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CAPITULO 1

1.1 ANTECEDENTES CIENTIFICOS

Segun los datos recopilados por la Organizacion Mundial de la Salud y
la Federacion Internacional de la Diabetes, a nivel global esta enfermedad
afecta aproximadamente a 425 millones de pacientes, correspondiendo a
esta cifra una cantidad de 26 millones de personas unicamente de la region

de América Latina.

Segun el Ministerio de Salud Publica, en Ecuador, hasta el mes de junio
de 2018 se registraron 34,597 nuevos diagnodsticos de Diabetes Mellitus;
en el mismo estudio se reportd que en el pais existe un registro de la
cantidad de pacientes que fallecieron hasta esa fecha por una causa
relacionada a la enfermedad; sin embargo, no existen datos certeros en
relacion al porcentaje de la poblacién que vive con DM y por la misma
razon, no existe un seguimiento adecuado del tratamiento. Sin embargo,
gracias a un estudio poblacional realizado con el apoyo de la Organizacion
Panamericana de la Salud se estim6é que alrededor del 7,8% de la

poblacién ecuatoriana presenta la patologia.

Antes de introducir los antecedentes acerca del Sindrome de Mauriac
que es la idea central de la presente investigacion, es importante resaltar

el hallazgo de la OPS en el que publican que aproximadamente la mitad de



los pacientes que presentan Diabetes Mellitus no son conocedores de su
diagndstico y se convierte ese hecho en la principal causa del mal control
metabdlico, pues, el seguimiento empieza cuando las manifestaciones
indican alguna complicacion o alteracion funcional irreversible por un

diagnatico e inicio de tratamiento tardios.

En el afno de 1930 Leonard Pierre Mauriac describid por primera vez una
complicacion en pacientes con diabetes mellitus tipo 1 mal controlada que
consiste en una triada conformada por hepatomegalia con elevacion de las
enzimas hepaticas pero con funcidn hepatica normal, retraso ponderal y

caracteristicas cushingnoides a la que patentd con su nombre”.

Haller MJ et al. Propusieron la existencia de dos formas diferentes de
un mismo sindrome en base a las caracteristicas de los pacientes,
principalmente basados en la presencia o ausencia de obesidad?.

En el primer caso se manifiesta la triada clasica ya descrita en pacientes
tratados con insulina regular que presentan una fluctuacion documentada
entre picos de hiperglucemia e hipoglucemia que sugieren un patron de mal
control glucémico con un hiperadrenalismo secundario; mientras que en el
segundo grupo se describe Mauriac en pacientes que no son obesos y que
no presentan antecedentes de hipoglicemia y cetoacidosis; se observa en
pacientes que han recibido regularmente una dosis de insulina menor a la

requerida °.

De Toni en 1953 y Lestradet en 1964 propusieron un nuevo sindrome
conocido como Nobecourt que describe aquellos casos en los que se

observa retraso de crecimiento sin obesidad asociado a los rasgos



cushingnoides propios como resultado de un sobretratamiento cronico con
insulina de accién rapida *.

Schmetz et al. Describieron dos casos del Sindrome de Mauriac en los
que se demostré que un control metabdlico adecuado disminuyo las
manifestaciones hepaticas asi como los rasgos tipicos de estos pacientes
otorgando asi, con un seguimiento continuo, la reversibilidad de esta

complicacién en pacientes con diabetes mellitus tipo 1 de larga data® .

En el afio de 2002 Dunger correlaciono los niveles disminuidos del factor
de crecimiento insulinico tipo 1 con las caracteristicas fisicas tipicas de los
pacientes son el sindrome que se manifiestan por la administracion

prolongada de bajas dosis de insulina®.

Brouwers et al. Describieron cuatro casos a partir de los cuales se
documento la asociacion de un aumento de depdsito de glicbgeno hepatico
con aumento de los niveles de lactato en plasma por lo que también se
conoce la aparicion del sindrome de Mauriac con hepatopatia glicogénica
como Unica manifestacion’. Todos los pacientes se presentaron a la
emegencia con nauseas, vomito y dolor abdominal y en los examenes de
laboratorio se encontraron los siguientes hallazgos: elevacion de enzimas
hepaticas, ausencia de cetoacidosis, serologia de hepatitis viral negativa y
niveles elevados de lactato; ademas de hepatomegalia palpable al examen

fisico®.

En un estudio retrospectivo realizado por Dias et al. en el Servicio de
Pediatria en el Hospital de Braga se estudié una poblacion de 91 pacientes

con un seguimiento desde enero del 2005 hasta octubre de 2011 donde se



identificaron 6 pacientes que cumplieron los criterios diagndsticos del
Sindrome de Mauriac; la edad promedio de presentacion fue a los 7,8 afios.
Todos los pacientes manifestaron antecedentes de un mal control

metabdlico con una HbA1c elevada al momento de ingreso °

En el 2014 se reportaron 5 casos en Argentina que cumplen los criterios
tipicos necesarios para el diagnéstico del Sindrome de Mauriac; este hecho
confirmdé que el mal control de las patologias cronicas llevan a
complicaciones en este caso debido a un gran compromiso metabdlico por
picos de hiperglucemia con mesetas de hiperinsulinizacion por largos
periodos de tiempo. Es importante su mencion debido a que se trata de la
presentacion en una poblacién con rasgos similares a la poblacion sobre la

cudl se realizara este estudio'.

1.2 DESCRIPCION DEL PROBLEMA

En relacion a los datos obtenidos por el MSP, se establecidé que si se
tiene en cuenta la poblacién total actual del Ecuador, segun el INEC, de
17,1 millones de habitantes, el 7,8% de ecuatorianos con DM
corresponderia a 1,3 millones, de los cuales entre 700 y 1000 pacientes se
encuentran en la edad pediatrica formando parte del grupo que presenta la

enfermedad y no tiene un seguimiento y control adecuado.

EIINEC junto con el MSP establecieron que el tratamiento de un paciente

con Diabetes Mellitus cuesta aproximadamente 25,000 ddlares al afio; este



hecho es importante cuando al mismo tiempo se demostré que un
diagndstico precoz asi como el tratamiento adecuado junto con campafrias
de promocion y prevencion de la salud tendrian un valor anual aproximado
a 800 dolares que a su vez significa una inversion 24 veces menor de la
esperada en un paciente con mal control y complicaciones asociadas a su

Diabetes Mellitus de base.

El sindrome de Mauriac es una patologia rara que se caracteriza por
una hepatopatia glicogénica en pacientes con Diabetes Mellitus tipo 1 con
un mal control de su enfermedad; en paises del tercer mundo es una
enfermedad re-emergente que ha disminuido su incidencia con el control

glicémico estricto a base de insulina’".

El sindrome se caracteriza por una triada clasica que consiste en la
presencia de hepatomegalia, con elevacion de enzimas hepaticas y retraso

en el crecimiento en pacientes pediatricos en su desarrollo pre-puberal’?.

La informacion que se conoce actualmente sobre esta patologia es en
base a reportes de casos esporadicos. Dentro de los pacientes diabéticos
tipo 1 se estima que aproximadamente un 8% presentan elevacién de
aminotransferasas dentro de las cuales el 90% de estos casos se basa en
una hepatopatia glicogénica que es la base fundamental para el desarrollo

del Sindrome de Mauriac®.

