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Protocolos de Endocrino-Metabolismo

Hipoglucemia

L. RIANO GALAN, ] I. SUAREZ TOMAS

Servicio de Pediatria, Hospital San Agustin, Avilés

INTRODUCCION

La hipoglucemia como trastorno bioquimico se conoce
desde la introduccion de la insulina en el tratamiento de la
diabetes, siendo su causa mas frecuente la sobredosificacion
de insulina.

El estudio de la hipoglucemia tiene gran interés por su
frecuencia y gravedad. En ocasiones es el sintoma guia de
una enfermedad grave.

Es preciso mantener una glucemia estable para conser-
var el aporte energético al sistema nervioso central (SNC),
pues la glucosa es practicamente su tinica fuente, aunque
en situaciones excepcionales de ayuno prolongado, puede
utilizar también los cuerpos ceténicos y acidos grasos.

HOMEOSTASIS DE LA GLUCOSA

Un complejo sistema hormonal y enzimatico regula la
gluconeogénesis, la glucogenogénesis, la glucogenolisis y la
lipélisis con el objetivo de mantener la normoglucemia. La
carencia de sustratos, el excesivo consumo periférico de glu-
cosa, los déficits hormonales y alteraciones en los diversos
pasos enzimaticos del metabolismo de la glucosa, lipidos y
aminodacidos son el origen de situaciones de hipoglucemia.
Una tinica hormona, la insulina, evita la hiperglucemia. Sin
embargo, cuatro hormonas previenen la hipoglucemia. El
glucagoén y las catecolaminas son de accion inmediata. El
cortisol y la GH son estimuladas de forma mas tardia.

Cuando la concentracién de glucosa plasmética se eleva
después de comer, la glucosa es transportada a la célula 8
pancreatica via el GLUT?2, es fosforilada por la glucokinasa
y metabolizada mediante glicolisis. Como consecuencia se
incrementa la relacion ATP/ADP, cerrdndose los canales de
K-ATP, se despolariza la membrana celular y se abren los
canales de Ca+2, produciéndose la secrecién de insulina. De
forma contraria, el descenso de la glucemia provoca una dis-
minucion del metabolismo de la glucosa en la célula f pan-
credtica, se reduce la relacion ATP/ADP abriéndose los cana-
les K-ATP, se hiperpolariza la membrana y se cierran los
canales de Ca+2 reduciendo la secrecién de insulina.

El higado actda como un tampon situado entre el intes-
tino y la sangre. En la fase postprandial, tras llenarse los
depésitos hepaticos de glucdgeno, la glucosa llegara al mus-
culo donde se constituiran los depdsitos de glucdgeno mus-
cular y el exceso penetrard en el tejido adiposo, donde se
almacena tras metabolizarse a 4cidos grasos.

Cualquier alteracién del control hormonal, en especial
si aumenta la relacion insulina/glucagon, predispone por
un lado a la inhibicion de la glucogenolisis, de la glucone-
ogénesis y de la cetogénesis y por otro, al aumento de la
velocidad de utilizacién de la glucosa, lo que condiciona
una disminucién de la glucosa circulante.

La glucosa se sintetiza a partir del glucégeno (glucoge-
nolisis), de la alanina y del piruvato (gluconeogénesis) y del
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glicerol (procedente de las grasas) que entra en la glucone-
ogénesis. La glucosa por glicolisis sintetiza Acetil-CoA
entrando en el ciclo de Krebs y produciendo energia en
forma de 38 moléculas de ATP por cada molécula de glu-
cosa utilizada. Para activarse la gluconeogénesis se preci-
sa de la sintesis de Acetil-CoA procedente de la § oxidacién
mitocondrial de los acidos grasos. Los cuerpos ceténicos,
sustratos energéticos alternativos a la glucosa, se sintetizan
a partir del Acetil-CoA y por cetolisis de nuevo sintetizan
Acetil-CoA a nivel del ciclo de Krebs, para producir ener-
gia en forma de 34 moléculas de ATP.

