce a la aquilia pancredtica y ulteriormente a un
sindrome de disabsorcién; si se trata de los conducti-
llos biliares, se produce una fibrosis biliar focal con con-
crecciones desembocando en una cirrosis biliar multilo-
bular que provoca un cuadro de hipertensién portal; por
tltimo, la obstruccién de los bronquios conduce a un en-
fisema obstructivo generalizado y a un cuadro de bron-
coneumonia crénica. Si, por el contrario, nos enfrenta-
mos con las glandulas no productoras de moco, en las
cuales no se objetivan alteraciones anatomopatolégicas,
observariamos un aumento en el ritmo de secrecién en
la parétida, qiie no da lugar a manifestaciones clinicas;
en cambio, una elevacién en la concentracién de electro-
litos de la secreci6n sudoral podria llegar a desarrollar
una depleccién masiva salina y finalmente un colapso
cardiovascular.

Los estudios recientes indican que en la enfermedad
fibroquistica existen tres defectos en las secreciones

exocrinas que deben ser explicados: 1) La anormal
en la produccién de moco, que nos explicaria razonable.
mente los sintomas pancredticos, hepéaticos ¥ pulmong.
res; esta hipotesis ha recibido un apoyo importante a
través de los estudios de el propio DI SANT' AGNESE ¥ Co-
laboradores, quienes demuestran la presencia de
mucoproteina anormal en el contenido duodenal de los
enfermos con dicho trastorno. 2) La concentracién anor.
malmente alta de los electrolitos en el sudor yenla
saliva mixta. 3) El aumento en el ritmo de la secrecifn
parotidea.

Estas gliandulas exocrinas, diferentes en su funcidn
y en los productos que elaboran, se afectan asi de dife.
rentes maneras. El defecto bdsico, cualquiera que sea
su naturaleza, se transmite genéticamente. Una hipé-
tesis plausible es la de CHILDS, quien hace intervenir g
un gene o genes que originan la enfermedad completa,
aungue variable, en homozigotes e incompleta o sin ex-
presién en heterozigotes; probablemente existe un ni-
mero significativo de heterozigotes afectados en la po-
blacién adulta

Para el diagndstico de esta enfermedad deben tenerse
presente los siguientes puntos, pero teniendo en cuenta
que en un determinado enfermo pueden faltar algunos
de ellos: en primer lugar, la insuficiencia pancredtica,
practicamente presente en el 80 por 100 de los enfermos,
que produce esteatorrea, creatorrea y malnutricién; los
enzimas pancrefticos en el jugo duodenal suelen faltar
habitualmente. En segundo término, la afectacién pul-
monar, que se caracteriza por enfisema obstructivo ge-
neralizado y bronconeumonia bilateral crénica; una
afectacién respiratoria de diversos grados de intensidad
se encuentra en casi todos los enfermos en alglin mo-
mento durante la enfermedad. En tercer lugar, el sudor
anormal, con su aumento caracteristico en las concen-
traciones de cloruros y sodio, que conduce en ocasiones
a la depleccién de sal e incluso a la muerte en tiempos
de calor; de 140 enfermos estudiados por DI SANT AGNE-
SE, s6lo uno tenia normales los electrolitos en el sudor.
En cuarto término, una historia familiar que revele la
presencia de hermanos con el mismo proceso, aunque su
ausencia no excluye la enfermedad. En quinto lugar, la
cirrosis del higado que da origen a hepatoesplenomega-
lia y sintomas de hipertension portal, principalmepw
hiperesplenia, hemorragias gastrointestinales o ascitis
o alguna combinacién de estos tres fenémenos; la_blop-
sia del higado demuestra una cirrosis biliar multilobu-
lar y en ocasiones se encuentran “concreciones”.

s evidente, por lo tanto, que la fibrosis quigtica del
pancreas debe diferenciarse en algunas ocasiones de
otros procesos que dan origen a esteatorrea, enferme-
dades crénicas del pulmdn o cirrosis del higado con hi-
pertensién portal en el grupo de edad infantil.
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EL PULMON EN LA UREMIA

