INFORMACION PEDIATRICA

Hipoglicemias espanré?zm:s en el niiio

Es politica de ln Direccidn de esta revista ofrecer a los pediatras
cubimos la informacidn médica referente a los dltimos avances en lu espe-
cialided, ya que muchos de ellos se ven privados de accose o la misma
come consecuencia del cruel, inhumano, aungue indtil, blogques impresto
a nuestra Nocidn por el Imperialismo Yangui, blogueo gue esperamos
derratar en ¢l campo de la informacién médica—libros v revistus—este
afto, gracias o los focilidedes que habrdn de brindarnos poises del compo
Cecidentel decididos a liberarse de esa injusta turels que ropresenta pora
elfos el Gobierno de los Estados Unidos.

Fieles a esta palitica, damos a la estampu en lengun castellana este
magnifico trabajo del Centro de Estudios de Ins Enfermedades del Meta-
bolismo en los Niftos, de Peris, avalado con la firma del Profeser P. Royer,
de fa Focultad de Medicing, guien gentilmente nos awtoriza sy resroduccion,

Manifestaciones elinicas.

Las hipoglicemias ecspontineas en el
nifie pequeiie y especialmente en el lae-
tante son a menudo muy dificiles de
identificar: ellas adoptan, en efecto,
arados variables de intensidad.

A —Sintomatologia,

Algunas manifestaciones son tan va-
zas e inseguras que se les atribuye sen-
cillamente a simples trastornos funcio-
nales, hambre imperiosa, [atigabilidad
marcada, exceso de actividad, falta de
suefio, lerrores nocturnos, Estos carccen
de valor fuera del easo en gque la admi-
nistracion de alimentos o de bebidas
azucaradas los calme ripidamente, o
cuando ocurran  accidentes mis  defi-
nidos,

En grado mayor, la irritabilidad, los
calambres, los temblores, un estrabizmeo
pasajero, palidez de la eara o erisis
siibitas de robor, taquicardia, sudores
frios v distintas manifestaciones neuro-
vegetativas permitivin  sospechar maés
facilmente una hipoglicemia espontd-
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nea sobre todo si el amicar los ealman
facilmente,

Loz accidentes mayores o capitales de
la hipoglicemia espontinea del nifio son
de tres tipos: lipotimia, coma y con-
vulsiones,

La lipotimia va precedida frecuente-
mente de palidez, sudores, desfalleei-
micnto: el niio ge acnesta en la cama
¥ reeupera poco a poco su actividad
normal. Durante la erisis se nota a ve-
ces una ligera cianosis, frecuentemente
una verdadera “descomposicion™ de la
fascie: los ojos se le cierran, la nariz
se afila, el aspecto de los ojos se vuelve
vidrioso. Raras veeces se observa una
ligera contractura de las extremidades.

Las convulzsiones pueden ser generali-
zadas ¥ afectar la evolucion de una erisis
comieial tipica. A veees domina el ele-
mente tonico,

El coma de la hipogiicemia espon-
tinea es sin duda el aceidente nerviozo
mis impresionante. Nosotros lo hemos
vislo ofrecer distintas variantes. A veces
se trata de un eoma completo con signo
de Babinski bilateral vy midriasis. (htras
veees se trata de un coma tranguilo con
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arreflexia semejando un ¢oma barbiti-
rico. En ocasioncs una letargia de las
cuales ¢z posible sacar al nifio mediante
excitaciones un poco bruscas.

Estas manifestaciones nerviosas van
precedidas o acompaiiadas muy frecuen-
temente de los trastornos vegetativos
anteriormente descritos. Es necesario
insistir sobre la frecuencia con que he-
mos notado en el nifio: al comienzo de
la erisis, dolores ahdominales violentos
gque hacen pensar en una urgencia qui-
rirgica; horas después de la erisis, vo-
mitos ineoercibles.

Finalmente, hay que notar que ciertos
signos: emrojecimiento, sudores, taqui-
cardia, elevacidon de la presién arterial,
que constituyen testimonio de la reac-
cion adrenalinica a la hipoglicemia re-
sultan a veces intensos, otras son nulos:
su ausencia es expresion de ciertos tipos
de hipoglicemias funcionales,

B.—Observaciones.

