¢ 2490 episodio de hipoglucemia

en nino de 3 anos y 1 meses...




* Jerarquizar el interrogatorio y el examen fisico
exhaustivo como base del diagndstico clinico.

* Actualizar una enfermedad poco frecuente.
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* Paciente de 3 afios 11 meses que comienza 24 hs
previas a la consulta con vémitos, diarrea y fiebre.

* Presenta episodio de pérdida de conciencia, seguido
de convulsion ténico clonica generalizada de 15 min
de duracion, que motiva la consulta a la guardia
externa.

* Al ingreso en guardia se encontraba vigil, reactivo y
enoftalmico.



Laboratorio

* HMG con GB 14900 (N 64%)

* Hb 13 Hto 38 Pq 494000,

* EAB 7,25/32/49/14,6/-12

* Iono 137/4,3/102 Urea78 Cr 0,6 Glucemia 33.




"‘i aI ingso

* Deshidratacion moderada 6% por gastroenteritis
aguda

¢ Sind. Convulsivo secundario a
Hipoglucemia?
Convulsion febril?




* Correccion con dextrosa 200 mg/kg EV en bolo
* PHP 3500/70/30 ¢ 8

* Se decide su internacion en CEM4 el 21/5/14




* Antecedentes perinatologicos:

RNT/PAEG, nacido de G1PoC1 l1‘310r falta de progresion, serologias
negativas . Luminoterapia por hiperbilirrubinemia.

FEI y FdeO normal.

Alimentado a pecho exclusivo hasta los 6 meses.
Vacunas completas.

Neurodesarrollo normal.

Varicela a los 2 afios,

Broncoespasmo a repeticion de tratamiento ambulatorio

Internacién del 26/2/14 al 5/3/14 por deshidratacién grave con
shock secundario a vomitos e hipoglucemia.




(26/2/14 I 5/3/14)
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Clinica Laboratorio
deshidratacion Acidosis MTB

depresion hipoglucemia
del sensorio hipoNa, hiperK

l

policultivos (-) GAP aumentado

..




Antecedentes familiares

* Hermana de 18 meses BOR

* Tio materno convulsivo febril

* Tio materno fallecido 13 afnos ..causa no clara
* Madre con trastorno de la marcha??




xamen fisico

* Eutrofico. Peso 16.200 (p50) Talla 103(p50)
TA 95/55 Sup. corporal: 0,66
* Moreno racial

* Lesiones hiperpigmentarias en cara anterior de
miembros inferiores secundarias a picaduras

* Hiperpigmentacion en encias y nudillos
* Estigmas de atopia
















n sintesis

* Hipoglucemia

+
* Antecedente previo

: N
* Examen fisico

+

* Acidosis metabdlica con gap aumentado




* Hipoglucemia no cetogénica por intolerancia al
ayuno?

* Hipoglucemia secundaria a metabolopatia ?

* Hipoglucemia por insuficiencia suprarrenal ?




Interconsultas

Endocrinologia sugiere diagnoésticos de:
Insuficiencia suprarrenal

Metabolopatia

Solicita dosajes de cortisol plasmatico y ACTH

GH. acidos grasos de cadena muy larga, actividad de
renina plasmatica, TSH, T4 I, ac antiperoxidasay
antitiroglobulina, PTH y vitamina D e insulina




e Clinica
21-5
Decaido, mala
Actitud alimentaria

ucion en sala

Laboratorio Tratamiento

EAB 7,41/28/18/-6 PHP 3500/70/30 flujo 6
lono 130/4,8 lactico 1.9

Iono urinario 147/27/155

glucemia 268 orina normal

cetonas negativas

23-5
Decaido pero mejor
Actitud alimentaria

EAB 7.43/19.6/-4.9 HP2500/70/30 flujo 5. push
Iono 140/5.2/110 hidrocortisona 6omg m?y
Glucemia 119 insulina 3.7 (5-25) luego 60 mg m? ev c 6 hs.
glucemia : 117 mg/dl Indicacion de endocrino.
cortisol y ACTH pendiente




Clinica Laboratorio Tratamiento
24-5
Buen estado gral. EAB 7.47/27,8/20,9/-2.9 Dieta gral.
Buena actitud alimentaria iono 138/3.8/106 hidrocortisona 40 mg/m?/vo
Normohidratado glucemia 139 mg/dl
Normotenso

28-5
Buen estado gral EAB: 7,54/29,8/25,9/4,7. Dieta gral.
iono:138/3,4/107 Hidrocortisona 40 mg/m?>
ACTH > 2000 pgr/ ml (7a 63)
cortisol: 0,24 mg/ dl(mayor 1)
pte TSH-t4 libre-ac antiroideos
PTHyvit D

v Ic genética: solicita AGCML ( descartar adenoleucodistrofia)
v" 30-5 Buena evolucion, alta con fluorhidrocortisona 0,05 mg/dia mas hidrocortisona 3omg/mz2




Resumiendo

* Nifo eutréfico,con 2do episodio de hipoglucemia y
deshidrataciéon con compromiso neurologico.

* Hiperpigmentacion cutanea de reciente aparicion
* Avidez por ingerir sal

® Madre con trastorno de la marcha??-hermano de la
mama fallecido a los 13 anos

* Hiponatremia y acidosis metabdlica en varios
controles

* Cortisol bajo.. ACTH elevada



Diagnostico

* Insuficiencia suprarenal primaria:
Autoinmune. Enfermedad de Addison?
* Adenoleucodistrofia?

invitacion a especialistas de Endocrinologia

Dra. Claudia Hernandez y Genética Dra. Mercedez
Villanueva




Conclusiones  —  —s—_———

* Los sintomas en la insuficiencia suprarrenal primaria
son mas floridos por faltar cortisol y aldosterona

e Cuando la insuficiencia se instaura lentamente la
sintomatologia puede ser insidiosa y dificil de
reconocer

* Fatiga, debilidad muscular, anorexia, nauseas y
vomitos, pérdida de peso, hipotension e
hipoglucemia.

® Puede asociarse a retraso del crecimiento o de la
pubertad.

* Es caracteristico la avidez por la sal y pueden tener
hiperpigmentacion



* Pensar en insuf. Suprarrenal en paciente con
shock que no responde y que ademas tiene
hiponatremia, hipoglucemia e hiperkalemia, con
palidez e hiperpigmentacion de la piel.




» Muchas gracias

cem 4

3de juniode 2014



