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MUCOVISCIDOSIS ASOCIADA 

CON DIABETES TIPO JUVENIL 

A. RIOS, E. ROJAS, P. B E J A R A N O 

Se presentan dos casos de mucovisci-
dosis asociada con diabetes mellitus tipo ju-
venil en personas de 25 y 22 años, de sexo 
masculino y femenino respectivamente, con 
aparición,principalmente, de sintomatología 
gastrointestinal en forma simultánea con la 
diabetes. 

Durante sus hospitalizaciones se com-
probó el síndrome de malabsorción como 
una manifestación de la insuficiencia pan-
creáticaexocrina y el aumento de la concen-
tración de solutos en el sudor por las ionto-
foresis repetidas. 

Se llama la atención sobre el número, 
cada vez mayor, de nuevos casos diagnosti-
cados en adultos en otras partes del mundo 
y la necesidad de tener este diagnóstico dife-
rencial en mente en los cuadros diarréicos 
crónicos o de enfermedad pulmonar infec-
ciosa recidivante. 

INTRODUCCION 
Enfermedad Fibroquística del Pancreas, 

Fibrosis Pancreática, Infantilismo Pancreá-
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tico, Mucosis y Ecrinosis han sido los nom-
bres dados al síndrome que hoy conocemos 
más comúnmente como Fibrosis Quística o 
Mucoviscidosis, cuya primera referencia, ci-
tada por Wood y col., probablemente data 
de 1857 en un libro del folclor alemán que 
dice: "Morirá pronto el niño cuya frente 
sea salada al besarlo" (1). 

Primeramente descrita como entidad 
en 1.938 por Anderson (2), la mucovisci-
dosis, cuyo defecto básico en la actualidad 
se desconoce, es un padecimiento generali-
zado de las glándulas exocrinas, de caracter 
autosómico recesivo, cuyas manifestaciones 
son reconocidas principalmente en la niñez 
ylaadolescencia,aunque últimamente se no-
ta aumento del número de diagnósticos en 
adultos (3-5). Gracias a los programas con-
trolados de tratamiento de sus complicacio-
nes, se ha logrado aumentar su promedio 
de supervivencia hasta mas allá de 26 años 
(6), e integrar muchos pacientes al campo 
de la productividad, haciendo que en tér-
minos económicos se justifiquen los esfuer-
zos por mejorar y prolongar sus vidas. 

Esta es una comunicación de dos casos 
de mucoviscidosis asociada a Diabetes Me-
llitus de tipo juvenil, diagnosticados y trata-
dos a corto término en el Servicio de Medi-
cina Interna del Hospital San Juan de Dios 
de Bogotá. 
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PRESENTACION DE LOS CASOS 

CASO No 1 - P. N. B., 25 años, sexo 
masculino. H.C. No. 498200. 

Paciente con historia de 13 hospitali-
zaciones anteriores (en 10 años), ocasiona-
das por síntomas de descompensación dia-
bética acompañados de manifestaciones sép-
ticas respiratorias, urinarias y dermatológi-
cas a repetición. Desde su consulta inicial 
presentó síntomas gastrointestinales consis-
tentes en síndrome de insuficiencia pancreá-
tica exocrina con diarreas grasosas, fétidas, 
con restos alimenticios y refractarias a trata-
mientos anteriores, las cuales fueron con-
sideradas como enteropatía diabética. En 
1.969 los Rx de abdomen mostraron calci-
ficaciones diseminadas en zona pancreática 
En octubre de 1.975 fue hospitalizado por 
presentar deposiciones diarréicas, grasosas 
con restos alimenticios, y cuadro séptico; pe-
só 37 Kg. con una estatura de 1.72 mts; la 
impresión diagnóstica fue de síndrome de 
malabsorción para lo cual se practicaron prue-
bas que mostraron hipocarotinemia (4 ug/ 
dl.), .con prueba de absorción de D-Xilosa 
normal(2,4gr,en orina de 5 horas)absorción 
4 6 % . con sideremia de 32 Ugr/dl., coleste-
rol 114 ugdl,hematocrito 29, saturación de 
transferrina 17%. capacidad de captación de 
hierro 190 ugr/dl., proteinemia 8,4 gr/ml., 
albúmina3,4 gr/ml. La pancreatografíamos-
tró las calcificaciones ya descritas, y una dis-
minución del calibre del canal pancreático 
principal en la mitad de la porción del cuer-
po pancreático. El paciente se trató con pan-
creatinay dieta hipograsa con lo cual aumen-
tó tres kilogramos de peso. 

