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INTRODUCCION

La nesidioblastosis es una causa rara de hipoglicemia severa y persis-
tente en el recién nacido. Esta enfermedad estéd caracterizada por la forma-
cidn de células enddécrinas dentro de los ductos pancredticos condicionande
un incremento en la secrecidén de insulina. Adenoma de los islotes pancredti
cos, hiperplasia difusa y miceroadenomatosis son variantes de nesidioblasto-
sis. Un diangSstico tardio y episodios de hipoglicemia persistente estd asp
ciado con un alto indice de dafio cerebral. La hipoglicemia es resistente al
manejo conservador y no se resuelve de manera esponténea; el tratamiento ——
quirdrgico, de preferencia con 95% de pancreatectomia es recomendado, (1)

Esta enfermedad ocurre aproximadamente en 5% de pacientes con hiperin-
sulinismo. (2)

Nesidioblastosis, hipertrofia, hiperplasia de los islotes, adenomato--
s8is hiperplésica focal y adenoma son la expresidn de uno o algunos defectos
bésicos inclufdos en el "Sindrome de dismaduracién de las células de los is
lotes" determinados por Gabbay y "Displasia de células endéerinas" por Jaf-
fe y Cols. El reconocimiento de microadenomatosis, nesidicblastosis o hiper
plagia es importante desde el punto de vista terapéutico; puesio que la re-
seccién es necesario para el tratamiento del hiperinsulinismo e hipoglice--
mia,

Esta enfermedad fue recientemente reconocida en adolescentes y adultos,

La nesidioblastosis es la causa més comiin de hipoglicemia prolongada y
severa en el primer afio de vida. La elevada cantidad de insulina sériea pa
rece ser la hormona predominante en esta enfermedad. (3)

La hipoglicemia durante el primer afio de vida es una causa importante
de problemas cerebrales y retraso mental. {4)

Desde el punto de vista histoldgico, la nesidioblastosis se clasifica



en dos tipos. (5)
a) Focal
b) Difuso

La nesidioblastogis de tipo focal es la mids frecuente. (6}
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ANTECEDENTES

La c¢ausa mAs comin de hipoglicemia persistente en les neonatos es el -
hiperinsulinismo.

intes de la era de la nesidioblastosis el examen del pfncreas en caso
de hiperinsulinismo neonatal revelS adenomas, hiperplasia de las células de
los islotes pancreAticos o ninguna anormalidad demostrable. Con la introduc
cién de los métodos de tincidn inmunohistoquimicos, la preliferacién ducto-
endécrina, las células endberinas solas y los grupos de c¢élulas endderinas
pequefias fueron observados, y se consideré la evidencia morfolbgica para la
nesidioblastosis y se interprets como una entidad patolégica. Entonces la -
nesidioblastosis se volvié un diagnéstico en los casos de hipoglicemia neo~
natal, (7}

En 1926, Gray fue el primero en reportar la asociacidn de la hipoglice
mia neonatal severa y el incremento en el tejido pancreético insular. (8)

Graham y Cols. habfan realizado pancreatectomfa subtotal para una hipg
glicemia persistente en una nifia de un aflo de edad en el aflo de 1934. (9)

En 1937, Laidlaw coincidid con el término de nesidicblastosis, del —--—
griego isla, para describir las células de los ductos pancrefticos y en —--
1938, este mismo autor, acuiié el término de nesidioblastosis a la prolifera
cién continua de las células de los islotes pancrefticos.

Hamilton, en 1967, presenté 12 casos y recomend§ la pancreatectomia -=-
subtotal.

Harkin, en 1971, fue el primero que recomendd la pancreatectomia total,

El primer caso de nesidioblastosis familiar documentado en dos herma-
nos se describidé en 1976. Aunque se informé un caso probable en 1970.(10, -

11)



4

En 1977, Hirich y Cols. utilizaron para el tratamiento de la nesidio--
blastosis somatostatina nativa intravenosa, inhibiendo la secrecidn de insu
lina por las células beta. Esta misma fue usada con los mismos fines por —
Kitson y Cols. en el aflo de 1980, por Roti en 1981 y por Petrus también en
1981.

