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tada de secrecion de insulina en pacientes obesos o la raza
o etnias con su diferente capacidad en la secrecién de
insulina'. Asimismo, se ha observado que la herencia de
la mutacion desde la madre podria predisponer al desarro-
llo de diabetes mas precoz por factores como el ambiente
intrauterino de hiperglucemia’. Sin embargo, ninguno de los
factores expuestos permite predecir qué tratamiento sera el
idoneo para cada paciente y este debera basarse en los con-
troles glucémicos y la aparicion de complicaciones como la
cetoacidosis diabética.

Tampoco esta establecido qué control debe hacerse en
cuanto a la posibilidad de aparicion de complicaciones vas-
culares. Si bien se han reportado casos de pacientes con
diabetes MODY 6 y nefropatia diabética con enfermedad
renal cronica en estadios avanzados a edades precoces, aun-
que la mayor gravedad se ha descrito en pacientes con
discapacidad intelectual, lo que dificulta establecer como
repercutio su autocuidado en el desarrollo de las mismas’.

Son precisos mas estudios que permitan definir como se
comporta la diabetes en estos pacientes y los beneficios
segln las terapias utilizadas. La baja prevalenciay la necesi-
dad de confirmacion genética para su diagnostico dificultan
poder hacerse con muestras suficientes para lograr resulta-
dos significativos.
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La diabetes relacionada )
con la fibrosis quistica:

un reto diagnéstico-terapéutico
interdisciplinar

Cystic fibrosis-related diabetes:
An interdisciplinary diagnostic
and therapeutic challenge

La fibrosis quistica (FQ) es la enfermedad hereditaria auto-
somica recesiva mas frecuente en la raza caucasica, con una
incidencia de 1/3000 recién nacidos vivos, y esta producida
por mutaciones en el gen CTFR (cystic fibrosis transmem-
brane conductance regulator).

La alteracién de la funcion pulmonar es el principal fac-
tor responsable de la alta mortalidad de los pacientes con

FQ. Sin embargo, los avances en las terapias respirato-
rias y el tratamiento especializado de la FQ a lo largo de
las dltimas décadas han aumentado significativamente su
esperanza de vida', logrando la supervivencia media actual
superar los 30 anos. Este aumento de la supervivencia con-
lleva un incremento de complicaciones extrapulmonares,
siendo la diabetes relacionada con la FQ (DRFQ) la comor-
bilidad mas frecuente. La DRFQ es una comorbilidad por
afectacion del pancreas endocrino y constituye a su vez un
factor determinante de la funcion pulmonar, y un marcador
de peor pronéstico y mayor mortalidad??>. Su prevalencia
aumenta con la edad y su aparicion suele ir precedida incluso
anos antes de alteraciones del metabolismo hidrocarbo-
nado, empeoramiento respiratorio y pérdida ponderal®. La
DRFQ puede ser cronica o intermitente, y tiene una etiolo-
gia multifactorial. El tratamiento de la DRFQ con insulina
parece mejorar el estado respiratorio y nutritivo de estos
pacientes’. El trasplante pulmonar es el Unico tratamiento
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CARTA CIENTIFICA

Tabla 1 Resumen de los parametros de los pacientes en el momento del inicio del tratamiento insulinico y su evolucion en el
control de los 6 meses (valores indicados como «post» en la tabla)

1 2 3 4 5 6
Sexo d Q ) Q Jd d
Percentil peso p<3 p<3 p37 p26 p31 p29
HbA1c (%) 6,1 6,2 5,9 5,8 5,7 5,7
PTOG Alterada Alterada Normal Alterada Alterada Alterada
MCG Alterada Alterada Alterada Alterada Alterada Alterada
Insulina rapida Si Si Si Si Si Si
Insulina glargina Si Si No No No No
FVC (%) 67 55 60 55 93 91
FEV1 (%) 56 48 44 43 82 65
FEV1/FVC (%) 70 76 64 66 78 57
Percentil peso post p3 p9 pé1 p37 p46 p41
HbA1c post (%) 5,6 5,9 5,4 5,4 5,3 5,2
FVC post (%) 68 100 71.8 91 102 103
FEV1 post (%) 59 82,4 61,3 69,3 100 100
FEV1/FVC post (%) 72 82,4 72,6 65 96 97

disponible en los estadios finales de la enfermedad pulmo-
nar, y la incidencia de DRFQ en los pacientes que precisan
trasplante pulmonar es del 28,6%°.

