
CLASIFICACIÓN INTERNACIONAL DE ENFERMEDADES - CIE-11 para estadísticas de mortalidad y morbilidad
CAPÍTULO 05
Enfermedades endocrinas, nutricionales o metabólicas
Este capítulo tiene 148 categorías de cuatro caracteres.
El rango de los códigos comienza en 5A00.
En este capítulo están incluidas las enfermedades endocrinas, las enfermedades nutricionales así como las enfermedades metabólicas.
Exclusiones:	Trastornos endocrinos o metabólicos transitorios específicos del feto o el recién nacido (BlockL1‑KB6)
Embarazo, parto o puerperio (Capítulo 18)
Codificado en otra parte:	Síntomas, signos o resultados clínicos relativos a las enfermedades endocrinas, nutricionales o metabólicas (MA50-MA6Y)
Enfermedades endocrinas, nutricionales o metabólicas que complican el embarazo, el parto o el puerperio (JB64.2)
Este capítulo incluye los siguientes grupos de nivel superior:
Enfermedades endocrinas
Trastornos nutricionales
Trastornos metabólicos
Trastornos metabólicos o endocrinos consecutivos a un un procedimiento

Enfermedades endocrinas (BlockL1‑5A0)
Codificado en otra parte:	Neoplasias del sistema endocrino
Tumores endocrinos
Trastornos de la glándula tiroides o del sistema de hormonas tiroideas (BlockL2‑5A0)
Trastornos que obedecen a una disfunción de la glándula tiroides y de los sistemas de regulación de las hormonas tiroideas. Pueden deberse a la disfunción de la hipófisis, del hipotálamo o de los receptores de la hormona tiroidea.
  5A00  	Hipotiroidismo

5A00.0	Hipotiroidismo congénito
El hipotiroidismo congénito es un trastorno en el cual la glándula tiroides produce muy poca cantidad, o ninguna, de hormonas tiroideas. Está presente al nacer. Las manifestaciones clínicas son, de ordinario, hipoactividad o somnolencia, dificultad para la alimentación y estreñimiento, ictericia prolongada, facies mixedematosa, fontanelas amplias (sobre todo la posterior), macroglosia, distensión abdominal con hernia umbilical e hipotonía.
Codificado en otra parte:	Hipotiroidismo central congénito (5A61.41)

5A00.00	Hipotiroidismo congénito permanente con bocio difuso
Afección causada por una pérdida completa o parcial de la función tiroidea debida a un defecto del desarrollo de la tiroides durante el período prenatal. Se caracteriza por una tiroides hinchada y lisa y en los neonatos por una mirada sin vida, edema facial y macroglosia con protrusión lingual. También puede haber episodios de atragantamiento, estreñimiento, cabello seco y quebradizo, ictericia, hipotonía muscular, inserción baja del cabello, mala alimentación, poca talla, somnolencia o lentitud.
Exclusiones:	bocio congénito transitorio con función normal (KB62)

5A00.01	Hipotiroidismo congénito permanente sin bocio
Estado congénito permanente en el cual la glándula tiroides no produce suficiente hormona tiroidea. Esta entidad diagnóstica en particular se refiere al hipotiroidismo que no se acompaña de un agrandamiento de la glándula tiroides (bocio).

5A00.02	Síndrome de Pendred
El síndrome de Pendred se caracteriza por una combinación de sordera neurosensorial bilateral congénita, bocio tiroideo, malformación cocleovestibular y posible disfunción vestibular.

5A00.03	Hipotiroidismo congénito transitorio
El hipotiroidismo congénito transitorio es, por definición, una disfunción tiroidea transitoria en la cual la hormona estimulante de la tiroides (TSH o tirotropina) está levemente elevada y la tiroxina (T4), levemente reducida. Las concentraciones de estas hormonas se normalizan en poco tiempo de forma espontánea, o bien al cabo de varios meses de tratamiento con tiroxina. El trastorno puede tener varias causas, entre ellas la carencia de yodo o la exposición a compuestos yodados, al paso trasplacentario de anticuerpos maternos bloqueadores de los receptores de TSH y a la dishormonogenia.
Exclusiones:	Bocio congénito transitorio con función normal (KB62)

5A00.04	Hipotiroidismo congénito por carencia de yodo
El hipotiroidismo congénito es un trastorno que está presente al nacer y en el cual la glándula tiroides produce muy poca hormona tiroidea o no produce ninguna. Lo puede provocar la carencia de yodo.
Exclusiones:	Hipotiroidismo asintomático por carencia de yodo (5A00.22)

5A00.0Y	Otro(a)(s) hipotiroidismo congénito especificado(a)(s)

5A00.0Z	Hipotiroidismo congénito, sin especificación

5A00.1	Trastornos tiroideos por carencia de yodo o problemas afines
Cualquier afección causada por el funcionamiento anormal de la tiroides como consecuencia de la carencia de yodo. El diagnóstico de confirmación es mediante análisis de sangre.
Exclusiones:	Hipotiroidismo asintomático por carencia de yodo (5A00.22)
síndrome congénito por deficiencia de yodo (5A00.04)

5A00.10	Bocio difuso por carencia de yodo
Aumento difuso de la glándula tiroides a causa de una deficiencia de yodo

5A00.11	Bocio multinodular por carencia de yodo
Agrandamiento multinodular de la glándula tiroides a causa de una carencia de yodo
Inclusiones:	Bocio nodular por carencia de yodo

5A00.1Z	Trastornos tiroideos por carencia de yodo o problemas afines, sin especificación

5A00.2	Hipotiroidismo adquirido
El hipotiroidismo adquirido es un trastorno en el cual la glándula tiroides produce muy poca hormona tiroidea o no produce ninguna. Ocurre solamente después del nacimiento.
Exclusiones:	Hipotiroidismo tras un procedimiento (5D40)
hipotiroidismo por carencia de yodo (5A00.1)
Codificado en otra parte:	Hipotiroidismo central adquirido (5A61.40)
Demencia por hipotiroidismo adquirido (6D85.Y)

5A00.20	Hipotiroidismo por el uso de medicamentos o de otras sustancias exógenas
Afección causada por hipoactividad tiroidea por efecto de un medicamento u otras sustancias exógenas. Puede cursar con cansancio, hipersensibilidad al frío, estreñimiento, resequedad de la piel, aumento de peso, miastenia, hipercolesterolemia, mialgias, artralgias o artritis, períodos menstruales más copiosos o irregulares, pérdida parcial del cabello, depresión o deterioro de la memoria.

5A00.21	Coma por mixedema
Trastorno hipotiroideo potencialmente mortal en forma de hipotiroidismo grave de larga duración sin tratamiento en el cual los mecanismos de adaptación no logran mantener la homeostasis.

5A00.22	Hipotiroidismo asintomático por carencia de yodo
Trastorno que consiste en una elevación de las concentraciones séricas de TSH en presencia de concentraciones normales de hormona tiroidea. Lo causa una carencia de yodo.

5A00.2Y	Otro(a)(s) hipotiroidismo adquirido especificado(a)(s)

5A00.2Z	Hipotiroidismo adquirido, sin especificación

5A00.Z	Hipotiroidismo, sin especificación

  5A01  	Bocio atóxico
Agrandamiento de la glándula tiroides debido a una multiplicación folicular, sin que se acompañe de hipertiroidismo o tirotoxicosis.
Exclusiones:	bocio difuso congénito (5A00.00)
bocio congénito SAI (5A00.00)
bocio parenquimatoso congénito (5A00.00)
bocio por carencia de yodo (5A00.1)

5A01.0	Bocio difuso no tóxico
Agrandamiento difuso de la glándula tiroides debido a una multiplicación de los folículos, sin hipertiroidismo ni tirotoxicosis.

5A01.1	Nódulo tiroideo solitario atóxico
Tumor solitario de la glándula tiroides debido a una multiplicación de los folículos, sin hipertiroidismo ni tirotoxicosis.

5A01.2	Bocio multinodular atóxico
Formación de varios nódulos en la glándula tiroides debido a una multiplicación de los folículos sin hipertiroidismo ni tirotoxicosis.

