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Resumen

La hipoglucemia es la alteracion metabdlica por excelencia en la infancia en general y
en el lactante en particular. Cuanto menor el nifio, sus demandas de glucosa son mas
elevadas en relacion con etapas posteriores de la vida por el mayor peso relativo del
cerebro. Los potenciales efectos deletéreos y secuelas cerebrales de la hipoglucemia
son por lo tanto mucho mas frecuentes y hacen necesario un manejo muy cuidadoso
por parte del pediatra y su enfoque difiere del presentado en las guias de adultos. El
propoésito de este capitulo es ayudar a los pediatras a identificar la hipoglucemia,
conducir su diagnostico y llevar a cabo un abordaje adecuado desde un punto de vista
practico.
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Abstract

Hypoglycemia is the metabolic alteration par excellence in childhood in general
and in infants in particular. The younger the child, the higher their glucose demands
relative to later life because of the greater relative weight of the brain. The potential
deleterious effects and cerebral sequelae of hypoglycemia are therefore much more
frequent and require very careful management by the pediatrician, and his approach
differs from that presented in the adult guidelines. The purpose of this chapter is to help
pediatricians identify hypoglycemia, conduct its diagnosis, and carry out an appropriate
approach from a practical point of view.
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1. Homeostasis glucémica.

Fuera del periodo transicional de los 2 primeros dias de vida, el equilibrio
normoglucémico se logra mediante un ajuste regulado entre el consumo periférico y la
produccion hepatica de la glucosa segun el estado postprandial/ayuno. En su
regulacion estan implicadas la insulina como principal hormona anabdlica postprandial
y las contrarreguladoras glucagon, catecolaminas, GH y cortisol. En el estado post-
prandial inmediato, la concentracion sérica de la glucosa es elevada y la relacion
insulina/glucagon es alta. En estas condiciones la secrecion de insulina promueve el
deposito en higado y musculo en forma de glucégeno y el excedente se acumula en
adipocitos en forma de triacilgliceroles. La insulina inhibe la liberacion de acidos grasos
del tejido adiposo, promueve la sintesis de glucogeno, acelera el transporte de glucosa
a través del GLUT 4, en musculo y tejido adiposo, activa la sintesis de triacilglicerol en
tejido adiposo e inhibe la sintesis de glucosa en el higado

Cuando la glucosa desciende de alrededor de 85 mg/dl cesa la secrecién de
insulina y los mecanismos que se ponen en marcha promueven la liberacion sostenida
de glucosa, principalmente por la secrecion de glucagén que activa la degradacion del
glucégeno hepatico, promueve la neoglucogénesis y moviliza las reservas lipidicas.

En las etapas precoces de ayuno la glucogenolisis promovida por el glucagoén
generara el aporte necesario de glucosa al torrente circulatorio. A medida que el ayuno
continla comienza a activarse la neoglucogenesis principalmente hepatica a partir de
glicerol, lactato, piruvato, alanina y acetil CoA derivado de la betaoxidacion de los
acidos grasos y al mismo tiempo comienzan a fabricarse cuerpos ceténicos como
combustible alternativo.
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En el ajuste fino momentaneo estan implicados ademas de la insulina y
glucagon, las hormonas contrarreguladoras como las catecolaminas, el cortisol/ACTH y
la GH.

La estrategia del higado consiste en almacenar calorias cuando hay alimento, y
movilizar estos depdsitos en el ayuno. El higado conmuta estos 2 estados metabolicos
para mantener un aporte continuo de entre 3-7 mg/kg/min de glucosa, segun la edad y
estado de actividad.

El cerebro tiene unos requerimientos obligados de glucosa, pero también puede
usar cuerpos cetonicos y lactato como fuente de energia si las concentraciones de
éstos sustratos son los suficientemente elevadas.

