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Come tutte le urgenze, per la raritd e a volte difficolta di riconoscimento, quelle endocrinologiche richiedono una ra-
pida capacita di diagnosi e di gestione terapeutica. Le linee guida proposte hanno il pregio della sintesi: come un
manuale da tenere in tasca e da utilizzare quando necessario.

Anche le patologie endocrine pos-
sono presentare all’esordio, o in
corso di malattie intercorrenti, situa-
zioni critiche che costituiscono vere e
proprie urgenze mediche. Queste pos-
sono essere rappresentate da condi-
zioni derivanti da patologie materne,
quindi in epoca perinatale, oppure dal
manifestarsi di patologie congenite in
epoca neonatale o a breve distanza dal-
la nascita. A qualsiasi eta comunque
numerose patologie endocrine posso-
no scompensarsi tanto da richiedere
interventi tempestivi.

Tra le piu significative descriviamo:
¢ insufficienza surrenalica acuta
e iperparatiroidismo
e ipoparatiroidismo
e ipocalcemia neonatale
e ipoglicemia
e ipertiroidismo
¢ feocromocitoma
e diabete insipido

INSUFFICIENZA SURRENALICA ACUTA

Nel periodo neonatale, dopo un in-
tervallo asintomatico che puo variare
da poche ore a qualche giorno a se-
conda della patologia, compare un’in-
sufficienza primaria legata a ipoplasia
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Summary

Many endocrinological disease represent, in
reotoxicosis in Graves disease, adrenal insu

articular conditions, a real emergency. Thi-
iciency secondary fo acute adrenal dysfunc-

tion, surgical intervention or acute disease in a SAG affected patients, (iy/pog/ cemia, hy-
i

pocalcemia and hypoparathyroidism in newborn babies need an imme
intervention. The Authors collected in a sinlg

of endocrinological diseases: a useful tool
emergency doctors.

surrenalica, iperplasia corticosurrena-
lica congenita, panipopituitarismo,
ipoaldosteronismo congenito, pseu-
doipoaldosteronismo da resistenza po-
st-recettoriale: all’aldosterone (nel
neonato pretermine una resistenza al-
I'aldosterone ¢ fisiologica e transitoria,
per lenta maturazione del sistema re-
cettoriale), condizione di figlio di ma-
dre trattata con corticosteroidi, non re-
sponsivita familiare al’ACTH, emorra-
gia surrenalica bilaterale o sepsi (sin-
drome di Waterhouse-Friderichsen).
Nelle eta successive puo comparire
un’insufficienza surrenalica autoim-
mune, isolata o associata ad altre en-
docrinopatie autoimmuni (ad esempio

ate therapeutical

le paper all the emergency case-management
or endocrinologists as well as practitioners and

tiroidite) o a una tubercolosi o micosi.
L’insufficienza surrenalica acuta
puo comparire in pazienti affetti da
adrenoleucodistrofia o in condizioni di
stress o per interruzione repentina del-
la terapia sostitutiva con glucocorti-
coidi o dopo sospensione non gradua-
le di un trattamento steroideo cronico
prescritto per altra patologia.

I sintomi sono diversi a seconda del-
leta.

Nel neonato: difficolta ad alimentarsi,
ipotonia, torpore, vomito, diarrea, di-
sidratazione, shock, apnee, cianosi,
convulsioni e, a volte, iperpigmenta-
zione cutanea.
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Nelle eta successive: disturbi digestivi
(frequenti nel bambino), quali nausea,
vomito, diarrea, disidratazione, dolori
addominali e perdita di peso, disturbi
legati all'ipoglicemica (senso di fame,
pallore, tremori, sonnolenza-torpore,
sudorazione ecc.), ipotensione arte-
riosa, ipotonia/astenia, irritabilita,
confusione, coma e, a volte, febbre.

NB: Le crisi surrenaliche possono essere
scatenate da malattie intercorrenti, infezio-
ni, shock, traumi o interventi chirurgici.

Le anomalie biochimiche sono: ipo-
glicemia, iponatremia con lieve ipona-
triuria, iperkaliemia, iperuricemia,
emoconcentrazione e tendenza all’aci-
dosi metabolica.

I segni di gravita devono essere
considerati:

e stato di shock

¢ ipoglicemia severa

e iperkaliemia severa, spesso con ri-
scontro elettrocardiografico di com-
plessi allargati ed extrasistoli ventri-
colari

e segni neurologici, convulsioni.

