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La alteracion del metabolismo hidrocarbonado es una
complicacion frecuente de la fibrosis quistica. La diabetes
relacionada con fibrosis quistica (DRFQ) se debe a una
disminucion en la secrecion de la insulina secundaria a la
insuficiencia pancreitica. Los pacientes con fibrosis quis-
tica y diabetes presentan mayor morbilidad y mortalidad y
el mismo riesgo de las complicaciones cronicas de la dia-
betes que los pacientes con diabetes tipo 1 o 2.

El diagnoéstico precoz y el tratamiento adecuado de la
diabetes de estos pacientes es imprescindible.

En mayo de 2000 tuvo lugar en Madrid una conferencia
de consenso sobre DRFQ para definir las pautas para su
diagnéstico y tratamiento.
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CONSENSUS ON THE DIAGNOSIS
AND MANAGEMENT OF CYSTIC FIBROSIS
RELATED DIABETES

Abnormal glucose tolerance and diabetes mellitus are a
common complication of cystic fibrosis (CF). Cystic fibro-
sis related diabetes (CFRD) is due to decreased insulin se-
cretion, secondary to pancreatic insufficiency. Patients
with CFRD have increased morbidity and mortality and
are subject to the same microvascular complications as pa-
tients with other types of diabetes. Prompt diagnosis and
aggressive management of CFRD is important.

A consensus conference on CFRD was held in Madrid in
May 2000 to define the current standards for the diagno-
sis and management of this disease in Spain.
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INTRODUCCION

El 5 de mayo de 2000, en la Fundacién Sira Carrasco
para ayuda a la fibrosis quistica, tuvo lugar la Conferencia
Consenso sobre diabetes relacionada con fibrosis quisti-
ca (DRFQ) con un grupo de expertos en diabetes, nutri-
cién vy fibrosis quistica espanoles con el objetivo de pro-
tocolizar el cribado de las alteraciones hidrocarbonadas
en las distintas situaciones clinicas de estos pacientes y
llegar a un acuerdo en las lineas generales de tratamien-
to. Las recomendaciones de actuacion estan basadas en la
experiencia personal de los expertos y en una revision de
la bibliografia cientifica, en especial los resultados del
Consenso sobre DRFQ de la Fundacion Americana Cana-
diense de Fibrosis Quistical. Todas estas directrices estin
sujetas a futuras modificaciones cuando los nuevos datos
asi lo aconsejen.

La fibrosis quistica es una enfermedad multiorganica
que afecta, entre otros 6rganos, el pulmon, el higado, las
glandulas sudoriparas, las vias respiratorias superiores y
el pancreas, tanto exocrino como endocrino. La altera-
cion de la funcién endocrina del pancreas es una ma-
nifestacion tardia en el proceso de la enfermedad y es,
posiblemente, la asociacién morbida mas frecuente e im-
portante. Esta no se presenta en todos los pacientes con
fibrosis quistica, sino sélo en aquellos con insuficiencia
exocrina pancredtica asociada y preferentemente en los
pacientes portadores de la mutacion AF5082.

Debido a los avances en el tratamiento de las compli-
caciones pulmonares y de la mejorfa en el soporte nutri-
cional se ha incrementado la supervivencia de estos pa-
cientes, por lo que el diagnostico de las alteraciones del
metabolismo glucidico es cada vez mis frecuente.

La DRFQ es la forma mas frecuente de diabetes no au-
toinmune y es diferente de las diabetes tipo 1y 2. Su pre-
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sencia puede afectar de manera adversa tanto a la morbi-
lidad como a la mortalidad de la fibrosis quistica. Un es-
tudio de la Fundaciéon Americana-Canadiense de fibrosis
quistica (FACFQ) evidenci6é que la supervivencia es seis
veces menor en los fibréticos quisticos con diabetes!.

Es importante establecer el diagnéstico precoz de la
alteracion hidrocarbonada, ya que ésta se asocia con em-
peoramiento del estado nutricional y de la funcién pul-
monar asi como con muerte mas precoz’.

FRECUENCIA

Los criterios utilizados para el diagnéstico de diabetes y
otros tipos de alteracion hidrocarbonada han variado en
los Gltimos anos, por lo que los distintos estudios de la
bibliograffa no son comparables?. La prevalencia de dia-
betes es cien veces mids elevada en los pacientes con fi-
brosis quistica que en la poblacién general y ésta se in-
crementa con la edad. La edad media de comienzo de la
DRFQ es de 18 a 21 anos?>.

