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Acerca de este libro

Este libro, Diabetes insipida le debe proporcionar una mayor capacidad
para entender la naturaleza y las causas de la Diabetes insipida y aportarle
datos sobre el tratamiento disponible.

Le recomendamos que después de leer este libro, discuta cualquier
preguntaadicional o aspectos que le preocupan con su médico.

Merck Serono Australia se complace en entregarle este libro de la serie
educacional Las hormonas y Yo. Esperamos que lo encuentre de valor y le sea
deayuda.

Este libro fue revisado en 2011 con la ayuda de la Profesora Jenny Couper
y la Dra. Alexia Pefia, (The University of Adelaide and Women's and Children's
Hospital, SA, Australia), ambas especialistas en enfermedades enddécrinas en
nifios y miembros del Grupo Australiano-Asiatico de Endocrinologia Pediatrica
(APEG).

Las Endocrinologas Pediatricas, Profesora Margaret Zacharin (Royal
Children's Hospital, VIC, Australia) y Dra. Ann Maguire (The Children's Hospital
at Westmead, NSW Australia) han revisado la serie Las Hormonas y Yo en
representacion del Grupo Australiano-Asiatico de Endocrinologia Pediatrica
(APEG).

Este libro fue primero actualizado y reproducido para los lectores de
Australiay Nueva Zelanda en el afio 2000 por la Profesora Jenny Couper.

Un especial agradecimiento para los autores y editores originales, el Dr.
Richard Stanhope (Great Ormond Street Hospital for Children and the
Middlesex Hospital, UK), la Sra. Vreli Fry (Child Growth Foundation, UK), el Dr.
David Dunger (John Radcliffe Hospital, UK), la Srita. Janis Clayton (Serono
Laboratories, UK) y la Sociedad Britanica de Endocrinologia Pediatrica (BSPE).

Traduccion y adaptacion para Latino-América en 2015 por el Dr. Radl
Calzada Ledn, Jefe del Servicio de Endocrinologia del Instituto Nacional de
Pediatria, Ciudad de México, México. ExPresidente de la Sociedad Mexicana de
Endocrinologia Pediatrica, Ex Presidente de la Sociedad Latinoamericana de
Endocrinologia Pediatrica. Representante de Latinoamérica ante GPED (Global
Paediatric Endocrinology and Diabetes).
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Introduccion

Este libro describe una condicion llamada Diabetes insipida central que
se produce como resultado de la deficiencia de la hormona vasopresina, que
normalmente se produce en la glandula hipdfisis o pituitaria localizada en la
base del cerebro.

Existen muchas condiciones subyacentes que pueden ocasionar esta
enfermedad, por lo que la deteccion temprana y el tratamiento de los
problemas que la ocasionan son indispensables.
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Hormonas

Las hormonas son sustancias quimicas que transportan mensajes de una
célula a otra. Cada hormona se produce en un area determinada del cuerpo y
esllevadapor lasangre a otra area diferente en donde produce su efecto.

Una zona del cerebro llamada hipotalamo controla el nivel de muchas
hormonas en la sangre al regular la activacion de la glandula pituitaria para que
estaasu vez produzca las hormonas necesarias. Los niveles bajos o ausentes de
la hormona en la sangre pueden presentarse cuando hay un problema en el
hipotalamo, laglandula pituitaria o el tallo que las conecta o comunica.

Glandula hipdfisis

Glandula pituitaria o hip6fisis

La hipdfisis es una pequefia glandula en forma de arveja, guisante o
chicharo que se encuentraenlalineamediay enlabase del cerebro, por debajo
del hipotalamo. Recibe sefiales del hipotalamo y estimula la liberacion de
varias hormonas que regulan lafunciéndel cuerpo (ver Figuras 1y 2).

La hipdfisis o pituitaria se divide en dos areas, llamadas el [6bulo anterior
(frontal) y el 16bulo posterior (dorsal). La secrecion de Vasopresina (también
llamada hormona antidiurética o HAD) desde el I6bulo posterior controla la

(03)



cantidad de liquido en la sangre y por lo tanto la concentracion de sustancias
transportadas por lasangre.

Otra hormona liberada por el I6bulo posterior, la Oxitocina, regula las
contracciones del Gtero e inicia el proceso del parto.

Las hormonas liberadas por el I6bulo anterior de la hip&fisis o pituitaria
son la hormona de crecimiento (GH), las gonadotropinas (hormona
luteinizante o LH y hormona estimulante de los foliculos o FSH), la hormona
estimulante de la tiroides (TSH), la hormona estimulante de las glandulas
adrenales o adrenocorticotropica (ACTH) y laprolactina (ver Figura 2).

Aunque los términos
. Figura 2: HIPOFISIS
antidiurética (HAD) pueden ser POHISIS ANTERIOR
usados de maneraindistinta, en
este libro utilizaremos

Vasopresina.
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¢ Que es la Diabetes insipida?

La Diabetes insipida es un trastorno de la hip6fisis o pituitaria que
produce unadeficiencia de lahormonavasopresina. Cuando una personatiene
Diabetes insipida, se altera la capacidad del cuerpo para controlar la cantidad
de liquido tanto en la sangre como en los rifiones. Como resultado de esto se
pierda la capacidad para retener liquidos en el cuerpo y se aumenta su
eliminacion por la orina, ocasionando que ésta se encuentre diluida y se
produzca en grandes cantidades. Debido a la pérdida excesiva de liquido por la
orina, el nifio o la nifia presenta un aumento muy notorio en lasensacion de sed
eingiere unagran cantidad de liquidos.

