Actualizacion

Puntos clave

Consideradas en

conjunto, las
hipoglucemias de origen
metabdlico son el trastorno
metabdlico agudo mas
frecuente de la infancia.

Las manifestaciones

clinicas de la
hipoglucemia son muy
inespecificas en el neonato,
por lo que hay que
sospechar su existencia
ante todo recién nacido
que «no se ve bien». En el
nino mayorcito, los
sintomas dependen de la
glucopenia cerebral
(sintomas de alteracion
neurolégica),
osteomuscular (impotencia
funcional), de la del
musculo cardiaco
(cardiomiopatia) y de los
efectos secundarios de los
factores de
contrarregulacion (palidez,
sudacion, taquicardia, etc.).

. La hipoglucemia en el
nifno se define por
valores inferiores a 2,6
mmol/l (47,27 mg/dl),
incluidos los nacidos a
término y pretérminos, de
cualquier edad gestacional,
después de las 2 0 3
primeras horas de vida.

‘ La aplicacion de un
sencillo algoritmo que
se inicia por la
cuantificacién de glucosa y
cuerpos cetoénicos en el
plasma permite dividir las
hipoglucemias en
«cetoéticas» o «no cetéticas»
y, a partir de este punto,
orientar el diagnéstico
etiolégico en la gran
mayoria de los casos.
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La glucosa es el combustible mds importante
que el organismo utiliza para la produccién de
adenosintrifosfato (ATP), la divisa energética
que precisa para asegurar el mantenimiento de
las necesidades vitales celulares. Un complejo
mecanismo de regulacién-contrarregulacién se
ocupa de mantener en todo momento un nivel
de glucemia estable, pero debido a unas necesi-
dades de glucosa relativamente mds elevadas
en el nifio que en el adulto y a las caracteristi-
cas del metabolismo intermedio en esta época
de la vida; la hipoglucemia es el trastorno me-
tabélico agudo mds frecuente de la infancia. El
uso de un sencillo algoritmo diagnéstico per-
mite en la mayoria de los casos identificar su
mecanismo de produccién. El diagnéstico
temprano y el tratamiento adecuado en cada
caso son capaces de asegurar la integridad ana-
témica y funcional de los nifios afectados.

Metabolismo
de la glucosa

La glucosa exdgena procede fundamentalmente
de los hidratos de carbono de los alimentos, que
suponen aproximadamente el 50% de la racién
calérica de los individuos en los paises desarro-
llados. El almidén de los cereales y tubérculos y
el glucégeno de las carnes son hidrolizados in-
traluminalmente a glucosa. La maltasa, la lacto-
sa 'y la sacarosa son hidrolizadas en el borde en
cepillo intestinal y convertidas en glucosa, ga-
lactosa y fructosa (estas dos ultimas son capta-
das por el higado, donde son incorporadas a la
via de la glucogénesis o de la gluclisis). Me-
diante un complejo sistema de transportadores
repartidos por los distintos tejidos del organis-
mo y con funciones especificas para cada uno
de ellos, los 3 monosaciridos son absorbidos a

través del intestino, pasan al torrente circulato-
rio y son introducidos en las células diana co-
rrespondientes' 3. Los transportadores SGLT'1
y SGLT2, son dependientes del sodio y estin
presentes en las células epiteliales absortivas del
intestino delgado y del rifién. Otro grupo de
transportadores estd formado por una familia
de cinco isoformas (GLUT1 a GLUTS5) que
facilitan el paso de glucosa y fructosa a través de
las diferentes membranas mediante un sistema
de «difusién facilitada». Cada uno de ellos estd
codificado por un gen distinto, tiene una expre-
sién tisular diferente, y unos sistemas de regula-
cién propios, con el fin de asegurar el adecuado
suministro de glucosa en las distintas situacio-
nes fisiolgicas*.