Los objetivos del estudio son valorar las posibilidades
diagndsticas que podria ofrecer la monitorizacion continua
de glucosa (MCG) adicionalmente a la prueba de tolerancia
oral de glucosa (PTOG) aislada y analizar la mejoria respi-
ratoria y metabdlica que produce el tratamiento insulinico
precoz en estos pacientes.

Presentamos una serie de casos formada por 6 pacientes
con edades comprendidas entre 8 y 16 anos, controlados
en la Unidad de FQ y la Unidad de Diabetes de nues-
tro hospital, que han recibido tratamiento insulinico tras
objetivarse alteracion del metabolismo de los hidratos de
carbono mediante los métodos habituales (PTOG y hemoglo-
bina glucosilada [HbA1c]) y MCG, acompanado de deterioro
nutricional y empeoramiento respiratorio, en los que se ha
observado mejoria tras la insulinoterapia.

Todos los pacientes presentaron cifras de HbA1c eleva-
das (>5,7%), asociando un 83,3% de ellos PTOG alterada
(glucemia>200mg/dl a las 2 h). Se coloco sistema de MCG,
objetivandose hiperglucemias en ayunas y/o posprandiales
en todos los casos, observando Unicamente hiperglucemias
posprandiales en la paciente que habia tenido PTOG normal.

Habiendo confirmado la existencia de alteracion en el
metabolismo hidrocarbonado en todos los pacientes, se ini-
cié tratamiento insulinico con multiples dosis de insulina
rapida subcutanea en todos, anadiendo insulina glargina en
2 de ellos. Se realizd educacion diabetologica individuali-
zada sobre insulinoterapia, autocontrol, dieta por raciones
y descompensaciones. En uno de los casos se retiro la insu-
linoterapia a los 3 meses por mejoria respiratoria clinica y
espirométrica, y adecuada ganancia ponderal. Los otros 5
casos contintan actualmente con tratamiento insulinico.

Se programo un seguimiento con control al mes del inicio
de la insulinoterpia, y posteriormente a los 3 meses, a los 6
meses y al afo, con el fin de monitorizar la evolucion nutri-
cional y ponderal (percentil de peso), metabdlica (HbA1c) y
de la funcion respiratoria (espirometria). Todos los pacientes

presentaron mejoria respiratoria y nutricional en los contro-
les, con ganancia ponderal y aumento del percentil de peso
(tabla 1). Se observé un descenso medio de la HbA1c a los
6 meses del inicio de la insulinoterapia del 7,3% respecto a
su valor inicial. En el control espirométrico a los 6 meses se
observd asimismo mejoria en los 3 parametros registrados
(capacidad vital forzada [FVC], volumen espiratorio forzado
[FEV1] y su relacion [FEV1/FVC]) en todos los pacientes, con
aumentos medios de la FVC, FEV1 y FEV1/FVC del 33,38%,
del 42,19% y del 19,76% respectivamente.

Otras publicaciones describen resultados similares a
los observados en nuestros pacientes, viendo que el
seguimiento documenta un efecto beneficioso rapido y pro-
longado del buen control metabdlico de la DRFQ sobre el
deterioro respiratorio en FQ’.

Se han descrito casos de pacientes en situacion de indi-
cacion de trasplante pulmonar en los que el tratamiento
insulinico logré mejoria suficiente para revertir los crite-
rios y mantenerse sin indicacion de trasplante durante, al
menos, 8 anos mas’.

Las ultimas guias recomiendan la realizacion sistematica
de PTOG anual a partir de los 10 anos o antes en caso de
existir sintomas clinicos como empeoramiento de la fun-
cion pulmonar o del estado nutricional sin otra causa que lo
justifique?, con el fin de detectar de la forma mas precoz
posible cualquier alteracion del metabolismo hidrocarbo-
nado. Adicionalmente, se comienza a mencionar la utilidad
de la MCG para la deteccion de pacientes con hiperglucemias
posprandiales, que, de otro modo, pasarian desapercibidos
con la realizacién de la PTOG®.

