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INTRODUCCION 

La nesidioblastosis es una causa rara de hipoglicemia severa y persis­

tente en el recién nacido. Esta enfermedad está caracterizada por la f'orma­

ci6n de células end6crinas dentro de los duetos pancreáticos condicionando 

un incremento en la secreción de insulina. Adenoma de los islotes pancreát! 

cos, hiperplasia difusa y microadenomatoais son variantes de nesidioblasto­

sis. Un diangóstico tardío y episodios de hipoglicemia persistente está BB.2, 

ciado con un alto índice de daño cerebral. La hipoglicemia es resistente al 

manejo conservador y no se resuelve de manera espontánea; el tratamiento -­

quirúrgico, de preferencia con 95% de pancreatectomí.a es recomendado. (1) 

Esta enfermedad ocurre aproximadamente en 5% de pacientes con hiperin­

sulinismo. (2) 

Nesidioblastosis, hipertrof'ia, hiperplasia de los islotes, adenoma to-­

sis hiperplásica f'ocal y adenoma son la expresión de uno o algunos defectos 

básicos incluidos en el "Síndrome de dismaduración de las células de los i~ 

lotes" determinados por Gabba,y y "Displasia de células endócrinas 11 por Jaf­

f'e y Cols. El reconocimiento de microadenomatosis, nesidioblastosis o hipe! 

plasia es importante desde el punto de vista terapéutico; puesto que la re­

sección es necesario para el tratamiento del hiperinsulinismo e hipoglice-­

mia. 

Esta enfermedad fue recientemente reconocida en adolescentes y adultos. 

La nesidioblastosis es la causa más común de hipoglicemia prolongada y 

severa en el primer año de vida, La elevada cantidad de insulina sérica P.! 

rece ser la hormona predominante en esta enfermedad, (3) 

La hipoglicemia durante el primer año de vida es una causa importante 

de problemas cerebrales y retraso mental. (4) 

Desde el punto de vista histológico, la nesidioblastosis se clasifica 
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en dos tipos. (5) 

a) Focal 

b) Difuso 

La nesidioblastosis de tipo foca1 es la más frecuente. (6) 
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AHTECEDENTES 

La causa más común de hipoglicemia persistente en los neonatos es el -

hiperineulinismo. 

Antes de la era de la nesidioblastosis el examen del páncreas en caso 

de hiperinsulinismo neonatal reveló adenomas, hiperplasia de las células de 

los islotes pancreáticos o ninguna anormalidad demostrable. Con la introdu!; 

c16n de los métodos de tinción inmunohistoquímicos, la proliferación ducto­

end6crina, las células end6crinas solas y los grupos de células endócrinas 

pequeñas fueron observados, y se consideró la evidencia morfológica para la 

nesidioblastosis y se interpretó como una entidad patológica. Entonces la -

nesidioblastosis se volvió un diagnóstico en los casos de hipoglicemia neo­

natal. (7) 

En 1926, Gray fue el primero en reportar la asociación .de la hipoglic~ 

mia neonatal severa y el incremento en el tejido pancreático insular. (8) 

Graham y Cola. habían reolizado pancreatectomía subtotal para una hip!!_ 

glicemia persistente en una niña de un año de edad en el año de 1934. (9) 

En 1937 1 Laidlaw coincidió con el término de nesidioblastosis 1 del --­

griego isla, para describir las células de los duetos pancreáticos y en ---

1938, este mismo autor, acuñ6 el término de nesidioblastosis a la prolifer_! 

ci6n continua de las células de los islotes pancreáticos. 

Hamil ton 1 en 1967 1 presentó 12 casos y recomendó la pancreatectomía -­

subtotal. 