Es necesario hacer algunas observa-
ciones con respecto a los accidentes cli-
nicos de hipoglicemia espontinea en el
nifio. Fstos presentan generalmente el
mismo tipe en el mizmo nifio, pero no
siempre. El horario de su presentacidén
es casi siempre en lasz ultimas horvas de
la moche o por la mafana en ayunas,
aungue algunas crisis pueden ocurrir a
media mafiana o después del mediodia.
Estas no tienen ningilin caricter especi-
fico y ¢l tinico signo de certeza es la
constatacion de una glicemia baja du-
rante el acceso. El descenso de la gli-
cemia debe ser bien manifiesto. Con
las técnicas que se usan para dosificar
la glucosa verdadera sc observan desde
luego cifras inferiores a 30 cgr./L ¥
cifras nulag o casi nulas.

Solamente agquellas crisis en que se
haya pedido constatar esta hipoglicemia
podrin ser consideradas con certeza
como correspondientes al cuadro de las
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hipoglicemias espontineas del nifio. Muy
a4 menudo esta prueba falta: en la ma-
yoria de los casos de hipoglicemias es-
pontaneas funcionales la tasa de la gli-
cemia remonta rapidamente y euando
el nifio llega al hospital, atin si se halla
todavia en estado comatoso, varias ho-
ras después del comienzo, la glicemia
puede ser normal y hasta elevada; asi-
mismo puede aparecer entonces una glu-
cosuria. Nosotros hemos visto varias
veces comas hipoglicémices con gluco-
suria y cetonuria. La confusién con el
coma diabético es muy grave pucs la
inyeccidn de insulina puede dar origen
entonces a verdaderas catastrofes,

Cuando no se ha practicado la dosifi-
cacidn de la glicemia desde el comienzo
de la erisis, la naturaleza de los acei-
dentes clinicos no podri ser afirmada
con verdadera firmeza. Sin embargo, se
podrin considerar entonces algunos ar-
gumentos indirectos:

a) constatacion de vna hipoglicemia
comprobada quimicamente duran-
te otras crisis o constatadas en
otros miembros de la familia;

L) desaparicién de los accidentes por
la administracion de aziicar;

el la ocurrencia de la crisis en
ayunas;

i) pruehas de estudio de la gluco-
regulacion anormales fuera de las
erisis. Sin embargo, éstos no son
mész gque argumentos cuye valor
demaostrativo puede ser discutido.

C.—Naturaleza hipoglicémica,

Asi la naturaleza hipoglicémica de al-
gunos accidentes que ocurcen en ¢l nifio
deberd ser ficilmente sospechada. En
el plano cientifico, es cierto que una
simple sospecha no basta; en el plano
clinico prictico, clla deberd conducir a
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lz puesta en practica del tratamiento de
urgencia cuando se trate de accidentes
mayores. En efecto, éstos, v sobre todo
el coma, constituyen un riesgo temible
para el nifio. Se admite desde luego
que un coma hipoglicémico de menos
de 3 horas va seguido de recuperacion
total, pero pasado este periodo de tiem-
po, =e pueden ohservar lesiones cere-
beales definitivas. Esta demora es en
realidad dificil de precisar porque la
correlacién entre la duracién del coma
v ¢l de la hipoglicemia ez imperfecta,
Sin embargo, el coma hipoglicémico de
varias horaz de duracién puede dejar
en el nifio secuclas motoras, afdsicas,
atixieas, asi como retardo mental v una
epilepsia adquirida con anomalias im-
portantes en el trazado electro-encefalo.
grifico.

Las anomalias electro.encefalogrificas
registradas en el eurso de las crisis de
hipoglicemia son de grados variables:
desaparicién de los ritmos alfa; apari-
cién de un ritmo teta; aparicion de un
ritmo delta hipersinerénico; disritmia
lenta; en fin, trazado plano con desapa-
ricion easi completa de la actividad
eléetrica. Estos signos son lo mis a me-
nudo difuses, a veces localizados. No
hay ni spike ni spike-onda. Estos signos
desaparecen en el orden inverso de su
aparicién, cuando la crisis remite. Es
preciso distinguir estas anomalias de las
seenelas eléctricas a tlipo epiléptico lo.
calizadas o difusas que se pueden or-
ganizar durante las semanaz o meses
giguientes al coma.

En total, la hipoglicemia infantil ame-
naza muy seriamente el porvenir neu-
rolégico del nifio. En las formas re-
currentes, ¢l prondstico es medioere cn
este aspecto. Ello justifica el gran es
fuerzo que se ha hecho para compren-
der mejor este grupo de aecidentes.
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Causas de las hipogliceming infantiles,

Estas son numerosas, y los progresos
realizados en lo que respecta a su diso-
ciacidn constituven el interés de actua-
lidad de esta cuecstidn.

