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Resumen: la fibrosis quistica es una alteracion multisistémica que produce diversas
manifestaciones, siendo mas comun a nivel pulmonar y gastrointestinal, aunque puede afectar
también a otras areas del cuerpo. La patologia gastrointestinal influye directamente en al
aumento de morbimortalidad. El objetivo de esta revision fue describir la caracterizacion de
manifestaciones y complicaciones digestivas en pacientes con fibrosis quistica. Para obtener la
informacion se realizé una buisqueda electronica en las bases de datos: Pubmed, ScienceDirect
y Scielo entre 2019 a 2023, se emple6 ademés palabras clave como; Fibrosis Quistica,
Trastornos Gastrointestinales, Mucoviscidosis, Regulador de Conductancia de Transmembrana
de Fibrosis Quistica, segin descriptores bibliograficos DeCS y MeSH, se utilizd también
operadores boléanos como “AND, OR y NOT”. En nuestros resultados se identifico un total de
12 estudios, la mayoria reportaron manifestaciones intestinales asociados a fibrosis quisticas,
las que destacaron fueron; dolor abdominal, alteraciones del movimiento intestinal, deterioro
en la calidad de vida, pérdida de apetito, ademés de inflamacion intestinal, estrefiimiento,
pirosis, diarrea cronica, flatulencias y complicaciones como; sindrome de malabsorcion
intestinal, enfermedad biliar, falla pancredtica exocrina, desnutriciébn severa, obstruccion
intestinal distal. En conclusion, todas estas alteraciones intestinales antes mencionadas implican
directamente en la calidad de vida de los pacientes y sobre todo al tratarse de una afeccion
gastrointestinal la complicacién mas grave resulta el deterioro del estado nutricional

Palabras clave: Fibrosis Quistica, Mucoviscidosis, Trastornos Gastrointestinales, Regulador
de Conductancia de Transmembrana de Fibrosis Quistica.

Abstract: Cystic fibrosis is a multisystemic disorder that produces diverse manifestations,
being more common at pulmonary and gastrointestinal level, although it can also affect other
areas of the body. Gastrointestinal pathology has a direct influence on increased morbidity and
mortality. The aim of this review was to describe the characterization of digestive
manifestations and complications in patients with cystic fibrosis. To obtain the information, an
electronic search was performed in the following databases: Pubmed, ScienceDirect and Scielo
between 2019 to 2023, keywords such as; Cystic Fibrosis, Gastrointestinal Disorders,
Mucoviscidosis, Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator were also used,
according to DeCS and MeSH bibliographic descriptors, bilean operators such as "AND, OR
and NOT" were also used. In our results, a total of 12 studies were identified, most of them
reported intestinal manifestations associated with cystic fibrosis, the ones that stood out were;
abdominal pain, bowel movement alterations, deterioration in quality of life, loss of appetite,
in addition to intestinal inflammation, constipation, heartburn, chronic diarrhea, flatulence and
complications such as; intestinal malabsorption syndrome, biliary disease, exocrine pancreatic
failure, severe malnutrition, distal intestinal obstruction. In conclusion, all these intestinal



alterations mentioned above have a direct impact on the quality of life of the patients and, above
all, since it is a gastrointestinal condition, the most serious complication is the deterioration of
the nutritional status.

Keywords: Cystic Fibrosis, Mucoviscidosis, Gastrointestinal disorders, Cystic Fibrosis
Transmembrane Conductance Regulator.

INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) o mucoviscidosis es un trastorno autosomico recesivo que en
la actualidad es considerado como una patologia altamente mortal, una de las alteraciones
genéticas mas descritas y responsables de esta alteracion es la mutacion del gen regulador de

conductancia de la transmembrana de fibrosis quistica (CFTR) (1).

En condiciones normales la presencia de la proteina CFTR tiene un rol esencial para la
regulacion del transporte de cloruro-sodio dentro de las células epiteliales, estas se encuentran
recubriendo las superficies apicales del tracto gastrointestinal, pancreaticas, biliares y
pulmonares (2). El correcto funcionamiento de CFTF es clave para el control adecuado de la
secrecion de sodio, cloro, agua y canales idnicos, ademas de la viscosidad del moco epitelial.
Es asi que una proteina disfuncional o su ausencia da como resultado trastornos en la
produccion de moco, dando como resultado una mayor viscosidad y espesura que provocan

obstruccion a cualquier nivel donde ocurra la afeccion (2,3).