Un estudio multicéntrico europeo realizado en 1995 en
el que se incluyeron 1.348 pacientes con fibrosis quistica
se encontré que el 4,9% de los pacientes eran diabéticos
(glucemias en ayunas superiores a 140 mg/dD y reque-
rfan tratamiento.

El registro de pacientes de la FACFQ® informé que de
18.627 pacientes de todas las edades el 5,1% recibia tra-
tamiento insulinico, aunque los criterios de insulinotera-
pia no eran los mismos en los distintos centros.

Los resultados de un estudio de cribado de alteracion
hidrocarbonada en fibrosis quistica realizado con una so-
brecarga oral de glucosa por la FACFQ, la prevalencia de
diabetes fue del 9% en los pacientes en la primera déca-
da de la vida, del 26% en la segunda, del 35% en la ter-
cera 'y del 43% a partir de los 30 anos’.

En nuestra serie de 80 pacientes, con una edad media
de 19 anos, la incidencia de diabetes fue del 7,5% (datos
personales, R. Barrio).

Debido a que los estudios de deteccion de las altera-
ciones hidrocarbonadas en el paciente con fibrosis quis-
tica no se efectian de manera sistemadtica, la frecuencia
de alteracion hidrocarbonada en la fibrosis quistica debe
ser mayor que la referida.

FISIOPATOLOGIA

La causa primaria de la DRFQ es el déficit de insulina.
Existen ademds multiples factores que interfieren en el
metabolismo hidrocarbonado como la malnutricion, las
infecciones agudas y cronicas, el incremento del gasto
energético, el déficit de glucagon, la malabsorcion, la al-
teracion del trinsito gastrointestinal y de la funcion he-
patica. Dado que estos factores fluctian la tolerancia hi-
drocarbonada también puede fluctuar en el tiempo.

Ademas de los factores referidos, otras situaciones pue-
den intervenir creando resistencia a la insulina como son
la pubertad y el tratamiento glucocorticoide.
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La alteracion pancredtica es progresiva, el déficit de in-
sulina no es evidente hasta que se ha perdido alrededor
de un 80% de la funcién de las células beta. Inicialmente
no se produce hiperglucemia, sino sélo una disminucion
de la respuesta precoz de insulina a la sobrecarga intra-
venosa de glucosa con normalidad del metabolismo hi-
drocarbonado. Cuando la secrecion de insulina se va ha-
ciendo deficiente se manifiesta por una hiperglucemia
tras la ingesta y posteriormente por una hiperglucemia en
ayunas. En el periodo de alteracion de la tolerancia a la
glucosa la cantidad total de insulina liberada es normal®,
posteriormente ésta disminuye cuando se llega a la fase
de diabetes?.

La secrecion de glucagoén y del polipéptido pancreatico
estan disminuidas®, mientras que la secrecion de soma-
tostatina estd incrementada (se desconoce la causa)'?.

Debido a que para el mantenimiento de la glucemia
basal se precisan dosis mas bajas de insulina, ésta se
mantiene normal durante mas tiempo. Durante un largo
periodo solo existen hiperglucemias posprandiales lo que
explica que estos pacientes, al inicio de la diabetes, pue-
dan ser controlados con la administracion exclusiva de in-
sulina ripida preprandial.

La disfuncién endocrina en la fibrosis quistica estd re-
lacionada en gran parte con la fibrosis y la infiltracion
grasa de los islotes que altera la estructura y destruye par-
te de ellos. Pero los datos histolégicos demuestran que
el nimero de islotes perdidos no es diferente entre los
pacientes con fibrosis quistica con diabetes o sin ella,
por lo que sélo ésta no puede explicar la diabetes.

Ademis de la disminucion de los islotes se produce una
alteracion de la composicion celular de los mismos, con
disminucion de las células alfa, beta y de las productoras
del polipéptido pancredtico y un aumento de las células
productoras de somatostatina'!. Existe también una acu-
mulacién de sustancia amiloide que no se encuentra en el
pancreas de los pacientes con fibrosis quistica sin diabetes.

