CARTAS AL DIRECTOR

Deteccion de alteraciones del
metabolismo hidrocarbonado
en pacientes con fibrosis
quistica

(An Esp Pediatr 2000; 52: 197)

Sr. Director:

Hemos leido con interés el articulo “Protocolo de diagnosti-
co y seguimiento de los enfermos con fibrosis quistica”, publi-
cado recientemente en su revista'. Valoramos el trabajo reali-
zado por sus autores en un objetivo tan dificil como es tratar
de simplificar y establecer una guia practica de actuacion ante
unos enfermos tan complejos y que requieren un esfuerzo pro-
fesional y de medios tan importante. En relacion al mismo,
creemos conveniente realizar alguna puntualizacion respecto al
diagnostico de las alteraciones del metabolismo hidrocarbona-
do en la fibrosis quistica (FQ).

Las alteraciones del metabolismo de los hidratos de carbono
en la FQ, diabetes mellitus (DM) e intolerancia hidrocarbona-
da (IHO) cada vez cobran mayor importancia, pues su inci-
dencia aumenta con la edad y actualmente el 80% de estos en-
fermos llegan a su vigésimo cumpleanos”. La DM de estos en-
fermos no corresponde a ninguno de los clasicos tipos 1y 2,
denomindndose “DM relacionada con la FQ”3. Raramente con-
duce a cetoacidosis, por lo que suele ser asintomatica en dos
tercios de los pacientes en el momento del diagnéstico”. Es evi-
dente que la presencia de DM deteriora el estatus clinico del
paciente con FQ’. Por su parte, la THC es un factor de riesgo
para el desarrollo ulterior de DM (odds ratio, 3-6 en funcion de
la edad comparado con los que tienen tolerancia normal) y es
una condicién totalmente asintomatica’.

Dada la importancia de estas complicaciones metabdlicas y
su escasa expresividad clinica, hoy dia se recomienda realizar
anualmente una sobrecarga oral de glucosa con dos tiempos
de extraccion, basal y 120 minutos, en todos los enfermos de
FQ con afectacion pancreidtica exocrina a partir de los 10 afos
de edad®. Aplicando los criterios de la Asociacion Americana
de Diabetes de 1997 se diagnosticarian a los pacientes de DM
e IHC.

Ni la glucemia plasmatica en ayunas ni la hemoglobina A,
sirven para reconocer a los pacientes con IHC, y en el caso de
la DM serfan patologicas cuando ésta estuviese ya evoluciona-
da. Casi todos los autores estdn de acuerdo en que ambos pa-
rdmetros tienen una sensibilidad muy baja para el diagndstico
de DM en FQ en torno al 15%"%'Y, Sin embargo, por su sim-
plicidad y comodidad para el enfermo, son las pruebas mas co-
munmente utilizadas.

De acuerdo con la bibliografia internacional y con la Cystic
Fibrosis Foundation en sus Clinical practice guidelines for cys-
tic fibrosis del 25 de marzo de 1996, pensamos que la gluce-
mia basal y 120 minutos tras sobrecarga oral de glucosa son las

pruebas a las que debe someterse el fibrotico quistico para
diagnosticar las alteraciones del metabolismo hidrocarbonado
y abandonar la realizacion de hemoglobina glucosilada.

E. Garcia Garcia?, J.P. Lopez Siguero?, J. Pérez Frias®
y E. Pérez Ruiz”

Unidades de *Endocrinologia Pediatrica
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Réplica
(An Esp Pediatr 2000; 52: 197-198)

En relacion con la carta al director de los Dres. Garcia Gar-
cia et al, respecto al Protocolo de Seguimiento y Tratamiento
de los enfermos con fibrosis quistica (FQ) de la Sociedad Es-
panola de Neumologia Pedidtrica, deseo expresar, en primer
lugar, mi agradecimiento a la aportacion que desde el punto de
vista de la endocrinologia pedidtrica se realiza al mismo. Sin
embargo, creo necesario realizar algunas puntualizaciones. Co-