Su investigaeion en la practiea mé-
dica descansa en ¢l estudio familiar, la
anamnesis, el examen elinico, los exd-
menes quimicos y anatémicos. Durante
largo tiempo, el examen anatémico del
pancreas ha suministrado una via de
estndio interesante: deseripeidn de tu-
mores ¥ de hiperplasias; descripeidn de
polinesias, de macronesias y de imigenes
de regeneracién acino-insulares; dife-
renciacién de las hiperplasias a células
heta en favor de una hipoglicemia pan-
eredtica y de las hiperplasias a células
alfa (ayuno, estradiol, antitiroideos).

En los iltimes afios, las pruebas bio-
légicas han demostrado, mediante per-
feccionamientos, wn interds, sohre tode
en ¢l lactante en el cual no se recurre
miés que en dltimo extremo a la explo-
racién quirirgica del pincreas. La ma-
yvoria de estas pruebas som delicadas,
debiendo ser supervisadas muy esirecha-
mente y no se pueden realizar mas que
en servicios calificados,

Entre las que nosoiros empleamos
habitualmente, conviene ecitar:

11 el cielo nictemeral espontineo de
la glicemia;

2) las ewrvas de glicemia vera des-
pués de sobrecarga con slucosa
(L5 gr/kg), con fruetosa (1,5
gr/kg), con lewcina (0,15 mgr./
kg), con insulina (1/10 de uni-
dad/kg} y después de la inyeceidn
de tolbutamida (1 gr/m?), con
adrenalina (1 mgr./m?) v con
glucagon (1 mg/m?) ;

3) la dosificacion de los 17-hidroxi-
esteroides urinarios ¥ plasmaticos
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asi como la eliminacién urinaria
de las catecolaminas antes v des-
pués de hipoglicemia insulinica.

Esta enumeracién muestra que el diag-
ndstico de una hipoglicemia infantil
constituye uno de los problemas mas
delicados a resolver en hiologia pedii-
trica.

Las causas pueden agraparse cn tres
capitulos:

I.—Hipoglicemias espontincas de causas
conocidas no pancredticas,

Estados de hipoglicemia—con o sin
repercusién clinica—se ohservan en el
nifio en las insuficiencias suprarrenales
agudas o erdnicas; en ¢l nanismo hipo-
talamo-hipofisario; en la hipotiroidia;
en el coma hepitico; durante los es-
tados de malnntricién crénica del lae-
tante; excepcionalmente en la glucosu-
ria renal hereditaria. Recientemente se
ha insistide en los E.U.,, en Uruguay,
en Francia, sobre el rol de la hipogli-
cemia en el coma de ciertas intoxica-
ciones alcohdlicas agudas del nifo.

Es necesario subrayar el rol de la
hipoglicemia en algunas enfermedades
hereditarias del metabolismo en el nifo,

La glucogenosis hepdtica se caracte-
riza por una hepatomegalia considera-
ble, nanismo, obesidad, hipoglicemia,
quetonuria e hiperlipidemia. Tres tipos
principales, de frecuencia casi igual se-
giin nuestra experiencia, son conocidos
como terminando en una insuficiencia
en glucogenolisis: el déficit en glucosa-
6-fosfatasa, el déficit en amilo-1-6-glu-
cosidasa, el déficit en fosforilasa, Es
en ¢l primero de estos tres tipos que
la hipoglicemia, asociada a una acidosis
lictica, resulta mas grave.

La galactosemia hereditaria es debida
a una anomalia en la conversion de la
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galactosa-]-foefato en glucosa-1-fosfato
bajo el efecto de Ja insuficiencia cn ac-
tividad enzimatica de la 1-fosfogalacto-
transferasa. Se caracteriza, en el lactan-
te, por la asociacion de una detencidn
del desarrollo ponderal y psicomotor,
catarata, hepatomegalia, albuminuria y
galactosuria, El proceso evolueciona es-
pontineamente hacia la muerte con re-
traso mental. La institucién de un régi-
men privado de leche, suprimiendo el
aporte de lactosa, ¥ ¢l tratamiento que,
practicade precozmente, permite una
recuperacion a veces total, a veces par-
eial, sobre todo en lo gue respecta a la
catarata.