5A01.Z	Bocio atóxico, sin especificación

  5A02  	Tirotoxicosis
Trastorno hipermetabólico causado por concentraciones elevadas de tiroxina libre, triyodotironina libre, o ambas que conduce a la síntesis y secreción excesivas de hormona tiroidea.
Exclusiones:	Hipertiroidismo neonatal transitorio (KB62.0)
Codificado en otra parte:	Exoftalmos hipertiroideo (9A20.00)

5A02.0	Tirotoxicosis con bocio difuso
La tirotoxicosis se debe a la ingestión de cantidades excesivas de hormona tiroidea exógena en forma de suplementos de la hormona tiroidea, como la levotiroxina, que es el suplemento cuyo uso está más difundido.
Inclusiones:	enfermedad de Graves
bocio difuso tóxico

5A02.1	Tirotoxicosis con nódulo tiroideo único tóxico
Inclusiones:	Tirotoxicosis con bocio uninodular tóxico

5A02.2	Tirotoxicosis con bocio multinodular tóxico
Tirotoxicosis causada por nódulos tiroideos múltiples activos

5A02.3	Tirotoxicosis por tejido tiroideo ectópico

5A02.4	Tirotoxicosis facticia
Tirotoxicosis causada por la ingestión de hormona tiroidea exógena

5A02.5	Crisis tiroidea
La crisis tirotóxica (o tormenta tiroidea) es una complicación grave pero poco frecuente del hipertiroidismo. Puede presentarse cuando un paciente tirotóxico se enferma de gravedad o se encuentra en un estado físico estresante.
Inclusiones:	tormenta tiroidea

5A02.6	Hipertiroidismo secundario
Hiperproducción de hormona tiroidea en la glándula tiroides provocada por una disfunción de la glándula hipofisaria o del hipotálamo.
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5A02.Y	Otro(a)(s) tirotoxicosis especificado(a)(s)

5A02.Z	Tirotoxicosis, sin especificación

  5A03  	Tiroiditis
La tiroiditis es la inflamación de la glándula tiroides. Hay tiroiditis agudas y crónicas. Su causa más frecuente es una reacción autoinmunitaria contra la tiroides que provoca una inflamación y lesión de las células tiroideas. Los síntomas son cansancio, aumento de peso, depresión, resequedad de la piel y estreñimiento.
Exclusiones:	Hipotiroidismo adquirido (5A00.2)
Tirotoxicosis (5A02)
Codificado en otra parte:	Tiroiditis posparto (JB44.5)

5A03.0	Tiroiditis aguda
La tiroiditis aguda es un tipo de tiroiditis poco frecuente cuya causa directa es una infección, a menudo bacteriana.

5A03.1	Tiroiditis subaguda
Tiroiditis autolimitada que se caracteriza por un curso clínico trifásico: hipertiroidismo, hipotiroidismo y recuperación del funcionamiento tiroideo normal. Se cree que la causa es una infección viral.
Inclusiones:	tiroiditis de células gigantes
tiroiditis de Quervain
tiroiditis granulomatosa
Exclusiones:	Tiroiditis autoinmunitaria (5A03.2)

5A03.2	Tiroiditis autoinmunitaria
Trastorno inflamatorio crónico de la glándula tiroides en el que hay anomalías de los anticuerpos circulatorios.

5A03.20	Tiroiditis de Hashimoto

5A03.21	Tiroiditis indolora
Tiroiditis destructora que tiene un componente autoinmunitario en el puerperio. Se trata de una inflamación de la glándula tiroides caracterizada por un hipertiroidismo transitorio seguido de hipotiroidismo y, posteriormente, la recuperación.

5A03.2Y	Otro(a)(s) tiroiditis autoinmunitaria especificado(a)(s)

5A03.Y	Otro(a)(s) tiroiditis especificado(a)(s)

5A03.Z	Tiroiditis, sin especificación

  5A04  	Hipersecreción de calcitonina
Proceso de elaborar, liberar y exudar una hormona polipeptídica lineal compuesta de 32 aminoácidos que en los seres humanos se produce principalmente en las células parafoliculares de la tiroides (también conocidas por células C) y en muchos otros animales, en el cuerpo ultimobranquial.
Inclusiones:	Hiperplasia de las células C de la tiroides
Hipersecreción de tirocalcitonina

  5A05  	Resistencia generalizada a la hormona tiroidea
Es la disminución de la acción de la hormona tiroidea, generalmente inducida por mutación de los receptores de las hormonas tiroideas.

  5A06  	Síndrome del enfermo eutiroideo

  5A0Y  	Otro(a)(s) trastornos de la glándula tiroides o del sistema de hormonas tiroideas especificado(a)(s)

  5A0Z  	Trastornos de la glándula tiroides o del sistema de hormonas tiroideas, sin especificación

Diabetes mellitus (BlockL2‑5A1)
Trastorno metabólico de causas heterogéneas que se caracteriza por una hiperglucemia crónica y alteraciones del metabolismo de los hidratos de carbono, los lípidos y las proteínas que obedecen a un defecto de la secreción de la insulina, de la actividad de esta hormona, o ambas cosas.
Codificado en otra parte:	Diabetes mellitus en el embarazo (JA63)
Diabetes mellitus neonatal (KB60.2)
  5A10  	Diabetes mellitus tipo 1
La diabetes mellitus de tipo 1 (diabetes tipo 1 o DMT1, conocida anteriormente por diabetes juvenil o diabetes insulinodependiente) es un tipo de diabetes sacarina que obedece a la destrucción de las células beta pancreáticas productoras de insulina, por lo general debido a mecanismos autoinmunitarios. La subsiguiente falta de insulina conduce a un aumento de las concentraciones de glucosa en la sangre y la orina.
Exclusiones:	Diabetes mellitus tipo 2 (5A11)
Diabetes mellitus, otro tipo especificado (5A13)
Diabetes mellitus en el embarazo (JA63)
Codificado en otra parte:	Diabetes mellitus de tipo 1 preexistente, en el embarazo (JA63.0)

  5A11  	Diabetes mellitus tipo 2
La diabetes mellitus de tipo 2 (anteriormente conocida como diabetes mellitus no insulinodependiente (DMNID) o diabetes de comienzo en el adulto) es un trastorno metabólico caracterizado por una elevación de las concentraciones de glucosa en la sangre (hiperglucemia) en el contexto de una resistencia a la insulina y de una deficiencia relativa de esta hormona.
Inclusiones:	diabetes no insulinodependiente de la juventud
Exclusiones:	Diabetes mellitus en el embarazo (JA63)
Diabetes mellitus, otro tipo especificado (5A13)
Diabetes mellitus de tipo 1 idiopática (5A10)
Codificado en otra parte:	Diabetes mellitus de tipo 2 preexistente, en el embarazo (JA63.1)

  5A12  	Diabetes mellitus por malnutrición

  5A13  	Diabetes mellitus, otro tipo especificado
Diabetes mellitus que no puede clasificarse como diabetes mellitus de tipo 1 ni de tipo 2.
Exclusiones:	Diabetes mellitus en el embarazo (JA63)
Diabetes mellitus tipo 2 (5A11)
Diabetes mellitus de tipo 1 idiopática (5A10)

5A13.0	Diabetes mellitus por defectos genéticos de la función de las células beta
Esta entidad diagnóstica —otros tipos de diabetes mellitus especificados por defectos genéticos de la actividad de las células beta— se refiere a la diabetes cuya causa es un defecto monogénico que menoscaba la función de las células beta.

5A13.1	Diabetes mellitus por defectos genéticos de la actividad de la insulina
Esta entidad diagnóstica —otros tipos de diabetes mellitus especificados por defectos genéticos de la actividad de la insulina— se refiere a la diabetes que se debe a alteraciones de la actividad insulínica por causas genéticas. Las alteraciones metabólicas causadas por mutaciones que afectan a los receptores de la insulina abarcan un amplio espectro, desde la hiperinsulinemia y la hiperglucemia moderada hasta la diabetes grave.

5A13.2	Diabetes mellitus por enfermedades del páncreas exocrino
Esta entidad diagnóstica —diabetes mellitus por enfermedades del páncreas exocrino— se refiere a la diabetes producida por cualquier proceso que lesiona el páncreas de manera difusa. Entre las causas adquiridas figuran la pancreatitis, los traumatismos, las infecciones, la pancreatectomía y el carcinoma pancreático. Salvo en el caso del daño pancreático por la presencia de un cáncer, la lesión pancreática tiene que ser extensa para que se produzca una diabetes.

5A13.3	Diabetes mellitus por endocrinopatías
Esta entidad diagnóstica —diabetes mellitus por endocrinopatías— se refiere a un tipo de diabetes producida por varias hormonas (por ejemplo, somatotropina [hormona del crecimiento], cortisol, glucagón, epinefrina) que son antagonistas de la actividad de la insulina. Un exceso de estas hormonas (como se observa, por ejemplo, en la acromegalia, el síndrome de Cushing, la glucagonoma o el feocromocitoma, respectivamente) puede provocar diabetes. Suele observarse en personas con defectos preexistentes de la secreción de la insulina. La hiperglucemia suele desaparecer cuando se corrige el exceso de hormona.

5A13.4	Diabetes mellitus por efecto de medicamentos o sustancias químicas
Esta entidad diagnóstica —diabetes mellitus por efecto de fármacos o sustancias químicas— se refiere a la diabetes producida por un fármaco o sustancia química que altera la secreción de insulina y la actividad de esta hormona.