Duran! especula que la alteracion de la tolerancia a la
glucosa es casi universal en los adultos con fibrosis quis-
tica debido a la fibrosis de los islotes y que solo progresa
a diabetes en aquellos pacientes que presentan un de-
fecto genético adicional en la secrecion de insulina simi-
lar al encontrado en la diabetes tipo 2. Este defecto ge-
nético todavia no se ha demostrado.

MANIFESTACIONES CLiNICAS

La DRFQ no se asocia con la obesidad, sino que ocu-
rre en individuos delgados. Predomina en mujeres, con
una edad media de comienzo entre los 18 y los 21 anos.
No se relaciona con marcadores de autoinmunidad pan-
creatica.

El comienzo suele ser insidioso y los pacientes pueden
encontrarse asintomdticos durante afios, aunque la enfer-
medad esté presente. La hiperglucemia puede ser croni-
ca o intermitente relacionada con estrés o infecciones.
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En estos casos solo se requiere tratamiento durante estos
periodos. En ellos es rara la cetosis, porque conservan su-
ficiente reserva pancredtica para suprimir la cetogénesis y
ademas se asocia un defecto de glucagon.

En muchos pacientes los primeros sintomas son la im-
posibilidad de ganar o mantener el peso a pesar de un
adecuado aporte caldrico y el deterioro de la funcion pul-
monar (éste se ha referido hasta 4 anos antes en el estu-
dio del grupo danés® y 2 afos antes en el grupo de Min-
nesota!?). El tratamiento insulinico parece revertir los
cambios negativos en el peso y en la funcién pulmonar.

Otros sintomas son poliuria y polidipsia, pobre creci-
miento durante la infancia y retraso en la progresion de la
pubertad. Los sintomas no son suficientemente sensibles
para detectar la diabetes, pues se manifiestan de forma
tardia.

En el estadio prediabético, el déficit de insulina altera el
metabolismo lipidico y proteico y puede ser la causa del
deterioro clinico. En el estadio de alteracion de la tole-
rancia a la glucosa no existe ninguna manifestacion clini-
ca y si no se estudia de manera sistemdtica no se diag-
nostica el trastorno.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE LA ALTERACION
HIDROCARBONADA EN LA FIBROSIS QUISTICA

La nueva clasificacion de la American Diabetes Asso-
ciation (ADA) de 19974 incluye la DRFQ en el grupo de
otros tipos especificos de diabetes secundarios a enfer-
medades del pancreas exocrino. Para el diagnéstico de
las alteraciones hidrocarbonadas se siguen también los
nuevos criterios de la ADA de 1997.

Se reconocen cinco categorias de tolerancia a la gluco-
sa en la fibrosis quistica, basados en la prueba de sobre-
carga oral a la glucosa con 1,75 g/kg (maximo 75 g):

1. Tolerancia normal a la glucosa (TNG): glucemia en
ayunas inferior a 110 mg/dl y a las 2 h inferior a 140 mg/dL

2. Alteracion de la glucemia en ayunas (AGA): gluce-
mia en ayunas entre 110 y 126 mg/dl y a las 2 h inferior
a 140 mg/dl. Este grupo tiene poco interés en la fibrosis
quistica ya que en primer lugar se altera la respuesta glu-
cémica tras la ingesta. Debido a que se mantiene una
secrecion significativa de insulina, los valores de gluce-
mia en ayunas permanecen normales durante mucho
tiempo.

3. Alteracion de la tolerancia a la glucosa (ATG): glu-
cemia en ayunas inferior a 126 mg/dl y glucemia a las
2 h entre 140 y 199 mg/dl.

4. Diabetes relacionada con fibrosis quistica (DRFQ)
sin hiperglucemia en ayunas o tolerancia diabética a la
glucosa: glucemia en ayunas inferior a 126 mg/dl y a las
2 h superior a 200 mg/dl.

5. Diabetes relacionada con fibrosis quistica (DRFQ)
con hiperglucemia en ayunas: glucemia en ayunas supe-
rior a 126 mg/dl y a las 2 h superior a 200 mg/dl.

Ademds, estas circunstancias pueden ser constantes o
intermitentes coincidiendo con infecciones, estrés o ad-
ministracion de esteroides.

Las mujeres con fibrosis quistica presentan un riesgo
aumentado de diabetes gestacional, ya que a la deficien-
cia de insulina se anade la resistencia a la insulina propia
del embarazo.

