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RESUMEN

Se informa un raro caso de apendicitis aguda en paciente femenina de 17 afios de
edad con antecedentes personales de mucoviscidosis, que acude al cuerpo de
guardia del Hospital General Docente “"Octavio de la Concepcion y de la Pedraja”
del municipio Baracoa, provincia Guantanamo, con dolor abdominal. Se determina
mucoviscidosis como causa de apendicitis. Se realiza una breve revision del tema.
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FIBROSIS QUISTICA/ complicaciones.

INTRODUCCION

El conocimiento de la enfermedad fibroquistica del pdncreas o mucoviscidosis
se inicia en la primera década del siglo pasado, cuando Landsteiner en 1905
hace el primer relato registrado en la literatura médica, a partir de una
observacién original en un recién nacido que fallecié como consecuencia de un
fleo meconial.!

La mucoviscidosis es un trastorno hereditario multisistémico que afecta a
nifios y adultos; se caracteriza fundamentalmente por una obstruccién crénica
e infeccion cronica de las vias respiratorias por mala digestién y sus
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consecuencias. Es el rasgo recesivo mds habitual en la raza blanca con peligro
para la vida.

El hecho patogénico dominante es una disfuncién de las gldndulas exocrinas y
es el responsable de una gama de manifestaciones de presentacién y de
complicaciones amplias, variables y, a veces, desconcertantes.'?

Sinonimia:

Enfermedad fribroquistica del pdncreas, esteatorrea congénita familiar,
insuficiencia pancredtica congénita, pancreatitis intersticial crénica de la
infancia, fibrosis pancredtica, esteatorrea pancredtica congénita, enfermedad
pancredtica  congénita, fibrosis quistica del pdncreas, dysporia
enterobroncopancredtica congénita familiar, sindrome de Landsteiner-Fanconi-
Andersen, broncopancreosis, mucoviscidosis.

La fibrosis quistica se presenta aproximadamente 1 de cada 3 000 nacidos
vivos de raza blanca y 1 de cada 17 000 lactantes de la raza negra en los
Estados Unidos.*”

INFORME DEL CASO

Paciente de 17 afios del sexo femenino, con antecedentes patoldgicos
personales de mucoviscidosis desde la infancia. Acude al cuerpo de guardia por
dolor abdominal, en fosa iliaca derecha, de reciente aparicién que se acompafia
de vémitos en nimero de cuatro y fiebre.

Al examen fisico se constatod:

Mucosas: Normocoloreadas y himedas.

Respiratorio:  Murmullo vesicular normal, no esterfores. Frecuencia
respiratoria: 25 por minuto.

Aparato cardiovascular: Ruidos cardiacos ritmicos no soplos. Frecuencia
cardiaca: 110 por minuto.

Abdomen: Plano, blando depresible, doloroso a la palpacion en fosa iliaca
derecha, donde encontramos contractura y reaccién peritoneal, percusion
dolorosa en esa drea y ruidos hidroaéreos aumentados en intensidad y
frecuencia.



Estudios de laboratorio clinico:
Hemoglobina: 129
Leucocitosis con desviacién a la izquierda.

Se anuncia para operar de urgencia con el diagnéstico preoperatorio de
apendicitis aguda.

Intervencion quirdrgica:

Se llega a cavidad por una incisién paramedia derecha infraumbilical donde
encontramos moderada cantidad de liquido seropurulento en fosa iliaca
derecha que se aspira, encontrandose el apéndice inflamado, turgente, con
placas de fibrina hacia la punta y lleno de un material duro, viscoso y
adherente. En todo el ciego y el ileon terminal se palpaba el mismo contenido.
Se revisa el resto de la cavidad y se cierra por planos.

Resultados anatomopatoldgicos:

Apéndice de 6x1 cm de didmetro, serosa vascularizada con depésito de fibrina
y luz ocupada por material mucoso grueso en forma de tapdn.
Microscopicamente se visualiza una reaccion inflamatoria polimorfonuclear que
afecta todas las capas y la presencia de un material mucinoso eosinofilico que
ocupa la luz del apéndice; se concluye como una apendicitis aguda supurada con
obstruccién de la luz como consecuencia de una mucoviscidosis.

Evolucién postoperatoria satisfactoria.

DISCUSION DEL CASO

Fisiopatoldgicamente se describen cuatro eventos: incapacidad para aclarar
las secreciones mucosas, escasez de agua en las secreciones de moco, elevado
contenido de sal del sudor y otras secreciones serosas, asi, como infeccién
crénica limitada al aparato respiratorio.

En esta enfermedad predominan las manifestaciones clinicas respiratorias,
pero también son frecuentes las del tracto gastrointestinal y estdan dadas por
una imposibilidad de mantener la hidratacién de las macromoléculas en el lumen
intestinal. Las secreciones mucosas son viscosas y las criptas aparecen
distendidas por el moco.? ¢



Todo esto trae como consecuencia un espesamiento de las secreciones tanto a
nivel respiratorio como en los diferentes 6rganos del aparato digestivo y hace
que no sea infrecuente la aparicion del ileo meconial en el neonato y su
equivalente en sindrome de obstruccién intestinal en el adulto, que causa dolor
abdominal célico y distension abdominal.

Entre las manifestaciones digestivas menos frecuentes tenemos: invaginacion,
impactacién fecal del ciego y apéndice con presencia de una masa asintomdtica
en fosa iliaca derecha, dolor epigdstrico con reflujo de dcido o de bilis con
esofagitis®®!!. Esta es una enfermedad que se presenta fundamentalmente en
la infanciay el 80 % llega a la edad adulta. 24®

La apendicitis aguda como complicacién de la enfermedad fibroquistica del
pdncreas es muy rara. Thomas® plantea que se pueden presentar apendicitis
crénica con o sin absceso periapendicular, con dolor abdominal persistente o
recurrente, planteando la duda o la necesidad de una laparotomia; LLoyd’
refiere que se presenta en menos del 1 % de estos pacientes.

Esta rara complicacién se explicaria en nuestro caso por la secrecion de moco
de consistencia viscosa y adherente, anormal y presente en este tipo de
paciente que distiende la luz del 6rgano que tiene capacidad de sélo 0.1 a 0.2 ml
y la presion intraluminal se eleva hasta 60 cm de H;0, desencadenando el
proceso de inflamacién apendicular’, o por la entrada del contenido ileal y del
ciego, anormalmente espeso en el apéndice, y funcionar como un fecalito,
provocando la obstruccién del 6rgano.

En la literatura revisada no encontramos el registro de ningln caso, solo
Thomas® en el tratado de pediatria menciona esta complicacién, por lo que
decidimos hacer este trabajo y darlo a conocer.
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