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LA HIPERLACTACIDÈMIA és la causa més freqüent ACIDOSIS 

METABÒLICA en els pacients hospitalitzats

El LACTAT és el marcador més sensible per detectar MALALTIA 

MITOCONDRIAL



Lactat

Producte final inútil 

Produït només en s. anaerobia

o 

combustible essencial?



Lactat

Només es produeix en 
situacions anaeròbies

Hiperlactacidèmia
acidosis

Producte de rebuig 
metabòlic



Energia cel·lular: ATP
Piruvat deshidrogenasa (PDH)                      Acetil CoA

Piruvat carboxilasa (PC)                       Oxolacetat



Visió tradicional:   lactat = S. anaerobia

Hipoxia

Met. Anaerobi

Hiperlactacidèmia



Segons visió tradicional

• Hipoperfusió /Hipòxia                                           metabolisme anaeròbic

• Metabolisme anaeròbic                                    Hiperlactacidèmia

• HIPERLATACIDEMIA                   Hipoperfusió /Hipòxia

“ Current thinking continues to interpret hyperlactacidemia as hypoxia

and to support stimulation of cardiac output and enhancement of

oxygen delivery as therapy”

James JH, Luchette FA, McCarter F, Fischer JE. Lactate is an unreliable indicator of tissue hypoxia in injury or sepsis. Lancet 1999; 354: 

505-508



Producció de lactat en cond. aerobi

Muscul Cervell Htie Leuco Plaquetes
Medula

Renal

Mucosa

GI
Pell

25% 20% 20% 10% 25%

Total = 1500 mmol / dia en repós

Exercici intens:      producció Ms

La producció de lactat depèn 
principalment:

Flux glucolític
Estat Redox (NADH/NAD)

Relació L/P 10/1



Hiperlactacidèmia (> 2mmol/L)

Producció

Utilització/

Eliminació



PRODUCCIÓ LACTAT

• Augment producció Piruvat > Us
- Est. glucòlisis (epinefrina..)
- Efecte Warburg
- Alt potencial REDOX cel·lular (OH)

• Disminució utilització piruvat
- Hipòxia/hipoperfusió
- Disfunció PDH 
- Disfunció mitocondrial

Cetosis absent en la majoria d’hiperlactacidèmies secundàries hipòxia



Utilització/eliminació lactat

• Fetge 70%, ronyó 20%

• Cirrosis severa aïllada, lleus 
increments de lactat

• Insuf. hepática fulminant 



lactat no sempre Hipoperfusió



IMPLICACIONS SITUACIONS AGUDES

• HIPERLACTACIDÈMIA                       Marcador de gravetat (gran mostre)

• Canvis nivell LACTAT                MILLORIA (no associació millora HD)

• La patogénesis de la Hiperlactacidèmia TTo



Visió tradicional:
Hiperlactacidèmia acidosis metabòlica

La glucòlisis allibera 2 protons H

PROTONS H

COND 
ANAEROBIES

NO CONSUM H

CADENA RESP 

CONSUMEIX H



CAS CLÍNIC

Lactant 18 mesos:  

Quadre de 3 d. febre + CVA + tos. OD: Virasis tto Ibuprofé

A les 24 h. : Resolució febre 

Persistència taquipnea (70-51rep/min) amb Sat Hb 100%  



pH  =  log   1      =   - log  [H+]

[H+]

El pH del plasma normal es: 

- log 0.00000004 = 7.3979 (aprox. 7.40) 

EAB:  pH7,40, pCO2 18mmHg, HCO3 15,9mEq/L, EB: -11mmol/L. 

AnGAP 22mEq/L, Làctat 7,1 mmol/L



CAS CLÍNIC

ANTECEDENTS FAMILIARS I PERSONALS

NNAT (39SG) + PAEG (3,470Kg p 77, DE 0,76)

Període neonatal: per taquipnea es detecta Hiperlactacidèmica (5) sense acidosis

Es realitza ECO cranial i abdominal NORMAL

Als 6-8 mesos de vida : estancament de pes i episodis d’hipoactivitat i decaïment 

coincidint amb processos febrils intercurrents

Seguiment per estancament de pes 7.7Kg (p < 1; DE -2,76)



DESENVOLUPAMENT PSICOMOTOR: 

• Límit normalitat inicialment. Als 5 mesos inicia alentiment 

• 18 mesos bipedestació però es cansa, entén frases amb signes i  diu 
mama

EF: BEG, NC i NH. HD Estable, excepte taquipnea. Destaca hipotonia 
axial i perifèrica.



DD HIperlactacidèmia
Clínica: Taquipnea, hipotonia, estancament pondoestatural i PM

ANALÍTICA BASAL
Glucosa

Gasos (EAB)
Amoni

Ionograma
Cossos cetònics 

Funció hepàtica i renal
Hemograma i PCR

Tòxics en orina



DD HIperlactacidèmia

ANALÍTICA BASAL

Hiperlactacidèmia (3,68mmol/L)
Glucosa 93mg/dl

Cetonèmia (3-0H –But 3-2)
Reste normal

Trastorns congènits 
del metabolisme (TCM)



DD HIperlactacidèmia

LABORATORI METABÒLIQUES

Pirúvic i relació L/P

3-OH butirat/Acetoacetat en plasma

Cossos cetònics en orina

Aminoàcids (especialment alanina)

Acilcarnitines en plasma

Àcids orgànics en orina

IMPORTANT : RELACIÓ ENTRE LACTAT, GLUCOSA, COSOS CETÒNICS I INGESTA



Jean-Marie Saudubray · 

Matthias R. Baumgartner 

Ángeles García-Cazorla · 

John H. Walter Eds. 

Inborn Metabolic Diseases

Diagnosis and Treatment 

7th Edition 2022

Relació L/P >20

Hiperlact independent
Ingesta

Glucosa normal

Amoni normal

Cosso cetònics 
lleument elevats





GENÈTICA:    DUES VARIANTS EN HETEROCIGOSI EN EL GEN PET100.  No descrites

Variant:  c(23_27+4del)

Variantc.172_190del (p.Arg58SerfsTer18). 

Gen PET100 codifica la xaperona de la Citocrom C oxidasa, proteïna involucrada en 

la biogènesis del comp. IV de la cadena respiratòria mitocondrial

BIOPSIA CUTÀNIA confirma dèficit enzimàtic Complex IV



El lactat és el marcador sèric més sensible per detectar malaltia mitocondrial

La seva sensibilitats augmenta si es realitzen diferents determinacions 
segons dejuni/exercici…

Mitochondrion 62(2022)187-204



Visió tradicional:
lactat producte de rebuig metabolic

Lactat com a PUNTAL del metabolisme