La homeostasis general de la glucosa exige un
equilibrio permanente entre su consumo celu-
lar y su almacenamiento en forma de glucége-
no durante los periodos posprandiales; y su
produccién endégena y la de combustibles al-
ternativos durante los periodos de ayuno. En
estado posprandial el objetivo fundamental es
el almacenamiento de glucosa en forma de glu-
cégeno. El aumento de la glucemia y de ciertos
aminodcidos en el plasma, junto con estimulos
nerviosos de células betapancredticas y el efecto
del polipéptido gastrointestinal y del entero-
glucagon, da lugar al aumento de insulina (que
es la hormona fundamental en esta fase meta-
bélica) que estimula la sintesis de glucégeno
hepitico y muscular, la sintesis proteica muscu-
lar y a lipogénesis del tejido graso, a la vez que
inhibe la glucogendlisis hepdtica. Simultinea-
mente se produce una inhibicién de la secre-
cién de glucagdn, catecolaminas, cortisol y so-
matotropina (GH), que favorece asimismo es-
tas funciones.

En la situacién de ayuno «nocturno normal» el
objetivo fundamental es estabilizar los niveles
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de glucosa sanguineos y asegurar el débito ce-
rebral de glucosa o de combustibles alternati-
vos. La disminucién de la glucemia produce
una inhibicién de la secrecién de insulina y un
aumento de glucagon, cortisol, GH, y cateco-
laminas causantes del estimulo de la glucoge-
nélisis y de la neoglucogénesis y la cetogénesis
hepiticas (mediante la liberacién de dcidos
grasos libres y glicerol del tejido adiposo y de
alanina a partir de la protedlisis muscular). Si el
ayuno se mantiene en exceso, se inicia el aho-
rro de proteinas mediante el uso de los dcidos
grasos libres como combustible por los tejidos
y de cuerpos cetdnicos por el cerebro, la dispo-
nibilidad de aminoacidos glucoformadores dis-
minuye y la neoglucogénesis se mantiene sélo
a partir del reciclado de dcido lactico y glicerol.
La glucosa es utilizada por los tejidos depen-
dientes de la glucosa para producir ATP me-
diante la glucdlisis, de tal modo que la oxida-
cién de una molécula de glucosa por las células
vivas da lugar al siguiente balance metabdlico:

C4H,,0,, 6 0,— 6 CO, + 6 H,O + 38 ATP

Cuando el organismo recibe cantidades supe-
riores a las necesarias, es acumulada como re-
serva energética en forma de glucégeno en el
higado, el musculo y el rifién; o convertida en
dcidos grasos para la sintesis de triglicéridos en
el tejido adiposo®~?.

Manifestaciones
clinicas de la
hipoglucemia

En funcién de la etiologia y la patogenia de la
hipoglucemia, y de la edad del individuo afec-
to, existe una gran variablidad en su expresién
clinica, que puede oscilar desde una practica
ausencia de sintomas hasta las manifestaciones
mds severas que ponen en peligro la vida del
paciente. En general, ni durante el periodo neo-
natal ni en edades posteriores de la vida existe
una buena correlacién entre los valores de glu-
cemia y las manifestaciones clinicas de los pa-
cientes.

El recién nacido posee un escaso repertorio de
respuestas ante las distintas agresiones y en él
los sintomas clinicos de hipoglucemia son
inespecificos y comunes con otras patologias
frecuentes en esta edad de la vida: letargia, apa-
tia, flacidez, apnea, cianosis, llanto débil o es-
tridente, dificultades para la alimentacién,
temblor, irritabilidad, convulsiones y coma®.
Después del periodo neonatal la glucopenia ce-
rebral se manifiesta en forma de cefalea, tras-
tornos de la visidn, disartria, ataxia, dificultades
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para la alimentacidn, irritabilidad, somnolen-
cia, estupor, convulsiones y coma; la osteomus-
cular, como hipotonia, debilidad, calambres e
intolerancia al ejercicio, y la del musculo cardia-
co, con bradicardia y trastornos del ritmo. La
secrecién de los factores contrarreguladores, es-
pecialmente las catecolaminas, dan lugar a su-
dacién, palidez, taquicardia, ansiedad, nduseas,
dolor abdominal y vémitos’.

