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Nesidioblastosis, hipoglicemia y muerte sibita

Por los Dres:

MESTOR ACOSTA TIELES® y MIRIAM NOTARIO RODRIGUEZ®®

Acosta Tieles, M. M. Notario Rodriguez. Nesidioblastosis, hipoglicemia y muerte sobita.

Rev Cub Ped 53: 6, 1981,

Se realiza el andlisis de tres fallecidos por muerte sdbita en quienes se comprueba la
negidioblastosiz; se realiza una revision de la entidad y se compara con los hallazgos
obzmdos, asi coma también se realizan sugerencias para tratar de realizar un diagnés-
tice precoz y el tratmniento adecuado en la ctapa neonatal.

INTRODUCCION

El esiudio sisteméatico de los pacien-
tes que fallecen bruscamente o en corto
periodo de tiempo sin causa aparente y
que se denomina muerte sibita, nos ha
permitico conocer y estudiar en profun-
didad las causas de ésta y aun mas, ob-
servar la mayor o menor incidencia de
una detzrminada enfermedad en los di-
ferentes grupos de edades.

Este trabajo tiene como objetive des-
cribir lzs alteraciones pancredticas ob-
servadas en tres fallecidos por muerte
siibita y que se corresponden con la en-
tidad denominada nesidioblastosis, des-
crita ya por otros autores.';

MATERIAL ¥ METODO
Se realizd el andlisis de las necrop-
sias de estos nifios menores de 2 me-

ses, asi como su asociacion con algunos
datos clinicos v de laboratorio.

RESULTADOS

Todos los ninos eran menores de 2
meses, ¢ del sexo masculino.

Profesor asistente. Instituto Superior de
Ciencios Médicas, Universidad de La Habana.
"*  Zzpecialista de | grado en pediatria.

La muerte sobrevino en el hogar en
horas de la madrugada en dos de los ni-
fos; v el tercero, a pocas horas de su
llegada al cuerpo de guardia del hospi-
tal (cuadro ).

El estado nutricional en todos era nor-
mal valorando peso, talla, segin tablas
de Stwart y Stevenson vy la clasificacion
de Waterlow,

Los sintomas clinicos observados fue-
ron: vomitos, cianosis generalizada, v en
uno de ellos se asociaron convulsiones
a los vomitos.

Los valores de glicemia muy bajos en
dos v en el otro, aunque normal, debe
sefialarse que se administrd dextrosa
endovenosa momentos antes de morir;
éste fue el que fallecid en el cuerpo de
guardia (cuadro 11).

La madre de uno de los nifios refirid
la pérdida de otro hijo de forma sibita
y a la misma edad.

En los hallazgos anatomopatoldgicos
se observaron alteraciones del piancreas
que se correspondian con nesidioblasto-
sis, asi como degeneracidén grasa del
higado (figuras 1 y 2).



CUADRO 1|

Caso Edad [dias) Sexo Lugar de defuncidn
MNo. 1 30 Masculino Hogar
Mo. 2 33 Masculing Hospit: |
Mo, 3 &0 Masculing Hogar
CUADRO Il

Caso Sintomas Glicemia Estado nutr cional
Mo, 1 Vamitos 0.4 MG9% Mormal
Mo, 2 Vdmitos

Convulsiones 90 MGo.* Mormal
Mo, 3 Cianosis

interna 10,5 MG Marmal

* Se administrd glucosa por via EV,

Figura 1. Imagen histolégica de un nifio de 60 dias fcaso No. 3} con hi-
porplasia de los islotes del pdncreas.
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Figura 2. Degeneracidn grasa del higado.

NSCUSION ¥ CONCLUSIONES

El terming “nesidioblastosis” esta
dado por una alteracidn en la histologia
normal drl pancreas que consiste en la
proliteracion difusa oe los islotes que in-
cluye tcdos los tipos de células, y carac-
terizadc por su desorganizacidn. De
forma esquematica los hallazgos para
catalogar esta entidad son:*

1. Hipertrotia e hiperplasias de los

is'otes de Langerhans.

2. Desorganizacion de la estructura
de los islotes que incluyen células
de los islotes simples o distribui-
des en el parénquima exocrino,

Veriacion en el tamafo de las cé-
luias de los islotes.