Terapia

Inizialmente: reidratazione con solu-
zione fisiologica 150 ml/kg/24 ore
(1/4 nelle prime due ore, 3/4 nelle al-
tre 22 ore), oppure soluzione fisiologi-
ca in glucosata al 5-10%, 100-120 ml/kg
se il peso € < 20 kg o 75 ml/kg se il pe-
so > 20 kg, oltre alla correzione dell’a-
cidosi metabolica, se necessario.

In caso di shock: soluzione fisiologica
20 ml/kg in mezz’ora.

Nella crisi acuta: idrocortisone emi-
succinato (Flebocortid®) 1-2 mg/kg
ev (oppure 60-70 mg/m?) subito, da ri-
petere ogni 4-6 ore; in caso di difficile
accesso venoso 4-8 mg/kg/24 ore im;
dopo 24 ore si continua con idrocorti-
sone per os 1-5 mg/kg/die, fino a un
massimo di 400 mg. Nei casi piu gravi
si associa un mineralcorticoide, quale
l'acetato di desossicortisone (Doca) fi-
no a 2 mg nel neonato, 3-5 mg im nel
bambino una volta al giorno.

NB: Nei pazienti a rischio (ad esempio af-
fetti da sindrome corticosurrenalica conge-
nita) che devono essere sottoposti a inter-
vento chirurgico, si somministra come te-
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rapia preparatoria: Flebocortid 1-2 mg/kg
ev ogni sei ore prima dell'intervento, du-
rante I'anestesia e per tre giorni dopo I'in-
tervento, con successiva graduale riduzione
ai valori pre-intervento. Incrementare la do-
se di cortisone di 2-3 volte in corso di ma-
lattia acuta nei soggetti a rischio oppure in
trattamento sostitutivo con glucocorticoidi.

Nel neonato, in caso di inefficacia del
trattamento mineralcorticoide, dopo so-
spensione dell'infusione di soluzione sali-
na, sospettare lo pseudoipoaldosteronismo.
In tal caso, la terapia consiste nell’assicura-
re un apporto adeguato di Na sotto forma
di NaCl oppure Na bicarbonato, inizial-
mente ev, poi per os. La terapia di solito e
transitoria e si limita ai primi anni di vita;
successivamente si instaura un compenso,
anche di tipo alimentare.

Nelle prime 12 ore, si controllano
peso, diuresi, frequenza cardiaca, fre-
quenza respiratoria, stato di idratazio-
ne, reattivita all’ambiente, glicemia e,
all’'occorrenza, elettrolitemia ed ECG.

Dopo la fase acuta gli esami com-
plementari da eseguire sono: cortiso-
lemia (prima della somministrazione di
idrocortisone), 17 (OH) progesterone
e test al’ACTH (tetracosactide esace-
tato-Synacthen® 250 pg im) con pre-
lievo per cortisolemia basale e dopo 60
minuti (nel soggetto normale aumenta
soprai20 pg/dl o almeno di 7 pg/dl ol-
tre il valore basale) per valutare una
soppressione surrenalica da terapia
corticosteroidea.

NB: E prudente “premedicare” il paziente
con desametasone 0,5-1 mg, la sera prece-
dente il test al’ACTH.

IPERPARATIROIDISMO

Puo essere isolato o far parte di
un’adenomatosi pluriendocrina. Gli
elevati livelli di paratormone determi-
nano mobilizzazione eccessiva di cal-
cio e fosforo dall’osso, con diminuito
riassorbimento tubulare di fosforo ed
elevazione della calcemia.

1 sintomi sono: nausea, vomito, letar-
gia, confusione, astenia; frequenti I'i-
pertensione e le coliche renali da cal-
colosi.

Elementi per la diagnosi sono: eleva-
ti livelli di calcio sia totale che ionizzato,
con bassi livelli di fosforo; aumento del-
la fosfatasi alcalina e ridotto riassorbi-
mento tubulare del fosforo (<80%); ele-
vati livelli di paratormone. Specie a li-
vello delle clavicole, si possono osser-
vare i segni radiologici di un riassorbi-
mento osseo subperiosteale.

Terapia

Il trattamento dell'ipercalcemia gra-
ve superiore ai 13,5-14 mg/dl & urgente
per il rischio cardiaco, del SNC, renale
e gastrointestinale.

