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Resumen

En los pacientes con fibrosis quistica (FQ) el ileo meconial, el sindrome de obstruccion distal y la constipacion
conforman un grupo de manifestaciones gastrointestinales con una gravedad variable como consecuencia
del incremento en la viscosidad del moco y el tiempo prolongado del transito intestinal.

El grupo de trabajo de fibrosis quistica de la Sociedad Europea de Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion
Pediatrica realiz un consenso en 2010 y definié el sindrome de obstruccion intestinal distal (DIOS) como un
cuadro agudo de obstruccion intestinal que puede ser completo o incompleto. EI DIOS completo se define como
un cuadro de vomito bilioso y/o niveles hidroaéreos en el intestino delgado observados en la radiografia de ab-
domen, masa fecal a nivel ileocecal, y dolor y/o distension abdominal; el incompleto se define como el cuadro de
dolor abdominal y/o distension y masa fecal a nivel ileocecal, pero sin los otros signos de obstruccién completa.
La frecuencia de presentacion de esta entidad en pacientes con FQ es variable y depende de las definiciones
utilizadas; se ha considerado que la prevalencia va del 7% a 8% en nifios y en adultos puede ser tan alta como
de 23,3 episodios por 1000 pacientes/afio, con una prevalencia que varia entre el 14% y el 16%.

Dadas las dificultades que se presentan en estos pacientes para definir y establecer el diagnostico, quisi-
mos ilustrar este sindrome con 2 nifios que consultaron a nuestra institucion; ademas, se realizé una revision
del tema para generar sensibilizacién sobre el diagnéstico temprano y su manejo.
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Abstract

Patients with cystic fibrosis (CF) have greater than normal mucosal viscosity and prolonged intestinal transit
times which can result in meconium ileus, distal intestinal obstruction syndrome (DIOS) and constipation of
varying severity.

The cystic fibrosis working group of the European Society of Gastroenterology, Hepatology and Pediatric
Nutrition produced a consensus in 2010 that defined distal intestinal obstruction syndrome (DIOS) as acute
intestinal obstruction which may be complete or incomplete. Fully developed DIOS is defined as bilious vo-
miting and/or sufficient amounts of fluid and air in the small intestine to be observed in an abdominal X-ray, a
fecal mass in the ileocecal area, pain and/or bloating. Incomplete DIOS is defined as abdominal pain and/or
bloating and fecal mass in the ileocecal area, but without the other signs of complete obstruction.

The incidence of this condition in cystic fibrosis patients varies. Depending on the definition used, the preva-
lence of DIOS has been measured between 7% and 8% in children with cystic fibrosis, but has been reported
to be as high as 23.3 episodes per 1,000 patients per year for adult cystic fibrosis patients with a prevalence
ranging between 14% and 16%.

Given the difficulties of establishing this diagnosis in these patients, we wanted to illustrate this syndrome
with two children who were treated in our institution and to review this subject in order to generate awareness
about early diagnosis and management.
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INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad autosémica
recesiva de compromiso multisistémico, progresiva y mor-
tal, que se caracteriza por la disfuncién de las glindulas
exocrinas (sudoriparas, bronquiales, intestinales, pancreas
exocrino, entre otras) generando espesamiento de las secre-
ciones con obstruccion de los canaliculos excretores de las
glandulas, lo que lleva a la alteracién de su funcién (1, 2).

Estos pacientes se caracterizan por tener cuadros bron-
coobstructivos persistentes, neumonias a repeticion, sin-
drome de malabsorcidn, desnutricién crénica, pancreatitis
crénica, ileo meconial, poliposis a repeticion, sudoracién
salada, infertilidad en los hombres y disminucién de la fer-
tilidad en las mujeres, entre otras condiciones (1-3).

Lainsuficiencia pancredtica exocrina conlleva a sindrome
de malabsorcién, desnutricién crénica y frecuentemente
grave, prolapso rectal, en el periodo neonatal ileo meconial,
y en el paciente adolescente y adulto sindrome de obstruc-
cién intestinal distal (DIOS) (1,2, 4). En los pacientes con
FQ el ileo meconial, el DIOS y la constipacién conforman
un grupo de manifestaciones gastrointestinales con gra-
vedad variable, siendo todos ellos consecuencia del incre-
mento en la viscosidad del moco intestinal y del tiempo
prolongado de transito intestinal (5-8).

