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Hipoglucemia hiperinsulinémica del Reclén Nacido

lntroducción

La hpoglicemia hiperinsulinémica persistente del neonato (HHPI) previamente conodda
como nesidioblastosis, es una enfermedad genética caracterizada par secreción
inadecuada de insulina que condiciona hipoglucemias persistentes y convulsiones (1).

Descrito por primera vez por Laidlaw en 1938 coma una proliferaciOn ducto-endOcrina difusa
de células 1. Actualmente se utiliza el terrnino el para describir una enfermedad clinica,
patologica y genéticamente heterogénea observada en neonatos con persistente
hipoglucemia hiperinsulinémica de Ia infancia (HHPI) y en unos pocos pacientes escolares
y adolescentes con hiperinsulinismo orgánico (1,2).

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

Se divide en alteraciones enzimáticas y asociadas a canalopatias congénitas; doade hay
afecciôn en los genes de las enzimas glutamato deshidrogensa (GLUD 1), las asociadas a
glucocinasa y L-3-hidroxiacil-CoA deshidrogenasa do cadena corta, asI como las que
presentan deplecián en los del canal de KATP.dependiente de Ia célula beta. Estas
presentan cambios en las células beta difusas están presentes, con células menos
rnarcadamente hipertróficas sin nOcleos agrandados (3).

Las asociadas a canalopatias dcl SUR1 (receptor de sulfonhlurea) y Kir6.2 (rectificaciôn
hacia el interior del canal de potasio) los genes localizados en el cromosoma 1 1p15.1 se
relacionan con cambios patologicos que incluyen Ia hiperfunciOn do las células beta difusa
con células beta hipertrOficas tIpicos (3,4),

La patologia se caracteriza par niveles de glucosa insuticientes para el metabolismo
cerebral y aumento excesivo de insulina quo bloquea Ia lipolisis y Ia cetogénesis
condicionando imposibilidad de utilizar fuentes alternas de energIa y mayor captaciOn de
glucosa par tejidos sensibles a Ia insulina como higado, tejido adiposo y müsculo
esquelético con el consecuente aumento do tamaño caracteristico de estos pacientes (4).

ClInicamente se observa irritabilidad, hipo actividad, náuseas, vômitos, taquipnea,
hipotermia, convulsiones y a largo plaza retraso del desarrollo, deficit neurolOgico focal a
muerte. Cuando hay porsistoncia de Ia hipoglucemia sin respuesta a Ia terapia inicial se
considera una urgencia que requiere resecciOn quirürgica de pancreas, procedimiento que
ayuda al control do las hipoglucemias (5,6).

El diagnostico idealmente, debe basarse en Ia confirmacián genética. El diagnastico
bioqulmico requiore de varios critorios coma glucosa, prueba de respuesta a glucagón,
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ácidos libres, cuerpos cetOnicos y péptido C.

El tratamiento inicial consiste en Ia administración de altas concentraciones de glucosa

intravenosa yb administración continua via enteral. Los casos más severos pueden requerir
terapia médica adicional, Ia cual consiste en Ia administraciôn de octreotide, glucagón 0

ambas (7).

Si el paciente no puede recibir via enteral 2m1/kg de glucosa al 10%, se puede administrar
bolos de glucosa intravenosa de forma repetida conforme a sus requerimientos, éstos
pueden generar Ia estimulaciOn a Uberar mayores cantidades de insulina. El mantener

niveles normales de glucosa se puede lograr administrando infusion continua de glucosa

intravenosa, iniciando con 5-6 mg/kg/mm y pudiendo Itegar a requerir >25mg/kg/mm (8).

El glucagOn es una hormona contra reguladora, usada coma primera linea en los casos de
hiperinsulinismo congenito, principalmente en emergencias. El glucagOn induce
glucogenolisis, guconoogénesis y lipolisis, aumentando los niveles de glucosas sanguinea
unos minutos después de su administraciôn (8); en dosis mayores a 1 mg puede causas un
rebate de hipoglicemia por un incremento de Ia secreción de insulina (9)

El octreotide es un aminoácido sintético, somatostatina anátoga de larga duraciOn, que
inhibe Ia secreción de insulina por union a receptor de somatostatina 2 y 5 (SSTR2 Y
SSTRS) (10).

La activaciOn de SSTRS disminuye Ia actividad promotora del gen de a insulina, inhibiendo
Ia movilizaciOn del catcio y Ia actividad acetil colina (11), La somatostatina también inhibe
los canales potasio ATP resultando en Ia reducciOn de Ia secreción de insutina (12).

La recomendación de dosis inicial de octreotide es de l5mcg/kg/dia en inyección
subcutánea o infusiOn continua con intervalo de 6-8hrs con una dosis maxima de 30-

35mcgr/kg/dia (13).