Hace afios se describio unlmuulro t‘adiolﬁgic_o pulmo-
en enfermos con uremia, que se denominé como
pulmonm‘". “pulmdén urémico” o “neumonia
grémica”. Estas alteraciones radiolégicas del pulmén en
s uremia consisten en opacidades simétricas bilatera-
ps en log campos pulmnnar_r.'s centrales y Cuyo rasgo
racteristico es la presencia de una zona periférica
mmp[etanmnte clara en ﬂmb.r‘m campos. :
ROUBIER ¥ PLAUCHU, en 1934, rf:fmemn las g]teracm-
1§ designadas como edema 1.1!_‘(:n1u-£n en ]a_s radiografias
je cuatro enfermos con uremia. Afios mas tarde, REN-
picH, LEVY ¥ Cove <-m1clu_\-'m-n_n que podia hacerse un
diagnéstico positivo de azotemia pulmonar a través de
ma radiografia del térax, considerando como constan-
¢ la relacion de este m:_arh'n con la enfermedad cardio-
menal v la retencién nitrogenada; sin embargo, apre-
garon que este cuadro era raro v que no habia para-
jelismo con la cifra de urea en sangre, y asi en 50 en-
frmos con uremia alta las radiografias del térax no
mostraban las citadas manifestaciones pulmonares de
| uremia, pero con la caracteristica de que todos estos
sfermos no mostraban evidencia clinica de insuficien-
¢ia cardiaca y, en cambio, todos los enfermos que mos-
traban el cuadro radiolégico tipico tenian historias cli-
neas concordantes con la insuficiencia cardiaca con-
gestiva. DONIACH investigé histologicamente algunos
casos v apreci6 que la distribucién del liquido de edema
o estos casos era similar a la de la insuficiencia ven-
tricular izquierda aguda no complicada; los enfermos
aitopsiados mostraban en los pulmones edema sélido
difuso como resultado de la exudaci6n fibrinosa o albu-
minosa intraalveolar, lo que se asociaba con una reac-
gién mononuclear y organizacién con membranas hiali-
nas que alineaban los conductos alveolares. Este autor
tonsiderd estos fendmenos como el resultado de una
wmbinacién de aumento en la presién capilar pulmo-
nar como consecuencia de la insuficiencia ventricular
gquierda y una alteracién en la permeabilidad capilar
tomo resultado de la uremia. BARDEN y COOPER también
tonsideraron la importancia en este proceso del aumen-
o de la permeabilidad capilar, pero sin dar datos en
gpoyo de este punto de vista. BASS y SINGER comunica-
non cinco casos con hallazgos clinicos de insuficiencia
rardiaca congestiva y consideraron que en algunos de
éllos eran menos marcados de lo que podia esperarse
tel cuadro radiogrdfico: apreciaron que las sombras
desaparecieron gradualmente conforme mejoraba la in-
fuficiencia ventricular izquierda. GOULD y TORRANCE
toncluyeron que habia cierta relacién entre el tipo cen-
iral masivo de edema v la uremia.

Ya més recientemente, ALWALL, LUNDERQUIST y OLS-
%N refieren 16 casos de uremia en los que las radio-
frafias de térax demostraban las alteraciones tipicas
intes citadas. Llegaron a la conclusién de que la reten-
ti6n de liquido constituia el factor etiolégico fundamen-
l; en sus enfermos redujeron el aporte de ligquidos y
ﬁm\'ncamn diarrea por medio de la administracién oral
* sulfato sédico hiperténico o en forma de enema, vién-
“0se en todos ellos una reduccién del peso corporal como
ff’ﬂﬂecuem‘in de la pérdida de liquido y al tiempo un
farcado paralelismo entre la reduccién de peso corpo-
::] yla l"e;rl"esi{m de 1:1.? altemciqnes radiolégicas, pero
;]-P-bt’i: cambio, con las cifras a;le mt:‘-r_’mgeno no proteico o
mem_arbonatn. que permanecieron iguales e inclusq au-
o Ia,mﬂ_ de:s_nués! de la extraccién del exceso de liqui-
rﬁ-(l‘t();'d S!i:mfmamén' de ]s} retencién de l‘iqmdns como
iy detmlﬁgim fué conflrms_lda por m‘er!m de‘ la liga-
o l_lee_]r)s 1_1rétert:\.s en conejos y adm‘lnlstrncmn ulte-
rEmemﬁ1nfma|r)r'|e_.=a intravenosas, apa_m(‘-aend(r en las ra-
Pulmén -'llsétnrdcmas altgraninnes similares a las del
amimmn‘ ‘mico en ]f’“ qu_ntns humanosi después del 11;:1-
Erafias con ultrafiltracién se normalizaron las radio-
mig D;OIV Permanecieron normales a pesar de que la ure-
Yeron lm'esé ha.sta la _n'_merte. En vista de ello, concllu-
I Hq“‘“{'dle parecia justificable considerar a la retencién
imﬁaica: como un fact(:r bAsico en las alteraciones ra-
P del térax, es;ab!gciendn que desde el punto

