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OBJETIVOS DOCENTES
- Describir la patologia intraabdominal en los pacientes adultos con fibrosis quistica.
- Mostrar el papel de las pruebas de imagen en esta entidad y conocer de forma adecuada sus hallazgos.

REVISION DEL TEMA

Introduccion y epidemiologia

La fibrosis quistica es |la patologia hereditaria autosomica recesiva fatal mas frecuente en la raza caucasica, afectando

aproximadamente a 1 de cada 2000 - 4000 recién nacidos.
Asi mismo, se estima que 1 de cada 25 personas son portadoras del gen defectuoso.

Esta enfermedad es secundaria a una mutacion en el gen que codifica la proteina reguladora de la conductancia
transmembrana (CFTR), la cual se situa en el brazo largo del cromosoma 7. Dicha proteina transporta el cloro en las
membranas de células epiteliales de glandulas exocrinas. Como resultado de su alteracion se producen secreciones con
una viscosidad aumentada en multiples érganos, afectando en mayor medida al aparato respiratorio.

Gracias a recientes avances en el manejo de las manifestaciones respiratorias y digestivas causadas por esta entidad la
esperanza de vida es ahora superior a los 30 anos. De este modo, en la actualidad aproximadamente el 40% de los

enfermos son adultos, aumentado la prevalencia de |la patologia extrapulmonar.

Las compliaciones intraabdominales pueden afectar a numerosos organos vy sistemas, incluyendo el pancreas, higado,
vias biliares, trato gastrointestinal y el sistema excretor.

Patologia hepatobiliar

La enfermedad hepatica es |la segunda causa de muerte en pacientes con fibrosis quistica, afectando hasta al 70% de los

pacientes.
La etiologia de estas manifestaciones es desconocida, pero probablemente sea de causa multifactorial. Clasicamente se

ha atribuido a secreciones anormalmente espesas en el interior de los conductos biliares, enlenteciendo el flujo biliar,
concentrandolo, y acumulandolo en el parénquima hepatico.

De este modo, las complicaciones biliares incluyen la colelitiasis, la microvesicula y la colangitis esclerosante. Por otro
lado, las manifestaciones hepaticas mas frecuentes incluyen la esteatosis hepatica, la cirrosis biliar focal, la cirrosis

multilobular y la hipertension portal.



Afectacion de la via biliar

Las anomalias de la vesicula son frecuentes, ocurriendo hasta en un 50% de los pacientes. Los pacientes con fibrosis
quistica presentan hasta en un 30% de las ocasiones microvesicula, probablemente secundaria a atresia o estenosis del
conducto cistico secundaria a obstruccion por material biliar o a respuesta inflamatoria, siendo un hallazgo incidental en
la mayoria de los casos.

Aproximadamente un 12-24% de los pacientes con fibrosis quistica presentan colelitiasis o barro biliar, siendo
normalmente asintomatica. No obstante, puede asociar episodios de colecistitis, con manifestaciones radiologicas
similares a la poblacion general (fig. 3).

Fig. 3 Colecistitis aguda. Izquierda: engrosamiento de la pared vesicular y litiasis enclavada en el cuello.
Derecha: cambios inflamatorios perivesiculares que llegan a afectar al angulo hepatico del colon

Asi mismo, son frecuentes anomalias de la via biliar intra y extrahepatica, como estenosis, calculos intraductales,
dilatacion y arrosariamiento, hallazgos similares a los que se encuentran en la colangitis esclerosante. La técnica de
eleccidn para caracterizar estas anomalias es la colangioRM, la cual detecta estas manifestaciones hasta en el 100% de los
pacientes con enfermedad hepatica (fig. 4).

Fig. 4 Colangitis esclerosante. Dilatacion y estenosis distales de la via biliar intrahepatica.



Esteatosis hepatica

La esteatosis es la manifestacion hepatica mas frecuente en los pacientes con fibrosis quistica, observandose en el 30%
de los pacientes a los que se ha sometido a biopsia y alrededor del 30-50% de los que se han realizado pruebas de

imagen. Normalmente es asintomatica, salvo que se asocie a hepatomegalia palpable.

La esteatosis puede ser difusa o infiltrar de forma focal, adoptando la forma de pseudomasas multilobuladas, que causan
irregularidad en el contorno hepatico y heterogeneidad de |la estructura hepatica, disponiéndose hormalmente en una

distribucion periportal y centrilobulillar.

En ecografia encontraremos una ecogenicidad aumentada con
atenuacion acustica posterior (fig 1), en TCMD una densidad
hepatica disminuida con vasos prominentes, y en RM
hiperintensidad T1 del parénquima suprimida en saturacion
grasa, asi como una caida de senal en la secuencia fuera de

fase (fig 2).