Los pacientes con enfermedad difusa y atIpica usualmente requieren cirugias extensas
coma Ia pancreatectomia subtotal a total (8). Esta cirugla tiene el riesgo de desarrollar
insuficiencia pancreática exocrina y diabetes, estado que requiere tratamiento de reemplazo
con enzimas pancreáticas y terapia de insulina (14, 15). En ocasiones, posterior a Ia
resección del 95-98% de Ia cabeza de pancreas, algunos niños continüan con hiper
insulinismo (16). La diabetes puede ser desarrotla inmediatamente después de Ia cirugla
(15)

La meta en el manejo anestOsico es prevenir Ia hipoglicemia intraoperatoria (6). En
hiperinsutinemia los requerimientos de glucosa incremontan a 10 mg/kg/mm; cuando se
usan bolos de glucosa en soluciones con altas concentraciones, se puede excoder el
umbral renal causando glucosuria y diuresis osmOtica. Para evitarto es prelerible usa las
soluciones de mantenimiento que contienen glucosa y Ringer lactato como eremplazo de
Ia soluciOn (6).
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La combnación do anestesia epidural con anestesia general reduce os requerimientos de
glucosa durante Ia cirugia (17).

La concentración de glucosa en sangre durante a anestesia general es influenciada por Ia

respuesta neurohormonal al estrés con un incremento en Ia secreciôn de catecolaminas
endOgenas, subsecuentomente incremento del cortisal plasmático, glucagOn y glucosa,

acompañado de cambios hemodinémicos como incremento de Ia frecuencia cardiaca y Ia

presión arterial (18, 19).

La intubaciôn endotraqueal es un evento asociado con hiperglucemia coma respuesta al
estrés y que puede ser minimizado con el usa de remifentanil y un adecuado nivel de
anestesia (20). Uno do los objetivos principales del manejo perioperatorio durante el
procedimiento quirürgico, es controlar y vigilar los niveles do glucosa para evitar las hipor 0

hipoglucemias que pudieran ser deletéreas al paciente, asi coma utilizar los recursos
disponibles para inhibir Ia respuesta at ostrés par et trauma quirirgico que pudiera alterar
el estado hemodinámico y metabôlico del paciente.

J ustificación

La hipoglucemia hiperinsulinémica tiene una incidencia elevada en Estados Unidos y en
paises Europeos, en Mexico es incierta; el lnstituto Nacional de Pediatria at ser un centro
de referenda de tercer nivel, tiene una atta incidencia de esta patologia. La principal
complicación comprende un alto riesgo do daño cerebral y retraso mental impactando
significativamente en ol nourodesarrollo. Dentro dot tratamiento quirUrgico, et manejo
anestésico toma importancia no solo por estado do analgesia y amnesia quo to brinda al
paciente Ia posibilidad do somoterse a una cirugia abierta, sino par el control y vigilancia
hemodinámica y metabótica con control glucémico estrecho ante eI riesgo do hipoglucomia
at inicio del pracedimiento y de hiperglucemia después do Ia resección pancreática con el
objetivo do favorecer el pronOstica posoperatorio y reducir Ia morbimortalidad en este grupo
eta rio..

Planteamiento del problema: .ES importante Ia monitorizaciOn continua de Ia glucemia
trasoperataria durante Ia pancreatectomla en pacientes con hipoglucemia hiperinsulinémica
del recién nacido, para el adecuado manejo anestésico?

Objetivo general: Describir el manejo perioperatorio desde Ia técnica anestésica utilizada,
Ia vigilancia hemodinámica y metabólica del paciente, el registro continua y manejo del nivel
glucémico en las diferentes fases do Ia cirugia,

Tipo de estudio

Retrospectivo, descriptivo, observacional, tipo reporte do case

Criterio de selección

Paciente diagnosticado con hipoglucemia hiperinsulinémica dot recién nacido



Análisis estadistico Descriptivo.

Resultados.

Prosentamos el caso do un paciente pediátrico lactante menor de un mes y 26 dias de edad
con antecedente do ser producto do G3 do madre de 35 años, cursando en el sexto mes
con diagnóstico do diabetes gestacional tratada con insulina NPH e insulina do acción
rápida 14. Nació de 39 semanas de gestaciOn via abdominal por producto macrosómico,
peso 4500 gramos, talla 52 centimetros, Apgarso desconoce.

Inicia su padecimiento al nacer con hipoglucemia de 24 mgldL. Fue ingresado al servicio
de observación por ser producto macrosOmico e hijo do madre con diabetes gestacional, se
mantuvo en observación por 48 horas manejado con soluciones parenterates y egresado a
domicilio por mejoria.

Al cuarto dia do vida presentá c1sis convulsiva tónico clónica generalizada con duraciôn do
20-30 segundos, con cianosis. Se manejó en clinica privada con soluciones parenterales y
fototorapia ante datos do ictericia fisiológica del recién nacido. Posteriormente fue referido
del Hospital General de Hidalgo a los 12 dias do vida por persistir con movimientos
anormales y presontar hipoglicomia persistento de 37mg1d1, manejado con soluciones
parenterales y glucosa kilogramo minuto de 6g.

lngresa al lnstituto Nacional do Pediatria referida del hospital General do Hidalgo. Se
administró manejo con octroOtido, solucionos con glucosa kilogramo minuto do hasta 20 g;
so realiza el diagnOstico de miocardiopatla dilatada sin obstrucción al tracto de salida del
ventriculo izquierdo y sepsis asociada a catéter. Persiste con evoluciOn tOrpida durante su
estancia y con mala rospuesta al tratamiento por lo que se programa para pancreatectomia
parcial, con los diagnásticos de hijo de madre diabética, hipoglicemia persistonte asociada
a probable nosidioblastosis.