Por todo ello, consideramos que la MCG podria suponer
una herramienta util en la deteccion precoz de alteracio-
nes del metabolismo hidrocarbonado en pacientes con FQ,
como en aquellos casos con PTOG normal, pero con empeo-
ramiento respiratorio y nutricional sin otra causa aparente,
0 pacientes que precisan tratamiento con corticoterapia sis-
témica por su efecto hiperglucemiante. Por ello, la MCG
permitiria una deteccion mas temprana de las alteraciones
hidrocarbonadas en pacientes con FQ, facilitando una ins-
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tauracion mas precoz del tratamiento insulinico y evitando
con ello un mayor deterioro respiratorio y metabolico.
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Paraganglioma mediastinico: n
embolizacion prequirargica

Mediastinal paraganglioma:
Presurgical embolization

Los paragangliomas son tumores neuroendocrinos derivados
de las células cromafines del sistema simpatico extraadrenal
y representan una patologia excepcional dentro del medias-
tino, comprendiendo el 1-2% de todos los paragangliomas y
menos del 0,3% de todos los tumores mediastinicos. La cli-
nica de los pacientes va a depender de su funcionalidad y de
los sintomas compresivos por su gran tamafo, aunque en la
mitad de los pacientes se presenta como hallazgo incidental
en las pruebas de imagen'?.

Presentamos un caso clinico de paraganglioma mediasti-
nico funcionante en mediastino medio, en el cual se realizo
un manejo multidisciplinar del mismo.

Mujer de 55 afos, con antecedentes personales de hiper-
tension arterial, diabetes mellitus y dislipemia, en estudio
en centro privado por sincope, palpitaciones y disnea.

Dentro del estudio inicial se incluyeron analitica, radio-
grafia de torax, TC toracoabdominal y ecocardiograma. Tras
los hallazgos analiticos de catecolaminas en orina 24 h: nor-
metanefrina 3025 png/24 h (88-444), metanefrina 85 ug/24h
(52-341), cromogranina A elevada (no disponemos de valor
numérico) y de imagen (tumor mediastinico de gran tamano
6 x 7cm en mediastino medio, proximo a carina, que se
nutre de irrigacion coronaria y bronquial), se diagnostico
de paraganglioma mediastinico. A nivel de las glandulas
suprarrenales no se observaban nédulos o masas que pudie-
ran orientar a una localizacion mdltiple del mismo.

Se enviod a nuestro centro, contactando con Endocrinolo-
gia que realizd ajuste del tratamiento alfabloqueante con
doxazosina, previo a embolizacion por Radiologia Vascular
Intervencionista (RVI) y posterior extirpacion por parte de
Cirugia Cardiovascular (CCV).

Se realiz6 un segundo TC toracico, donde se estudio la
relacion de la lesion con las estructuras vasculares adyacen-
tes, presentando intimo contacto con las venas pulmonares,
arteria pulmonar izquierda y auricula izquierda, con irri-
gacion de pequenas arterias procedentes de la arteria
coronaria derecha y bronquial izquierda.

En la arteriografia realizada por RVI se observd la
irrigacion tumoral y vasos nutricios que provenian de
multiples ramas arteriales dependientes de la arteria
coronaria derecha y de la arteria bronquial izquierda. En
primer lugar se realizd embolizacion con Onyx 18® (agente
de embolizacion liquido no adhesivo compuesto de un
copolimero de alcohol etilen-vinilico, disuelto en sulfoxido
de dimetilo, al que se le anade polvo de tantalio para su
visualizacion fluoroscopica) de las ramas nutricias del polo
superior de la masa desde aorta (ramas bronquiales), con
abordaje por arteria femoral derecha, y a continuacion
se embolizaron con Onyx 18 las ramas auriculares que
perfunden el polo inferior del tumor (ramas coronarias) a
través de cateterismo cardiaco, con abordaje por arteria
radial, sin complicaciones durante el procedimiento.

Posteriormente (24 h después), se procedio a la exéresis
quirdrgica, con ayuda para su planificacion de un modelo
3D. Se realiz6 esternotomia media, ligadura de multiples
afluentes arteriales y venosos desde aorta descendente y
coronarias, asi como diseccion de zona adherida a corona-
ria izquierda y techo de auricula izquierda, consiguiendo
una reseccion integra del tumor, sin necesidad de circu-
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