Harkin 1 en 1971 1 fue el primero que recomendó la pancreatectomía total, 

El primer caso de nesidioblastosis familiar documentado en dos herma­

nos se describió en 1976. Aunque se informó un caso probable en 1970. (10 1 -

11) 
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En 1977, Hir:.>ch y Cola. utilizaron para el tratamiento de la nesidio-­

blastosis somatostatina nativa intravenosa, inhibiendo la secreción de ins~ 

lina por las células beta. Esta misma :fue usada con los mismos :fines por -

Kitson y Cole. en el aHo de 1980, por Roti en 1981 y por Petrus también en 

1961. 

Campbell en 1983, reportó 11 casos, también recomendó la pancreatect~ 

m!a total, dos pacientes tuvieron síntomas persistentes no controlados por 

los medicamentos, dos con síntomas persistentes pero controlados y dos eu­

glicémicos. 

Spi tz, en 1986, reportó 10 casos de hipoglicemia hiperinsulinémica -­

quienes no respondieron al tratamiento médico y requirieron cirugía, en los 

cuales todos tuvieron nesidioblastosis y en uno además mostró un microeden.!:!. 

ma 
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ETIOPATOGENIA 

Considerando que la cirugía a menudo finaliza la hipoglicemia, el pat~ 

logo tiene la última palabra. En nif'l:os y ocasionalmente en adultos, esa pa­

labra usualmente es nesidioblastosis 1 un diagn6stico nebuloso. Exactamente 

¿Qué es nesidioblastosis?, ¿Representa una patología con un poco de todo? 

Más de 30 años después de la descripción inicial de hipoglicemia inf'a!!, 

til 1 la patogénesis de hiperinsulinismo no queda claro en la mayoría de los 

casos. Algunas glándulas resecadas de estos niños hipoglicémicos muestran .:.. 

lesiones focales: también constan de un adenoma exhibiendo una estructura -

que recuerda a la que se observa en tumores de J as células de los islotes -

del páncreas de adultos o de hiperplasia adenoma tosa focal. En la mayoría -

de los casos, no obstante, ninguna lesi6n f'ocal es detectable, en cambio .... ..:.. 

una dif'usa y diseminada proliferación de islotes surge f'uera de los duetos 

pancreáticos y se ha sugerido como la lesión subyacente patológica. El tér­

mino nesidioblastosis corrientemente describía esta condición, fue origina,! 

mente acuñad•J por Laidlaw porque lo~ tumores end6crinos pancreáticos se or! 

ginan ·de las r.élulas troncales que se diferencían desde el conducto. Subsi­

guientemente 1 Yakovac de-fini6 nosidioblastosis cnmo una dif'erenciación con­

tinua de células beta desde el sistema ductal del páncreas exócrino¡ varios 

estudios recientes que emplearon técnicas inmunohistoquímicas cuan ti ta ti vas 

han demostrado que las células endócrinas ~:t contacto íntimo con los condu,: 

tos pueden ser observadas también en infantes normoglicémicos y niños jóve­

nes, así que esto no es pa-:ognomónico para la enf'ermedad. Desgraciadamente 

la nesidioblastosis es un término morfológico difícil de cuantif'icar, part.! 

cularmente en el páncreas neonatal y en el páncreas infantil con células e!!. 

dócrinas en racimos pequeños y numerosos. Igual mente cuando estudios morf'o­

métricos cuidadosos se han llevado a cabo, no puede ser seguro que estos --
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hallaze•Js mc-rfol6gicos sean más sobresalientes en infantes hipoglicémicos -

que en infantes normoglicémicos; por otra parte, estudios meticulosos han -

establecido que la masa total pancreática de células endócrinas no aumenta 

en infantes hiperinsulinémicos. 

