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Hipoglucemia hiperinsulinémica del Recién Nacido

introduccion

La hipoglicemia hiperinsulinémica persistente del neonato (HHPI) previamente conocida
como nesidioblastosis, es una enfermedad genética caracterizada por secrecion
inadecuada de insulina que condiciona hipoglucemias persistentes y convulsiones (1).

Descrito por primera vez por Laidlaw en 1938 como una proliferacién ducto-endécrina difusa
de ceélulas . Actualmente se utiliza el termino el para describir una enfermedad clinica,
patolégica y genéticamente heterogénea observada en neonatos con persistente
hipoglucemia hiperinsulinémica de la infancia (HHPI) y en unos pocos pacientes escolares
y adolescentes con hiperinsulinismo organico (1,2).

La incidencia mundial estimada es de uno por cada 50 000 nacidos vivos pudiendo
incrementarse hasta uno por 2500 en regiones con altas tasas de consanguinidad (2).

Se divide en alteraciones enzimaticas y asociadas a canalopatias congénitas; donde hay
afeccién en los genes de las enzimas glutamato deshidrogensa (GLUD 1), las asociadas a
glucocinasa y L-3-hidroxiacil-CoA deshidrogenasa de cadena corta, asi como las que
presentan deplecion en los del canal de KATP-dependiente de la célula beta. Estas
presentan cambios en las células beta difusas estan presentes, con celulas menos
marcadamente hipertréficas sin nacleos agrandados (3).

Las asociadas a canalopatias del SUR1 (receptor de sulfonilurea) y Kir6.2 (rectificacion
hacia el interior del canal de potasio) los genes localizados en el cromosoma 11p15.1 se
relacionan con cambios patolégicos que incluyen la hiperfuncion de las celulas beta difusa
con células beta hipertréficas tipicos (3,4).

La patologia se caracteriza por niveles de glucosa insuficientes para el metabolismo
cerebral y aumento excesivo de insulina que bloguea la lipolisis y la cetogénesis
condicionando imposibilidad de utilizar fuentes alternas de energia y mayor captacion de
glucosa por tejidos sensibles a la insulina como higado, tejido adiposo y musculo
esquelético con el consecuente aumento de tamaino caracteristico de estos pacientes (4).

Clinicamente se observa irritabilidad, hipo actividad, nauseas, vémitos, taquipnea,
hipotermia, convulsiones y a largo plazo retraso del desarrollo, déficit neurologico focal o
muerte. Cuando hay persistencia de la hipoglucemia sin respuesta a la terapia inicial se
considera una urgencia que requiere reseccion quirdrgica de pancreas, procedimiento que
ayuda al control de las hipoglucemias (5,6).

El diagnéstico idealmente, debe basarse en la confirmacidn genética. El diagndstico
bioguimico requiere de varios criterios como glucosa, prueba de respuesta a glucagon,



acidos libres, cuerpos cetdnicos y péptido C.

El tratamiento inicial consiste en la administracién de altas concentraciones de glucosa
intravenosa y/o administracién continua via enteral. Los casos mas severos pueden requerir
terapia médica adicional, la cual consiste en la administracion de octreotide, glucagén o
ambas (7).

Si el paciente no puede recibir via enteral 2ml/kg de glucosa al 10%, se puede administrar
bolos de glucosa intravenosa de forma repetida conforme a sus requerimientos, éstos
pueden generar la estimulacién a liberar mayores cantidades de insulina. El mantener
niveles normales de glucosa se puede lograr administrando infusién continua de glucosa
intravenosa, iniciando con 5-6 mg/kg/min y pudiendo llegar a requerir >25mg/kg/min (8) .

El glucagén es una hormona contra reguladora, usada como primera linea en los casos de
hiperinsulinismo congénito, principalmente en emergencias. El glucagon induce
glucogenalisis, guconeogénesis y lipolisis, aumentando los niveles de glucosas sanguinea
unos minutos después de su administracion (8); en dosis mayores a 1 mg puede causas un
rebote de hipoglicemia por un incremento de la secrecion de insulina (9)

El octreotide es un aminoacido sintético, somatostatina analoga de larga duracion, que
inhibe la secrecion de insulina por unién a receptor de somatostatina 2 y 5 (SSTR2 Y
SSTRS5) (10).

La activacion de SSTR5 disminuye la actividad promotora del gen de la insulina, inhibiendo
la movilizacién del calcio y la actividad acetil colina (11). La somatostatina también inhibe
los canales potasio ATP resultando en la reduccién de la secrecion de insulina (12).

La recomendacion de dosis inicial de octreotide es de 15mcg/kg/dia en inyeccion
subcutanea o infusién continua con intervalo de 6-8hrs con una dosis maxima de 30-
35mcegr/kg/dia (13).