5A13.5	Diabetes mellitus por tipos poco comunes de diabetes inmunomediada
Esta entidad diagnóstica —diabetes mellitus por tipos poco comunes de diabetes inmunomediada— se refiere a dos afecciones conocidas. El síndrome de la persona rígida es un trastorno autoinmunitario del sistema nervioso central caracterizado por rigidez de los músculos axiales con espasmos dolorosos. Los pacientes suelen tener títulos elevados de anticuerpos contra la glutamato-decarboxilasa (GAD) y alrededor de la tercera parte llega a padecer diabetes.

5A13.6	Diabetes mellitus por otros síndromes genéticos
Esta entidad diagnóstica se refiere a otros tipos especificados de diabetes que se asocian a diversos síndromes genéticos.
Nota sobre la codificación:	Si lo prefiere, use código adicional para indicar cualquier síndrome genético.
Codificado en otra parte:	Síndrome de Wolfram (5A61.5)
Diabetes y sordera de herencia materna (LD2H.Y)
Síndrome de anemia megaloblástica sensible a la tiamina (5C63.Y)
Síndrome de Woodhouse-Sakati (5A61.0)
Miopatía mitocondrial con diabetes mellitus (8C73.Y)

5A13.7	Diabetes mellitus debida a subtipos o síndromes con características clínicas definidas
Diabetes mellitus que tiene subtipos o síndromes conexos con características clínicas definidas

5A13.Y	Otro(a)(s) diabetes mellitus, otro tipo especificado especificado(a)(s)

  5A14  	Diabetes mellitus, tipo no especificado
Exclusiones:	Diabetes mellitus de tipo 1 idiopática (5A10)
Diabetes mellitus tipo 2 (5A11)
Diabetes mellitus, otro tipo especificado (5A13)
Diabetes mellitus en el embarazo (JA63)

Complicaciones agudas de la diabetes mellitus (BlockL3‑5A2)
  5A20  	Estado hiperglucémico hiperosmolar diabético
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5A20.0	Estado hiperglucémico hiperosmolar sin coma
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5A20.1	Estado hiperglucémico hiperosmolar con coma
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5A20.Z	Estado hiperglucémico hiperosmolar diabético, sin especificación
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

  5A21  	Hipoglucemia en el contexto de la diabetes mellitus
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5A21.0	Hipoglucemia en el contexto de la diabetes mellitus sin coma
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5A21.1	Hipoglucemia en el contexto de la diabetes mellitus con coma
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5A21.Z	Hipoglucemia en el contexto de la diabetes mellitus, sin especificación
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

  5A22  	Acidosis diabética
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5A22.0	Cetoacidosis diabética sin coma
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5A22.1	Acidosis láctica diabética
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5A22.2	Acidosis metabólica diabética
Nota sobre la codificación:	En todos los casos, asigne un código adicional para el tipo de diabetes mellitus.

5A22.3	Cetoacidosis diabética con coma
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5A22.Y	Otro(a)(s) acidosis diabética especificado(a)(s)
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5A22.Z	Acidosis diabética, sin especificación
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

  5A23  	Coma diabético
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

  5A24  	Diabetes mellitus no controlada o inestable
La diabetes mellitus lábil o inestable es la de tipo 1 o tipo 2 que es difícil de tratar. En ella se producen fluctuaciones frecuentes y extremas de la glucemia con picos hiperglucémicos que podrían desembocar en cetoacidosis o hipoglucemia.
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

  5A2Y  	Otro(a)(s) complicaciones agudas de la diabetes mellitus especificado(a)(s)
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

Otros trastornos de la regulación de la glucosa o de la secreción pancreática interna (BlockL2‑5A4)
Exclusiones:	Neoplasia benigna del páncreas endocrino (2E92.9)
Neoplasia endocrina múltiple de tipo 1 (2F7A.0)
Neoplasia maligna del páncreas (2C10)
Codificado en otra parte:	Somatostatinoma (2C10.1)
Vipoma (2C10.1)
Tumor neuroendocrino secretor de polipéptido pancreático (PPoma) (2C10.1)
Tumor secretor del factor liberador de hormona del crecimiento (FLHC) (2C10.1)
  5A40  	Hiperglucemia intermedia
Trastorno metabólico caracterizado por concentraciones de glucosa demasiado altas para considerarse normales, aunque no lo suficientemente altas para satisfacer los criterios diagnósticos de la diabetes.
Inclusiones:	alteración de la regulación de la glucosa
prediabetes
Exclusiones:	Diabetes mellitus, otro tipo especificado (5A13)
Diabetes mellitus de tipo 1 idiopática (5A10)
Diabetes mellitus tipo 2 (5A11)
Diabetes mellitus, tipo no especificado (5A14)
Hiperglucemia (MA18.0)
Codificado en otra parte:	Hiperglucemia neonatal (KB60.3)

5A40.0	Alteración de la glucemia en ayunas
La intolerancia parcial a la glucosa es un trastorno metabólico en el cual la glucemia en ayunas (FPG) es de 110-125 mg/dL (6,1-6,9 mmol/L).

5A40.1	Tolerancia alterada a la glucosa
La tolerancia alterada a la glucosa (TG) es un trastorno metabólico caracterizado por una glucemia de 140–199 mg/dl (7,8–11,1 mmol/l) 2 horas después de una carga de glucosa.

5A40.Y	Otro(a)(s) hiperglucemia intermedia especificado(a)(s)

5A40.Z	Hiperglucemia intermedia, sin especificación

  5A41  	Hipoglucemia sin diabetes asociada
Exclusiones:	Hipoglucemia en el contexto de la diabetes mellitus (5A21)
Codificado en otra parte:	Hipoglucemia neonatal (KB60.4)

  5A42  	Aumento de la secreción de glucagón
Exclusiones:	Neoplasia endocrina múltiple de tipo 1 (2F7A.0)
Codificado en otra parte:	Glucagonoma (2C10.1)

  5A43  	Secreción anormal de gastrina
Codificado en otra parte:	Gastrinoma (2C10.1)

5A43.0	Hipergastrinemia provocada por medicamentos
Tipo de hipergastrinemia que puede ser provocado por medicamentos.

5A43.1	Síndrome de Zollinger-Ellison
Síndrome caracterizado por la presencia de un tumor secretor de gastrina, por lo general en el páncreas o el duodeno, que conduce a un aumento de la acidez gástrica y a la formación de úlceras gástricas. Los signos y síntomas son dolor abdominal y diarrea. Puede ser esporádico o la manifestación de una neoplasia endocrina de tipo 1.
Codificado en otra parte:	Úlcera anastomósica debida al síndrome de Zollinger-Ellison (DA62.Y)
Úlcera gástrica debida al Síndrome de Zollinger-Ellison (DA60.Y)
Úlcera duodenal debida al síndrome de Zollinger-Ellison (DA63.Y)

5A43.Y	Otro(a)(s) secreción anormal de gastrina especificado(a)(s)

5A43.Z	Secreción anormal de gastrina, sin especificación

  5A44  	Síndromes de resistencia a la insulina
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

  5A45  	Hipoglucemia hiperinsulinémica persistente de la infancia
El hiperinsulinismo aislado congénito, también conocido por hipoglucemia hiperinsulinémica persistente de la infancia (HHPI), se caracteriza por una hipersecreción inapropiada de insulina por el páncreas endocrino que conduce a una hipoglucemia profunda con necesidad de tratamiento médico o quirúrgico enérgico para prevenir un daño cerebral grave e irreversible. La HHPI es un trastorno genético heterogéneo con dos tipos de lesiones histopatológicas: la difusa (HHPIDi) y la focal (HHPIFo). Estas son indistinguibles desde el punto de vista clínico.

  5A4Y  	Otro(a)(s) otros trastornos de la regulación de la glucosa o de la secreción pancreática interna especificado(a)(s)

  5A4Z  	Otros trastornos de la regulación de la glucosa o de la secreción pancreática interna, sin especificación

Trastornos del sistema de la hormona paratiroidea o de la paratiroides (BlockL2‑5A5)
Los trastornos de las glándulas paratiroides y del sistema de la hormona paratiroidea suelen ser afecciones en las cuales la secreción o actividad de la hormona paratiroidea es defectuosa, lo cual conduce a un fallo en la regulación del metabolismo del calcio.
Exclusiones:	Raquitismo hipocalcémico dependiente de la vitamina D (5C63.20)
Calcinosis tumoral familiar hiperfosfatémica (5C54.1)
Raquitismo hipocalcémico resistente a la vitamina D (5C63.21)
Hipovitaminosis D (5B57)
  5A50  	Hipoparatiroidismo
El hipoparatiroidismo es un trastorno que consiste en una insuficiencia de la actividad biológica de la hormona paratiroidea debido a alteraciones de su secreción o a la resistencia de los tejidos que son su blanco.
Exclusiones:	Hipoparatiroidismo postprocedimiento (5D42)
tetania SAI (MB47.D)
Codificado en otra parte:	Hipoparatiroidismo neonatal transitorio (KB64)

5A50.0	Hipoparatiroidismo por alteración de la secreción de la hormona paratiroidea
El hipoparatiroidismo por alteración de la secreción de hormona paratiroidea (HPT) se caracteriza por una circulación insuficiente de HPT e hipocalcemia como resultado de la incapacidad de la paratiroides para secretar esta hormona frente al estímulo de la hipocalcemia. Se acompaña de defectos histopatológicos o funcionales de las paratiroides.
Codificado en otra parte:	Fenotipo CATCH 22 [Anomalías cardíacas, facies anormal, hipoplasia tímica, paladar hendido e hipocalcemia] (LD44.N0)

5A50.00	Hipoparatiroidismo idiopático
Exclusiones:	Poliendocrinopatía autoinmunitaria de tipo 1 (5B00)

5A50.01	Hipoparatiroidismo secundario
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5A50.02	Hipoparatiroidismo por destrucción de las glándulas paratiroides
La disfunción de las glándulas paratiroides puede deberse a diversas causas, tales como las radiaciones, la destrucción de las glándulas paratiroides por enfermedades granulomatosas o por infiltración cancerosa y la deposición de hierro o cobre.