Gli obiettivi della terapia sono:
¢ 'immediata idratazione con soluzione
salina isotonica, alla dose pari al doppio
del volume di mantenimento;
e favorire la calciuresi con diuretici che
agiscono sull’ansa, quali la furosemide
1 mg/kg lentamente ev, che inibisce il
riassorbimento tubulare del calcio;
¢ inibizione della funzione osteoclastica
con calcitonina 4 U/kg sc ogni 12 ore,
bifosfonati (pamidronato), glucocorti-
coidi in pazienti con alterazioni emato-
logiche o eccesso di vit D;
e chirurgica.

IPOPARATIROIDISMO

Puo comparire in eta neonatale o in
eta successive; ha un’eziologia fre-
quentemente autoimmune e puo essere
associato a tiroidite, diabete, insuffi-
cienza surrenalica, candidiasi muco-cu-
tanea.

I sintomi sono: convulsioni, tetania, per-
dita di sensibilita al volto e alle estre-
mita, spasmo carpo-podalico.

Elementi per la diagnosi: in presenza
di livelli serici bassi di calcio e alti di fo-
sforo, le concentrazioni seriche di pa-
ratormone sono inappropriatamente
basse e suggeriscono la possibilita di
una mancata risposta dell’ormone all’i-
pocalcemia.

Terapia

Correggere l'ipocalcemia sommini-
strando lentamente ev 2 ml/kg di Ca
gluconato al 10% (=9,3 mg Ca~/ml),
cioe 18,6 mg, in 10 minuti, da ripetere
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se necessario ogni 6-8 ore. 1'1-25, dii-
drossivitamina D3 (0,25-0,5 pg/die) sti-
mola I'assorbimento intestinale di cal-
cio; se necessario, supplementazione di
calcio per via orale.

NB: Controllare che il rapporto Ca/creati-
nina su urine (campione isolato o raccolta
delle 24 ore) in corso di terapia sia inferiore
a0,2.

IPOCALCEMIA NEONATALE

Puo essere precoce o tardiva.

3 Ipocalcemia precoce, specie nel pre-
maturo: quando i livelli di calcio totale
scendono sotto i 7 mg/dl nelle prime
48-72 ore di vita, nel neonato a termine
quando i livelli di Ca totale scendono
sotto gli 8 mg/dl (oppure Ca++ inferio-
re a 4,4 mg/dl). La forma precoce ¢ fa-
vorita dalla prematurita, dall’asfissia e
dal diabete materno.

[ Ipoglicemia tardiva: dopo le 48-72 ore
di vita; specie nei lattanti che ricevono
diete ricche di fosfati (latte vaccino e/o
latti artificiali) nel corso della prima set-
timana di vita, o in caso di ipomagne-
siemia, ipoparativoidismo idiopatico.

Si presenta con convulsioni ipocalce-
miche dopo la prima settimana di vita.

Terapia

Qualora I'ipocalcemia sia asintoma-
tica, é sufficiente la somministrazione
per os di 75-100 mg/kg di Ca in 4-6
somministrazioni giornaliere (8 mg/
kg/24 ore) o di dosi inferiori. Nel neo-
nato pretermine con ipocalcemia seve-
ra < 6,5 mg/dl & consigliabile la som-
ministrazione continua di 70-90 mg/
kg/die per via endovenosa fino alla sta-
bilizzazione della calcemia su livelli di 8-
9 mg/dl.

Nel caso di ipocalcemia sintomatica
€ necessario somministrare in infusio-
ne Ca gluconato al 10% alla dose di 5
mg/kg/min, monitorando costante-
mente la frequenza cardiaca e facendo
attenzione che I'ago sia ben inserito in
vena, il rischio € quello di una necrosi
dei tessuti nella sede sottocutanea di
fuoriuscita della soluzione.

Nella pratica di terapia intensiva
neonatale va prestata particolare atten-
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zione alla somministrazione in vena
ombelicale di Ca gluconato: c’¢ il ri-
schio di necrosi epatica. Nel corso di
un’exanguinotrasfusione, quando la
calcemia tende a scendere, il Ca gluco-
nato deve essere somministrato nella
vena; ombelicale contemporaneamen-
te alla quota di sangue in quel momen-
to trasfusa. Non associare mai bicarbo-
nato per il rischio di precipitazione di
CaCoOs.