ExploraciOn fisica: Peso 7.2 kg, frecuencia cardiaca (FC) 135 latidos por minuto,
frecuencia respiratoria (FR) 26 respiraciones 01 minuto, presión arterial 100/50 mmHg,
prosiOn arterial media 60 mmHg, Temperatura 36.6°C, saturaciOn periférica do oxigeno
92%. Paciente somnoliento e irritable, pupilas normorefléxicas, isocoricas, mucosa oral
bien hidratada, macroglosia, cuenta con sonda transpi/orica, apertura oral de 2cm, cuello
corto, grueso, tráquea centrada, táraxcon presoncia do catéter venoso central subclavio
dos lümenes derechos, campos pulmonares con buena entrada y salida de aire sin
estertores ni sibilancias con ruidos cardiacos ritmicos do buena intensidad sin soplos ni
agregados, fuerza muscular 5/5.

Estudios do laboratorio reportados: Glucosa 18 mg/dL, loucocitos 12, 300 uL,
hemoglobina 12.1 g/dL, hematocrito 37.5 %, plaquetas 289 000 uL; examen general do
orina con cetonas negativas. gasometrIa arterial PH 7.36, PCO2 36.4, P02 74, HCO3 21,

EB 1.2, SO2 94% lactato arterial 2 mmol/L. TP 10.4 segundos, % do actividad 107 %, INR
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0.87 segundos, TPT 21.6 segundos. Corllsol 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 do riesgo
anostésico RASCH IV.

So recibió al paciente con soluciones intravenosas al 25% calculadas a 90mLIkg/dia con
glucosa kilogramo minuto 20mg, sonda traspilOrica con fOrmula enteral a 70mLIkg/dia,
catéter venoso subclavio derecho bitumen. Anestosia combinada (bloqueo caudal más
anestesia general balanceada). Con monitoreo tipo I y II, presiOn arterial no invasiva,
electrocardiograma, saturaciOn periférica de oxigeno, capnografia, temperatura, presiOn
venosa central, gasometrias venosas, glucometria capilar. Signos basales: presión arterial
104/63 (78), trecuencia cardiaca 163 x', temperatura 36,6°c, saturaciOn periférica de
oxIgeno 96 %, presión venosa central 5 mm H20.

lnducciOn intravenosa con fentanilo 10 pg, lidocaIna 6 mg, propofol 40 mg fraccionado en
dos dosis y rocuronio 2.5 mg como bloqueo neuromuscular. Se roalizó laringoscopia directa
con hoja nümero uno recta de torma atraumática, observando Cormack I, intubaciOn al
primer intento con cánula endotraqueal nümero cuatro do diámetro interno sin globo,
corroborando ventilación, cánula fijada en 10 cm a a altura de Ia comisura labial, se conecta

a circuito anestésico con ventilador limitado por presión de 17 cm 1-120, fracciOn inspirada
do oxigono al 60 %, frocuencia respiratoria 28 rospiraciones por minuto, intervalo
inspiratorio espiratorio 1:2. Después so realizá bloqueo caudal con ropivacaina 24 mg al 0.2
%, 12 mL de volumen para alcanzar nivel T4.

Mantenimiento con oxigono al 60 %, sevoflurano a dos volUmenes por ciento, 0.8 CAM,
fentanilo con tasa do 0.25 pgr/kg/h, rocuronio con dosis total do 5 mg. Duranto el
transanestésico el RN prosentO broncoospasmo posterior a Ia intubaciOn, el cuat sede a
Ia administraciOn do salbutamol inhalado e hidrocortisona LV. Se mantiene
hemodinémicamente estable con presióri arterial promedio 90/40 mm Hg, presión arterial
media 63 mm Hg, saturaciOn periférica do oxIgeno 95-99%, frecuoncia cardiaca 1 lOx',
C02 25-30, temperatura 35.8-36 °C, presión venosa central inicial de 5 cm H20, intermedia
do 13 cm H20 y final do 7 cm 1-120.

Monitorización de glucemias cada 20 minutos con glucosa inicial do 48 mg/dL manejada
con bob de gbucosa al 10 % dosis de 2 mL/kg logrando glucemia de 98 mg/dL, Se
mantiene infusion do glucosa kilogramo minuto 20 mg, bogrando durante las primoras tres
horas del transanestésico glucemias entre 129-213 mg/dL (Cuadro 1), y posterior a
resecciOn pancreática entre 190-260 mg/dL (Cuadro 1). Liquidos do mantenimionto con
sobuciOn glucosada al 25 % y glucosa kilo minuto entre 10-17 mg, haciendo ajustes do
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 mLikg/h, balance hidrico neutro (Guadro 2).

Cuadro 1: Gasometrias y giucosa durante cirugia.