5A50.03	Hipoparatiroidismo autoinmunitario

5A50.0Y	Otro(a)(s) hipoparatiroidismo por alteración de la secreción de la hormona paratiroidea especificado(a)(s)

5A50.0Z	Hipoparatiroidismo por alteración de la secreción de la hormona paratiroidea, sin especificación

5A50.1	Seudohipoparatiroidismo
El seudohipoparatiroidismo es una afección debida a una resistencia a la hormona paratiroidea de los tejidos que son su blanco, sobre todo en el riñón. Da por resultado hipocalcemia e hiperfosfatemia, incluso en presencia de altas concentraciones circulantes de la hormona paratiroidea biológicamente activa.

5A50.Y	Otro(a)(s) hipoparatiroidismo especificado(a)(s)

5A50.Z	Hipoparatiroidismo, sin especificación

  5A51  	Hiperparatiroidismo
El hiperparatiroidismo se refiere a la sobreproducción de parathormona y, con mayor frecuencia, se debe a un tumor en una de las glándulas paratiroides. También puede ocurrir en respuesta a niveles bajos de calcio, como ocurre en diversas situaciones, como la deficiencia de vitamina D o la enfermedad renal crónica.
El hiperparatiroidismo provoca el debilitamiento de los huesos debido a la pérdida de calcio.
Exclusiones:	Osteomalacia del adulto (FB83.2)
osteomalacia infantil y juvenil (5B57.0)

5A51.0	Hiperparatiroidismo primario
El hiperparatiroidismo primario es una afección en que hay un aumento de la secreción de PTH y altas concentraciones circulantes de la hormona debido a un trastorno paratiroideo, como en los casos de adenoma, hiperplasia o cáncer. El hiperparatiroidismo primario suele causar hipercalcemia debido a un aumento de la actividad de la PTH.

5A51.1	Hiperparatiroidismo secundario
El hiperparatiroidismo secundario es una afección que consiste en un aumento de la secreción de PTH y en altas concentraciones de la PTH circulante por efecto de diversas alteraciones metabólicas, tales como la hipocalcemia, la hiperfosfatemia y la insuficiencia de la 1,25-dihidroxivitamina D.
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante
Exclusiones:	hiperparatiroidismo secundario de origen renal (GB90.4)

5A51.2	Hipercalcemia hipocalciúrica familiar
Trastorno hereditario (autosómico dominante) del metabolismo del calcio, a menudo asintomático, caracterizado por hipercalcemia considerable pero moderada. Las concentraciones séricas de hormona paratiroidea son normales o están ligeramente aumentadas, y la excreción urinaria de calcio es relativamente baja si se considera que hay hipercalcemia. Los genes causales son CASR, GNA11 y AP2S.

5A51.Y	Otro(a)(s) hiperparatiroidismo especificado(a)(s)

5A51.Z	Hiperparatiroidismo, sin especificación

  5A5Y  	Otro(a)(s) trastornos del sistema de la hormona paratiroidea o de la paratiroides especificado(a)(s)

  5A5Z  	Trastornos del sistema de la hormona paratiroidea o de la paratiroides, sin especificación

Trastornos del sistema de la hormona hipofisaria (BlockL2‑5A6)
Estado clínico caracterizado por un aumento, una disminución o un falta de regulación de la secreción de las hormonas hipofisarias, que es causada por una variedad de trastornos tumorales, no tumorales y genéticos.
  5A60  	Hiperfunción de la glándula hipofisaria
Enfermedad caracterizada por hipersecreción de las hormonas adenohipofisarias, tales como la hormona del crecimiento, la prolactina, la tirotropina, la hormona luteinizante, la foliculoestimulante o la adenocorticotropina. El estado clínico caracterizado por la producción excesiva de una o varias hormonas hipofisarias suele deberse a adenomas hipofisarios productores de hormonas.
Exclusiones:	Síndrome de Nelson (5A70.3)
Síndrome de Cushing (5A70)
Neoplasia endocrina múltiple de tipo 1 (2F7A.0)
Neoplasia endocrina múltiple de tipo 4 (2F7A.0)
sobreproducción de la ACTH hipofisaria (5A70.0)
sobreproducción de la hormona estimulante del tiroides (5A02)

5A60.0	Acromegalia o gigantismo hipofisario
La acromegalia es un trastorno adquirido que se relaciona con la producción excesiva de la hormona del crecimiento (GH) y que se caracteriza por una desfiguración somática progresiva (sobre todo de la cara y las extremidades) y por manifestaciones sistémicas. Las principales características clínicas son el ensanchamiento de las extremidades (manos y pies), el acortamiento y ensanchamiento de los dedos de las manos y el engrosamiento de los tejidos blandos. La enfermedad también cursa con complicaciones reumáticas, cardiovasculares, respiratorias y metabólicas que determinan el pronóstico. En la mayoría de los casos, la acromegalia guarda relación con un adenoma hipofisario secretor de GH pura (60%) o mixto. El tratamiento de primera línea suele ser la cirugía transfenoidal. Cuando esta no corrige la hipersecreción de GH o GF-1, se puede optar por el tratamiento médico con análogos de la somatostatina, radioterapia o ambas cosas.
Inclusiones:	hiperproducción de la hormona de crecimiento
Exclusiones:	Estatura alta constitucional (5B12)
gigantismo constitucional (5B12)
aumento de la secreción del páncreas endocrino de la hormona liberadora de hormona del crecimiento (BlockL2‑5A4)

5A60.1	Hiperprolactinemia
Incremento de las concentraciones de prolactina en la sangre periférica que a menudo se acompaña de galactorrea, a veces con función ovárica normal, pero que suele provocar un espectro de trastornos ovulatorios, como acortamiento de la fase lútea (desarrollo folicular preovulatorio inadecuado), ciclos anovulatorios, amenorrea e hipogonadismo hipogonadotrópico.
Codificado en otra parte:	Prolactinoma de la glándula hipofisaria (2F37.Y)

5A60.2	Síndrome de secreción inadecuada de hormona antidiurética
El síndrome de secreción inadecuada de hormona antidiurética (SSIHA) o SIADH (por la sigla inglesa) se caracteriza por una secreción continua de HAD que provoca hiponatremia, hipoosmolaridad y natriuresis. La prevalencia exacta se desconoce. La enfermedad se ha observado en todos los grupos de edad. El SSIHA a menudo se asocia a tumores, neumopatía, trastornos del sistema nervioso central, o exposición a las drogas. A veces se encuentra en pacientes con insuficiencia hipofisaria, suprarrenal o tiroidea. El trastorno se debe a mutaciones de ganancia de función en el gen que codifica el receptor de la vasopresina V2. La restricción de líquidos es el tratamiento más común. El resultado clínico depende de los trastornos subyacentes y conexos.

5A60.20	Síndrome nefrógeno de antidiuresis inapropiada

5A60.2Y	Otro(a)(s) síndrome de secreción inadecuada de hormona antidiurética especificado(a)(s)

5A60.2Z	Síndrome de secreción inadecuada de hormona antidiurética, sin especificación

5A60.3	Pubertad precoz central
La pubertad precoz central es, por definición, la aparición de cambios puberales antes de los 8 años de edad en las niñas y antes de los 9,5 años de edad en los niños debido a la superproducción de la hormona liberadora de gonadotrofina (GnRH) por el hipotálamo. Puede ser idiopática, sin causa aparente (un 90% de los casos en las mujeres, un 50% en los varones), o secundaria a una lesión (tumor o malformación) en el hipotálamo. Otras causas pueden ser una lesión traumática del cerebro o diversos trastornos genéticos que afectan al comportamiento y al desarrollo psicológico, así como a la estatura corporal final.