Campbell en 1983, reporté 11 casos, también recomendé la panqreatectg
mfa total, dos pacientes tuvieron sintomas persistentes no controlados por
los medicamentos, dos con sintomas persistentes pero controlados y dos eu—
glicémicos.

Spitz, en 1886, reportd 10 casos de hipoglicemia hiperinsulinémica ---
quienes no respondieron al tratamiento médico y requirieron cirugfa, en los
cuales todos tuvieron nesidioblastosis y en uno ademds mostré un microadeno

ma



-]
ETIOPATOGENIA

Considerando que la cirugfa a menudo finaliza la hipoglicemia, el patd
logo tiene la (Gltima palabra. En nifios y ocasionalmente en adultos, esa pa-
labra usualmente es nesidioblastosis, un diagndstico nebuloso., Exactamente
4Qué es nesidioblastosis?, ¢Representa una patologfa con un poco de todo?

M&as de 30 aflos después de la descripcién inicial de hipoglicemia infan
til, la pategénesis de hiperinsulinismo no queda claro en la mayorfa de los
casos. Algunas gléndulas resecadas de estos nifios hipoglicémicos muestran <
lesiones focales; también constan de un adenoma exhibiendo una estructura =
que recuerda a la que se observa en tumores de Jas células de los islotes -
del pancreas de adultos o de hiperplasia adenomatosa focal. En la mayoria -
de los casos, no obstante, ninguna lesién focal es detectable, en cambio -+
una difusa y diseminada proliferacién de islotes surge fuera de los ductos
pancrefiticos y se ha sugerido como la lesién subyacente patoldégica. El tér-
mino nesidioblastosis corrientemente describfa esta condicién, fue original
mente acufiady por Laidlaw porque log tumores endécrinos pancrefiticos se ori
ginan-de las células troncales que se diferencf{an desde el conducto. Subsi-
guientemente, Yakovac definié nesidioblastosis como una diferenciacién con-
tinua de células beta desde el sistema ductal del pancreas exdcrino; varios
estudios recientes que emplearon técnicas inmunohistoquimicas cuantitativas
han demostrado que las células endécrinas ea contacto fntimo con los conduc
tos pueden ser observadas también en infantes normoglicémicos y nifios jéve~
nes, asi que esto no es pazognoménico para la enfermedad. Desgraciadamente
la nesidicblastosis es un término morfolégico dificil de cuantificar, parti
cularmente en el péncreas neonatal y en el péncreas infantil con células en
décrinas en racimos pequefios y numerosos. Igualmente cuando estudios morfo-

métricos cuidadosos se han llevado a cabo, no puede ser seguro que estos —-
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hallazgos merfoldgicos sean mis sobresalientes en infantes hipoglicémicos -
que en infantes normoglicémicos; por otra parte, estudios meticulosos han —
establecido que la masa total pancreitica de células endécrinas no aumenta
en infantes hiperinsulinémicos.

Nesidioblastosis m&s bien que una proliferaclénlééSe-;oﬂslderarse como
una diferenciacién continua de células endScrinas. Se observa que normogli-
cemia puede ocurrir en varios individuos que tienen una disparidad grande -
en la masa de las células endScrinas, por eso es diffcil reconciliar de qué
modo un aumento pequeilo en la masa celular puede causar hipoglicemia hiper-
insulinémica. Asumiendo que las células beta son normales funcionalmente, =
la repeticidén frecuente de hipoglicemia después de 60 a 80% de la reseccién
pancreftica sugiere que alglin factor se involucra en el incremento de la ma
sa de las células beta; porque la somatostatina ha demostrado inhibir la se
crecién de insulina, una deficiencia cuantitativa de célula G (o una pérdi-
da e contactos celulares entre células B y células G) se ha incriminado co
mo la etiologfa de la enfermedad. Varics estudios han demostrade una densi-—
dad reducida de células G en nifios hipoglicémicos, sin embargo, esta reduc-
¢ién de dichas células no estén presentes en todos log infantes y se debe -~
interpretar con cautela, porque la degranulacién de células G podria perju-
dicar la deteccién inmunohistoquimica. Unas células productoras de somatos-
tatina aparentemente normales en estos casos se han informado, pero anorma-
lidades en las uniones intercelulares no se han exclufdo. Se han observado
nicleos anormalmente grandes de las células G en estos infantes; esta obser
vacién también sugiere la existencia de anormalidades funcionales, porque -
el tamaiio del nicleo debe reflejar la actividad funcional de las células en
décrinas. Pewrlmente, un incremento en el volumen nuclear de la célula G de-