Se I'ipocalcemia rimane sintomatica
e determina il ripetersi di convulsioni
ipocalcemiche, si somministrano ulte-
riori 90-100 mg in infusione rapida, con
le suddette cautele. Potrebbe essere
necessaria la somministrazione anche
di Mg solfato 0,5 mg/kg/die (utile an-
che un dosaggio del Mg, che, se basso,
mantiene la condizione di ipoparatiroi-
dismo, non necessariamente Mg di-
pendente).

Dopo la risoluzione delle convulsioni
la terapia di mantenimento prevede la
somministrazione di 50-75 mg/kg /die
di Ca gluconato ev per le prime 24 ore,
la somministrazione del 50% della dose
per altre 24 ore e quindi il 25% della do-
se totale per altre 24 ore; in seguito la
terapia puo venire sospesa.

Se il soggetto ¢ in grado di alimen-
tarsi, le stesse dosi possono essere
somministrate per os.

Nei casi in cui sia necessaria la som-
ministrazione di vitamina D (per lo piu
nelle forme tardive, non transitorie)
possono essere impiegate: vitamina D
1000-2000 Ul/kg/die, oppure 1la (OH)
D3 alla dose di 0,03-0,08 pg/kg/die o
ancora 1-25 (OH), D3 alla dose di 0,01-
0,1 ug/kg/die.

Nelle forme di ipocalcemia magne-
sio-dipendenti, qualora la magnesiemia
non sia stata ancora corretta, € oppor-
tuna la somministrazione im di 6
mg/kg di Mg elementare (Mg solfato
al 50% che contiene 50 mg di Mg ele-
mentare per ml).

IPOGLICEMIA

Per definizione, nel bambino si parla
di ipoglicemia in presenza di un livello a
digiuno inferiore ai 40 mg/dl; nel neo-
nato a termine, e nel pretermine di bas-
SO Peso.

NB: I noti meccanismi controregolatori iper-
glicemizzanti (glucocorticoidi, GH, adre-
nergici, glucagone) si attivano con variazio-
ni glicemiche da 80-90 a 50 mg/dl.

Lipoglicemia rappresenta una delle
piu frequenti cause di urgenza endocri-
no-metabolica soprattutto in epoca peri-
neonatale.

E pit rara nel bambino piu grande,
in cui rappresenta spesso la complican-
za di patologie rare o 'esito di cause ia-
trogene, quali 'intossicazione da salici-
lati con blocco della funzione epatica,
I'ingestione di alcol etilico, I'uso del pro-
pranololo dopo digiuno o in caso di te-
rapia insulinica inadeguata, volontaria-
mente somministrata, da parte di un pa-
ziente diabetico o nei casi non rari di
“Munchausen by proxy” con ipoglice-
mia da somministrazione volontaria di
insulina in bambino non diabetico.

Per completezza, le altre cause, seb-
bene non di interesse strettamente en-
docrino, sono la sindrome postprandia-
le idiopatica, la sindrome di Reye, i di-
fetti enzimatici epatici, la fruttosemia,
la galattosemia ecc.

Ipoglicemia neonatale
Lipoglicemia neonatale puo essere
transitoria o persistente.

Ipoglicemia neonatale transitoria

E frequente nei neonati pretermine
e/o di basso peso e puo essere la con-
seguenza di un iperinsulinismo transi-
torio nel caso di un neonato figlio di ma-
dre diabetica (macrosoma), di uno
stress importante quale un’ipossia neo-
natale con distress respiratorio o un’i-
potermia.

Ipoglicemia neonatale persistente

E di solito la causa di un iperinsuli-
nismo secondario a nesidioblastosi (au-
mento del nucleo delle beta-cellule),
iperplasia delle beta-cellule presente
nel 30% dei casi di sindrome di
Beckwith-Wiedermann  (onfalocele,
macroglossia, visceromegalia), pill ra-
ramente adenoma beta-cellulare o iper-
sensibilita alla leucina. Si puo avere
un’ipoglicemia da difetto congenito del-
la glucosio-6-fosfatasi oppure nel defi-
cit isolato di GH o nei difetti ipofisari
multipli, ipotiroidismo, insufficienza
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surrenalica acuta da emorragia bilate-
rale delle ghiandole surrenaliche (se-
psi o grave anossia perinatale), displa-
sia setto-ottica, deficit di glucagone, de-
ficit di cortisolo, insufficienza della mi-
dollare surrenalica ecc.