La definicién de DIOS ha variado en el tiempo. Asi, en
1945 se describié un sindrome de obstruccion intestinal
distal que se presentaba luego del periodo neonatal, cau-
sado por un tapdn de heces similar al meconio, porlo cual se
llamé Equivalente de fleo Meconial (MIE) (9); mas tarde,
el término DIOS se introdujo para referirse a un grupo de
condiciones clinicas que producian obstruccién distal com-
pleta o parcial en los pacientes con FQ (10); finalmente, los
términos DIOS y MIE se comenzaron a utilizar de manera
indistinta (11), pero con frecuencia DIOS presentaba una
variedad de sintomas intestinales que inclufan 1 o varias
masas palpables ileocecales, dolor abdominal, intususcep-
cién, vélvulos y constipacién (12, 13), siendo esta tltima
una condicién gastrointestinal comun en nifios con FQ y
que cursaba también con dolor abdominal y distension,
pero que respondia al tratamiento conservador (14).

Por las dificultades para definir los términos en el paciente
con FQ, queremos ilustrar este sindrome con 2 casos, el pri-
mero con DIOS completo y el segundo con DIOS incom-
pleto. Ademids, se realiz6 una revision del tema para generar
sensibilizacion sobre el diagndstico temprano y su manejo.

CASO 1

Paciente de 12 afos, sexo femenino, raza mestiza, con
diagnéstico de FQ_ desde los 2 afios, colonizada por
Pseudomonas aeruginosa, sin antecedente de ileo meco-
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nial. Consulté por cuadro clinico de 15 dias de evolucion
de fiebre, tos, disnea y ortopnea y durante la revisiéon por
sistemas, la paciente relataba dolor abdominal ocasional y
estrefiimiento (deposiciones duras cada 2 dias). Se hospi-
taliz6 para tratamiento de una exacerbacién pulmonar con
antibiéticos (cefepima-amikacina), y en el Gram y cultivo
de esputo se reporté Pseudomonas aeruginosa resistente
a cefepima por lo que se modificé el esquema antibiético
(ciprofloxacina + amikacina). Se realizé una radiografia de
térax anteroposterior donde se identificaron bronquiec-
tasias bilaterales y atelectasia del I6bulo medio (figura 1),
observadas también en la tomografia de térax de alta reso-
lucién (figura 2); la ecografia abdominal total fue reportada
como normal y en la ecocardiografia se identificé hiperten-
sion pulmonar leve. Durante la estancia hospitalaria persis-
tieron el estrefiimiento, distension abdominal y dolor en
epigastrio e hipogastrio, sin signos de irritacion peritoneal
ni vomitos. En la radiografia de abdomen se evidencié la
presencia de niveles hidroaéreos y gas en recto (figura 3), lo
cual confirmo el diagnéstico de DIOS.

Figura 1. Radiografia de térax donde se evidencia atrapamiento de aire
en forma bilateral, infiltrados de tipo intersticial bilateral, con atelectasia
dell6bulo medio, ademds de multiples bronquiectasias bilaterales e ileos
pulmonares prominentes.

Se inicié tratamiento con enemas rectales con solucién
salina mas glicerina, polietilenglicol con electrolitos por
via oral y se suspendieron las enzimas digestivas (lipasa/
amilasa/proteasa) sin presentar deposiciones, por lo cual
se suspendi6 la via oral y se dejé con sonda nasogdstrica
abierta y con remplazo de las pérdidas por la sonda. Se rea-
liz6 radiografia de abdomen de control, donde se observé la
persistencia de niveles hidroaéreos con abundante materia
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fecal (figura 4). La paciente continué con distensién abdo-
minal y dolor a la palpacién profunda en flanco y fosa iliaca
izquierda, y empezé a presentar vomitos biliosos. Se pro-
gramo para desimpactaciéon manual bajo anestesia general
sin éxito; en la tomografia de abdomen se identificé dilata-
cion de asas intestinales, principalmente en ileo y colon con
niveles hidroaéreos y aire en ampolla rectal (figura S Ay B).
Por la persistencia de obstruccién intestinal acompaniada
de vomito fecaloide y pérdida progresiva de peso, se realiz6
laparotomia exploratoria donde se evidencié marcada dis-
tension de asas de intestino delgado, impactacién del con-
tenido intestinal en ileon terminal (tapén mucoso), valvula
ileocecal y ciego, y se realiz6 desimpactacién manual.

