GLICINA

cAminoacido o Neurotransmisor?

Ponente: Raquel Romero Lorenzo (Rotatorio Pediatria)

Tutor: Oscar Manrique Moral (Gastroenterologia Pediatrica)

Servicio de Pediatria, HGUA

X0

Servicio de
Pediatria




Caso clinico

Nina de 4 dias con crisis convulsivas a estudio

Pruebas diagnosticas:

 RMN cerebral > Afectacion cerebral central grave
« Espectroscopia por RMN - sefial patologica,
correspondiente al aminoacido glicina

« Perfil de aminoacidos en suero/plasma
-Glicinaen suero 1.412 (154-338) N
-Glicinaen LCR 155’1 (3'7- 76)
-Cociente glicina LCR/ suero 0’11 (0'01-0'04)

Diagndstico: hiperglicinemia no cetdsica
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Espectroscopia por RMN

Glicina
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Metabolismo
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Metabolopatia

Vias
alternativas
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Hiperglicinemia: fisiopatologia
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Toxicidad: estimulacion .
ENCEFALOPATIA
receptores NMDA
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Manejo hiperglicinemia
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Conclusiones

La hiperglicinemia es un trastorno del metabolismo donde
se genera un exceso de glicina, la cual actua como
neurotransmisor y causa encefalopatia. Pronostico grave

No cursa con hiperamonemia ni acidemia

\ 4
Tratamiento: disminucion de glicina y bloqueo de %

=) =N

receptores NMDA D

Importante Dx precoz para tratar cuanto antes. Aun asi,
es insuficiente para frenar la encefalopatia: a parte del
exceso de glicina, hay otros fenomenos fisiopatoldgicos
Implicados
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Muchas gracias por vuestra atencion

“El buen mediico trata la enfermedad, el gran meédico trata
al paciente gue tiene la enfermedad”

- William Osler
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