Diagnodstico

No existe ninguna urgencia metabdlica de la
infancia que exija, como lo hace la hipogluce-
mia, realizar simultdneamente el diagndstico
bioquimico urgente, el tratamiento inmediato
y la adopcién de las medidas necesarias para su
diagndstico etiolégico, por lo que es necesaria
una cierta destreza en el manejo de estas situa-
ciones para alcanzar simultineamente y de un
modo razonado todos estos objetivos.

Diagnéstico de hipoglucemia

La sospecha clinica de hipoglucemia debe ser
comprobada con rapidez en todos los casos
mediante la lectura de la glucemia con tiras re-
activas, por determinacién de laboratorio, e in-
cluso en situaciones dudosas mediante la ob-
servacién del efecto terapéutico de la adminis-
tracién de glucosa.

Las tiras reactivas para glucemia son un buen
instrumento en manos de un observador habi-
tuado, y resultan muy utiles para la identifica-
cién de hiperglucemias; pero no son lo sufi-
cientemente sensibles para el diagnéstico de
hipoglucemia, ya que para niveles inferiores a 3
mmol/l (60 mg/dl) tienden a ofrecer valores
inferiores a lo normal, por lo que toda hipoglu-
cemia detectada por este método debe ser
comprobada inmediatamente en el laboratorio
mediante un analizador de glucosa®. Los valo-
res de glucosa en sangre total son un 15% infe-
riores a los valores séricos o plasmaticos, a cau-
sa de la menor concentracién de la glucemia en
los eritrocitos, y la concentracién en sangre ve-
nosa es un 10% inferior a la capilar o arterial.
Con un criterio bioquimico, la hipoglucemia
en el nifio se define por valores inferiores a 2,6
mmol/l (glucosa en mg/dl x 0,055 = mmol/l),
incluidos los nacidos a término y pretérmino,
de cualquier edad gestacional, después de las 2
o 3 primeras horas de vida’»*"12,

En contraposicién a esta rigida definicién, y
desde un punto de vista fisiolégico, hipogluce-
mia es todo valor de glucosa sanguinea incapaz
de cubrir los minimos requerimientos celulares
de glucosa. Desde esta perspectiva mds racional
y flexible, su diagndstico exige la deteccién de
valores sanguineos inferiores a 2,6 mmol/l, la

Lectura rapida
v

Introduccion

La glucosa es el
combustible mas
importante que el
organismo utiliza para la
produccién de ATP, y un
complejo mecanismo de
regulacion-
contrarregulacion se
ocupa de mantener en
todo momento un nivel de
glucemia estable.

Debido a unas
necesidades de glucosa
relativamente mas
elevadas en el nifio que
en el adulto y a las
caracteristicas del
metabolismo intermedio
en esta época de la vida,
la hipoglucemia es el
trastorno metabdlico
agudo mas frecuente de
la infancia.
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Manifestaciones clinicas
de la hipoglucemia

En el recién nacido los
sintomas clinicos son
inespecificos y comunes
con otras afecciones
frecuentes en esta edad
de la vida: letargia, apatia,
flacidez, apnea, cianosis,
llanto débil o estridente,
dificultades para la
alimentacion, temblor,
irritabilidad, convulsiones
y coma.

Después del periodo
neonatal la glucopenia
cerebral se manifiesta en
forma de cefalea,
trastornos de la vision,
disartria, ataxia,
dificultades para la
alimentacion, irritabilidad,
somnolencia, estupor,
convulsiones y coma; la
osteomuscular, en forma
de hipotonia, debilidad,
calambres e intolerancia al
ejercicio, y la del musculo
cardiaco, en forma de
bradicardia y trastornos
del ritmo. La secrecién de
los factores
contrarreguladores,
especialmente las
catecolaminas, da lugar a
sudacion, palidez,
taquicardia, ansiedad,
nauseas, dolor abdominal
y vomitos.
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presencia de manifestaciones clinicas compati-
bles y la respuesta terapéutica inmediata tras la
y

administracién de la glucosa7.