1 sintomi sono: tremori, ipotonia con
difficolta alla suzione, cianosi, distress
respiratorio e tachipnea, esagerazione
del riflesso di Moro, convulsioni, car-
diomegalia, ipotermia, bradicardia, vo-
mito.

Elementi per la diagnosi sono: do-
saggio della glicemia, possibilmente
contemporaneamente con quello del-
I'insulina, nel sospetto di una patologia
delle beta-cellule. Poiché i livelli nor-
mali di insulinemia, a digiuno, sono ra-
ramente superiori a 10 mU/ml (un po’
pit elevati nei soggetti obesi), in pre-
senza di una glicemia inferiore ai 50
mg/dl I'insulinemia ¢ di solito inferio-
re ai 5 mU/ml. Quando la glicemia rag-
giunge il livello di 40-50 mg/dl con
un’insulinemia superiore ai 10 mU/ml,
¢ suggestiva una condizione di “iperin-
sulinemia”. Se la diagnosi non € quella
di iperinsulinismo, si dosano il GH e gli
altri ormoni ipofisari nel sospetto di de-
ficit isolato o multiplo ipofisario, in cui
spesso si associano segni clinici preco-
ci, trai quali il micropene.

Terapia

Nelle forme precoci transitorie neo-
natali si somministrano 6-8 mg/kg
/min di glucosio al 10% ev (90
ml/kg/24 h di soluzione glucosata al
10% forniscono 6,3 mg/kg/min di glu-
cosio) e si inizia contemporaneamente
I'alimentazione precoce. Nei neonati fi-
gli di madre diabetica o in quelli con
sofferenza perinatale, si somministra, a
scopo profilattico, soluzione glucosata
al 10%, a goccia continua, attraverso un
sondino naso-gastrico.

Nelle forme neonatali sintomatiche
si puo somministrare un bolo ev di 2
ml/kg di glucosio 10%, cui segue la
somministrazione continua di 8-10 mg/
kg/min di soluzione glucosata al 10%.

NB: Le soluzioni glucosate pili concentrate

sono controindicate per il rischio di un’ipe-
rinsulinemia reattiva con conseguente rica-
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duta dell'ipoglicemia. Lo stesso vale talvolta
per il bolo di soluzione glucosata al 10%, in
quanto anche cosi viene spesso superata la
capacita di utilizzazione del glucosio, deter-
minando un’iperglicemia transitoria e spes-
so una risposta iperinsulinemica con re-
bound dell'ipogliocemia.

In caso di persistenza dell'ipoglice-
mia, € necessaria la somministrazione
di cortisonici quali I'idrocortisone ev o
per os 15 mg/kg/die o il prednisone 2
mg/kg/die.

In caso di ulteriore persistenza del-
I'ipoglicemia o di ipoglicemia ricorren-
te si infonde soluzione glucosata ev al
10-20%, si inizia una alimentazione en-
terale continua e si somministra dia-
zossido 5-20 mg/kg in tre dosi giorna-
liere per os. In caso di insuccesso, si
puo ricorrere all’octreotide 10-40 nug/
kg/die e, se la terapia risulta ancora
inefficace, per risolvere la causa dell’i-
perinsulinismo € necessario I'interven-
to chirurgico. In caso di difetti ormona-
li, la terapia sostitutiva con il relativo or-
mone mancante sara risolutiva.

Esistono forme di ipoglicemia meno
gravi, che possono essere presenti an-
che nel bambino pitt grande e che tal-
volta possono richiedere un trattamen-
to urgente. La condizione puo essere
una vera urgenza o pill Spesso una se-
miurgenza.

Con riferimento a quest’ultima ci si
riferisce a quella condizione nota come
ipoglicemia chetotica, nella quale la
somministrazione di zuccheri a rapido
assorbimento e successivamente la
somministrazione frazionata in pitt dosi
giornaliere di carboidrati a lento assor-
bimento risolvono il problema. Si tratta
di un difetto dei meccanismi controre-
golatori, in particolare di quelli deputa-
ti alla gluconeogenesi, che si manife-
stano appunto con sintomatologia ipo-
glicemica e si associano alla presenza
di corpi chetonici nelle urine, che quin-
di vanno cercati per la conferma della
diagnosi.