DEFINICION DE HIPOGLUCEMIA

La concentracién sanguinea de glucosa es una de las
constantes mas estables del organismo. Los valores plas-
maticos normales en ayunas estan comprendidos entre 80
a 110 mg/dl. En la fase postpradial estos valores pueden
alcanzar hasta 130 mg/dl.

Los valores en sangre total y sangre capilar son aproxi-
madamente entre un 10%-15% inferiores, dependiendo del
valor del hematdcrito. Estos valores oscilan entre 70 mg/dl
y 100 mg/dl en ayunas y no han de superar los 120 mg/d]l
postprandialmente.

La hipoglucemia se define como aquella situacién cli-
nica en la cual los valores plamasticos de glucemia en san-
gre venosa, son inferiores a 45 mg/dl en todas las edades,
incluido el periodo neonatal (a partir de las primeras 24
horas de vida). No existe consenso acerca de las cifras nor-
males de glucemia en el recién nacido y prematuro. En gene-
ral durante las primeras 24 horas de vida, se considera que
existe hipoglucemia cuando es inferior a 25 mg/dl en neo-
natos con peso menor a 1.000 g, o inferior a 30 mg/dl en
aquellos con peso superior. La glucemia puede determinarse
también en sangre total venosa, en cuyo caso se considera
hipoglucemia cuando se observan cifras menores de 41 mg/
dl. Las cifras de glucemia en sangre capilar debemos con-
siderarlas informativas pero no concluyentes.

CLINICA

En el nifio mayor y adolescente, la hipoglucemia se mani-
festara por sintomas glucopénicos derivados de la falta de
energia en diferentes 6rganos y por sintomas adrenérgicos
derivados de la secrecién de hormonas de contrarregula-
cién. La carencia de energia a nivel del SNC serd respon-
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sable de los sintomas neuroglucopénicos, y a nivel del sis-
tema muscular de los mioglucopénicos (hipotonia, debili-
dad, calambres, bradicardia y trastornos del ritmo). La neu-
roglucopenia se manifiesta como cefalea, trastornos de la
visién, disartria, ataxia, irritabilidad, somnolencia, estupor,
convulsiones y coma. Los sintomas adrenérgicos son sudo-
racion, palidez, taquicardia, ansiedad, nauseas, dolor abdo-
minal y vomitos.

Sin embargo, en el recién nacido y lactante esta sinto-
matologia es muy dificil de apreciar. Cuanto mas joven es el
nifio, mas inespecificos son los sintomas confundiéndose en
el neonato con los de una sepsis 0 hemorragia cerebral: letar-
gia, apatia, flacidez, apnea, hipotermia, cianosis, llanto débil,
rechazo del alimento, temblor, irritabilidad, convulsiones y
coma. Por ello, es necesario monitorizar la glucemia en aque-
llos recién nacidos con riesgo de presentar hipoglucemia.

ETIOLOGIA

La hipoglucemia se puede observar en diversas situa-
ciones: carencia de sustratos energéticos por falta de apor-
te de glucosa endégena al torrente circulatorio en hepato-
patias o déficits enzimaticos; déficits de las hormonas con-
trarregulacion, exceso de consumo periférico secundario a
hiperinsulinismo asi como defectos del transporte celular
de glucosa o falta de combustible alternativo. Ademas, el
alcohol inhibiendo la glucogenolisis o el propanolol inhi-
biendo la glucogenolisis y estimulando la secrecion de insu-
lina (Tabla I).

Las hipoglucemias neonatales transitorias (autolimita-
das durante los primeros siete dias de vida) se deben a reser-
vas energéticas limitadas, a excesivo consumo periférico con
agotamiento precoz de las reservas energéticas y a inma-
durez del sistema hipotalamo-hipofisario responsable de la
secrecion de hormonas de contrarregulacion (fundamen-
talmente el cortisol). Constituyen poblaciones de riesgo: 1)
Recién nacidos pretérmino y recién nacidos de bajo peso; 2)
Recién nacidos con hipoxia, hemorragia cerebral y sindro-
me meningeo; 3) Recién nacidos con sepsis y distrés respi-
ratorio; y 4) Recién nacidos hijos de madre diabética, con
eritroblastosis fetal y sindrome de Wiedemann-Beckwith.