Figura 2. Tomografia de térax de alta resolucion, donde se evidencia
atelectasia del 16bulo medio, con bronquiectasias cilindricas y varicosas
ensu interior. En el parénquima pulmonar se evidencian bronquiectasias
cilindricas en forma bilateral.

Al dia siguiente de la cirugia present6 un pico febril, se
ordené radiografia de térax de control sin evidenciarse
cambios y se inicié piperacilina-tazobactam con buena
evolucion; también se inicié nutricién parenteral total. 13
dias después de la cirugia presenté nuevamente cuadro
tebril con aumento de los reactantes de fase aguda, por lo
que se amplid el espectro antibiético (vancomicina, mero-
penemy fluconazol). La paciente evoluciond torpidamente
presentando nuevamente dolor abdominal, ademds de
hipotensién, falla respiratoria, coagulacién intravascular
diseminada y falla orgdnica multisistémica. La paciente no
respondid a la terapia intensiva y fallecié.

CASO 2

Paciente de 16 afos, sexo masculino, raza mestiza, con
diagnostico de FQ desde los 4 anos, sin antecedente de ileo
meconial, no colonizado por Pseudomonas aeruginosa, con
mala adherencia al tratamiento y con antecedente familiar

de 2 hermanos con FQ. Consulté por cuadro clinico de 2
semanas de evolucién de aumento de tos con expectora-
cién amarilla-verdosa, deposiciones diarreicas con grasa
y moco, dolor toricico al toser y dolor abdominal difuso,
intermitente e intenso, ademds de mialgias y artralgias
generalizadas, sin fiebre y sin otra sintomatologia.

Vertical

Figura 3. Radiografia de abdomen en posicion de pie, donde se
evidenci6 niveles hidroaéreos y gas en recto.

Figura 4. Radiografia de abdomen en posicion de pie, donde se
evidencié niveles hidroaéreos con abundante materia fecal.
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Figura § Ay B. Tomografia de abdomen simple y contrastada, donde se evidenci6 dilatacién de asas intestinales principalmente en ileon y colon con

niveles hidroaéreos y aire en ampolla rectal.

Se hospitalizé para tratamiento de su exacerbacién pul-
monar y vigilancia del dolor abdominal. Durante la estan-
cia hospitalaria present6 distensién e incremento del dolor
abdominal, deshidratacién leve, vémitos y ausencia de
deposiciones por lo que se consideraron los diagndsticos
de DIOS incompleto y apendicitis. Se solicit6 una placa de
abdomen vertical que reporté niveles hidroaéreos con gas
en recto (figura 6) y una ecografia abdominal que informé
la presencia de liquido libre en cavidad, confirmandose el
primer diagndstico. Se inici6 nutricién parenteral total por
via periférica, se suspendi6 la via oral, se continué con anti-
bidticos, sonda nasogdstrica abierta con remplazo de los
liquidos perdidos y ademas se indicaron enemas rectales
con solucidn salina al 0,9% mds glicerina, ya que el paciente
presentaba emesis; se inicié polietilenglicol con electro-
litos por via oral cuando en la placa de abdomen vertical
no se evidenciaron niveles hidroaéreos y desaparecieron
los vémitos. Presenté muy buena evolucion y continud el
polietilenglicol sin electrolitos en forma ambulatoria, ade-
mas del tratamiento completo para el manejo de la FQ.

DEFINICION

El reciente consenso del grupo de trabajo de FQ de la
Sociedad Europea de Gastroenterologia, Hepatologia y
Nutricién Pediitrica (ESPGHAN) se refiere a DIOS y
MIE como la misma entidad y hace una clara distincién
entre DIOS completo e incompleto.