5A60.Y	Otro(a)(s) hiperfunción de la glándula hipofisaria especificado(a)(s)

5A60.Z	Hiperfunción de la glándula hipofisaria, sin especificación

  5A61  	Hipofunción o algunos otros trastornos especificados de la hipófisis
Estado clínico con trastornos de la función de la hipófisis sin producción excesiva de hormona hipofisaria que puede deberse a una variedad de enfermedades.
Exclusiones:	Hipopituitarismo tras un procedimiento (5D43)
Craneofaringeoma (2A00)
Codificado en otra parte:	Adenoma no secretor de la glándula hipofisaria (2F37.0)

5A61.0	Hipopituitarismo
Trastorno que se manifiesta por una deficiencia o disminución de una o más hormonas hipofisarias y que puede deberse a distintas enfermedades, tales como un tumor, traumatismo, intervención quirúrgica, radioterapia, inflamación y hemorragia o infarto.
Inclusiones:	caquexia hipofisaria
baja estatura hipofisaria
Codificado en otra parte:	Síndrome de Prader-Willi (LD90.3)
Síndrome de Argonz-del Castillo (5A60.1)

5A61.1	Insuficiencia de adrenocorticotrofina
La insuficiencia de la hormona adrenocorticotropina (ACTH) produce un hipocortisolismo funcional. Comprende la deficiencia de la hormona liberadora de corticotropina (CRH, CRF).

5A61.2	Insuficiencia de gonadotrofinas
Insuficiencia de hormona luteinizante (LH) y de hormona foliculoestimulante (FSH) que produce un hipogonadismo (masculino y femenino). Comprende la deficiencia de la hormona liberadora de gonadotrofina (GnRH, LHRH).
Exclusiones:	Disfunción ovárica (5A80)
Hipofunción testicular (5A81.1)

5A61.3	Insuficiencia de la hormona de crecimiento
Insuficiencia de hormona del crecimiento en los niños, adolescentes y adultos. Comprende la deficiencia de la hormona liberadora de hormona del crecimiento (GHRH) y el exceso de somatostatina central, con la consiguiente insuficiencia de la hormona del crecimiento.
La deficiencia de la hormona del crecimiento puede ser de tipo idiopático, congénito o adquirido.
Exclusiones:	Hipopituitarismo (5A61.0)

5A61.4	Insuficiencia de la hormona estimulante de la tiroides
Insuficiencia de la hormona estimulante de la tiroides (TSH) que conduce a un hipotiroidismo secundario (hipofisario) o terciario (hipotalámico). Comprende la insuficiencia de la hormona liberadora de TSH (TRH).

5A61.40	Hipotiroidismo central adquirido
El hipotiroidismo central es un trastorno en el cual la glándula tiroides produce muy poca hormona tiroidea o no produce ninguna. La causa es una disfunción del hipotálamo o de la hipófisis.

5A61.41	Hipotiroidismo central congénito

5A61.4Y	Otro(a)(s) insuficiencia de la hormona estimulante de la tiroides especificado(a)(s)

5A61.4Z	Insuficiencia de la hormona estimulante de la tiroides, sin especificación

5A61.5	Diabetes insípida central
La diabetes insípida de origen central (DIC) es una enfermedad hipotalamohipofisaria que se caracteriza por poliuria y polidipsia debidas a una deficiencia de vasopresina (AVP). La afección puede asociarse a la secreción insuficiente de hormona antidiurética (ADH). En la mayor parte de los casos es idiopática (posiblemente debido a una lesión autoinmunitaria de las células productoras de ADH) o a un traumatismo, una intervención quirúrgica hipofisaria o una encefalopatía isquémica o hipóxica.
Inclusiones:	insuficiencia de ADH
Exclusiones:	Diabetes insípida nefrógena (GB90.4A)

5A61.6	Insuficiencia de oxitocina
Es la deficiencia aislada de oxitocina o la deficiencia de oxitocina en combinación con una deficiencia de las hormonas de la hipófisis anterior, posterior, o ambas.

5A61.Y	Otro(a)(s) hipofunción o algunos otros trastornos especificados de la hipófisis especificado(a)(s)

  5A6Z  	Trastornos del sistema de la hormona hipofisaria, sin especificación

Trastornos de las glándulas suprarrenales o del sistema hormonal suprarrenal (BlockL2‑5A7)
Codificado en otra parte:	Insuficiencia de gonadotrofinas (5A61.2)
Insuficiencia de la hormona de crecimiento (5A61.3)
Insuficiencia de la hormona estimulante de la tiroides (5A61.4)
Insuficiencia de oxitocina (5A61.6)
Incidentaloma de la glándula suprarrenal (2F37.Y)
  5A70  	Síndrome de Cushing
El síndrome de Cushing se debe a un exceso de corticosteroides en el organismo a causa de una sobreestimulación de las glándulas suprarrenales por cantidades excesivas de la hormona ACTH, secretadas ya sea por un tumor de la glándula hipofisaria (enfermedad de Cushing) o por un tumor maligno del pulmón o en otra localización. Los síntomas son el aumento de peso, enrojecimiento de la cara y el cuello, hiperhirsutismo facial y corporal, hipertensión arterial, desmineralización ósea (osteoporosis), glucemia elevada y, a veces, trastornos mentales.

5A70.0	Enfermedad de Cushing dependiente de la hipófisis
La enfermedad de Cushing dependiente de la hipófisis es causada por un tumor hipofisario, generalmente benigno (adenoma) pero rara vez maligno (carcinoma), que secreta adrenocorticotropina (ACTH) de forma autónoma, lo que lleva a hipercortisolismo. La afección se asocia con una mayor morbilidad y mortalidad que puede mitigarse con tratamientos que dan como resultado una remisión endocrina sostenida. La cirugía hipofisaria transesfenoidal (CHT) sigue siendo el pilar del tratamiento de esta enfermedad, pero requiere una experiencia y habilidad neuroquirúrgicas considerables para optimizar los resultados del paciente.

5A70.1	Síndrome de ACTH ectópica

5A70.2	Síndrome de pseudo-Cushing
Afección en la cual los pacientes tienen los signos, síntomas y concentraciones hormonales anormales que se observan en el síndrome de Cushing. Sin embargo, el síndrome cushingoide no se debe a un trastorno del eje hipotalamohipofisario-suprarrenal, como en el caso del síndrome de Cushing. Es una afección idiopática.

5A70.3	Síndrome de Nelson

5A70.Y	Otro(a)(s) síndrome de Cushing especificado(a)(s)

5A70.Z	Síndrome de Cushing, sin especificación

  5A71  	Trastornos adrenogenitales
Trastornos del sistema reproductivo debidos a la producción de andrógenos patológica secundaria a anormalidades en la producción de cortisol o de aldosterona.

5A71.0	Trastornos del desarrollo sexual 46,XX provocados por andrógenos de origen fetal
Trastornos del desarrollo sexual provocados por cualquier compuesto natural o sintético, por lo general una hormona esteroide, que estimula o controla el desarrollo y mantenimiento de las características masculinas en los vertebrados mediante la fijación a los receptores de andrógenos. En esta entidad diagnóstica se trata de andrógenos de origen fetal.

5A71.00	Resistencia a los glucocorticoides
La resistencia a los glucocorticoides es un trastorno endocrino genético muy poco frecuente que se caracteriza por una resistencia tisular generalizada, parcial o selectiva a esas hormonas. El espectro clínico de la enfermedad es amplio, desde los casos asintomáticos hasta los casos graves de hiperandrogenismo, cansancio profundo, un exceso de mineralocorticoides o una combinación de estos.

5A71.01	Hiperplasia suprarrenal congénita
La hiperplasia suprarrenal congénita (HSC) representa un conjunto de afecciones que conllevan anomalías completas (forma clásica) o parciales (forma no clásica) de la biosíntesis de las hormonas suprarrenales. Se caracteriza por la producción insuficiente de cortisol o aldosterona (forma clásica con pérdida de sal), acompañada de una hiperproducción de andrógenos suprarrenales. En la forma clásica, la descompensación metabólica (deshidratación con hiponatremia, hiperpotasemia y acidosis asociada a la insuficiencia de mineralocorticoides y la hipoglucemia asociada a la insuficiencia de glucocorticoides) puede poner en peligro la vida desde el período neonatal en adelante. Pueden notarse variaciones genitales al nacimiento en las mujeres afectadas. El hiperandrogenismo crónico puede conducir a un crecimiento acelerado durante la infancia, pero la maduración ósea avanzada puede conducir a un déficit en la estatura final. Los adultos tienden a tener sobrepeso y también pueden presentarse alteraciones metabólicas, anomalías óseas y problemas de fertilidad. Las formas no clásicas se asocian con un inicio tardío, durante el período peri o pospuberal, y se manifiestan con signos de hiperandrogenismo (acné, hirsutismo, problemas menstruales e infertilidad).