El diagnéstico de diabetes relacionada con fibrosis
quistica puede establecerse segun tres criterios: @) exis-
tencia de sintomas de diabetes y glucemia al azar supe-
rior a 200 mg/dl; b) glucemia en ayunas en plasma veno-
so en dos ocasiones igual o superior a 126 mg/dl, y
¢) glucemia a las 2 h de una sobrecarga oral de glucosa
superior a 200 mg/dl en dos ocasiones.

La determinacion de la HbA,. no sirve para establecer
el diagnéstico de la fase presintomatica e incluso sinto-
matica de la diabetes por no poseer buena sensibilidad,
pero es muy importante para el control del tratamiento de
la diabetes. Muchos pacientes en el momento de reali-
zarse el diagnéstico presentan unos valores de HbA .
normales. Aunque la razon no esta clara, parece que exis-
te un aumento en el recambio de eritrocitos!? en pacien-
tes con fibrosis quistica y/o insuficiente hiperglucemia
para aumentar las concentraciones de HbA,...

En la mayoria de los casos el diagnéstico se establece
tras estudios de deteccién que deben ser sistematicos
desde la pubertad.

En los pacientes en los que la diabetes se inicia en la
primera década de la vida siempre hay que descartar que
no se trate de diabetes tipo 1 para lo cual es necesario la
determinacion de autoanticuerpos pancreaticos.

CRIBADO DE LA DIABETES RELACIONADA
CON LA FIBROSIS QUISTICA

El estudio del metabolismo hidrocarbonado debe reali-
zarse en los pacientes que presentan insuficiencia pan-
credtica exocrina asociada y son mayores de 10 afos.

Paciente ambulatorio (fig. 1)

Anualmente se realiza una prueba de sobrecarga oral
de glucosa para definir las categorias de alteracion de la
tolerancia a la glucosa:

1. Sila glucemia basal es inferior a 126 mg/dl y a las
2 h es inferior a 140 mg/dl se considera normal y no hay
que realizar mas estudios.

2. Si la glucemia en ayunas es inferior a 126 mg/dl y a
las 2 h se encuentra entre 140 y 199 mg/dl se trata de una
alteracién de la tolerancia a la glucosa. En este caso debe
repartirse la ingesta de hidratos de carbono a lo largo del
dia y monitorizar las glucemias ante enfermedad intercu-
rrente o tratamiento esteroide por el riesgo de progre-
sion a diabetes.

3. Si la glucemia en ayunas es inferior a 126 mg/dl y a
las 2 h es superior a 200 mg/dl nos encontramos ante una
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SOG anual

Ayunas < 126 mg/dl
2 h <140 mg/dl
TNG
(fin) v

Ayunas < 126 mg/dI
2 h 140-199 mg/dl
ATG
(glucemias ante Y

enfermedad)

Ayunas < 126 mg/dl
2 h>200 mg/dl

DRFQ normoglucemia/ayunas
(glucemias semanales)

(tratamiento?)

Ayunas < 126 mg/dI
2 h>200 mg/dl
DRFQ hiperglucemia/ayunas
(tratamiento insulina)

Figura 1. Algoritmo de detec-
cion de la diabetes en pacientes
ambulatorios con fibrosis quis-
tica mads insuficiencia pancred-
tica en mayores de 10 anos.
ATG: alteracion de la tolerancia
a la glucosa; DRFQ: diabetes re-
lacionada con fibrosis quistica;
SOG: sobrecarga oral de gluco-
sa. TNG: tolerancia normal a la
glucosa.

DRFQ sin hiperglucemia en ayunas. No hay consenso en
cuanto a la actitud terapéutica que debe tomarse. Hay
que individualizar y tratar sobre todo si existe sintomato-
logia.

El paciente debe realizar determinaciones glucémicas
esporadicas pero frecuentes, preprandiales y pospran-
diales, sobre todo ante estrés, enfermedad o administra-
cién de corticoides.

4. Si la glucemia basal es superior a 126 mg/dl y a las
2 h superior a 200 mg/dl se trata de DRFQ con hiperglu-
cemia en ayunas. En este caso hay que tratar de forma
precoz con insulina.

La DRFQ puede ser intermitente y muchos pacientes
s6lo precisan insulina durante los periodos de enferme-
dad aguda. Hay que vigilar el metabolismo hidrocarbona-
do mediante la monitorizacion domiciliaria de las gluce-
mias capilares; esta monitorizacién debe ser estrecha en
caso de enfermedad aguda.