EIDIOS se define como un cuadro agudo de obstruccién
intestinal que puede ser incompleto o completo (tabla 1).
Este dltimo se define como la obstruccién intestinal com-
pleta que se manifiesta por sintomas agudos como vémitos
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biliosos y/o niveles hidroaéreos en intestino delgado
observados en la radiografia de abdomen, con masa fecal a
nivel ileocecal, ademds de dolor y/o distensién abdominal.
El DIOS incompleto se define como el cuadro agudo de
dolor abdominal y/o distension y masa fecal a nivel ileoce-
cal, pero sin signos de obstruccién intestinal completa.

Vertical

Figura 6. Radiografia de abdomen vertical que reporté niveles hidroaéreos
con gas en recto.
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Tabla 1. Definiciéon de DIOS en el paciente con FQ.

Definiciones de la ESPGHAN de DIOS en fibrosis quistica

1. Obstruccion intestinal completa evidenciada por vémito bilioso
ylo niveles hidroaéreos en intestino delgado en la radiografia de
abdomen.

2. Masa fecal a nivel ileocecal.

3. Dolor y/o distension abdominal.

DIOS completo: 1,2y3
DIOS incompleto: 2y 3, no cumple 1

La constipacion fue definida como un cuadro de instau-
racion gradual caracterizado por disminucién en la fre-
cuencia de los movimientos intestinales con aumento en la
consistencia de heces en las tltimas semanas o meses, dolor
y/o distensién abdominal, con alivio de los sintomas con
uso de laxantes (tabla 2).

Tabla 2. Definicién de constipacion en el paciente con FQ.

Definiciones de la ESPGHAN de constipacion en fibrosis quistica
1. Dolor y/o distension abdominal.

2a. Reduccion en la frecuencia de los movimientos intestinales en las
Ultimas semanas 0 meses.

2b. Aumento en la consistencia de las heces en las Ultimas semanas
0 meses.

3. Alivio de los sintomas 1y 2 con el uso de laxantes.

Constipacién: 102a02by3

Al buscar elementos ttiles para el diagndstico de estas
entidades, se propuso utilizar sistemas de puntuacién
como los de Barr (16) y Leech (17), validados para evaluar
la gravedad de la impactacion fecal en pacientes con cons-
tipacion funcional; sin embargo, en un estudio realizado
recientemente se encontré que estos puntajes tienen una
sensibilidad, especificidad, valor predictivo positivo y nega-
tivo bajos en pacientes con FQ y constipacién (18), siendo
ademds, variable el valor diagnéstico de la radiografia abdo-
minal en constipacién funcional (sensibilidad 60%-80% y
especificidad 35%-90%) (185, 19).

INCIDENCIA'Y PREVALENCIA

El ileo meconial ocurre en el 13% al 17% de todos los
pacientes con FQ (20, 21). Es dificil comparar los estudios
sobre la incidencia y prevalencia de DIOS y constipacién
por las diferentes definiciones utilizadas. Si se toman como
referente las ultimas de la ESPGHAN, se encuentra una
incidencia de DIOS en pacientes con FQ de 6,2/1000
pacientes afio (15), porcentaje mayor que el reportado por
Andersen y colaboradores, que utilizaron la misma defi-

nicién y reportaron una incidencia de 2,5/1000 pacientes
afio en aquellos con FQ menores de 20 afios (12). La dife-
rencia entre las poblaciones de estos 2 estudios fue el mayor
uso de enzimas pancredticas, siendo superior en la cohorte
de pacientes de 2001-2005 (15) que en la de 1976-1986
(12). Se registra una prevalencia de DIOS de entre 7% a 8%
en nifios con este diagnéstico (12, 14); en pacientes adul-
tos se reporta una incidencia y prevalencia mds alta: 23,3
episodios por 1000 pacientes afio y prevalencia del 14% al
16% (4). Ademas, en un seguimiento a S afios en poblacién
pedidtrica con FQ, el 20% experiment6 mds de 1 episodio
de DIOS durante este periodo de observacién (15), lo cual
muestra la importancia de la entidad y el gran subdiagnés-
tico que se presenta.