be constituir un criterio morioldgico Util para diferenciar lesiones foca--



7
les de lesiones difusas; aunque semejantemente niicleos grandes se han obser
vadoe en adenomas, en tales casos parecen que restringen a la lesién focal.

Nicleos beta hipertréficos estén presentes también en la gléndula del
pancreas de recién nacidos de madres diabéticas, de fodcs modos estes carac
teristicas nucleares en infantes hiperinsulinémicos refleja una anormalidad
primaria de las c&lulas beta, queda por establecerse ailn.

Fong nos recuerda que hipoglicemia hiperinsulinémica, sin tumor endb——
crino también ocurre ocasionalmente en adultos. En adultos y nifios, la nesi
dioblastosis frecuentemente se ha propuesto como una anormalidad morfolégi-—
ca responsable del hiperinsulinismo, sin embargo, nesidioblastosis se ha ob
servado en adultos normoglicémicos en quienes la frecuencia de complejos ——
" ductoinsular se ha informado en asociacidn con varias condiciones clinicas
.Bin hipoglicemia hiperinsulinica ejemplo: Fibrosis quistica, pancreatitis,
obesidad, por eso, parece que la presencia de células endScrinas ausentes -
de conductos o de racimos pequefios de c€lulas beta diseminadas por todo el
péncreas exécrin; no es suficiente explicacidn para la liberacién de insuli
na. En ciertas condiciones, la nesidioblastosis se puede reflejar como una
replicacién compensatoria de las células beta, por destruccién de las mis—
mas células (B), (Pancreatitis crénica) 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 hipogli
cemia hiperinsulinémica causada por la ingestién de cloropropamida, lo cual
representd una asoclacién o fenomeno secundario. Finalmente, nesidioblasto-
sis con hiperinsulinismo debe reflejar una respuesta secundaria a algin fac
tor estimulante desconocido o reciprocamente, una respuesta del péncreas —-

endberino a estimulos normales.
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La coexistencia de hipoglicemia hiperinsulfnica y nesidioblastosis no
prueban que estén casualmente relacionadas, porque faltan estudios cinéti--
cos del péncreas humano todavia para ver si esta enfermedad refleja una re-
plicacién acelerada de las células endécrinas. (12)

La mayoria de los casos de nesidioblastosis neonatal son esporéddicos;
las formas familiares se heredan, al parecer, de forma autosdSmica recesi--
va. (13}

Skillern y Rynearson han sugerido que no tanto la hiperplasia difusa
de los islotes sino que se podria revelar pequefios tumores si se buscara ~—
con més cuidado; por lo tanto la indicacién de un desérden endScrino difuso
no debe desalentar la bisqueda para un tumor de células de los islotes como
la causa de hiperinsulinismo.