La homeostasis de la glucosa durante el ciclo alimentacién-ayuno puede ser dividido en
5 fases tedricas que solapan:

o Lafaseles el estado postabsortivo en el que la glucosa proviene de los
carbohidratos de la dieta. La secrecién de insulina promueve la entrada en la
célula y evita la lipolisis mientras la glucemia sea superior a 85 mg/dLl.

e La fase ll se produce cuando se va agotando el suministro exégeno
postabsortivo y se inicia la glucogenolisis hepatica para mantener la glucemia
mediante la activacion adrenérgica y de glucagon.

e Enlafase lll la neoglucogénesis a partir del lactato, glicerol y alanina es cada
vez mas importante para mantener la glucemia a medida que se agota el
glucogeno. Suele acontecer antes cuanto mas pequeno es el lactante (entre las
2-6 horas).

e LafaselV, acontece tras ayuno prolongado y la glucemia se mantiene por
neoglucogénesis hepatica y renal, que experimentan un aumento significativo.
Los acidos grasos en el higado son catabolizados en la Beta-oxidacion para
generar actil-CoA que participa tanto en la neoglucogénesis como en la sintesis
de cuerpos ceténicos. También en la activacion del ciclo detoxificador de la urea.
Los cuerpos cetdnicos, principalmente B-OH butirato, incrementan su
concentracion y pueden ser usados por el cerebro para satisfacer las
necesidades energéticas de este tejido.

e Lafase V aparece después de inanicion muy prolongada y se caracteriza por
una dependencia menor con respecto a la neoglucogénesis. En esta fase, las
necesidades energéticas de practicamente todos los tejidos son satisfechas en
una mayor proporcion por la oxidacion de acidos grasos o cuerpos cetonicos.
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2. Definicion de Hipoglucemia.

La hipoglucemia es definida como una concentracion de glucemia plasmatica lo
suficientemente baja para producir signos o sintomas compatibles con alteracion de la
funcion cerebral.

No puede ser definida con una concentracién de glucemia plasmatica aislada ya
gue el umbral a partir del cual se altera la respuesta cerebral no solo depende del
rango de glucosa plasmatica sino de la presencia de sustratos alternativos como
cuerpos cetoénicos y la rapidez del descenso en relaciéon a su demanda .

Las guias de adultos enfatizan en el valor de la triada de Whipple para la
definicion de hipoglucemia que consiste en : signos/sintomas compatibles, cifra
plasmatica de glucosa baja y situacion que revierte tras la administracién de glucosa.

En poblaciéon pediatrica esta triada es util para niflos con capacidad de
comunicar sintomas. En neonatos, lactantes y nifios que no son capaces de comunicar
sintomas, obliga a establecer un punto de corte de glucemia plasmatica para iniciar
evaluacion y manejo con las limitaciones que esto conlleva. El punto de corte esta
establecido en estadisticamente en 60 mg/dl .

En periodo neonatal la hipoglucemia es clasificada en transitoria y permanente
(aquella que persiste después de 72 horas de vida). Es necesario identificar antes del
alta los recién nacidos en riesgo de hipoglucemia persistente que son:

1. Aquellos que han presentado un episodio de hipoglucemia severa (episodio
de hipoglucemia sintomatica o la necesidad de glucosa iv para tratamiento
de hipoglucemia).

2. Incapacidad para mantener concentraciones de glucemia preprandial
superiores a 50 mg/dl (2.8 mmol/l) en las pirmeras 48 h de vida o superiores
a 60 mg/dl después de las 48 horas.

3. Historia familiar de hipoglucemia genética.

4. Sindromes congénitos asociados a hipoglucemia o caracteristicas fisicas que
puedan hacer sospechar una entidad asociada a hipoglucemia.
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3. Etiologia.

La clasificacion etiolégica de las hipoglucemias se muestra en la tabla 1. Tiene
enorme interés tener en cuenta la etiologia que prevalece en los distintos grupos de
edad para llevar a cabo el abordaje diagnéstico adecuado (tabla 2). Las causas mas
frecuentes de hipoglucemia persistente en periodo neonatal y de lactante son el
Hiperinsulinismo e Hipopituitarismo.