Diagnéstico etiolégico de la hipoglucemia

El diagndstico etioldgico se basa en la correcta
interpretacién del perfil bioquimico de los pa-
cientes en el momento de la crisis; en la practi-
ca de algunas pruebas funcionales en situacio-
nes muy seleccionadas; en la investigacién de la
actividad de las enzimas y hormonas implica-
das en el control de la glucemia; y en los exd-
menes de las anomalias génicas causantes'3.

La recogida de muestras debe practicarse a ser
posible siempre antes de iniciar el tratamiento
(tabla 1). La cuantificacién de icido 30H-bu-
tirico en sangre mediante el uso de una tira re-
activa tiene la ventaja de su sencillez y orienta a
la cabecera del enfermo acerca de la situacién
de los cuerpos cetonicos. La muestra de sangre
seca en papel de filtro (Dry-Spot) puede ser
enviada por correo a temperatura ambiente, pa-
ra determinar las acilcarnitinas y para los estu-
dios de biologia molecular. El plasma y la san-
gre total recogida con etilen-diamino-tetraacé-
tico deben guardarse congelados para futuras
determinaciones de dcidos grasos libres especi-
ficos, carnitinas, etc., y para reserva de células y
estudios enzimdticos o de biologia molecular.

Es muy importante la muestra de orina, y puede
estar justificado sondar al paciente o practicar
una puncién suprapubica en caso necesario, pe-
ro sirve la recogida inmediatamente después del
tratamiento. Siempre hay que guardar congela-

das muestras de antes y después del tratamiento
para investigar el perfil de dcidos orgédnicos.

El examen del liquido cefalorraquideo (LCR)
sélo se realizard cuando se considere necesario,
y es importante recordar que la cuantificacién
de dcido ldctico suele ser mas fiable que en
sangre. Si es necesario, puede guardarse conge-
lado para cuantificar los aminodcidos.

En general, las pruebas funcionales no son
siempre lo suficientemente sensibles y especifi-
cas, pero en ocasiones pueden ayudar al diag-
néstico diferencial y apoyar un diagndstico
etioldgico antes de la determinacién enzimati-
ca, o son utiles en los casos en que no es posi-
ble el estudio directo de la mutacién: sobrecar-
ga de glucosa y de galactosa en las glucogeno-
sis; sobrecarga de fructosa en la intolerancia
hereditaria a la fructosa y en el déficit de fruc-
tosa-1,6-bifosfatasa, el test de glucagén en glu-
cogenosis e hiperinsulinismos y la sobrecarga
de leucina en hiperinsulinismos con hiperami-
niemia. En general, hay que procurar evitar las
que pueden provocar una hipoglucemia en el
paciente’ 14,

Si la evolucién clinica del paciente ha impedi-
do el diagndstico en vida, la recogida de mues-
tras bioldgicas inmediatamente después del fa-
llecimiento es una adecuada alternativa meto-
dolégica (tabla 2).

Con estas elementales determinaciones analiti-
cas es posible dividir las hipoglucemias en dos
grandes grupos: hipoglucemias con adecuada
produccién de cuerpos ceténicos e hipogluce-
mias sin produccién adecuada de cuerpos ceté-

Tabla 1. Perfil bioquimico a investigar durante la crisis de hipoglucemia

Muestra Practicar Conservar
Sangre Glucosa Dry Spot
Gases, anion GAP 2 ml plasma
Acido lactico/pirdvico 10 ml sangre EDTA
Acidos grasos libres
Acido 30OH-butirico/acetoacético
Insulina
Cortisol, GH, ACTH
Amonio
Carnitina
Perfil de acilcarnitinas
Orina Cuerpos cetbnicos Recoger muestras antes y después
Cuerpos reductores de cualquier tratamiento
lones, pH
LCR Glucosa 2 ml