Nesidioblastosis más bien que una proliferación debe corls-iderarse como 

una diferenciación continua de células end6crinas. Se observa que normogli­

cemia puede ocurrir en varios individuos que tienen una disparidad grande -

en la masa de las células end6crinas, por eso es difícil reconciliar de qué 

modo un aumento pequef'lo en la masa celular puede causar hipoglicemia hiper­

insulinémica. Asumiendo que las células beta son normales fUncionalmente, -

la repetición frecuente de hipoglicemia después de 60 a 80% de la resección 

pancreática sugiere que algún factor se involucra en el incremento de la m!!_ 

sa de las células beta; porque la somatostatina ha demostrado inhibir la S,! 

creción de insulina, una deficiencia cuantitativa de célula G (o una pérdi­

Ja Ce contactos celulares entre células B y células G) se ha incriminado c~ 

mo la etiología de la enfermedad. Varics e1lt:udios han demostrado una densi­

dad reducida de células G en niños hipoglicémicos, sin embargo, esta reduc­

ción de dichas células no están presentes en todos los infantes y se debe -

interpretar con cautela, porque la degranulación de células G podría perju­

dicar la detección inmunohietoquímica. Unas células productoras de somatos­

tatina aparentemente normales en estos casos se han informado, pero anorma­

lidades en las uniones intercelulares no se han excluido. Se han observado 

núcleos anormalmente grandes de las células G en estos in!'antes; esta obse!:. 

vaci6n también sugiere la existencia de anormalidades funcionales, porque -

e¡ tamaño del núcleo debe reflejar la actividad funcional de las células e.!! 

dócrinas. P:e:ümente, un incremento en el volumen nuclear de la célula G de­

be consti tu!r un criterio mor1·01ógico útil para diferenciar lesiones foca--
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les de lesiones difusas¡ aunque semejantemente núcleos grandes se han obse!:. 

vado en adenomas, en tales casos parecen que restringen a la lesión f"ocal. 

Núcleos beta hipertróficos están presentes también en la glándula del 

páncreas de recién nacidos de madres diabéticas, de todos modos estas cara~ 

ter!sticas nucleares en infantes hiperinsulinémicos refleja una anormalidad 

primaria de las células beta, queda por establecerse aún. 

Fong nos recuerda que hipoglicemia hiperinsulinémica, sin tumor end6-

crino también ocurre ocasionalmente en adultos. En adultos y niños, la nes.!, 

dioblastosis f'recuentemente se ha propuesto como una anormalidad morfológi­

ca responsable del hiperinsulinismo, sin embargo, nesidioblastosis se ha o!!_ 

servado en adultos normoglicémicos en quienes la frecuencia de complejos -­

. ductoinsular se ha informado en asociación con varias condiciones clínicas 

sin hipoglicemia hiperinsulínica ejemplo: Fibrosis quística. pancreati tis, 

obesidad, por eso, parece que la presencia de células end6crinas ausentes -

de conductos o de racimos pequeños de células beta diseminadas por todo el 

páncreas exócrino no es suficiente explicación para la liberación de insul.!. 

na. En ciertas condiciones, la nesidiob1astosis se puede ref'lejar como una 

replicación compensatoria de las células beta, por destrucción de las mis­

mas células (B), (Pancreatitis crónica) o insuficiencia funcional, en tales 

casos debe representar un mecanismo compensatorio por normalizar la masa de 

las células beta. 

La nesidioblastosis se ha informado también en un paciente con hipogl.!. 

cemia hiperinsulinémica causada por la ingestión de cloropropamida, lo cual 

representó una asociaci6n o f'enomeno secundario. Finalmente, nesidioblasto­

sis con hiperinsulinismo debe ref'lejar una respuesta secundaria a algún :fa~ 

tor estimulante desconocido o recíprocamente, una respuesta del páncreas -­

end6crino a es tí.mulos normales. 
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La coexistencia de hipoglicemia hiperinsul!nica y nesidioblastosis no 

prueban que estén casualmente relacionadas• porque f'al tan estudios cinéti-­

cos del páncreas humano todavía para ver si esta enf'ermedad ref'leja una re­

plicación acelerada de las células endócrinas. (12) 

La mayoría de los casos de nesidioblastosis neonatal son esporádicos¡ 

las :f'"'rmAs f'amiliares se heredan. al parecer, de :forma autos6mica recesi-­

va. (13) 

Skillern y Rynearson han sugerido que no tanto la hiperplasia di:fusa 

de los islotes sino que se podría reveler pequeños tumores si se buscara -­

con más cuidado¡ por lo tanto la indicación de un des6rden endócrino di:fUso 

no debe desalentar la búsqueda para un tumor de células de los islotes como 

la causa de hiperinsulinismo. 

