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Lafibrosis quistica (FQ) es una de
las enfermedades genéticohere-
ditarias que afecta en una amplia
proporcion a la poblacién cauca-
sica. En paises del norte de Euro-
pa, EEUU y Canad4, 1 de cada
2500 recién nacidos padece dicha
enfermedad.

Esta patologia se transmite en for-
ma autosOmica recesiva, involucra
el brazo largo del cromosoma 7 y
tiene como consecuencia la sintesis
defectuosa de una proteina llama-
da Regulador de la Conduc-
tancia Transmembrana de la
Fibrosis Quistica (‘“CTFQ”).

Dicha proteina cumple la funcién de
un canal de cloro, por lo cual, su
afeccion determina una menor sali-
da de cloro de la célula y, concomi-
tantemente, de sodio y de agua.
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El resultado final y concreto es el
espesamiento y el aumento de la
viscosidad de las secreciones. Por
lo tanto, las células y tejidos mas
involucrados son las células secre-
toras y casi todas las glandulas
exocrinas.

Por esto, las principales afecciones
en un enfermo con fibrosis son: en
el tejido respiratorio, el aparato di-
gestivo, mds especificamente en el
tejido pancredtico y en las glandu-
las sudoriparas.

Sin embargo, estas manifestaciones
no son las tnicas que aparecen.
Entre otras, podemos encontrar:
ileo meconial en el recién nacido o
su paralelo alrededor de los 10 afios
de edad, sindrome obstructivo in-
testinal distal, prolapso rectal, afec-
ciones hepdticas (entre ellas estea-

tosis hepdtica, cirrosis biliar e
hipertension portal), infertilidad,
mds comun en pacientes de sexo
masculino, intolerancia ala glucosa
y diabetes (cuando el proceso
fibrosante termina comprometien-
do el pancreas endocrino).

Dos afecciones muy importantes
son las relacionadas con la osteo-
porosis y la deficiencia de acidos
grasos esenciales. Ambos sucesos
resultan de la conjugacién de una
serie de factores; en primera ins-
tancia, el proceso patoldgico per se
es un condicionante de esta situa-
cion, también, las caracteristicas de
la dieta, la falta de ejercicio, altera-
ciones en los o6rganos y/o tejidos
responsables de la digestion, absor-
cién, metabolismo y utilizacion de
los sustratos, entre otros.
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