La causa de |la esteatosis en estos pacientes es desconocida, y
no se ha demostrado relacidn entre esta y el desarrollo
posterior de cirrosis.

Fig. 1: Esteatosis focal parcheada que causa una
ecogenicidad heterogénea del parénquima hepatico

Fig. 2: Caida de senal en secuencia de fuera de fase en las regiones de esteatosis focal

Cirrosis biliar focal y multilobular

La cirrosis biliar focal se considera una lesion patognomonica de la fibrosis quistica, presentando en hasta un 78% de los

pacientes mayores de 24 anos.
Se caracteriza por fibrosis portal focal y colestasis. Ecograficamente, se identifica engrosamiento periportal

hiperecogénico mayor de 2 mm, con hiperintensidad T1 en RM.

La cirrosis multilobar se caracteriza por la presencia de multiples ndodulos de regeneracion distribuidos de forma difusa
por el parénquima hepatico. Puede asociarse a ascitis, esplenomegalia y varices secundarias a hipertension portal. Los
pacientes con fibrosis quistica y cirrosis corren el riesgo de presentar nodulos displasicos, sin embargo, el desarrollo de

carcinoma hepatocelular es poco frecuente, existiendo solo 4 descritos en la literatura.



Patologia pancreatica

El pancreas es el organo intraabdominal que se afecta con mas frecuencia en pacientes con fibrosis quistica. El aumento
de la viscosidad de las secreciones produce una obstruccion proximal de los conductos, dando lugar a una
desestructuracion acinar y a que el parénquima pancreatico normal sea reemplazado por tejido fibrotico y grasa.

El hallazgo mas frecuente en pacientes con fibrosis
quistica es el reemplazamiento del parénquima
pancreatico normal por tejido graso.

En ecografia encontraremos una ecogenicidad
aumentada con atrofia de la glandula, y en RM una
intensidad heterogénea en secuencias T1, reflejo del
tejido fibrotico y graso. También es posible visualizar
calcificaciones pancreaticas, hasta en un 7% de los
pacientes, normalmente a lo largo de los conductos
pancreaticos.

Los quistes pancreaticos son un hallazgo comun en los
pacientes con fibrosis quistica, presentando un tamano
aproximado de 1 a 3 mm. Normalmente son uniloculares
v no tienen realce de su pared tras la administracion de
contraste iv o septos internos. En RM |los quistes seran
hipointensos en secuencias T1 e hiperintensos en T2 (fig.
5).

Fig. 5 Quistes situados en cola de pancreas hiperintensos en
secuencia T2 (flecha).

También es posible encontrar alteraciones del conducto
pancreatico principal, como estenosis, arrosariamento,
dilatacion y obstrucciéon franca. Estos hallazgos son
caracterizados de forma optima con colangioRM (fig. 6).

Los pacientes con fibrosis quistica diaghosticada en la
edad adulta normalmente presentan funcidon pancreatica
residual, lo cual los hace propensos a presentar
episodios de pancreatitis aguda de repeticion. La edad
media de presentacion del primer episodio es de 20
anos. Normalmente, estos enfermos presentaran una
rarefaccion de la grasa y colecciones peripancreaticas Fig. 6 Pancreas atrofico con arrosariamiento del conducto
menos marcadas que los pacientes sin fibrosis quistica. pancreatico.

Patologia gastrointestinal

La mayor parte del tracto digestivo se encuentra afectado en pacientes con fibrosis quistica, causado por insuficiencia
pancreatica exocrina y secreciones de caracteristicas anormales.

Reflujo gastroesofagico

Los sintomas relacionados con el reflujo gastroesofagico estan presentes hasta en el 40% de los pacientes con fibrosis
quistica.

El reflujo probablemente sea secundario a una combinacion de incremento de la presion intraabdominal por la tos
cronica, motilidad esofagica alterada, y disminucidon de la presion del esfinter esofagico por la toma de diferentes
medicamentos. Entre las complicaciones relacionadas con esta entidad se encuentran la esofagitis, el esdéfago de Barret y
estenosis esofagicas, que seran diaghosticadas y controladas de forma 6ptima mediante endoscopia digestiva alta.



Ulceras pépticas

Se evidencia en los pacientes con fibrosis quistica un aumento de la incidencia de Ulceras pépticas en mucosa gastrica y
duodenal, probablemente en relacion a una menor secrecion de bicarnobato y ausencia de tamponamiento del acido

gastrico.

En estudios baritados del estomago y duodeno puede visualizarse la presencia de pliegues engrosados, defectos de
replecion nodulares en la mucosa y dilatacion de ambas estructuras.