5A71.0Y	Otro(a)(s) trastornos del desarrollo sexual 46,XX provocados por andrógenos de origen fetal especificado(a)(s)

5A71.0Z	Trastornos del desarrollo sexual 46,XX provocados por andrógenos de origen fetal, sin especificación

5A71.1	Trastornos del desarrollo sexual 46,XX provocados por andrógenos de origen materno
Trastornos del desarrollo sexual 46,XX provocados por cualquier compuesto natural o sintético, por lo general una hormona esteroide, que estimula o controla el desarrollo y mantenimiento de las características masculinas en los vertebrados mediante la fijación a los receptores de andrógenos. En esta entidad diagnóstica los andrógenos son de origen materno.

5A71.Y	Otro(a)(s) trastornos adrenogenitales especificado(a)(s)

5A71.Z	Trastornos adrenogenitales, sin especificación

  5A72  	Hiperaldosteronismo

5A72.0	Hiperaldosteronismo primario

5A72.1	Hiperaldosteronismo secundario
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5A72.Z	Hiperaldosteronismo, sin especificación

  5A73  	Hipoaldosteronismo
Exclusiones:	Hiperplasia suprarrenal congénita (5A71.01)

  5A74  	Insuficiencia adrenocortical
Afección en la cual las glándulas suprarrenales no producen cantidades suficientes de esteroides, sobre todo cortisol. También puede estar alterada la producción de aldosterona (un mineralocorticoide que regula la conservación de sodio, la secreción de potasio y la retención de agua) o acompañarse de una producción insuficiente de los andrógenos suprarrenales.
Codificado en otra parte:	Hemorragia neonatal que se origina en la glándula suprarrenal (KA83.4)
adrenoleucodistrofia ligada a X (5C57.1)

5A74.0	Insuficiencia adrenocortical adquirida
Trastorno adquirido en el cual las glándulas suprarrenales no producen cantidades suficientes de hormonas esteroides, sobre todo cortisol. También puede estar alterada la producción de la aldosterona (un mineralocorticoide que regula la conservación de sodio, la secreción de potasio y la retención de agua).
Exclusiones:	Amiloidosis (5D00)
Codificado en otra parte:	Insuficiencia de adrenocorticotrofina (5A61.1)
Enfermedad de Addison por tuberculosis (1B12.3)

5A74.1	Crisis adrenal
La crisis suprarrenal es un trastorno potencialmente mortal que indica la presencia de una insuficiencia suprarrenal grave. La causa una cantidad insuficiente de cortisol en el organismo.
Codificado en otra parte:	Síndrome de Waterhouse-Friderichsen (1C1C.1)

5A74.Y	Otro(a)(s) insuficiencia adrenocortical especificado(a)(s)

5A74.Z	Insuficiencia adrenocortical, sin especificación

  5A75  	Hiperfunción medulosuprarrenal
Sobreestimulación idiopática de la médula suprarrenal que causa una actividad simpática patológica mediada por la epinefrina o norepinefrina.

  5A76  	Algunos trastornos especificados de la glándula suprarrenal

5A76.0	Adrenarquia prematura
Aparición prematura del vello púbico y axilar sin pubertad precoz central o periférica. Los niños tienen signos prematuros clínicos o de laboratorio de actividad androgénica sin actividad estrogénica.
Exclusiones:	Pubertad precoz central (5A60.3)
Hiperplasia suprarrenal congénita (5A71.01)
Pubertad precoz periférica (5A92)

5A76.Y	Otro(a)(s) algunos trastornos especificados de la glándula suprarrenal especificado(a)(s)

  5A7Z  	Trastornos de las glándulas suprarrenales o del sistema hormonal suprarrenal, sin especificación

Trastornos del sistema hormonal gonadal (BlockL2‑5A8)
Las gónadas tienen la capacidad de producir andrógenos y estrógenos bajo el control del eje hipotalámico-hipófiso-gonadal. La disfunción gonadal es causada por acciones insuficientes de la gonadotropina o por una resistencia a la gonadotropina.
  5A80  	Disfunción ovárica
Procesos patológicos del ovario.
Exclusiones:	Insuficiencia ovárica tras un procedimiento (5D44)
deficiencia aislada de gonadotropina (5A61.0)
Codificado en otra parte:	Insuficiencia ovárica prematura (GA30.6)
Hirsutismo con hiperandrogenemia (ED72.1)
Síndrome de hiperestimulación ovárica (GA32.0)
Síndrome de hiperandrogenismo -resistencia a la insulina -acantosis nigricans [HAIR-AN] (5A44)

5A80.0	Hiperandrogenismo clínico
Presencia de hirsutismo, acné o alopecia (pérdida del cabello del cuero cabelludo en las mujeres) por efecto androgénico.

5A80.1	Síndrome del ovario poliquístico
Trastorno definido por la presencia de al menos 2 de los 3 criterios siguientes: oligoovulación o anovulación; signos clínicos o bioquímicos de hiperandrogenismo; presencia de ovarios poliquísticos detectada por ultrasonido.
Inclusiones:	síndrome del ovario escleroquístico
Exclusiones:	Ovario poliquístico SAI (5A80.2)

5A80.2	Ovario poliquístico
Ovario con aumento del tamaño y volumen del estroma y un incremento del número de folículos (12 o más con un diámetro mayor de 2-6 mm) que puede estar presente en mujeres con el síndrome de los ovarios poliquísticos (SOP) pero también en mujeres con función ovulatoria (unilateral o bilateral) y fecundidad normales.
Exclusiones:	Síndrome del ovario poliquístico (5A80.1)

5A80.3	Anovulación
Ausencia de ovulación en los últimos 12 meses conducente a amenorrea o a menstraciones irregulares o poco frecuentes.

5A80.4	Oligoovulación
Oligoovulación (menos de 4 ovulaciones en los últimos 12 meses) que no guarda relación con las categorías descritas relativas a una disfunción endocrina. No se refiere a la anovulación relacionada con el síndrome del ovario poliquístico, hiperprolactinemia o amenorrea.

5A80.5	Reserva ovárica disminuida
Afección que se caracteriza por una reserva de ovocitos menor de la esperada para la edad cronológica de la mujer. Se caracteriza por diversos trastornos bioquímicos (aumento de las concentraciones séricas de FSH, disminución de las concentraciones séricas de AMH) y por resultados ecográficos indicativos de envejecimiento ovárico (pocos folículos antrales), una respuesta deprimida frente a la estimulación ovárica e infertilidad femenina.

5A80.Y	Otro(a)(s) disfunción ovárica especificado(a)(s)

5A80.Z	Disfunción ovárica, sin especificación

  5A81  	Disfunción testicular o trastornos de origen testosterónico
Exclusiones:	Síndrome de Klinefelter (LD50.3)
Hipofunción testicular tras un procedimiento (5D45)
Azoospermia (GB04.0)
Oligospermia (GB04)
deficiencia aislada de gonadotropina (5A61.0)
Codificado en otra parte:	Disgenesia gonadal 46,XY (LD2A.1)
Agenesia testicular (LD2A.2)
Trastorno del desarrollo sexual 46,XY por defecto del metabolismo de la testosterona (LD2A.3)
Trastorno del desarrollo sexual 46,XY por resistencia a los andrógenos (LD2A.4)
trastornos del desarrollo sexual 46,XY (LD2A.Y)

5A81.0	Hiperfunción testicular
Es la hipersecreción de hormonas testiculares.
Exclusiones:	Síndrome de McCune-Albright (FB80.0)

5A81.1	Hipofunción testicular
En la prepubertad, trastorno caracterizado por testículos atrofiados y esterilidad, altura anormal y ausencia de características sexuales secundarias. En la pospubertad, trastorno caracterizado por una función sexual deprimida, pérdida del deseo sexual y esterilidad, debilidad muscular y osteoporosis (debido a la pérdida del efecto anabólico de los andrógenos).

