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ANTECEDENTES 

En el Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias se ha 

establecido la sede para el estudio de ios pacientes con Fibrosis 

Quistica (F.Q. ) con el soporte de la Asociacién Mexicana de 

Fibrosis Quistica y en nuestro Departamento de Otorrinolaringologia 

hemos estudiado a éstos pacientes como parte integral de ja clinica de 

F.Q. 

A partir de 1933 Fanconi y colaboradores establecieron una relacién 

entre la malabsorcién intestinal, las bronquiectasias, las infecciones 

recurrentes de fas vias aéreas superiores y un aspecto anatémico 

particular del pancreas. 

En 1938 Dorothy Andersén de la Universidad de Columbia, 

tras realizar autopsias de nifios de muy corta edad y de revisar 

historias clinicas de jévenes, realizo la primera " descripcion 

pormenorizada de los sintomas de la fibrosis quistica y de las 

alteraciones de los érganos. Estas alteraciones incluian casi siempre 

la destruccion del pancreas, (incluso en nifios de muy corta edad ) y a
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menudo, infeccién y lesiones de las vias respiratorias. Andersén llamé 

a. esta enfermedad “Fibrosis Quistica del Pancreas”, en razon de los 

rasgos microscopicos y de las alteraciones que observé en el tejido 

pancreatico. ( 1 ). 

Entre 1940 y 1945 diversos studios clinicos y anatémicos 

demostraron que la enfermedad afectaba todas las glandulas 

mucosas ; siendo Farber uno de los primeros autores Europeos en 

denominar mucovisidosis a esta enfermedad. 

En 1953, Di Sant Agnese , Darling y Cols ; identificaron anomalias en 

los electrolitos del sudor y permitieron asi el diagnéstico de la 

enfermedad en el paciente ( 2,3 ) ; desde entonces se conoce la 

frecuencia de esta afeccién. Hoy se sabe que la Fibrosis Quistica 

(F.Q.) es una alteracién metabdlica compleja caracterizada por una 

disfuncién de las glandulas exocrinas incluyendo = glandulas 

sudoriparas, pancreas, glandulas mucosas del tracto respiratorio 

superior e inferior. Es la enfermedad genética mas letal entre 

Caucasicos y europeos con una incidencia de 1 en 2.500 nacimientos



  

vivos, sin embargo, su distribucién es universal, habiéndose 

reportado incluso en fa raza negra y oriental. 

Desde el punto de vista cromosdémico, el gen de la F.Q. fue 

localizado en el brazo largo (Q) del cromosoma 7 por analisis de 

fragmentaci6n del ADN en 1985 ( 1-4-5-6-). 

Fue en 1989 cuando un extenso equipo de expertos dirigidos por 

Lap-Chee Tsui del Hospital de Toronto anunciaron el aislamiento 

del gen, conscientes de que el producto proteinico influia, directa e 

indirectamente sobre el flujo de cloruro impusieron a la proteina 

una denominacién acorde: Regulador de la conductancia 

transmembrana de la fibrosis quistica (CFTR). 

Durante fa busqueda del gen, se identificé una alteracién del ADN que 

parecia dar cuenta de un 80% de los casos de fibrosis quistica, esta 

mutacién conocida como Delta F 508 consiste en la deleci6n de tres 

nucledtidos (componentes del ADN) del gen ; en virtud de dicha 

pérdida, en la_proteina, producto del gen, falta un aminoacido : la 

fenilalanina de la posicién 508. (Fig. 1)



  

A partir de 1992 se han encontrado centenares de otras mutaciones 

en pacientes con F.Q. lo mismo que sucede con la mutacién 508, 

muchos de estos cambios bloquean el camino de la proteina hacia la 

membrana celular, algunas mutaciones impiden {a sintesis de 

proteina, y otras que permiten su fabricacién e insercién en la 

membrana celular se oponen a que la moiécula de CFTR opere en 

forma debida ( 1-7 ). 

Aunque nosotros tenemos conocimiento acerca de esta 

enfermedad por mas de medio siglo, los reportes de las 

manifestaciones a nivel dela cabeza y cuello surgen a partir de hace 

30 afios, fue Lurie en 1959 quién noté la asociacién de F.Q. y pdlipos 

nasales ( 8 ). Schwachman_ en los afios 60 publicé un articulo 

relacionando la F.Q. con sinusitis (9 ). 