No se han documentado en los ultimos afios muchos estudios acerca
de la incidencia y prevalencia de esta patologia que durante mucho tiempo
dej6 de ser estudiada, sin embargo, a pesar de no tener una predominancia

de sexo, la mayor parte de los casos reportados se trata de pacientes de



sexo femenino en las que el Sindrome de Mauriac debuta durante la
adolescencia representando un 62% de los reportes; mientras que en

varones se ha manifestado en el 38% de los casos reportados’™.

Segun los estudios realizados este sindrome ha disminuido en gran
medida su incidencia a nivel mundial debido a la introduccion de las
insulinas de larga accion que permiten mayor adherencia de los pacientes
al tratamiento y al mismo tiempo un mejor control de la glicemia, sin
embargo, aun existen casos en los paises menos desarrollados y con
menor acceso a los diferentes tratamientos, seguimiento y control médico

adecuado™.

1.3 JUSTIFICACION

El objetivo de este proyecto de investigacion es determinar la presencia
de las manifestaciones caracteristicas del Sindrome de Mauriac en
pacientes con Diabetes Mellitus 1 mal controlada en un hospital pediatrico
de la ciudad de Guayaquil debido a que en los paises menos desarrollados
se siguen encontrando casos no documentados debido al menor acceso a

la salud y falta de adherencia al tratamiento adecuado.

Dentro de las prioridades de investigacion de la salud descritas por el

Ministerio de Salud Publica, este estudio se encuentra en el area de



enfermedades endocrinas, en la linea de diabetes y sub-linea diabetes en

escolares y adolescentes'®.

La importancia de este estudio radica en que el Sindrome de Mauriac es
una complicacidén conocida desde el afio de 1930 que dejé de ser estudiada
debido a que disminuy6 su incidencia con la introduccion de las insulinas
de accién prolongada y estandares de cuidado y seguimiento en pacientes
con Diabetes Mellitus tipo 1, sin embargo, en los ultimos afos se han

reportado nuevos casos sobre todo en paises subdesarrollados'®.

Segun una publicacion en la revista ALAD, “en los ultimos afios han sido
reportados casos en América Latina, lo cual hace revalorar las estrategias
terapéuticas actuales dirigidas a la poblacién infantil latinoamericana con
DM1 para que aumenten la adherencia al tratamiento insulinico y puedan
alcanzar un mejor control metabdlico, de forma que evite la aparicion de

este sindrome infrecuente pero presente en nuestro medio” "'.

Todos los reportes de caso publicados llegan a una conclusion en
comun que sostiene que a pesar de que el Sindrome de Mauriac ha
disminuido su incidencia y es poco diagnosticado en la actualidad, esta
entidad no debe ser olvidada al momento de evaluar las complicaciones de
DM1 y como una de las principales causas de hepatomegalia y dafio
hepatico posterior en pacientes jovenes; se ha dejado a un lado pero es

importante resaltar que no se trata de una patologia innocua 2.

Por otro lado, cabe destacar el diagnostico se realiza principalmente en

base a la sospecha clinica por el cumplimiento de la triada caracteristica, y



se corrobora por medio de la biopsia hepatica en la que se va a encontrar

la presencia de acumulacion de glucégeno por medio de la tincidn.

Se ha propuesto una hipotesis de aceleracion que propone que el
aumenta de la adiposidad con la consecuente resistencia a la insulina son
dos factores que estan asociados con un inicio precoz de la DM1; se
convierte en un circulo vicioso siendo que el aumento de los requerimientos
de insulina se producen por un aumento de la acumulacion grasa; hecho
que lleva una destruccidn acelerada de las células beta del pancreas en los
pacientes geneticamente predispuestos ' Es asi como el sindrome de
Mauriac se convierte en una de las principales causas de destruccion

celular y aun asi no se le da la importancia que amerita.

Se ha demostado que el tratamiento del sindrome y la disminucion del
numero de casos esta relacionado con un mejor seguimiento de los
pacientes, con recomendaciones dietéticas adecuadas y uso de insulinas
con el esquema personalizado por requerimiento de cada paciente’, lo que
significa que es totalmente prevenible evitando asi futuras complicaciones
durante la etapa adulta de estos pacientes®®. El control adecuado o
ineficiente dara el prondstico a mediano y largo plazo de las posibles

complicaciones asociadas a DM1.

1.4 OBJETIVOS GENERALES Y ESPECIFICOS

Objetivo general
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Determinar la incidencia del Sindrome de Mauriac en pacientes con
Diabetes Mellitus 1 mal controlada en un hospital pediatrico de la ciudad de
Guayaquil entre el periodo 2015-2017.

Objetivos especificos

1. Determinar el numero de pacientes con Diabetes Mellitus tipo1 mal

controlada.

2. lIdentificar los pacientes que presenten la triada clasica del Sindrome

de Mauriac con Diabetes Mellitus tipo 1 mal controlada.
3. ldentificar el género y caracteristicas de la poblacion estudiada con

mayor asociacion a la presentacion de la triada clasica del Sindrome

de Mauriac.

1.5 FORMULACION DE HIPOTESIS

De la poblacion de estudio, representada por los pacientes pediatricos
con Diabetes Mellitus tipo 1 asociada a un mal control metabdlico, al menos

cinco presentaran las caracteristicas tipicas del Sindrome de Mauriac.
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CAPITULO 2

2.1 MARCO TEORICO

2.1.1 DEFINICION

El Sindrome de Mauriac es una complicacion reversible y poco comun
que se presenta en los pacientes con Diabetes Mellitus tipo 1 con mal
control metabolico y se menifiesta por medio de una triada clasica que
consiste en retraso ponderal, obesidad y hepatomegalia en pacientes
depedientes de insulina. A su vez se asocian ciertos factores como en
aumento de transaminasas con funcién hepatica normal, obesidad, retraso

de crecimento y en la maduracion puberal .

Enfermedad de baja prevalencia que se asocia a la acumulacion de
glucogeno en los hepatocitos por una hiperglucemia sostenida con niveles
elevados de insulina. Su diagnédstico es generalmente clinico al encontrar
las caracteristicas fisicas en estos pacientes, ademas de su confirmacion
con la resolucion del cuadro cuando se logra un control metabdlico

adecuado 2"

Esta afectacion hepatica se manifiesta con dolor abdominal, nausea,
vomito asi como alteraciones en las transaminansas que de igual forma se
resuelve con un periodo de normoglicemia sostenido y no se ha reportado

ninglin caso de progresién a una enfermedad hepatica fulminante?®.
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2.1.2 EPIDEMIOLOGIA

La incidencia y prevalencia del Sindrome de Mauriac son desconocidas
y no hay cifras documentadas mas que reportes de casos esporadicos, sin
embargo, en Portugal en el 2010 se realiz6é un estudio donde se determiné
que la incidencia de esta patologia tiende a aumentar en los ultimos afios
sobretodo en paises subdesarrollados estimandose que para el 2020
podria aumentar hasta 50% en los nifios antes de los 5 afios con mal control
metabdlico, y se reporta un aumento estimado hasta de 70% en pacientes
mayores de 15 afos siendo variable dependiendo del area geografica.
Se reporta asi una incidencia en Portugal que oscila entre 8 a 11 casos por
cada 100,000 pacientes 2.

2.1.3 FISIOPATOLOGIA

El proceso fisiopatolégico del Sindrome de Mauriac tiene como base la
unién de dos componentes: fluctuaciones en los niveles plasmaticos de
glucosa; principalmente hiperglicemia sostenido asi como niveles muy

disminuidos o muy elevados de insulina®*.