Las causas mas frecuentes de hipoglucemia persisten-
te en el recién nacido, lactante y durante los dos primeros
afios de vida son el hiperinsulinismo, los déficit de corti-
sol (primario o secundario) y los déficits enziméticos.



TaBLA L. CLASIFICACION ETIOLOGICA DE LAS HIPOGLUCEMIAS.

1. Falta de aporte de glucosa endégena al torrente
circulatorio

- Glucogenosis hepaticas
- Defectos de la neoglucogénesis
- Intolerancia hereditaria a la fructosa
2. Deficiencias de los sistemas de contrarregulacion
- Déficit de ACTH, cortisol
- Déficit de GH / Panhipopituitarismo
- Déficit de glucagon
- Déficit de adrenalina
3. Consumo periférico excesivo: Hiperinsulinismos
- Mutaciones en el gen SUR1 (AR)
- Mutaciones en el gen KIR6.2 (AR)
- Mutaciones en el gen de la glucokinasa (AD)
- Mutaciones en el gen de la glutamato dehidrogenasa (AD)
- Hiperinsulinismo AD de causa desconocida
- Hiperinsulinismo focal por pérdida materna en 11p y
mutacion SUR1 o KIR6.2 paterna
- Adenoma
- Insulinoterapia
4. Defectos del transporte celular de glucosa
- Déficit de GLUT1
- Déficit de GLUT2 (enfermedad de Bickel-Fanconi)
5. Falta de combustible alternativo
- Defectos del ciclo de la carnitina
- Defectos de la espiral de la B-oxidacién

- Defectos de acoplamiento de H+ a la cadena respiratoria
mitocondrial

- Defectos de la cetogénesis
6. Hipoglucemia “idiopatica cetogénica”
7. Otras
- Hepatopatias graves
- Secundarias a la accién de téxicos: alcohol, propanolol,...
- Sepsis
- Trastornos del metabolismo de los aminodacidos, etc.

Entre los dos y ocho afios de edad es mas frecuente la
hipoglucemia cetogénica por intolerancia al ayuno siguién-
dole con menor frecuencia, las secundarias a fallo hepati-
co agudo e intoxicaciones. A partir de los 8 afios y en los
adolescentes, la presentacion de crisis de hipoglucemia no
secundarias a fallo hepatico agudo o intoxicaciones y en
especial si las crisis son repetitivas, son con mucha proba-
bilidad secundarias a un adenoma pancreatico.

DIAGNOSTICO

Los episodios de hipoglucemia pueden ser el resulta-
do de una o varias causas siendo imperativo llegar al diag-
néstico etioldgico para que el tratamiento sea efectivo.

I. RIANO GALAN, J.I. SUAREZ TOMAS

ESTUDIOS ANALITICOS A INVESTIGAR DURANTE LA CRISIS
DE HIPOGLUCEMIA.

TaBLA II.

Muestra Estudios analiticos

Glucosa

Gases, anion GAP

Lactico/pirtivico

Acidos grasos libres

f hidroxibutirico / Acetoacético

Insulina, Cortisol, GH, ACTH, catecolaminas
Amonio

Carnitina libre / total

Sangre*

Orina Cuerpos cetonicos

Cuerpos reductores, iones, pH

LCR ** Glucosa

Lactico/pirtvico

* Guardar muestras de plasma y sangre total recogida con EDTA congelados para
futuras deteminaciones (dcidos grasos libres especificos, carnitinas y aminodcidos;
estudios enzimdticos o de biologia molecular). ** El estudio del LCR se realizard

sdlo cuando sea necesario. Guardar congelado para determinacidn de aminodcidos.

El diagnéstico etiologico de las hipoglucemias no siem-
pre es facil y precisa una metodologia cuidadosa. Se basa
en la correcta interpretacién del perfil bioquimico en el
momento de la crisis; en la practica de algunas pruebas fun-
cionales en situaciones muy seleccionadas; en la investiga-
cién de la actividad de los enzimas implicados en el control
de la glucemia; y en los exdmenes de las anomalias génicas
responsables de hipoglucemia. En la actualidad, no suele
estar justificado ni ser necesario provocar la situacién de cri-
sis metabélica mediante test de ayuno.