Hora Previa a Previa a Postenor a Posterior a
resecuón resección reseccón resecclón

18:20 19:35 20:00 21:14
PH 7.47 7.52 7.38 7.44

PCOZ 44.8 21 51.7 40.9

P02 38.9 40.9 25.6 34.2
HCO3 31.9 17.1 30.2 27.3

CO2T 33.3 17.8 31.8 28.5
EB 7.5 -4.7 4.2 2.9
Hb 10.5 7.8 11.7 11.6

Na 127 133.8 127.3 131.1
K 3.67 2.4 4.1 3.84
CI 96 116 96 96
Glucosa 182 111 269 309
Lactate 1,55 1.6 1.9 2.6

GasometrIas venosas transoperatorias, nformación
obtenida de Ia hoja de conducción anestésica.

Cuadro 2: Manejo hIdnco transquirurgico.

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

18:00 19:00 20:00 21:00 22:00

Requerimientos 28.8 28.8 28.8 28.8 28.8144(mU

Ayuno(mL) 0 0 0 0 0

Exposición(mL) 0 70 70 70 41 251

Diuresis(rnL) 7.2 17.8 23 41 26 115

lanqrodo (mL) 0 3 5 5 0 13

Soluciones

No 0.9% (mU) 73 88 110 55 45 371

Glucosoda(mL) 42 28 28 28 28 154

Egresos (mL) 36 119.6 126.8 144.8 95.8 525

!ngresos(mL) 115 116 138 83 73 525
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Ba(ance(mL) I +79 -36 +11.2 61 22.8

Balance hIdrica

Analgesia con paracetamol 70 mg, buprenorfina un mg, se aspiran secreciones
abundantes; emersión por metabolismo de fármacos con ventilación disociada,
movimientos de extremidades sin fuerza y datos compatibles con bloqueo neuromuscular
residual, por to 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, presión arterial media 52 mm
Hg. EVA 0, Aldrete 9, tiempo anestésico de cinco horas, tiempo quirürgico cuatro horas y
38 minutos.

Reporte de biopsia nümero B13-1555 con reporte de nesiodioblastosis difusa.

Discusión

Los requerimientos de glucosa en poblaciOn pediátrica son do dos a cuatro veces mayores
quo en los adultos, caracteristica inherente a Ia masa cerebral incremontada en relación a
Ia masa corporal total, at metabolismo cerebral y a su rápido crecimiento; Ia glucosa es
fuente de lIpidos de membrana y glicoproteinas estructurales necesarias para Ia
maduración cerebral y ía miellnizacIOn. En condiciones do hipoglucemia severa y sostenida
el metabolismo cerebral tiene prioridad sobre el crecimiento cerebral (6-21).

Se ha definido como hipoglucemia Ia concentración do glucosa en Ia sangre inferior a 40
mg/dL en neonatos y lactantes; Ia hipoglucemia grave puede provocar daño cerebral severo
o muerte socundaria. La euglucemia y Ia prevención de lesion cerebral por neuroglucopenia
son los principales objetivos del tratamiento medico (22).

La alimontación nasogástrica oportuna, aporte do dextrosa al 10-15 % y modicamentos
como diazOxido, somatostatina o glucagOn desempoñan un papol importante en el
tratamiento medico (9). Durante Ia administración en bob de lIquidos con dextrosa a
concentraciones altas o de forma rápida, los nivelos de glucosa en sangre puedon exceder
el umbral renal condicionando glucosuria y diuresis osmOtica; se recomienda utilizar
liquidos con dextrosa para mantenimiento y Ringer lactato como soluciOn de reemplazo
(23).

En relación con Ia técnica anestésica utilizada en estos pacientes a literatura refiere que Ia
combinación de anestesia epidural y general en el paciente pediátrico reduce los
requerimientos de glucosa durante la cirugia y Ia respuesta al estrés quir(irgico. La mayoria
do los anestésicos volátiles deprimen en mayor o menor grado Ia liberación de insulina y
promueven Ia intolerancia a Ia glucosa. Durante el transanostésico de una pancreatectornIa
los niveles de glucosa son de utilidad como marcadores ante los cambios generados, los
cuales son mâs sevoros en lesiones difusas quo en locales; posterior a Ia resecciôn do Ia
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masa pancreáflca puede observarse hiporglucemia do rebote caracterizada por ser
transitoria y de resolución espontánea en Ia mayorIa de los casos (24).

Pacientes con enfermodad difusa sometdos a pancreatectomIa subtotal (98%) pueden
requerir insulina en infusion posquirürgica y gastrostomia para facilitar el tratamiento y en
los casos do hipoglicemia hiperinsulinemica focal con resecciOn pancreática menor es poco
probable que requieran estas intervenciones (25). En nuestro caso se observó a Ia
hiperglucemia secundaria al retiro de tejido pancreatTco referida en Ia literatura, Ia cual fue
manejada segUn los requerimientos de Ia paciente.

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

a Mantoner glucemia > 90 mg/dL (80-180 mg/dL) y evitar a hiperglucomia al momento

de Ia resección del pancreas y no interrumpir de modo sübito Ia administración de
glucosa.

a No sobrepasar Ia concentración maxima de glucosa por via central menor al 30 % y
via periférica de menor at 20 %

¯ Ante Ia presencia de hipergiucemia (> 250 mg/dL) se utilice infusiOn de
insulina de acciOn rápida con relaciOn 1:1 (soluciOn glucosada 5 % más
solución de NaCl 0.45% más 1-2 U do insulina de acciOn rápida por cada
100 mL do glucosa al 5 %) e infundir a una dosis de insulina inicial de 0.02
UI/kg/h.