8 prictico era preferible hablar de pulmén liqui-
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do mas que de un pulmén urémico, puesto que lo prime-
ro da una indicacién en cuanto a la terapéutica apro-
piada.

Por 1ltimo, DE PASS y cols. comunican seis nuevos
casos que mostraban las ya citadas alteraciones radio-
légicas caracteristicas, de los cuales sélo tres tenfan
uremia, pero exhibian signos de insuficiencia cardiaca
congestiva. Consideran aceptable la explicacién dada
por DOCK del drea clara periférica, de que las zonas hi-
liares se mueven menos con los movimientos respirato-
rios v, por lo tanto, el drenaje de estas areas es mucho
més imperfecto, haciendo intervenir como factores fun-
damentales a la acidosis y al hambre de aire en estos
enfermos. En conclusién, dichog nultimos autores creen
que la causa primaria de las alteraciones obhservadas
en las radiografias del té6rax en enfermos con procesos
renales reside en la retencién de agua y sal como resul-
tado del trastorno en la funcién renal; el desarrollo de
Insuficiencia cardiaca, consecutiva probablemente a la
hipervolemia, las infecciones pulmonares sobreimpues-
tas y un ritmo respiratorio elevddo, juegan sus papeles
en la formacién del cuadro, v que estas mismas altera-
ciones radiogrificas pueden producirse por una descom-
pensacién cardiaca primaria sin enfermedad renal. Por
lo tanto, declaran que deben abandonarse los términos
de uremia pulmonar, pulmén urémico o neumonia uré-
mica conforme se ha venido insistiendo en estos ulti-
mos anos.
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CONSIDERACIONES SOBRE LA ETIOLOGIA
DE LA COLELITTASIS

Se acepta generalmente que hay una tendencia espe-
cial a la produccién de célculos biliares en las mujeres
obesas multiparas que estdn en las proximidades del
climaterio. Si esto fuera asi, efectivamente, podria lle-
garse a una definicién mAas precisa de la etiologia de
los cdlculos biliares, como por ejemplo, en términos de
trastornos endocrinos que afectan a este grupo de la
poblacién. En este sentido, HORN ha realizado una in-
vestigacién, con el fin de confirmar la validez de dicha
afirmacién, comparando la edad. sexo, fertilidad, altura
y peso de cierto ntiimero de enfermos con sintomas de
colelitiasis, confirmada ulteriormente desde el punto de
vista radiol6gico o en la operacién, con relacién al de
la poblacién en general. Al tiempo ha revisado los da-
tos de autopsia en un total de 3.523 hombres v 2.176 mu-
jeres con el fin de determinar la presencia de cdlculos;
halla 492 casos positivos, que distribuve segiin el sexo
vy edad, v los relaciona en este sentido con el total de ca-
sos autopsiados.

Encuentra que en el grupo de enfermos asistidos por
colelitiasis sintomAtica la incidencia era mads alta en las
mujeres comprendidas en el grupo de 50-59 afios de edad
v en los hombres del grupo de 70-79 afios. La frecuencia
era superior en las mujeres que en los hombres de cual-
quier edad, aunque las diferencias eran muy pequefias
en el grupo de edad muy avanzada (80-89 afios). A eda-
des inferiores a los 50 afios, los cdlculos biliares eran
més frecuentes en las mujeres casadas sin hijos que en
las mujeres en su conjunto y mds frecuentes en las mu-
jeres casadas con nifios que en las casadas nuliparas.
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inmediatos, es bien conocido que se producen modifica- BIELIOGRAFIA
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cion ciclica de estrogenos y progesferona ya no tiene lu-
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