Los periodos con hiperglicemia sostenida por mucho tiempo llevan a la
acumulacion de glucosa que es lo que da lugr a la caracteristica principal
de la hepatopatia glicogénica, que se produce por la subsiguiente
administracion de insulina que promueve la activacion de la sintetasa de
glicogeno y estimula la conversion de glucosa en glicogeno, lo que se
manifiesta clinicamente con hepatomegalia y alteraciones de la funcién

hepatica normal %°.
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Ocasionalmente, cuando el cuadro evoluciona a cetosis e hipoglicemia
se produce un hiperadrenalismo que es el causante de los rasgos
cushingnoides en estos pacientes con diabetes mellitus tipo 1 mal
controlada; al igual que el depdsito de glicégeno en el tejido subcutaneo da
lugar a la fascies de luna llena y cara redonda que también es un hallazgo

comun en el Sindrome de Mauriac %5.

En cuanto al retraso de crecimiento que ocurre en estos pacientes, es
importante mencionar que en la mayor parte de los casos los pacientes son
considerados como mas grandes de lo normal para su edad en relacién con
la curva de crecimiento al momento del diagndstico de diabetes mellitus tipo
1; sin embargo, a medida que evoluciona la enfermedad estos pacientes
pasan por retardo del crecimiento con alteraciones puberales debido a un

mal control metabolico 2.

Dentro de los factores que afectan el crecimiento normal se encuentra
el sexo del paciente, componente genético, edad de diagnostico, duracion
de la diabetes, pubertad, control metabdlico y los niveles de la hormona de
crecimiento, los factores de crecimieno insulinico asi como su receptor. En
base a estos estudios se recomienda el monitoreo del inicio de la pubertad,
chequear otros trastornos que producen retraso ponderal como son
hipotiroidismo, enfermedad celiaca, entre otras condiciones; también se
debe asegurar un control metabdlico asi como estimular al paciente a llevar

una dieta saludable %,

Continuando con el tema es importante destacar que estudios

realizados en Finlandia, Reino Unido, Alemania, Austria y Estados Unidos

14



demostraron la relacion entre el indice de masa corporal (IMC) y la edad de
diagnostico de diabetes mellitus tipo 1 siendo un IMC mayor a 25
relacionado con un debut de la enfermedad a una menor edad. A partir de
este estudio se puede concluir que a pesar de los grandes avances en lo
que refiere al tratamiento, sigue siendo un reto lograr la educacion 6ptima
de los pacientes y el control adecuado sin importar el nivel socioeconémico
y cultural por lo que el primer enfoque debe mantenerse en el seguimiento

y control adecuados para prevenir todas las complicaciones a futuro %°.

En un estudio realizado en el departamento de Endocrinologia
Pediatrica del Centro Médico Siglo XXI en Ciudad de México; se concluyd
que el retraso ponderal y del desarrollo estan presentes en
aproximadamente la mitad de los pacientes con diabetes mellitus tipo 1
durante su seguimiento. En el primer afio de diagnostico, la hemoglobina
glicosilada fue el principal factor relacionado con este hecho sin
discriminacion de edad, sexo, edad de inicio, el tiempo de evolucion, estado

nutricional y otras enfermedades de caracter crénico *°.

2.1.4 ETIOLOGIA

Como se menciono anteriormente la etiologia del Sindrome de Mauriac
se basa en la asociacién de varios factores como lo son un control glicémico
inadecuado, factor de crecimiento insulinico disminuido asi como la
proteina de union al mismo, niveles por debajo del intervalo normal de la
hormona de crecimiento o ya sea la sintesis de bioformas inactivas de este

factor que tiene un papel de gran relevancia en estos pacientes 3,
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La insulina en niveles insuficientes es la principal causa de este
sindrome, sin embargo, se ha reportado una variante en la que la principal
etiologia es una dosis suprafisiolégica especialmente desde la introduccion
de la insulina de accidén rapida. En estos casos ocurre el mismo mecanismo
en el que la utilizacion de dosis mayores a 1,5 U/kg/dia en pacientes que
no habian sido controlados anteriormente, estimula la acumulacion de
glucogeno en el interior de los hepatocitos y al mismo tiempo una
disponibilidad disminuida de la glucosa a nivel tisular provocando de esta

manera las mismas caracteristicas descritas por Mauriac .

2.1.5 CLASIFICACION

El Sindrome de Mauriac se puede clasificar en dos grupos en base a la
presencia o ausencia de obesidad como manifestacion clinica. En el caso
de los pacientes obesos, el mal control metabdlico involucra fluctuaciones
entre picos tanto de hiper como de hipoglicemia que sugiere una curva que
fluctua entre niveles muy elevados o muy por debajo del nivel de ideal de

insulina respectivamente .

Por otro lado, en el caso de la variante sin obesidad, los pacientes no
tenian un tratamiento con insulina adecuado, sin embargo, este grupo no

tiene antecedentes de hipoglicemia y cetoacidosis **.

16



2.1.6 MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones clinicas tipicas del Sindrome de Mauriac consisten
en evidenten retraso de crecimiento y en desarrollo morfoldgico tipico de la
pubertad, palidez, aumento del perimetro abdominal, hepatomegalia y
obesidad con una distribucion caracteristica con depdsitos en el tronco y

extremidades en la mayor parte de los casos *.

Como consecuencia de la hepatomegalia, conmunmente estos
pacientes acuden a la consulta con dolor abdominal y sintomas obstructivos
como saciedad precoz, nausea y vomito. Se han reportado casos

esporadicos de ascitis pero con conservacion de la funcién hepatica®.

Se han reportado casos en los que también se asocian limitacion de la
movilidad articular, piel laxa, fascies de luna llena y desgaste muscular
proximal asi como osteoporosis. También se asocia frecuentemente con

retinopatia y nefropatia %'

2.1.7 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Teniendo como referencia la elevacion subita de las enzimas hepaticas
con dolor abdominal y hepatomegalia junto con la hepatopatia glucogénica
propia de la enfermedad; el diagnodstico diferencial del Sindrome de
Mauriac debe realizarse con hepatitis isquémica, hepatitis autoinmune y

enfermedad hepatica grasa no alcohdlica 2.
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En el caso especifico de la hepatitis isquémica, también conocida como
hepatitis hipdxica o shock hepatico se caracteriza por una afectacion difusa
del parénquima hepatico debido a una reduccion aguda y severa de la
perfusidn que desencadena necrosis de las células centrolobulillares y
ocurre principalmente en pacientes con enfermedades de curso crénico y
severas como en el caso de anemia grave, constriccion pericardica crénica,
arresto cardiaco y shock hipovolémico. La hepatitis isquémica tiene mal

pronostico en los pacientes criticamente enfermos .

