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Pancreatitis ewn el lactavte, juva sospecha tan bizarra®

Lactante + distension abdominal: ;FPIES? ;Invaginacion intestinal? ;Sepsis?

[ Presentamos el caso de una lactante cuyo trastorno metabdlico debuté a raiz de un episodio de pancreatitis aguda (PA). }

+ URGENCIAS 4+
Vomitos de 12h de evolucion y decaimiento progresivo.

Exploracion: hipoactividad, marcada distension abdominal con
defensa en hemiabdomen izquierdo.

2 Lactante mujer, 2 meses.
Embarazo normal, controlado en Espafa. RNT 39 semanas.

Estudiada al mes de vida en su centro de salud, por rectorragias
qgue remiten tras inicio de férmula hidrolizada.

AF: Padres consanguineos. Padre con hiperlipemia. Madre
diabetes gestacional. *

Pruebas:

Ecografia y TC que muestran coleccion de liquido

intraabdominal.

* Analitica. Se obtiene un sobrenadante lechoso en la muestra.
* Hemocultivos, gasometria (normal), toxicos en orina.

Laboratorio avisa con los siguientes datos y la
muestra sanguinea que vemos a la izquierda:

Triglicéridos (TG): 1050 mg/dL.
Colesterol (COL) 170 mg/dL

Radiologia infantil revisa las imagenes del dia
previo y decide repetir desde su iniciativa nueva
ecografia, dada la poca concordancia de la
radiologia con la sospecha clinica.

Los Intensivistas pediatricos amplian el diagndstico
diferencial solicitando afadir enzimas pancreaticas.

V. Ecografia en UCIP. Coleccion retroperitoneal

Ill. Muestra sanguinea

= Con todos estos datos, se confirma el diagndstico de pancreatitis aguda por hiperlipemia
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La lipasa es un marcador mas sensible y especifico en la PA, ya que sus niveles se ven menos alterados segun la etiologia en contraste con la amilasa.

[ El tratamiento se inicia con perfusion de insulina, que controla la hiperlipemia, y con fédrmula artificial basada en MCT (TGdecademmemj

Se solicita estudio genético dada consanguinidad familiar:
la variante c.209A >G (aminoacidos

Nuestra paciente presenta el Sindrome de hiperquilomicronemia
familiar con aumento de LPL en sangre:

>> Homocigosis
p.Asn/0ser)

>> Provoca la alteracién de la enzima lipoprotein lipasa (LPL) cuya
funcion es la fragmentacion de los trigliceridos.

para

>> AutosOmico recesivo con una prevalencia de 1/1.000.000.
>> T quilomicrones, T triglicéridos y T colesterol.
>> Generalmente asintomatico.

DIAGNOSTICO como hallazgo casual por la “sangre lechosa” en una
analitica rutinaria.

>> Si presentan sintomas: variables. Desde hepatomegalia y xantomas
hasta episodios de pancreatitis aguda de repeticion.

TRATAMIENTO ACTUAL: dieta basada en MCT.

Existe un farmaco, el Volanesorsen, ya comercializado pero con poca
experiencia en clinica.

>> Da una proteina disfuncional y en consecuencia, la acumulacion
de los TG en sangre.

En la infancia la PA se da con mas frecuencia por anomalias
congénitas del sistema pancreatobiliar, infecciones, farmacos y de
causa idiopatica. * La hiperlipemia suele ser causa de PA en adultos y
no suele contemplarse en nuestra especialidad. *

Entre las anomalias del metabolismo no es infrecuente encontrar
trastornos que cursen con hiperlipemia primaria: |

goo

» Hiperlipemia familiar combinada
* Hipertrigliceridemia familiar ‘{\ .

200

» Disbetalipoproteinemia
* Hiperquilomicronemia familiar (deficiencia de LPL)
La diferencia es el tipo de molécula que no puede metabolizarse.
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VIl Evolucion de los TG tras dieta restr[nréi’rclla con MC leoy, 1 afio de
vida, buena ganancia ponderal y sin nuevos episodios de PA.
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[Autaress Bermejo, M. (MIR3 Pediatria, HU Cruces), Unceta, M. (Laboratorio, seccion metabolismo, HU Cruces), de las Heras, J. (Metabolismo infantil, HU Cruces), Udaondo, J. (UCIP. HU Cruces)}




