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A través de sus diversos programas de estudios, la Red de Educacion e Investigacion
de las Enfermedades Hepaticas en la nifiez, se esfuerza por proporcionar informacion
y apoyo a los individuos y familias afectadas por estas enfermedades.

ENFERMEDAD HEPATICA FIBROSIS QUISTICA

¢, Qué es la Enfermedad Hepéatica Fibrosis Quistica?

La Fibrosis Quistica (FQ) es una condicion que afecta los pulmones, pancreas, higado
u otros 6rganos, causado por cambios (mutaciones) en un gen llamado “CFTR”
(Regulador de Conductancia de Transmembrana de Fibrosis Quistica). El problema
principal en la mayoria de los pacientes con FQ es el pobre funcionamiento del
pancreas y enfermedad crénica de los pulmones. Es comun el compromiso moderado
del higado con anormalidades en las pruebas sanguineas o en la grasa en el higado.
En algunos pacientes, los problemas hepaticos causados por la FQ, son mucho mas
importantes que la enfermedad pulmonar. La enfermedad hepética avanzada en
individuos con FQ es llamada Enfermedad Hepatica Fibrosis Quistica. En esta
enfermedad puede ocurrir severa fibrosis del higado, llamada cirrosis.

¢Cuales son los sintomas de la Enfermedad Hepética en la Fibrosis Quistica?

Muchos pacientes con compromiso del higado, no tienen ningun sintoma. Los
pacientes con avanzada enfermedad hepatica fibrosis quistica, pueden tener un higado
y un bazo agrandado. También pueden ocurrir problemas con ganancia de peso. A
medida que la fibrosis del higado se torna mas severa, la presion aumenta en la vena
conductora al higado (la vena portal) y pueden ocurrir complicaciones de hipertension
portal. Estas incluyen, un bazo agrandado, acumulacion de fluido en el abdomen
(ascitis) y hemorragia de las venas dilatadas (varices) en el eséfago o estomago.
Raramente pueden ocurrir problemas de ictericia y sangramiento.

¢,Cual es la enfermedad pulmonar en la Fibrosis Quistica?

En la fibrosis quistica el balance salino del cuerpo esta alterado. Debido a que hay muy
poca sal y agua en el exterior de la célula, la delgada capa de mucosa que ayuda a
mantener el pulmon libre de gérmenes, se engruesa espesandose, siendo muy dificil
moverla. Y debido a que es tan dificil de toser, esta mucosa obstruye las vias aéreas,
contribuyendo a infecciones que dafan los pulmones.

¢ Qué tipo de problemas puede causar la Fibrosis Quistica en otros 6rganos?
Pancreas: En alrededor de 90% de los pacientes con FQ, los tubos que drenan el

pancreas estan blogueados y la liberacién de las enzimas naturales que ayudan en la
digestion de grasas y proteinas se altera; esto se llama “insuficiencia pancreatica
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endocrina”. Los pacientes afectados necesitan tomar enzimas pancreaticas con comida
para ayudar a la digestion. Unos pocos pacientes pueden desarrollar inflamacion del
pancreas (pancreatitis).

Diabetes: Puede ocurrir Diabetes relacionada con la FQ, en aquellos individuos con
FQ, después de su adolescencia.

Sindrome ileo Meconio: Alrededor de 10% de los pacientes con FQ nacen con
secreciones gruesas que bloguean la porcién inferior del intestino delgado llamado ileo
meconio. Mas tarde en la vida, las gruesas secreciones pueden causar un bloque
intestinal DIOS (sindrome de obstruccion ileal distal) o “Equivalente ileo Meconio”.

Constipacion es comun en FQ.
¢,Como se adquiere Enfermedad Hepatica Fibrosis Quistica?

No se sabe por qué algunas personas con FQ, desarrollan enfermedad hepatica y otras
no. Se cree que el papel de la proteina CFTR es agregar liquido a la bilis y que en la
FQ la bilis se espesa y conduce a obstrucciéon de los conductos biliares, resultando en
inflamacion vy fibrosis.

¢,Como se encuentray diagnostica la Enfermedad Hepéatica en la Fibrosis
Quistica?

La enfermedad hepatica en la FQ se encuentra durante el examen fisico por el doctor,
y por pruebas de sangre. A veces, ultrasonido, escanes de tomografia computarizada
(CT) scan, biopsia del higado, y otros exdmenes pueden agregar mas informacion.

¢, Cual es el tratamiento para la Enfermedad Hepéatica de la Fibrosis Quistica?

No hay cura conocida para la enfermedad, pero hay maneras de prevenir o reducir los
problemas de salud asociados con la enfermedad Hepatica de la Fibrosis Quistica. En
severa enfermedad hepatica, a veces ocurre sangrado intestinal, el cual pueden ser
tratado con medicinas u otros procedimientos. Los pacientes con Enfermedad Hepatica
Fibrosis Quistica debieran ser inmunizados contra la hepatitis A y B, para prevenir mas
dafio al higado. Ellos también debieran evitar el uso de alcohol.

¢,Cual es el prondstico para alguien con Enfermedad Hepatica Fibrosis Quistica?
La mayoria de los pacientes con esta enfermedad pueden llevar vidas largas y

productivas. Sin embargo aquellos con severos problemas pulmonares, o con
enfermedad hepética progresiva pueden tener una vida muy corta.
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¢Dbénde puedo obtener mas informacién acerca de la Enfermedad Hepéatica
Fibrosis Quistica?

La Fundacién para la Fibrosis Quistica esta dedicada a la educacién y soporte de las
familias y pacientes con Fibrosis Quistica. La Fundacion de Fibrosis Quistica aporta
investigaciones y educacion para la Fibrosis Quistica.

Existe un sitio web con informacion detallada: http://cff.org

La fundacion de Fibrosis Quistica puede ser contactada por correo, teléfono, o correo
electronico.

Fundacion de la Fibrosis Quistica

Teléfono: Llamada gratuita: (800) FIGHT CF (344-4823)

Correo electronico: info@cff.org

Otra informacion:
http://www.nlm.nih.gov/medlineplus/cysticfibrosis.html
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