Conclusiones

a Durante el manejo anostOsico do esta patologia es imprescindible mantener cifras
óptimas de glucosa perioperatorias con un adecuado manejo de liquidos gutado por
metas homodinámicas y gasomOtricas.

¯ Hay muy pocos reportes sobre esta patologia, su manejo en el area do
anestesiologia y su tratamiento. Es importante conocer esta patologia como parte

del abordaje do enseñanza Ia cual puede permitir nuevas oportunidades para futuros
trabajos de investigaciOn.
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umon
La hipoglucema hperinsulinEmica dcl recén nacido es
uoa enfermedad hereditara ue cursa con alteracones
en las ciuias pancretkas; a ncidenda estimada es en
Estados Undos de America (US) dcl a lÀ casos por cada
SO00O y en Europa uno por cada $00 nacidos vivos; ci
riesgo aumerna en riacimlentos en socIcdades con altos
indices de consanguinidad.
Sc trata de una patologla considerada como causa
ptincipal de hipoglucemias en este grupo etarlo con alto
riesgo tie daPio cerebral y retraso mental. impactando tie
manera significativa en ci neurodesarrolo.
La euglucemia y a prevention de lesiOn cerebral por
neuroglucopenia son los princ pales objetivos dcl
tratamiento medico. DurantC ci transanestCsico los
niveles tie glucosa son tie utitided como marcadores;

el objetivo dcl abordaje perioperatorio es mantene

estabilidad hemodindmica y metabtilica en ci paciente

Sc presenta ci caso de paciente masculino tic nfl mes

y 22 dias de edad con diagntistko tie hipoglucemia
hiperinsulinemia con hipoglucemias severas desde ci
nacimento y asodadas a crisis convutsivas Progcamado
pare pancreatectomia partial.
Palabras dave hipogiucernia persistente,
hiperinsoffiismo. pancreatectomIcL

Abstract
Hyperinsulinemlc hypoglycemia of the newborn is

an inherited disease that occurs with alterations in
the pancreatic cells; the estimated incidence is in

the United States of America (US) 1 to 14 cases per
50000 and in Europe one per 40 000 live births the
risk ncreases n births in societies with high rates af
consanguinity. Pathology coniderd as the main cause
of hypoglycemia in this age group with high risk of brain
damage and mental retardation significantly impacting

neurodevelOpment. Euglycemia and the prevention of
brain injury from neuroglucopenia ace the main goals of
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medical treatment, During transanesthetic glucose levels
are useful as markers; the objective of the perioperative
approach is to maintain hemodynamic and metabolic
stability in the patient We present the case of a male
patient: ci one month and 22 days of age with a diagnosis
of hyperinsulirternic hypoglycemia with hypoglycemia
since birth and assodatedwith sezures whowas admitted
to the operating room for pamal pencreotectarny.
keywords persistent hypoglycemia, hyperinsulinism,
pancreatectom.

lntrodecdôn
La hipoglicemia hiperinsulinémicapersistente dcl neonate
(HHPI), preiamente conocida coma nesidiobla:stosis, Cs

una enfermedad nétka caracteriada per secretion
inadecuada de insuhna que condiciona hipogiucemi:as
persistentes y convulsiones (1).
Foe descrita par primera vez per Leidiow en 1938 como
one proliferaciOn doaoendOcrine difusa de cékilas
l Actualmente, se utilize el término pare describir
one enférmedad clinice, patoidgica y genéticamente
hetemgnea abservade en neonates con persistente
hipoglucemia hiperinsulinémica de Ia infancia (HHPI) y
en unos paces pachtntes escolares y adolescentes con
hpermsuhmsmo organma (12)

La inddencia mundlal egimada es de one per L.ada
50.000 naddos vivos pudienda incrementarse haste uno
per 2.500 en regiones con altos tasas de consanguimdad
(2).

Se dividen en alteraciones enzirnáflcas y asociadas
a canalopatfas congénitas, donde hay feccidn en
Io genes de las entimas glutamato deshidrogenasa
(611)0 1), las asociadas a gucocinasa y L3hidroiacil.
oA deshidrogenasa de cadena carte. ad coma las

que presentan depletiOn en los del canal de KATP
dependiente de Ia cOlula beta. Estas muestran carnbios
en ls cOlulas beta difusas que estOn presentes, con
células marcadamente menos Pupertrdftcas sin rOdeos
agrandados (3).
Tamblén. las asociads a cenalopatias del SURf (receptor
de sulfonilurea) y Kir6.2 (rectificaciOn hacia ci interior dcl
canal de potaslo) y las genes localizedos en ci cromosoma
llpl.5.i, Los cambios patologices de este grupa incluyen