Consultó el 18 de enero de 1.978 por 
cuadro diarréico de iguales características, 
acompañado de vómito, otorrea y expecto-
ración purulenta verdosa. La revisión por 
sistemas mostró disminución de la agudeza 
visual, dolor en tercio inferior de hemitórax 
y flanco izquierdos, poliuria, parestesias en 
miembros inferiores con dificultad para ca-
minar y marcada debilidad. El paciente na-
ció en una familia de 6 hijos, uno de los 
cuales murió de diabetes a los  17  años, y 
otro de leucemia. El abuelo materno mu-
rió de diabetes a la edad de 45 años. El pa-
ciente es casado y tiene un hijo de 5 años. 

Al examen físico se encontró un pacien-
te con desnutrición avanzada, piel seca sin 
panículo adiposo, cabello desprendible,uñas 
quebradizas y "en vidrio de reloj". T.A. 
110/80, F.C. 92 x ' ,  Resp. 26 x ', Temp. 

36,4°C. Presentaba secreción purulenta, per-
foración del t ímpano e hipoacusia marcada 
en el oído izquierdo y escurrimiento poste-
rior en orofaringe. A la auscultación pulmo-
nar se encontraron estertores basales bron-
quiales izquierdos. Había atrofia muscular 
marcada en las extremidades, con disminu-
ción de la fuerza, hipotonía e hiperreflexia 
generalizada e hipoestesia de predominio dis-
tal en los cuatro miembros, se hicieron diag-
nósticos de diabetes juvenil con neuropatía 
diabética, otomastoiditis crónica izquierda, 
pielonefritis, glomeruloesclerosis diabética 
y, por la historia de diarréa crónica con sín-
drome de insuficiencia pancreática exocrina 
y compromiso pulmonar crónico, se hizo el 
diagnóstico de mucoviscidosis. Se solicitó 
iontoforesis, la cual reportó más de 100 
meq/lt de sodio, comprobándose dicho diag-
nóstico. 

El cultivo de esputo informó Klebsiella 
neumoniae y Pseudomona aeroginosa. El 
urocultivo mostró 10 millones de colonias 
de E. Coli.La proteinuriaen 24horas fuede 
637.5 mg/24 horasyla depuración de creati-
nina 20 c.c. con creatininas en sangre que 
oscilaron entre 1,9 y 4,1. Los gases arteriales 
mostraron pH 7,45 Na HCO3 24, Pa CO2 
36, PO2 70, Sat. 93% y BE O, y las prue-
bas funcionales respiratorias capacidad vi-
tal en el límite inferior de lo normal, con 
disminución del FEF 0-25% y volumen for-
zado espiratorio normal en el primer según -
do. Se encontró Estafilococo coagulasa ne-
gativo en la secreción ótica. El estudiode lí-
pidosséricosmostró triglicéridos 116,5mg%, 
lipoproteínas Alfa 20 ,3%, Beta 50% y 
Prebeta 2 9 % . La biopsia hepática fue nor-
mal. Se encontraton signos radiológicos de 
mastoiditis y los Rx de tórax y senos parana-
sales fueron normales. Tiempo de Protrom-
bina 14", 7 2 % . Leucocitos 5000, PMN 55, 
LIN 32, EOS 12, Hgb 8, Hematocrito 25, A-
milasa 140 u, Acido Urico 7,3, K: 6, Na: 
144. Las glicemias oscilaron entre 118 y 660 
mg%. Por dificultades hospitalarias no se rea-
lizó broncografía y el paciente rechazó el es-
permograma. Se instituyó la terapiaconven -



cional con insulina, extracto pancreático, an-
tibióticos, dieta hipograsa-Hnormoprotéica,y 
terapia respiratoria con lo cualrespondió favo-
rablemente. Salió del servicio con 40u de insuli-
na NPH y recomendaciones de dieta y tera-
pia respiratoria. Al examen físico de salida, 
el único dato positivo fue hipoestesia en 
miembros de predominio distal acompaña -
da de hiporreflexia. 

CASO No. 2- E.C.,22 años, sexo feme-
nino. H.C. No. 480430. 

Paciente con antecedentes de 9 hospi-
talizaciones anteriores por sintomatología 
diabéticay cuadros predominantemente gas-
trointestinales consistentes en dolor abdo-
minal, diarreas fétidas, grasosas y amarillentas 
con flatulencia marcada,quien presentó com-
plicaciones vasculares de tipo arterioscleró-
tico que la llevaron a amputación del miem-
bro inferior izquierdo por necrosis isqué-
mica durante su primera hospitalización y, 
posteriormente cuadros de bronconeumo-
nía y necrosis papilar renal. También estu-
vieron presentes las complicaciones sépticas 
urinarias a repetición, y en una ocasión se 
aisló Pseudomonas aeruginosa de un hemo-
cultivo. 