La frecuencia de constipacion en FQ no es clara. Al uti-
lizar la definicién del consenso de 2010, las prevalencias
encontradas en edad pedidtrica varfan del 26% al 47% (15,
18), vy en adultos es del 42% (4).

FACTORES DE RIESGO PARA LA PRESENTACION
DEL DIOS

Genética

El {leo meconial (IM) estd claramente influenciado por
factores genéticos, demostrindose que la mutacién delta
F508 homocigotica estd fuertemente asociada con esta
complicacién (22); sin embargo, genes modificadores no-
CFTR también pueden influenciar la aparicién del IM (22-
24) aunque todavia no se ha descubierto una asociacién
sélida entre un gen modificador y el IM. Recientemente, se
report6 una asociacion entre una variante en el gen CLCAL1
y el IM en pacientes europeos con FQ_(25). Este gen y su
homologo en ratones, Clca3, codifican un canal cloro-cal-
cio activado. Nuevos estudios han mostrado la importancia
de CLCA1/Clca3 en la obstruccién intestinal en pacientes
con FQ, relaciondndose una baja expresion de Clca3 en
ratones con FQ_con muerte por obstruccién intestinal y
una sobrerregulacion de Clca3 en ratones con disminucion
de la enfermedad intestinal y mejoria en la sobrevida (26,
27). No se ha encontrado asociacién entre constipacién en
pacientes con FQ y la gravedad de expresion del genotipo
CFTR (18).

Entre DIOS y FQ se evidencia una asociacién con los
genotipos graves de CFTR. La ESPGHAN, en 2010,
encontré que 82% de los pacientes con DIOS presentaban
un genotipo grave y 3% uno leve (15), hallazgos que estan
en consonancia con otros estudios (22, 28). Esto podria
indicar que la gravedad del dafio en la secrecién de cloro
a nivel intestinal, como resultado de una mayor disfuncién
del CFTR, juega un papel importante en esta condicién;
sin embargo, esta relacién no es absoluta, ya que pacientes
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con genotipos leves pueden desarrollar DIOS (22). Los
genes modificadores también parecieran influenciar la gra-
vedad del fenotipo gastrointestinal de FQ (29, 30), aunque
un estudio entre gemelos y hermanos en Estados Unidos
no encontré diferencias significativas en la tasa de concor-
dancia entre gemelos monocigotos y hermanos, indicando
que los factores genéticos diferentes del genotipo CFTR
no juegan un papel importante en DIOS (22). Esta discor-
dancia entre los estudios hace pensar que se requieren mas
investigaciones al respecto.

Dieta

La relacién entre insuficiencia pancredtica, pobre control de
la esteatorrea, constipacién y DIOS no es clara (4). En gene-
ral, se piensa que la constipacion estd relacionada con altas
dosis de suplementos pancredticos (31, 32); sin embargo,
Baker y colaboradores no encontraron relacion entre consti-
pacion y los suplementos pancreaticos. Ademds, Rosensteiny
Langbaum (33) y Andersen y colaboradores (12) repor-
taron que la incidencia de DIOS no cambié después de la
introduccién de las enzimas pancredticas en microesferas
encapsuladas con cubierta entérica acidorresistente (34).

A pesar de la opinién general sobre la ingesta inadecuada
de liquido y fibra como un factor etiolégico de la constipa-
cién en FQ (14), los tltimos estudios no han encontrado
relacion entre estos elementos (18, 35).

Baja suplencia enzimatica

Dos factores que probablemente contribuyen al DIOS
son la renuencia a seguir el esquema con base en enzimas,
y el control inapropiado de la esteatorrea. La esteatorrea
persistente expone a la porcion distal del ileon a grasa no
absorbida, induciendo la secrecién de neurotensina; esta
reduce la motilidad intestinal, que quizd origina en parte
dicha obstruccién (36).

Relacidn con otras manifestaciones gastrointestinales
de FQ

La relacion entre el IM y la enfermedad hepética en FQ no
es clara, algunos estudios reportan una alta frecuencia de
IM en pacientes con FQ y enfermedad hepatica (37-39),
aunque otros no encontraron dicha relacién (40-44).