Los pacientes con enfermedad difusa y atipica usualmente requieren cirugias extensas
como la pancreatectomia subtotal o total (8). Esta cirugia tiene el riesgo de desarrollar
insuficiencia pancreatica exocrina y diabetes, estado que requiere tratamiento de reemplazo
con enzimas pancredticas y terapia de insulina (14, 15). En ocasiones, posterior a la
reseccion del 95-98% de la cabeza de pancreas, algunos nifios continGan con hiper
insulinismo (186). La diabetes puede ser desarrolla inmediatamente después de la cirugia
(15)

La meta en el manejo anestésico es prevenir la hipoglicemia intraoperatoria (6). En
hiperinsulinemia los requerimientos de glucosa incrementan a 10 mg/kg/min; cuando se
usan bolos de glucosa en soluciones con altas concentraciones, se puede exceder el
umbral renal causando glucosuria y diuresis osmotica. Para evitarlo es preferible usa las
soluciones de mantenimiento que contienen glucosa y Ringer lactato como eremplazo de
la solucion (6).



La combinacién de anestesia epidural con anestesia general reduce los requerimientos de
glucosa durante la cirugia (17).

La concentracion de glucosa en sangre durante la anestesia general es influenciada por la
respuesta neurochormonal al estrés con un incremento en la secrecion de catecolaminas
endogenas, subsecuentemente incremento del cortisol plasmatico, glucagon y glucosa,
acompafiado de cambios hemodinamicos como incremento de la frecuencia cardiaca y la
presion arterial (18, 19).

La intubacién endotraqueal es un evento asociado con hiperglucemia como respuesta al
estrés y que puede ser minimizado con el uso de remifentanil y un adecuado nivel de
anestesia (20). Uno de los objetivos principales del manejo perioperatorio durante el
procedimiento quirtrgico, es controlar y vigilar los niveles de glucosa para evitar las hiper e
hipoglucemias que pudieran ser deletéreas al paciente, asi como utilizar los recursos
disponibles para inhibir la respuesta al estrés por el trauma quirirgico que pudiera alterar
el estado hemodinamico y metabdlico del paciente.

Justificacion

La hipoglucemia hiperinsulinémica tiene una incidencia elevada en Estados Unidos y en
paises Europeos, en México es incierta; el Instituto Nacional de Pediatria al ser un centro
de referencia de tercer nivel, tiene una alta incidencia de esta patologia. La principal
complicacion comprende un alto riesgo de dafio cerebral y retraso mental impactando
significativamente en el neurodesarrollo. Dentro del tratamiento quirtrgico, el manejo
anestésico toma importancia no solo por estado de analgesia y amnesia que le brinda al
paciente la posibilidad de someterse a una cirugia abierta, sino por el control y vigilancia
hemodinamica y metabdlica con control glucémico estrecho ante el riesgo de hipoglucemia
al inicio del procedimiento y de hiperglucemia después de la reseccién pancreatica con el
objetivo de favorecer el prondstico posoperatorio y reducir la morbimortalidad en este grupo
etario. .

Planteamiento del problema: ;Es importante la monitorizacién continua de la glucemia
trasoperatoria durante la pancreatectomia en pacientes con hipoglucemia hiperinsulinémica
del recién nacido, para el adecuado manejo anestésico?

Objetivo general: Describir el manejo perioperatorio desde la técnica anestésica utilizada,
la vigilancia hemodinamica y metabadlica del paciente, el registro continuo y manejo del nivel
glucémico en las diferentes fases de la cirugia.

Tipo de estudio
Retrospectivo, descriptivo, observacional, tipo reporte de caso
Criterio de seleccién

Paciente diagnosticado con hipoglucemia hiperinsulinémica del recién nacido



Analisis estadistico Descriptivo.

Resultados.

Descripcion del caso clinico

Presentamos el caso de un paciente pediatrico lactante menor de un mes y 26 dias de edad
con antecedente de ser producto de G3 de madre de 35 afios, cursando en el sexto mes
con diagnostico de diabetes gestacional tratada con insulina NPH e insulina de accién
rapida 14. Naci6é de 39 semanas de gestacion via abdominal por producto macrosémico,
peso 4500 gramos, talla 52 centimetros, Apgar se desconoce.

Inicia su padecimiento al nacer con hipoglucemia de 24 mg/dL. Fue ingresado al servicio
de observacién por ser producto macrosémico e hijo de madre con diabetes gestacional, se
mantuvo en observacion por 48 horas manejado con soluciones parenterales y egresado a
domicilio por mejoria.

Al cuarto dia de vida presento ciisis convulsiva ténico clonica generalizada con duracion de
20-30 segundos, con cianosis. Se manejé en clinica privada con soluciones parenterales y
fototerapia ante datos de ictericia fisiolégica del recién nacido. Posteriormente fue referido
del Hospital General de Hidalgo a los 12 dias de vida por persistir con movimientos
anormales y presentar hipoglicemia persistente de 37mg/dl, manejado con soluciones
parenterales y glucosa kilogramo minuto de 6g.

Ingresa al Instituto Nacional de Pediatria referida del hospital General de Hidalgo. Se
administré manejo con octredtide, soluciones con glucosa kilogramo minuto de hasta 20 g;
se realiza el diagndstico de miccardiopatia dilatada sin obstruccién al tracto de salida del
ventriculo izquierdo y sepsis asociada a catéter. Persiste con evolucién torpida durante su
estancia y con mala respuesta al tratamiento por lo que se programa para pancreatectomia
parcial, con los diagnosticos de hijo de madre diabética, hipoglicemia persistente asociada
a probable nesidioblastosis.