"La Diabetes insipida no es igual a la diabetes mellitus en la que aumentan los
niveles de azlcar o glucosa en sangre, aunque en ambas enfermedades hay
muchasedy se orinamucho."

La Diabetes insipida no es igual a la diabetes mellitus (una enfermedad
mucho mas frecuente), que se debe a unaalteracién en el pancreas que impide
el control adecuado de los niveles de azlcar o glucosa en la sangre, aungue en
ambas condiciones hay algunos sintomas similares (sed intensa y constante y
orina abundante). El tratamiento de la diabetes mellitus requiere la inyeccion
deinsulina o laingesta de tabletas para controlar los niveles de azlcar, asi como
un monitoreo de los valores de glucosa o azlicar en sangre.

Es por ello muy importante no confundir estas dos enfermedades, tanto
porque las causas son diferentes como porque el tratamiento es distinto. Este
libro contiene sélo informacién sobre la Diabetes insipida.
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Tipos de Diabetes insipida

Es causada por una deficiencia en la produccién y/o liberacién de
vasopresina, lo que produce una falta de mensaje a los rifiones para que éstos
retengan la cantidad necesaria de agua, ocasionando que se elimine orina en
grandes cantidades y que ésta se encuentre muy diluida. Al perderse una
cantidad exagerada de agua por la orina, la cantidad de agua en la sangre
disminuye por lo que ésta se encontrara cada vez mas concentrada.

Cuando una persona pierde grandes cantidades de liquido, por ejemplo
cuando suda mucho y no bebe suficiente cantidad de liquidos en un dia
caluroso o cuando existe fiebre alta y persistente, disminuira la cantidad de
aguaen lasangrey se producira un aumento en la concentracion de sal en ésta,
lo que es detectado por el centro de la sed localizado en el hipotalamo, que
entonces envia un mensaje a la glandula pituitaria o hipdfisis para que libere
vasopresina, la cual al actuar en los rifiones aumenta la retencién de agua y
restituye el balance normal entre la cantidad de s6lidos y de aguaen lasangre.

En personas con Diabetes insipida, debido a que hay una deficiencia de
vasopresina, el cuerpo no sélo no puede restaurar el balance normal de
liquidos en la sangre sino que se continuara eliminando agua por los rifiones
hasta que se produzca un estado de deshidratacion severo. La Unica forma en
que una persona con Diabetes insipida puede mejorar su balance corporal de
liquidos esingiriendo cantidades muy grandes de agua, constantemente.

Se debe a una incapacidad de los rifiones para responder a la
vasopresina, por lo que se pierde una gran cantidad de agua por la orina. No se
tratard de este tipo de Diabetes insipida en este libro.
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El control de liquidos en el cuerpo

El control de los liquidos en el cuerpo esimportante para que la sangre no
se encuentre ni mas concentrada ni mas diluida de lo normal. Si se pierden
muchos liquidos por eliminarse grandes cantidades de orina diluida, existira
una menor cantidad de agua en la sangre y ésta se concentrard. Un area del
cerebro llamada hipotalamo esta capacitada para reconocer este exceso de
concentracion de la sangre, por lo que cuando esto sucede, envia una sefial al
I6bulo posterior de la hipoéfisis o pituitaria para que se libere la hormona
vasopresina, la cual es transportada hasta los rifiones en donde activa los
mecanismos para retener agua, con lo que por un lado disminuye la cantidad

Regulacién
de Vasopresina
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de orina eliminada y ésta se
concentra y por el otro aumenta la
cantidad de agua en la sangre y se
reinstala la relaciéon normal entre
los solidos y los liquidos
sanguineos.

Cuando la sangre esta diluida,
el hipotalamo enviaun mensaje ala
hipofisis para que deje de secretar
vasopresina, por lo que los rifilones
permiten unamayor eliminacion de
agua (aumenta la cantidad de orina
diluida), produciendo una
disminucién de agua en la sangre
hasta que su concentracion se
normaliza (ver Figura 3)



Causas de Diabetes insipida

La Diabetes insipida puede producirse por condiciones que afecten a la
hip&fisis o pituitaria, al tallo que la conecta con el hipotalamo, o al hipotalamo.
Las causas mas frecuentes son quistes o tumores (por ejemplo
craneofaringioma o germinoma), y por infiltracion de estas regiones por
células malignas o por procesos inflamatorios cronicos. La presencia de sed
intensa y continua asociada a eliminacién de grandes cantidades de orina
diluidasuelen ser las primeras manifestaciones de que existe un problema.

La diabetes insipida puede presentarse como una deficiencia hormonal
aislada o estar asociada a la deficiencia de una o més de las hormonas
producidas en el l6bulo anterior de la hipdfisis.

Cuando no se identifica ninguna causa para la deficiencia de vasopresina,
se establece el diagndstico de Diabetes insipida idiopatica. Es muy importante
que toda persona con Diabetes insipida sea evaluada por un Endocrinologo y
que se realice un seguimiento durante varios afios, para asegurarse de que no
existe un tumor dentro del crdneo que pasO desapercibido en la o las
valoraciones anteriores. Esto es particularmente necesario en nifios con
diagndstico de Diabetes insipida idiopatica.

