Hiperinsulinismo congénito en una
unidad neonatal de tercer nivel
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El hiperinsulinismo congénito (HC) es la principal causa de
hipoglucemia persistente neonatal.

Se caracteriza por una mala regulacion de la secrecion
insulinica.

El reconocimiento e inicio de tratamiento precoz son esenciales
para minimizar el riesgo de complicaciones.
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Nuestros objetivos fueron evaluar las
caracteristicas, manejo y evolucion de los
pacientes ingresados en nuestra unidad neonatal

de tercer nivel.

Revision retrospectiva de historias clinicas de
pacientes ingresados en una unidad neonatal de
tercer nivel entre 2013 y 2020.
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RESULTADOS
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RESULTADOS
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ANALITICA DE MUESTRA
CRITICA

100% 2/5 e |nsulina elevada.

23,6mcUl/ml (2,45-43 6)
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NO RESPONDEDORES A DIAZOXIDO:
* HIDROCORTISONA 3/5

T RATAM I E N TO « OCTEOQOTRIDO 2/5

* GLUCAGON 2/5

« SIROLIMUS 1/5

2 PACIENTES PRECISAN CIRUGIA

GAMMAGRAFIA CON 5
FLUOROURACILO

Hiperinsulinismo Focal

13FDopa PET
Pancreas

GLUCOSA INTRAVENOSA DIAZOXIDO 100%
20mg/kg/min (17- 2/5 Buena respuesta
22mg/kg/min) 3/5 No respondedores
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EVOLUCION

PACIENTE PREMATURO
Rasgos dismorficos
Coloboma bilateral
Vértebras en mariposa

Ausencia de Ultima costilla
ClIV, acabalgamiento Ao,
displasia valvula pulmonar.
Sd. PATAU

FALLECE A LOS 17 DIAS
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DOS PACIENTES
Resolucidon con tratamiento

}3, 7} ;{ médico

iTAER Y SR | BN

oA DOS PACIENTES
4 [ i No mejoria con tratamiento
6 J:; ’ meédico
2 X Y Gammagrafia con 5FU:

hiperinsulinismo focal
RESECCION QUIRURGICA

Tiempo medio de ingreso 34,5 dias (12-82)
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RESULTADOS

Tabla 1. Relacion de casos

Pesoen  Gluc. 1v Dias
EG Sexo gramos max Diazoxido Oftros . ~  Cirugia Evolucion
Moo frins 1ngreso
(p) (mg/kg/min) =
. . 3790 - e ae Alta.
Paciente 1 40 Varon (p75-90) 13-17 S1. efectivo 25 Buena evolucion
1460 Si. dosis
Paciente 2 33 Mujer 20 maxima. Sd. Patau Hidrocortisona 25 NO Fallece
(pl0-25) N
No efecto
3720 S1, dosis Mlg{i:lil;g:fiiam Octeotrido 11»;?:;‘(.153?123?0
Paciente 3 39 Muwer (p 90- 21 maxima. > ' . 82 SI o
97) No efecto Mutacion TNNI3 Sirolimus nefropatia.
o v ABCCS8 gastrostomia.
Paciente4 39 Varon 44 0o 22 S1. efectivo Nem‘oﬁbronmtosm 15 NO Alta. Bl.l?na
(p=93) tipo 1. evolucion.
Octedtrido
1890 Si. dosis Enterocolitic Glucagon Alta.
Paciente 5 40 Mujer  _ 20 maxima. ' Hidrocortisona 12 SI Pendiente de
(p75-90) R grado 1 . . ) .
No efecto Dextrinomaltosa evolucion.
oral
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CONCLUSIONES

El hiperinsulinismo es una patologia muy grave

Los pacientes precisan tratamiento con glucagon y glucosa intravenosa elevada hasta conseguir
un tratamiento definitivo.

El octedtrido es necesario para regular las cifras de glucemia en algunos pacientes

Es una patologia con grandes problemas asociados.

Mal prondstico, uno de nuestros pacientes fallecio y dos precisaron cirugia

F éugm DEQMAL{(-};:CI: L)

Nwa(mgum 2,34 4 do jose do 2002 W
- ]