Se deben relacionar estos episodios con la ingesta de
determinados alimentos (fructosa: azucar, frutas, cereales,
etc. o galactosa: leche de mamiferos), con el tiempo de ayuno
y la edad de comienzo, con el ejercicio muscular, con la admi-
nistraciéon de medicamentos como la insulina, aspirina, anti-
diabéticos orales, etc. (dados por indicacion médica o indis-
criminadamente por la familia) y con los antecedentes fami-
liares (muertes stibitas, muertes neonatales etiquetadas de
sepsis, diabetes, etc.).

En la exploracién clinica hay que buscar la presencia o
no de organomegalias (en especial hepatomegalia), altera-
ciones del ritmo cardfaco, neurolégicas y retinianas.

La analitica de sangre ha de realizarse si es posible antes
del tratamiento y se resume en la Tabla II. Se recomienda
extraccién de via venosa sin manguito (la hipoxia muscu-
lar puede aumentar el lactato y el amonio en el grupo mus-
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cular hipoxémico, modificando los resultados) de vena femo-

ral, de yugular o de arteria.

La cuantificacion de p hidroxibutirico en sangre median-
te tira reactiva tiene la ventaja de su sencillez y orienta de modo
inmediato acerca de la situacién de los cuerpos ceténicos.

Es importante la recogida de orina, y puede estar justi-
ficado sondar al paciente o realizar puncién supraptbica,
pero sirve la recogida inmediatamente después del trata-
miento. Siempre hay que guardar congeladas alicuotas de
antes y después del tratamiento, para investigar perfil de
acidos organicos.

El examen del LCR s6lo se realizara cuando se conside-
re necesario, y es importante recordar que la cuantificaciéon
de 4cido lactico suele ser mas fiable que en sangre. La exis-
tencia de un déficit de GLUT1 debe ser descartada en aque-
llos casos con clinica de hipoglucemia y niveles normales
de glucemia. Un cociente glucosa LCR/glucosa sangre infe-
rior a 0,35 apoya este diagndstico.

A continuacién se describe el patrén encontrado segtn
la causa de la hipoglucemia:

1. Hiperinsulinismo. El cociente glucemia/insulinemia es
inferior a 3. El cortisol esta alto y la GH normal o elevada.
El § hidroxibutirico, triglicéridos y FFA en plasma estén
disminuidos, reflejo de que la lipolisis est inhibida. Tam-
bién la alaninemia esta disminuida porque la gluconeo-
génesis esta inhibida. Es importante resaltar que es la tinica
hipoglucemia que presenta inhibicion de la lipolisis.

2. Déficit de las hormonas de contrarregulacion: cortisol,
ACTH y/o GH. De forma caracteristica el cortisol y/o
GH en plasma estan disminuidos. En cambio, el cocien-
te glucemia/insulinemia es superior a 5. Los triglicéri-
dos y FFA en plasma estan elevados, reflejo de que la lipé-
lisis esta mantenida. La alanina en sangre esta dismi-
nuida, puesto que la gluconeogénesis esta disminuida.
El neonato varén con hipoglucemia por panhipopitui-
tarismo presentard micropene, lo que facilita el diag-
néstico. En cambio, si es nifia resulta mas dificil su diag-
néstico. En la ecografia suprarrenal se pueden observar
glandulas suprarrenales pequefias por falta de estimu-
lo de la ACTH en el periodo intrauterino.

3. Alteraciones de las vias metabélicas de la glucogeno-
lisis (glucogenosis). El cociente glucemia/insulinemia
es superior a 5, el cortisol y la GH, asi como la alanina,
los triglicéridos y FFA en plasma estan elevados. Ello se
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debe a que tanto la neoglucogénesis como la lipélisis se
mantienen. EI § hidroxibutirico estd bajo o ligeramente
elevado en las glucogenosis tipo I, y muy elevado en los
otros tipos de glucogenosis hepaticas. Ademas de forma
caracteristica hay acidosis lactica en la glucogenosis tipo
L. El diagnéstico etiolégico de las causas de cada tipo de
glucogenosis requiere la determinacién de la actividad
enzimética en higado (en la glucogenosis tipo I es en el
Unico sitio en que se puede determinar) y/o leucocitos.