Exploracién fisica: Peso 7.2 kg, frecuencia cardiaca (FC) 135 latidos por minuto,
frecuencia respiratoria (FR) 26 respiraciones por minuto, presién arterial 100/50 mmHg,
presion arterial media 60 mmHg, Temperatura 36.6°C, saturacién periférica de oxigeno
92%. Paciente somnoliento e irritable, pupilas normorefléxicas, isocoricas, mucosa oral
bien hidratada, macroglosia, cuenta con sonda transpilorica, apertura oral de 2cm, cuello
corto, grueso, traquea centrada, téraxcon presencia de catéter venoso central subclavio
dos limenes derechos, campos pulmonares con buena entrada y salida de aire sin
estertores ni sibilancias con ruidos cardiacos ritmicos de buena intensidad sin soplos ni
agregados, fuerza muscular 5/5.

Estudios de laboratorio reportados: Glucosa 18 mg/dL, leucocitos 12, 300 ul,
hemoglobina 12.1 g/dL, hematocrito 37.5 %, plaquetas 289 000 uL; examen general de
orina con cetonas negativas. gasometria arterial PH 7.36, PCO; 36.4, PO; 74, HCO3 21,
EB 1.2, 8O 94% lactato arterial 2 mmol/L. TP 10.4 segundos, % de actividad 107 %, INR



0.87 segundos, TPT 21.6 segundos. Cortisol 19.2, (5-25), hormona del crecimiento 0.6,
ACTH < 5, insulina 82,1 (6-27) creatinina 0.3 mg/dL, BUN 6.3 mg/dL. Escala de riesgo
anestésico RASCH IV.

Se recibid al paciente con soluciones intravenosas al 25% calculadas a 90mL/kg/dia con
glucosa kilogramo minuto 20mg, sonda traspildrica con férmula enteral a 70mbL/kg/dia,
catéter venoso subclavio derecho bilumen. Anestesia combinada (bloqueo caudal mas
anestesia general balanceada). Con monitoreo tipo | y I, presién arterial no invasiva,
electrocardiograma, saturacion periférica de oxigeno, capnografia, temperatura, presion
venosa central, gasometrias venosas, glucometria capilar. Signos basales: presion arterial
104/63 (78), frecuencia cardiaca 163 x’, temperatura 36.6°c, saturacion periférica de
oxigeno 96 %, presion venosa central 5 mm H;0.

Induccion intravenosa con fentanilo 10 g, lidocaina 6 mg, propofol 40 mg fraccionado en
dos dosis y rocuronio 2.5 mg como bloqueo neuromuscular. Se realizd laringoscopia directa
con hoja nimero uno recta de forma atraumatica, observando Cormack |, intubacion al
primer intento con canula endotragueal nimero cuatro de diametro interno sin globo,
corroborando ventilacién, canula fijada en 10 cm a la altura de la comisura labial, se conecta
a circuito anestésico con ventilador limitado por presién de 17 cm HO, fraccién inspirada
de oxigeno al 60 %, frecuencia respiratoria 28 respiraciones por minuto, intervalo
inspiratorio espiratorio 1:2. Después se realizé bloqueo caudal con ropivacaina 24 mgal 0.2
%, 12 mL de volumen para alcanzar nivel T4.

Mantenimiento con oxigeno al 60 %, sevoflurano a dos voliumenes por ciento, 0.8 CAM,
fentanilo con tasa de 0.25 ugr/kg/h, rocuronio con dosis total de 5 mg. Durante el
transanestésico el RN presenté broncoespasmo posterior a la intubacién, el cual sede a
la administracion de salbutamol inhalado e hidrocortisona 1.V. Se mantiene
hemodinamicamente estable con presion arterial promedio 90/40 mm Hg, presion arterial
media 63 mm Hg, saturacion periférica de oxigeno 95-99%, frecuencia cardiaca 110x’,
CO2 25-30, temperatura 35.8-36 °C, presién venosa central inicial de 5 cm Hz0, intermedia
de 13 cm Hx0 y final de 7 cm H,0.

Monitorizacion de glucemias cada 20 minutos con glucosa inicial de 48 mg/dL manejada
con bolo de glucosa al 10 % dosis de 2 mlL/kg logrando glucemia de 98 mg/dL, Se
mantiene infusion de glucosa kilogramo minuto 20 mg, logrando durante las primeras tres
horas del transanestésico glucemias entre 129-213 mg/dL (Cuadro 1), y posterior a
reseccion pancreatica entre 190-260 mg/dL (Cuadro 1). Liquidos de mantenimiento con
solucién glucosada al 25 % y glucosa kilo minuto entre 10-17 mg, haciendo ajustes de
acuerdo a reportes de glucosa; liquidos de reposicion con Ringer Lactato.



Egresos 525 mL, ingresos 525 mL, sangrado 15 mL equivalente al 4.9 % de su volumen
circulante, diuresis 115 mL, tasa urinaria 2.9 mL/kg/h, balance hidrico neutro (Cuadro 2).