No se conoce la relación de incidencia entre la herencia y el origen -

esporádico de la nesidioblastosis. ( 14) 
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JIANIFESTACIONES CLINICAS 

Están dadas por la hipoglicemia, en si¡ las cuales se dividen en dos -

grupos: El primero comprende los síntomas asociados a la acti vaci6n del si!. 

tema nervioso autónomo y a la liberaci6n de adrenalina e incluyen ansiedad, 

sudoración, palpitaciones (taquicardia), palidez, temblores, hambre, náu-­

seas, vómitos. El segundo grupo corresponde a los síntomas debido a la me-­

nor utilización de glucosa por el cerebro; cefalea, confusión mental, tran!. 

tornos visuales, incapacidad para concentrarse, disartria, mirada f'ija, co!! 

vulsiones, ataxia, incoordinaci6n, somnolencia, letargia, coma, ictus, hem!_ 

plejia, a:f"asia, parestesias, mareos, amnesia, posturas de descerebraci6n o 

descorticaci6n. Aún que estos síntomas clásicos aparecen en los niños mayo­

res, en los lactantes los síntomas de la hipoglicemia pueden consistir en: 

Sacudidas o temblores, apatía, episodios de ciánosis, convulsiones, crisis 

apnéicas intermitentes o taquipnea, llanto débil o agudo, flacidez o letar­

gia, di:ficultad para alimentarse y movimientos oculares anómalos. También -

puede producir episodio.s d~ sudoración, palidez repentina, hipotermia, ins~ 

ficiencia cardiaca y paro cardiaco. (15) 

Una de las características de la hipoglicemia en la nesidioblastosis, 

es ser persistente y resistente al manejo médico. 

La hipoglicemia severa y persistente condicionan con frecuencia crisis 

convulsivas y daño neurológico posterior. 
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DIAGNOSTICO 

La mayor pa~·t..• de los casos de hiperinsulinemia causante de hipoglice­

mia debutan en la lactanciu. 

Es esencial una historia detal.'.aáa, en cada caso sospechoso o conf'irm!! 

do de hipoglicemia. Deben tenerse en cuenta algunos datos concretos como la 

edad de comienzo, la reb.c16n temporal con las comidas o la f'al ta de aporte 

de calorías, y una historia f'amiliar de niños anteriores en quienes se en­

contr6 hipoglicemia o que murieron de :forma ir.explicable. l::n la pr!.mera se­

mana de vida, la mayor parte de los lactantes tienen la f'orma transitoria -

de hipogl.icemia neonatal, como consecuencia de prematurez/retraso del desa­

rrollo intrauterino, o por ser hijos de madres diabéticas. Si no hay histo­

ri :.t de diabetes en la madre 1 el aspecto pletórico y el gran tamafio caracte­

rístico de un hijo de madre diabética deben hacer sospechar nesidioblasto-­

sis sobre todo si la hipoglicemia es persistente, diagnóstico que se confi.!:_ 

ma al encontrar concentraciones de insulina en plasma mayores de 10 a 15 -­

microU/ml. coincidiendo con una hipoglicemia comprobada, siendo el diagnós­

tico definitivo el estudio histopatológico. 