Por su parte, la hepatitis autoinmune se caracteriza por la presencia de
auto anticuerpo, hipergammaglobulinemia y una hepatitis de interface en el
examen histolégico a partir de la biopsia, sin embargo, son inespecificos
por lo que se puede confundir con otras patologias. Las manifestaciones
clinicas y evoluciéon del cuadro pueden ser agudas, fulminante o
asintomatica, de igual forma los autoanticuerpos pueden estar ausentes y
se desarrolla la enfermedad posteriormente a un trasplante o

caracteristicas que sugieren la superposicion de otras patologias 40,

La enfermedad hepatica grasa no alcohdlica es la causa mas comun de
hepatopatia cronica y se predice que sera la principal causa de trasplante
para el afno de 2030. Se considera una enfermedad multisistémica que
produce complicaciones extra hepaticas crénicas. Se conoce que afecta
mas comunmente a los hombres y su pico maximo es sobre los sesenta
afos de vida. En un estudio realizado en lItalia se determiné que los
pacientes diabéticos tienen un riesgo tres veces mayor de morir por una

enfermedad hepatica crénica *'.
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2.1.8 DIAGNOSTICO

Desde la introduccion de los analogos de insulina el Sindrome de
Mauriac dejo de ser diagnosticado por su baja incidencia posteriormente,
sin embargo, aun se reportan casos en pacientes que inician su desarrollo
puberal. Los sintomas claves caracteristicos a partir de los cuales se
establece el diagnostico, que es principalmente clinico, son hepatomegalia,
dolor abdominal, falla de medro y alteracion de las enzimas hepaticas con

funcion del higado conservada *.

En base a los hallazgos de laboratorio se encuentran niveles elevados
de glucosa asi como de hemoglobina glicosilada, lo que demuestra un mal
control metabdlico en los ultimos dos a tres meses; elevacion del acido
lactico y las enzimas hepaticas alcanzan niveles que son caracteristicos de

dafio hepatico.

Cuando el cuadro evoluciona hasta una hapatopatia glicogénica por
acumulacion de glucogeno intrahepatico, se debe realizar una ecografia
donde se observa el patrén caracteristico **, sin embargo, el tinico método
de confirmacion que se corrobora con la clinica del paciente que ademas
de los sintomas y signos mencionados se acompafia de dolor abdominal
causado por la distencion de la capsula hepatica; es por medio de una
biopsia en la cual se puede detallar un citoplasma hepatocitario difuso pero
sin evidencia de fibrosis, esteatosis, inflamacion o alteracion fisiologica de

cualquier indole *.
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2.1.9 TRATAMIENTO

El tratamiento se basa unica y exclusivamente en un mejor control
metabdlico con el seguimiento continuo y seguimiento del tratamiento asi
como de modificaciones del estilo de vida, pues se ha demostrado que esto
revierte todas y cada una de las manifestaciones del Sindrome de Mauriac,
previniendo los picos hiper e hipoglicémicos disminuyendo la probabilidad

de complicaciones y comorbilidades *°.

En el pasado se recomendaba la utilizacion de inyecciones dos veces al
dia de insulina mixta de accidn corta e intermedia; esquema que aun se
utiliza hoy en dia, sin embargo, no se considera el mas apropiado desde la
aparicion del concepto de bolos de insulina basal, los cuales distribuyen las
dosis necesarias durante el dia, o por medio de una infusion subcutanea
continua que actua mas parecido a la funcién fisiolégica de la insulina

endoégena “°.

El hecho anteriormente descrito es la razén por la cual este método de
mantener los niveles basales de insulina tiene mejores resultados en
cuanto al mejor control glicémico y es actualmente el esquema de eleccion
en combinacion con el auto monitoreo de los niveles plasmaticos de
glucosa, estimacion de carbohidratos consumidos en la dieta asé como
modificaciones en el estilo de vida y educacion acerca de la enfermedad de

base y el amplio espectro de complicaciones *’.
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2.2 ASPECTOS LEGALES

En cuanto a los aspectos legales del presente estudio se toma como
referencia la Constitucion de la Republica elaborada por la Asamblea

Constituyente en octubre del afio 2008.

El Estado garantizara este derecho mediante politicas economicas,
sociales, culturales, educativas y ambientales; y el acceso permanente,
oportuno y sin exclusién a programas, acciones y servicios de promocion y
atencion integral de salud, salud sexual y salud reproductiva. La prestacion
de los servicios de salud se regira por los principios de equidad,
universalidad, solidaridad, interculturalidad, calidad, eficiencia, eficacia,

precaucion y bioética, con enfoque de género y generacional.”

De acuerdo al articulo 3 del Coédigo Organico de la Salud*®: “La Salud
es el estado de completo bienestar, mental, fisico y social, y no solamente
la ausencia de afecciones o enfermedades. La salud implica que todas las
necesidades fundamentales de las personas estén cubiertas como son sus
necesidades sanitarias, nutricionales, sociales y culturales. La salud debe
ser entendida en una doble dimension: como producto de los determinantes
bioldgicos, econdmicos, sociales, politicos, culturales y ambientales; y, a la
vez, como productor de condiciones que permiten el desarrollo integral a

nivel individual y colectivo”.
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Articulo 66: “La Autoridad Sanitaria Nacional promovera, de manera
progresiva que de acuerdo a la necesidad del pais, se realice docencia e
investigacion en todos los niveles de atencion de salud, ademas de las
actividades asistenciales, en conjunto con las instituciones de educacion
superior que hayan sido evaluadas y acreditadas para tales fines por las

autoridades correspondientes, en establecimientos publicos y privados”.

Articulo 281 del Cdédigo Organico de Salud: “La Autoridad Sanitaria
Nacional priorizara la investigacion en coordinacion con las autoridades
competentes, de enfermedades que representen un riesgo epidemioldgico

parar la poblacidn con el objetivo de caracterizarlas y controlarlas”.

2.3 ASPECTOS ETICOS

Este trabajo de investigacione es de caracter retrospectivo por lo que no
es necesaria la solicitud de consentimiento informado de cada uno de los
pacientes estudiados. La base de datos se construira en relacion a la
informacion obtenida a partir de las historias clinicas y examentes
complementarios ya existentes, y que fueron realizados previamente
durante las hospitalizaciones en el periodo de tiempo comprendido entre
2015y 2017.

En base a las pautas éticas internacionales para la investigacion

relacionada con la salud con seres humanos elaboradas por el Consejo de

22



Organizaciones Internacionales de las Ciencias Médicas (CIOMS) en
colaboracion con la OMS acorde a la Pauta 4: consentimiento informado de
PAUTAS ETICAS INTERNACIONALES PARA LA INVESTIGACION
BIOEDICA EN SERES HUMANOS, en el subtema Uso de Registros
Médicos y Muestas Bioldgicas; “Los registros médicos y las muestras
biolégicas tomadas en el curso de la atencion clinica pueden utilizarse para
la investigacion sin el consentimiento de los pacientes / sujetos solo si un
comité de evaluacion ética ha determinado que la investigacion tiene un
riesgo minimo, que no se violaran los derechos o intereses de los
pacientes, que se asegura la privacidad y confidencialidad o

anonimato...”®.

En virtud a este hecho, se asegura que la investigacion a realizarse
involucrara un riesgo minimo para estos pacientes y que no los afectara de
ninguna manera, no se violaran sus derechos y sobretodo se asegura que
los datos seran utilizados de manera confidencial; solo se tomaran en

cuenta los datos expuestos.

Cabe recalcar que para proceder con la extraccion de los datos y el
posterior analisis de los mismos, es necesario contar con la aprobacion del
tema y autorizacion por parte del consejo de ética e investigacion en el

Departamento de Docencia del centro hospitalario mencionado.
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2.4 RECURSOS

e Humanos: estudiante investigador, tutor y personal capacitado del

centro hospitalario que haga el papel de supervisor del método de

extraccion de datos.

e Materiales: Computadora, base de datos hospitalaria, Microsoft

Office, internet, hojas, copias, plumas, lapiz, calculadora, resaltador.

