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omplicaciones respi-

ratorias, problemas

intestinales,  insufi-

ciencia (fracaso fun-

ciona) pancredticay
afectacion de higado y bazo y
problemas de esterilidad en los
varones. Todo este conjunto de
manifestaciones se presenta en
pacientes que padecen fibrosis
quistica, unapatologiaque sede-
sarrolla debido a una dteracion
de una proteina que impide €
normal funcionamiento en todos
los 6rganos en que se encuentra.
Escaracteristico de estos pacien-
tes las complicaciones alahora
de expulsar las mucosas, yaque
son demasiado espesas, y tam-
bién lasinfecciones pulmonares.
Ademas debido alos problemas
en d pancreas, surgen desgustes
nutricionales.

Lafibross quisticaes unaen-
fermedad frecuente en la pobla-
cion caucésica. Tieneun caracter
hereditario autondémico recesivo,
lo que significaque solo semani-
fiestacuando se heredan dos ge-
nesalterados. Alrededor deun 25
por ciento delapoblacién espor-
tador sano de lapatologiay una
pargade portadorestendraun 25
por ciento de posibilidades dete-
ner un hijo afectado. Enlapobla
cién espafiola, los estudios de
cribado estiman que uno de cada
5.000 neonatos vivas padece fi-
brosisquistica

«Los afectados presentan los
sintomas delapatol ogiamedian-
te &l desarrollo de enfermedades
cronicas obstructivas de los pul-
mones, ateracion del pancreas
exocrinoy sudor salado», explica
€l doctor Héctor Escobar, jefede
laUnidad defibrosisquisticadel
hospital Ramén y Cgd de Ma
drid. En lapoblacién masculina,
a estas manifestaciones hay que
afiadir las urogenital es, un 95 por
ciento de los hombres son estéri-
les, aunque hoy dialos avances
médicos pueden solucionar este
problema.

DETECCION DE LA PATOLOGIA

El diagnostico se establece me-
diante el estudio clinico de las
manifestaciones en los diferentes
sistemas organicos. Paracomple-
tar € estudio se analiza € nive
de cloruro sodico del sudor, por-
queuno delas sefides caracteris-
ticasdelos pacientes con fibrosis

LA

VENTANA

DEL

JUBVES 12-1-2006 LA RAZON

PACIENTE

L os pacientes con fibross
quisticasuperan |0s40 anos

CINCO DECADAS ATRAS LOS BEBES NO LLEGABAN A CUMPLIR TRES ANOS. LA PRINCIPAL CAUSA DE

LA MORTALIDAD DE LOS PACIENTES SIGUE SIENDO LA AFECTACION PULMONAR, QUE PROVOCA EL 95 POR

CIENTO DE LOS FALLECIMIENTOS. LOS PULMONES Y EL PANCREAS SON LOS ORGANOS MAS VULNERABLES

rutinario seestudian solo 31», aclara
ladoctora Concepcion Prados dela
Unidad de Fibrosis Quistica del
hospital madrilefio de La Paz «El
elevado nimero de mutaciones se
traduce en un amplio campo de ex-
presion de la enfermedad, es decir,
en unaescalade afeccion distintaen

cadapaciente. Loscasosmésgraves
se presentan en la edad mas corta,
en bebésy nifios pequefios. S lafi-
brosis se diagnéstica en la edad
adulta, la afeccidn sera de carécter
més leve», explica doctora Rosa
Giron neumdlogamiembro del gru-
po de Fibrosis Quisticade la Socie-

dad Madrilefia de Neumologia y
CirugiaToracica(Neumomadrid).
Parapaliar lascomplicacionesen
el sstemarespiratorio se recurre a
tratamientos farmacol6gicos para
controlar las continuas infecciones
pulmonaresatravés de antibidticos,
mucoliticos que facilitan la expul-

¢ Qué les ocurre a los 6rganos afectados?

si6n delamucosidad.