Paciente ingresado (fig. 2)

Durante la hospitalizacion, a todos los pacientes con
insuficiencia pancredtica exocrina y con edades de mas de
10 anos se les deben realizar determinaciones de glucemia
capilar esporddica los dias primero y tercero del ingreso.

Glucemia casual
primer y tercer dia de hospitalizacion

<126 mg/d|
(fin)

> 126 mg/dl, hacer glucemia 2 h postingesta

Ayunas < 126 mg/dI
2 h <200 mg/dl
(fin)

Y

Ayunas < 126 mg/dl
2 h>200 mg/dl
(considerar
tratamiento)

Ayunas > 126 mg/dI
2 h>200 mg/dl
(tratamiento
insulinico)
Figura 2. Algoritmo de cribado
de diabetes en pacientes con fi-
brosis quistica mds insuficien-
cia pancredtica, hospitalizados
por enfermedad aguda, en ma-

yores de 10 arnios.

ANALES ESPANOLES DE PEDIATRIA. VOL. 53, N.° 6, 2000



Alteraciones del metabolismo hidrocarbonado en la fibrosis quistica

Si ésta es superior a 126 mg/dl, a la manana siguiente
se realizard una determinacién de glucemia en ayunas y
otra posprandial a las 2 h.

1. Sila glucemia en ayunas es inferior a 126 mg/dl y a
las 2 h inferior a 200 mg/dl no son necesarias mas deter-
minaciones. Hay que volver a monitorizar la glucemia si
cambia la situacion clinica o si comienza un tratamiento
esteroide o nutriciéon concentrada.

2. Sila glucemia en ayunas es superior a 126 mg/dl
debe repetirse a la manana siguiente, si ésta persiste mas
de 48 h debe comenzarse el tratamiento insulinico.

3. Si la glucemia en ayunas es inferior a 126 mg/dl y a
las 2 h es superior a 200 mg/dl hay que considerar trata-
miento segin las caracteristicas del paciente.

4. Sila glucemia en ayunas es superior a 126 mg/dl y a
las 2 h superior a 200 mg/dl hay que comenzar trata-
miento insulinico.

Puesto que las gestantes con fibrosis quistica presen-
tan un riesgo elevado de diabetes gestacional se reco-
mienda realizar una prueba de sobrecarga oral de gluco-
sa de 3 h en cada trimestre del embarazo. Antes de
quedar embarazadas deben ser sometidas también a esta
prueba.

TRATAMIENTO DE LA DIABETES RELACIONADA
CON FIBROSIS QUISTICA

Planteamientos generales

— Hay que explicar al paciente que la DRFQ es dife-
rente tanto de la diabetes tipo 1 como de la de tipo 2 y
que no es una complicacién infrecuente en el contexto
de la fibrosis quistica.

— Los objetivos del tratamiento son mantener un 6ptimo
estado nutricional, incluyendo un peso, crecimiento y de-
sarrollo normal, y promover una 6ptima adaptacion psi-
cologica, social y emocional para vivir con la diabetes.

— Evitar la hipoglucemia grave.

— Promover el autocontrol.

— Ser tan flexibles como sea posible con el estilo de
vida del paciente y adaptarnos a las necesidades que
plantee la fibrosis quistica.

Tratamiento insulinico

En general en el momento del diagnéstico de la diabe-
tes la insuficiencia pancreatica endocrina es grave y pre-
cisa la administracién de insulina.

En fases muy precoces podria plantearse la posibilidad
de tratamiento con antidiabéticos orales. Existe poca ex-
periencia con este tipo de firmacos en estos pacientes.

— Los antidiabéticos orales que aumentan la sensibili-
dad a la insulina no estin indicados. Asi, la menformina,
que ademds es un anorexigeno, estd contraindicada.

—La acarbosa, que reduce la glucosa posprandial y las
excursiones de insulina al tiempo que puede causar dia-
rrea, anorexia y distension abdominal, disminuye la ab-
sorcién de energia es de uso muy cuestionable.

— Las sulfonilureas tampoco estin indicadas ya que se
han referido dificultades para el tratamiento de las hipo-
glucemias en estos pacientes con DRFQ. Ademis, pue-
den unirse e inhibir el cystic fibrosis transmembrane con-
ductance regulator (CFRT), una caracteristica que puede
interferir con nuevas terapias designadas para mejorar la
funcién de CFRT.