2.5 CRONOGRAMA

CRONOGRANA DE ACTIVIDADES

MESES

ACTVIDAD RESPONSABLE Mes1 | Mes2 | Mes3 | Mesd | MosS | Mes6 | Mes? | Mes® | Ms9 | Mesld | Mesll | MesDd |
1, Elaboracion del aneproyecto aria Paua Wi X X X
2. Solctud de permiso por escrlo para realizacion del rabejo de iulacion Maria Paula Wils X X
3. Solctd de permiso por escro del hosplal Maria Paula Wils X X
4 Elaboracion delanleproyecto erfa Paula Wis X X
§. Enlreg del primer borrador erfa Paula Wis X
6. Aprobacion de aneproyeclo Mra Paula Wils X
1. Recaleceion d delos eria Paua Wis X X X X X
8. Procesamient de daos aria Paua Wi X X
9. Elaboracin fialdel vabajode ulacion eria Paula Wils X X X X
10, Entrega finaldelrabajo de tulacidn Wara Paula Wils X X
11, Entrega de documentos habilantes para susentacion Wara Paula Wils X
12 Sustentacion de tess erfa Paula Wils X
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CAPITULO 3

3.1 DISENO DE INVESTIGACION

Estudio no experimental, transversal, retrospectivo, observacional,
descriptivo con enfoque cuantitativo. Se llevara a cabo por medio de la
utilizacién de los datos relevantes para el estudio encontrados en las
historias clinicas previamente obtenidas en la base de datos del hospital
para determinar la incidencia de las manifestaciones tipicas del Sindrome
de Mauriac en pacientes con Diabetes Mellitus 1 mal controlada en un
Centro Hospitalario Pediatrico en la ciudad de Guayaquil entre el periodo
2015-2017.
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Operacionalizacion de las variables

Tiempo que ha vivido

una persona u otro ser |Tiempo que ha vivido una persona u otro ser| Prepuber: 5-13 afios / , R Frecuencia /
Edad ) ) . . Ordinal Historia Clinica )
vivo contando desde su | vivo contando desde su nacimiento. Puber: 14-21 afios Porcentaje
nacimiento.
Condicion organica que o - i
o Condicion orgdnica que distingue a los . . . S Frecuencia /
Sexo distingue a los machos Masculino / Femenino Nominal Historia Clinica .
machos de las hembras. Porcentaje
de las hembras.
Aumento del tamafio normal del higado en
los pacientes que acudieron al Centro
, Aumento del tamafio p. . g " . . . o Frecuencia /
Hepatomegalia ) Hospitalario Pedidtrico en la ciudad de Si/No Nominal Historia Clinica )
normal del higado ) Porcentaje
Guayaquil
Aumento de los niveles normales de enzimas
hepaticas en los pacientes que acudieron al
. » Determinan el estado y P . p‘ ~ q . ALT/AST : valores , L Frecuencia /
Enzimas hepaticas » L Centro Hospitalario Pediatrico en la ciudad Ordinal Historia Clinica .
funcion hepatica normal ) mayores a 40 U/l Porcentaje
de Guayaquil
Facies de luna llena y obesidad central que
. se encontraron al examen fisico en los . .
o Facies de luna llenay ) ) Fascies de luna llena y . L Frecuencia /
Rasgos cushingnoides ) pacientes que acudieron al Centro ) Nominal Historia Clinica )
obesidad central N ) obesidad central Porcentaje
Hospitalario Pediatrico en la ciudad de
Guayaquil
Incapacidad para | Incapacidad para sostener una velocidad de
P P . p . P Evaluar seguin la tabla de
sostener una velocidad | crecimiento normal, tanto en peso como en o .
o ) i crecimiento de la OMS ) o Frecuencia /
Retraso ponderal de crecimiento normal, | talla en los pacientes que acudieron al Nominal Historia Clinica .
L ) adecuada para la edad Porcentaje
tanto en peso como en | Centro Hospitalario Pedidtrico en la ciudad del i
el nifio
talla de Guayaquil

3.2 POBLACION Y MUESTRA

La poblaciéon de este estudio corresponde unicamente a los pacientes

qgue presentaron Diabetes Mellitus tipo 1 mal controlada, dentro de todos

los pacientes con diagnostico de DM1, que acudieron al Centro Hospitalario

Pediatrico en la ciudad de Guayaquil entre el periodo 2015-2017; a partir

de los datos obtenidos se procedera a establecer la muestra a estudiar, que

estara dada por todos aquellos pacientes que sean parte de la poblacion y

manifiesten la triada clasica del Sindrome de Mauriac que es el tema base

del presente estudio.
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CRITERIOS DE INCLUSION:

Pacientes que tengan una historia clinica completa y detallada.
Pacientes diabéticos tipo 1 con mal control de su enfermedad
(HbA1C mayor a 6,5, glucosa en ayunas mayor a 200).

Pacientes diabéticos tipo 1 en tratamiento con insulina previamente
o con debut de la enfermedad.

Pacientes diabéticos con alteracién de las enzimas hepaticas
Pacientes diabéticos con retraso de crecimiento.

Pacientes diabéticos que manifiesten cualquier rasgo cushingnoide
que esté descrito en la historia clinica detallada (acné, hirsutismo,
depdsitos de tejido graso que ocasionen obesidad central,
acumulacion grasa cervical, cara de luna llena, estrias y periodos

menstruales irregulares en el caso de mujeres).

CRITERIOS DE EXCLUSION:

Pacientes diagnosticados con DM1 pero que tienen buen control
metabdlico.

Pacientes con diabetes mellitus tipo 2.

Pacientes mayores de 17 afnos 11 meses.

3.3 DESCRIPCION DE LOS INSTRUMENTOS, HERRAMIENTAS Y
PROCEDIMIENTOS DE LA INVESTIGACION

La investigacion se basa en la identificacion del Sindrome de Mauriac

en la historia clinica de los pacientes ingresados con Diabetes Mellitus tipo

1 mal controlada en las variables descritas anteriormente obtenidas a partir
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de la revision de la historia clinica y examenes complementarios de cada
paciente que cumpla los criterios de inclusion para su participacion en la

investigacion.

Se propone la construccion de una base de datos en Excel con los
resultados obtenidos, y con esto se procedera a la realizacién de una
descripcion de los rasgos y asociaciones mas relevantes en los pacientes
gue manifiesten la triada clasica del Sindrome de Mauriac de acuerdo a los
hallazgos durante el procedimiento de investigacion y recopilacion de la

informacion a usarse.

En primer lugar, para determinar el mal control metabdlico de los
pacientes se estudiaran los valores de hemoglobina glicosilada
contrastados con los niveles de glucosa reportados; se considerara
alteracion de las enzimas hepaticas en todos los casos en los que se
encuentren valores de GTP y GTO por encima de 40 mg; ademas se
realizara una lectura detenida de las historias clinicas para recabar la
descripcion de hepatomegalia en el examen fisico de los pacientes, y
finalmente, la falla de medro estara caracterizada por alteracién en los
patrones de crecimiento normal propuestos por la OMS en las curvas en

base a la edad, talla e IMC de cada paciente al momento de la revision.

28



CAPITULO 4

4.1 RESULTADOS

Durante toda la investigacion se han descrito las caracteristicas de los
pacientes con Diabetes Mellitus tipo 1 que llevan un mal control metabdlico
y desarrollan las caracteristicas principales del Sindrome de Mauriac que
son aumento de transaminasas acompafnado de hepatomegalia sin
alteracion de la funcidn hepatica, retraso en el crecimiento y rasgos
cushingnoides descritos como acné, hirsutimo y depdsitos grasos sobre

todo a nivel abdmominal en los pacientes en edad pediatrica.