Cuadro 1: Gasometrias y glucosa durante cirugia.

Hora Previa a Previaa Posteriora Posterior a
reseccién  reseccién reseccién reseccion
18:20 18:35 20:00 21:14
PH 7.47 7.52 7.38 7.44
PCOZ 44.8 21 51.7 40.9
PO2 38.9 40.9 25.6 34.2
HCO3 319 17.1 30.2 27.3
cozt 333 17.8 31.8 28.5
EB 7.5 -4.7 4.2 2.9
Hb 10.5 7.8 117 11.6
Na 127 133.8 127.3 1311
K 3.67 24 4.1 3.84
= 96 116 96 96
Glucosa 182 111 269 309
Lactato d:55 1.6 1.9 2.6

Gasometrias venosas transoperatorias, informacion
obtenida de la hoja de conduccién anestésica.

Cuadro 2: Manejo hidrico transquirurgico.

Hora 17:00- 1800- 19:00- 20:00- 21:00- Total
18:00 19:00 20:00 21:00 22:00

flequerimientes: | 288 988 ° 2HE. 288, 288 144
{mi)
Ayuno {ml)} 0 o} 0 0 0
Exposicién {mt} 4] 70 70 70 41 251
Diuresis {mt} 72 17.8 23 41 26 115
Sangrado {mt) 0 3 5 5 0 i3
Soluciones %
Ne 0.9% {mL} 73 88 110 55 45 371
Glucosada (mi) 42 28 28 28 28 154
Egresos {ml) 36 119.6 1268 1448 95.8 525
ingresos {mi} 115 116 138 83 73 525




Batance {mt) +79 -3.6 +11.2  -61 -22.8

Balance hidrico

Analgesia con paracetamol 70 mg, buprenorfina un mg, se aspiran secreciones
abundantes; emersion por metabolismo de farmacos con ventilacién disociada,
movimientos de extremidades sin fuerza y datos compatibles con bloqueo neuromuscular
residual, por lo que se decide pasar a unidad de terapia intensiva intubada, con apoyo
ventilatorio. Signos vitales a su salida frecuencia cardiaca 128 por minuto, saturacion
periférica de oxigeno 97 %, presion arterial 80/32 mm Hg, presion arterial media 52 mm
Hg. EVA 0, Aldrete 9, tiempo anestésico de cinco horas, tiempo quirdrgico cuatro horas y
38 minutos.

Reporte de biopsia numeroc B13-1555 con reporte de nesiodioblastosis difusa.
Discusion

Los requerimientos de glucosa en poblacion pediatrica son de dos a cuatro veces mayores
que en los adultos, caracteristica inherente a la masa cerebral incrementada en relacién a
la masa corporal total, al metabolismo cerebral y a su rapido crecimiento; la glucosa es
fuente de lipidos de membrana y glicoproteinas estructurales necesarias para la
maduracion cerebral y fa mielinizacién. En condiciones de hipoglucemia severa y sostenida
el metabolismo cerebral tiene prioridad sobre el crecimiento cerebral (6-21).

Se ha definido como hipoglucemia la concentracion de glucosa en la sangre inferior a 40
mg/dL en neonatos y lactantes; la hipoglucemia grave puede provocar dafio cerebral severo
o muerte secundaria. La euglucemia y la prevencién de lesioén cerebral por neuroglucopenia
son los principales objetivos del tratamiento médico (22).

La alimentacidon nasogastrica oportuna, aporte de dextrosa al 10-15 % y medicamentos
como diazoxido, somatostatina o glucagon desempefian un papel importante en el
tratamiento médico (9). Durante la administracion en bolo de liquidos con dextrosa a
concentraciones altas o de forma rapida, los niveles de glucosa en sangre pueden exceder
el umbral renal condicionande glucosuria y diuresis osmotica; se recomienda utilizar
liquidos con dextrosa para mantenimiento y Ringer lactato como solucién de reemplazo
(23).

En relacion con la técnica anestésica utilizada en estos pacientes la literatura refiere que la
combinacion de anestesia epidural y general en el paciente pediatrico reduce los
requerimientos de glucosa durante la cirugia y la respuesta al estrés quirargico. La mayoria
de los anestésicos volatiles deprimen en mayor o menor grado la liberacion de insulina y
promueven la intolerancia a la glucosa. Durante el transanestésico de una pancreatectomia
los niveles de glucosa son de utilidad como marcadores ante los cambios generados, los
cuales son mas severos en lesiones difusas que en focales; posterior a la reseccion de la
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masa pancreatica puede observarse hiperglucemia de rebote caracterizada por ser
transitoria y de resolucién espontanea en la mayoria de los casos (24).

Pacientes con enfermedad difusa sometidos a pancreatectomia subtotal (98%) pueden
requerir insulina en infusion posquirdrgica y gastrostomia para facilitar el tratamiento y en
los casos de hipoglicemia hiperinsulinemica focal con reseccion pancreatica menor s poco
probable que requieran estas intervenciones (25). En nuestro caso se observd a la
hiperglucemia secundaria al retiro de tejido pancreatico referida en la literatura, la cual fue
manejada segun los requerimientos de la paciente.