En 1994 Thaler y Kennedy reportan un caso de fibrosis quistica en 

un paciente adulto ,aue se manifesto solo con poliposis nasal 

y sinusitis (10) . En 1995 Moss y King fuerén los primeros en realizar 

cirugia endoscopica y lavado seriado antimicrobiano en los
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pacientes con fibrosis quistica (11 ); que consiste en dejar en el 

interior de los senos paranasales sondas para la _ aplicacién 

periddica del antimicrobiano. Con estos antecedentes es ldgico 

pensar que los pacientes con F.Q.  presentan alteraciones 

otorrinolaringolégicas identificables predominantemente en fa nariz 

y en los senos paranasales.



  

INTRODUCCION 

La fibrosis quistica ( F.Q ) es una alteracién genética caracterizada 

por una disfuncién en la proteina reguladora transmembrana (canal 

del cloro ) en ta superificie apical de las células  epiteliales 

dependiente de ATP (1) (Fig. 2), dictada por una alteracion 

cromosémica localizada en el brazo largo del cromosoma 7 y 

conocida como Delta F 508, presenta la F.Q. un caracter congénito 

que obedece a las leyes mendelianas y que se hereda. con un 

patron autosomico recesivo (12). Sin embargo hasta la fecha se 

han descrito por fo menos 500 mutaciones para la misma 

enfermedad, cada una de estas mutaciones ( variaciones permiten 

que la enfermedad tenga una expresién clinica variable ) 

presentan caracteristicas nosolégicas diferentes, de manera que hasta 

la prueba del cloro en sudor que anteriormente se consideraba 

como estandarde oro para al diagndéstico, ahora ya no lo es (13- 

14). 

Las alteraciones de ta narizysenos paranasales dominan fos 

problemas del tracto respiratorio superior en los pacientes con F.Q. ,



  

esto incluye una alta incidencia de pdlipos nasales y en muchos 

pacientes la opacificacién de los senos maxilares, etmoidales y 

esfenoidales en los estudios radiolégicos, asi como retardo en el 

desarrollo de! seno frontal. Es de notar que la_ incidencia 

reportada de poliposis nasal en pacientes con F.Q. varia del 6 al 48 % 

en comparacién con el 0.5 % de pacientes atépicos no portadores de 

F.Q. , el cido usualmente no se encuentra comprometido a pesar de la 

similitud histolégica de la mucosa del oido medio y la mucosa nasal 

(15). En la poblacién pediatrica se han encontrado alteraciones 

como otitis media aguda, otitis media crénica, colesteatoma, 

paralisis facial y disfuncion de ja trompa de eustaquio, pero sin 

mayor incidencia que la poblacién en general (16) 

En condiciones normales hay 2 canales del cloro, uno dependiente 

de ATP que es laCFTR y otro dependiente de calcio ; por otro lado 

hay un canal para el sodio de transporte pasivo, el adecuado 

funcionamiento de éstos canales permite el optimo funcionamiento del 

mecanismo mucociliar, lo cual permite que el moco producido 

permanezca humedo, fluido, facil de eliminar ; ios pacientes con F.Q. 

presentan una alteracién en el canal del cloro que impide su salida a



  

través de la superficie apical de !as células ciliadas, lo cual aumenta 

la carga negativa en el citoplasma, por esta razon de manera 

secundaria hay una hiperabsorcién de sodio y agua desde la capa de 

moco, el cual se vuelve mas espeso y dificil de eliminar, las 

bacterias proliferan, atraen células inmunitarias que lesionan el 

tejido sano. El ADN liberado por las bacterias inincrementan la 

adhesividad del moco alterando mas el mecanismo de abatimiento 

ciliar (10-12-17-18 ) (Fig. 3). 

Las _aiteraciones mencionadas producen _ éstasis de 

secreciones sobreinfectadas principalmente por Pseudomona 

aeruginosa, estafilococo aureus, hemophilus influenza y anaerobios 

en las cavidades de los senos paranasales etmoidales y 

maxilares principalmente (17), que con el tiempo puede terminar 

con e! desarrollo de pdlipos nasales por hipoxia, edema e inflamacion 

cronica, lo cual puede predisponer ademas al deterioro acelerado de 

la via respiratoria baja ( 18 ). 