Tras la recopilacién de la informacién y la creacién de la base de datos,
el siguiente paso a realizar es el analisis de los hallazgos mas notables

obtenidos durante la recoleccion de la informacion a utilizar.

Para iniciar, lo principal es delimitar la poblacién a estudiar por medio de
los criterios de inclusion y exclusion detallados previamente; la base de
datos esta conformada por un total de 120 pacientes con Diabetes Mellitus
tipo 1, exclusivamente en aquellos casos en los que los pacientes llevan un

mal control metabdlico de su enfermedad.

Del total de los pacientes, 71, que corresponden al 59% de la poblacion
representan al sexo femenino, mientras que el 41% restante, es decir, 49

pacientes son de sexo masculino; a partir de este hecho, como se observa
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en la tabla 1, se puede determinar que por cada 14 mujeres, hay 10

hombres con la misma afectacion.

TABLA 1. DISTRIBUCION DE PACIENTES POR GENERO

GENERO CANTIDAD PORCENTAIJE
FEMENINO 71 59%
MASCULINO 49 41%
TOTAL 120 100%

Fuente: Historias clinicas HRG.
Autor: Maria Paula Wills

Posterior a la delimitacion de la poblacion, se procedera a la seleccién
de los casos en los que se cumplan las caracteristicas del Sindrome de
Mauriac en base al reporte de las historias clinicas y la revision tanto de las
evoluciones como de los resultados de laboratorio de cada paciente
realizados durante la estancia hospitalaria por causa de su enfermedad de
base, en este caso DM1.

Al momento de la tabulacion de los datos, hubo 15 pacientes que
cumplieron con la triada clasica del SM, por lo tanto se puede determinar
que el 12,5% del total de los sujetos que entraron al estudio presentan las
manifestaciones descritas por la literatura y los reportes de casos en otros
paises acerca de esta complicacion.
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TABLA 2. Pacientes con las manifestaciones clasicas del SM. Extracciéon

de la muestra de estudio.

SI 15 12,5%
NO 105 87,5%
TOTAL 120 100%

Fuente: Historias clinicas HRG
Autor: Maria Paula Wills

Al notar durante la construccion de la base de datos, que el sexo
femenino es el que tiene mayor predisposicion a presentar diabetes mellitus
tipo 1 con mal control metabdlico, se procedera a comprobar si la
distribucion segun el género se comporta de la misma manera al momento
de la busqueda de la triada clasica del Sindrome de Mauriac caracterizada
por alteracién de las enzimas hepaticas, hepatomegalia, falla de medro y

rasgos cushingnoides.

Con los datos recabados se determina que, como era de esperarse, el
mayor porcentaje de afectacion ocurre en el sexo femenino siendo esta de
un 67%, representando a 10 pacientes, en contraste con el sexo masculino
donde se encontrd un porcentaje del 33%, que corresponden a 5 pacientes

como se observa en el grafico 1.
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GRAFICO 1. Porcentaje de pacientes que presenta la triada caracteristica
del SM clasificados por género.

PRESENCIA DE CARACTERISICAS SM

B MASCULINO;
33%

Fuente: Historias clinicas HRG

Autor: Maria Paula Wills

Para tener un mejor alcance y entendimiento de la enfermedad, se
procedera a realizar una clasificacién en base al grupo etario que se lleva
la mayor cantidad de casos con la presentacidn de la triada del Sindrome

de Mauriac dentro de los pacientes con Diabetes tipo 1 mal controlada.
Para este efecto se dividi6 la poblacidén en tres grandes grupos etarios

que van de 1 a 6 afos, de 7 a 11 afios y de 12 a 17 afos; los resultados

son los que se presentan a continuacion.
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TABLA 4. Distribucion por edad de pacientes con DM1mal controlada

‘ RANGO DE EDAD CANTIDAD DE PACIENTES

1-6 ANOS 20
7-11 ANOS 37
12 - 17 ANOS 63

Total 120

Fuente: Historias clinicas HRG
Autor: Maria Paula Wills

En la tabla 4, se observa que el rango de edad en el que es mas
prevalente es la Diabetes Mellitus tipo 1 mal controlada corresponde a los
pacientes que se encuentran entre 12 y 18 afios de edad, en segundo lugar
se encuentran los pacientes entre 7 y 11 afos; finalmente el 17% restante

corresponde al rango de edad que oscila de 1 a 6 afios.

TABLA 5. Distribucién de pacientes con Sindrome de

Mauriac por edad.

RANGO DE EDAD CANTIDAD DE PACIENTES

1A 6 ANOS 1
7 A 11 ANOS 3
12 A 17 ANOS 11
Total 15

Fuente: Historias clinicas HRG
Autor: Maria Paula Wills

De la misma forma en la que se determind la distribucion segun el género
en contexto general de la DM1, asi como en los pacientes con SM, se

utilizaron los datos para determinar el rango de edad segun la clasificacion
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previa en tres grupos, que tiene mayor numero de casos con la
manifestacion de la complicacion estudiada en esta investigacion. A partir
de esto, se observa en la tabla 5 presentada anteriormente, la misma
tendencia de edad en los pacientes con Diabetes Mellitus tipo 1 que al
mismo tiempo presentan la triada clasica del Sindrome de Mauriac, el 73%
de los casos corresponde a los pacientes que se encuentran entre 12y 17
anos, el 20% son pacientes cuya edad oscila de 7 a 11 afos y finalmente,
la minoria, con un 7%, representando a un solo paciente se encuenta por

debajo de los 7 afios.

En términos generales, la mayor parte de los pacientes que cumplieron
los criterios de inclusion para la investigacion cumplian tratamiento con
diferentes esquemas de insulina, de los cuales el mas utilizado resulto ser
la combinaciom de insulina de accion prolongada (glargina a una dosis de

0,3 U/kg/dia) junto con insulina rapida segun las glicemias preprandiales.

Dentro de los pacientes que recibian tratamiento, la mayoria seguia las
mismas pautas insulinicas a excepcion de dos personas, uno de los sujetos
utilizaba tratamiento con la bomba de infusidn continua y otro utilizaba
esquema de insulina NPH asociado a 6 Ul de insulina rapida antes de cada

comida en la mafana, almuerzo y cena.

Finalmente, para cumplir el ultimo de los objetivos especificos donde se
buscara determinar las asociaciones o comorbilidades que presentan estos
pacientes con Sindrome de Mauriac se realiz6 una tabla donde se
especifican las principales infecciones y motivos de consulta como
complicacion de una de las enfermedades crdénicas no transmisibles mas

prevalentes a nivel mundial como es el caso de la Diabetes Mellitus.
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GRAFICO 2. Comorbilidades mas frecuentes en pacientes con DM1

asociada a un mal control metabdlico.