Acido léctico/pirdvico

ACTH: corticotropina; GH: somatotropina; LCR: liquido cefalorraquideo; EDTA: etilen-diamino-tetraacético.
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Clinica de sospecha

Determinacién de glucosa
y de cuerpos ceténicos (KB)

Hipoglucemia

KB elevados KB no elevados
Insulina T Insulina {
FFA L FFA T
Idiopdtica Hiperinsulinismo Deficiencia de la
Defecto de Hipopituitarismo betaoxidacién
glucogendlisis (> 1 afio de edad)  Defectos de la
tos de cetogénesis
conirarregulacion
Otras

Normoglucemia Normoglucemia
KB normales o ligera hiperglucemia
| KB aumentados

Si persiste clinica |
| Considerar:

Defectos

Glucorraquia Cetélisis

I_I—I

Normal Baja

Defecto GLUT1

Figura 1. Algoritmo diagndstico de las hipoglucemias metabidlicas. FFA: dcidos grasos libres.

nicos™ (fig. 1). A partir de este punto, la apli-
cacién de un sencillo algoritmo diagnéstico es
capaz de orientar correctamente el diagnéstico
etiolégico de la gran mayoria de los pacientes
(tabla 3).

Dentro del grupo de las hipoglucemias por fal-
ta de aporte de glucosa enddgena al torrente
circulatorio, las glucogenosis hepiticas suelen
acompafarse de hepatomegalia y de acidosis
lactica en ayunas (tipo I) o tras sobrecarga de
glucosa (tipo 0, Il y IX), y estos datos, junto a
la respuesta al test de glucagén en ayunas y tras
ingesta, permiten una orientacion diagndstica
razonable, y justifican el estudio enzimdtico o
molecular. Los defectos de la neoglucogénesis
suelen cursar con hipoglucemia severa, acidosis

Tabla 2. Diagnistico de hipoglucemias. Toma de muestras post mortem

lictica y patrén de dcidos orgdnicos alterado en
la orina. En la intolerancia hereditaria a la
fructosa la hipoglucemia se desencadena por la
ingesta oral de fructosa, y puede ponerse en
evidencia mediante el test de sobrecarga de
fructosa por via intravenosa, y comprobarse por
estudio enzimitico o molecular’1316,

Las deficiencias de los sistemas de contrarre-
gulacién se presentan con mds frecuencia en
la edad neonatal, y en ella suelen cursar con
4cidos grasos libres (FFA) y cuerpos cetdni-
cos (KB) anormalmente bajos para la hipo-
glucemia. En edades posteriores de la vida
son menos frecuentes y entonces se acompa-
fian de una adecuada produccién de cuerpos
ceténicos.

Lectura rapida

h 4
v

Diagnéstico de la
hipoglucemia

No existe ninguna
urgencia metabdlica de la
infancia que exija, como
lo hace la hipoglucemia,
realizar simultdneamente
el diagnéstico bioquimico
urgente, el tratamiento
inmediato y adoptar
medidas necesarias para
su diagnostico etioldgico.

La hipoglucemia en el
nino se define por valores
inferiores a 2,6 mmol/l
(glucosa en mg/dl x 0,055
= mmol/l), incluidos los
nacidos a término y
pretérminos, de cualquier
edad gestacional,
después de las primeras
2 0 3 h de vida.