4. Alteraciones de las vias metabélicas de la gluconeo-

génesis. El cociente glucemia/insulinemia es superior
a 5. Tanto el cortisol, la GH, el p hidroxibutirico, asi como
los triglicéridos y FFA en plasma estan elevados puesto
que la lipdlisis estd conservada. La alaninemia esta dis-
minuida en la hipoglucemia cetogénica por falta de
movilizacion de la alanina, y aumentada en los déficits
de la gluconeogénesis hepatica.
La inmensa mayoria de las hipoglucemias con este perfil
de respuesta metabolica corresponden a las llamadas hipo-
glucemias cetogénicas, por falta de movilizacién de la ala-
nina, siendo el acido lactico plasmatico normal. De forma
caracteristica, las alteraciones de la gluconeogénesis hepa-
tica (Glucogenosis tipo I, déficit de fructosa 1-6-difosfata-
sa, déficit de fosfoenolpiruvato carboxiquinasa, y en el
déficit de fructosa-1-fosfatoaldolasa) cursan con acidosis
l4ctica importante en situacion de hipoglucemia, siendo
preciso realizar la valoracion de la actividad enzimatica
en leucocitos, para realizar el diagndstico etioldgico.

5. Alteraciones de las vias metabdlicas de la f-oxidacién
de los acidos grasos. El cociente glucemia/insulinemia
es superior a 5. Tanto el cortisol como la GH estan ele-
vados. En cambio, el  hidroxibutirico esta disminuido
con triglicéridos y FFA en plasma elevados dado que
la lipdlisis se mantiene. Ademas la alaninemia esta ele-
vada, puesto que la gluconeogénesis estd conservada.
El 4cido lactico plasmético es normal o ligeramente ele-
vado. El perfil de acidos organicos en orina esta altera-
do con disminucién de los acidos dicarboxilicos.

El diagnéstico diferencial se resume en las Figuras 1y

2, segtin la hipoglucemia se acompatfie de cuerpos cetoni-

cos elevados o no.

El diagndstico de hipoglucemia idiopatica cetogénica
se basa en la clinica y en la existencia de una hipogluce-
mia con niveles adecuados de FFA y de cuerpos ceténicos.
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‘ Cuerpos ceténicos negativos o inapropiados* ‘

v

Cuerpos reductores

|

Y

Test especificos aztdcares

Y

Galactosemia
Intolerancia a la fructosa

Y

Acidos grasos libres en plasma

\

Ba]os | Elevados
| Hiperinsulinismo | Alteracion

f oxidacion

Cociente glucosa (mg/dl) / insulina (mU/ml) >3

Nota: * hidroxibutirico: 10-100 mmol/L (Acetosis) 300-2000 mmol/L (Hipocetosis o cetosis inapropiado) (modificada de Ferrer y cols.)

Figura 1. Diagnostico de la hipoglucemia no cetésica.

No debemos olvidar que en los casos de hipoglucemia
de causa desconocida se ha de descartar la existencia de un
toxico responsable o de un sindrome de Munchausen.

TRATAMIENTO

La hipoglucemia requiere tratamiento inmediato para
recuperar los niveles normales de glucosa en sangre y en
liquido cefalorraquideo, o la administracion de combusti-
ble alternativo (cuerpos cetdnicos) al cerebro.

El tratamiento de la crisis es la administracién por via
intravenosa de bolo de glucosa (0,25 g/kg de peso), que se
obtiene con 2,5 ml/kg de suero glucosado al 10%, de forma
lenta (a un ritmo de 2-3 ml por minuto). A continuacién,
se pondré una perfusion que asegure las necesidades de glu-
cosa en miligramos por kilo y minuto, en funcién de la edad
del nifio. El ritmo de perfusién en mg/kg por minuto se cal-
cula con la siguiente férmula: Ritmo de perfusion (mg/kg
por minuto)= [porcentaje de glucosa en la solucién X 10 X
ritmo de perfusién (ml/hora)] / [60 X peso (kg)].