— Los nuevos secretagogos orales de insulina como la
repaglinida permiten aumentar la liberacion de insulina
con la ingesta y tienen poco riesgo de producir hipo-
glucemia pero todavia no existe experiencia en este tipo
de pacientes y se precisaria la realizacion de protocolos de
investigacion clinica previa a su uso.

Insulinoterapia. Habitualmente estos pacientes preci-
san sobre todo la administracién de insulina preprandial
de accion corta adaptada a la glucemia, ingesta y carac-
teristicas del paciente. En general el uso de andlogos de
la insulina de accion rapida no estd indicado por lo erra-
tico de la absorcion de los alimentos en estos pacientes,
que puede incrementar el riesgo de hipoglucemias pre-
coces, y por las frecuentes ingestas que realizan entre las
comidas principales lo cual requerirfa la administracion
de andlogo de insulina cinco o seis veces al dia. En ellos
suele seguir utilizindose insulina ripida regular antes de
desayuno, comida y cena con la administracion de insu-
lina de accion intermedia durante la noche para cubrir las
necesidades basales de insulina cuando presentan hiper-
glucemia en ayunas.

En los momentos de las infecciones agudas o ante ciru-
gia en muchas ocasiones es necesario el aporte de insuli-
na intravenosa debido a la resistencia insulinica creada
por estas situaciones. Hay que incrementar el aporte in-
sulinico para prevenir la pérdida de peso y permitir au-
mentar la capacidad de respuesta contra las infecciones.

El propio paciente debe ajustar el tratamiento insulini-
co a las glucemias capilares realizadas en el domicilio.

Aporte nutricional

Una 6ptima nutricion es un objetivo fundamental en el
paciente con fibrosis quistica. El tratamiento de la diabe-
tes debe colaborar y no interferir en este objetivo's.

— El aporte cal6rico serd alto. Nunca es apropiada la
restriccion calérica como en la diabetes tipo 2. Requie-
ren del 130 a 150 % de las kilocalorias de las personas
sin fibrosis quistica.

— Hay que administrar abundantes hidratos de carbono,
intentando restringir los de absorcién ripida, poniendo
énfasis en la cantidad total de hidratos de carbono mis
que en la fuente de éstos. Hay que ensenarles a cuantifi-
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car su cantidad para ajustar la insulina y hay que aconse-
jarles que el aporte lo repartan a lo largo del dia para
evitar las hiperglucemias posprandiales.

—El aporte de grasa debe ser alto (40%).

—La ingesta proteica debe aportar del 15 al 20% de las
calorias.

— La restriccion de sal no esta indicada.

— Las frecuentes enfermedades intercurrentes necesitan
un ajuste del plan de comidas.

— La pauta nutricional debe ser flexible, adaptada al es-
tilo de vida del paciente.

— Hay que adaptar la insulina a la ingesta y no al con-
trario.

—El plan de comidas serd el adecuado para su fibrosis
quistica, aportando seis o mis tomas al dia. Una dietista
con conocimientos de la dieta de la fibrosis quistica y de
la DRFQ debe ensenar a estos pacientes y realizar una re-
evaluacion continuada de la dieta.

Control del ejercicio

El paciente diabético con fibrosis quistica debe practicar
ejercicio regular segtin su capacidad, lo cual ayuda a un me-
jor control de la diabetes. Debe tener en cuenta la intensi-
dad del ejercicio para el ajuste de la ingesta y de la insulina.

Monitorizacion de la glucemia
Los objetivos glucémicos son semejantes a los de todos
los diabéticos, tanto los de tipo 1 como los de tipo 2'°:

— Antes de las comidas entre 70 y 140 mg/dl.
— 2 h postingesta entre 100 y 180 mg/dl.
— A las 3 de la madrugada mayores de 70 mg/dL

Estos objetivos seran siempre individualizados y adap-
tados a las condiciones vitales de cada paciente.

Autotratamiento de la diabetes

El paciente debe realizar mas de 4 glucemias capilares
al dia, preprandiales y sobre todo posprandiales para
ajustar su tratamiento y debe acudir al control diabetolo-
gico cada 2 a 3 meses. En estas visitas se realizara la de-
terminacion de la HbA,.

