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Enfermedad Actual

Solicitud de traslado

Nifia de 4 anos y 4 meses con deshidratacion hiponatrémica,

[Na]p 115 mEqg/L y desnutricion grave



Anamnesis

Natural de Ucrania, se encuentran en Espafa de vacaciones
Consultan en centro sanitario por vomitos y decaimiento desde hace 48 horas

En los ultimos 10 meses:
- Pérdida de peso 16%: ingesta selectiva, inapetente, no vomitos,
deposiciones normales
- Decaimiento progresivo
- Situacidn estable hasta el viaje
Antecedentes personales y familiares: sin relevancia clinica

Multiples consultas en su pais de origen
- Complejos vitaminicos y restriccion dietética
gue los padres han dejado de seguir




Exploracién Fisica

Afectacion estado general, palidez mucocutanea.
pese a lo cual se encuentra activa.

Peso y talla <<< p3

Caquexia: escaso paniculo adiposo y masa muscular
Sequedad de mucosas y signo pliegue +

Estrabismo divergente ojo izquierdo, intermitente

Resto de exploracidn sin hallazgos significativos
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Diagnostico diferencial por
problemas principales
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Ingesta
disminuida

Desnutricion

e Disfagia, disfuncion oromotora
 Problemas de comportamiento, psicosociales

Aumento de
necesidades

* Anorexia
e Restriccion dietética voluntaria, pobreza alimentaria

* Incremento de la tasa
metabdlica

e [nflamacion sistémica

e Actividad aumentada

Aumento de
pérdidas

e Alergias, intolerancias, celiaquia
» Esofagitis, colitis, intestino corto

e Pancreatitis, fibrosis quistica
* Diabetes mellitus, enfermedad renal
cronica




B Pruebas complementarias

Anemia normocitica normocrémica \ /

Sangre periférica: no hemopatia maligna Sangre oculta: negativo
Coagulopatia corregida con vitamina K

\

Coprocultivo: negativo
Prealbumina normal+ albumina disminucion
leve Grasa en heces: negativo
Vitaminas: normales

Calprotectina y elastasa: normales
\Anticuerpos antitransglutaminasa negativos/

lonotest: normal -
Tuberculina: ausencia induracion

3N
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ﬂ Ecografia abdominal normal




sNa

= |/ Hiponatremia/hipernatriuria

R
Na*120-130 W mmol/L Na*140 - 240 A\
Osm 240 mOsm/L Osm 350 A\

Densidad 1010
Poliuria 4-7 mL/kg/h A\

Hiponatremia hipoosmolar Natriuria elevada

Signos clinicos deshidratacion




\[21/ Diagnéstico diferencial

Diabetes insipida | SIADH Sde. Pierde Sal
Hipovolemia/deshi i No
dratacion
Osmolaridad
plasma

Osmolaridad orina
Densidad orina
Diuresis (mL/kg/h)
[Na]p

[Na]|,




Sindrome pierde-sal cerebral (SPSC)

Afectacion tono — Dano —_—
simpatico renal cerebral BNP
- 1 reabsorcion - | reabsorcion
Na+, aguay Na+ en tubulo
acido urico colector
- | secrecion - Inhibiciéon
reninay secrecion renina
aldosterona

Hyponatraemia in a neurosurgical patient: EX

syndrome of inappropriate antidiuretic hormone HIPONATREMIA
secretion versus cerebral salt wasting
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SINDROME DIENCEFALICO

Alteracion infrecuente propia de la infancia

Cursa con:
- Malnutricién grave

- Pocos o ningun sintoma neurolégico

Se asocia a LOE cerebrales

Sindrome diencefélico: una causa
poco comin de malnutricion

J.M. Moreno Villares®, F. Fernindez Carridn?, M2E. Gallego Fernindez®,
A. Mufioz Gonzdlez”, ]. Manzanares Lopez-Manzanares® v M. Rodrigo Alfageme®

Departamentos de *Pediatrda v "Radiologia. Seccitn de Neurorradiologia. Hospital 12 de Octubre,
(An Esp Pediatr 2002: 56: 4664710

La sospecha clinica es la clave




Nuestra experiencia...

Localizacion

Numero de casos

Supratentorial hemisférico 18
Cerebro medio 45
Infratentorial 64

Total: 127

Sindrome diencefalico
1. Caso clinico actual

2. Glioma de quiasma

3. Glioma de quiasma (neurofibromatosis)




RMN Cerebral

“Lesion heterogénea que parece de naturaleza quistica, intraselar y
supraselar, de aproximadamente 42 mm de diametro mayor con imdgenes
sugestivas de hemosiderina en la pared de la misma y con lesion focal en la

porcion inferior de la misma. Sugestivo de craneofaringioma.”