5A81.Y	Otro(a)(s) disfunción testicular o trastornos de origen testosterónico especificado(a)(s)

5A81.Z	Disfunción testicular o trastornos de origen testosterónico, sin especificación

  5A8Z  	Trastornos del sistema hormonal gonadal, sin especificación

Algunos trastornos de la pubertad (BlockL2‑5A9)
Exclusiones:	Pubertad precoz central (5A60.3)
  5A90  	Trastorno de la pubertad por resistencia a los estrógenos

  5A91  	Pubertad retrasada
Trastorno que consiste en una ausencia de signos físicos u hormonales de que se ha entrado en la pubertad cuando la persona ya pasa de la edad en que esta suele presentarse. La pubertad puede retrarsarse varios años y aun así sobrevenir de manera normal, en cuyo caso se trata de un retraso constitucional o de una variante normal del desarrollo físico saludable. También se puede atrasar por efecto de la desnutrición, de diversas enfermedades sistémicas, o de defectos del aparato reproductor (hipogonadismo) o de la capacidad de respuesta del organismo frente al estímulo de las hormonas sexuales.
Inclusiones:	Retraso constitucional de la pubertad
retraso del desarrollo sexual

  5A92  	Pubertad precoz periférica
Pubertad precoz sin activación del eje GnRH-gonadotropina. Entre las causas se encuentran los tumores gonadales que producen hormonas sexuales. También puede ocurrir como parte del síndrome de McCune-Albright.
Inclusiones:	Menstruación precoz
Exclusiones:	Pubertad precoz central (5A60.3)
Hiperplasia suprarrenal congénita (5A71.01)
seudopubertad precoz heterosexual femenina (5A71)
seudopubertad precoz isosexual masculina (5A71)
Codificado en otra parte:	Testotoxicosis (5A81.0)
Síndrome de McCune-Albright (FB80.0)

  5A9Y  	Otro(a)(s) algunos trastornos de la pubertad especificado(a)(s)

  5A9Z  	Algunos trastornos de la pubertad, sin especificación

disfunción multiglandular (BlockL2‑5B0)
Exclusiones:	Ataxia-telangiectasia (4A01.31)
Seudohipoparatiroidismo (5A50.1)
distrofia miotónica [de Steinert] (8C71.0)
Codificado en otra parte:	Tumores multiglandulares múltiples (2F7A.0)
  5B00  	Poliendocrinopatía autoinmunitaria
Subtipo de síndrome poliendocrino autoinmunitario en el cual se produce una disfunción de muchas glándulas de origen autoinmunitario. Es un trastorno genético atribuido a un defecto en el gen AIRE, que normalmente confiere tolerancia inmunitaria. Es de herencia recesiva.
Codificado en otra parte:	Trastorno de la regulación inmunitaria, poliendocrinopatía y enteropatía ligados al cromosoma X (4A01.21)

  5B01  	Hiperfunción multiglandular

  5B0Y  	Otro(a)(s) disfunción multiglandular especificado(a)(s)

  5B0Z  	disfunción multiglandular, sin especificación

Trastornos endocrinos, no clasificados en otra parte (BlockL2‑5B1)
Exclusiones:	Seudohipoparatiroidismo (5A50.1)
  5B10  	Síndrome carcinoide

  5B11  	Estatura baja, no clasificada en otra parte
Exclusiones:	Progeria (LD2B)
Síndrome de Silver-Russell (LD2F.1)
estatura baja acondroplásica (LD24.00)
estatura baja de origen hipofisario (5A61.0)
estatura baja de origen renal (BlockL2‑GB6)
estatura baja hipocondroplásica (LD24.01)
estatura baja y miembros cortos con inmunodeficiencia (4A01.10)
Codificado en otra parte:	Estatura baja por resistencia a la hormona del crecimiento (5A61.0)

  5B12  	Estatura alta constitucional
La estatura alta constitucional (familiar), una variante del patrón normal de crecimiento y desarrollo de la infancia, se define como una condición en la que la altura de un individuo es más de 2 desviaciones estándar por encima de la altura media correspondiente para un sujeto normal de la misma edad y género. Las características distintivas son una historia familiar de estatura alta y la falta de dimorfismo u otras características clínicas que sugieren causas patológicas de crecimiento anormalmente rápido.
Inclusiones:	gigantismo constitucional

  5B1Y  	Otro(a)(s) trastornos endocrinos, no clasificados en otra parte especificado(a)(s)


  5B3Y  	Otro(a)(s) enfermedades endocrinas especificado(a)(s)

  5B3Z  	Enfermedades endocrinas, sin especificación

Trastornos nutricionales (BlockL1‑5B5)
Los trastornos nutricionales en todas sus formas son el resultado de desequilibrios (exceso o deficiencia) de energía o macro y micronutrientes específicos. Se producen cuando la ingesta de macronutrientes y micronutrientes esenciales no se cumple o excede las demandas metabólicas de los nutrientes. Las demandas metabólicas varían con la edad y otras condiciones fisiológicas, también se ven afectadas por las circunstancias ambientales, entre ellas la falta de higiene y saneamiento, que conducen a diarreas y otras infecciones.
Codificado en otra parte:	Neuropatías nutricionales o tóxicas (8D40-8D4Z)
Desnutrición (BlockL2‑5B5)
La desnutrición es un trastorno en el cual los requerimientos del organismo no se ven satisfechos debido a un consumo insuficiente de nutrientes o a déficits de su absorción o aprovechamiento. Puede deberse a una falta de acceso a alimentos o a una enfermedad. Por "desnutrición" por lo general se entiende un déficit del consumo energético, pero también puede referirse a la carencia de nutrientes específicos. Puede ser aguda o crónica.
Inclusiones:	malnutrición SAI
Exclusiones:	Malabsorción intestinal (DA96.0)
Anorexia nerviosa (6B80)
enfermedad de adelgazamiento corporal severo (slim disease) (1C62.3)
inanición (NF07.0)
Codificado en otra parte:	Desnutrición en el embarazo (JA64)
Desnutrición fetal intrauterina, sin mención de pequeño para la edad gestacional (KA20.2)
Cataratas por desnutrición y deshidratación (9B10.2Y)
  5B50  	insuficiencia de peso en lactantes, niños o adolescentes

  5B51  	Consunción en lactantes, niños o adolescentes

  5B52  	Desnutrición aguda en lactantes, niños o adolescentes

  5B53  	Retraso del crecimiento en lactantes, niños o adolescentes

  5B54  	Peso bajo en adultos
Índice de masa corporal (IMC) < 18,5 kg/m².

  5B55  	Deficiencia de vitamina A
La deficiencia de vitamina A (DVA) se define como un estado en el cual las concentraciones tisulares de vitamina A son lo suficientemente bajas para provocar daños a la salud, aunque no haya indicios clínicos de xeroftalmía. El término "xeroftalmía" abarca todo el espectro clínico de las manifestaciones oculares de la deficiencia de vitamina A, desde la ceguera nocturna y las manchas de Bitot incipientes, hasta las etapas de la xerosis, ulceración y necrosis de la córnea (queratomalacia) que pueden causar ceguera. Además de los signos y síntomas específicos de xeroftalmía y el riesgo de ceguera irreversible, las manifestaciones inespecíficas son el aumento del riesgo de enfermar y morir, la mala salud reproductiva, el aumento del riesgo de padecer anemia y la lentitud del crecimiento y desarrollo.
Inclusiones:	hipovitaminosis A
Codificado en otra parte:	Anemia adquirida por deficiencia de vitamina A (3A03.5)

5B55.0	Deficiencia de vitamina A con ceguera nocturna
La ceguera nocturna (mala adaptación a la oscuridad) suele ser la primera manifestación de una deficiencia de vitamina A. En los casos leves, la ceguera nocturna se manifiesta solo después de un estrés lumínico. Los niños afectados dejan de dar vueltas después de que anochece y prefieren sentarse quietos en un rincón seguro, a menudo sin poder encontrar su alimento o sus juguetes. La ceguera nocturna de aparición reciente en un preescolar es casi patognomónica de una deficiencia de vitamina A. Todos los pacientes responden rápidamente al tratamiento con vitamina A, por lo general en 48 horas.

5B55.1	Deficiencia de vitamina A con xerosis conjuntival
En la xerosis conjuntival el epitelio de la conjuntiva, normalmente columnar, se convierte en un epitelio escamoso estratificado, con la resultante pérdida de células caliciformes, la formación de un estrato celular granuloso y la queratinización de la superficie. Clínicamente, estos cambios se expresan en forma de sequedad intensa o sin humectabilidad; el área afectada cobra un aspecto rugoso con gotas o burbujas muy finas en la superficie, en lugar de verse lisa y brillante. La xerosis conjuntival aparece primero en el cuadrante temporal en forma de placa ovalada o triangular aislada adyacente al limbo en la fisura interpalpebral. Por lo general afecta a ambos ojos.

5B55.2	Deficiencia de vitamina A con xerosis conjuntival y manchas de Bitot
La xerosis conjuntival generalizada avanzada es indicio de una deficiencia de vitamina A. Toda la conjuntiva se ve seca, rugosa y corrugada, a veces como si fuera piel. En algunas personas se produce una acumulación de queratina y bacilos saprófitos en la superficie xerótica que le confieren a esta un aspecto espumoso o caseoso. Estas lesiones se conocen por manchas de Bitot. Con el tratamiento, la xerosis conjuntival activa y las manchas de Bitot empiezan a desaparecer en un plazo de 2 a 5 días. La mayoría desaparecen en cuestión de 2 semanas, aunque una proporción importante de las lesiones temporales puede persistir, aunque menos pronunciadas, durante varios meses.