Por esto es muy importante el tratamiento oportuno de las alteraciones 

de! tracto respiratorio superior debido a que la obstruccién nasal



  

crénica_incrementa la resistencia de la via aérea Ilevando a una 

fespiraci6én oral, impidiendo un adecuado acondicionamiento del 

aire inspirado, pudiendo causar cefaleas de tipo agudo y crénico 

(19-20 ). La infeccién nasal crénica puede originar _ infecciones 

pulmonares recidivantes y es por eso que establecer un tratamiento 

oportuno en la raza mestiza basados en la valoracién clinica, 

endoscopia flexible y rigida, tomografia computarizada y aplicando 

la cirugla endoscépica de nariz y senos paranasales basado en la 

reseccién de pdlipos nasosinusales y en el lavado de cavidades de los 

mismos con irrigaciones de antibiéticos (CELAS) son una piedra 

angular para el manejo, todo esto con el finde mejorar la calidad de 

vida de los pacientes con F.Q. ( 11-17-21 ). 

Existe poca informacién en. la literatura sobre la existencia 

de las alteraciones otorrinolaringolégicas funcionales y anatémicas 

de la F.Q en la raza mestiza, la mayoria de las revisiones se refiere a la 

poblacion caucasica. 

Sabemos que esta entidad es frecuente en la poblacién en 

México, provocando incapacidad funcional y es por ello 

importante estudiar estas alteraciones en nuestra poblacién y definir
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las pautas oportunas para el diagnéstico y el seguimiento clinico, 

ademas fos estudios de estas alteraciones son escasos en 

la poblacién Mexicana.



  

OBJETIVOS 

1. Establecer y definir la evaluacién y manejo de las 

alteraciones otorrinolaringologicas en pacientes con Fibrosis 

Quistica. 

2.  Captar, determinar y evaluar las alteraciones 

otorrinolaringologicas de los pacientes con F.Q. integrados ala 

clinica de F.Q., del Instituto Nacional de Enfermedades 

Respiratorias; estudiar su comportamiento clinico, tas 

alteraciones _infecciosas y determinar los hallazgos radiolégicos 

anatémicos y funcionales de los pacientes portadores de F.Q. 

con sintomatologia de la via aérea superior. 

MATERIAL Y METODOS 

PLAN DE LA INVESTIGACION
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Se trata de un estudio prospectivo, descriptivo y analitico ; nuestro 

universo de estudio comprendié los pacientes con Fibrosis Quistica 

pertenecientes a la Asociacion Mexicana.de F.Q. A.C. y referidos 

ala clinica de Fibrosis Quistica del Instituto Nacional de 

Enfermedades Respiratorias. 

El tamafio de la muestra o grupo problema lo formaron todos los 

pacientes a los que se les diagnosticé F.Q. por medio de la prueba 

del sudor y estudios de genética de Junio de 1995 a Junio de 1997. 

CRITERIOS DE INCLUSION 

Pacientes con alteraciones otorrinolaringolégicas portadores de F.Q. 

det Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias.



  

CRITERIOS DE EXCLUSION 

Pacientes que una vez explicado el protocolo de estudio y su beneficio 

se rehusen a formar parte del programa. 

CRITERIOS DE ELIMINACION 

1. Abandono al seguimiento por causa ajena a la patologia y/o 

tratamiento. 

2.  Cualquier condicién no esperada incluyendo complicaciones 

pulmonares severas o negligencias por parte del paciente 

que en opinién del investigador pueda impedir la 

valoraci6n de la respuesta al tratamiento empleado.



  

RECOLECCION DE DATOS 

La recoleccién de datos se llev6 a cabo en un sistema 

computarizado denominado Microsoft ACCESS version 1.0 para 

Windows versién 6.0 ; este programa es una base de datos muy 

versatil y de facil manejo. 

Se anexo este protocolo en hojas impresas al formato computarizado 

con la que llevamos el contro! de todas las variables que estudiamos 

(cédulas de recoleccién de datos computarizada ). 