El tracto gastrointestinal es uno de los mas afectados por la enfermedad, su prevalencia
oscila entre el 5% de los casos y se ha descrito que la mayoria de los pacientes afectados
desarrollan insuficiencia pancredtica con el paso del tiempo y la falta de control de la
enfermedad (3). Las principales complicaciones gastrointestinales incluyen como ya se
menciono anteriormente, la insuficiencia pancreatica, ademas de ileo meconial, alteraciones del

tracto biliar, sindrome de obstruccion intestinal distal (4).

Por otra parte los pacientes pueden presentar o referir sintomas como; dolor abdominal,
estrefiimiento, heces con aspecto grasoso de tipo voluminosas, flatulencias, deterioro de estado
nutricional y si la afeccion se manifiesta en edades pedidtricas puede provocar alteraciones del
crecimiento (5,6), dentro de los trastornos de la alimentacion incluyen falta de apetito, pérdida
progresiva del gusto, inclusive una necesidad de alimentacion forzada, que en ocasiones resulta

por el mismo paciente o por otra persona (7).

Con una mayor esperanza de vida en la actualidad todo este conjunto de manifestaciones

y complicaciones son consideradas de alto impacto en la vida de los pacientes con FQ, sin



embargo, uno de los principales retos de la actualidad es el diagndstico de la enfermedad basado
en las manifestaciones clinicas gastrointestinales, puesto que multiples enfermedades se

manifiestan con la misma clinica (8).

Finalmente debido a la complejidad de la FQ, es crucial el manejo multidisciplinario de
especialidades como; neumologia, gastroenterologia, nutricionistas, endocrinologos, entre
otros, con el proposito de optimizar sobre todo las complicaciones de los pacientes, y asi evitar
alteraciones secundarias (4,9). El objetivo de esta revision fue describir la caracterizacion de

manifestaciones y complicaciones digestivas en pacientes con fibrosis quistica.

METODOLOGIA

Se realiz6 una revision bibliografica, con el objetivo de describir la caracterizacion de
manifestaciones y complicaciones digestivas en pacientes con fibrosis quistica. Se realiz6 una
busqueda electronica en las bases de datos Pubmed (https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/),
ScienceDirect (https://www.sciencedirect.com/), Scielo (https://scielo.org/es/) y LILACS
(https://lilacs.bvsalud.org/es/). Se incluy6é ademads articulos en inglés y espafiol en un periodo
de tiempo comprendido entre 2019 y 2023, verificando que aquellas revistas estuvieran
registradas en Scimago Journal & Country Rank. Se excluyo tesis de grado, cartas al editor,
estudios incompletos y otros estudios publicados en revistas no indexadas. Se empleo ademas
palabras clave como; Fibrosis Quistica, Mucoviscidosis, Trastornos Gastrointestinales,
Regulador de Conductancia de Transmembrana de Fibrosis Quistica, registrados en los
descriptores bibliograficos DeCS y MeSH, ademas se us6 operadores boléanos como “AND,
OR y NOT”. La busqueda después de aplicar todos los posibles filtros resulté de 74 estudios,
24 estuvieron duplicados, 17 abordaron otras tematicas, 21 incompletos segun la revision de
resumen, objetivo y resultados, por lo que finalmente se incluyd 12 estudios para el andlisis de

los resultados.