Questo tipo di ipoglicemia deve
sempre far pensare anche a un associa-
to deficit ormonale (in particolare defi-
cit di GH, anche se la sintomatologia
ipoglicemica non € precocissima).

Due cause che definiamo iatrogene
rappresentano due vere urgenze.

La prima € la cosiddetta sindrome di
Munchausen by proxy, con sommini-
strazione da parte di un familiare di in-
sulina e conseguente crisi ipoglicemi-
ca grave. La diagnosi di certezza di que-
sta forma, se sospettata, ¢ il dosaggio
dell'insulinemia (IRI) e del c-peptide
che dirimeranno il problema (alti livelli
di IRI e bassi di c-peptide escludono
una forma endogena e orientano verso
una somministrazione di insulina).

Vera urgenza é I'ipoglicemia del pa-
ziente diabetico per “overdose” di insu-
lina, che definiremo reale se c’¢é stato
un errore di somministrazione (fiala
shagliata) o virtuale qualora sia stata
determinata da uno scarso apporto ali-
mentare o da una eccessiva attivita fisi-
ca, dopo aver fatto la “solita” dose di in-
sulina.

Oltre alla somministrazione di zuc-
cheri a rapido assorbimento per os, se
I'assunzione ¢ possibile, puo essere ne-
cessaria la somministrazione di gluca-
gone (anche sottocute con siringa da
insulina): nel bambino mezza fiala, su-
bito seguita dall’altra meta, se necessa-
rio, dopo 20-30 minuti. E sicuramente
necessaria qualora il paziente sia inco-
sciente e non sia in grado di assumere
zuccheri rapidi. Se in ambiente sanita-
rio, va somministrato glucosio al 30%
ev, seguito da una infusione di soluzio-
ne glucosata al 10% fino a stabilizzazio-
ne della glicemia.

E importante ricordare che, se il pa-
ziente era stato per lungo tempo ten-
denzialmente ipoglicemico, anche se
asintomatico, i suoi sistemi controinsu-
lari hanno a lungo agito depauperando
le riserve epatiche di glicogeno. La
semplice somministrazione in bolo di
soluzione glucosata puo non essere suf-
ficiente, in quanto, finché le riserve di
glicogeno epatico non siano state rico-
stituite, ci sara sempre una tendenza
ipoglicemica che quindi va attentamen-
te monitorata.

Sia I'ipoglicemia sia la somministra-
zione di glucagone possono stimolare
il vomito; quindi € importante fare at-
tenzione alla posizione del paziente,
che nella fase dell'urgenza non deve es-
sere supino per il rischio di un “ab in-
gestis” (pertanto in questa condizione &
meglio somministrare zuccheri piutto-
sto che bevande zuccherate).
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IPERTIROIDISMO

Leziologia ¢ 1a seguente:
A Tireotossicosi oppure ipertiroidismo
secondario a iperplasia diffusa della ti-
roide (gozzo tossico diffuso), specie
nelle femmine in eta adolescenziale. Li-
perfunzione tiroidea non dipende dal
TSH, in quanto gli elevati livelli di T4 Ii-
bero sopprimono i valori circolanti di
TSH.
A Ipertiroidismo neonatale, per pas-
saggio transplacentare di immunoglo-
buline IgG stimolanti la tiroide, che si
risolve generalmente nei primi mesi di
vita.
[ Noduli caldi tiroidei e tiroidite suba-
cuta (virale), rara in eta pediatrica.
1 Fase acuta di tiroidite di Hashimoto
(transitoria) per lisi cellulare.
(1 Raro ma possibile, nel neonato, I'i-
pertiroidismo TSH-dipendente secon-
dario ad adenoma ipofisario.

1 sintomi sono:

(1 Iperattivita motoria, tremori fini, de-
bolezza muscolare, irritabilita, inson-
nia, scarso rendimento scolastico, au-
mento dell’appetito con perdita di peso,
diarrea, aumento della sudorazione, a
volte esoftalmo.

A Tachicardia, extrasistolia, febbre,
nausea, vomito, che suggeriscono spes-
so l'insorgenza di una “tempesta tiroi-
dea”.