Es muy raro que la Diabetes insipida se haya heredado de los padres, y
cuando esto sucede es frecuente que existan problemas de deshidratacion
desde el momento del nacimiento, que suelen manifestarse por fiebre de
origen desconocido; en estas condiciones todavia es mas infrecuente que los
sintomas aparezcan hasta después del primer afio de edad.

Finalmente, la Diabetes insipida puede desarrollarse después de una
cirugia de la hipdfisis o pituitaria o de &reas cercanas a ésta, y aunque en la
mayoria de los pacientes es permanente y severa, en ocasiones la deficiencia
de vasopresina puede ser transitoria, con duracién de pocos dias y de
intensidad leve a moderada, por lo que en este caso el tratamiento es de corta
duracion eincluso puede no requerirse.

Cualquiera que sea la causa, es importante que cualquier nifio o nifia con
Diabetes insipida reciba atencién por un médico especialista, quien definira si
es necesario realizar estudios como la Resonancia Magnética o la Tomografia
Computada para buscar tumores o quistes en el cerebro, y si estos estudios
deben repetirse de manera periddica cada 6 a 12 meses.
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Sintomas de Diabetes insipida

La manifestacion mas frecuente de Diabetes insipida es la eliminacion de
grandes cantidades de orina en intervalos cortos de tiempo, por lo que el nifio o
la nifia refieren que tienen que ir al bafio a orinar con mucha frecuenciay que
producen grandes cantidades de orina, tanto de dia como de noche, lo que les
impide dormir bieny por periodos normales de tiempo. No es infrecuente que
los padres refieran que aunque ya habia controlado esfinteres, ahora suele
orinarse en la cama o que esta condicion se presente incluso en nifios mayores
de 4 afiosy en adolescentes. La eliminacion de grandes cantidades de liquidos
por la orina ocasiona una sensacién intensa de sed que los obliga a ingerir
volimenes muy altos de liquidos en intervalos de tiempo significativamente
menores a lo habitual para la edad. En un nifio o nifia con Diabetes insipida, la
sed es el inico mecanismo por el que se pueda mantener el balance de liquidos
en el organismo. Cuando la carencia de vasopresina es total se pueden ingeriry
eliminar por orina entre 6 y 20 litros al dia, respectivamente, en tanto que
cuando la deficiencia es parcial la cantidad de agua ingerida y de orina
eliminada es menor.

Cuando una persona con Diabetes insipida no alcanza a beber la misma
cantidad de liquidos que elimina por la orina, se presenta deshidratacion
crénica, que en nifios pequefios que reciben sélo leche, puede ser dificil de
reconocer pues los padres confunden la apetencia de liquidos con hambre.
Estos pacientes suelen presentar ademas, detencion del crecimiento, falta de
gananciade peso oincluso pérdidade peso, constipaciony fiebre recurrente.

Es frecuente que los pacientes que fueron operados para remover un
craneofaringioma (tumor localizado en la base del cerebro, cerca del
hipotalamo y/o de la hip6fisis o pituitaria), presenten Diabetes insipida, que en
ocasiones se asocia a falta de ingesta de una cantidad suficiente de liquidos al
estar daflado del centro que regulala sed en el hipotalamo, lo que causa mucha
dificultad para lograr mantener un balance adecuado de liquidos en el cuerpo.
Cuando se presenta esta combinacién es indispensable establecer una
vigilancia extremadamente cuidadosa de la cantidad de liquidos ingeridos y
eliminados cada diay considerar que ademas de la cantidad de orina eliminada
se deben reemplazar los liquidos que se pierden por sudor, particularmente en
climas calidos asi como los debidos a estados febriles y a la realizacion de
ejercicio. Esto hace que la cantidad de liquidos que se deban ingerir varien de
un dia a otro de acuerdo al estado general de salud, los cambios de
temperaturaambiental y larealizacion e intensidad de la actividad fisica.
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¢, Como se hace el diagnostico?

El diagnostico de Diabetes insipida se establece por lo general al
comparar la concentracion de sales y agua en la sangre (osmolaridad sérica)
con las de la primera orina del dia (osmolaridad urinaria), habiendo evitado la
ingesta de alimentos so6lidos y liquidos en las doce horas previas. Cuando en la
primera consulta el problema parece ser severo, evitar la ingesta de liquidos
por un periodo tan prolongado puede ser peligroso para el nifio o nifia, por lo
que se debe evaluar la necesidad de hospitalizacion para vigilar su balance de
liquidos durante todalanoche.

Si este estudio no permite confirmar el diagndstico se debe realizar una
prueba llamada "Prueba de deprivacion de agua, Prueba de supresion de agua
0 Prueba de deshidratacion"”, la cual s6lo debe ser hecha en un centro
hospitalario de alta especialidad y por un Endocrindlogo Pediatrico
experimentado, particularmente si el nifio es menor de 4 afios.

Para realizar esta prueba se le pide a los padres que el nifio o nifia no
ingiera agua ni ninguna otra clase de liquidos durante un periodo de por lo
menos 6 a 8 horas (menores de 4 afios) o durante 12 a 16 horas (mayores de 4
afios) y durante todo este lapso de tiempo se vigilan de forma periddica (cada 1
a 2 horas) la pérdida de peso, la osmolaridad sérica, el volumen de orina
emitido y la osmolaridad urinaria. En un nifio o nifia sin Diabetes insipida la
respuesta esperada ante la privacion de agua es que disminuyan los volimenes
de orina y aumente la osmolaridad urinaria, para mantener una osmolaridad
sérica normal, por lo que si la osmolaridad sérica aumenta y disminuye la
osmolaridad urinaria, se confirma el diagnéstico de Diabetes insipida y en ese
momento se suspende la prueba. Nunca se debe permitir una disminucion de
peso mayor al 3% con respecto al peso al momento de iniciar la prueba.