Dentro del manejo recomendado por diversos autores se enumeran las siguientes:

e Mantener glucemia > 80 mg/dL (80-180 mg/dL) y evitar la hiperglucemia al momento
de la reseccion del pancreas y no interrumpir de modo subito la administracion de
glucosa.

e No sobrepasar la concentracién maxima de glucosa por via central menor al 30 %y
via periférica de menor al 20 %

e Ante la presencia de hiperglucemia (> 250 mg/dL) se utilice infusién de
insulina de accién rapida con relacién 1:1 (solucion glucosada 5 % mas
solucién de NaCl 0.45 % mas 1-2 Ul de insulina de accién rapida por cada
100 mL de glucosa al 5 %) e infundir a una dosis de insulina inicial de 0.02
Ul/kg/h.

Conclusiones

¢ Durante el manejo anestésico de esta patologia es imprescindible mantener cifras
optimas de glucosa perioperatorias con un adecuado manejo de liquidos guiado por
metas hemodinamicas y gasométricas.

o Hay muy pocos reportes sobre esta patologia, su manejo en el area de
anestesiologia y su tratamiento. Es importante conocer esta patologia como parte
del abordaje de ensefianza la cual puede permitir nuevas oportunidades para futuros
trabajos de investigacion.
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Hosumen

La hipoglucemip hiperinsulinémica del recién nacido es
una enfermedad bereditaria que cursa con alteraciones
en las células pancredticas; fa incidencia estimada es en

Eatados Unidos de Aménca [US] de 1 a 14 casos por {Zﬁéﬁé.

50,000 v en Europa ung por cada 40.000 nacidos vivos; el
riesgo aumenta en nacimientos en sociedades con altos
indices de consanguinidad,

% trata de una patologiz considerada como causa
principat de hipoglucemsas en este grupo etano con slto
riesgo de dafto cerebral v retrasoe mental, impactande de
manera significativa en el neurodesarrolio.

La euglucemia y la prevencidn de lesidn cerebral por
neyroglucopenia  son  los  principales  objetivos el
watamiento medico. Durante el transanestésico o
niveles de glucosa son de utilidad como marcadores;
el objetivo del sbordaje periopersiono es mantenes
estabilidad hemodindmica y metabolics en el paciente.
Se presenta of caso de paciente masculino de un mes

y 22 dias de edad con diagndstico de hipoglucemia
hiperinsulinemia con Hipoglucemias severss desde
nacimiento y asociadas a crisis convulsivas, Programada
para pancreatectomia parcial,

Palabras clave: hipoglucemia
hipgrinsulintsmo, pORCreatectomia.

persisients,

Abstragt

Hyperinsulinemic  hypogiycemia af the newborn i3
an inberited disease that occurs with slterations in
the pancreatic cells; the estimeted incidence s n
the Linited States of Americg [US) 1 to 1.4 cases per
50.000 and in Burope one per 40 000 live births, the
risk increases in births in societies with high rates of
consanguinity. Pathology considered as the main cause
of hypoglycemia in this age group with high risk of brain
damage and mental retardation significantly impactin

neurodevelopment, Euglycemia and the prevention of
prain injury from neuroglucopenia are the main goals of
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medical treatment, During transanesthetic glucose levels
are useful as markers; the objective of the perioperative
spproach is to meintain hemodynamic and metabolic
stabliity in the patlent. We present the ¢ase of a male
patient of one month and 22 days of age with & diagnosis
of hypernsubnemic hypoglycemie with hypoglycemia
since birth and associated with seizures who was admitted
to the operating room for partial pencreotectomy.
Keywords: persistent hypoglycemia, hyperinsulinism,
pancreatectomy.

imtroduceion

La hipoglicemia hiperinsulingmica persistente delneonato
{HHPL, previamente conotida como nesidioblastoss, &
una enfermedad genética caracterizada por secrecion
inadecuada de insuling gue condiciona hipoglucemias
persistentes v comlsiones {11,

Fue descrita por primers vez por Laidiow en 1938 como
una profiferacidn ducio-enddoring difusa de células
£, Actuaimente, se utiliza e térming para desoribir
una enfermedad dlinice, patoldgice y gendbcemente
heterpgénes observads en neonstos con persistente
hipogluremias hiperinsulingmica de la infancia (HHP v
en unos pocos pacientes escolares y adolescentes con
hiperinsulinismo organico (1,2]

La incidencia mundial estimada es de uno por cada
50.000 nacidos vivos pudiendo incrementarse hasta uno
por 2.500 en regiones con altas tasas de consanguinidad

{2},

Se dividen en alteraciones erzimdtices y asociadas
a canalopatias congénitas, donde hay afeccidn en
ins genes de las emzimas glutamato deshidrogenasa
{GLUD 1}, Ias asociadas » glucocingsa v L-3-hidroxiacil-
Coi deshidrogenass de cadena corta, asi como las
gue presentan deplecidn en los del canal de KATP-
dependiente de la cdluls beta. Estas muestran cambios
en las células beta difuses que estdn presentes, con
celulas marcadamente menos hipertrdficas sin ndcleos
agrandados 31