Ia hiperfunciOn tie las células beta difusas con cOlulas
beta hipertrdficas tfpicas (3,4).
La patolog(a se caracteriza par niveles de glucose
insuficientes pare el metabolismo cerebral y aumento
ecesi tie insulina que bloquec Ia lipolisi y Ia
retogOnesis, el condicionar Ia posibulidad tie utilizar
1uente afternas tie energia y mayor captaciOn tie glucose
par teidos sensibtes a Ia insulina coma higado, tejido
adposa y mUsculo esquelético con el consecuente
aumenro tie tamao, ceracteristico tie estos pacientes (4).
Clinicamente se observe irritabilidad, hipoactividad,
nuseas, vOmitos, taquipnea, hipotermie, convuisiones
y a iarga plaza retreso dcl desarroila, deficit
neurolOgico fool a muerte, Cuando hay persistencia
tie Ia hipoglucemia sin respuesta a Ia terapia inicici se
considero one urgencie que requiere resectiOn quirOrgica
tie pOncreas. procedimiento que cyoda al control tie ls
hipoglucernias (5.5).
El diagnOstico ideal debe hasarse en Ia canfirmaciOn
genCtica. El diagnOstfco bioqulmico requiem tie varies
criterlos, coma son glucose, prueha tie respuesta a
glucagOn, Ocidas libres, cuerpos cetOnicos y pCptido C.

DescripciOn del case clinico
Presentamos l caso tie on paciente pediátrico, lactante
menorde unr esy26 dies tie edad con antecedente tie ser
producto tie gesta tres tie madre tie 35 aos, que durante
su embarazz: a los cinco meses tie gestacion, cursando
el sexto mes se Ic diagnostica diabetes gestacionel,
traterniento con insulina NPH e insuline tie acción
rápida 14. El ncmiento se produja a las 39 semanas de
gestacOn vie abdominal per producto macrosOrnico, con
on peso dc 4300 gramos, tafla 52 centhvtetros, Aprjar se
desconoce; antecedentes transfusionaies y anestOsicos
tie porte tie Ia madre se reporta sin ccmplicaciones.

Irticia so padecimierfla at nace. con hipoglucemia tie
24 mg/dL lngrcsO ci servicie tie observaciOn par set

praducto macrosárnico e hijo tie medre con diabetes
gestecional y se mantuvo en observecldn par 48 horas.
Foe rnanejado con sotuciones perenterales y egresado a
domicillo par mejoria.

Al cuarte die tic vda presentó crisis convulsive tOnico
clOnica generaliada con duracidn tie 20 a 30 segundos,
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con cianosis. Se aplicó manejo en cilnica privada
durante cinco. Fue tratada con soluciones pareneerales
y footerapia, par presentar datos de kterlcia ftológica
del reclén nacido, Postenormente, a los 12 dia; de vida
tue reterido del Hospital General de Hidalgo par persistir
con movimientos anormales y presentar hipoglucemia
persistente de 37 mg/dL Fue manejado can saluciones
parenterales y glucosa kilogramo minuto deL gr

Ingresa al "Instituto Nacional de Pediatria" referida
dcl Hospital General de Hidaigo. Se adminkstrd manejo
con octreotide, soluciones con glucosa kilogramo
minuto de tasta 20 gr; se realiza el diagnóstico aparte

tie miocardiopatla dulatada sin obstruccidn al tracto de
salida del ventriculo izquierdo y sepsis asociada a catéte
Durante su estancia persiste con evoiucion tórpida y con
mala respuesta a! tratamento par Ia que se programa
para pancreatecromia parcial, con tosdiagndsticosde hijo
tie madre diabética, hipoglucemia persistente asociada a
probable nesidioblastosis,

ExplorackSn fisica: peso 7.2 kg, frecuencia cardiaca (FC)
135 latidos par minuto, frecuencia respiratoria (FR) 26
respiracianes par minuto, presión arterial 100/50 mm
Hg, pres16n arterial media 60 mm Hg, temperatura

36.6C, saturactin periférica tie oxlgeno 92 %. Paciente
somnoliento, irritable, pupllas normorefldcas,
isocoricas, mucosa oral bien hidrathda, rnacroglosia
presente, cuenta con sonda transpiIrica, apertura oral
tie 2 cm, cuetlo corto, grueso, tr6quea centrada, tórax
con presencia tie catéter venoso central subclavio dos
lümenes derechas, campos pulmonares con buena
entrada y salida de aire sin estertores ni sibilancias con
ruidas cardiacos ritmicos tie buena intensidad sln soplos
ni agregados, fueria muscular 5/5.

Estudio tie laboratono reportados: glucosa 18 tng/dL
Ieucocits 12,300 uL, hemoglobina 12.1 g/dL, hematocrito
373 %, plaquetas 289000 uL eamen general tie anna
con cetonas negativas, gasometria arterial PH 7.36, PCO2
36.4, P02 74, HCO3 21, £8 1.2, SO? 94 % lactato arterial
2 mmol/L TP 10.4 segundos, porcentaje tie actividad 107
%, INR 0,87 segundas, TPT 21.6 segundos. Cortisol 19.2,
t525), hormona del crecimiento 0,6, ACTH 5, insulina

82,1 t627) crCatinina 0,3 rngjdl, RUN 6.3 mg/ti. Escala
tie niesgo anestésico MSCH lv.