En general corresponde a un ritmo de perfusion de 7
a9 durante el primer afio de vida, de 6 a 7 entre 2 y 6 afios,
de5a 6 entre 7 y 14 afios, de 4 a 5 entre los 15 y 18 afios, y
entre 2 y 4 miligramos posteriormente. En los defectos
GLUTT1 el tinico tratamiento efectivo es la dieta cetogénica.

Durante la fase inicial de tratamiento, la glucemia debe
ser monitorizada cada 30-60 minutos, ajustando segtin el
resultado el ritmo de perfusién hasta obtener normoglu-
cemia estable. Posteriormente, se haran controles cada 2-4
horas. Se sospechara hiperinsulinismo cuando sea preciso
un alto ritmo de perfusién de glucosa (> 10 mg/kg por minu-
to) para mantener normoglucemias.

Una vez superado el episodio agudo, el tratamiento a largo
plazo depende de la etiologia de la hipoglucemia (Tabla III).

Siempre que sea posible, el objetivo fundamental es pre-
venir la aparicién de la hipoglucemia mediante las medidas
dietéticas y terapéuticas indicadas en cada paciente, evitan-
do ayunos prolongados y situaciones de catabolismo aumen-
tado que pongan en peligro la homeostasis de la glucosa.
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‘ Cuerpos ceténicos altos (> 2000 mmol/L) ‘

Y

Sospecha de déficits enzimaticos

Y

Lactato elevado en hipoglucemia

Y

St

Y

Y

No

Y

Aumento glucemia
tras test de glicerol

Test de Glucagén 2-8
horas post-ingesta

Y Y

(Hepatomegalia? +

Medir cortisol y GH

+

GH bajo . GHy cortisol normales
‘ Déficit de GH ‘ Posible hipoglucemia
: : J : cetésica idiopatica
Cortisol bajo

‘ Déficit de cortisol ‘

- GH y cortisol bajo |
Si No : * :
+ + B Glucemla ‘ Panhipopituitarismo
Deficit Aumento
piruvato glucemia
carboxilasa tras test de * + *
o fgsfoer;ol- galactosa - Gran aumento - No cambios Aumento 2
piruvato ‘ + + post-ingesta
carboxilasa * *
‘ Hiperinsulinismo ‘ Glucogenosis +
Si No .
tipos [y IV Glucogenosis
+ + tipo I1I
Posible déficit de Posible déficit de

Fructosa-1, 6-difosfatasa

Glucosa-6-fosfatasa

Figura 2. Diagnostico de la hipoglucemia no cetésica (modificada de Ferrer y cols.).

El aporte de glucosa que asegure las necesidades dia-
rias del paciente es fundamental, y si la via oral no es
suficiente se ha de recurrir a la colocacién de una sonda
nasogdstrica o a la gastrostomia. En funcién de la edad
y de las caracteristicas del cuadro clinico, puede utili-
zarse la leche materna o una férmula con lactosa enri-
quecidas con dextrinomaltosa y cereales sin gluten; hidra-
tos de carbono de absorcion lenta (puré de verduras,
legumbres secas, pastas, arroz, etc.); o bien, almidén

crudo de maiz.
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El aporte caldrico debe ser un 15-25% superior al habi-
tual con el fin de asegurar un anabolismo positivo, y los
hidratos de carbono, las grasas y las proteinas deben con-
tribuir al total de calorias en una proporcion lo mas apro-
ximada a lo normal; excepto en la dieta cetogénica para
los defectos de GLUTT1, y en el tratamiento dietético de las
deficiencias de f-oxidacién de cadena larga, en las que estas
proporciones deben ser modificadas.