4. Clinica.

Las manifestaciones clinicas de la hipoglucemia estan relacionadas con el
organo diana que mas sufre las consecuencias del fallo en la energética fisiologica: el
SNC. En general, en los lactantes tienden a ser sintomaticas respecto al periodo
neonatal donde con mayor frecuencia son asintomaticas. Cuanto mas pequefios los
lactantes mas inespecificas son las manifestaciones. Son la consecuencia de una
respuesta neurogénica con descarga simpatica/parasimpatica. Asi son frecuentes la
hipotonia, palidez, apneas, llanto débil, temblores gruesos e irritabilidad. En nifios mas
mayores con marcha liberada pueden manifestar cefalea, ansiedad, ataxia, disartria y
sintomas vegetativos adrenérgicos: sudoracion, palidez, taquicardia, nduseas, dolor
abdominal y voémitos. En un umbral mas bajo, los sintomas neuroglucopénicos pueden
conducir a las convulsiones, letargia y coma. La utilizacion de glucosa cerebral empieza
a limitarse a partir de concentraciones de glucemia plasmatica de 55-65 mg/dl ((3.0-3.6
mmol/L). Los sintomas neurogénicos son percibidos en concentraciones de glucemia
inferior a 55 mg/dl (< 3.0 mmol/L) momento en el que nifios mayores con capacidad de
comunicarse piden ayuda o piden comida, siendo una herramienta importante para
combatir la hipoglucemia. La alteracion neurocognitiva (neuroglucopenia) se detecta en
concentraciones de glucemia inferiores a 50 mg/dl (<2.8 mmol/L).Es importante sefialar
gue la exposicion repetida a la hipoglucemia disminuye el umbral de aparicion de
sintomas neurogénicos, estando ausentes los sintomas autondmicos asociados a la
hipoglucemia lo que dificulta el diagndstico y tratamiento precoz. Es lo que se
denomina Alteracion en la regulacion autondmica de la hipoglucemia que ocurre en
pacientes con hipoglucemias de repeticion. Este fendmeno puede ocurrir durante las
24 horas siguientes a un episodio. Algo parecido puede suceder en las hipoglucemias
durante el suefio o el ejercicio. No ocurre con los sintomas neuroglucogénicos que son
mas estables a pesar de la presencia de episodios repetidos.
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5. Diagnostico.

Una hipoglucemia es una urgencia médica que constituye un reto diagndstico y
requiere un abordaje terapéutico urgente. Es necesaria una actuacion sistematica para
llegar a su etiologia y tratamiento adecuado en el menor tiempo posible.

5.1. Historia clinica.

Para un diagnoéstico adecuado es importante prestar atencion a la historia
clinica que debe incluir detalles del embarazo y parto, peso al nacimiento, edad
gestacional, puntuacion del test de Apgar, antecedentes de asfixia perinatal o
crecimiento intrauterino retardado.

Es necesario hacer una buena anamnesis para relacionar estos episodios con la
ingesta de determinados alimentos asi como con el tiempo de ayuno previo a la clinica
de hipoglucemia en relacion a la edad del nifio para establecer relacion con el
mecanismo homeostatico deficitario.

La hipoglucemia que ocurre tras un periodo corto de ayuno (2-3 h) puede sugerir
alteracion en los depdsitos de glucégeno, una hipoglucemia tras un periodo prolongado
de ayuno (12-14h) nos orienta hacia un trastorno en la gluconeogénesis. La
hipoglucemia postprandial tras ingesta de leche puede indicar galactosemia o defecto
metabolico que afecte acidos organicos. En el caso de la intolerancia hereditaria a la
fructosa ocurre tras la ingesta de azucar, frutas, cereales, etc. En el hiperinsulinsmo
hiperamoniémico (hiperfuncién de la enzima GDH) la hipoglucemia tiene un caracter
postpandrial tras la ingesta de proteinas. En el sindrome de Dumping, que ocurre en
nifos con antecendentes de cirugias gastricas o esofagicas, la hipoglucemia es
postpandrial posterior a una hiperglucemia.