DISENO EXPERIMENTAL 

A todos los pacientes referidos a la clinica de F.Q. del Instituto nacional 

de Enfermedades Respiratorias, se les realizé un cuestionario desde el 

punto de vista otorrinolaringolégico (sintomatologia crénica, obstructiva, 

cefalea, obstruccién nasal, rinorrea mucopurulenta, tos crénica, prurito 

nasal, algia facial, alteraciones olfatorias, voz mormada, fiebre, 

congesti6n nasal, Otorrea, pdlipos nasales); con una exploracion fisica 

completa (rinoscopia anterior y posterior); realizando una endoscopia



  

IS 

en el consultorio a aquellos pacientes en los que se encontrd indicada, 

preparando ail paciente con un vasoconstrictor. El estudio se llevé a 

cabo sin la menor molestia para el paciente utilizando endoscopios 

de 0° 4 mm _y de 30 ° 2.7.mm Hopkins, primero en direccién 

anteroposterior sobre el piso de la nariz hasta la nasofaringe 

(visualizando trompa de eustaquio ), posteriormente se retiré en 

direccién posteroanterior para visualizar comete inferior, meato 

inferior, después se visualizé el meato medio en busca de la 

permeabilidad del complejo ostiomeatal (sitio drenaje comun de 

los senos etmoidales anteriores, seno maxilar y frontal ) y de 

alteraciones que puedan en un momento determinado 

comprometer {a permeabilidad del mismo ( pdlipos, secrecion 

espesa amarillo-verdosa ), asi mismo se observé cornete superior y 

el meato superior ; se realizé una exploracién otolégica completa 

ayudados por el microscopio Zeiss con lente de 300 x visualizando 

el CAE, la integridad de la membrana timpanica, cadena osicular y 

auxiliandonos de una lampara frontal se visualiz6 la cavidad oral 

examinando amigdalas palatinas, descarga posterior orofaringea y 

descartando cualquier otra patologia que se hubiera podido presentar 

al examen fisico.
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Los pacientes que asi lo requirieron (en los que encontramos 

evidencia de patologia clinica ) y en que su estado general no 

contraindica a realizaci6n de estudios se les realizé tomografia 

computada de nariz y senos paranasales en cortes axiales y 

coronales, esto con la finalidad de observar el estado de la mucosa y 

de jas cavidades que conforman los senos paranasales en su interior. 

En caso de evidenciar patologia nasosinusal ( poliposis o enfermedad 

inflamatoria crénica nasosinusal ) se realiz6 una cirugia endoscépica 

para reseccién de pdlipos ( en su caso ) y etmoidectomia anterior 

con la creacién de una ventana nasoantral en meato medio 

cirugia endoscépica funcional segun técnica de Stammberger (22-23); 

con la colocacién de sondas de alimentacién nasogastrica del 

numero 6 (pediatrica) en el piso del 

seno maxilar para la irrigacién postoperatoria con tobramicina ( cirugia 

endoscépica con lavado seriado antimicrobiano o CELAS ). Los 

lavados con antimicrobiano consistieron en fa instilacién a través de 

las sondas de 40 mg de tobramicina (tml) diluida en 5 cc de agua 
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destilada tres veces al dia durante 10 dias (los niveles sericos de 

tobramicina se calculande 2 ng./ml., después de 30 a 60 minutos 

de fa instilaci6n 11-24-25 ), al término de los cuales se retirarén las 

sondas y quedaron abiertas las cavidades para su valoracién 

posterior. 

El seguimiento de los pacientes se realizé desde el punto de vista 

sintomatico (subjetivo) y las valoraciones postoperatorias del estado 

de la mucosa nasosinusal ( objetivo ) con la ayuda del microscopio 

asi como de los endoscopios rigidos y flexible en la primera 

semana, tercera semana uno, dos, seis, doce, dieciocho y 

veinticuatro meses respectivamente. 

METODOLOGIA DE APOYO 

El presente estudio requirid del apoyo de los servicios de 

Neumopediatria, Rehabilitacion Pulmonar, inhaloterapia, 

Cardiopediatria,  Nutricion, | Anestesiologia, Trabajo Social, 

Imagenologia, Patologia y Laboratorio clinico, sin embargo, no es un
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esfuerzo extra, ya que todos {os pacientes programados para 

cirugia de CELAS se _ les realiz6 as valoraciones 

correspondientes por los servicios referidos. 

RECURSOS 

Participaron en el estudio todo el personal Médico y de 

Enfermeria del servicio de otorrinolaringologia, contamos con el 

instrumental necesario y no se requirié de ningun extra de tipo humano 

0 fisico, por parte del Instituto se requirié del area de consulta 

externa, quiréfano, y servicios consultantes de manera habitual. 