Desde un punto de vista
fisiologico, hipoglucemia
es todo valor de glucosa
sanguinea incapaz de
cubrir los minimos
requerimientos celulares
de glucosa y desde esta
perspectiva, su
diagnéstico exige la
deteccién de valores
sanguineos inferiores a
2,6 mmol/l, la presencia
de manifestaciones
clinicas compatibles y la

respuesta terapéutica
inmediata tras la
administracion de

Muestra

glucosa.
Modo de recogida

Sangre

Muestra de Dry Spot
Orina

Biopsia de piel para cultivo de fibroblastos

Muestra de higado y misculo

33

1 ml heparinizada
Puncién cardiaca

Separar plasma y hematies y conservar
congelados por separado

Conservar a temperatura ambiente

Puede obtenerse por sondaje o por puncién
supraptbica
Guardar congelada

De la cara interna del brazo

300 mg envueltos en papel de plata
Conservar en nitrégeno liquido
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Diagnéstico etiolégico de
la hipoglucemia

Con unas elementales
determinaciones analiticas
es posible dividir las
hipoglucemias en 2
grandes grupos:
hipoglucemias con
adecuada produccién de
cuerpos cetonicos e
hipoglucemias sin
produccién adecuada de
cuerpos cetonicos. A partir
de este punto, la
aplicacion de un sencillo
algoritmo es capaz de
orientar correctamente el
diagnéstico etiolégico de
la gran mayoria de los
pacientes.

Tratamiento de la
hipoglucemia

El tratamiento de la crisis
de hipoglucemia es la
administracién urgente por
via intravenosa de 2 a 5
ml/kg (en funcion de la
edad del nifo) de una
solucién acuosa de
glucosa al 10% en bolo,
seguida de una perfusion
que asegure las
necesidades de glucosa
en mg/kg/min. En los
defectos GLUT1 el unico
tratamiento efectivo es la
dieta cetogénica.
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Los hiperinsulinismos cursan con valores de in-
sulina anormalmente altos para los correspon-
dientes de glucemia (insulina > 3 mU/I con
glucosa < 2,6 mmol/l), pero debido al cardcter
pulsétil de la secrecién de insulina y al gradien-
te de concentraciones entre las venas porta y
periféricas, puede resultar muy dificil su com-
probacién. En la mayoria de las ocasiones, y es-
pecialmente en el recién nacido, su diagnéstico
descansa en la comprobacién de unos requeri-

Tabla 3. Clasificacion de las hipoglucemias

Falta de aporte de glucosa endégena
al torrente circulatorio

Glucogenosis hepdticas
Defectos de la neoglucogénesis
Intolerancia hereditaria a la fructosa

Deficiencias de los sistemas de
contrarregulacion

Déficit de ACTH, cortisol
Déficit de GH

Déficit de glucagén
Déficit de adrenalina

Hiperinsulinismos

Mutaciones en el gen SURT(AR)
Mutaciones en el gen KIR6.2 (AR)
Mutaciones en el gen de la glucocinasa (AD)

Mutaciones en el gen de la glutamato
dehidrogenasa (AD)

Hiperinsulinismo AD de causa desconocida

Hiperinsulinismo focal por pérdida
materna en 11p, y mutacién SURT
o KIR6.2 paterna

Defectos del transporte celular de glucosa
Déficit de GLUT1

Déficit de GLUT2 (enfermedad de Bickel-
Fanconi)

Falta de combustible alternativo
Defectos del ciclo de la carnitina
Defectos de la espiral de la betaoxidacién

Defectos de acoplamiento de H* a la
cadena respiratoria mitocondrial

Defectos de la cetogénesis
Hipoglucemia «idiopatica cetogénica»

Otras

Hepatopatias graves

Secundarias a la accién de téxicos
Sepsis

Trastornos del metabolismo de
aminoécidos

Etcétera

ACTH: corticotropina; GH: somatotropina; AR: autosémico
recesivo; AD: autosémico dominante.

mientos de glucosa de mds de 8-10 mg/kg/min
para mantener la euglucemia; de unos valores de
FFA y de KB anormalmente bajos (FFA < 600
pmol/l y KB < 0,1 mmol/l), y de una excelente
respuesta a la administracién de glucagén (au-
mento de glucemia de 2-3 mmol/)17-20,

La existencia de un déficit del transportador
GLUT1 debe ser descartada en todos los casos
con clinica de hipoglucemia y valores normales
de glucemia. Un cociente glucosa LCR/gluco-
sa sangre inferior de 0,35 apoya este diagndsti-
co?l. El déficit de GLUT2 cursa con hepato-
megalia, nefromegalia y tubulopatia renal.