Es preciso recoger antecedentes de ejercicio muscular, intensidad y duracion del
mismo. Asimismo la posible relacion con la administracion accidental o voluntaria de
medicamentos o toxicos como insulina, AAS, beta-bloqueantes, antidiabéticos orales,
alcohol, etc. Han de recogerse los antecedentes familiares de muertes subitas en etapa
neonatal en ocasiones etiquetadas erroneamente de sepsis que pueden orientar el
diagnostico a trastornos metabdlicos hereditarios.
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5.2. Exploracion.

En la exploracion clinica prestar atencién al fenotipo general del nifio (tabla 3), la
presencia o no de organomegalias y/o macrosomias (en especial hepatomegalia), como
expresion de depdsito de las glucogenosis, galactosemia, fructosemia. También puede
observarse la presencia de hepatomegalia moderada debido al acumulo de glucégeno
en neonatos con hiperinsulinismo que precisan aportes elevados de glucosa
intravenosa para mantener normoglucemia. Valorar la presencia de alteraciones de
ritmo cardiaco como en los defectos de la beta-oxidacion por el acumulo de
acilcarnitinas arritmogénicas y alteraciones neuroldgicas y retinianas. Las relacionadas
con hipopituitarismo pueden asociar hipogonadismo con genitales poco desarrollados,
hipocrecimiento y defectos de linea media. Asi como la presencia de genitales
ambiguos en el caso del déficit de 21 OH de la Hiperplasia suprarrenal congénita.

5.3. Laboratorio.

Ante un paciente con clinica de hipoglucemia, se impone en primer lugar una
determinacion capilar de glucosa y cuerpos cetonicos (f-hidroxibutirato y acetoacetato),
por la rapidez de su obtencién. El uso de un sencillo algoritmo diagndstico (figura 1)
permite en la mayoria de los casos orientar su etiologia con el apoyo de la anamnesis y
exploracion.

Teniendo en cuenta que el diagndstico requiere el apoyo de la medicion de
glucemia capilar es importante conocer las limitaciones a las que esta sujeto este test.
Serd preciso confirmar en plasma la certeza de hipoglucemia ya que la glucemia
capilar puede ser hasta un 15% mas baja que la determinada en plasma y la venosa
hasta un 10% menor que la arterial.

Las determinaciones de glucemia en sangre capilar son imprecisas en
concentraciones bajas de glucemia, dependeran de la arterializacion de la muestra asi
como de la metodologia empleada y deben considerarse meramente orientativas para
ser comprobadas en plasma, cuando la situacion lo requiera. El retraso en el analisis
también puede comprometer la fiabilidad ya que desciende 6 mg/dl/hora el nivel de
glucemia en sangre total.

La capacidad para sintetizar cuerpos ceténicos durante la hipoglucemia las
clasifica en hipocetésicas y cetosicas.



s E P I Sociedad Espafiola
Pediatria Interna Hospitalaria

La distincion clasica mediante la presencia o ausencia de cetonuria puede ser
inexacta ya que pacientes con defectos de la Jloxidacion pueden presentar cetonuria
coincidente con la hipoglucemia con cetonemia negativa. La cuantificacion de los
niveles plasmaticos de cuerpos cetodnicos y acidos grasos libres en sangre es mucho
mas fiable para determinar si un paciente tiene o no hipocetosis en el momento de la
hipoglucemia. La ausencia de cuerpos cetonicos se presenta en los hiperinsulinismos
(por la accion antilipolitica de la insulina) y en los trastornos de la beta-oxidacion,
déficits de carnitina y su transporte, donde no se genera acetil-CoA de forma adecuada,
sustrato asimismo para la cetogénesis y para la activacion del ciclo de la urea por lo
gue en los trastornos de la beta-oxidacion el amonio tiende a elevarse. La capacidad
para la cetosis (normocetosis o hipercetosis) se da en el resto de hipoglucemias al
mantener intacta su capacidad de produccion de acetil-CoA y cuerpos ceténicos.