Una vez confirmado el diagndstico de Diabetes insipida, se debe
administrar vasopresina o desmopresina (un compuesto sintético con efecto
similar al de la vasopresina), ya que cuando en respuesta a ésta se produce un
aumento de osmolaridad urinaria, una disminucion de la cantidad de orina
eliminada y un descenso de la osmolaridad sérica se puede establecer que la
causa es una produccion insuficiente de vasopresina (Diabetes insipida
central), en tanto que cuando el nifio o la nifia no responde a la administracion
de vasopresina o desmopresina, y por lo tanto la osmolaridad sérica contintia
aumentando, la osmolaridad urinaria es cada vez menor y la cantidad de orina
eliminada no disminuye, se establece el diagnostico de Diabetes insipida
nefrogénica (por falta de respuesta del rifion ala vasopresina).
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Se pueden presentar confusiones para establecer la sospecha de
Diabetes insipida en nifios o nifias menores de 4 afios que cursen con una
infeccion de vias urinarias (ya que ésta puede ocasionar una mayor frecuencia
de miccionesy cambios discretos en laosmolaridad urinaria), y en nifios o nifias
epilépticos que se orinan durante la crisis convulsiva, particularmente cuando
laepilepsiaes de dificil control y se presentan varias crisis convulsivas al dia.

Probablemente el diagndstico diferencial méas dificil sea cuando el nifio o
nifla (particularmente menores de 2 a 4 afios), bebe espontaneamente
grandes cantidades de agua de manera compulsiva o también cuando los
padres inducen una ingesta excesiva de agua (mas de 2-3 litros). Esta ingesta
excesiva de liquidos ocasiona una dilucion de la sangre (disminucion de la
osmolaridad sérica) a tal grado que se inhibe la produccion de vasopresina por
la hipdfisis para permitir la eliminaciéon urinaria del exceso de liquidos
ingeridos. A esta condicion se le conoce como "polidipsia primaria" o
"polidipsia psicdgena”, y puede también verse asociada a maltrato
intencionado, a retraso psicomotor y a trastornos obsesivos compulsivos a
cualquier edad.

Cuando la Diabetes insipida es de origen central se debe realizar una
Resonancia Magnética para visualizar la zona de la hipéfisis posterior donde se
libera la vasopresina (Figura 4). Este estudio tiene la ventaja de que no utiliza
rayos X (a diferencia de la tomografia computada) sino campos magnéticos y
ondas de radio paracrear lasimagenes, que no tienen efectos adversos sobre la
salud.

Figura 4

Glandula
hipofisis
posterior

La distincion entre Diabetes insipida y Diabetes mellitus es relativamente
sencilla, ya que en la segunda existen cantidades elevadas de azicar o glucosa en la
orina que pueden demostrarse utilizando una tira reactiva 0 un examen quimico de
orina.
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Diabetes insipida y Deficiencia
Multiple de Hormonas de la
Hipofisis (MPHD)

La Diabetes insipida puede presentarse como una deficiencia hormonal
aislada o asociada a la falta de produccion de una o mas hormonas producidas
en el l6bulo anterior de la hipofisis o pituitaria. Cuando se asocia a MPHD es
frecuente que se deba a un tumor que involucra el area de la hipofisis o
pituitaria o que exista el antecedente de cirugiaen estaregion.

Por lo general no se produce Diabetes insipida cuando sélo se ha recibido
radiacion para el tratamiento de un tumor intracraneano.

En los nifios y nifias con MPHD no siempre es facil establecer el
diagnostico de Diabetes insipida, ya que tanto la deficiencia de cortisol como
de hormonas tiroideas ocasionan disminucion de la cantidad de agua
eliminada por el rifién y es por ello que cuando no se ha establecido un
tratamiento sustitutivo con esteroides adrenales y/u hormonas tiroideas o
cuando el nifio o nifia no se adhieren adecuadamente al tratamiento, la
existenciade Diabetes insipida puede pasar desapercibida.

Los nifios y nifias con malformaciones congénitas del cerebro y/o de los
0jos, como por ejemplo cuando existe displasia septo 6ptica pueden presentar
Diabetes insipida asociada a otras deficiencias hormonales de la hipofisis, con
un proceso de instalacion a edadesy con unaseveridad variables.
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¢,Como se trata la Diabetes insipida?

El tratamiento de la Diabetes insipida consiste en reemplazar la
deficiencia de vasopresina con dDAVP, un analogo de la hormona natural. Un
andalogo es una hormona sintética a la que se le han hecho algunos cambios en
la molécula para aumentar su vida media de tal manera que se necesitan
aplicaciones menos frecuentes que cuando se usa la hormona natural, pero
que mantiene las mismas propiedades funcionales. EI dDAVP, también
conocido como desmopresina, se puede administrar en tabletas por via oral,
como gotas nasales, como spray nasal, como solucién por inyeccién y como
obleas que se colocan debajo de lalengua.

"La Diabetes insipida se trata reemplazando la vasopresina con un analogo
sintético llamado dDAVP o desmopresina.”