La inflamacién intestinal parece desempenar un rol
importante en el desarrollo de la obstruccién intestinal
en pacientes con FQ, ya sea en forma directa o indirecta,
debido al retraso del tiempo intestinal (4). Dicha infla-
macidn se ha encontrado en biopsias de ileo de pacientes
con IM y DIOS, especialmente en las células ganglionares
mientéricas y en los miocitos (45).
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En los pacientes con IM se ha encontrado una alta fre-
cuencia de reflujo gastroesofagico (42%) (46), lo que se
piensa pueda corresponder a un defecto en la motilidad
gastrointestinal compartida por las 2 entidades (4).

Se ha reportado al menos 1 episodio de DIOS en el
periodo postrasplante temprano en el paciente con FQ al
que se le realiz6 dicho procedimiento, con una incidencia
de 10% a 20% (47), por lo que el tratamiento profilictico
con laxantes podria ser ttil en pacientes con FQ luego del
trasplante pulmonar (4). Algunos factores predisponen-
tes para el desarrollo de DIOS en este tipo de pacientes
pueden ser las adhesiones por cirugias previas, el ileo
posoperatorio adindmico transitorio y los efectos adver-
sos por analgésicos (48).

DIAGNOSTICO

En el estudio de ESPGHAN del 2010, se encontr6 una
mayor frecuencia (44%) de pacientes con DIOS y el ante-
cedente de ileo meconial neonatal (15), comparado con
otros estudios que han reportado una frecuencia del 15% al
18% (28). Esta diferencia podria ser por el uso de una defi-
nicién mas estricta para DIOS en investigaciones recientes.

El diagnéstico de cada una de las patologias menciona-
das es eminentemente clinico. La instauracién del cuadro,
los sintomas asociados y la respuesta al tratamiento seran
claves para hacer uno u otro diagnéstico. Es importante
resaltar que los pacientes con FQ que presenten un cuadro
de dolor abdominal agudo y vémito deben ser evaluados
inicialmente por un médico experto en FQ (48).

El DIOS se manifiesta por sintomas agudos y crénicos.
Las caracteristicas principales son dolor abdominal de tipo
célico (a menudo en el cuadrante inferior derecho o los
cuadrantes inferiores del abdomen), tumoracién palpable
en el cuadrante inferior derecho y evacuaciones menos fre-
cuentes; otras veces predominan la distensién abdominal y
el vomito biliar o los signos de obstruccién intestinal real
o inminente. Los enfermos suelen ser mayores de 5 afios
y a menudo mayores de 15. En la variedad mds crénica de
DIOS, los alimentos provocan dolor abdominal de tipo
colico; la anorexia se convierte en una medida para evitar el
dolor. Las crisis dolorosas remiten durante varias semanas
o0 meses pero vuelven acompanadas de una tumoracion en
el cuadrante inferior derecho y estrefiimiento relativo (49).

En ambas variedades de DIOS, las placas simples de
abdomen vertical muestran impactacion fecal en el ileon
terminal y ciego, con dilatacién intestinal proximal con o
sin niveles hidroaéreos (50).

La invaginacién, la apendicitis y la obstruccion del intes-
tino delgado por adherencias posoperatorias pueden simu-
lar los signos y sintomas de DIOS. Estas alternativas deben
investigarse cuando no existen antecedentes, datos fisicos
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y signos radiograficos clésicos. La radiografia de abdomen
no es util en el diagnostico de constipacién, sin embargo si
es de utilidad para diferenciar un cuadro de constipacién de
un cuadro de DIOS en pacientes con FQ y dolor abdomi-
nal agudo (15, 18, 19).

La tomografia de abdomen es de cuestionable valor para
distinguir entre las diferentes etiologias de dolor en el cua-
drante inferior derecho en pacientes con FQ, porlo cual no
estd indicada para diagnéstico de DIOS (51, 52). El estudio
del colon por enema con material hiperténico e hidrosolu-
ble permite confirmar el diagndstico y en ocasiones ayuda
a expulsar el material espeso de la porcién distal del fleon. A
veces es dificil provocar un reflujo suficiente del medio de
contraste en la porcién proximal del intestino delgado dila-
tado. El dolor, la distension abdominal y la disnea limitan el
éxito del procedimiento (49-52).