También, las asociadas a canalopatias del SURT {receptor
de sulfonilures) v Kir6. 2 {rectificacion hacia el interior del
canal de potasio} v los genes localizados en el cromosoms
11p15.1, Los cambios patologicos de este grupo incluyen

Anwstesis en Mexico 2022; Volumen 34121 Mavo-agosto {1

3

ia hiperfuncion de las celulas beta difusas con células
beta hiperrrdficas tiplcas {3,40

La patologia se carsCleriza por niveles de glucosa
insuficientes para ef metabolismo cerebral y aumento
gxcesivo de insuling gue blogues l lipolisis v la
cetogénesis, al condivionar fa posibilidad de utiizar
fuentes alternas de engrgia vy mayor captacion de glucosa
por teiidos sensibles a fa nsuling come higado, teido
adiposo vy musculo esquelstico ton el consecuente
aumento de tamafio, caracteristico de estos pacientes {4},
CHnicamente se ohserva irritabliidad, hipoactividad,
nauseas, vomitos, taquipnea, hipotermia, convulsionss
v 2 large plazo retraso  del  desarrolio,  deficih
neursidgico focel o muerte. Cuando hay persistencia
de la hipoglucemia sin respuesta a ja terapia inicial se
considera una urgencia gque requiere reseccion guirdrgica
de pancreas, procedimiento gue ayuda al control de las
hipoglucemias (5,61

Bl diagnostico idesl debe basarse en la confirmadcion

. gendtica, Bl disggnostico bioguimico requiere de varnios

criterios, como son glucose, pruebs de respuests a
glucagdn, duidos libres, cuerpos cetdnicos y péptide

Descripoion del caso ¢linien

Presentamos of caso de un paciente pedidtrico, lactante
menor de unmesy 26 dias de edad con antecedente de ser
producto de gesta tres de madre de 35 aflos, que durante
su embarazo @ los cinco meses de gestation, cursando
el sexto mes se le diagnostica disbetes gestacional,
rratamiento con imsuling NPH ¢ insuling de acadn
rapida 14, Bl npcimiento se produjo a las 39 semanas de
pestacidn via abdominal por producto macrosamico, con
un peso de 4.500 gramos, talla 52 centimetros, Apgor se
desconoce; antecedentes transfusionales y anestésicos
de parte de 3 madre se reports sin complicaciones,

inicie su padecimisnio sl nacer, con hipogluzemis de
24 mgfdl. Ingrestd al servicio de observacion por ser
products macrosdmico & hijo de madre con disbetes
gestacional y se mantuvo en observation por 48 horas.
Fue manejado con soluciones parenterales y egresado a
domicilio por mejoria,

A cusrto dia de vide presentd Crisis convulsive Wnito
cidnies generatizads con duracidn de 20 8 30 segundos,
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con clanosis. 5S¢ aplicé manejo en ciinica privada
durante cinco. Fue tratado con soluciones parenterales
y fototerapia, por presentar datos de ictericia fisiologica
del recién nacido. Posteriormente, a los 12 dias de vida
fue referido del Hospital Genersl de Hidalgo por persistir
con movimientos anormales vy presentar hipoglucemia
persistente de 37 mg/dl. Fue mangjado con soluciones
parenterales y glucosa kilogramo minuto de 6 gr.

ingresa al “instituto Nacions! de Pediatrla” referida
gel Hospital General de Hidalgo. Se administrd manejo
con octredtide, soluciones con glucosa  kilogramo
minuto de hasta 20 gr; se realiza el diagnéstico aparte
de miotardiopatis dilatada sin obstruccidn al tracto de
salida del ventrivulo izquierdo y sepsis asociada a catéter
Burante su estancia persiste con evolucidn torpida y con
mala respuesta al tratamiento por o gue se programa
para pancreatectomia parcial, con los diagndsticos de hije
de madre diabética, hipoglucemia persistente asotiada g
probable nesidioblastosis.

Exploracion fisica: peso 7.2 kg, frecuencia cardiaea (PO
135 latidos por minuto, frecuencia respiratoria {FR) 26
respiracionss por minuto, presion arterial 100/50 mm
Hg, presidn arterial media 60 mm Hg, temperatura
36.6°C, saturacion peritérica de oxigeno 92 %. Paciente
somnoliento,  irritable,  pupilas  normorefiéxicas,
Bocoricas, mucosa oral bien hidratads, macroglosia
presente, cuenta con songds transpildrica, apertura oral
de 2 om, cuello corto, grueso, tréquea centrada, torax
con presencia de cateter venoso central subclavio dos
famenes derechos, campos pulmonares con buena
entrada y salida de aire sin estertores ni sibilancias con
ruidos cardiacos ritmicos de buena intensidad sin soplos
ni agregados, fuerza muscular 5/5.