Las tabletas requieren un mayor tiempo para alcanzar valores en sangre
que permitan iniciar las funciones sobre los rifiones y por lo tanto tienen un
efecto méas lento que las gotas nasales o el spray nasal. Las inyecciones en la
vena o bajo la piel se suelen usar sélo por periodos cortos de tiempo, por
ejemplo después de unacirugia.

En la mayoria de los pacientes se utilizan las tabletas de dDAVP o
desmopresina, e incluso en nifios pequefios que requieren dosis bajas las
tabletas se pueden diluir en agua y administrar asi el volumen de agua
necesario para que el nifio o la nifia reciba sélo una fraccion de la tableta. En
situaciones que dificulten la absorcién de las tabletas (por ejemplo,
enfermedades que cursen con vémitos), se puede administrar el dDAVP en
forma de gotas o spray nasal. El médico responsable de tratamiento del nifio o
delanifia, le daraindicaciones precisas al respecto.

[ 0.2ml) 0.15ml) 0.iml) 0.05ml) —>
Administracién T>/
mediante un
tubo flexible }
intranasal
_ )
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La solucién nasal que se va a administrar se debe depositar en el interior
de lanariz (intranasal) usando un tubo flexible como se muestraenlafigura5.

Cuando el nifio o la nifia presenta un proceso inflamatorio en la nariz
(gripa, resfriado, alergia, etc.), la absorcion intranasal (gotas o spray),
seguramente sera menor, por lo que en estas condiciones se recomienda
realizar primero un limpiado de la nariz para remover el moco nasal, aplicar un
primer disparo del spray o un primer depdésito intranasal mediante el tubo
flexible, esperar un lapso corto de tiempo (30 segundos) y aplicar un segundo
disparo o unasegundaaplicacion con el tubo flexible.

Sibien en lo general el dDAVO o desmopresina se administra dos veces al
dia, ajustando los momentos de aplicacion para que se cubran tanto las horas
del dia (actividades escolares, deportivas, sociales), como las de la noche
(tiempo de suefio continuo adecuado), en algunos casos lleva tiempo
determinar el tipo de dDAVP (tableta, spray, solucion intransal) que se utilizara
en las mafianas y en las noches y los horarios de aplicacion. Para saber que se
esta utilizando la forma y horario adecuados se verifica la concentracién de
sodio en lasangre y/oladensidad urinaria.

Los nifios pequefios suelen requerir dosis menores y un seguimiento mas
frecuentey estricto.

Es muy importante aplicar de manera regular la dosis de dDAVP o
desmopresina y mantener un contacto regular con el médico especialista,
tanto para asegurar que el tratamiento no dificulta el estilo ni la calidad de vida
del nifio o de la nifia (es decir, le permite integrarse desde el punto de vista
escolar, deportivo y social, asi como dormir las horas necesarias sin
interrupcion por tenerse que despertar para ir al bafio), como para evitar que
se administren dosis mayores a las necesarias o con mayor frecuencia de lo
requerido, pues esto puede producir un exceso de absorcion de agua por los
riflones con la consiguiente dilucion de la sangre, condicion peligrosa para la
salud. También es indispensable tener claro en qué condiciones se debe repetir
la dosis por existir problemas inflamatorios en la nariz y qué hacer cuando se
presentan vomitos o diarrea que disminuyen la velocidad y cantidad de
absorcionde las tabletas.

Si un nifio o nifia tiene vomitos recurrentes o diarrea severa, debe de
evaluarse lanecesidad de revisar las concentraciones de sodio en lasangre y de
gue permanezca hospitalizado hasta controlar laenfermedad intercurrente.
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¢ Qué pasa cuando no hay
sensacion de sed?

Cuando el centro que regula la sed en el hipotalamo se encuentra dafiado
y existe Diabetes insipida (particularmente por un tumor que afecta al
hipotalamo (por ejemplo, craneofaringioma), o después de la cirugia para
removerlo, es muy importante que el nifio o la nifia y sus familiares estén
conscientes de esta asociacion, pues al no existir sed se disminuye de manera
significativa la ingesta de liquidos y se permite la instalacion de un proceso
progresivo de deshidratacion, por lo que el médico especialista debe instruirlos
sobre la cantidad minima de liquidos que se deben ingerir cada dia, de acuerdo
al peso, la edad, la temperatura ambiental, la cantidad de sudor eliminado
cuando existen enfermedades que cursan con fiebre y la cantidad e intensidad
de ejercicio que se realiza.

Independientemente de lo anterior, un nifio o nifia que presente la
asociacion de incapacidad para tener sed y Diabetes insipida, requiere estudios
maés frecuentes para conocer laconcentracion de sodio en lasangre y saber que
no existe ni exceso ni deficiencia en la cantidad de agua ingerida y/o de la dosis
y frecuencia de administracion del dDAVP o desmopresina, asi como visitas
més frecuentes con el Endocrin6logo Pediatrico para realizar ajustes al
tratamiento en base a los cambios en peso, estilo de vida y temperatura
ambiental.

En el libro "Craneofaringoma" de la serie Las hormonas y Yo existe una
seccion titulada "Consecuencias del craneofaringioma y/o de su tratamiento”,
gue también puede ser consultada.

Para cualquier gente con Diabetes insipida es importante ingerir todos los

dias la cantidad de liquidos que le permita mantener un buen balance de
liquidosenel cuerpo.