Consultó en 1.97 8 por vómito, diarreas 
grasosas y epigastralgias de 15 días de evolu-
ción, al final de los cuales refirió inconti-
nencia de materia fecal y "sensación de sali-
da del recto" durante la defecación, lo que 
ella misma aprendió a reducir manualmen-
te; orinas coloradas y poliuria de 4 días de 
evolución. 

En la revisión por sistemas informó 
menarquia a los 13 años, y dentro de los 
antecedentes de familia se encontró una t ía -
abuela diabética fallecida a los 80 años. 

En una hospitalización anterior se en-
contraron pruebas compatibles con síndro-
me de malabsorción: absorción de grasas del 
4 3 % , prueba de la gelatina negativa, dismi-
nución ligera de la absorción de D-Xilosa 
(1 gr.) y grasa fecal diaria de 55 gr. 

Al examen físico se encontró paciente 
con signos de desnutrición, pálida, talla: 150 
ctms., peso: 36 Kilogramos.,F.C.88xl"T. A. 
en decúbito de 140/90 y ortostática de 
100/60 y pupilas discóricas con hiporreacti-
vidad a la luz. 

Cardiorrespiratorio sin alteraciones; ab-
domen blando, depresible y sin masas. Se 
admitió con diagnóstico de diabetes juvenil, 

sindrome de malabsorción, y después de re-
visar la evolución y las características cons-
tantes durante toda la enfermedad actual, 
se planteó el diagnóstico de mucoviscidosis, 
el cual fue comprobado por iontoforesis 
repetidas, que oscilaron entre 90 y 100 
meq. de Na/lt.Los Rx de abdomen y tórax 
fueron normales. Las pruebas de función 
respiratoria revelaron mínimo defecto res-
trictivo, y los gases arteriales mostraron 
moderada acidosis metabólica con normo-
xemia. No se comprobó clínicamente elpro-
lapso rectal y la biopsia rectal fue normal. 

Se aisló E. Coli del cultivo de orina. 
Las pruebas sanguíneas mostraron hemoglo -
bina 9,9 hematocrito 31, VSG83nm/h, leu -
cocitos 8.900, PMN 68, EOS 2, depuración de 
creatininade 17,4 c.c.x 'con creatinina del,55 
y nitrógeno uréico de 38, proteínas totales de 
7. 1 albúminas 3,3,colesterol 2 4 5 m g % , tri-
glicéridos 527,5 m g % , laslipoproteínas B y 
Pre-Beta sumaron 9 9 , 3 % Alfa 0,3%, reten-
ción de bromosulftaleína del 2% y protei -
nuria de 1.52 gr. en 24 horas. 

Se inició tratamiento con extracto pan-
creático a altas dosis y dieta hipograsa. hi-
pocalórica, normoproteica, con 300 mg. de 
colesterol y baja en mono y disacáridos, 
además de la insulina que se venía aplicando : 
al cabo de una semana presentó disminución 
del número de deposiciones de 7 a 3 pordía. 
Cuarenta días después de su ingreso se le dio 
salida, presentando 42 kg. de peso y descen-
so moderado en las cifras de lípidos séricos-
(colesterol a 222 m g % y triglicéridos a 300 
mg%.). 

En la investigación familiar reveló 
ser la quinta de una familia de ocho hijos 
sin antecedentes de enfermedades respirato-
rias o gastrointestinales de carácter crónico 
en los padres. Los datos iontoforéticos de 
la madre y de cinco de los hermanos estu-
vieron dentro de límites normales. La terce-
ra de ellos, mujer de 28 años, refirió intole-
ranciaalas grasas desdela niñez, manifestada 
por episodios diarréicos cíclicos, sin estea-
torrea, menarquia a los 15 años; la ionto-
foresis dió 50 meq./lt. La última de los her-
manos, de 18 años, refirió polifagia de diez 
meses de evolución, y la curva de glicemia 
mostró configuración "plana" (90, 120, 110 
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y 90 a la 1/2, y l,2 y 4 horas respectivamen -
te). El resto de hermanos no mostró sinto-
matología de diabetes o mucoviscidosis. 