Sin embai•go, estos pac;l.entes ¡:.ueden ser también 'Jlacrosómicos, ref'lej8!! 

do los efectos anabólicos de la insulina dentro del útero.Dicho ef'ecto se -

inicia desde la vida intrauterina y se prolonga hasta los 18 meses de vida. 

tas concentraciones de insulina están desproporcionadamenr.e elevadas en el 

momento de registrarse la hipoglicemia. Así 1 cuando la concentración de gl!:!_ 

cosa en sangre es menor de 40 mg/dl ( 2 .2 mm), la concentración de insulina 

en el plasma deber ser menor de 5 y nunca mayor de 10 microlf/mJ. E.l cocien­

te insulina (microU/ml)/glucosa(mg/dl) es de 0.4 o mayor y los niveles en -

plasma de cetonas y ácidos grasos libres son bajos durante la hipertnsulin!: 

:nia. 
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Fajans ha sugerido que el hiperinsulinismo debe de ser diagnosticado -

si la proporción de insulina/glucosa es mayor de 0.3. 

En el casc1 de nesidioblastosis una proporc16n de insulina/glut?.ºªª ele­

vada es lo característico. (16) 

Se ha visto que el hiperinsulinismo relacionado con la nesidioblasto-­

sis es responsable de incrementos de insulina y del péptido C y de la baja 

concentración de glucosa en el líquido amniótico sobre todo en la semana 35 

de gestación. (17) 

Los lactantes pueden tener hipoglicemia en los primeros d.ías de vida; 

sin embargo en los lactantes con hiperinsulinemia menos intensa, la hipogl,! 

cemia puede aparecer pasadas las primeras semanas o meses una vez que la -

:frecuencia de la toma de alimentos ha disminuido y el lactante duerme durél!!, 

te toda la noche, de modo que la hiperinsulinemia impide la movilización de 

la glucosa endógena. Otros signos de alerta son el rápido desarrollo de hi­

poglicemia durante el ayuno, las necesidades de administrar glucosa ex6gena 

por vía endovenosa a gran velocidad. para impedir la hipoglicemia, la falta 

de cetonemia y acidosis y los niveles elevados de péptido C o proinsulina -

en el momento de la hipoglicemia. Estos dos productos relacionados con .la -

insulina ral tan en la hipoglicemia facticia debida a la administración ex6-

gcna de insulina. 

En los lactantes, no son necesarias las pruebas de provocación con to!. 

butamida o leucina ¡ la hipoglicemia es desencadenada constantemente por no 

tomar alimentos durante varias horas, lo que permite determinar simultánea­

mente en la misma muestra de sangre la glucosa, insulina, cetonas y ácidos 

grasos libres, en el momento de aparecer las manifestaciones clínicas de la 

hipoglicemia. La respuesta de la glucemia al glucag6n en el momento de la -

hipoglicemia revela una elevación rápida de la glucosa de hasta 40 mg/dl C_!? 
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mo mínimo e implica que la movilización de la glucosa ha estado frenada por 

la insulina, y que los mecanismos de la gluconeogénesis está íntegro. 

Una vez que se ha confirmado el hiperinsulinismo endógeno orgánico me­

diante la determinación simultánea de glucosa e insulina, el diagnóstico d! 

ferencial debe hacerse con nesidioblastosiB, la hiperplasia de células beta 

y el tJdenoma de células beta. Estos tres procesos no pueden distinguirse s2 

lo por loa niveles de insulina en plasma. Aunque constituyen procesos dif'u­

sos o localizados del páncreas, todos se caracterizan por una secreción au­

tónoma de insulina que no desciende lo bastante cuando l~ glucemia disminu­

ye espontáneamente o después e.le una maniobra de provocación, como el ayuno. 

Se ha deacri to que la celiograf'ía localiza un 60 a 75% de los tumores 

end6crinos del páncreas (adenomas o carcinomas) en los adultos , pero su ef'!. 

cacia es limitada en los lactantes donde los nódulos pueden ser pequeflos o 

quedar ocultos en el seno de la rica vascularizaci6n normal. Las posibilid!, 

des de demostrar una ''Resalte vascular" tumoral en la arteriogra:fía deben, 

por tanto, contrapesarse con el posible riesgo de provocar un traumatismo -

vascular en los niños menores de 2 años. En cambio, si se encuentra una di­

latación vascular tumoral, es un signo útil para localizar el tumor antes -

de la intervención quirúrgica. 