La intolerancia a la fructose realiza
un estado de hipoglicemia agudo o cré-
nico gegin que el consumo de fructosa
sea masivo o regular. La detencidén del
erecimiento en peso y en talla, albumi-
nuria ¢ hiperaminoaciduria, asi como he-
patomegalia son sintomas que pueden
observarse. El régimen desprovisto de
froctosa da muy buenos resultades.

La enfermedad por el sirope de arce
afecta al recién nacido y origina crisis
convulsivas, un deterioro mental y la
eliminacién de orinas con olor a sirope
de arce. La muerte es casi siempre rd-
pida. La afeccién es dcbida a un de-
fecto en la degradacién del dcido alfa-
ketonico correspondiente a tres dcidos
aminados: valina, leuecina e izoleucina.

Estas ecunatro enfermedades del meta-
bolismo ofrecen una transmision here-
ditaria recesiva,

IL.--Hipoglicemias por anomalios ana-
tomicas del pdncreas,

Los tomores pancredticos secretores
de insulina son muy raros en el nifio.
Se trata de adenomas muiiltiples o Gni-
cos, o de insulomas malignos que pue-
den dar lugar a metastasis,

R. C. P.
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En ciertos casos, se trata de hiperpla-
sias difusas de los islotes de Langerhans,
actuando sobre el tamafio (macronesia),
¢l mimero (polinesia) de los islotes v
s riqueza en eélulas beta, insulino.
secretores. Los casos en nifios parecen
muy raros (Callaway, Agutssou, Dou-
glas, Broberger).

Estas afecciones vealizan un hiper-
insulinismo verdadero, apovindese el
diagndstico en las constataciones si-
guicntes:

a) cardcter persistente de la hipogli-
cemia en ayunas entre las erisis:

b} ocurrencia de las manifestaciones
clinicas en ayunas:

¢) intensidad de los aceesos clinicos
¥ su agravacion progresivag;

d) ausencia de signos que permitan
identificar alguna de las otras
causas orginicas o funcionales de
hipoglicemia;

e) ineficacia del tratamiento cértico-
suprarrenal.

Ademas, se puede agregar la constata-
cién elinica o radiolégica del agranda-
miento del marco dusdenal por el tumor
pancredtico, caso rarisimo en el lactan-
te en el que no se ven apenas mas que
hiperplasias o pequedos adenomas de
0543 06 4 em., de didmetro: el descu-
brimiento de matdstasis, excepeional por
la misma razon; el anilisis de las curvas
de gluco-regulacidn cuyos resultados son
inseguros. La curva de hiperglicemia
por sobrecarga de glucosa es normal,
plana o paradiabética; la curva de hipo-
glicemia a la insulina es raramente su-
gestiva de una hiposensibilidad a Ja
insulina. La sensibilidad a la tolbuta-
mida y a veces a la leucina es a menudo
bhastante excesiva.

El conjunto es, a pesar de estas difi-
cultades, frecuentemente muy sugestivo
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para llegar a la exploracion quirirgica
después de cierto ticmpo de observacién
bajo tratamiento dietético y eértico-su-
prarrenal, exploracién que debera ser
minuciosa por razén del pequedio ta-
maifio de los adenomas, de su multipli-
cidad posible v de su asiento eventual
en ¢l tejido pancredtico aberrante.

Il —Hipoglicemins idiopdticas recu-
rrentes,

Son las hipoglicemias infantiles mas
frecuentes. Se deseriben en Francia con
¢l nombre de hipoglicemias recurrentes
¥, en el extranjero, eon el nombre de
hipoglicemia idiopdtica,

Reina todavia mucha escoridad en
este capitulo, pero se han aislado al-
gunas variedades precisas en estos il
timos afios. Segiin nuestra experiencia
pensamos que es posible clasificarlas
por ahora en dos grupos principales,

1. Hipoglicemia inducida por la leu-
cina. Esta enfermedad fue deserita en
1956 por Cochrane y Payne. Ella da
comas y convulsiones iterativos y puede
ohservarse durante toda la infancia ¥
desde las primeras semanas de vida.
Entre las erisis la glicemia en ayunas
es normal o baja.