DISCUSION 

Inicialmente la mucoviscidosis fue con-
siderada de curso rápidamente progresivo e 
invariablemente fatal, y estuvo relegada a 
un segundo plano en la investigación clíni-
ca durante varios años. En las tres últimas 
décadas, comenzando con las observaciones 
de Darling y col. acerca de las alteraciones 

Figura 1 - Criterios diagnósticos. 

en las concentraciones electrolíticas del su-
dor de estos pacientes (9) y con el naci-
miento,en los Estados Unidos, de la Funda-
ción para la investigación de la Fibrosis Quís-
tica, se han mejorado los conocimientos so-
bre mecanismos fisiopatológicos y por lo 
tanto los medios de diagnóstico, el trata-
miento de sus complicaciones y su prog-
nosis. Según los datos de dicha Fundación, 
en 1.976 se estaban atendiendo de 15 a 20 
mil pacientes con esta enfermedad, y un 
promedio de 900 casos nuevos por año. (6), 
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lo cual muestra un alto índice de frecuencia 
en ese país. 

La antigua concepción de la mucovisci-
dosis como enfermedad puramente pediá-
trica ha cambiado no solamente por el nú-
mero creciente de casos diagnosticados en 
adultos (200 casos nuevos por año en USA) 
(7), sino también, porque el mejoramiento 
de la supervivencia, gracias a los métodos 
terapéuticos bien orientados y el recono-
cimiento de las formas de expresión tardía 
(5), le han abierto puesto importante en el 
campo de la medicina interna, en cuya prác-
tica estaremos abocados a tratar sus com-
plicaciones, a veces sin reconocimiento de 
la enfermedad de base. 

Los criterios diagnósticos mas impor-
tantes están esquematizados en la Tabla 1, 
siendo los básicos: 1) Enfermedad pulmo-
nar obstructiva crónica con diversos grados 
de severidad; 2) Insuficiencia pancreática 
exocrina manifestada principalmente como 
sindrome de malabsorción y enfermedad 
diarréica crónica; 3) Historia familiar de 
mucoviscidosis; 4) Iontoforesis positiva. 
Esta última es la base para la comprobación 
diagnóstica, en presencia por lo menos de 
uno de los demás criterios. 

En nuestro medio no existe publica-
ción sobre esta enfermedad y su incidencia 
nos es desconocida a pesar de que el diag-
nóstico es sencillo, a través de una buena 
historia clínica, y la comprobación por la-
boratorio no reviste mayor dificultad. El 
hallazgo de dos pacientes adultos, en un 
periodo relativamente corto, nos hace pen-
sar que su frecuencia probablemente sea al-
ta, y que en el fu turo se deberá indagar su 
presencia con mayor decisión. 

En las historias presentadas existió aso-
ciación con diabetes mellitus de tipo juvenil, 
de presentación casi simultánea a la de los 
síntomas de fibrosis quística. Numerosas 
han sido las publicaciones al respecto de 
esta asociación sin llegar a algo conclusivo. 
Algunos piensan que los fenómenos de into-
lerancia son dependientes de alteraciones de 
la respuesta de las células Beta a la glucosa 
(Handwerger)( 10), mientras que otros creen 
que el defecto es debido a la alteración del 
efecto insulino-estimulante de la pancreoci-
mina, secundario al daño del páncreas exo-
crino (Clodi) (11). En nuestros casos los 

antecedentes familiares de diabetes eran cla-
ros, y su edad de muerte (80 años para el 
antecedente del Caso 2, y más de 40 para 
el Caso 1) no asociada a sintomatología 
sugestiva, nos descarta el diagnóstico de 
mucoviscidosis en ellos. Dichos antecedentes 
explican la cetoacidosis diabética que presen-
taron nuestros pacientes, complicación ésta, 
poco frecuente en la mucoviscidosis (3,6). 

SUMMARY 

Two cases of mucoviscidosis associa-
ted with diabetes mellitus, juvenile type, in 
persons of 25 and 22 years, male and fema-
le sex respectively, with appearance mainly 
of gastrointestinal symptomatology simul-
taneously with diabetes are presented. 

During their hospitalization the malab-
sorption syndrome was confirmed as mani-
festation of the exocrine pancreatic insuff i 
ciency and the increase of concentration 
of solutes in perspiration due to repeated 
iontophoresis. 

Attention has been called on the in-
creasing number of new cases diagnosed in 
other countries and on the necessity of ta-
king into account this differential diagno-
sis in pictures of chronic diarrhea or recu-
rrent pulmonary infectious desease. 
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