CONSIDERACIONES ETICAS 

El objetivo de la investigacion no implicé ningun riesgo de caracter 

€tico debido a que lo que esta planeando es ofrecer al paciente un 

nuevo método de evaluacién y manejo que ofrece una mayor 

veracidad diagnostica y una terapéutica con menos morbilidad, 

fundamentado por diversos studios en centros hospitalarios y 

constatado por los trabajos realizados por los doctores Moss y
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King, que han demostrado la utilidad del procedimiento en el 

area de otorrinolaringologia. 

Los riesgos que se coren son los inherentes a cualquier 

procedimiento quinirgico de minima invasién, — dichos 

procedimientos deben ser realizados por personal Médico 

altamente capacitado, con conocimientos tanto técnicos como 

humanos para este tipo de cirugia, considerando en manos 

capacitadas minimos los riesgos en los procedimientos diagndésticos 

y similares a la cirugia convencional los procedimientos terapéuticos.
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RESULTADOS 

Estudiamos 51 pacientes en el Instituto Nacional de Enfermedades 

Respiratorias por parte de la clinica de Fibrosis Quistica: 23 

pacientes masculinos y 28 pacientes femeninos ( grafica 1); el rango 

de edad para los pacientes del sexo masculino fue de 7 meses a 28 

afios con un promedio de 12.08 afios y para los pacientes femeninos 

fué de 11 meses a 44 afios y el promedio de edad fué de 11.96 afios. El 

promedio de edad para el diagnéstico de F.Q. para los pacientes 

masculinos fué de 3.7. afios y para los pacientes femeninos fue de 

5.21 afios (grafica 2 ). 

Los sintomas otorrinolaringolégicos mas frecuentes fueron: Tos 

crénica en 51 ptes( 100%); rinorrea anterior mucopurulenta 46 

ptes (90% ); obstruccién nasal 45 ptes ( 88% ); congestién nasal 

29 ptes (56% ) voz mormada 29 ptes (56%); alteraciones 

olfatorias en 17 ptes ( 33% ); algia facial en 9 ptes ( 17.5 % ); fiebre 

en 7 ptes ( 13.5% ); cefalea en 7 ptes (13.5%); prurito nasal 5 

ptes (9.8%); otorrea 1 pte (1.9%); actfeno1 pte(19%). 

(grafica 3 ).
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Los signos  otorrinolaringolégicos mas frecuentes son: 47 

pacientes con rinorrea mucopurulenta posterior ( 92% ); hipertrofia 

de cornetes inferiores (90%); amigdalas palatinas GI 34 ptes 

(66 % ); Gll 12 ptes (3.5 % ); Gill 4 ptes (7.8% ); desviacién septal 

5 ptes (9.8% ); pdlipos en meato medio 2 ptes (3.9%); otitis 

media serosa 1 pte ( 1.9% ). (grafica 4 ). 

Desde el punto de vista radiolégico se estudiarén 31 pacientes a 

los cuales se les realiz6 tomografia computada de nariz.y senos 

paranasales en cortes axiales y coronales. 

17 pacientes de sexo masculino y 14 pacientes de sexo femenino, 

con un promedio de edad para los pacientes masculinos de 9.8 afios 

y para los pacientes femeninos fué de 18.2 afios ( grafica 5 }. 

Encontrando en los senos_frontales 25 pacientes con agenesia (80%) 

:1 pte. present6 ocupacién de! seno frontal ( 3.2% ); 5 ptes. no 

presentar6n anomalias en senos frontales (16% ); en los senos 

etmoidales 20 ptes (64.5% ) presentaban ocupacién celdillas 

etmoidaies anteriores y posteriores, 7 ptes ( 22.5% ) presentarén
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ocupacién celdillas etmoidales anteriores solamente y 4 ptes (12.9 

%) no presentaban alteracién. 

En los senos maxilares 23 pacientes ( 75% ) estaban ocupados los 

senos bilateralmente ; 8 ptes. Presentaban hipoplasia (25% ) (tipo | 

1 pte 3.2% ), tipo II 5 ptes ( 16% ), tipo Ill 2 ptes. (6.4% ). En los senos 

esfenoidales se encontré 20 pacientes con agenesia (64.5%); 

hipoplasia en 7 ptes. ( 22.5% ) ocupados en 2 ptes: (6.4%), 

normal 2 ptes. (6.4% ) (grafica 6 ). 