(15)



Diabetes insipida en niflos pequefnos

Aungue los nifios pequefios con Diabetes insipida presentan un aumento
notorio en la sedy eliminan grandes cantidades de orina, tal y como sucede en
niflos de mayor edad, puede ser dificil para los padres y los cuidadores
reconocer estas caracteristicas o confundir la sed con hambre y proporcionar
un exceso de leche en lugar de la cantidad necesaria de agua. El dato que mas
llama la atencion de los padres es que la ganancia de peso es menor a la
esperada, aunque por el contrario, cuando el bebé ingiere un exceso de leche
puede presentar una ganancia excesiva de peso.

Cuando la Diabetes insipida se presenta antes del afio de edad es
indispensable descartar la existencia de un tumor intracraneano localizado en
lazonadel hipotadlamoy/o de la hip&fisis o pituitaria.

Debido a que los nifios y nifias pequefios requieren dosis bajas de dDAVP
o Desmopresina, el médico especialista debe instruir a los padres sobre como
diluir las tabletas en agua para administrar un volumen que contenga la
cantidad adecuada, o sobre la cantidad que debe ser administrada mediante
gotas nasales (la presentacion en spray nasal suele no ser Gtil pues no puede
fraccionarse) o incluso solicitar a un farmacélogo que prepare una solucion
mas diluida para administracién nasal, evitando que se requieren volimenes
altos.

Cuando no se pueda usar del tubo flexible de plastico, se recomienda
utilizar una jeringa de 1 mly al momento de la aplicacién acostar al nifio a la
nifia sobre su costado, colocar la jeringa en el interior de la nariz y aplicar la
mitad de la dosis lenta y gentilmente. El nifio o la nifia deben mantenerse en
esta misma posicion por algunos minutos y posteriormente se le recuesta
sobre el otro costadoy se aplica la otramitad de la dosis.

También suele ser dificil medir la cantidad de orina eliminada, y aunque la
diferencia de peso entre el pafial seco y el mojado es un procedimiento Util, a
largo plazo suele ser sustituida por los padres por la simple observacion de la
cantidad de orinaque tiene el pafial.

Siempre es recomendable utilizar la menor dosis posible de dDAVP o
Desmopresina para evitar los riesgos que conlleva una dosificacion excesiva,
por lo que en ocasiones es mas recomendable ofrecer una mayor cantidad de
agua cuando existe riesgo de deshidratacion que administrar una dosis
innecesaria.
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Cuando el nifio es alimentado sélo con leche materna, se recomienda que
al terminar cada periodo de alimentacion se ofrezca agua en un biberon, de tal
manera gue si existe sed tomara tanto cuanto le sea necesario.

En nifios que son alimentados mediante gastrostomia, sonda
nasogastrica o transpildrica, se deben calcular las necesidades diarias de agua
paraevitar un exceso o deficiencia de los liquidos totales administrados.

En nifios que no perciben la sed, es indispensable por un lado hacer el
diagnostico temprano y por otro calcular la cantidad de liquidos totales que
debe ingerir al dia (de acuerdo a peso, temperatura ambiental y necesidades
extras durante procesos febriles), asi como verificar la cantidad realmente
ingerida, para evitar riesgos de deshidratacion o de sobre hidratacion

Durante enfermedades intercurrentes que cursen con fiebre elevada y
persistente, vdmito y/o diarrea es recomendable la hospitalizacién para vigilar
adecuadamente el balance hidrico.

"Siempre es recomendable usar la dosis mas baja posible de dDAVP o
Desmopresina paraevitar riesgos de sobrehidratacion y dilucién."

(17



Preguntas y respuestas

Si, casi siempre. Sélo en algunos casos en los que inicia después de una
cirugiade craneo pueden verse formas transitorias.

Cuando se viaja a un lugar con clima calido, se pueden requerir
cantidades extras de agua para contrarrestar las pérdidas por la sudoracion,
pero la dosis de dDAVP o Desmopresina no tiene que cambiar. Las gotas nasales
y el spray nasal deben mantenerse en refrigeracion pero no deben nunca
congelarse. Si las tiene que llevar con Ud. en transporte terrestre, puede
ponerlas en una bolsa refrigerante y si no es posible conseguirla, las puede
envolver en papel mojado y mantenerlas dentro de una bolsa de plastico en el
lugar mas fresco posible. Consulte con su medico especialista al respecto antes
deiniciarunviaje.

Debido a que lasolucion nasaly el spray nasal deben tenerse refrigerados
permanentemente, cuando permanecen fuera del refrigerador por un tiempo
prolongado puede disminuir su efectividad y requerirse una dosis mayor de la
habitual paralograr el mismo efecto.

En individuos normales uno de los efectos del alcohol es disminuir la
secrecion de vasopresina. Cuando existe diabetes insipida parcial es frecuente
que se requiera una dosis adicional de dDAVP. El alcohol no disminuye el efecto
de dDAVP o Desmopresina, pero un exceso de liquidos ingeridos asociado a la
aplicacion del medicamente, conlleva un riesgo de sobre hidratacion.

Para saber que le sucede a una persona que ha perdido la sensacion de
sed y tiene Diabetes insipida, lea por favor la seccion de la pagina 15. Sin
embargo, si la disminucién o ausencia de sed se debe a una enfermedad (por
ejemplo, en el "golpe de calor" ademas de existir debilidad y somnolencia,
disminuye la sensacién de sed), debe acudirse a un Servicio de Urgencias para
determinarlacausay evaluar lanecesidad de hospitalizacién.