ASOCIACIONES

3,5
3
3
2,5
2 2 2 2 2
2
15
1
1
015 I
0
INFECCION  INFECCION CANDIDIASIS DERMATITIS ACNE HIGADO TINA
VIAS RESPIRATORIA GRASO
URINARIAS

Fuente: Historias clinicas obtenidas a partir de la base de datos de Hospital
Pediatrico de la ciudad de Guayaquil.
Autor: Maria Paula Wills

En el grafico 2 se puede observar que gran parte de los pacientes
presentan diferentes asociaciones o patologias que se manifiestan al
mismo tiempo en el que se desarrollan las caracteristicas de la enfermedad
mal controlada. Esta grafica es una pequefia muestra que representa las
asociaciones mas comunes en la poblacion general, pues de los 120
pacientes estudiados, mas del 50% tiene alguna infeccién, siendo
candidiasis vaginal la mas prevalente, seguida por infeccion de vias

urinarias y en ultimo lugar infeccion de las vias respiratorias altas.
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De igual forma, se presentaron aisladamente afectaciones como
dermatitis atdpica, xerosis cutanea, tifa, diarreas por manifestaciones de
enfermedades inflamatorias intestinales y gastroenteritis que también son

comunes en estos pacientes con una enfermedad cronico degenerativa.

4.2 DISCUSION

Al tener una enfermedad crénica con mal control metabdlico de larga
data, los pacientes entran en estado de inmunodepresion crénica, lo que
los hace mas propensos a adquirir infecciones y manifestaciones
sistémicas de diferente indole, que a largo plazo, pueden producir
alteraciones en la calidad de vida de las personas asi como aumento en el

gasto sanitario a nivel publico®.

Segun los datos del Ministerio de Salud Publica de Ecuador, existian
reportes hasta el afo 2016 de 12,200 pacientes con diagnédstico de
diabetes mellitus tipo 1 entre 0 y 14 afios de edad; sin embargo, en una
entrevista en el afio 2017, Inty Kory Quevedo, subsecretaria de vigilancia
de la Salud Publica afirmo: “no tenemos estadisticas especificamente como
diabetes tipo 1 (...). La DM1 es una de las patologias poco prevalentes que
existen en el pais, es decir, no es muy comun y no contamos con una alta

prevalencia de la enfermedad, lo que la vuelve poco visible” *'.

Debido a la falta de datos, como lo afirma el MSP, acerca de la
epidemiologia de una enfermedad tan prevalente como es la Diabetes
Mellitus, es de esperarse que el Sindrome de Mauriac, siendo una de las
complicaciones de la enfermedad de base con mal control a largo plazo,

no ha sido debidamente estudiado y no existe literatura actualizada acerca
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de la patologia mas que de su afectacion principal a nivel hepatico, que es
la glicopatia glicogénica; ademas se encuentran estudios de caso
aleatorios en diferentes paises a nivel mundial dentro de los que

predominan paises del tercer mundo.

Existen muchas causas del mal control metabdlico en los pacientes con
Diabetes Mellitus dentro de las cuales la principal razén es la mala
adherencia al tratamiento®. Este hecho se encuentra expresado en las
evoluciones de las historicas clinicas de los pacientes que ya recibian
tratamiento para su enfermedad, este se convierte a su vez en la causa de
las complicaciones en los pacientes con un estadio mas avanzado de su
enfermedad, muchas veces prevenible con una educacién y prevencion

adecuadas por parte de los entes sanitarios reguladores del pais.

En el caso de los pacientes con Sindrome de Mauriac, la principal
afectacion es una hepatopatia glicogénica que a largo plazo produce falla
hepatica; en la revision de las historias clinicas de los pacientes que son
parte del estudio, en aquellos que tenian ecogragia abdominal se detallaba
la presencia de depdsitos grasos en el higado de diferentes grados. En un
estudio Haidara et al. se demostré que las complicaciones de la diabetes
que afectan los érganos vitales como el corazon, higado, ojos y rifiones que
representan un gran problema de salud publica; son prevenibles con la
utilizacién de la hormona insulina que produce un potencial efecto de
proteccion sobretodo contra las alteraciones estructurales en el hepatocito

secundarias a los efectos de la DM1%.

37



La gran mayoria de los pacientes que ya tenian el diagnostico de DM1
seguian un tratamiento con diferentes esquemas de insulino terapia como
ya se mencion0; de estos casos se encontrdo un paciente en el que se
manejaba su enfermedad por medio de la bomba de infusion continua con
buenos resultados en el control metabdlico. Este hecho es importante
cuando se trae a colaciéon un estudio realizado en dos cohortes de
adolescentes japonenes con Diabetes Mellitus tipo 1 donde se demostré la
eficacia de la utilizacion de los analogos de insulina en bombas de infusion
subcutanea continua en relacién con las aplicaciones varias veces al dia
en el control glicémico®, disminucion de las hipoglicemias asi como el
control de la hemoglobina glicosilada a largo plazo disminuyendo asi las

complicaciones de los pacientes en un 71.8% *°.

Con la recopilacion y analisis de los resultados, se confirmé la hipotesis
planteada en este estudio, en la que se establece que al menos 5 pacientes
de la poblacion estudiada presentara la triada clasica del Sindrome de
Mauriac, comprobando asi la relevancia del estudio lo que da paso a
destacar que es importante tener en cuenta que la poblacion infantil de
ahora es la poblacién adulta del futuro y es necesario hacer énfasis en la
prevencion y promocion de las enfermedades crénicas no transmisibles con
el fin de tener una generacion futura de adultos sanos con menor gasto

sanitario y mejor calidad de vida.

En Brasil, se realizé6 un estudio similar donde se obtuvieron los
resultados similares a los dictaminados en el analisis de los datos
previamente; los hallazgos relevantes son que la edad mas comun en la
que aparece la enfermedad es a los 13,6 afios y el 57,6% de la poblacion

estudiada eran mujeres®®.
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De igual forma lo demostré un estudio publicado en enero del presente
afno en el Southern Medical Journal donde se caracterizé a los pacientes
con DM1 y sus diferencias segun el sexo con el fin de determinar una escala
de conflicto en un paciente con antecedentes familiares de la enfermedad.
En esta investigacion se encontr6 que en ambos casos, los valores
elevados tanto de hemoglobina glicosilada, que se encontraron todos por
encima de 10; como de glucosa, con valores por encima de 200 mg/dl, son
el factor predictivo de un mal control metabdlico en hombres y mujeres en
igual proporcion, sin embargo, las mujeres presentaron una media del valor
del HbA1c mas elevado asi como los niveles de glicemia; como conclusion
publicaron que la escala de conflicto esta estrictamente relacionada con el
nivel de HbA1c y a su vez este se encuentra influenciado por los factores

psicosociales en los pacientes con DM1 y mal control metabdlico®’.

Un factor diferencial que se realiz6 en Brasil, fue una entrevista para
determinar la técnica de inyeccion de insulina que también es un detalle
gue puede afectar a la mala adherencia del tratamiento, en este caso se
concluyo, debido a la mala realizacion de la técnica, que es importante una
educacién mas profunda al paciente diabético, sobre todo cuando se trata
de nifios, a sus cuidadores, asi como a los médicos de cabecera
encargados del seguimiento de estos pacientes debido a que existe un
elevado indice de utilizacion inadecuada tanto de los productos de insulina
asi como de las jeringuillas con las que es administrado, pues en América
Latina una minoria de pacientes cuenta con la pluma dispensadora de dosis

exacta segun el requerimiento de cada paciente®®.
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La Organizaciéon Mundial de la Salud declar6 que: “la diabetes es un
problema de salud publica y una de las cuatro enfermedades no
transmisibles seleccionadas por los dirigentes mundiales para intervenir

con caracter prioritario”.