Sindrome de obstruccion intestinal distal

Se trata de la entidad equivalente al ileo meconial en adultos, siendo una complicacion relativamente frecuente en los
pacientes con fibrosis quistica, ocurriendo en aproximadamente un 10-15% de estos enfermos. Se piensa que esta en
relacidon con la insuficiencia pancreatica, la mayor viscosidad de las secreciones intestinales, la motilidad disminuida del
tracto digestivo y el estasis fecal. Todo esto que produce una impactacion de material mucoso-fecal en el ileo distal, el

ciego vy el colon ascendente.

Los sintomas de esta patologia incluyen dolor periumbilical y en |a fosa iliaca derecha y vomitos con una evolucion
subaguda.

Los hallazgos radiologicos incluyen la presencia de asas dilatadas de intestino delgado y una masa de partes blandas
correspondiente al material mucoso-fecal en fosa iliaca derecha. Asi mismo, la TCMD puede detectar el punto de
transicion de la obstruccion intestinal y complicaciones asociadas a este sindrome, como perforacion e isquemia

intestinal.

Procesos apendiculares

La apendicitis aguda es menos comun en los pacientes
con fibrosis quistica que en la poblacion general, con una
prevalencia aproximada del 1-2%, probablemente en
relacion con la mayor viscosidad de las secreciones que
actuan como un factor protector. Sin embargo, estas
secreciones pueden provocar un aumento de tamano del
apéndice normal, por lo que el calibre no es un indicador
fiable de la presencia de un proceso apendicular agudo en
estos enfermos.

Las manifestaciones de |la apendicitis aguda pueden ser
atipicas, por lo que el diagnostico puede demorarse, lo
gue lleva a una mayor incidencia de apendicitis |
complicadas con perforacion y formacion de abscesos (fig ,

Fig. 7: Proceso apendicular agudo perforado

Afectacion de colon

En estos pacientes es frecuente encontrar engrosamiento parietal del colon proximal, proliferacion de la grasa pericélica
e infiltracidn grasa del mesenterio, probablemente secundario a la inflamacién crénica y al edema causado por el estasis

intestinal y las secreciones espesas.

La neumatosis intestinal se ha encontrado hasta en el 5% de las autopsias realizadas a pacientes con fibrosis quistica,
encontrandose en probable relacidn con la diseccion del aire situado en el espacio intersticial a traves de los planos de

tejido conectivo, hasta el retroperitoneo y el mesenterio.

Las neoplasias malignas gastrointestinales se diagnostican en la actualidad con mas frecuencia debido al incremento de la
esperanza de vida en estos pacientes, presentando una incidencia mas elevada que en la poblacién general.



Invaginacion intestinal

La invaginacion intestinal es una patologia mas frecuente en los pacientes con fibrosis quistica, con una incidencia
aproximada del 1%, que en la poblacion general. Los sintomas normalmente incluyen vomitos, dolor abdominal cdlico,
una masa palpable y sangrado rectal, aunque puede resolverse de forma espontanea o presentar un curso asintomatico.

Normalmente la invaginacion es ileocolica, y esta normalmente causada por material fecal de alta densidad deshidratado.

Los hallazgos radiologicos incluyen |la presencia en ecografia del signo del "donut" o el "pseudorinén” (fig 8), y el signo de

la "diana" en la TCMD (fig 9), todo ello causado por la introduccion de un segmento intestinal en la luz de otro.

Fig. 8: Invaginacion ileo-cecal, con el signo
caracteristico del "donut”

Patologia renal

Se han encontrado litiasis renales y nefrocalcinosis
hasta en el 90% de las autopsias realizadas en pacientes
con fibrosis quistica. (fig. 10)

Las nefrolitiasis son la entidad mas comun,
observandose hasta en el 6% de los pacientes. La
formacion de las mismas se produce por un mecanismo
multifactorial, influyendo un bajo volumen de orina,
hipercalciuria, hiperoxaluria e hiperuricosuria. Las
litiasis normalmente estan compuestas de oxalato
calcico.

La nefropatia por inmunoglobulina A es la causa mas
comun de glomerulonefritis en pacientes con fibrosis
quistica. También se ha encontrado amiloidosis
secundaria a infeccidon cronico asociada a mal
pronostico.

Fig. 9: Invaginacion ileo-cecal, con el signo
caracteristico de la "diana"

o

Fig. 10: Nefrocalcinosis bilateral en ambas
medulares renales.



CONCLUSION

La fibrosis quistica es una enfermedad multisistémica en la que el radiologo debe conocer sus multiples manifestaciones
radiologicas. Los avances en el tratamiento de la fibrosis quistica han tenido un gran impacto en la esperanza de vida de
los pacientes afectados, aumentado en estos la prevalencia de las enfermedades intraabdominales asociadas.

Un diagnostico certero mediante pruebas de imagen es fundamental para el correcto manejo de esta entidad.
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