(18)



Si. Puede ocasionar una retencion excesiva de agua en el cuerpo, lo que
se puede manifestar por aumento de peso, piernas hinchadas, elevacién de las
cifras de presion arterial y dolor de cabeza. El aumento de la cantidad de agua
enlasangre produce disminucion de la concentracion de sales y la disminucion
de la concentracion de sodio (hiponatremia) puede provocar incluso
convulsiones.

Al no existir efecto del medicamento se empezara aaumentar la cantidad
de liquido eliminado por la orina y posteriormente se presentara sed. Cuando
se pierde unadosis, se debe administrar en cuanto se pueda, teniendo cuidado
de retrasar el horario de aplicacion de la siguiente dosis 1 0 2 horas para evitar
sobredosificacién, o bien no administrar la dosis perdida ni modificar el
momento de la siguiente aplicacion, y s6lo asegurarse de ingerir la suficiente
cantidad de agua durante el periodo en que no haya efecto del medicamento.

Si. Es muy importante que los pacientes porten un brazalete o un collar
paraadvertir sobre su condicion, ya que en caso de accidente o inconscienciael
tratamiento debe asegurar que se cubran sus necesidades de liquidos cada dia.

Un nifio con diarrea o vémito puede facilmente perder su balance hidrico
porlo que es necesario valorar la necesidad de hospitalizarlo para asegurar que
no se deshidrate. Debe buscarse asistenciamédica ala brevedad posible.

Puede hacerlo si el tratamiento se hace con gotas nasales o con spray
nasal. Ademas de referirse a la pagina 14 de este libro, tenga en cuenta que
cuando la nariz estd bloqueada solo de un lado el medicamento debe
administrarse en el lado menos afectado, pero cuando ambos lados estan
inflamados, si no se dispone de tabletas para sustituir al tratamiento habitual,
debe consultarse con un médico alabrevedad posible.
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Si. El profesor de un nifio o nifia con Diabetes insipida debe ser informado
para asegurarse de que le permita en cualquier momento tomar agua o salir al
bafio. Los nifios y nifias con Diabetes insipida no pueden retener la orina por
tiempos prolongados, por lo que si el profesor no le permite salir al bafio puede
no sélo ocasionar un malestar progresivamente mayor sino incluso una
situacion penosaal orinarse en el salén de clase.

Si, sobre todo si existe deficiencia de cortisol y/o de hormonas tiroideas
gue no se encuentran en tratamiento sustitutivo, ya que tanto el cortisol como
las hormonas tiroideas son necesarios para que los rifiones eliminen grandes
cantidades de liquidos por la orina. Por lo tanto, cuando se inicia el tratamiento
sustitutivo con cortisol, puede enmascararse una Diabetes insipida al
aumentar la cantidad de orina.
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Glosario

Cortisol

Hormona esteroidea producida por la corteza de las glandulas adrenales.
La corteza adrenal produce una gran cantidad de sustancias y hormonas que
reciben en su conjunto el nombre de corticoesteroides, uno de los cuales es el
cortisol.

Endocrinélogo

Médico especializado en trastornos de las glandulas enddcrinas.
Endocrin6logo Pediatrico

Médico especializado en trastornos de las glandulas endécrinas de los
nifos.
Glandulaendécrina

Glandula que produce hormonas y las libera a la sangre. La hip6fisis o
pituitaria, la tiroides, las adrenales, los testiculos y los ovarios son glandulas
enddcrinas. El conjunto de glandulas enddcrinas constituye el sistema
endocrino

Glandula hipdfisis o pituitaria

Glandula en forma de guisante localizada en la base del cerebro, que
producey libera una gran cantidad de hormonas que regulan el crecimiento, el
desarrollo de la pubertad y la fertilidad, y que incluyen a la hormona de
crecimiento entre otras

Hipotalamo

Parte de la base del cerebro que controla la liberacion de hormonas de la
glandula hipofisis o pituitaria.
Hormonas

Sustancias quimicas que estimulan el crecimiento y el desarrollo sexual, y
que ayudan a regular el metabolismo del cuerpo. Normalmente existen
mecanismos para asegurar un control cuidadoso de la producciény liberacion,
ya que tanto un exceso como una deficiencia producen alteraciones en el

funcionamiento del organismo. Son producidas por las glandulas endocrinas y
llevan mensajes de unacélulaaotraatravésde lasangre.
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Hormona artificial que produce los mismos efectos y regula las mismas
funciones que lahormonanatural.

Hormona producida y liberada en la glandula hipéfisis o pituitaria, que
promueve el crecimiento del cuerpo.

Término usado para describir una enfermedad o situacion en la que no
existe ninguna explicacion sobre su causa

Determinacion de la concentracion de particulas sélidas en una cantidad
determinada de sangre. Las personas con Diabetes insipida tienen una
osmolaridad séricaaumentadaal perder liquidos por laorina

Determinacion de la concentracion de sélidos en una cantidad de orina.
Las personas con Diabetes insipida pueden tener una osmolaridad urinaria
muy baja cuando pierden unagran cantidad de agua por laorina

Técnica para obtener imagines de alta resolucién del cerebro y de otras
partes del cuerpo utilizando un campo magnético y analizando la longitud de
las ondas magnéticas sin necesidad de exposicion a rayos X, y que por lo tanto
puede ser realizada en una misma persona de manera repetida sin riesgos para
susalud.