A nivel mundial es conocido que la diabetes mellitus esta asociada a
multiples complicaciones sistémicas por afectaciéon de érgano diana asi
como a infecciones de diferente indole en pacientes que no tienen un
control adecuado de su enfermedad; lo cual es demostrado también en esta
investigacion, pues la mayor parte de los pacientes llegaron al hospital
presentando un cuadro de cetoacidosis diabética demostrada por las
alteraciones analiticas descritas en la historia clinica de ingreso;
acompafada de multiples asociaciones principalmente de indole

infecciosa.

El mal control de las enfermedades cronicas se resume en una mala
calidad de vida, sin embargo, es necesario recalcar que todo esto es
totalmente prevenible con una mejor promocién de la salud y educacién a
la comunidad en general; en relacion con este mismo punto, en el Reino
Unido se propone realizar un screening de Diabetes Mellitus tipo 1 en los
pacientes con el fin de minimizar el numero de casos de complicaciones y
desenlaces fatales como ocurre en muchos pacientes que hacen el debut

de la enfermedad con cetoacidosis diabética®.
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CAPITULO 5

5.1 CONCLUSIONES

En el estudio realizado y el analisis de los datos obtenidos se responden
cada uno de los objetivos asi como la pregunta de hipétesis que es el tema
central de esta investigacién. En primer lugar, como respuesta al objetivo
general: determinar la incidencia del Sindrome de Mauriac en pacientes con
Diabetes Mellitus 1 mal controlada; se encontré que de cada 120 pacientes,
15 presentan la triada clasica caracterizada por retraso en el crecimiento
determinado en base a las curvas de crecimiento de la OMS, adjuntadas al
final en la seccion de anexos, considerando la edad, talla, IMC y el percentil
en el que se encontré cada paciente al momento de la revision; se
considero también alteracion de enzimas hepaticas cuando se reportaron
valores de las transaminasas por encima de 40 mg, acompanado de
hepatomegalia reportada a la examinacion y rasgos cushingnoides que se
consideraron en aquellos pacientes que presentaron desde acné hasta
acumulacion grasa periférica con predominio abdominal e hirsutismo,
caracteristicas también descritas en la parte de examen fisico de las

historias clinicas revisadas.

El numero de pacientes con Diabetes Mellitus tipo 1 mal controlada, dato
que corresponde al primer objetivo especifico se obtuvo por medio de la
revision y clasificacién de los pacientes con diagnostico previo o debut de

la enfermedad por medio de los valores elevados de hemoglobina
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glicosilada por encima de 6,7 asi como valores de glicemia mayores a 200
en los reportes de laboratorio de control; este valor corresponde a la
poblacion total de estudio que esta conformada por un total de 120
pacientes que fueron seleccionados de todos los reportes de diabetes

mellitus tipo 1 en la base de datos del hospital.

Se identifico a los pacientes que presentan la triada clasica del Sindrome
de Mauriac dentro de los 120 pacientes previamente seleccionados, siendo
positivo el 12,5%; con este dato también se aprueba la hipdtesis del
estudio, pues sostiene que mas del 10% de la poblacion estudiada
cumpliria los criterios de inclusion para ser catalogada como Sindrome de

Mauriac.

Finalmente, otro de los objetivos de esta investigacion se basa en la
identificacion del género y las caracteristicas de la poblacion estudiada, con
respecto a esto, los resultados sefalan que la patologia tiene mayor
prevalencia en el sexo femenino y en su mayoria esta asociada a
infecciones de diferentes tipos predominando candidiasis vaginal, infeccidn
de vias urinarias, infecciones respiratorias, asi como higado graso, acné y

dermatitis atépica.

Con este trabajo se busca determinar la existencia de una patologia que
habia sido olvidada con la introduccion de las insulinas y la disminucion
notable del numero de casos a través de los afos; sin embargo es
importante resaltar que si bien es cierto, la incidencia no es muy remarcable
en comparacion con enfermedades mas comunes, se debe prestar

atencion a las complicaciones a largo plazo que se producen con la
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diabetes mellitus tipo 1 porque trae consecuencias al nifio de hoy y adulto
del futuro siendo prevenible tan facilmente como lo es con un estricto
seguimiento y controles periddicos de laboratorio asi como revision
exhaustiva por parte del médico para mejorar la calidad de vida de los

pacientes, mejorar la promocion de la salud y disminuir el gasto publico.

Durante la recopilacion de los datos se presentaron varias dificultades
dentro de las cuales la mas importante fue la obtencion de la base de datos
completa por parte del hospital ya que existen diferentes codigos CIE10
para catalogar la Diabetes Mellitus con su gama de variantes; otra de las
complicaciones es la lectura de las historias clinicas ya que no es facil
encontrar una anamnesis y examen fisico completos donde se haga énfasis
en todos y cada uno de los 6rganos diana que pueden ser afectados por

esta patologia.

5.2 RECOMENDACIONES

Para continuar con esta investigacién o con la realizacion de una similar,
es recomendable contar con un tiempo de estudio mas prolongado, buscar
en diferentes centros hospitalarios y por consiguiente la creacion de una
base de datos con un mayor numero de pacientes con el fin de obtener

resultados mas relevantes en relacién a la poblacion total del pais.
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Podria crearse, al igual que lo hicieron en Brasil, una encuesta con el fin
de conocer mejor a los pacientes con DM1 que se encuentren bajo
tratamiento para realizar un seguimiento mas proximo y determinar las
causas de la falta de adherencia al tratamiento con el objetivo de crear
estrategias que permitan mejorar los esquemas terapéuticos y asegurar un

mejor control de la enfermedad.

Finamente, el recordar que los pacientes son un todo y que nunca nos
olvidemos de hacer anamnesis completas y estudiar todos los aspectos
necesarios para un mejor entendimiento de la persona y enfermedad que
tenemos de frente para mejorar su calidad de vida, disminuir el numero de
complicaciones a largo plazo y lo mas importante, poder aportar en la

promocién de la salud por un futuro mas sano de la poblacion.
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ANEXOS
1. Carta de autorizacién para la realizacion del trabajo al hospital.

Guayaquil, 9 de julio de 2018
SOLICITUD DE AUTORIZACION PARA TRABAJO DE TITULACION

Sr.

Doctor

Luis Barrezueta Santos

Jefe de Docencia

Hospital de Nifios Dr. Roberto Gilbert Elizalde
La ciudad.

De mis consideraciones,

Yo, MARIA PAULA WILLS BUITRAGO, con cédula de Wnﬁmero 1722320031,
estudiante de sexto afio de la facultad de ciencias médicas “Dr. Enrique Ortega Moreira”
de la UNIVERSIDAD DE ESPECIALIDADES ESPIRITU SANTO con cédigo estudiantil
2011100724, por medio de la presente recurro a usted con el fin de solicitar su
autorizacién para realizar mi trabajo de titulacién cuyo tema es: “Incidencia del
Sindrome de Mauriac en pacientes con Diabetes Mellitus 1 mal controlada en Centro
Hospitalario Pedidtrico en la ciudad de Guayaquil entre el periodo 2015-2017” para la
obtencién del grado de medicina en el reconocido hospital Dr. Roberto Gilbert Elizade,
bajo la tutoria de la Dra. Verénica Alexandra Idrovo Alvarado, docente de la facultad y
Jefe del drea de Emergencias y con la supervision de la Dra. Alicia Negrete también
docente de la facultad y Médico Tratante del Hospital Roberto Gilbert Elizalde.

Adjunto los documentos que respaldan la participaciéon de las tutoras en el presente
trabajo.

Anticipando la atencién prestada a la presente extiendo mi cordial agradecimiento.

Maria Paula Wills B.
Estudiante
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