La tomograf'ía computarizada (TC), la ecograf'!a de alta resolución y la 

imagen. por resonancia magnética (RM) pueden servir para localizar un adeno­

ma pancreático, pero no un tumor discreto. 

El diagnóstico de:fini tivo sólo puede hacerse mediante el estudio hist~ 

patológico del tejido pancreático extirpado, 

Pasados los 12 primeros meses de la vida, los estados de hiperinsulin.! 

mia son raros, hasta que unos años más tarde reaparecen de nuevo los adeno­

mas de células insulares. La hiperinsulinemia debida a un adenoma de célu--
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las insulares debe tenerse presente en cualquier n1i5.o de S o más años que -

tenga hipoglicemia. 

La hipoglicemia asociada a hiperinsulinismo también se ha observado en 

un 50% aproximadamente de los enf'ermos con el síndrome de Beckwi th-Wiede­

man, éste se caracteriza por macrosom!a, microcefalia, macroglosia, visccr2 

megalia y onf'alocele. 

La hipoglice . .iia c.ensible a la leucina se acompaña de una secreción ex­

cesiva de insulina tras le administración de este aminoácido. {18) 

Otras causas de hiperinsuliniemo con la subsiguiente hipoglicemia in-­

cluyen: Administraci6n materna de cloropropamida, administración de diurét.!. 

coa benzotiadiazídicos, administración de salicilatos, tratamiento con age!! 

tea tocolíticoe beta simpaticomiméticos 1 utilizados con f'recuencia para in­

hibir el trabajo de parto prematuro, enfermedad hemolítica del recién naci­

do. (19) 

Existen otras entidades que aunque no cursan con hiperinsulinismo pro­

ducen hipoglicemias persistentes; entre ellas se encuentran: 

Por déficit end6crino. La hipoglicemia asociada 'a. cuadros de déficit -

end6crino suele deberse a insuficiencia eupr.arz::eaal, con o sin déficit de -

hormona del crecimiento. En los enfermos de panhipopituitarismo, con menor 

secreción de ACTH (Hormona adrenocorticotropa) o de hormona del crecimiento, 

sea aisladamente o combinada y simultánea, la incidencia de hipoglicemia -­

llega 1iast.a el 20%. En el periodo neonatal, la hipoglucemia puede ser la -­

primera manif'estaci6n del hipopi tui tarismo. El estudio de un nif'lo con hipo­

glicemia, por lo tanto, obliga a excluir los déf'icits de ACTH-cortisol o de 

hormona del crecimiento. El dé.fici t de adrenalina puede te6ricamente ser -­

rc?spon.:rnble de una hipoglicemia. El dé.ficit de glucag6n en los lactantes o 

en los nif'los rara vez se acompaf'la de hipoglucemia. 
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Enfermedades metab6licas: 

Enfermedad de la orina con olor a jarabe de arce: Los episodios de hi­

poglucemia son debidos a la dificultad para :formar alanina y para disponer 

de ella como sustrato para la gluconeogénesis, cuando no se aportan calo-~ 

r~as. El dia.;n6stico suele sospecharse por el olor peculiar a jarabe de ar­

ce que exhalan la orina, el sudor y el cerumen, y generalmente se confirma 

por análisis de loe aminoácidos y al comprobarse cifras intensamente eleva­

das en plasma de leucina, isoleucina, valina y aloisoleucina, y un descenso 

de la alanina. La orina contiene gran cantidad de leucina, isoleucina y va­

lina y de sus reepecti vos cetoácidos. 

Enfermedades por dep6sito de glucógeno: Son glucogenosis asociadas a -

hipoglicemia e incluyen: Enfermedad por depósito de glucógeno de tipo l --­

(y.>r déficit de glucosa 6 fosfatasa). Enrermedad por depósito de glucógeno 

tipo III (por déficit de amilo-1,6 glucosidaea). Enfermedad por depósito de 

glucogéno, tipo VI (por déficit de la fosf'orilasa hepática). 