Los aspectos caracteristicos son:

a) la agravacién del proceso por las
comidas ricas en proteinas;

h} existencia de una eaida brusca de
la glicemia en la curva de hiper-
glicemia después de ingestién o
inyeccion de hidrolisados de pro-
teina,

Cochrane y cols, han logrado poner
en evidencia, después de distintas prue-
bas, que el dcido aminado responsable
de la hipoglicemia en estos casos cra
la leucina.
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El diagnéstico de esta condieion se
hace sobre la curva de glicemia después
de la ingestion oral de 0,15 gr/kg de
l-leucina o de d-leucina: en ¢l sujeto
normal, la ecurva permanece estable;
en el nifio sensible, sc ohserva precos-
mente, 10 4 15 minutos aproximada-
mente después de la absorcion, una
eaida brutal de la glicemia con ascenso
lento muy caracteristico. Durante la
prucba se observan anomalias del elec-
tro-encefalograma,

Algunos productos del catabolismo de
la leucina parecen tence un efecto hipo-
glicemiante en estos enfermos; pero los
resultados son variales y desconcertan-
tes: dcido iso-valeridnico (Cochrane):
dcido alfa-queto-isocaproico (Mabry) ;
dcidos beta-metil-croténico y beta-metil-
hidroxiglutdmico (Hartmann).

2. Hipoglicemia con hipersensibilidad
a la insulina, resistente a la lencna. Es-
te tipo nos ha parceido el mas frecuente
tn el nifio pequefio, y nosotros hemos
podido estudiar 15 observaciones en
varios anos.

Las principales caracteristicas de este
sindrome son:

17 la corta edad del nife (uno a
cinco anos);

2? la tendencia familiar;

3% la ausencia frecuente de todo sig-
no adrenalinico durante la erisis:
sudor, enrojecimiento, taquicar-
dia;

4% 1a ausencia de todo =igno fisico
al examen, asi como de toda al-
teracion de las pruebhas hepiticas,
suprarrenales, tiroideas e hipofi-
sarias;

5% la evolucién hacia la desaparicién
espontinea de las crisis después
de algunos mescs de evolucidng
varias salvas de crisis aproximadas
pudiendo ocurrir en la infancia;
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6% la influencia muy favorable de la
terapéutica con A. C.T. H., corti-
sona y prednisona y a veces con
la efedrina.

Nogotros hemos observado constante-
mente en estos casos: una glicemia nor-
mal en ayunas cntre las crisis; una
hiperglicemia por sobrecarga de glucosa,
normal o casi normal, y sobre todo una
sensibilidad amormal a la insulina: la
caida es precoz o progresiva, a veces s
hace en dos tiempos, pero siempre es
intensa y sobre todo prolongada, no
manifestindose ninguna elevacién a la
tercera hora. Ademds, con la adminis-
tracién de A.C.T.H., o de cortisona,
s¢ obtiene una correccién de la curva
de hipoglicemia insulinica, lo gque per-
mite apreciar las dosis terapéuticas ne-
cesarias, Esta curva mos parece carac-
teristica de hipoglicemosis idiopatica,
en contraste con una curva glicémica
normal después de la administracién de
leucina. La hiperglicemia después de
administrar adrenalina o glocagon es
normal o fuerte.

Ella representa ciertamente una insu-
ficiencia de loz medios de defensa con-
tra la hipoglicemia. FEsta ocasiona
normalmente un aumento de la secre-
cién hepitica de glucosa: esta secrecidn
depende de la glucogenolisis inmediata
que es activada a la vez por la adrena-
lina y por el glucagon, y de la neoglu-
cogenesis mas tardia que, en parte, de-
pende de la actividad cértico-suprarre-
nal. Nosotros sabemos que la prueba
de la adrenalina es mormal y que la
suprarrenal es sensible al A.C.T.H.,
en esta afeccion. Se han emitido varias
hipétesis para explicar estos hechos.
Mac Quarrie en dos de tres casos explo-
rados quinirgicamente ha encontrado
una rareza extrema de células alla en
los islotes de Langerhans y piensa que
la insuficicncia en glucagon juega un
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rol en ciertos casos. Zetterstriom ha de-
mostrado que la administracién intrave.
noza de insulina no origina aumento de
la excrecién urinaria de adrenalina,
mientras que en los individuos norma-
les, ella se eleva en 5 a 25 veces, y su-
giere gue una hipofuneion médulo-su-
prarvenal puede ser el origen de los
aceidentes hipoglicémicos, Este hecho
ha sido confirmado por Kinshourne,
Frangois, Jeune, Bertrand y Ruiton-
Ugliengo han demostrado en un caso
la existencia de una cifra anormalmente
baja de 17-hidroxicorticoides plasma.
ticos, ¢ifra que se eleva ficilmente me-
diante la inyeccién de A.C.T.H., y
se vuelve espontineamente normal ha-
cia la fase de curacidn.