La ausencia en la produccion de cuerpos ceténicos apunta a la posibilidad de un
hiperinsulinismo o defecto de la Beta-oxidacion. La presencia de cuerpos ceténicos
bajos y acidos grasos libres aumentados sugiere defecto B-oxidacion. En los casos con
produccion normal de cuerpos cetdnicos nos encontraremos ante una alteracion de la
contraregulacion o un defecto metabdlico.

La coexistencia de niveles bajos de acidos grasos libres (< 600 mmol/l) y de
cuerpos cetoénicos (< 0,1 mmol/l), sugiere la existencia de hiperinsulinismo. En esta
situacion la insulinemia debe ser superior a 5 mU/mly el cociente insulina/glucosa
0.3, no siendo facil encontrar esta determinacion en una muestra aislada.

La mayoria de los pacientes con hiperinsulinismo tienen menos de un afio,
siendo su presentacion mas frecuente antes de las primeras 72 hy en forma de
convulsion. Presentan escasa tolerancia al ayuno, precisando altos aportes de glucosa
IV y respuesta positiva al glucagon. Ante la sospecha de un hiperinsulinismo congénito ,
es util el empleo de paneles genéticos para detectar las mutaciones mas
frecuentemente implicadas en su etiopatogenia.

La hipoglucemia cetdsica benigna de la infancia es la causa mas frecuente a la
edad comprendida entre 18 meses y 5 aflos y es considerado un diagndstico de
exclusion. La presencia de cuerpos ceténicos y acidos grasos libres elevados es tipico
de hipoglucemia cetdsica benigna aunque también ocurre en algunas glucogenosis,
déficits de la neoglucogénesis y déficit de hormonas contrarreguladoras.
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La determinacion e interpretacion de los test de laboratorio durante una
hipoglucemia son la clave para el diagnéstico (Figura 2).

En caso de clinica persistente sugestiva de hipoglucemia con normoglucemia,
se debe pensar en las circunscritas al SNC por defecto de transportador GLUT1 cuyo
diagndstico descansa en la demostracion de hipoglucorraquia relativa al nivel de
glucemia.

5.4. Estudios de laboratorio: Analisis y muestras.

Los estudios en sangre antes de la correccion de la hipoglucemia y la bioquimica
de la primera orina tras el episodio son la clave para el diagndstico. En raras ocasiones
serd necesario el empleo de pruebas funcionales. Hoy en dia es muy dificil justificar la
practica de un test de ayuno para reproducir la situacion de crisis metabdlica, a causa
del peligro que entrafia y debido al avance experimentado en la tecnologia diagndstica.
Algunos avances tecnolégicos pueden ser de utilidad como los sensores intersticiales
subcutaneos de glucemia.

En la tabla se muestran las pruebas necesarias en lo que se denomina “muestra
critica” (tabla 4), para el diagndstico de la hipoglucemia. La correcta recogida de esta
muestra y su ulterior interpretacion (tabla 5) son la clave para el diagndstico definitivo.

6. Tratamiento.

El tratamiento de la hipoglucemia tiene dos vertientes, el tratamiento inicial para
recuperar el paciente de la hipoglucemia y el tratamiento a largo plazo para evitar la
recidiva.

e Tratamiento inicial. Por un lado, hay que asegurar la recuperacion del paciente
sobre todo en casos donde se presente una emergencia como puede ser una

hipoglucemica grave en forma de convulsién o pérdida de conciencia.

El tratamiento agudo no debe demorarse tras la extraccion de la muestra critica hay
gue asegurar vias de acceso venoso que en casos graves deberan ser dos.