Sc recibiÔ at paciente con soluciones intravenosas at 25%
calculadas a 90 mtlkg/dla con glucosa kilogramo mirwto
20mg, sonda traspiltirica con formula enteral a 70 rnL/kg/
dia, catéter noso subctavio derecho bitumen. Anestesia
combinada (bloquco caudal mis anestesia general
balanceada). Con monitorea tipo I y It, presióri arterial
no Irwasiva, electrocardiograma, saturaciôn peniférica de
oxigeno, cinografia, temperatura, presidn venosa central,
gasomet rias venosas, glucometria capilar. Signos basales:
presitin arterial 104/63 (78), frecuencia cardlaca 163 ',
temperatura 3.6c, saturacitin perifénica tie oxigena 96
%, presiOn venosa central S mm H2O.

induceitin intravenosa con fentanlla 10 pg, lidocaina 6
mg. propofol 40 mg fraccionado en dos dosis y rocuronio
2.5 mg como bioqueo neuromuscular. Sc realizO
laringoscepia direcea con hoja nOmero uno recta tie
forma atraumtica, observando cwmock I, intubaciOn at
primer intentO can cnula endotraqueal nümera cuatro
tie dámetro interno sin globo, corroborando ventilaciOn,
cãnula fijada en 10cm a Ia atwra de la comisura labial, se
conecta a circuito arestésico con ventilation limitado par
presidn tie 17cm H20,. fraccidn inspirada tie oxigeno al 60
%, frecuencia respiratoria 28 respiraciones por minuto,
intervelo inspiratoria espiratorio 1:2. Después se realizO
bloquco cauda! con ropivacaina 24mg al 02 %, 12 niL tie
votumen para alcanza r nivel 74.

Mantenimiento con axigeno at 61) %, sevoflurano a dos
volümenes par ciento, 0.8 CAM, fontanilo con tasa tie
0.25 flgn/kg/h, rocuranio con dosis total tie 5 mg. Durante
el transanestésico el RN presentO bnoncoespasma
posterior a Ia intubacidn, ci cual sede a Ia administraciOn
tie salbutamol irthalado e hidrocortisana iv, se mantiene
hemodidamicamerfle estable con presiOn arterial
prometho 90/40 mm Hg, presiOn arterial media 63 mm
Hg, saturaciOn periférica tie oxigeno 9599 %, frecuencia
cardiaca FlOx', C02 2530, temperatura 35.836'C,
presión venosa central initial tie 5 cm H20, interrnedia tie
13 cm H20 y final tie 7cm H20,

Monitorizacitin tie glicemias cada 20 rninuto5, glucosa
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ncial de 48 mg/dt, se admnstra bob e gbucosa & 10
96 dos do 2 mlfkg, logrando ghcema de 98 mgldl, so
manttene nfusiOn do glucosa kilogramo minuto 20 mg,
ogrBndo en & transanestsco mantener duranto ias
primeras tres horas do cirugia con glicemias oscilando
entre 129213 mg/dl Cuadro 1), y postetior a teseccOn
pancce&a entre 19026O mg/dt (Cuadro 1). Liquidos do
mantnImiento con solución glucosada ab 25 % y glucosa
kilo minuto ontre 1047 mg. hacienda ajustes do acuerdo
con reportes de glucosa; liquidos do reposición con

inger Loctato.
Egresos 525 ml, ingresos 525 ml, sangrado 1 mL
equivabente at 4.9 96 do su volurnen &culante, diuresis
115 mL tasa urinaria 2,9 mi/kg/h. balance hbdrico neutro
Cuadm 2).

Hora Prvu trk Po23rio
10cdn .se3dän
12O 193$ rt3cdô dói

20O0 1114

PM 1S2 7.35 7,44

co 21 51.1 49

P02 38.9 40.9 254 34.2
319 171 302 273

COfl 33.3 17J 31.1 25.5
73 4.7 44 1.9

Nb 10.5 13 11,7 11.6
121 133.8 127.3 1311

K 347 2.4 44 1.44
0 96 116 96 96
Gtuosa 1*2 ill 269 309
tad*to 1.55 1.6 1.9 1.6

tsLi V*1SJ%UI3W MMC*4 3bt4a *M

Cuao 1 Gas rnetctas y &uco rhsranu cfruga

k4a 273 13O7 i90 25 2VW ?3

23OO i9tX 20.470 22470

15.5 15.8 23.5 233 733 144

0 0 0 0 0

0 14) 70 70 43 753

nfrL 7.2 11.5 23 41 26 115

4) 3 5 5 4) 31

09f,u 73 33 110 55 45 371

f'U 42 23 73 23 23 154

36 2193 12f44 24.43 953 525

115 113 135 83 73 525

3U 19 33 4112 61 .22.8

Cuadro 2 Maneo rildnro raqr4r1co.