P_r-::tifemcidn de nuevos islotes par-
tiendo del epitelio ductular de los
conductos,

Esta entidad ha sido descrita asociada
a otras enfermedades, como el sindrome
Zollinger-Ellison, sindrome de Beckwith-
Wiedomanm,” en ninos con fibrosis quis-
tica.! en pacientes con adenomatosis
multiple.”

En los altimos afos se ha descrito
como de caracter familiar, en gemelos’
o en hermanos,” y se le atribuye una he-
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rencia recesiva autosdmia.” También se
ha observado en pacientes que fallecen
subitamente.”

Dezde el punto de vista clinico sus
sintomas y signos son variables, desde
lag formas leves o asintomaticas hasta
las formas graves de hipoglicemia resis-
tente a tratamiento en el neonato, cua-
dro este dltimo més importante; también
se ha descrito retraso mental en los so-
brevivientes, ™"

Se han tratado de asociar estas ma-
nifestaciones a un exceso en la produc-
cién de insulina, pero no ha sido com-
probado totalmente v los valores de ésta
son oscilables; casi todos los autores
coinciden en que la desorganizacidn di-
fusa influye en otras hormonas, como
glucagdn v somatostatina, encontrando-
se éstas en déficit™*

Algunos asocian la intensidad de la
enfermedad con el grado de desorgani-
zacion y alteraciones histicas.®

En nuestros pacientes se cumple el
principio de la grave hipoglicemia en dos
de ellos, y en uno parece haber un cardc-
ter familiar, asi como un dato curioso:
se constata alteracion hepatica que no
ha sido informada, 2ungue en tres de los
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pacientes descritos de dos familias que
sobrevivieron se observd hepatomegalia.

Muestros pacientes se encuentran en
el grupo que fallece subitamente y en
edades muy tempranas de la vida,

Ello nos obliga a reflexionar que fren-

te a un paciente de la etapa neonatal
con hipoglicemia resistente a tratamien-
to, debemos sospechar la nesidinblasto-
sis, ya que actualmente se trata de una
enfermedad que aplicando medidas clini-
cas y quirirgicas puede ser curable.”*”

SUMMARY

Acosta Tieles, N.; M. Notario Rodriguez. Nesidioblastosis, hipoglicemia and sudden death.
Rev Cub Ped, 53: 6. 1981,

The analysis of three individuals deceased by sudden death to whom nesidioblastesis
was verified is carried out. A review of the entity is performed and it is compared
with the findings obtained and suggestions are also made in order to realize an early
diagnosis and a proper treatment of the disease at neonatal stage.

RESUME

Acosta Tieles, N.o M. Notario Rodriguez. Nesidioblastose, hypoglycémie ef morl subile.
Fev Cub Ped 53: 6, 1981.

Il g'agit de lanalyse de trois patients décedés par mort subite cher lesquels il a &té
constaté une nésidioblastose. Une revue est faite de l'entité, et les constatations sont
comparées avec les trouvailles obtenues. Des suggestions sont faites en wvue dessayer
de réaliger le diagnostic précoce et le traitement adéquat pendant I'étape néonatale.

PESIME

Arocta Tsenec, H.; M., Horapmo Poxparsc. Hecammodnacros, TR
MOTAROEMER # CKODONOCTREHAA CMADPTE. .Rev Cub Ped s53: 6, 108:.

B macrosmell padoTs T'OBODATCA O NPOBSINSHHE RCCNENOBAHNA TDEX -
YMEDIEX, CMeDTE KOTODMX IDOH30MIA HEOXANAHHO B ¥ KOTODHX CHI-
OOHapY%eH HecrIEoGnacTos. [poBomRTCA H3y4eHRme 3adojeBaHde, &
TAKTe OCYMEecTEAASTSA CpaBHeHHe OCHADYReHHHX HEXONDK, KpoMe TO
70 JANTCHA DENOMEHIAIME IO BOODOCEM JIGYSHEA R paﬂr-reff HOCTEHOE
Kg nEAarHosa H COOTBETCTBYNNETO JEYoHRS Ha HeOHATANBHOM 2Tal:.
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