Circunstancias sociofamiliares

No cobertura econdmica por el seguro de viaje
— Rechazo inicial de intervencidn quirurgica

Intencion inicial

Estabilizacion clinica
Continuar estudio/tratamiento en pais de
origen




Tratamiento |

Reposicion y mantenimiento de [Na*] |

Correccion deshidratacion

Soporte nutricional

Tratamiento con mineralcorticoide

Pediatrics
December 2006, VOLUME 118 / ISSUE 6

Fludrocortisone Therapy in Cerebral Salt Wasting
Craig E. Taplin, Christopher T. Cowell, Martin Silink, Geoffrey R. Ambler
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Circunstancias sociofamiliares

Complejidad del manejo clinico

Empeoramiento conflicto civil durante su
estancia hospitalaria

Se decide realizacidon de acto
quirdrgico en HGUA




Seccion de Neurocirugia Pediatrica

Nina con caquexia y alteraciones
metabolicas.

Lesion quistica supraselar.



CRANIOFARINGIOMA QUISTICO
PREQUIASMATICO



CRANIOFARINGIOMA

Tumor benigno con origen en el infundibulo
con crecimiento supra-, para- o intraselar o
también intraventricular (Il ventriculo).

30-40% de los craniofaringiomas se
diagnostican en ninos (Adamantimomatosos)

5-10 % tumores cerebrales pediatricos.
Quisticos, solidos 6 solido-quisticos.



QUISTICO




Craneofaringioma

, Craneofaringioma Craneofaringioma
intraselar

supraselar supraselar
prequiasmatico retroquiasmatico




CRANIOFARINGIOMA
Sintomatologia

Cefalea.

Hidrocefalia

Alteraciones visuales

Alteraciones eje hipotalamo-hipofisario



CRANIOFARINGIOMA QUISTICO
PREQUIASMATICO



Interhemisférico
transcalloso

Fronto-temporal
Pterional

Transesfenoidal
Subfrontal Endoscoépico



APPROACH










PTERIONAL APPROACH

N.6ptico izdo
Art. Cardtida Int.

Quiasma
Art. Cerebral Ant.




PTERIONAL APPROACH







Evolucion postquirurgica

12 Poliuria+Hipernatremia

Respuesta trifasica de liberacion de hormona antidiurética 22 Hiponatremia + \diuresis

32 Poliuria+Hipernatremia

“LHL medicina intensiva

wiwrw elsevier es/medintensiva

CARTAS CIENTIFICAS

Respuesta trifasica de liberacidon con un MNa, de 146

de hormona antidiurética: administrandose una s
N iv) normalizandose Lla

una complicacién poco frecuente tras N !

e La mafana del 4.°
cirugia hipofisaria en el nifio dado de alta a planta d

FISIOPATOLOGIA T e

12 Lesidn neuronas hipotalamicas productoras ADH: DIC

292 Resolucion agresion inicial>descarga incontrolada ADH: SIADH

32Degeneracion neuronas hipotalamicas—> déficit ADH: DIC permanente



Complicaciones postquirurgicas

Hipopituitarismo

Hipotiroidismo Insuficiencia

Diabetes insipida . .
secundario suprarrenal 22

Desmopresina sc g ] .
¥ Levotiroxina Hidrocortisona

“Ante sospecha de insuficiencia del eje hipofiso-suprarrenal debe iniciarse el
tratamiento con hidrocortisona, ya que tratar con hormona tiroidea a un
paciente que tenga déficit de ACTH-cortisol no sustituido puede precipitar una

crisis adrenal aguda”



Complicaciones postquirurgcas

Oftalmoldgicas

el Exotropia de
incompleta de Il Atrofia dptica P .
: . 152 en 0jo
par de ojo sectorial en Ol o
izquierdo

izquierdo



Evolucion hasta la fecha

Desmopresina
Hnas tiroideas
Hidrocortisona

0—O0—0—0—0—0—

I Evolucion l

lgx favorable: 29 ax
HGUA regresan a G
Ucrania

Asintomatica
Sigue tratamiento sustitutivo
Recuperacion nutricional



Conclusiones

Importancia del diagnodstico diferencial en la hiponatremia, para un adecuado
manejo clinico de la misma

Considerar sindrome diencefalico como causa de desnutricion en Pediatria

Establecer secuencia en el manejo del panhipopituitarismo y riesgo de reaccién
trifasica de liberacion de ADH tras cirugia

Complejidad incrementada por situacion sociofamiliar



Trabajo en equipo

* Analisis Clinicos

* Microbiologia

* Medicina Digestiva y Nutricion Infantil
* Endocrinologia infantil
* Neurocirugia

* Farmacia

e Hematologia

* Medicina Intensiva

e Oftalmologia

e Radiologia

* Anatomia Patoldgica

e Trabajo social

* Enfermeria