No se conoce la relacidén de incidencia entre la herencie y el origen -

esporfidico de la nesidioblastogis. (14}



9
MANIFESTACIONES CLINICAS

Estén dadas por la hipoglicemia, en si; las cuales se dividen en dos —
grupos: El primero comprende los sintomas asociados a la activacién del sis
tema nervicsc auténomo y a la liberacidén de adrenalina e incluyen ansiedad,
sudoracién, palpitaciones (taquicardia), palidez, temblores, hambre, néu-——-
seas, vémitos. El segundo grupo corresponde a los sintomas debido a la me-—
nor utilizacién de glucosa por el cerebro; cefalea, confusién mental, trans
tornos visuales, incepacidad para concentrarse, disartria, mirada fija, con
vulsiones, ataxia, incoordinacidn, somnclencia, letargia, coma, ictus, hemi
plejia, afasia, parestesias, mareos, amnesia, posturas de descerebracién o
descorticacién. Aln que estos sintomas clésices aparecen en los nifios mayo~
res, en los lactantes los sintomas de la hipoglicemia pueden consistir en:
Sacudidas o temblores, apatfa, episodios de ciénosis, convulsiones, crisis
apnéicas intermitentes o taguipnea, llanto débil o agudo, flacidez o letar-
gia, dificultad para alimentarse y movimientog oculares anémalos. También -
puede producir episodios de sudoracién, palidez repentina, hipotermia, insu
ficiencia ca}diaca y paro cardiaco, (15)

Una de las caracteristicas de la hipoglicemia en la nesidioblastosis,
es ser persistente y resistente al manejo médico.

La hipoglicemia severa y persistente condicionan con frecuenéia crisis

convulsivas y dafio neurolégico posterior.
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DIAGNOSTICO

La mayor paicte de los casos de hiperinsulinemia causante de hipoglice-—
mia debutan en la lactancis.

Es esencial una historia detal’ada, en cada caso sospechoso o confirma
do de hipoglicemia. Deben tenerse en cuenta algunos datos concretos como la
cdad de comienzo, la relacidn temporal con las comidas o la falta de aporte
de calorfas, y una historia familiar de nifios anteriores en quienes se en—
contré hipoglicemia o que murieron de forma irexpliceble. En la primera se—
mana de vida, la mayor parte de los lactantes tienen la forma transitoria -
de hipoglicemia neonatal, como consecuencia de prematurez/retraso del desa—
rrolle intrauterino, o por ser hijos de madres diabéticas. Si no hay higto=
ria de diabetes en la madre, el aspecto pletérico y el gran tamafio caracte-
ristico de un hijo de madre diabética deben hacer sospechar nesidioblasto—-
sls sobre todo si la hipoglicemia es persistente, diagnéstico que se confir
ma al encontrar concentraciones de insulina en plasma mayores de 10 a 15 ——
microU/ml. coincidiendo con una hipoglicemia comprobada, siendo el diagnés-—
tico definitivo el estudio histopatolégico.

Sin embargo, estos pacientes pueden ser también macrosdmicos, reflejan
do los efectos anabdlicos de la insulina dentro del tterc.Dicho efecto se -
inicia desde la vida intrauterina y se prolonga hasta los 18 meges de vida,
Las concentraciones de insulina estén desproporcionadamencte elevadas en el
momento de registrarse la hipoglicemia. Asf, cuando la concentracidn de glu
cosa en sangre es menor de 40 mg/dl (2.2 mm), 1a concentracidn de insulina
en el plasma deber ser menor de 5 y nunca mayor de 10 microll/ml. £l cccien-
tc insuiina (microU/ml)/glucosa{mg/dl) es de 0.4 o mayor y los niveles en -
plasma de cetonas y &cidos grasos libres son bajos durante la hiperinsuling

nia.
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Fajange ha sugerido que el hiperinsulinismo debe de ser diagnosticade -
si la proporcién de insulina/glucosa es mayor de 0.3.

En el casu de nesidicblastosis una proporcién de insulina/glug_osa ele—
vada es lo caracteristico, (16) s

Se ha visto que el hiperinsulinismo relacionado con la nesidioblasto——
sis es responsable de incrementos de imsulina y del péptido C y de la baja
concentracién de glucosa en el lfquido amnidtico sobre todo en la semana 35
de gestacién. (17)