mo recoge el propio protocolo textualmente: ... este Comité
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no pretende establecer un plan de tratamiento integral de la FQ
sino exponer unas lineas de actuaciéon consensuadas para con-
trol y tratamiento general de la afectacion respiratoria...” y, en
el mismo, se recomienda que el enfermo sea asistido por aque-
llas especialidades y profesionales que requiera, habida cuen-
ta nuestro interés de que los enfermos con FQ sean tratados en
unidades multidisciplinarias. Respecto a la idoneidad de la rea-
lizacion de hemoglobina glucosilada (HbA, ), glucemia basal o
test de sobrecarga oral de glucosa (SOG) para el diagnostico
de la diabetes relacionada con la FQ, deben reconocer los au-
tores que ain no se ha extendido la utilizacion de este altimo
como método de cribado de la diabetes en los enfermos con
FQ; de hecho, recientemente se ha publicado una encuesta di-
rigida entre otros a 194 directores de centros de FQ en EE.UU.
en los que solo el 2% usa este test diagnostico de rutina y son
la glucosa basal (60%) y la HbA,. (50%), los mis frecuente-
mente utilizados. De hecho, los autores recomiendan una con-
ferencia de consenso al respecto'. Por otro lado, es probable-
mente el endocrindlogo y no el neumoélogo —al que, esencial-
mente, va dirigido este protocolo— el que debe evaluar qué
enfermos y a partir de qué edad debe realizarse este test, pues-
to que la diabetes relacionada con la FQ se desarrolla a lo lar-
go de la vida del enfermo con la evolucion de la enfermedad
y, ademads, depende también del peor estado nutricional (RR,
5,4) y del peor estado clinico (RR, 4,27) del enfermo?. La in-
tenciéon en nuestro protocolo es que ningin enfermo de FQ
con diabetes clinicamente asintomatica quede sin diagnosticar.

M. Sanchez-Solis
Seccion de Neumologia Pediatrica.
Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca. Murcia.
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Ventilacion mecanica no
invasiva en la hipoventilacion
alveolar central congénita

(An Esp Pediatr 2000; 52: 198-199)

Sr. Director:

La hipoventilacion alveolar central (HAC) es un sindrome en
el que existe una ausencia o disminucion acusada de la fre-
cuencia y esfuerzo respiratorio, que ocurre fundamentalmente
durante el suefio, con poca o nula respuesta a la hipoxia y a
la hipercapnia'. La HACC en nifios es generalmente de origen
congénito. Los pacientes con HACC precisan asistencia respi-
ratoria a domicilio durante el sueflo, y en ocasiones también
durante los periodos de vigilia'?. Recientemente se ha com-
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TABLA 1. Caracteristicas de la ventilacion invasiva
y no invasiva aplicada

Ventilacion Invasiva No invasiva  No invasiva
Respirador Driger EV-800  Breas PV401 Breas PV401
Calibre de la

traqueotomia 6 4 No
Modalidad de

ventilacion SIMV PS PS
Frecuencia

respiratoria

(rpm) 22 20 18
Volumen

corriente (ml) 600 1.700 1.600
Pico de presion

(mmHg) 30 20 16
Relacion LE 1:2 - -
FiO, 0,21 0,21 0,21
SatO, (%) 96 98 99
PaCO, espirada

(mmHg) 32 34 32

SIMV: ventilacion mandatoria intermitente sincronizada; PS: presion de soporte.

probado que algunos pacientes con HACC pueden ser tratados
con ventilaciéon mecdnica no invasiva (VMND) a través de mas-
carilla nasal o facial>".

Presentamos una paciente con HACC que creemos que es el
primer caso tratado en nuestro pais con VMNI. Nifa de 11 afios
de edad, diagnosticada a los 5 afios de HACC, en tratamiento
con ventilacion mecanica a través de traqueotomia durante el
sueno’. Durante el dia mantiene buena ventilacion (PaCO, es-
pirada de 32-35 mmHg) y SatO, de 97-98%. S6lo ha requerido
un ingreso por infeccién respiratoria. Durante el suefo, pre-
senta hipoventilaciéon sin apnea alcanzando a los 5 minutos
una PaCO, espirada de 65-70 mmHg y una SatO, del 78-80%.
Desde los 8 anos se ha intentado entrenamiento con VMNI. A
los 10 afios se consiguid buena ventilacion y oxigenacion con
mascarilla facial y nasal (tabla 1) sin requerir oxigeno, por lo
que se disminuyo progresivamente la cinula de traqueotomia
hasta un n.° 4 y se remitié a su domicilio con VMNI nasal. Nue-
ve meses después se retir0 el tubo de traqueotomia. En la ac-
tualidad se mantiene con VMNI nasal nocturna a domicilio con
buena oxigenacion (saturacion 98-100% sin oxigenoterapia) y
PaCO, espirada 30-32 mmHg, sin complicaciones.

En los nifios con insuficiencia respiratoria cronica se pueden
utilizar varios métodos de asistencia respiratoria: la ventilacion
mecinica a través de traqueotomia, el marcapasos diafragmati-
co, la ventilacion con presion negativa y la ventilacion meca-
nica no invasiva.

La ventilacion mecdnica con presion positiva a través de tra-
queotomia es el mds utilizado por su mayor efectividad, su fa-
cilidad de uso, la existencia de respiradores a domicilio de ma-
nejo facil para el paciente y/o los familiares y el dominio de la
técnica en multiples centros hospitalarios. El marcapasos dia-
fragmatico estd indicado fundamentalmente en pacientes con
HAC secundaria a lesion medular alta que requieren asistencia
respiratoria continua’. Tiene las ventajas sobre la ventilacion a
través de traqueotomia de disminuir los riesgos de infeccion y
dafio de la via aérea, y requerir aparatos menos voluminosos y