RESULTADOS Y DISCUSION

Caracterizacion de manifestaciones y complicaciones digestivas en pacientes con fibrosis quistica

Autor Afo Tipo de Muestra Manifestaciones y Complicaciones %
estudio
1 JBurton Enfermedad por reflujo gastroesofagico
Setal. . Distencion abdominal
2021 R n 1 P 1
(10). 0 EVISIO 35 Estrefiimiento >
Dolor abdominal y flatulencias
2  Malagel Disminucion de la actividad peristaltica 7,2
ada C et ., Deterioro del estado nutricional 5
al. (11) 2020 Revision 16 : T .
: - Dolor abdominal, estrefiimiento, heces con contenido graso y aumento )
de la frecuencia de las mismas
3  LeyD, ileo meconial 15
Turck D Pirosis por enfermedad por reflujo gastroesofagico 23
(12). 2022 Revision 43 Constipacion y flatulencias -
Dolor y distencion abdominal, disminucién de la frecuencia de 34
deposiciones ’
4 Jaudszus Articulo Dolor abdominal, trastornos del movimiento intestinal, deterioro en la
Aet 2022 - 68 : ) . . . : A . 43
al (13). original calidad de vida, pérdida de apetito, ademaés de inflamacion intestinal
5 Lopez- . . f . .
Dolor abdominal recurrente, diarrea cronica, sindrome de obstruccion
Valdez L . ) . . .
IA et 2021 Revision - intestinal distal, desnutricidn y retraso del crecimiento en edades -

al.(14).

pediatricas, ileo meconial



6  Mavilia . El sindrome obstructivo intestinal distal, es una de las complicaciones
Revision de la . . . R i
M (15). 2019 literatura 32 mas graves de pacientes con fibrosis quistica, por presencia mayor 7,4
viscosidad del contenido intestinal intraluminal.
7 Ng C Enfermedad biliar
16). Falla pancreati rin
(18) 5020 Revisién 49 alla pancreatica exocrina 65
Sindrome de malabsorcion intestinal
Desnutricion severa
8  Zuloaga Estudio Sindrome de malabsorcion intestinal y desnutricion 60
Netal. 2021 (etrospectivo 127 Obstruccién intestinal distal -
(17). Falla pancreética exocrina -
9 Almonte Insuficiencia pancreatica 10
I\/(I;:raaI F 2022 Revision 71 Enfermedad hepatobiliar 14
(18). Estrenimiento cronico 8
10 VélezC L Insuficiencia hepatobiliar, estrefiimiento cronico, esclerosis de la via
(19) 2022 Revision - o . . -
: biliar y dismotilidad.
11  Mariotti Revision Deficiencias vitaminicas, alteraciones del crecimiento, desnutricién,
ZaniEet 2023 sistematica 121 malabsorcidn intestinal, insuficiencia pancreatica por obstruccion de 5,3
al. (20). los conductos intrapancreaticos
12 BoliaR
et al. Inflamacién intestinal cronica, alteraciones de la microbiota intestinal,
(21). 2022 Revision 14 disfuncion pancreética exocrina, insuficiencia biliar, obstruccion -

intestinal distal.

Tabla 1: Elaborado por los autores



Las manifestaciones y complicaciones digestivas pueden presentarse hasta en un
5% de pacientes con diagndstico de FQ, sin embargo, su aparicion puede variar en
diferentes grupos de poblaciones, en los estudios seleccionados todos los autores
reportaron distintos sintomas y complicaciones, pero varios coincidieron en al menos una
de ellas. Es por eso que en este estudio se propuso realizar agrupaciones con el propdsito

de lograr una mejor interpretacion.

En nuestros resultados, las manifestaciones digestivas asociadas a fibrosis quistica
que mas prevalencia mostraron fueron; dolor abdominal, presencia de trastornos del
movimiento intestinal, deterioro en la calidad de vida por alteraciones de estado
nutricional asociado principalmente a pérdida de apetito, ademas de inflamacién
intestinal alcanzando hasta un 43% de los casos (13), seguido de distensién abdominal,
estrefiimiento, flatulencias, ileo meconial en un 15%, ademas, de pirosis que los estudios
indicaron relacion directa con enfermedad por reflujo gastroesofagico que alcanzaron

entre el 15% al 23% (10,12).