10
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La reversion de la hipoglucemia puede hacerse con glucosado al 33%, al 25% o al
10% con una dosis de 0,5 a 1g /Kg (de 2 a 6 ml/Kg segun la concentracién de
glucosa) en una infusién en bolo, seguida de una perfusion que asegure las
necesidades de glucosa en mg/kg/minuto segun de la edad del nifio para mantener
una glucemia =70 mg/dl. De 7 a 9 durante el primer afo de vida, de 6 a 7 entre los 2
y los 6 afios, de 5 a 6 entre los 7 y 14 afos, de 4 a 5 entre los 15 y 18 afos. El ritmo
de perfusiéon en mg/kg por minuto se calcula con la siguiente formula: Ritmo de
perfusion (mg/kg por minuto)= [porcentaje de glucosa en la solucion X 10 X ritmo de
perfusion (ml/hora)] / [60 X peso (kg)]. Se sospechara hiperinsulinismo cuando sea
preciso un alto ritmo de perfusion de glucosa (> 10 mg/kg por minuto) para mantener
glucemia.

En caso de no observar respuesta y mientras se establece el diagnostico etioldgico
una vez extraidas las muestras necesarias, se puede administrar un bolo de
hidrocortisona en dosis de 5 mg/kg IV en prevision de un déficit suprarrenal. En caso
de que la via intravenosa no sea posible y el paciente sea incapaz de utilizar la via
oral, se puede administrar glucagén IV IM o SC (habitualente 0,5-1 mg
independientemente del peso). Ademas, una respuesta glucémica positiva, con
incremento de la glucemia > 20-30 mg/dl en los primeros 10-20 minutos sugiere un
atrapamiento “inadecuado” del glucégeno hepatico y el diagndstico de
hiperinsulinismo.

e Tratamiento a largo plazo. El tratamiento y seguimiento de la hipoglucemia a largo
plazo estara en relacion a la enfermedad de base y podra requerir la intervencion
del endocrinélogo pediatrico para su instauracion y seguimiento ya en una unidad
de metabolopatias o de endocrinologia pediatrica.

En casos de hiperinsulinismo conviene saber si la afectacion es difusa o focal
mediante Fluorine-18-L-dihydroxyphenylalanine-PET antes del posible tratamiento

quirurgico.

En la tabla 6 se expone un breve resumen del tratamiento de las patologias mas
frecuentes.

11
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Tabla 1 Etiologia de la Hipoglucemia.
Clasificacion etiolégica de las hipoglucemias.
1. CARENCIA DE SUSTRATOS:

e Hipoglucemia cetésica benigna de la infancia
2. ALTERACION EN LA PRODUCCION DE GLUCOSA
e En el metabolismo de los hidratos de carbono:
o Glucogenosis: Déficit de Glucosa 6 fosfatasa, Déficit amilo 1-6 glucosidasa,
Déficit de fosforilasa hepatica, Déficit de glucogeno sintasa hepatica
o Galactosemia
o Intolerancia hereditaria a la fructosa
o Defectos en la gluconeogénesis: Déficit de fructosa 1-6 difosfatasa, Déficit
de Fosfoenolpiruvatocarboxikinasa (PEPCK), Déficit de piruvato carboxilasa
e En el metabolismo de los aminoacidos:
o Acidurias organicas: metilmaldnica y propionica
o Aminoacidopatias: Tirosinemia, Leucinosis, Enfermedad de la orina con
olor a jarabe de arce
e En el metabolismo de los acidos grasos:
Defectos primarios de la betaoxidacion
Defectos de la carnitina
Defectos de la cadena respiratoria mitocondrial
Defectos en la sintesis/utilizacién de cuerpos ceténicos: Déficit de HMG
CoA sintasa, Déficit de HMG CoA Liasa, Déficit Succinil CoA: 3-oxoacid Co-
A transferasa (SCOT)
e Enfermedades hepaticas:
o Hepatitis cronicas
3. DEFICITS DE HORMONAS CONTRARREGULADORAS:
e ACTH/cortisol
e GH aislado o asociado (Panhipopituitarismo)
e Glucagoén

@)
@)
@)
@)

12
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Tabla 1 Etiologia de la Hipoglucemia.

Clasificacion etiolégica de las hipoglucemias.