Se encontro imagenes que sugirieron la formacién de mucoceles 

“Pseudomucocele “ en los senos maxilares (medializacién de la 

pared lateral nasal con adelgazamiento de la misma ) 17 pacientes 

presentaban mucocele maxilar bilateral (33% ); 3 ptes. presentaron 

Pseudomucocele unilateral (9.6%), de los cuales 2 fueron 

derechos y 1 en el seno maxilar izquierdo, asi mismo 2 ptes. (6.4%) 

presenté mucocele etmoidal. (grafica 7 ). 

Asi mismo a todos los pacientes se les tom6 ctiltivo de los cuales 30 

pacientes presentaban Pseudomona Aeruginosa (58.8%), 5 ptes.
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Con Klebsiella Ozanae (9.8% ) ; 4 ptes. Stafilococo Aureus (7.8% ) ; 4 

ptes. Hemophilus Influenza (7.8% ); 2 con Aspergilus Niger (3.9%) 

1 con Serratia Marcicens ( 1.9% ); 1 pte con Escherichia coli ( 1.9%) ; 

1 pte con Actinomices (1.9% ) (grafica 8). 

Se realizaron 18 procedimientos quirurgicos de cirugia 

endoscépica con lavado seriado antimicrobiano ( CELAS ),11 

pacientes de sexo femenino (61% ); y 7 ptes. masculinos ( 39% ) ; 

asi mismo se efectuaron 2 procedimientos de Amigdalectomia 

(11 % ); 3 procedimientos de septoplastia (17%) y 1 pte., al cual se le 

realizé Esfencidectomia ( 5.5%) (grafica 9 ). Posterior al 

procedimiento quirurgico se les realiz6 seguimiento a todos los 

pacientes (100%) a la semana, dos semanas, un mes, tres 

meses, seis meses, dieciocho meses y _ veinticuatro meses 

fespectivamente, encontrando una mejoria significativa desde el 

punto de vista clinico (subjetivo) en cuanto a su sintomatologia, 

tefiriendo mejoria en su sintomatologia nasosinusal previa. 
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DISCUSION 

La fibrosis quistica es una alteracién genética que se hereda con 

un patrén autosémico recesivo, el gen responsable de la F.Q. fue 

identificado usando la técnica génetica llamada de posicion. 

El producto genético es llamado regulador de la conductancia 

transmembrana de la F.Q. (CFTR ) llamado asi porque juega un 

papel en el transporte electrolitico de los tejidos epiteliales, es un 

largo gen compuesto de 27 uniones abarcando aproximadamente 250 

Kb de DNA y codificando RNA mensajero de 6.5 Kb ( 27 ). 

El RNA dela CFTR se manifiesta clasicamente en los tejidos 

epiteliales en infecci6n de diversos sistemas como fa via aérea 

superior e inferior, asi como en Pancreas, glandulas sudoriparas, 

higado, intestino, testiculo entre otros. Los estudios de RNA indican 

un bajo nivel en la transcripcidn de CFTR, (apréximadamente uno 

por célula ) en el epitelio respiratorio, pero con niveles mas altos en 

pancreas e intestino (28 ).
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El bajo nivel de la expresion del CFTR en el pulmén ha 

difilcutado el! estudio dela proteina, pero asi mismo puede ser 

detectado en el! pancreas, rifidn e intestino y principalmente a 

nivel de la mucosa nasal (midiendo el potencial eléctrico 

transmembrana_y el genotipo ), con la identificacisn de la CFTR y 

proporcionando una idea posible en la_ estructura de la proteina 

producida. 

La secuencia de aminoacidos tiene 2 campos hidrdfilos ( TM1 y 

TM2) dos regiones de ATP (NBD1yNBD2) y campos reguladores 

que contienen multiples sitios para !a fosforalizaci6n de proteinas ; 

todas estas estructuras son similares a una larga familia de proteinas 

que transportan moléculas ( azuicar, aminodcidos ) dentro o fuera de 

las células y dependiente de ATP. 