La disminucion de la actividad peristaltica es una condicion que conlleva a
retencidon del contenido intestinal y sumado la presencia de moco viscoso en la lumen
intestinal produce estrefiimiento y por lo tanto disminucion de deposiciones estas
condiciones se reportd una cifra entre el 3,4% al 5% (11). Por otra parte otros estudios
reportaron que los pacientes con FQ pueden padecer constantemente de dolor abdominal
de tipo cronico, diarrea cronica o recurrente y heces con presencia de contenido graso que
aunque no detallaron porcentajes pueden ser ttiles para el diagnostico diferencial de la
enfermedad (11,14). Ante todo lo expuesto anteriormente un estudio coincide con, Lopez-
Valdez JA et al. (14) y menciona que el intestino es el foco inflamatorio en gran medida

de la FQ y es por eso la presencia de la clinica de los pacientes (22).

Del mismo modo, Henen S et al. (23) report6 a la dismotilidad como el principal
factor responsable de la acumulacion de contenido intestinal intraluminal y més grave en
pacientes que tienen ya un largo tiempo del diagnéstico de la enfermedad. Con relacion a
las complicaciones intestinales de la FQ, el sindrome de malabsorcion intestinal y
desnutricion fue el mas prevalente alcanzando hasta el 60% de los casos, seguido de
enfermedad biliar, falla pancreatica exocrina y desnutricion severa que de igual forma

oscilo entre el 60% al 65% de los casos (8,17).



El sindrome de obstruccion intestinal distal alcanzo cifras entre el 8% al 60%,
ademas se reporto, insuficiencia hepatobiliar, estrefiimiento cronico, esclerosis de la via
biliar y dismotilidad hasta el 10% de los casos, y la insuficiencia pancreatica y la
enfermedad hepatobiliar se reportd en el 10% al 14% (17-19). Por otra parte las
deficiencias vitaminicas, ademas de, alteraciones del crecimiento, desnutricion,
malabsorcion intestinal, insuficiencia pancreatica por obstruccion de los conductos
intrapancreaticos fueron otras complicaciones que alcanzaron cifras entre el 5,3% aunque

otros estudios también indicaron pero no detallaron porcentajes (20,21).

Otro estudio realizado por, Tam RY et al. (24) coincidi6 con los estudios anteriores
de Mariotti Zani E et al. Y Bolia R et al. (20,21) y reportaron que la falla o insuficiencia
pancredtica es tipica de los pacientes con FQ y que puede deberse a sus mismos factores
intrinsecos como la presencia de la proteina del regulador de conductancia de
transmembrana de Fibrosis Quistica, que es responsable de la produccion de moco
hiperviscoso que puede llegar a ocluir los canales exocrinos del pancreas y generar la

alteracion.

Otro estudio agrega que los pacientes que padecen FQ, necesitan mayor ingesta
de calorias para minimizar la desnutricion, sin embargo, este factor parece empeorar su
clinica, debido a que los alimentos ricos en grasa se han asociado con incremento de
inflamacion intestinal (25). Por ultimo ante todo los descrito estas manifestaciones y
complicaciones intestinales asociadas a fibrosis quistica implican un problema grave de
salud para los pacientes, es por eso la importancia del manejo interdisciplinario con el

proposito de mejorar su control de la enfermedad y su calidad de vida.

CONCLUSIONES

Las manifestaciones y complicaciones intestinales de la fibrosis quistica son muy
prevalentes y su presencia varia dependiendo de la cronicidad de la enfermedad del
paciente, entre las mas reportadas en este estudio fueron; dolor y distencion abdominal y
flatulencias, disminucion de la actividad peristaltica, presencia de deposiciones con
contenido graso, pirosis, estrefiimiento, ademas de pérdida del apetito y deterioro del

estado nutricional.

Con respecto a las complicaciones las mas representativas fueron; sindrome de
obstruccidn intestinal distal, enfermedad biliar, falla pancreatica exocrina, sindrome de

malabsorcion intestinal, desnutricion severa, estrefiimiento cronico y deficiencias



vitaminicas que en conjunto conllevan a una desnutricion crénica del paciente y

deterioran su calidad de vida. Por esta razon es importante su manejo clinico

interdisciplinario, con la colaboracion de especialidades como; gastroenterdlogos,

neumologos, endocrindlogos, nutricionistas, para tratar de implementar un adecuado plan

de tratamiento y minimizar las complicaciones de la patologia.
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