Trastornos de la gluconeogéneeis: Incluyen: Intoxicación alcohólica -­

aguda, defectos de la oxidación de los ácidos grasos. Existe interferencia 

del metabolismo de los ácidos grasos en la hipoglicemia del ayuno asociada 

a la enfermedad de los vómitos de Jamaica, al atractil6sido y al ácido val­

proico. Intoxicación por salicilatos, ~é!'ic!.t de fructosa 1, 6 difosf'ato, -

déficit de carboxilasa de plruvato, déficit de carboxicinasa de fosf'oenolp.!, 

ruvato. 

Otros déf'ici te enzimáticos asociados a hipoglicemia comprenden: Défi-~ 

ci t de Uridil transferasa de galactosa-1-:fosfato (galactosemia). Déficit de 

aldolasa de f'ructosa-1-f'osfato (intolerancia a la fructosa). ( 5) 

Por último existen tumores extrapancreáticos de gran tamaño y creci-­

miento rápido, por ejemplo, lesiones hepáticas y retroperi toneales, pueden 
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producir hipoglucemia. No se comprende del todo el mecanismo, pero es posl­

ble que s~ relacione con la secreción de péptidos de actividad parecida a -

ta insulina, o la utilización ávida de glucosa por una gran masa tumoral. 

(20) 
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PRONOSTICO 

Las principales secuelas a largo plazo de la hipoglicemia intensa y -

prolongada son las lesiones neurol6gicas causantes de retraso mental, de -­

crisis convulsivas recidivantes, o de ambas cosas. También puede haber cam­

bios sutiles de la personalidad, pero no están def'inidos con claridad. Exi.!!. 

ten secuelas neurológicas permanentes en más de la mitad de los enfermos -­

que han sufrido hipoglicemia recidivante intensa en los primeros 6 meses de 

la vida, que es la edad de crecimiento más rápido del cerebro. A largo pla­

zo, estas secuelas dependen de lesiones anatomopatol6gicas que se caracter_!. 

zan por atrofia de las circunvoluciones, disminución de la mielinizaci6n de 

la substancia blanca, y atrofia de la corteza cerebral. Estas secuelas es -

más probable que aparezcan cuando hay pocos combustibles alternativos disp~ 

nibles, como sucede cuando hay hiperinsulinemia (nesidioblastosis, etc.), -

cuando los episodios de hipoglicemia san repetidos o prolongados, o cuando 

se acompañan de hipoxia. 

No existen datos exactos que nos permiten establecer una correlnci6n -

pron6stica entre la duración o intensidad de la hipoglicemia y el desarro-­

llo neurológico posterior de los niños. Aunque con menos frecuencia, la hi­

poglicemia de los niños mayores también pueden producir déficits neurológi­

cos a largo plazo. 
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TRATAMIEllTO 

El tratamiento de la neeidioblastosis consta de dos f"ases: el primero 

que es el tratamiento médico y el segundo el tratamiento quirúrgico, siendo 

éste el definitivo. 

El tratamiento médico es el de la hipoglicemia y consiste en la admi-­

nistraci6n intravenosa de 2 ml/kg de dextrosa al 10%, seguida de una veno­

clieie continua de glucosa de 6 a Bmg/kg/minuto, ajustando la velocidad del 

goteo para que los niveles de glucemia se mantengan en límites normales. 

Para tratar la hipoglicemia neonatal o infantil persistente se aumenta 

la velocidad del goteo endovenoso de glucosa hasta 8 a 15 mg/kg/min. Esto -

obliga a colocar un cateter venoso central, para poder administrar una sol_!! 

ci6n de glucosa hipert6nica, al 15 o 20%. Además si la hiperglicemia resis­

te a la glucosa endovenosa, pueden añadirse hidrocortizona intramuscular, 5 

mglkg/d!a, que se inyecta cada 8 hrs., o prednisona oral, 1-2 mg/kg/día, t~ 

mada cada 6 a 12 horas. 