Se puede eshozar, a partir de cstas
constataciones diferentes, una nueva di-
sociacién de este grupo de hipoglice-
mias edrtico-sensibles: insuficiencia en
glucagon, insuficiencia médulo-suprarre-
nal, insuficiencia del estimulo cértico-
syprarrenal. Nosotros pensamos que la
explicacion de estos hechos sea tal ves
diferente. Fl defecto en la maduracion
del sistema nervioso sensible a la hipo-
glicemia dominando la respuesta adre-
nalinica ¢ hipofiso-cérticosuprarrenal a
aquélla, puede explicar la afeccién. Re-
cordemos que hace 20 afios, Hartmann
y Jaudon demostraron que el tipo hi-
pozlicénico de respuesta de estos nifios
a la prucha de la insulina es una res-
puesta normal en el recién nacido, Sélo
vesulta anormal aqui la persistencia de
ecsta respuesta inmadura durante la pri-
mera y segunda infaneia. La ausencia
de accidentes clinicos durante los pri-
meros meses podria depender de esca-
sa sengibilidad de las células nerviosas
a la hipoglicemia, hecho que ha sido
hien demostrade en el reeién nacido.
No hay sin emhargo ninguna prucha
convincente de la exactitud de esta hi-
potesis,
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TRATAMIENTO

El tratamiento de las hipoglicemias
infantiles comprende ¢l tratamiento sin.
tomatico de los aceidentes v el trata-
miento ctioldgico,

I.—Tratamicente sintomdtico.

El diagndstico de la naturaleza hipo-
glicémica de un accidente conlleva un
tratamiento de extrema urgeneia en ra-
zom de la amenaza vital v de los pe.
ligros de lesiones: cerebrale: que haec.
correr un acceso de hipoglicemia,

En las erisis ligeras o de corta dura.
cién, malestares, lipotimias, convulsio-
nes no durables, basta administrar
oralmente amiear, micl, caramelos, so-
luciones glucosadas y jugos de frutas
azucaradas durante tode ¢l dia que si-
gue al acceso.

En los comas, es indispensahle inyee.
tar por via endovenosa suero glucosado
hiperténico al 30 por ciento. Cuoando
el coma ez reciente, hasta de 5 a 15 ml,
para obtener ¢! retorne de la conciencia
y se contintia administrando durante las
20 horas signientes por via oral: miel,
caramelos, azdear, pan, hizeochos, jugos
de frutas azucarados, Cuando el coma
es severo ¥y dura varias horas, ¢l re-
torno a la conciencia es mas dificil de
obtener rapidamente. min cuando la ei-
fra de glicemia haya vuelto a la normal:
en este casgo, se debe inyectar riapida-
mente de 20 a 40 ml. de suero hiper-
ténieo y continuar durante varias horas
una perfusiin lenta de este mismo suero,

En verdad, el tratamiento es urgente,
pero debe ser muy prolongado, va que
toda supresién brusea y muy precos de
la administracidn de azicar puede oca-
sionar una recaida a veces mis severa
que la primera crisis.

Aplicando estos principios de (rata-
miento, nosotres no hemos observado
en nuestros casos ninguna secuela neu-
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roldgica en nuestros enfermos afectos de
com por hipoglicemia espontanea, Nos-
otros liemos practicado sistematicamente
clectro-encefalogramas: los hemos ha-
llado alterados dos veces en el curso
de la crisis, pero los trazados se re-
sularizaron ulteriormente. En todos los
otros casos, los trazados han sido siem-
pre normales.

IL.—Tratamicnto etiolégico.

A—Hipoglicemias espontineas orgi-
nicas.