4. EXCESO DE CONSUMO DE GLUCOSA A NIVEL PERIFERICO:
e Hiperinsulinismo:

o Transitorio: Hijos de madre con diabetes, Grandes y Pequefios para la
edad gestacional, Asfixia perinatal, Incompatibilidad RH , FArmacos ma-
ternos (simpaticomiméticos, Bbloqueantes, antidepresivos triciclicos, clor-
propamida..). Sindrome de Widemann- Beckwith, Kabuki, Sotos, Costello,
Perlmann, Ondine, Lepreuchanismo, Déficit congénito de la Glicosilacion
(CDG-la, CDG Ib)

o Permanente: Alteraciones genéticas que afectan a las enzimas (GDH, GK,
SCHAD) o a los canales de potasio (SUR 1, KIR 6.2)

o Insulinoma/adenoma

e Enfermedades sistémicas: sepsis, malaria, insuficiencia renal, quemaduras,
shock, Cardiopatias.
5. ALTERACION EN EL TRANSPORTE (Déficit GLUT1)
6. IATROGENICA: Sobredosificacion de farmacos (insulina, antidiabéticos orales, betablo-
queantes..)
7. MISCELANEA
Intoxicaciones
e Sobredosificacion de farmacos: insulina, hipoglucemiantes orales, acido acetilsa-
licilico, betabloqueantes
e Intoxicacion por alcohol
Alteracion en el transporte: déficit GLUTT (normoglucemia/hipoglucorraquia),
Facticia (Sindrome de Munchaussen por poderes)
Liberacion anormal de IGF Il por tumores extrapancreaticos

13
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Tabla 2: Hipoglucemias en relacién a la edad

1. RECIEN NACIDO (RN > 2 dias)
* De aporte
» Hiperinsulinismo (transitorio o permanente)
* Hipopituitarismo
* Beckwith-Wiedeman
* Errores innatos del metabolismo
» Asfixia perinatal, CIR
2. MENORES DE DOS ANOS
» Hiperinsulinismo
* Errores innatos del metabolismo
+ Déficits de hormonas contrarreguladoras: panhipopituitarismo, GH, cortisol, etc.
3. PACIENTES DE DOS A OCHO ANOS
* Hipoglucemia cetosica benigna de la infancia
* Fallo hepatico
* Intoxicaciones
4. PACIENTES MAYORES DE OCHO ANOS
* Adenoma/insulinoma pancreatico
+ |ntoxicaciones
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Tabla 3. Hallazgos clinicos relacionados con la clinica
Hallazgos Enfermedad

Talla baja Hipopituitarismo, Deficiencia de GH

Fallo de medro EIM de los carbohidratos, acidos organicos o
aminoacidos

Taquipnea EIM con acidosis

Malformacion mediofacial Hipopituitarismo, Deficiencia de GH

Nistagmo Hipopituitarismo, Deficiencia de GH

Cripotorquidia microcefalia Hipopituitarismo, Deficiencia de GH

Hiperpigmentacion Insuficiencia adrenal

Dolor abdominal

Anorexia

Macrosomia, macroglosia, Sindrome de Beckwith-Wiedemann

Hernia umbilical

Hepatomegalia Glucogenosis, galactosemia, alteraciones de la
gluconeogenesis, intolerancia a la fructosa

Genitales Ambiguos Hiperplasia suprarrenal congénita (Déficit de 21
OH)

Figura 1: Algoritmo diagnéstico en la hipoglucemia

Clinica evidente de
hipoglucemia

Determinacion capilar de
glucosa y cuerpos

ceténicos
Hipoglucemia Normoglucemia Normoglucemia
Pos normocetdsica hipercetésica
N I
[ |

Insulinismos

Idiopéatica
EIM/neoglucogénesis
Defecto B-oxidacién - B -
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Tabla 4: Pruebas de laboratorio y muestras a tener en cuenta en una hipoglucemia.

