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85% de los pacientes FQ tienen IP

El pancreas exdcrino es el organo que mejor expresa la asociacion
entre el genotipo y fenotipo.

Los pacientes con IP presentan la mutacion en ambos alelos,
caracteristica que frecuentemente comparten con aquellos con
Ileo meconial, Sme suboclusivo distal y hepatopatias.

El fenotipo pancreatico “suficiente” presenta al menos una
mutacion del CFTR, con alguna funcion residual que protege el
pancreas de la destruccion completa.

La capacidad funcional del pancreas exocrino en los pacientes que
son suficientes pancreaticos varia ampliamente.

Couper RTL, Corey M, Moore DJ, et al. Decline of exocrine pancreatic function in cystic fibrosis patients with
pancreatic sufficiency. Pediatr Res 1992;32:179-82.




e Obstruccion de los conductos
pancreaticos por secreciones
espesas

e Inhibicidn de la endocitosis
en las células acinares

e Alteracion del equilibrio de
los lipidos de las membranas
celulares

MECHANISMS TO EXPLAIN PANCREATIC DYSFUNCTION IN CYSTIC FIBROSIS-Steven D. Freedman MD, PhD
Medical Clinics of North America - Volume 84, Issue 3 (May 2000)




Alteraciones Pancreaticas

Pancreas normal

B2

Fibrosis Quistica
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e Gotas oleosas -
Sudan

e Peso de Materia
Fecal

e Esteatocrito
e VVan de Kamer

e Coeficiente de
absorcion de grasa

e Elastasa 1
e Quimiotripsina




e CA: [(grasa Ingerida-grasa excretada) / grasa
iIngerida] X 100

e Valores normales:
RN pretérmino: 60-75%
RN término: 80-85%
< 3 anos: 90-95%
> 3 anos: 95-98%

Protocolos diagnostico-terapéuticos de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion
Pediatrica SEGHNP-AEP




Prueba de secretina
O

Enzimas en suero: Tripsina inmunoreactiva
Isoamilasa

Enzimas en M Fec: Quimotripsina
Elastasa 1




Baja sensibilidad en formas precoces de
Insuficiencia pancreatica exocrina o pancreatitis
cronica

Falsos positivos en pacientes con enfermedades
Intestinales

Sencillez

No interferencia con el tratamiento sustitutivo
con enzimas pancreaticas

Poca variabilidad entre las distintas muestras
Estabilidad a temperatura ambiente




e Corregir lainadecuada digestion de Macro y Micro
Nutrientes

e Mantener un estado nutricional normal y crecimiento
adecuado

e Tratar los sintomas digestivos secundarios a la
malabsorcion




Frecuencia de
Distribucion
segun % P/T

Frecuencia de
Distribucion
segun z T/E

Distribucion segun la edad de los pacientes
Fibroquisticos que asisten al Htal de Nifios "Dr.
Orlando Alassia" durante el mes de julio de 2008.

N° de Pacientes

9 10 12 13 15 16 17
Edad

m Normal

Is it possible to preserve good nutrition in CF patients in low income communities?
Wagener M. 3rd WPGHAN - 2008-
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Faecal fat “:' of mt&ka} Figure 4 The results of 240 72-h fascal fat balance studies

performed in cystic fibrosis (CF) patients with pancreatic
Figure 3 The range of steatorrhoea in 190 untreated patients with

insufficiency while receiving pancreatic enzyme supplements
cystic fibrosis. with meals and snacks.

J R Soc Med. 1998; 91(Suppl 34): 2-13
Uses and abuses of enzyme therapy in cystic fibrosis. P Durie, D Kalnins, and L Ellis




e El metodo mas practico consiste en administrar
enzimas segun el peso del paciente.

e Pacientes que reciben mas de 2.500 U lipasa/kg/por

comida deben ser evaluados en busca de causas
relacionadas con la baja respuesta.




Densidad caldrica
Tamano de las particulas ( las mas pequefias se

vacian mas rapido :<2 mm)
Contenido graso
Factores individuales

Inadecuada secrecion de HCO3
Monitoreo del pH intestinal

Journal of Pediatric Gastroenterology and Nutrition 41:273-285 September 2005
Gastrointestinal Outcomes and Confounders in Cystic Fibrosis, Drucy Borowitz, Peter R. Durie, Lane L. Clarke




Lipasa acida gastrica y salival

Lipasa pancreatica
Sales biliares




Inflamacion mucosa

Deconjugacion de acidos biliares
Consumo de nutrientes




Rango de edada actual: 2m- 19a 6m ;" \
Mediana de edad actual : 9a 2m
Insuficiencia pancreatica : 47 (94%)

Comproemiso Hepatico : 8 (17 %)
IH Portal: 2

Enfermedades asociadas
Artritis Reumatoidea
Litilasis renal: 2
Sme. Metabdlico:1
Diabestes :2




Varon de 5 anos.

Antec de RNT, PAEG, Deprimido grave, embarazo
controlado . Antec.materno de aborto espontaneo.
Pesquisa neonatal : desconocida.

Test del sudor (+), Estudio genético: CFTR homocigota

Delta F 508
Cultivo de esputo inducido: Pseudomona Aeruginosa

Internado en 5 oportunidades durante el primer afno de
vida por neumopatias , diarrea y deshidratacion con
trastornos metabolicos. P/T: 89%




e Eutrofico, desaceleracion de la curva de crecimiento y
cambio en las deposiciones . Se ajustan dosis de
enzimas. Ligera hepatomegalia no dolorosa . Foco neg.
para hepatitis. Vacunacion completa .

Laboratorio
Transaminasas aumentadas x 3
Bi Ty BIiD: normales
FAL: 940 U/L GGT: normal GG: normal
Funcion hepatica normal ( TP: 12”7, Aloiumina 4 grs%)
Marcadores negativos: hepatitis A-B-C-CMV-EB

Ecografia de higado y vias biliares: Higado aumentado
de tamano con hiperecogenicidad heterogenea difusa.
Via biliar extrahepatica normal. Relacion Ep/Ao <1




Imagen de hepatocitos con citoplasma en vidrio esmerilado. Fibrosis hepatica incipiente.




Dosis

Secrecion
acida

pH Intestinal

Secrecion
Bicarbonato

Hepatopatia

Concentracion
Potencia

Vaciamiento

Motilidad

Secrecion
Enzimatica

Deficiencia de
Ac. Biliares

Formula

Mezclado

Resecciones

Precipitacion
de Sales
biliares

Adherencia

Inactivacion

Desarrollo
Bacteriano

Momento de la
ingesta

Indemnidad
mucosa

J R Soc Med. 1998; 91(Suppl 34): 2-13
Uses and abuses of enzyme therapy in cystic fibrosis. P Durie, D Kalnins, and L Ellis




UNIDAD FQP
Equipo interdisciplinario

Pediatra de cabecera - Neumonodlogo -
Gastroenterodlogo

Hepatologo - N