Estudios de laboratorio reportados: glucosa 18 mg/fdL,
leucocitos 12,300 ul, hemoglobina 12,1 g/dL, hematocrito
37.5 %, plagquetas 289.000 ul; examen general de oring
con cetonas negativas, gasometria arterial PH 7.36, PCO2
36.4, POZ 74, HCO3Z 21, £B 1.2, SO2 94 % lactato artenial
2 mmol/L. TP 10.4 segundos, porcentaje de actividad 107
%, INR (L87 segundos, TPT 21.6 segundos, Cortisol 19.2,
{525}, hormona del crecimiento (L6, ACTH < B, insuling

82,1 6-27) creatining 0.3 mg/dl, BUN 6.3 mg/dL. Escala
de riesgo anestésico RASCH IV,

Se recibio al paciente con soluciones intravenosas sl 25 %
calculadas a 90 miJfkg/dia con glucosa kilogramo minuto
20 mg, sonda traspilérice con fdrmula enteral a 70 mi/kg/
dia, catéter venoso subclavio derecho bilumen. Anestesia
combinada {blogquen caudal mds snestesia general
balanceada). Con monitoreo tipo { y i, presion arterial
no invasiva, electrocardiograma, saturacion periférica de
axigeno, cinografia, temperatura, presidn venosa central,
gasomstrias venosas, glucometria capilar, Signos basales:
presion arterial 104763 (785, frecuencia cardiaca 163 %',
temperaturs 36.6%¢, saturacion periférica de oxigeno 96
%, presion venosa central § rm H20.

induccion intravenosa con fentanilo 10 ug, lidocaing 8
mg, propofol 40 mg fraccionado en dos dosis y rocuronio
25 mg como biogueo neuromuscular Se  realizd
lringoscopia directa con hoja ndmero uno recta de
forma straumatica, observando Cormuock | intubacion sl
primer intento con cdnula endotragues! ndmern custro
de didgmetro interno sin globo, corroborando ventilacion,
canyla Biada en 10 om a la altura de 1a comisura Iabial, se
conecta a circuito anestésico con ventilador limitado por
nresion de 17 om H20, fraccidn inspirada de oxigeno al 6D
%, frecuencia respiratoria 28 respiraciones por minuto,
intervalo inspiratorio espiratorio 1:2. Después se realizd
blogqueo caudal conropivacaing 24 mg at 0.2 %, 12 mi de
volumen para slcanzar nivel T4,

Mantenimiento con oxigeno al 60 %, sevoflurano a dos
volimenes por ciento, 0.8 CAM, fentaniio con tasa de
0.25 per/kefh, rocuronio con dosis total de 5 mg. Durante
el transanestésico el RN presentd broncoespasmo
posterior 8 ta intubacidn, e cusl sede a s administracidn
de selbutamo! inhalado ¢ Mdrocortisona Ly, se mantieneg
hemodindmicamente  estable  con  presidn  anerial
promedio 90/40 mm Hg, presidn arterial media 63 mm
Hg, saturacion periférica de oxigeno 95-89 %, frecuencia
cardiata 110x, CO2 2530, temperatura 35.8-36°C,
presion venasa central inicial de 5 om H20, intermedia de
13 em H20 v Hinal de 7 em H20,

Monitorizacidn de glicemias cada 20 minutos, glucosa
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inicial de 4B mpg/dl, se administra bolo de glucoss al 10
% dosis de 2 mi/kg, logrando glicemia de 98 mg/dL, se
mantiene infusion de glucosa kilogramo minuto 20 mg,
logrando en el transanestésico mantener durante i3s
primeras tres horas de cirugia con glicemias oscilando
entre 129-213 mg/dL (Cuadro 1), v posterior a reseccitn
pancreatics entre 190-260 mp/di (Cuadro 1}, Liguidos de
mantenimiento con solucitn glucosada al 25 % y glucoss
kilo minuto entre 10-17 mg, baciendo ajustes de acuerdn
con reportes de glucosa; liquidos de reposicion con
Ringer Lactato.

Egresos 525 mi, ingresos 525 mil, sangrado 15 mi
equivalente al 4.9 % de su volumen circulante, diuresis
115 mi, tasa urinaria 2.9 mb/kg/h, balance hidrico neutro
{Cuadro 2L

Hora Provia s Previs g Posterdor  Postedor
reseccidn  reseccidn 1 ®

18:20 1%:35 reseccidn reseocidn

3 20:00 2114

P 7.47 752 7.38 7.44
pco? 348 b3 51.7 409
PO 38.9 409 56 342
HEO 1y 171 02 73
cozv 333 178 318 88
€8 7.5 47 42 23
Hb 105 78 117 116
Na 127 1338 1273 1313
' 187 24 41 384
e 96 116 9 96
Glucosa 182 i1 268 308
tactato 1.58 16 19 26

Gasommetrizs vengsas amopersiotss, informacidn shiteaidade i
hojs de conductidn aretesies,

Cuadro 12 Gasometrias y glucosa durante cirugla,

Hore 00 HE00 1900 2000 2000 Towd
G008 1900 000 200 2200
Requenimientor | ape 288 B8 2B 188 188

fmi}

Ay fmld L+ 8 g ] 3}
Fapiiicntn fmi] 4] 5 i mn 43 253
Diissests fmid 2.2 178 23 41 b 115
Sangeods fwk} o 3 5 & & i3
SoRranes
R 1.8 ek} 3 BB 1i0 55 45 v
Ghumrate folf 42 b %8 8 b 154