Test en Sangre

Orina

LCR

Test en Sangre

Insulina

Peptido C

Cortisol

Hormona de creci-
miento

Acidos grasos libres
Beta OH-butirato
Acido Lactico
Amonio

Equilibrio acidobase
Aninon GAP
Aminotransferasas

Opcional:
Toxicos:
salicilatos..
Acido Urico
Acido Piruvico
Aminoacidos
Carnitinas
carnitinas

alcohol,

y Acil

Cuerpos cetonicos
Glucosa

Sustancias reducto-
ras

Acidos orgéanicos
Acil-glicinas

Glucosa
Lactico
Piruvico

- 1 mL suero: gluco-
sa iones y transa-
minasas, CK.

- 1 mL de plasma
(con hielo) para lac-
tato y amonio.

- 1 mL jeringa hepa-
rinizada sangre ve-
nosa o capilar para

equilibrio acido-
base y GAP.

- Tira de cetonemia
(beta-

hidroxibutirato)

- Congelar 2-3 mL
de suero para insu-
lina, cortisol, GH vy
acidos grasos li-
bres.

- Sangre seca en
papel para carnitina
libre y acilcarnitinas
- Orina: cuerpos
reductores, acidos
organicos, acilcarni-
tinas y acilglicinas.
Con 10 mL es sufi-
ciente para todo
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Tabla 5: Interpretacion de las pruebas de laboratorio.

Glucosa/ | Cetonemia Lactato ph Amonio ASAT- Urico
. ALAT

Insulina
Hiperinsulinis- <3 - N N N N N
mo
Betaoxidacion N - ++ N2 ++ ++(CK) N
Glucogenosis N ++ +++ N N + +++
Hipercetosicas N e+t NO + N2 N N N
Gluconeogene- N ++ 44+ NN/ N NS + N
sis
Acidemias org. N +++ +++ N2 e+t ++ N
Def. hormonales N +ON N N N N N
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Figura 2. Algoritmo de interpretacion de las hipoglucemias.
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&n orina Irdbod erarcis Fereditaris g b
fructoss
GrJl:-:-Ezrrusisl

Hi|:|-:-EIu:-=r"|u on

CETOSIS y T Adido Lictico Def. de fructosa -5 difosfatass
HEPATOMEGALIA

Defidenda de PEFCE

— Aminascidemia metilmalonics
t amircaddos
, .. Acidemia plutarioa tipo |
Tacidos arganicos B! Fe
, Lewsdinaosis [jabe de aroe)
msnecipos !
Deficends de pansyeio
- marbosalass
t addo Lackim
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simbatmsy
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Tabla 6: Aproximacion al tratamiento de la hipoglucemia segun la etiologia

Etiologia

Tratamiento dietético

Tratamiento farmacolégico

Glucogenosis
Alteraciones neoglucoge-
nesis

Aporte glucosa liberacion
lenta (maiz, arroz..)
Restriccion proteica minima
Aceites de pescado

Alopurinol: 10-15 mg/K/dia
GCSF: 2mg/K/dia
Captopril: 1 mg/K/dia

Vit. D: 400 Ul/dia

Calcio: 0.5 gr/dia
Trasplante hepatico

Alteracion contrarregula-
cion

Aporte de glucosa

Terapia de sustitucion

Hiperinsulinismo

Aportes de glucosa

Diazoxido: 8-15 mg/k/dia
Hidroclorotiazida: 2 mg/k/d.
Nifedipina: 1-2 mg/k/dia
Somatostatina: 10-25g/k/dia
Pancreatectomia

Falta de combustible
alternativo (Beta-oxidacion
y similares)

Aporte glucosa

Restriccion de grasas en
algunos casos.

MCT en LCHAD/VLCAD
Carnitina en déficit CTD
Riboflavina: 100 mg/dia

Idiopatica cetogénica

Aporte glucosa de libera-
cion lenta y alanina en la
dieta

Intolerancia hereditaria
a la fructosa

Eliminacion fructosa de la
Dieta

Galactosemia

Restriccion de galactosa
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