El tratamiento debe ser el de la en-
fermedad eansal. La glucogenosis hepa-
tica comporta la indicacidén dec comidas
numerosag bhien equilibradas que pue-
den ser hasta de 10 a 12 durante 24
horas con warias comidas durante la
noche en los lactantes; ¢l A. C.T. H., la
cortisona, ¢l gluecagon, el extracto tiroi-
deo podrin, en ciertos casos, ser ttiles,
La galactosemia vequiere un régimen sin
leche. La intolerancia hereditaria a la
fructosa justifica la supresién total de
esta ultima en la alimentacién (saca-
rosa, fruetosa, frutas, miel, ete.). Las
insuficiencias tiroideas ¥ suprarrenales
imponen la hormonoterapia sustitutiva.
¥En el nanismo hipofisario, la adminis-
tracidn cotidiana de 1 mg/kg/24 horas
de cortisona suprime la sensibilidad ex-
trema a la insulina y anula los peligros
de hipoglicemia grave por tratamicnto
tivoideo, Las hipogliccmias paneredti-
cas comportan una indicacién de trata-
miento quirtirgico. La panercatectomia
parcial en las hiperplasias, la extirpa-
cion de loz adencmas da resultados sa-
tisfactorios, pero no siempre definitivos.

B.—Hipoglicemias espontineas idiopidi-
ticas.

En el tipo comiin, no sensible a la
feucina, el tratamiento es muy eficaz
¥ nosotros hemos tenido siempre buenos
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resultados. Hemos utilizado  sucesiva-
mente la AL C.T. Helenta v la predni-
sona: los resultados son los mizmos,
aungque ciertos nifos parecen responder
mejor a la A.C.T.IH. standard. La
prednisona tiene la ventaja de evitar
las inyececiones ¥ no dar lugar a acci-
dentes alérgicos bastante frecuentes con
la A. C.T. H.lenta. El ezquema de tra-
tamiento se deriva del que ha sido hien
puesto al dia por McQuarrie.

Con la A.C.T.H.lenta, se inyectan
3 veces por semana 20 a 30 mg. por dosis
de la hormona durante 2 a 4 semanas.

Después, progresivamente:

a) Se espacian las inyecciones a 2 y
lucgo 1 por semama;

b} se disminuyen las dosis a 20 y
luego a 10 mg.

Se controlan eada 4 6 5 semanas por
una prucha con insulina a fin de ecom-
probar la eficacia del tratamiento sobre
la hipersensibilidad a agquélla. Después
de 3 a 4 meses de tratamiento, se de-
tiene éste; si ocurre algin nuevo inei-
dente o #i la curva de hipoglicemia a
la insulina se vuelve muy anormal, se
recomienda un tratamiento de 3 meses

Corresponde a MeQuarric el mérito
de haber demostrado que un tratamien-
to a corto plazo es lo mis a menudo
suficiente, las poussées de hipoglicemo-
sis idiopitica no se extienden general-
menle por mis de algunas meses, con
Ia reserva de que pueden reproduciese
en varias reprisses durante la infancia,

Con la prednisona, nosotros comen-
#amos por un tratamiento continuo a
la dosis de 1 mg/kg/dia, aumentando o
disminuyendo la dosis segiin la correc-
cién obtenida en la eurva de hipogli-
cemia por la insulina. Después de unas
G semanag de tratamiento, disminuimos
la dosis progresivamente y a veces ins-
titnimos un tratamiento discontinuo
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{cada tercer dia por cjemplo). Nos-
ctroz suspendemoz ¢l tratamiento des-
pués de 3 a 4 meses y lo reiniciamos
eventualmente en caso de recaida cli-
nica. Ademas de la aceion sabre los
accidentes hipoglicémicos, este trata-
miento tiene efectos favorables sobre el
comporlamiento caracterial v el estado
gencral de la mayoria de estos nines.

Nosotros controlamos la eficacia del
tratamiento con la A.C.T.H.lenta o
con la prednisona por la dezaparicidn
de los accidentes clinicos v por la prue-
ba de la hipoglicemia 2 la insulina bajo
tratamiento. Esta dltima prucha es de
un gran interés y permite por si sola
juzgar si la posologia es cuficiente.
Ademids, después de la suspension del
tratamiento, una prueha a la inselina
cs practicada de nuevo: ésta puede ser
normal o pucde hacerse anormal. En
este tltimo caso, nosotros solicitamos
una atenta vigilaneia del nifo y nuevas
pruchas de insulina son practicadas ca-
da dos meses aproximadamente hasta
¢l retorno a la normal, MNo se reempren.
de el tratamiento, segin ya hemos dicho,
mis que en easo de recaida eliniea. En
cuanto a la indicacién de la puesta en
marcha de la prednizona, nosolros nos
hemes fijado una regla arbitraria, la
de esperar a que ¢l nifo haya presen-
tado al menos dos accidentes graves:
coma o convulsiones. En efccto, algunos,
a pesar de una hipersensibilidad persis-
tente a la insulina no hacen mias que
un solo accidente. Esto nos ha sucedideo
en 3 casos. Zetterstrim ha indicado que
en los easos en que la insuficiencia de
secrecion  adrenalinica  pareee impor-
tante, los resultados eran mejores con
la efedrina,