Sustancia medible en la sangre que indica la concentracion de salesy que
ayudaal medico a ajustar el tratamiento con dDAVP o Desmopresina.

Estudio realizado con rayos X que permite la reconstruccion
tridimensional de un area o region del cuerpo.
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Organizaciones de apoyo y
lecturas recomendadas

Australian Pituitary Foundation Ltd
PO Box 105Kellyville NSW 2155
Ph:1300331807
www.pituitary.asn.au

Australasian Paediatric Endocrine Group(APEG)
www.racp.edu.au/apeg

Diabetes insipida Foundation(USA)
www.diabetesinsipidus.org

The Endocrine Society
www.endo-society.org

The Hormone Foundation
www.hormone.org

John Hopkins University(information on radiosurgery)
www.med.jhu.edu/radiosurgery

The Magic Foundation
www.magicfoundation.org

Pituitary Foundation UK
www.pituitary.org.uk

Pituitary Network Association(USA)
WwWWw.pituitary.org

UK Saciety for Endocrinology
www.endocrinology.org
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Merck Serono se siente orgulloso de hacerle llegar este libro de la serie
educacional Las Hormonasyy Yo. Es nuestra intencion proveer a los lectores con
material que permita mejorar la comprension de temas relacionados con
trastornos enddécrinos en nifios. Esperamos que ustedes encuentren de valor
este recurso de ayuda.

Por favor preglintele a su médico o enfermera sobre informacion
adicional que pueda estar accesible para usted.

La serie Las hormonas y Yo incluye:

Problemas de crecimiento en nifios
Sindromede Turner

Craniofaringioma

Diabetes Insipida

Pubertady sus problemas

Pubertad retrasada

Deficiencia hormonal mdltiple de la hipd&fisis

Hiperplasiaadrenal congénita
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Deficienciade hormonade crecimiento en adultos
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Manejo de situaciones de emergencia o situaciones de estrés en las que
existe hipoglucemia o deficiencia de cortisol

11. Retrasode crecimiento intrauterino
12. Hipotiroidismo congénito

13. Sindrome deKlinefelter

©2011 Merck Serono Australia
Ninguna parte de este libro puede ser reproducido en ninguna forma sin el
consentimiento previo por escrito.
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Asociaciones Latinoamericanas

Sociedad Latinoamericana de Endocrinologia Pediatrica
www.slep.com.br

Asociacion Argentina de Endocrinologia Pediatrica
www.adepargentina.org.ar

Sociedad Boliviana de Endocrinologia y Metabolismo
www.shemn.org

Sociedad Brasilefia de Endocrinologia Pediatrica
www.endocrino.org.br/endocrinologia-pediatrica

Sociedad Chilena de Endocrinologia y Metabolismo
www.soched.cl

Sociedad Colombiana de Endocrinologia Pediatrica
www.asoendopediatria.com

Sociedad Cubana de Endocrinologia
www.ecured.cu

Sociedad Dominicana de Endocrinologia y Nutricién
www.sodenn.org.do

Sociedad Ecuatoriana de Endocrinologia Pediatrica
www.bago.com.ec

Sociedad Mexicana de Endocrinologia Pediatrica
WWW.Smep.org.mx

Sociedad Peruana de Endocrinologia
www.endocrinoperu.org

Sociedad Uruguaya de Endocrinologia y Metabolismo
www.endosuem.org.uy

Sociedad Venezolana de Endocrinologia y Metabolismo
www.svemonline.org
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ACLARACION

Se debe dialogar con un profesional de lasalud adecuado

Lainformacion contenida en este libro es solo una guia general y no debe
usarse ensustitucion de cualquier informacion ni explicacion del médico.

Cualquier informacion médica contenida en este libro no intenta ser un
sustituto del informe del médico. Ud. debe consultar con el profesional
adecuado encargado de su salud sobre (1) cualquier problema especifico o
problema que requiere dicha informacion antes de tomar ninguna decision; o
(2) obtener mayor informacién o dialogar con el profesional de la salud
adecuado sobre susdudasy preocupaciones.

A pesar de que hemos tomado un nimero razonable de etapas para
asegurar que el contenido de este libro contenga términos entendibles de
acuerdo a las normas de Serono Symposia Internacional, Serono Australia Pty y
Serono S. A. (y sus respectivos directivos y empleados), asi como la opinién de
todas las personas involucradas en el texto, desarrollo, publicacion y
distribucion, patrocinio y apoyo en representacion de diversas Asociaciones
Médicas, no podemos hacernos responsables de (1) cualquier error u omision
contenido en este libro; (2) garantizar ni comprometernos a que cualquier otra
persona exprese una opinion diferente a la contenida en el libro (sin limitacién
de oportunidad, soporte econdémico, precision, correccién, complemento o
actualizacion con cualquier proposito en particular, del libro o su contenido);
(3) los resultados de cualquier accion de comision u omisién tomada en base al
contenido de este libro; (4) prometer que la interpretacion de ningiin médico,
profesional u otros servicios 0 consejeros concuerde con el contenido del
libro; (5) que se expresen de manera personal o institucional opiniones,
aclaraciones o responsabilidades diferentes a las expresadas en cualquier
parte el libro o entodo su contenido.

Merck Serono Australia Pty Ltd
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