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Hospital Donostia, San Sebastidn.

Resumen

Objetivos: Se presenta un paciente de 43 anos con glucogenosis tipo I (enf. von Gierke) que fue
intervenido en nuestro servicio. Se trata de un caso clinico de interés por dos motivos: entidad muy
poco frecuente y que muestra la importancia de individualizar el manejo de los pacientes con
enfermedades raras. Exposicion del caso clinico y revision bibliografica sobre la indicacion
quirdrgica y el manejo perioperatorio de esta entidad.

Caso clinico: Se presenta un varén de 43 anos con glucogenosis tipo I en seqguimiento por Aparato
Digestivo por adenomas hepaticos multiples. Se realiz6 valoracion para trasplante de érgano
hepatico, que el paciente rechazo. Se decide reseccion de 2 adenomas mayores de 3 cm de forma
electiva por elevado riesgo de malignizacion. Tras iniciar la intervencion, el paciente presenta
hipoglucemia, acidosis lactica, hemorragia e inestabilidad hemodindmica. Tras completar la
intervencion e instaurar medidas de reanimacidén intensivas, el paciente presenta evolucion
favorable siendo dado de alta, continuando seguimiento para control de los adenomas no resecados.
Durante el ingreso en CMI, se realizé un analisis sobre la calidad del proceso asistencial realizado.
El paciente mantenia glucemias nocturnas constantes gracias al auto sondaje nasogastrico y
nutricion enteral. Siguiendo el protocolo habitual de ingreso hospitalario, la noche previa a la
intervencion se inici6 dieta absoluta y fluidoterapia combinada con glucosado al 5% vy fisioldgico al
0,9%. Ademas se suspendio la fluidoterapia para realizar el aseo previo a la intervencion. El paciente
present6 una hipoglucemia inadvertida siendo el desencadenante del fracaso multiorganico
posterior. La enfermedad de von Gierke o glucogenosis tipo I se debe al déficit de glucosa 6
fosfatasa en higado, rifién y mucosa intestinal, impidiendo la movilizacion de la reserva de glucosa al
medio extracelular. Estos pacientes estan predispuestos a presentar hipoglucemia y acidosis lactica
ante cualquier factor estresante. La clave del manejo médico de la enfermedad de von Gierke es
mantener una normoglucemia constante. Ademas, los adenomas que tienden a presentar estos
pacientes tienen alto riesgo de malignizacion. El tratamiento recomendado en estos casos es el
trasplante hepatico. En nuestro caso se decidio realizar la reseccion de los adenomas por la negativa
del paciente al trasplante.


https://www.elsevier.es/www.elsevier.es/cirugia

Discusion: El equipo médico y de enfermeria desconocia el manejo de los pacientes con
glucogenosis tipo I. Es necesario, mas incluso que en patologia frecuente, el disponer de protocolos
definidos para evitar eventos adversos en pacientes con enfermedades poco comunes; ademas de
realizar un abordaje multidisciplinar.
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