La CFTR tiene la capacidad de regular la activacién de los canales 

de cloro en las células epiteliales ( 30 ) ; la mutacién causa la omisi6n 

de un aminoacido (fenil-alanina ) y ha sido llamado Delta F 508 , esta 

mutacién se presenta en el 80% de la poblacion caucasica, es la mas 

frecuente de la poblaciédn y la mas_ estudiada, pero se han 

encontrado mas de 500 mutaciones (31) y se caracterizan por
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una alteracién en el transporte del cloro y sodio (18 ) para el 

tegulador delaconductancia transmembrana ( 12 -32 - 33 ). 

Lo que origina una disfuncidn hidroelectrolitica en ta superficie 

apical de las células ciliadas caracterizada por una falta de 

excreci6én de cloro y una hiperabsorcién de sodio y agua desde la luz 

del epitelio ciliado, lo cual trae como  consecuencia una 

deshidratacién del moco, el cual se vuelve mas espeso y pegajoso 

(1-11), obstruyendo los orificios de ventilacion y drenaje sinusales 

causando hipoxia y retencién de bidxido de carbono, dando como 

resultado una lesién ciliar, edema de mucosas, inflamacién lo que 

predispone a la colonizacion de bacterias e infeccién _ principalmente 

por géfmenes como son el estafilococo aureus, haemophilus 

influenza y principalmente Pseudomona aeruginosa (34). Fig. 4 

La adherencia al epitelio respiratorio de moco ha sido considerado el 

primer paso para el establecimiento de la infeccién sinubronquial 

por Pseudomona, los mecanismos de la adherencia especificos 

para esta bacteria son complejos ; las células epiteliales de los 

individuos normales son relativamente’ resistentes a _ la
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Pseudomona y por lo tanto hay sugerencias que evidencian las 

células epiteliales respiratorias en los pacientes con F.Q. los cuales 

son mas _ suceptibles incrementando la adherencia de cepas no 

mucoides de Pseudomona en las células epiteliales bucales de fos 

pacientes con F.Q. comparados con los pacientes normales ( 35 ). 

El incremento de la adherencia se correlaciona con la disminucién 

de la cantidad de fibronectina en la superficie celular e incremento 

de los niveles de las proteasas de la saliva; se presenta una 

alteracion de los gliconjugados que es la clave de los receptores de la 

superficie de! epitelio celular, particularmente los residuos terminales 

de acido sialico; éste defecto en la acidificaci6n en ios organelos 

terminales conducen a una disminucién de los gliconjugados en las 

células de los pacientes con F.Q; y que pueden predisponer a la 

adherencia de Pseudomona aeruginosa ; ademas esta produce 

hialunonidasas que tienen la capacidad de alterar los gliconjugados 

facilitando ta adherecia al epitelio ( 36 ) . 

La adaptaci6én de la Pseudomona en el medio ambiente del 

huésped y fa alteracién de las defensas focales del mismo 
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producen la infeccién sinubronquial crénica, con obstruccion del 

mecanismo de limpieza mucociliar obligando al tratamiento médico- 

quirUrgico (17). 

En nuestro estudio los pacientes presentaron predominantemente 

afeccion en los senos paranasales etmoidates y maxilares 

caracterizados clinicamente por tos crénica, obstruccién nasal, 

congestién y rinorrea mucopurulenta, asi mismo encontramos datos 

que sugirieron enfermedad _ inflamatoria Nasosinusal como 

fueron la inorrea posterior mucopurulenta, hipertrofia de 

cormetes inferiores, medializacién de la pared lateral nasal y en 

algunos pacientes poliposis nasal, todos estos datos clinicos 

que sugirieron enfermedad nasosinusal fueron corroborados 

tomograficamente por Opacificaciones predominantemente 

etmoidomaxilares bilaterales y un dato muy caracteristico fue la 

medializacién y adelgazamiento de la pared lateral nasal, dato que 

anteriormente ya habia sido reportado (21 ), otro dato relevante fue 

que solo 3.9% de los pacientes presenté poliposis nasal en 

comparacién con otros estudios que reportaban de un 6% aun 48% 

(15).
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Todos los pacientes a los cuales se les realiz6 cirugia 