Las hipoglucemias por falta de combustible al-
ternativo dan lugar a un cociente FFA/KB ele-
vado (superior a 2-3) a expensas de unos KB
anormalmente bajos, y suelen acompafiarse de
alteraciones neuroldgicas por el efecto téxico
de algunos metabolitos intermedios. Es fre-
cuente el compromiso hepdtico, osteomuscular
o cardfaco. La carnitina total estd generalmen-
te descendida (excepto en el déficit de CPTI)
y el cociente acilcarnitinas/carnitinas totales,
aumentado. El diagnéstico viene sugerido por
el patrén de acilcarnitinas especificas en la san-
gre, de dcidos grasos en el plasma y de 4cidos
orgdnicos en la orina. Su confirmacién precisa
un estudio enzimitico o molecular??23.

En la hipoglucemia «idiopdtica cetogénica o de
ayuno» los mecanismos de regulacion y contra-
rregulacién de la glucemia parecen funcionar
normalmente, y no se detecta la presencia de
metabolitos intermedios patégenos en sangre u
orina. Su diagndstico se basa en la clinica y en
la presencia de una hipoglucemia con valores
adecuados de FFA, de KB y de hormonas de
contrarregulacién®?.

En todos los casos de hipoglucemia de causa
desconocida debe descartarse la existencia de
un téxico causante o de un sindrome de Mun-
chausen.

Tratamiento
de la hipoglucemia

El objetivo primero es prevenir la aparicién de
la hipoglucemia mediante las medidas dietéti-
cas y terapéuticas indicadas en cada paciente,
evitando ayunos prolongados y las situaciones
de catabolismo aumentado que pongan en pe-
ligro la homeostasis de la glucosa. Una vez
producida la hipoglucemia, es fundamental la
recuperacién inmediata de los valores normales
de glucosa en sangre y en el LCR, o la admi-
nistracién de combustible alternativo (cuerpos
ceténicos) al cerebro’+13,25,26,

El tratamiento de la crisis aguda es la adminis-
tracién urgente por via intravenosa de 2 a 5
ml/kg (en funcién de la edad del nifio) de una
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solucién acuosa de glucosa al 10% en bolo, se-
guida de una perfusién que asegure las necesi-
dades de glucosa en mg/kg/min (tabla 4). En
los defectos GLUT1 el tnico tratamiento
efectivo es la dieta cetogénica.

Superada la fase de emergencia, es fundamen-
tal seguir garantizando el aporte de glucosa
que asegure las necesidades diarias del nifio y si
la via oral no es adecuada no debe dudarse en
recurrir a la colocaciéon de una sonda nasogds-
trica, o a la gastrostomia para alimentacién en-
teral continuada diurna y nocturna. En funcién
de la edad, y de las caracteristicas del cuadro
clinico, puede utilizarse la leche materna o una
férmula baja en lactosa y exenta de fructosa,
enriquecidas con dextrinomaltosa o cereales sin
gluten; hidratos de carbono de absorcién semi-
lenta (puré de verduras, legumbres secas, pas-

Tabla 4. Tratamiento de urgencia de la hipoglucemia

tas, arroz, etc.); hidratos de carbono de absor-
cién lenta (almidén crudo de maiz), o cual-
quier combinacién de estos recursos. El aporte
calérico debe ser un 15-25% superior al habi-
tual con el fin de asegurar un anabolismo posi-
tivo, y los hidratos de carbono, las grasas y las
proteinas deben contribuir al total de calorias
en una proporcién lo mds aproximada a lo nor-
mal, excepto en la dieta cetogénica para los de-
fectos de GLUT1, y en el tratamiento dietéti-
co de las deficiencias de betaoxidacién de ca-
dena larga, en las que estas proporciones deben
ser modificadas.

