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Motivo de atencion

Antecedentes de interes

* Ingreso hace 2 semanas
por hepatitis a estudio

 No tratamiento de base

Nifia 3 a remitida por
empeoramiento de 48 horas
de cuadro por vomitos,
anorexia y sincopes de 1 mes

Amonemia de 312 pmol. Exploracion fisica

Tendencia al suefo pero

» Pediatria de HGUA _
reactiva

(confirmacion, tratamiento y
estudio)
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Tratamiento hiperamonemia sin diagnadstico

especifico
O Ingreso UCIP 0 Gasometrias venosas
O Canalizacion 2 vias (1 central: O Muestras para estudio
vena yugular derecha) sospecha metabolopatia.
O Dieta SIN PROTEINAS: perfusion O Controles cada 2 horas
suero glucosado 10% valores amonio

Durante primera noche
gran deterioro neurolégico

¥

Pérdida de conciencia

4

Ventilacion mecanica
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Tratamiento hiperamonemia sin diagnadstico

especifico

Y
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Hiperamonemia

Etiologias probables

X0

Servicio de

| ALICANTE - HOSPITAL GENERAL

Pediatria




Tratamiento hiperamonemia sin diagnadstico
especifico

Quelantes amonio

! 1

Benzoato Fenilbutirato so6dico
sodico (fenilacetato)
Fenilacetilglutamina
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Diagnostico diferencial hiperamonemias

Hiperamoniemia neonatal
[
| !
1 dia | >24horas |
[
T 1 L L
Prematuro [ A término Acidosis ‘ No acidosis ‘
| | l
Transitorio Def PDH Ac orgénica | Def ciclo urea |
Ac glutarica Il Def PC
FAO
Ac lactica
‘ AA plasma ‘
' | ,
Citrulina | Citrulina T, ASA (+) Citrulina TT, ASA (-)
|
| }
Orético 4 Orético T
| | ,
CPS 0TC Ac argininsuccinica Citrulinemia

vato deshidrogenasa; PC: piruvato carboxilasa; FAQ: Fatty Acid Oxidation; ASA: dcido arginino succinico;| ¥ @
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» L-arginina:

estimulo
ciclo urea residual vy
reposicion

» N-carbamilglutamato:

déficit NAGS v alqunos
CPS

Ac. grasos
Glutamina |
*

Acetil CoA

ZATP+HCO:+MHs

______________________

Prolina
Ornitina

H:0

ARG1

AMP + PPi

Urea

Arginina

ASL | Arginosuccinico *

Fumarato

~—

ARGI: arginasa; ASL: arginosuccinico liasa; ASS: arginosuccinico sintetasa; CPS1: carbamilfosfalo sintetasa; NAGS:

N-acetilglutamato sintetasa; OAT: ornitin aminofransferasa; OTC: omnitin transcarbamilasa; PC: piruvato carboxilasa;
FDH: piruvato deshidrogenasa; SPCS: 5-pirroliding carboxilato sintetasa.
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Carnitina

N-carbamilglutamato —

Deficiencia

3-oxidacion acidos

grasos

Biotina

Vitamina B12

Acidemias
organicas
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https://es.wiktionary.org/wiki/%CE%B2

Evolucion

7 dias ingresada en UCIP
Descarte etiologias metabdlicas

Dieta especial metabolopatia (‘t HC,
lipidos y aa esenciales)

Glucosado 5% con CIK (fenilbutirato)

Controles amonio diarios

GNUTRIC:/\

Dialamine

Tratamiento actual

Ingresada en escolares
» Dieta especial UCD Anamix Infant

« Citrulina

* Fenilbutirato
« Biotina

* Vitamina B12

— —

e
INUTRICIA

Anamix infant _
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} ]
1dia >24 horas
|
| l ! }
Acidosis No acidosis
| |
Transitorio Def PDH Ac orgénica Def ciclo urea
Ac glutarica Il Def PC
FAO
Ac lactica
AA plasma
[
! ! !
Citrulina | Citrulina T, ASA (+) Citrulina TT, ASA (-)
|
! !
| Ordticol | | Ordtico T |
|
CPS Ac argininsuccinica Citrulinemia

PDH: piruvato deshidrogenasa; PC: piruvato carboxilasa; FAO: Fatty Acid Oxidation; ASA: dcido arginino suceinico;

CPS: carbamilfosfato sintetasa; OTC: omitin transcarbamilasa.
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