El paciente tiene que vigilar estrechamente las hipoglu-
cemias. Estas deben ser tratadas precozmente y de ma-
nera intensiva por la dificultad de que remitan, ya que
presentan asociado un defecto de glucagén aunque tie-
nen una exagerada respuesta de catecolaminas®. Si no
existe alteracién de la conciencia el tratamiento consiste
en la ingesta de glucosa o cualquier otro hidrato de car-
bono de absorcion rdpida (azdcar, zumos, etc.) en una
cantidad de 10 a 15 g, acompanado posteriormente de
otros 10 g de hidratos de carbono de absorcién mas len-
ta (pan, galletas, leche, etc.). En caso de alteracion de la
conciencia debe administrarse 1 mg de glucagén por via
subcutanea y cuando recupere la conciencia, hidratos de
carbono por boca.
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Los pacientes con DRFQ rara vez presentan cuadros
de cetoacidosis diabética, pues tienen suficiente secrecion
endégena de insulina para inhibir la cetogénesis y ade-
mis se encuentra asociado un defecto de glucagon.

Equipo diabetolégico: educacién diabetol6gica

El paciente debe recibir educacion diabetolégica conti-
nuada y tener el soporte 24 h al dia de un equipo diabe-
tologico. Este debe ser multidisciplinario integrado por
diabetélogo, ayudante técnico sanitario de diabetes, die-
tista, psiclogo y demds especialistas necesarios para el
control y tratamiento de su enfermedad de base.

Hay que proporcionar soporte psicologico. Debido a la
necesidad de realizar multiples terapias en estos pacien-
tes, la introducciéon de un nuevo tratamiento debe rea-
lizarse con tacto para evitar el agobio y el derrumba-
miento psicolégico. Hay que hacer hincapié en que el
tratamiento de la diabetes va a mejorar el estado general.
Para ello se precisa el apoyo de todos los miembros del
equipo diabetologico.

Cribado de las complicaciones crénicas

El riesgo de aparicién de las complicaciones crénicas
microvasculares es semejante al de todos los pacientes
diabéticos con el mismo tiempo de evolucion y grado de
control metabodlico'®. El incremento en las expectativas de
vida del paciente con fibrosis quistica incluso con diabe-
tes ha hecho que las complicaciones cronicas microvas-
culares comiencen a surgir como entidades frecuentes. Es
necesaria la realizacién del cribado inicial de las compli-
caciones crénicas tanto en el diagnostico de la diabetes,
ya que ésta puede llevar anos silente, como luego con
periodicidad anual mediante el estudio del fondo de ojo,
analisis de la excrecion renal de albimina y de la fun-
cion renal, deteccion de neuropatia con valoracion de
los reflejos osteotendinosos y la sensibilidad vibratoria.
Hay que controlar la presion arterial cada 6 meses. El es-
tudio del metabolismo lipidico debe llevarse a cabo cuan-
do la diabetes ya estd controlada, si es normal y no exis-
te historia familiar de diabetes no es necesario realizar
posteriores determinaciones.

Parece que los diabéticos con fibrosis quistica no pre-
sentan un riesgo aumentado de complicaciones macro-
vasculares, ya que no se observa en ellos hiperlipemia,
obesidad o hipertensién y no consumen tabaco ni alco-
hol, aunque también es cierto que no viven lo suficiente
para presentar enfermedad cardiovascular relacionada
con la diabetes.

Actitud ante el embarazo de una paciente
con fibrosis quistica

En las mujeres con fibrosis quistica el riesgo de diabe-
tes gestacional es mayor, por lo que requieren un cribado
y tratamiento intensivo!’. Si no son diabéticas éste au-
menta el riesgo de que aparezca.



Alteraciones del metabolismo hidrocarbonado en la fibrosis quistica

— El embarazo empeora la funcién pulmonar en los

anos sucesivos.

— Si quieren quedar gestantes deben llevar un estricto

control preconcepcional y durante el embarazo.

— Debe realizarse una prueba de sobrecarga oral de

glucosa antes de la concepcion y en el momento de con-
firmarse el embarazo.

— Hay que repetir la sobrecarga oral de glucosa en la

mitad del segundo trimestre (20-24 semanas) y del tercer

tri

mestre (30-34 semanas) o antes si la ganancia de peso

de la madre no es adecuada.

—La DRFQ durante el embarazo debe tratarse intensa-

mente con insulina y en estos casos deben realizarse de
4 a 6 determinaciones de glucemia capilar al dfa.
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