Los lactantes pueden tener hipoglicemia en l1los primeros df{as de vida;
sin embargo en los lactantes con hiperinsulinemia menos intensa, la hipogli
cemia puede aparecer pasadas las primeras semanas 0 meses una vez que la ~—
frecuencia de la toma de alimentos ha disminufdo y el lactante duerme duran
te toda la noche, de modo que la hiperinsulinemia impide la movilizacién de
la glucosa endSgena. Otros signos de alerta son el rédpido desarrollo de hi-
poglicemia durante el ayuno, las necesidades de administrar glucosa exbgena
por via endovenosa a gran velocldad, para impedir la hipoglicemia, la falta
de cetonemia y acidosis y los niveles elevados de péptido C © proinsulina -
en el momento de la hipoglicemia. Estos dos productos relacionados con la —
insulina faltan en la hipoglicemia facticia debida a la administracién exé-
gena de insulina,

En les lactantes, no son necesarias las pruebas de provocacidn con tol
butamida o leucina; la hipoglicemia es desencadenada constantemente por no
tomar alimentos durante varias horas, lo que permite determinar simultinea-
mente en la misma muestra de sangre la glucosa, insulina, cetonas y &cides
grasos libres, en el momento de aparecer las manifestaciones clinicas de la
hipoglicemia. La respuesta de la glucemia al glucagén en €l momento de la -

hipoglicemia revela una elevacidn ripida de la glucosa de hasta 40 mg/dl co
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mo mfnimo e implica que la movilizacién de la glucosa ha estado frenada por
la insulina, y que los mecanismos de la gluconeogénesis estd {ntegro.

Una vez que se ha confirmado el hiperinsulinismo endégeno orgénico me—
diante la determinacién simulténea de glucosa e insulina, el diagnéstico di
ferencial debe hacerse con nesidioblastosis, la hiperplasia de células beta
¥ el adenoma de células beta. Estos tres procesos no pueden distinguirse sé
lo por los niveles de insulina en plasma. Aunque constituyen procesos difu-
sos o localizados del péncreas, todos se caracterizan por una secrecién au-
ténoma de insulina que no desciende lo bastante cuando la glucemia disminu-
ye espontéineamente o después de una maniocbra de provocacidén, como el ayuno.

Se ha descrito que la celiografia localiza un 60 a 75% de los tumores
endScrinos del péncreas (adenomas o carcinomas) en los adultos, pero su efi
cacia es limitada en los lactantes donde los nédulos pueden ser pequefios o
quedar ocultos en el seno de la rica vascularizacién normal., Las peosibllida
des de demostrar una "Resalte vascular" tumoral en la arteriografia deben,
por tanto, contrapesarse con el posible riesgo de provocar un traumatismo —
vascular en los nifios menores de 2 aflos. En cambio, si se encuentra una di-
latacién vascular tumoral, es un signo Gtil para localizar el tumor antes =
de la intervencidn quirdrgica.

La tomografia computarizada (TC), la ecografia de alta resolucién y la
imagen. por resonancia magnética (RM} pueden servir para localizar un adeno-
ma pancrefitico, pero no un tumor discreto.

El diagnéstico definitivo sélo puede hacerse mediante el estudio histo
patolégico del tejido pancredtico extirpado.

Pasados los 12 primeros meses de la vida, los estados de hiperinsuline
mia son raros, hasta que unos aflos mas tarde reaparecen deé 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 nijic de 5 o més afios que -
tenga hipoglicemia. ’

La hipoglicemia asociada a hiperinsulinismo también se ha observado en
un 50% aproximadamente de los enfermos con el sindrome de Beckwith-Wiede~—e
man, éste se caracteriza por macrosomia, microcefalia, macroglosia, viscerg
megalia y onfalocele,

La hipogliceaia rensible a la leucina se acompafia de una secrecién ex—
cesiva de insulina tras la administracién de este aminodcido. (18)

Otras causas de hiperinsulinismo con la subsiguiente hipoglicemia in--
cluyen: Administracién materna de cloropropamida, administracién de diuréti
cos benzotiadiazfdicos, administracién de salicilatos, tratamiento con agen
tes tocolfticos beta simpaticomiméticos, utilizados con frecuencia para in-
hibir el trabajo de parto prematuro, enfermedad hemolitica del recién naci-
do. (19)

Existen otras entidades que aunque no cursan con hiperinsulinismo pro-
ducen hipoglicemias persistentes; entre ellas se encuentran:

Por déficit endécrino. La hipoglicemia asociada a cuadros de déficit -
endScrino suele deberse a insuficiencia suprarrenal, con o sin déficit de -
hormona del crecimiento, En los enfermos de panhipopituitarismo, con menor
gecrecién de ACTH (Hormona adrenccorticotropa) o de hormona del crecimiento,
sea aisladamente o combinada y simulténea, la incidencia de hipoglicemia —-
1lega nasta el 20%. En el periodo neonatal, la hipoglucemia puede ser la —-
primera manifestacidén del hipopituitarismo. El estudio de un nifio con hipo-
glicemia, por lo tanto, obliga a exclufr los déficits de ACTH-cortisol o de
hormona del crecimiento. El déficit de adrenalina puede tedSricamente ser --
raesponsable de una hipoglicemia. El déficit de glucagdén en los lactantes o

en los nifios rara vez se acompaifia de hipoglucemia.
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Enfermedades metabSlicas:

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=—-
rias. El diaznSstico 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 anfilisis de los aminofcidos 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 respectivos cetoacidos.

Enfermedades por depésito de glucégeno: Son glucogenosis asociadas a -
hipoglicemia e incluyen: Enfermedad por depésito de glucgeno de tipo 1 —--
(sor déficit de glucosa 6 fosfatasa). Enfermedad por depdsite de gluebgeno
tipo III (por déficit de amilo-1,6 glucosidasa). Enfermedad por depésito de
glucogéno, tipo VI (por déficit de la fosforilasa hepética).

Trastornos de la gluconeogénesis: Incluyen: Intoxicacién alcohélica ~-—
aguda, defectos de la oxidaclén de los 4cidos grasos. Existe interferencia
del metabolismo de los 4cidos grasos en la hipogiicemia del ayunc asociada
a la enfermedad de los vémitos de Jamaica, al atractildside y al fcido val-
proico. Intoxicacién por salicilatos, dé&ficit de fructosa 1, 6 difosfato, —
déficit de carboxilasa de piruvato, déficit de carboxicinasa de fosfoenolpi
ruvato.

Otros déficits enzimAticos asociados a hipoglicemiam comprenden: Défi—+
cit de Uridiltransferasa de galactosa-l-fosfato (galactosemia). Déficit de
aldolasa de fructosa-l-fosfato (intolerancia a la fructosa). (5)

Por Gltimo existen tumores extrapancredticos de gran tamafio y creci—

miento rédpido, por ejemplo, lesiones hepfiticas y retroperitoneales, pueden
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producir hipoglucemia. No se comprende del todo el mecanismo, pero es posi-
ble que s2 relacione con la secrecién de péptidos de actividad parecida a ~

la insulina, o la utilizacién Avida 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 neurolégicas causantes de retraso mental, de ——
erisis convulsivas recidivantes, o de ambas cosas. También puede haber cam-
bios sutiles de la personalidad, pero no estén definidos con claridad, Exis
ten secuelas neurclégicas permanentes en més 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 més ripido del cerebro. A largo pla-
z0, estas secuclas dependen de lesiones anatomopatolfgicas que se caracteri
zan por atrofia de las circunvoluciones, disminucién de la mielinizacién de
la substancia blanca, y atrofia de la corteza cerebral. Estas secuelas es -
més probable que aparezcan cuando hay pocos combustibles alternativos dispo
nibles, como sucede cuando hay hiperinsulinemia (nesidioblastosis, etc.), —
cuando los episodios de hipoglicemia san repetidos o prolongados, o cuando
se acompafian de hipoxia.

No existen datos exactos que nos permiten establecer una correlacién —
pronéstica entre la duracifn o intensidad de la hipoglicemia y el desarro——
1lo neurolégico posterior de los niflos. Aunque con menos frecuencia, la hi-
poglicemia de los nifios mayores también pueden producir déficits neurolégi~

cos a largo plazo.
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TRATAMIENTO

El tratamiento de la nesidioblastosis consta de doe fases: el primero
que es el tratamiente médico y el segundo el tratamiento quirirgico, siendo
éste el definitivo.