Terapia

Inizialmente propranololo 1-2 mg/
kg/die 0 10-20 mg per 3-4 volte al die/o
propiltiouracile (non in vendita in Ita-
lia) 4-6 mg/kg/die o 150-300 mg/ m?/
die (massimo 300 mg/die) che inibisce
la conversione del T4 in T3 oppure me-
timazolo 0,4-0,6 mg/kg/die fino a 30
mg/die in tre somministrazioni. Poiché
I'emivita del metimazolo ¢ di sei ore,
mentre quella del propiltiouracile di 2
ore, il metimazolo puo essere sommi-
nistrato due volte al giorno, mentre il
propiltiouracile richiede necessaria-
mente una somministrazione frazionata
ogni 8 ore. Mantenimento con metima-
zolo 0,1-0,3 mg/kg/die o con propil-
tiouracile 1-3 mg/kg/die.

NB: Raramente sono stati osservati effetti
secondari, quali rash cutanei, artralgie e
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agranulocitosi; piu frequentemente ortica-
ria, dermatosi, caduta dei capelli, in partico-
lare con il metimazolo.

Nell'ipertiroidismo neonatale si in-
staura una terapia con propiltiouracile
5-10 mg/kg ogni sei ore, ed eventual-
mente, nei pazienti sintomatici, si ag-
giunge propranololo.

Terapia della “tempesta tiroidea”

Propiltiouracile: 300-600 mg/die in
4 dosi; iodio per os oppure ev (Na iodu-
ro 1-2 g); propranololo ev 0,5-1 mg/mi-
nuto fino alla dose totale di 10 mg; tera-
pia di supporto con antipiretici, liquidi
ev, idrocortisone 200 mg/m?/die e vi-
tamina B.

Terapia preparatoria allintervento
di tiroidectomia per Basedow

Si effettua terapia con metimazolo o
propiltiouracile fino al raggiungimento
di uno stato di eutiroidismo. Successi-
vamente, associazione con iodio, sotto
forma di soluzione di Lugol 5-10 gocce
3 volte al giorno o ioduro di potassio 2-
10 gocce una volta al giorno fino a 7-15
giorni prima dell'intervento, in quanto
lo iodio riduce il flusso ematico tiroi-
deo. Possono essere associati farmaci
antagonisti beta-adrenergici, quali il
propranololo.

Terapia della tiroidite subacuta

Acido acetilsalicilico o, se necessa-
rio, prednisone 0,5 mg/kg/die per il
dolore e I'inflammazione. Non sono ne-
cessari farmaci tireosoppressori.

Terapia dell'ipertiroidismo neonatale

Puo essere necessario un trattamen-
to con assistenza respiratoria in Unita
di Terapia Intensiva Neonatale per di-
stress respiratorio da iperafflusso, se-
condario alla tachicardia, senza segni
radiologici di broncopneumopatia, e os-
sigeno-terapia (aumentato consumo di
ossigeno), soprattutto se la madre pre-
senta la sintomatologia alla fine della
gravidanza, senza che le sia gia stata
diagnosticata una condizione di Base-
dow.

NB: Sospettare sempre un ipertiroidismo in
caso di tachicardia fetale grave non altri-
menti spiegata.

In caso di grave tossicosi, indipen-
dentemente dall’eta del paziente, puo
essere necessaria una sedazione con fe-
nobarbital 2-8 mg/kg/die.

FEOCROMOCITOMA

Raro tumore del tessuto cromaffine,
con sede nella midollare surrenalica op-
pure, raramente, nel torace o addome.
Puo essere isolato o associato ad ade-
nomatosi multiendocrine.

I sintomi sono: ipertensione, che puo
essere anche parossistica e puo dege-
nerare in un’encefalopatia ipertensiva;
cefalea, vomito, pallore e sudorazione.

Gli elementi per la diagnosi sono:
elevati livelli di epinefrina, norepinefri-
na e loro metaboliti nel plasma, e di aci-
do vanilmandelico nelle urine delle 24
ore. La sede del tumore puo essere
identificata con ecografia, TC o RMN, o
con scintigrafia con iodio 125-metaio-
dobenzilguanidina in caso di tessuto
cromaffine extrasurrenale.