Después del episodio agudo, el tratamiento a
largo plazo depende de la etiologia de la hipo-
glucemia y en cada caso serd necesario combi-
nar la dieta con la terapia farmacoldgica espe-
cifica para cada paciente (tabla 5). Siempre re-

Edad Bolo de glucosa Requerimientos normales de glucosa
0-12 meses 500 mg/kg (5 ml/kg de glucosa al 10%) 7-9 mg/kg/min
1-6 afios 400 mg/kg (4 ml/kg de glucosa al 10%) 6-7 mg/kg/min
6-14 afos 350 mg/kg (3,5 ml/kg de glucosa al 10%) 5-6 mg/kg/min
14-18 afos 300 mg/kg (3 ml/kg de glucosa al 10%) 4-5 mg/kg/min
Adultos 250 mg/kg (2,5 ml/kg de glucosa al 10%) 2-4 mg/kg/min

Tabla 5. Orientacion general del tratamiento de las hipoglucemias

Etiologia Tratamiento dietético

Tratamiento farmacolégico

Glucogenosis Aporte de glucosa
Alteraciones de la

neoglucogénesis

Intolerancia hereditaria

a la fructosa de la dieta

Deficiencia de los sistemas
de contrarregulacién

Aporte de glucosa

Hiperinsulinismos Aporte de glucosa

Déficit GLUT1 Dieta cetogénica

Falta de combustible
alternativo

Aporte de glucosa

en algunos Casos

Restriccion proteica leve
Suplemento aceite pescado

Restriccion de grasas

Alopurinol: 10-15 mg/kgdia
GCSF: 2 ug/kg/dia
Captopril: 1 mg/kg/dia
Vitamina D: 400 U/dia
Calcio: 0,5 g/dia
Trasplante hepatico

Eliminacién de la fructosa

Terapia de sustitucion
especifica

Glucagén: 1-4 mg/dia
Diazéxido: 8-15 mg/kg/dia
Hidroclorotiazida: 2 mg/kg/dia
Nifedipina: 1-2 mg/kg/dia
Somatostatina: 10-25 pg/kg/dia

Carnitina en déficit CTD
Riboflavina: 100 mg/dia

MCT en LCHAD/VLCAD

«ldiopdtica cetogénicax» Aporte de glucosa

CTD: déficit de transportador de carnitina; GCSF: factor de crecimiento de colonias de granulocitos; LCHAD: déficit de
hidroxialcilcoenzima A dehidrogenasa de cadena larga; MCT: triglicéridos de cadena media; VLCAD: déficit de

acilcoenzima A deshidrogenasa de cadena muy larga.
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Superada la fase de
emergencia, es
fundamental seguir
garantizando el aporte de
glucosa que asegure las
necesidades diarias del
nifio y si la via oral no es
adecuada no debe
dudarse en recurrir a la
colocacion de una sonda
nasogéatrica, o a la
gastrostomia para
alimentacion enteral
continuada diurna y
nocturna.

El aporte calérico debe
ser un 15-25% superior al
habitual con el fin de
asegurar un balance
metabolico positivo, y los
hidratos de carbono, las
grasas y las proteinas
deben contribuir al total
de calorias en una
proporcion lo mas
aproximada a lo normal;
excepto en la dieta
cetogénica para los
defectos de GLUT1, y en
el tratamiento dietético de
las deficiencias de
betaoxidacion de cadena
larga, en las que estas
proporciones deben ser
modificadas.

Después del episodio
agudo, el tratamiento a
largo plazo depende de la
etiologia de la
hipoglucemia y en cada
caso sera necesario
combinar la dieta con la
terapia farmacolégica
especifica para cada
paciente.
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sulta prioritario asegurar los requerimientos
de glucosa, pero es ademds urgente el trata-
miento farmacolégico de los hiperinsulinis-
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