endoscépica con lavado seriado antimicrobiano ( CELAS ) ( 11 ), 

presentaron tanto clinica como radioldgicamente datos de 

patologia nasosinusal, cabe decir que la normalizaci6én del estado 

de la mucosa no es posible en estos pacientes debido a la 

alteraci6n primaria de la misma y por esta raz6n varios 

investigadores (37 ) indican que la decisién quirurgica en estos 

pacientes es dificil ya que todos los pacientes presentan 

alteraciones radiolégicas, independientemente de su sintomatologia 

nasosinusal ( 38-39-40), asi mismo existe una discrepancia 

entre la sintomatologia del paciente (que por lo general es 

minima ) y los hallazgos tomograficos, que por lo general es muy 

marcada ), lo cual nos lleva al dilema si operar o no ; puede que 

exista una adaptacién del paciente a su enfermedad y que 

clinicamente no lo demuestre (38-41), ademas el proceso de 

la enfermedad en los pacientes con F.Q. permanece inalterable 

a pesar del tratamiento médico quirurgico ( 42 ).
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Asi mismo basados en varios estudios (37-38-43) se apoya 

fas cirugia_ endoscépica funcional con lavado __seriado 

antimicrobiano en pacientes con F.Q. cuando: 

1. Persiste obstruccién nasal asociada con_poliposis 

nasal y/o medializacién de la pared nasal después de 

un tratamiento médico intensivo, particularmente con pérdida 

del olfato ronquido y respiracién oral. 

2. Medializacion de la pared lateral nasal (endoscépica y 

tomograficamente con obstruccién de la via aérea con 

una probabilidad de formacién de pseudomucocele. 

3. Exacerbaciones pulmonares que aparecen y se 

corroboran con exacerbaciones de enfermedad nasosinusal ( 

particularmente con presencia de rinorrea posterior 

mucopurulenta ). 

4. Algia facial, cefalea que no tiene otra causa aparente y 
Z 

que afecta la calidad de vida.
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5. Mejorar la calidad de vida en pacientes con sintomas. 

Por todo esto el procedimiento quirirgico que empleamos 

(CELAS ) tiene cémo finalidad remover los pdélipos, las secreciones, 

mejorar la ventilacion y el drenaje de los senos paranasales al 

realizar la etmoidectomia anterior y al hacer una ventana nasoantral 

en meato medio preservando las estructuras anatomicas normales 

y con el menor dafio anatomico posible. Ademas la colocacién de 

las sondas hacia el piso de los senos maxilares proveen un 

acceso facil para la instilacion de antibidtico (tobramicina ) que el 

mismo paciente puede llevara cabo en su domicilio. Con esto 

buscamos disminuir la colonizacién bacteriana por Pseudomona en el 

interior de los senos paranasales y facilitar el acceso a los mismos 

en el seguimiento del paciente. 

A 2 afios de seguimiento de los pacientes han  mejorado 

notablemente su _ sintomatologia nasosinusal y broncopulmonar 

(disminucién en la tos crénica ), asi como una disminucién en el 

cuadro de hospitalizaciones secundario a enfermedad pulmonar (44); 

lo cual nos hace pensar que el eliminar un foco infeccioso importante
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de la via respiratoria superior mejora la calidad de vida del paciente 

con F.Q. 

El seguimiento postquirtirgico consistié en la revision periddica de 

las cavidades con utilizacién del endoscopio rigido y/o flexible a 

corto, mediano y largo plazo con la finalidad de detectar activacion 

de la patologia en !a mucosa de manera temprana para asi establecer 

un tratamiento médico oportuno, incluso antes de que el paciente 

pudiera referir sintomatologia.
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CONCLUSIONES 

1. Todos los pacientes con F.Q. presentan alteraciones 

anatémicas, funcionales y _radiolégicas en fos senos 

paranasales. 

2. Ninguna otra alteracién otorrinolaringolégica que no fuese 

relacionada con la nariz y los senos paranasales fue evidente en 

nuestro estudio. 

3. La cirugia endoscopica con iavado _ seriado 

antimicrobiano mejora notablemente la__ sintomatologia 

nasosinusal en pacientes con F.Q. 

4. Lo Unico que puede justificar el procedimiento quirtirgico 

es la mejoria subjetiva clinica del paciente. 

5. No se realiz6 el procedimiento quirurgico como tratamiento 

definitivo, sino como un tratamiento coadyudante , enfatizando 

el cuidado multidisciplinario de los pacientes.
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