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GLICEMIA

prima fonte energetica
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IPOGLICEMIA

o

.ANXS. DIZZINESS
F HEARDT IMPAIRED VISION l\?EESS HEADACHE

QUALI SINTOMI?
e Sudorazione  Secchezza delle
e Pallore fauci
* Fame e Debolezza
 Tremori * Intorpidimento
* Capogiri * Confusione
e Ansia  Mal di testa
* Nausea e Irritabilita
* Tachicardia e Convulsioni/Coma



EUGLICEMIA

PERFETTO!!



IPOGLICEMIA

 |valoridi glicemia plasmatica devono essere mantenuti > 70 mg/dl 2> al
di sotto di questa soglia comparsa di sintomatologia

e Con valori < 60 mg/dl = iniziare il trattamento:

1) SOMMINISTRARE una FONTE DI GLUCOSIO AD AZIONE IMMEDIATA PER
BOCCA (o SNG se necessario): glucosata (33%), maltodestrine, bevande
zuccherate con glucosio (NO saccarosio/fruttosio), gel al glucosio;

2) Somministrare una fonte di carboidrati complessa (snack come crackers) o
amido di mais crudo (se disponibile)

3) Inviare all’ospedale piu vicino

In caso di perdita di coscienza o valori di glucosio non determinabili:
chiamare 118 e somministrare gel al glucosio per via orale



IPOGLICEMIA NELLE GLICOGENOSI EPATICHE:
QUALI CAUSE?

Condizioni che possono portare a situazioni di emergenza

Ridotto apporto Aumentata richiesta
dietetico energetica

Rischio di IPOGLICEMIA
ASINTOMATICA in pz GSD

4

..MONITORAGGIO
GLICEMICO!

Episodi infettivi (febbre,
vomito/diarrea)

Manovre diagnostiche invasive
Interventi chirurgici

Traumi

Gravidanza
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2% GESTIONE AL DOMICILIO

Se NON compromessa la capacita di assumere alimenti o
bevande

=» Incrementare alimenti ricchi di carboidrati complessi
dividendo le porzioni in piu spuntini

=»Soluzione di acqua e maltodestrine
=>» Utilizzo di enterale con SNG in continuo



GESTIONE AL DOMICILIO

SE INAPPETENZA: SE PERSISTE
‘ INAPPETENZA:
Assunzione di 200 ml di ‘
maltodestrine > . . .
‘. . Assunzione di 200 ml di
V D maltodestrine
Se miglioramento dopﬂofu'n’grfa:/ ogni 2 ore

ABITUALE SCHEMA DIETETICO (I‘fj \\\ )
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GESTIONE OSPEDALIERA

@
Se non attuabile il trattamento al domicilio/peggioramento delle
condizioni cliniche

2

Accesso al pronto soccorso

2

Esami
(Emocromo, EGA, lattato, glicemia, elettroliti, funzionalita epatica e renale)

"4 3 b Y

Se glicemia < 45 mg/dl >
Trattamento dell’infezione 1) Glucosata 10% 2 ml/kg EV
o «rimozione» dell’evento (bolo in 5-10 minuti)
trigger 2) Mantenimento con
Glucosata 10%

Per OS / Enterale
MALTODESTRINE
(concentrazione 10 -25%)

NO glucagone !




MONITORAGGIO...

Stretto controllo delle condizioni
cliniche

!

Ripetizione degli esami ematochimici
(EGA, lattato, glicemia ed elettroliti)

J

Se gli esami e le condizioni del paziente migliorano,
incoraggiare la rialimentazione per via orale il prima
possibile e ridurre gradualmente I'infusione EV
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COSA FARE ...

 Educare i genitori a riconoscere i segni e sintomi
ipoglicemia e scompenso metabolico e a
somministrare glucosio orale o NG durante i sintomi

minori.
 Ai genitori dovrebbe essere fornito un piano di
trattamento di emergenza.




In caso di intervento chirurgico programmato..

* Indicato ricovero ospedaliero 24 ore prima al fine di
avviare un’infusione EV ed avere un migliore controllo
metabolico

e La soluzione di Ringer lattato non deve essere utilizzata
a causa del rischio di peggioramento dell'acidosi lattica
e scompenso metabolico.

* Gestione attenta della glicemia e degli elettroliti

e




Kit di emergenza:

e Lettera d’'emergenza; ﬂ
 Glucometro, strisce reattive;

* Acqua/maltodestrine
Gel di glucosio; /Q’
Fonte di carboidrati complessi




IN GRAVIDANZA...

* E’ NECESSARIO pianificare la gravidanza in anticipo in modo che
| parametri metabolici possano essere monitorati e normalizzati
in preparazione alla gravidanza.

e E® RACCOMANDATO l'uso di Glucosata al 10% EV durante il
travaglio e il parto al fine di prevenire l'ipoglicemia

* Il monitoraggio della glicemia deve essere effettuato durante
tutta la fase del travaglio e nel puerperio

* In alcuni neonati e stata osservata ipoglicemia transitoria

* Non c¢i sono controindicazioni all'allattamento al seno
— Aumento delle richieste metaboliche materne
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ANEMIA

L'anemia e una morbidita significativa a lungo
termine negli individui con GSD .

Cause:

=Restrizione dietetica

=Acidosi lattica

=sControllo metabolico subottimale (scarsa
assunzione di ferro, vitamina B12 e acido folico).
"Progressione della malattia renale = IRC




ANEMIZZAZIONE ACUTA

POSSIBILI CAUSE DI SANGUINAMENTO:

» Adenomi epatici » Allungamento dei tempi
» MICI di coagulazione per
> Rottura varici esofagee piastrinopatia (epistassi,
> Rottura di Milza menorragia, eccessivo

sanguinamento in corso
di interventi chirurgici)

TRASFUSIONE DI EMAZIE CONCENTRATE
+ TRATTAMENTO CHIRURGICO ANTIFIBRINOLITICI/DESMOPRESSINA




NEFROPATIA

La nefropatia progressiva e una complicanza a lungo termine nei
paziente GSD:

-Trattamento efficace dell’iniziale proteinuria con basse dosi di
ACE-inibitori

-Possibile evoluzione in:

— Ipertensione acuta (crisi ipertensive) = trattamento medico

- Insufficienza renale acuta =2 emodialisi



NEUTROPENIA

Aumentato rischio di EPISODI INFETTIVI

¢

Incremento della terapia
con GSF

¢

TERAPIA ANTIBIOTICA AD
AMPIO SPETTRO




IPERURICEMIA

—>Scarso controllo metabolico

¢

IPERURICEMIA (ALLOPURINOLO)

- Attacchi gottosi (colchicina,
cortisoninci)

-Calcolosi renale=> IRA ->
EMODIALISI



DISFAGIA '

Possibile complicanze nelle forme GSD Ib con MICI
- Blocco del bolo alimentare a livello esofageo

ENDOSCOPIA
- v

e 2 9 DILATAZIONI PNEUMATICHE



CONCLUSIONI:

* lipoglicemia rimane la prima emergenza nelle
Glicogenosi epatiche —> una corretta aderenza alla
dietoterapia e una buona educazione del paziente su
come riconoscere e gestire «situazioni d’emergenza»
possono prevenire scompensi metabolici importanti.

* Trattare adeguatamente pazienti affetti da Glicogenosi
non significa solo EVITARE L'IPOGLICEMIA ma tentare di
ridurre il rischio di insorgenza di complicanze sistemiche,
che seppur legate alla patologia stessa, possono evolvere
In vere e proprie emergenze.