Analgesia con paracotamol 70 ng, buprenortina I mg,
so aspiran secreciones abundantes, y a Ia emorsión
par metabolismo do fármacos, prosenta venthncióo
disociada, m0v4mi0nt05 do extromidades sin fuerza y
datos compatibles con bloqueo neuromuscular residual.
par to quo so decide pasar a unidad de terapia ntensva
intubada, con apoyo ventilatorio. Signos vitales a

salida frecuencia cardaca 128 por mbnuto, saturación
periférica do oxigeno 97 96, presiOn arterial 80/32 mm
Hg, presión arterial media 52 mm Hg. EVA 0, Akirete 9,

tiempo anestésico do cinco horas, tiempo quirirgico

cuatro hams y 38 minutos.

Reporle do biopsia nmero 813.1555 con reporte do
nesiodioblastosis difusa.
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t)iswsdn

req.erimientos tie guusa en pbblción pecJiitria
cn c dos a cuCto veces rayrcs tc cn Ia; adulto.

caractethtica r4erente a Ia maa cerebral ncrementada
c)r% r'EaVin a Ia iaca rnrporai tnt$I, al rnrahMisrno

cerebral y a su rpidc creclrniento; Ia gucosa Cc kiCrfle
tie l(pidos tie membrana y gk ptth eurales

cz1a pam k maduración cerebraly Ia minIzaiôn.
£n crrnthc ones tie nipolucema severa y sasteakia el
ryabojffl3 cerebral henepr,oudad obre el crecumenta
uieLral (67).

do los casoc liii.
Padertes con nfernedad fj sorthdos

creatcctcmIa subtotal 03 %) pucort requerk
nculra en infuck qu1rür31:a y gastroctnma para

farllitRr el ratarninin. r en Ins casnc th hipgIirrria
hIte1nsuin&ica lbcal ccv resecciO ancerlca menor

ixo probable que requeran estas ktervcicnes
(12). n nuestr 4aco se z,bsevi a Ia hir&ucorria
ecundaria al retir tie tejido pancreáttco referida en a

lteratra, Ia ccul tu nanejada seUn los requermonts

thlaLknt.

Se ha defin$o amo h:poglucemia l cncentrac 6n tie Cotiusiones
gLicosa en Ia sangre inerIor a 40 n/dL en neonaos y Durante el rran$jo anestésko do esta patalogia e
axants; Ia hipaglucema grave puEde rovocar datlo #mpresdndble nntener ctra Opnmas do flucosa
cerebrel seeroo niuerte secuntiaraJ l.a eulucemia y Ia perioperotoras cofl un &lecuedo rranejo tie liqukb
prevención do lesion ccrthrl por nuregIucoenia son guiodo por rnetas I*rnod tinicas samétricas.

al101% y mcdi entoscorrodIarô cbsamatostatina
a aluragort desempean un papali mportante en el
tratam onto medico ISh Durdnte laiarnini*acion en
bole tie tqtiidos con dextrna a concmracinnes altas o
de forme rpIdalcs do glucosa en canre pueden
eceder el umbral renal diriorndo gucosuua y
diuresic ncrnatio se renernionda rthHsar Iiruidnc cnn
de*trosa uaa marirenirninto y Riqer aroIu comb
coluciOn tie reeniptazo (10).

¯ 1a mu p
rim tn tI
Es importanto
abordaja do e
oportumdacies

IeccmeMacIonec
¯ Mantener Iucen
Ia hiprjIucenia l

u lflletrwnpir
glucosa.
*

via central rrteror a
¯ 4nn

unice tnfson do
1.1 (solutitin gluco
rmls 1 2 UI d insu
delu:oca aiS%)
deUW ullkgm

reporteS sabre esta patoogia. cu
de d Ltsiuk*jd y u lrdLnfte1tu
cer esta poidegia con porte ce
nza Ia cual puede perrnitir mievas

hturcs trabajos tie iflvC5t*acidn

£n relaciOi cam a técnica ane sc uihada en estos
panirn1ec l; litpraturi rfir qu Ia rnrnhin-iñn tie
anetesla enciural y gereral en ci Esaclcnte petlkitnco
reduce los requerimientcs do gucos* durarite Ia cirugia
y Ia respuesta a estrb quinrgko. to rnayuia tie Io
anestOcicas voiàtilas deprimen er m r o menor grdo
a Ilberacn do iulma oromueer Ia iflta1eranca

Dtirnntt! tI I ue,ku dr nn
nancreatectomia lo niveles Ce glrcôa son do utlidad
comc marcadores ante oc canbios gnercdos. Icc cuales
son m severos en Iestcne3 dituss quo en locales;
nosterior a Ia reseccbn tie Ia rnasa pancretica puede
observarse hIperg uremIa do nebot caraaenizada per
;rrtr3r151t3ri3 y do reclucdn pontinoe enla mayord

SO rng/dL(4J20 mg/ti) y evitar
unente tie Ia reserrirn tel na
rnodo sUbitu Ia athninIsu,iOm tie

onrontracior ma?nma degk.cosa per
30 %yvia petfnca de manor aI2O %.
d hipr&rgImernIa (> cn mg/ti)

do acoOn ra31c13 con retaclOn
da 5 % más oIud6n do NaCI 0.45%

na deacidn iphlo per t:ada 100 ml
irfurdira uma doslsda nculina incaI

1 kbv or. esdubIatwn& the iIat cell Lumcr 0r
hpnarir4 Am. iP4hrl. 1R; 14()1Th.1&
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