Eyresss fmif 3% 1196 1268 1448 858 5%
ingresos fmi} 1185 116 138 83 23 52%

Bolonee beld +78 -36 #1138 “228

Babamsow hikos

Cuaden 20 Manejo hidrico transgquirirgico

Analgesia con paracetamol 70 mg, buprenorfing 1 mg,
se aspiran secreciones abundantes, y a Ja emersion
por metabolismo de frmacos, presenta ventilagion
disocinda, movimientos de extremidades sin fuerza y
datos compatibles con blogueo neuromuscidar residual,
por fo que se decide pasar a unidad de terapia intensiva
intubada, con apoyo ventiatorio. Signos vitales # su
salida: frecuencia cardisea 128 por minuto, saturacion
periférica de oxigeno 97 %, presion arterial 80/32 mm
Hg, presion arterial media 52 mm Hg, EVA 0O, Aldrete §
fermpo anestésico de cinco horas, tempo guirdegico
cuatro horas y 38 minutos.

Reparte de biopsia numero B13-1555% con reporte de
nesiodioblastosis difusa.
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Disgusion

Los requenimientos de ghucosa en
300 de gos D CUdtTO VOOLS MIaYores
coracteristica irherente a ls masa cor
con eazidn a fa masa corporal int
cerebral v a su rapide credmiento; B

nolacion pedidtrica
e on o adultos,
ehral incrementada
ni, al mecabolismo
} piucosa es fuente

de Hpidos de membrana v glicoproteinas estructurales

necesariag paro la madurscion cerebr
En condicones de nipoglucema sey
melabolismo cerebral ene priondad
cerebiral {6-7)

Se ha defindo como hipoglucemia 1

byl mig inlzacion.
era y sostenida el
olre gl crecumento

s concentrac on de

ghicosa en la sangre inferior a 40 mg/dl en neonaios v
iactantes; 13 hipoglucemia grave pugde arovocar dafio

cerebral severo © muerte secundara,
prevencidn de lesidn cerebral por ns

Laslimentacidnnassogastrica oportung
At L0315 % y medicomentoscomrodiazd
o glucagdn desermpefian un papsl
tratameento medico (9], Durante fa

La euglucemia v lo
uroglucopenia son

s orine pales nbietivos del tratamisnto médico [8)

de lescasos 111

Paciertes con ¢
pancreatectomia ¢
msuliva en infusia

nfermedad  cfusa  somrehdos s
ubtotst {98 %} pucden rogueriy
v posquirargice v gastrostomia pars

farititar of ratamionto, y en los casns de hipoglucerria
hiperinsuwindmica focal con reseccion pancradtica menor

es poo probable

{12} En nuesten so so observd @

sacundaria al reting

GuE requ eran estas intervencionss
o biperglucerris
de tejido pancraatico referida en la

hteratura, la coal tup manesads segun 10s requenmientns

the fe patieniz,

Conclusionag

s Durante e manejo anestésico oe esta patologie es

imprescind:ible ma

ntener cifras gprimas de gluoosa

perioperatoras cof un adecusdo manejo de liquidss

puiado por metas b

amodindmicos y gasomatrizas,
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x oo, somatostoting
importante en el
acministracion en

oolo de ilquidos con dextrosa 8 cone

erraciones alas o

® M3y muy polos
mansio en el drve

reportes obre ests patoiogia, su
de snestesiclogia v su ratamiento.

Es imporante conpeer osty potologia como porte ool

abordaje de ensefi
oporiuridades pard

Recomendaciones

anza 3 cual puede permitir nuevas
tuturus trabajos de investigadion.

de forme rdpids, los niveles de glucoss en sengre pusden
axceder ¢f umbral renzl {K}f:dzcmr%&nd@ giuzosuna y
diuresis osmatica; se recomisnda ubilizar liquidos con
dextrosa para mamenimiento y Risger focteta tomo

» Mantener glucemia > 80 mp/dL (80 180 me/fdl) v evitar
ia hiperglucemiaal momenta de la reseccidn del pancreas
y o internampi deomodo sobito B adminisuscion de

sclucion de reemplazo {10}

In relacion con ia técnica anestésca
pacientes ta lteratura refiers que
anestesis epidural v geperal en e |
reduce los requerimientes de glucoss
¥ la respuesta o esteds quirdrgivo,
anastésivos voldtiles deprimen en ma
@ hberacion de msuling v promues
a o ghicose. Durante sl trama
pancreatectomia los niveles ge glu

unlizada en estos
s combinariin de
saciente pedigtnico
y durante la cirugla
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er i3 moleranci
watenicn de ung
58 son de wiidad
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ser transitoris v de rosclucdn eapory

3s que en tocales;
pancreatica puede
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dnen on fa mayoris

glucosa,

» No sobrepasar o concentracior manima de glucosa por

via central meror al
w Ante o preseneiy

30 %y via periférica de menor al 203
de hiperghicamia (> I80 mgfdt) e

griice ifusion de insuing de acadn ranida con relacién
1.1 {solucién glucosads 5 % mas solucidn de Nall 0.45 %

mds 32 U e insul
deplurosa al5%)e
de U U Ulfkgén,
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