En resumen, un complejo e interrelacionado sistema (la
ingesta de nutrientes, el higado, el sistema nervioso y el sis-
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TaBLA III. ORIENTACION TERAPEUTICA DEL TRATAMIENTO DE BASE DE LAS HIPOGLUCEMIAS SEGUN SU ETIOLOGIA.

Etiologia Tratamiento dietético Tratamiento farmacolégico
Glucogenosis Aporte de glucosa Alopurinol: 10-15 mg/kg/dia
Alteraciones de la Restriccién proteica leve GCSF: 2 mg/K/dia
gluconeogénesis Suplemento aceite pescado Captopril: 1 mg/K/dia

Intolerancia hereditaria a la fructosa

Deficiencia de sistemas de
contrarregulacién

Hiperinsulinismos

Déficit GLUT1
Falta de combustible alternativo

Eliminacion fructosa de la dieta

Aporte de glucosa

Aporte glucosa

Dieta cetogénica

Aporte glucosa
Restriccién de grasas en algunos casos

Vit. D: 400 UI/dia
Calcio: 0,5 g/dia
Trasplante hepético

Terapia de sustitucion
Diazéxido: 8-15 mg/kg/dia *
Hidroclorotiazida: 2 mg/kg/d.
Nifedipina: 1-2 mg/kg/dia **
Somatostatina: 10-25 g/kg/dia

Carnitina en déficit CTD
Riboflavina: 100 mg/dia

“Idiopatica cetogénica”

MCT en LCHAD/ VLCAD

Aporte glucosa

* Excepto en hiperinsulinismos por mutacion del gen del SUR y Kir 6.2 que no son sensibles al diazdxido. ** La efectividad del Nifedipino parece superior en la
mutacidn del gen SUR vy Kir 6.2 que en otras. LCHAD: déficit de hidroxialcil CoA dehidrogenasa de cadena larga. VLCAD: déficit de acil CoA dehidrogenasa de
cadena muy larga

tema hormonal) tiene el objetivo de mantener la normo-

glucemia. El tratamiento de la crisis de hipoglucemia ha de

ser una prioridad, pero si es posible se tomaran las mues-

dad Espafiola de Endocrinologia Pediatrica, ed: Guias Diagnésti-
co-Terapéuticas en Endocrinologia Pediatrica, 2004, cap 21, pp. 1-
30 [consulta 7-6-05] en http:/ /www.seep.es/ privado/prpubli.htm.

Grumbach MM. A window of opportunity: the diagnosis of gona-
dotropin deficiency in the male infant. ] Clin Endocrinol Metab

Hume R, Burchell A, Williams FL, Koh DK. Glucose homeosta-
sis in the newborn. Early Hum Dev 2005;81: 95-101.

Hussain K, Aynsley-Green A. Hyperinsulinaemic hypoglycaemia
in infancy and childhood -resolving the enigma. ] Pediatr Endo-
crinol Metab 2004; 17: 1375-1384.

Lindley KJ, Dunne M]. Contemporary strategies in the diagnosis
and management of neonatal hyperinsulinaemic hypoglycaemia.

Ogier de Baulny H, Saudubray JM. Branched-chain organic aci-
durias. Semin Neonatol 2002; 7: 65-74.

Roe CR. Inherited disorders of mitochondrial fatty acid oxidation:
a new responsibility for the neonatologist. Semin Neonatol 2002;

Sperling MA, Menon RK. Differential diagnosis and management
of neonatal hypoglycemia. Pediatr Clin North Am 2004; 51: 703-723.

tras adecuadas en plasma y en orina para el diagndstico dife- >

rencial antes de inicio del tratamiento. 2005; 90: 3122-3127.
Ante hipoglucemia comprobada en la infancia, pororden 4.

de frecuencia debemos pensar en:

1. Hipoglucemia “cetdsica” 5.

2. Hiperinsulinismo

3. Déficit de ACTH y/o cortisol 6

4. Hepatopatias toxicas

5. Por dltimo, metabolopatias, glucogenosis, alteraciones Early Hum Dev 2005; 81: 61-72.
de la f oxidaci6n o alteraciones de la neoglucogénesis. 7.
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