De vital importanciaes la fi-
sioterapia, un habitodiariodelos
pacientes con fibrossquistica, ya
gue necesitan expulsar lasflemas
queimpidenlarespiracion. End
caso delosbebésy nifios peque-
fios mediante algunas técnicasde
masgje que los padres deben
aprender. Lafisioterapiaen adul-
tos, esigua deimportante, pero
son muchas més las propuestas
degerciciosindividuaesy técni-
cas que se emplean. Lapréctica
de agunos deportes como lana
taciony € ciclismo, son también
recomendables. Una buena ali-
mentacion, complementada con
agunos suplementos dietéticosy
el suministro de enzimas pan-
credticassonimprescindiblesen
el tratamiento digestivo y nutri-
cional.

Un paciente con fibrosis quis-
ticaesunapersonadisciplinaday
con una vida diaria reglada.
«Existelanecesidad de practicar
deformadiarialos gercicios te-
rapéuticos y laingestion de fa-
macos, como habitos diarios,
para poder llevar una vida nor-
mal», cuenta la doctora Giron.
«Dentro delaslimitaciones pro-
pias de su enfermedad (pastillas,
fisioterapia, revisionesmédicas),
mi hijo lleva una vida normal.
Aunque a principio fue muy
duro asmilar lafibrosisquistica,
hoy forma parte de nuestras vi-
das», cuenta Esther Sabando,
presdentadelaAsociacion Ma
drilefiadefibrosisquistica.

L ostratamientosy losavances
médicos han hecho posible que
hoy laesperanzadevidasuperela
treintena, yaque hace 50 afios|os
bebés afectados no superaban los
tresafiosdevida Enlaactualidad
se estima que los nifios nacidos
en 1990 superen los 40 afios de
vida Esto Sgnificaque hadegado
de ser una afeccion pedidtricay
sehaconvertido en unaenferme-
dad de nifios y adultosjévenes.
Laprincipal causademortalidad
de los afectados contintia siendo
laafectacion pulmonar, que cau-
sael 95 por ciento de losfalleci-
mientos.

Las expectativas futuras se
centran en laaparicion defarma-
cos reparadores de la proteina
defectuosao que activen canales
dternativos que suplan las conse-
cuencias de su mal funciona
miento, en la prevencion dein-
fecciones mediante nuevas
vacunas, y sobretodo, laterapia

quisticaesel sudor salado. «Ade-
més existe laposibilidad de rea-
lizar andlisis del ADN s existen
sospechas por antecedentes fa
miliares (un hermano que padez-
caa afeccion) o para confirmar
0 descartar lapatologias lasan-
teriores pruebas ofrecen algin
tipo de duda. El estudio genético
por si solono esfiable, yaquela
patol ogiapuede presentar mésde
mil mutaciones, y en un andlisis

La enfermedad esta ocasionada
por la ateracion de una proteina
de las glandulas exocrinas
(CFTR), que origina unas secre-
ciones espesas en los érganos
donde se encuentra. Esto supone que se compliquen
las funciones del sistema respiratorio, digestivo y
reproductor (en la poblacion masculing). La muco-
sidad (esputo) producida en los pulmones de una
personanormal es poco espesaen comparacion con
laproducidaen los pulmones de un paciente con fi-
brosis quistica, que es muy espesay viscosa. Esta

génica que permita detectar la

mucosidad densa se pega a los
patologiadeformaprecoz.

pulmones, bloqueando algunas

e las vias respiratorias. Si la
mucosidad permanece dentro de
los pulmones, abstruye las pe-
quefias vias respiratorias y facilitael crecimiento de
microorganismos (infecciones bacterianas o micro-
bios). El otro érgano afectado, € pancreas, cuya
funcién enladigestion delosaimentos eslaproduc-
cion de numerosas substancias llamadas enzimas
que ayudan a descomponer los aimentos, paraque
el intestino puedaabsorberlo,.

FIBROSIS QUISTICA
Los principales problemas de esta patologia
se localizan en el aparato respiratorio y en el
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