El diaz6xido oral, 20 mg/kg/d!a administrado cada 6 hrs. puede contra­

rrestar la hipoglicemia hiperinsul!nica, pero también produce hirsutismo, -

edema, náuseas, hiperuricemias, transtornos electrolíticos, adelanto de la 

edad ósea, déficit de IgG y, rara vez, hipertensión cuando el tratamiento -

se prolonga. Si no tiene éxito no se debe prolongar el tratamiento con este 

medicamento por más de 1 a 2 semanas. 

En ciertos casos la infusión intravenosa de somatostatina nativa (SMS 

201-995), que inhibe la secreción de insulina por las células beta, se ha -

comprobado que es útil en el tratamiento a corto plazo de la nesidioblasto­

sis. Las dosis van desde 20 a 50 microgrnmos en los recién nacidos y lactfi!! 

tes pequeños, cada 6 a 12 horas. En la preadolescencia se prefiere el diaz~ 

'Cido porque no se justifican los efectos inhibitorios de la secreción de la 
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hormona de crecimiento a largo plazo, concluyéndose que es.te análogo corri­

ge los ef'ectos inmediatos y previene las consecuencias a largo plazo y gra­

ves de hiperinsulinemia en el recién nacido. 

La hormona de crecimiento que se administra por v!a intramuscular a -

dosis de 1 U/día, es una alternativa efectiva al diaz6xido y a la clorotia-

7.ida en el manejo de esta patología mientras se e:fectúa la pancreatectom{a. 

Se menciona la utilidad de la fécula de maíz para mantener en normogl!, 

cemia a pacientes con pancreatectomía e hipoglicemia recurrente. 

Las comidas f'r~!CU~ntee es otra medida terapéutica en este tipo de pa-­

cicntes. 

TRATAMIENTO QUIRURGICO 

La buena f'unci6n end6crina y ex6crina del páncreas sin hipoglicemia r~ 

currante y la estructura del páncreas regenerado indican que el incremento 

en el tamaño del 6rgano ea debido a tejido pancreático normal. Se apoya el 

concepto por lo tanto que la pancreatectomía del 95% en contraste con la -­

resección del 80 a 85% que :frecuentemente fue seguida por recurrencia de la 

hipoglicemia requiriendo de una segunda cirugía, es mejor. Se ha descrito -

hiperglicemia postoperatoria pero solamente transitoria después de la rese~ 

ci6n del 95%. ( 21) 

Actualmente se recomienda la pancreatectomía del 95% y se puede asegu­

rar una vida normal sin medicamentos en la edad adulta. 

En la técnica quirúrgica se incluyen:!.- Preservación espiéni.:a P='ra 

pre.venir la incompetencia inmunológica¡ 2.- Disección, iniciando en la cola 

del páncreas, 3.- Uso de electrocoagulación bipolar, en vez de ligaduras; -

4.- Extracción del proceso uncinado por rotaci.6n y tracción anterior; 5.- -

Evitar el daño al conducto biliar común y arcada vascular duodenal mediante 

el uso de lupas magnificadas. 
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CONCLUSION 

ESTA n:sts 
SWB DE U 

MU IJrn'. 
BIBUUECA 

La nesidioblastosis desde que fue considerada como una entidad patol6-

gica ha sido rara como causa de hipoglicemia en la etapa del recién nacido 

y lactante y más aún en el adulto¡ debido a su baja incidencia muchas veces 

no se piensa en ella lo que condiciona un diagnóstico tardío y por lo tanto 

un tratamiento también tardío lo que conlleva a secuelas neurológicas seve-

ras por las hipoglicemias persistentes y crisis convulsivas secundarias ca-

racter!sitcos en esta enfermedad. 

En todos los casos de hipoglicemia prolongada debemos tener en cuenta 

esta enfermedad para establecer un tratamiento oportuno y mejorar el pronó!. 

tico del paciente. 
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