Terapia

La terapia € chirurgica. Prima del-
I'intervento chirurgico € necessario un
pretrattamento di 1-2 settimane con al-
fa-bloccanti (es. fenossibenzamina)
0,25-1 mg/kg/die in due somministra-
zioni, da aumentare fino alla stabilizza-
zione della pressione arteriosa, consi-
derando il rischio di ipotensione orto-
statica. Dopo I'avulsione chirurgica ¢
necessaria una supplementazione con
liquidi e glucocorticoidi.

Le esperienze pediatriche con Ca-
antagonisti o antagonisti dei recettori
alfa-adrenergici, quali la prazosina o al-
tri farmaci analoghi, sono limitate.

NB: In caso di tachicardia o aritmia che pos-
sono comparire in corso di terapia con fe-
nossibenzamina, € possibile associare pro-
pranololo, che non deve essere sommini-
strato in assenza di un trattamento con an-
tagonisti degli alfa-recettori.

In caso di crisi ipertensive intraope-
ratorie si utilizzano i bloccanti a breve
termine della fentolamina oppure il ni-
troprussiato, quale vasodilatatore peri-
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ferico. In caso di ipotensione post-chi-
rurgica si somministra un adeguato vo-
lume di liquidi.

Normalizzazione dei livelli urinari di
catecolamine e loro metaboliti, che si
elevano in caso di recidive.

DIABETE INSIPIDO

Puo essere isolato, idiopatico, asso-
ciato a deficit di altre tropine ipofisarie
(ad esempio nella displasia setto-otti-
ca) o secondario a trauma cranico o
dopo intervento neurochirurgico per
interruzione del peduncolo ipofisario
(ad esempio nel craniofaringioma) o in
corso di istiocitosi. E peraltro rara la
forma familiare.

I sintomi sono: poliuria e polidipsia an-
che in corso di restrizione idrica; inizio
brusco di sete, specie per liquidi freddi;
rallentamento della crescita staturo-
ponderale per ridotta assunzione calo-
rica; scarsa alimentazione per eccesso
di acqua ingerita.

Nel corso del test di restrizione idri-
ca, 'osmolarita serica sara superiore a
300 mOsm/1in presenza di un’osmola-
rita urinaria inferiore a 250 mOsm/1. Al-
la fine del test, il DDAVP sara sommi-
nistrato per via nasale (5-10 pg) e de-
terminera un aumento dell’'osmolarita

urinaria di 100 mOsm/1, permettendo
cosl la diagnosi di diabete insipido
ADH-dipendente. In assenza di eleva-
zione dell’osmolarita urinaria, la dia-
gnosi sara orientata verso un diabete
insipido nefrogeno.

Terapia

Nel diabete insipido ADH-dipenden-
te si somministra desmopressina,
DDAVP, per via nasale. Nel pretermi-
ne si inizia con circa 1 ng/kg/die sud-
diviso in due somministrazioni (le goc-
ce endonasali devono essere diluite con
soluzione fisiologica in rapporto 1:10,
per la difficolta di somministrare picco-
le quantita e per I'impossibilita di im-
piegare 'ormone in confezione spray
nasale). Nel neonato a termine e du-
rante I'infanzia € consigliabile iniziare
con 1 yg e 2,5 pg rispettivamente, ogni
12 ore, aumentando progressivamente
la dose fino a ottenere un soddisfacente
riscontro di elettrolitiemia, osmolarita
e peso corporeo. La dose classica di
mantenimento varia da 5 a 20 pug ogni
12 ore e va individualizzata.

NB: Essendo ora disponibili anche com-
presse per via orale da 0,1-0,2 mg, € neces-
sario ricordare che il rapporto ottimale di
conversione tra via nasale e via orale ¢ di
1:20. Pertanto, il trattamento al momento
della diagnosi sara di 5-10 pg endonasali o di
100-200 pg per via orale, da adattare succes-

sivamente in base alla sintomatologia, se ne-
cessario.

Nel neonato con diabete insipido la ri-
chiesta di liquidi ¢ elevata e puo raggiunge-
re i3 litri/m?/die. Pertanto, quando si inizia
la terapia sostitutiva con ormone antidiure-
tico, si deve evitare che il trattamento com-
binato idrico-ormonale possa causare un ca-
rico eccessivo di liquidi, per cui I'apporto
idrico dovrebbe essere limitato a 1 litro/
m?/die.

Nella forma nefrogena si utilizzano i
diuretici tiazidici che contraggono il vo-
lume urinario e favoriscono la diuresi
sodica.
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