TRATAMIENTO

La mayoria de episodios de DIOS y constipacion pueden ser
tratados conservadoramente con laxantes. La frecuencia de
intervenciones quirtrgicas es baja, fluctuando entre el 0% al
11% (14, 15, 28). La finalidad del tratamiento de DIOS es
aliviar sin cirugfa la obstruccion distal del intestino delgado.
Cuando la evolucion de DIOS es crénica o no existen datos
de obstruccién intestinal completa, un método alternativo
es el lavado intestinal con una solucién electrolitica equili-
brada; este lavado proporciona un gran volumen de liquido
isotonico, que fluye desde el estémago hasta la porcion distal
del intestino delgado para diluir el material incrustado y ter-
mina cuando el liquido que sale por via rectal es casi trans-
parente. Los nifos mayores con FQ pueden consumir una
cantidad suficiente de esta solucion por via oral; en los nifios
pequenos casi siempre se debe administrar por medio de una
sonda nasogdstrica (49).

Lillibridge y colaboradores fueron los primeros en des-
cribir el uso de N-acetilcisteina como profildctico y tera-
péutico en esta entidad. Luego se utilizé la neostigmina
intravenosa (IV) para DIOS refractario (51).

En casos muy raros, puede considerarse el uso de dia-
trizoato de meglumina (Gastrograﬁn) (53) , aunque esta
intervencién podria tener serias complicaciones, como
el movimiento del fluido de la circulacién al intestino. La
colonoscopia también se ha sugerido como una modalidad
diagnéstica y terapéutica. Shidrawi y colaboradores pre-
sentaron sus trabajos de DIOS manejados por via colonos-
copica e instilacion directa de diatrizoato de meglumina
(Gastrografin), mostrando mejoria clinica y radiolégica en
14 de 16 pacientes; este producto es un medio de contraste
radiolégico para la representacion del tracto gastrointesti-
nal, es apto tanto para administracién oral como para uso
rectal; se aprovecha la elevada presion osmética del medio

de contraste, que fluye después al intestino y desprende la
materia fecal endurecida (52).

Para el tratamiento de la constipacién, el polietilengli-
col es la primera eleccidn, puesto que es mds efectivo y
tiene menos efectos secundarios que la lactulosa (54); sin
embargo, no hay reportes de ensayos clinicos en el manejo
de DIOS (4). En pacientes con DIOS inminente o en
aquellos con DIOS completo que no presenten vémito,
los expertos recomiendan iniciar primero con polietilengli-
col oral, con o sin enemas, acompanado de una adecuada
hidratacién. (4, 15). En pacientes con intolerancia a la via
oral, se pueden movilizar las masas fecales con enemas
rectales hasta lograr la desimpactacion. Se debe recurrir a
la cirugia solo si el manejo conservador no es efectivo; sin
embargo, con un manejo médico agresivo, la cirugfa rara
vez es requerida (4), como en el primer caso reportado. En
los ltimos anos se han propuesto intervenciones adiciona-
les que incluyen la colocacién de un botén para irrigaciones
intestinales a través de cecostomia o apendicectomia (51).

Debido a que la mayoria de los pacientes con DIOS tie-
nen maés de 1 episodio, puede considerarse la continuacién
del tratamiento profilactico con laxantes (polietilenglicol)
después del primer episodio de DIOS, aunque no hay
evidencia que respalde esta propuesta. Asi mismo, debe
evitarse la deshidratacién y la malabsorcién de grasas para
prevenir la recurrencia. Los pacientes candidatos a tras-
plante de pulmén deberdn recibir preparacion intestinal
con polietilenglicol previo al acto quirargico y en el poso-
peratorio, e iniciar nutricién enteral, enzimas pancredticasy
polietilenglicol (4, 55). Como se puede ver, para el manejo
de DIOS en pacientes con FQ son necesarias futuras inves-
tigaciones que sustenten estas propuestas bajo evidencia.
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