El tratamiento médico es el de la hipoglicemia y consiste en la admi--
nistracida intravenosa de 2 ml/kg de dextrosa al 10%, seguida de una veno—
clisis continua de glucosa de 6 a Bmg/kg/minuto, ajustando la velocidad del
goteo para que los niveles de glucemia Be mantengan en 1fimites 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 solu
¢ién de glucosa hipertdnica, al 1S5 o 20%., Ademfs si la hiperglicemia resis-—
te a la glucosa endovenosa, pueden afiadirse hidrocortizona intramuscular, 5
mg!kg/dfa, que se inyecta cada 8 hrs., o prednisona oral, 1-2 mg/kg/dfa, to
mada cada 6 a 12 horas.

El diaz6xido oral, 20 mg/kg/dia administrado cada 6 hrs. puede contra-
rrestar la hipoglicemia hiperinsulinica, pero también produce hirsutismo, -
edema, nfuseas, hiperuricemias, transtornos electroliticos, adelanto de la
edad 6sea, déficlt de IgG y, rara vez, hipertensién cuando el tratamiento =
se prolonga. Si no tiene éxito no se debe prolongar el tratamiento con este
medicamento por mis de 1 a 2 semanas.

En cilertos casos la infusién intravenosa de somatostatina nativa (SMS
201-995), que inhibe la secrecién de insulina por las células beta, se ha -
comprobado que es (itil en el tratamiento a corto plazo de la nesidioblasto-
sis. Las dosis van desde 20 a 50 microgramos en los recién nacides y lactan
tes pequefios, cada 6 a 12 horas. En la preadolescencia se prefiere el diazé

xido porque no se justifican los efectos inhibitorios de la secrecibn de la
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hormona de crecimiento a largo plaze, concluyéndose que este andlogo corri-
ge los efectos 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 via intramuscular a —
dosis de 1 U/dfa, es una alternativa efectiva al diaz8xido y a la clorotia-
zida en el manejo de esta patologfa mientras se efectiia la pancreatectomia.

Se menciona la utilidad de la fécula de mafz para mantener en normogli
cemia a pacientes con pancreatectomfa e hipoglicemia recurrente.

Las comidas fr2cuzntes es otra medida terapéutica en este tipo de pa--
cientes.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

La buena funcidén endécrina y exScrina del péncreas sin hipoglicemia re
currente y la estructura del péncreas regenerado indican que el incremento
en el tamailo del 6rgano es debido a tejido pancreético normal. Se apoya el
concepto por lo tanto que la pancreatectomia del 95% en contraste con la --—
regeccién del 80 a 85% que frecuentemente fue seguida por recurrencia de la
hipoglicemia requiriendo de una segunda cirugfa, es mejor. Se ha descrito -
hiperglicemia postoperatoria pero solamente transitoria después de la resegc
cién del 95%. {21)

Actualmente se recomienda la pancreatectomia del 95% y se puede asegu-~
rar una vida normal sin medicamentos en la edad adulta.

En la técnica quirdrgica se incluyen:1l.- Preservacidén espiénica para
prevenir la incompetencia inmunolégica; 2.- Diseccidn, iniciando en la cola
del péncreas, 3.- Usc de electrocoagulacién bipolar, en vez de ligaduras; -
4,- Extraccidén del proceso uncinade por rotacidn y traccidn anterior; 5.- -
Evitar el dafio al conducto biliar comin y arcada vascular duodenal mediante

el uso de lupas magnificadas.
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SAIR BE LA BIBLIGTECA

La nesidioblastosis desde que fue considerada como una entidad patolé-

CONCLUSION

gica ha sido rara como causa de hipoglicemia en la etapa del recién nacido
y lactante y més ain en el adulto; debido a su baja incidencia muchas veces
no se piensa en ella lo que condiciona un diagnéstico tardio y por lo tanto
un tratamiento también tardio lo que conlleva a secuelas neurolégicas seve—
ras por las hipoglicemias persistentes y crisis convulsivas secundarias ca—
racteri{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 pronég

tico del paciente.
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