2—En el tipo sensible a la leusina,
la terapéutica es mas dificil. Se pres-
cribe la ingestion de asdear aproxima-
damente 20 a 30 minutos después de
las comidas. Hay ventaja en acompaiar

R. C. P.
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un régimen pobre en proteinas, pero
se halla limitado aqui por las reglas
de lag necesidade: alimentieias, Loz re-
guerimicntos diarios en leucina son de
450 mg/kg segin Albanese y de 150 a
229 mg/keg semin Holt. Repartiendo
estas dosis ¢n 6 tomas, se llega a 50
mg/kg de leucina por comida para ase-
gurar un crecimiento normal mieniras
dosiz de 100 mg/'kg yva inducen hipogli-
cemias graves. La solucidn de este pro-
blema dictétieo es poco fdeil, porque
1 gramo de proteina suministra aproxi-
madamente 100 mg de lencina. Puede
ser preferible, en los casos dificiles de
cquilibrar, alterar el ereecimiento por
insuficiencia en ¢l aporte proteico, me-
jor que favorecer la persistencia de
erisis hipoglicémicas con el riesgo de
las secuelas neurolégicas y mentales que
ella comporta. '

La comprensién de las hipoglicemias
cspontdneas del nifie y la conducta te-
rapéutica que de ella se deriva han
sido establecidos durante el afio paszadeo
mediante varias constatacionecs,

La primera depende de los trabajos
succos, La exploracion sistemdtica vy
minueiosa del pinecreas en las hipogli-
cemias idiopiticas ha permitido encon-
trar con gran frecuencia muy pequefios
adenomas.

La segunda resulta de un trabajo que
hemos realizade con  Alina Margolis
y Henri Lestradet. El estudio de 16
infantes que presentaban hipoglicemia
espontinea recurrente con los lests de
la insulina, de la tolbutamida y de la
leucing, nos ha demostrado los resulta-
dos siguientes: Todos eran hipersensi-
hles a la insulina. Seis no eran sensibles
ni a la tolbutamida ni a la lencina; en
log seis casos, la respuesta médulo o
eorticosuprarrenal a la hipoglicemia
provocada era insuficiente; la respues-
ta al tratamiento por la prednisona fue
favorable. Seis fueron hiperscnsibles a
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la tolbutamida ¥ a la leucina. Uno de
estos casos cra un adenoma del pin.
creas; después de su extirpacion las
pruebas a la leucina v a la tolbutamida
se hicieron normales. En los otros casos,
el régimen pobre en leucina dio resul-
tados buenos o bhastante buenos. En fin,
cuatro fucron sensibles a la tolbutamida
y ne a la lencina,

MNos parcce por ahora que tode estado
de hiperinsulinismo verdadero, funcio-
nal u orginico, es susceptible de ori-
ginar hipersensibilidad a la tolbutamida
y a la leucina y que las anomalias de
estos tests no permiten definir una en-
fermedad particular,

En este punto del anilisis, sin duda
revisable, nuestra condueta prictiea s
la siguiente:

1* Cuando las pruchas a la tolbuta-
mida ¥ a la leucina son normales frente
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a una hipoglicemia en apariencia idie-
pitica, su fisiopatologia es probable-
mente extra-pancreatica ¥ la efedrina
v los corticoides pueden ser ensayados.

2% Cuando la prueba a la tolbuta-
mida es moderadamente anormal y la
de la leucina positiva, se intenta un ré-
gimen pobre ecn leucina,

3% La exploracidn pancredtica esta-
ri justificada si el régimen pobre en
leueina es incficaz en ¢l cago precedens
te o si la hipersensibilidad a la tolbu-
tamida y a la leucina son extremas o s
la sensibilidad a la tolbutamida es exa-
gerada, pero no a Ja leucina,

La justificacién de esta conducta de-
manda estudios ulteriores,

Referencia: P. Royer: Les hypogly-
cémies spontanées de 'Enfant; Gazette
Médicale de France; 70:887,1963.
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