5B55.3	Deficiencia de vitamina A con xerosis corneal
Clínicamente, en la córnea se produce una xerosis clásica, es decir, que cobra un aspecto opaco y reseco, primero cerca del limbo inferior. Muchos niños tienen lesiones superficiales puntiformes características en la parte inferior o nasal de la córnea que tiñen intensamente con fluoresceína. Al comienzo de la enfermedad estas lesiones se ven solo en un examen con lámpara de hendidura. Cuando la enfermedad es más grave, las lesiones puntiformes se tornan más numerosas y se extienden hacia arriba sobre la córnea central, y el estroma de la córnea se vuelve edematoso. Aparecen placas gruesas queratinizadas, parecidas a las manchas de Bitot, en la superficie corneal. Estas a menudo son más densas en la zona interpalpebral. Con el tratamiento, estas placas córneas se desprenden y debajo se ve, en ocasiones, una erosión superficial que cura rápidamente. La xerosis corneal responde al tratamiento con vitamina A en un plazo de 2-5 días y la córnea recupera su aspecto normal en 1-2 semanas.

5B55.4	Deficiencia de vitamina A con úlcera corneal o queratomalacia
Las úlceras o queratomalacia son indicio de una destrucción permanente, parcial o total, del estroma corneal que conduce a una alteración estructural permanente. Las úlceras clásicas suelen tener una umbilicación central redonda u ovalada, como si al ojo se le hubiera aplicado un trépano o un sacacorchos. La córnea circundante suele verse xerótica pero por lo demás transparente y no tiene el aspecto infiltrado grisáceo que es propio de las úlceras de origen bacteriano. Puede haber varias úlceras. Las úlceras pequeñas casi invariablemente se circunscriben a la periferia de la córnea, sobre todo en sus aspectos inferior y nasal. Las úlceras pueden ser superficiales pero a menudo son profundas. Las perforaciones se tupen de iris, con lo que se conserva la cámara anterior. En la enfermedad más avanzada el estroma necrótico se desintegra y deja una úlcera o descemetocele. Al igual que en el caso de las úlceras más pequeñas, este suele ser periférico y al sanar forma un leucoma denso y adherente. Con el tratamiento, las úlceras superficiales a menudo dejan al sanar una cicatriz sorprendentemente leve; las más profundas, especialmente las perforaciones, forman leucomas adherentes periféricos.

5B55.5	Deficiencia de vitamina A con cicatrices xeroftálmicas de la córnea o ceguera
La xeroftalmia o el llamado "ojo seco" sigue siendo la causa más importante de ceguera infantil en muchos países en desarrollo. Las secuelas que deja al sanar una afección corneal anterior por carencia de vitamina A son, entre otras, opacidades o cicatrices de densidad variable (nubosidades, máculas, leucomas), debilitamiento y evaginación de las capas restantes de la córnea (estafiloma y descemetocele) y, cuando ha habido una pérdida del contenido intraocular, ptisis bulbi (atrofia ocular) y globo ocular apergaminado con cicatrices. Estas lesiones propias de la etapa terminal no son exclusivas de la xeroftalmia y pueden observarse en muchas otras afecciones, sobre todo en los traumatismos y las infecciones.

5B55.Y	Otro(a)(s) deficiencia de vitamina A especificado(a)(s)

5B55.Z	Deficiencia de vitamina A, sin especificación

  5B56  	Deficiencia de vitamina C
Este trastorno abarca una serie de cuadros clínicos secundarios a la deficiencia de vitamina C, de los cuales el más grave es el escorbuto. Las poblaciones en riesgo de padecer una deficiencia de vitamina C son las que disponen de cantidades muy pequeñas de frutas, verduras y hortalizas. Las epidemias de escorbuto son propias de las hambrunas y las guerras, cuando el suministro de alimentos es pequeño e irregular. Los niños alimentados predominantemente con leche sometida a tratamientos térmicos (a muy altas temperaturas o pasteurización) o con fórmulas sin fortificar que no reciben frutas o jugos de fruta corren un alto riesgo de enfermar.

5B56.0	Escorbuto
El escorbuto es una enfermedad que se debe a la falta de vitamina C (ácido ascórbico) en la dieta. La vitamina C desempeña un papel central en la formación de colágeno y de la sustancia fundamental, el metabolismo de los aminoácidos aromáticos (fenilalanina, tirosina), la reducción del ácido fólico a ácido folínico y una amplia gama de reacciones bioquímicas redox. Las manifestaciones clínicas son la hemorragia perifolicular, las equimosis, las encías hinchadas y hemorrágicas, las estomatitis y la epistaxis.
Codificado en otra parte:	Anemia escorbútica (3A03.2)

5B56.Y	Otro(a)(s) deficiencia de vitamina C especificado(a)(s)

5B56.Z	Deficiencia de vitamina C, sin especificación

  5B57  	Deficiencia de vitamina D
La vitamina D, que es liposoluble, está presente en muy pocos alimentos. Se añade a la leche, se consigue en forma de suplemento y se produce de manera endógena como resultado de la exposición a la luz solar. La deficiencia de vitamina D puede deberse a su ingesta inadecuada por factores alimentarios (por ejemplo, los regímenes dietéticos especiales, como el veganismo, la intolerancia a la lactosa o las alergias) o a una exposición insuficiente a la luz solar a causa de la ubicación geográfica, al deseo de no exponerse al sol, o al trabajo por turnos. La deficiencia grave da por resultado un modelado óseo defectuoso que se conoce por raquitismo en la infancia (placas del crecimiento abiertas) y por osteomalacia en los adultos (placas del crecimiento fusionadas).

5B57.0	Raquitismo por deficiencia de vitamina D
El raquitismo es una enfermedad del hueso en crecimiento que se debe a la presencia de hueso desmineralizado en las placas de crecimiento y que se produce en niños solo antes de la fusión de las epífisis. Son muchas las causas de raquitismo, a saber, los trastornos de por deficiencia de vitamina D, de calcio y de fosforo y la acidosis tubular renal distal. Debido al incremento de la tasa de supervivencia de los recién nacidos de muy bajo peso al nacer, el raquitismo en este grupo de edad se ha convertido en un problema importante.

5B57.1	Osteomalacia por deficiencia de vitamina D
La osteomalasia es un trastorno caracterizado por la mineralización defectuosa del osteoide recién formado en las zonas de recambio óseo. Varios trastornos causan la osteomalacia por mecanismos que conducen a hipocalcemia, hipofosfatemia, o la inhibición directa del proceso de mineralización. La deficiencia grave de vitamina D, secundaria a una alimentación inadecuada, a una falta de exposición al sol, a una derivación gástrica o a malabsorción intestinal (enfermedad celíaca), es la causa más común de osteomalacia en adultos.

5B57.Y	Otro(a)(s) deficiencia de vitamina D especificado(a)(s)

5B57.Z	Deficiencia de vitamina D, sin especificación

  5B58  	Deficiencia de vitamina E
La deficiencia de vitamina E es un trastorno que causa hemólisis o manifestaciones neurológicas. Se produce una fragilidad eritrocitaria que puede desembocar en una anemia hemolítica. La degeneración neuronal produce neuropatías periféricas, oftalmoplejía y la destrucción de los cordones posteriores de la médula espinal. La enfermedad neurológica es irreversible en muchos casos si la deficiencia no se corrige a tiempo. La deficiencia de vitamina E también puede contribuir a la anemia hemolítica y a la fibroplasia retrolental observada en los lactantes prematuros.
Codificado en otra parte:	Anemia adquirida por deficiencia de vitamina E (3A03.6)
Demencia por deficiencia de vitamina E (6D85.Y)

  5B59  	Deficiencia de vitamina K
La vitamina K es necesaria para la síntesis de los factores de coagulación II, VII, IX y X, y su deficiencia puede dar lugar a hemorragia con consecuencias clínicas importantes. La deficiencia de vitamina K suele afectar a los lactantes, que padecen una deficiencia transitoria a causa de la ingesta insuficiente, o a pacientes de cualquier edad en quienes la absorción de vitamina K está disminuida. La deficiencia leve de vitamina K puede menoscabar la salud ósea y vascular a largo plazo.
Codificado en otra parte:	Deficiencia de vitamina K neonatal (KA8F)

  5B5A  	Deficiencia de vitamina B1
La deficiencia de vitamina B1 se manifiesta principalmente con trastornos que afectan al sistema nervioso (polineuritis y parálisis de los nervios periféricos), al sistema cardiovascular (insuficiencia cardíaca y edema generalizado) y también al tubo gastrointestinal (estreñimiento, vómitos y dolor abdominal).

5B5A.0	Beriberi
El cuadro clínico del beriberi por lo general se divide en un tipo seco (neurítico) y un tipo húmedo (cardíaco). La enfermedad es de tipo húmedo o seco según la cantidad de líquido que se acumula en el organismo debido a factores tales como la función cardíaca, la nefropatía y demás, aunque nunca se ha explicado satisfactoriamente la causa precisa del edema. Muchos casos de carencia de tiamina muestran una combinación de ambas características principales y por ende es más apropiado llamar estos casos deficiencia de tiamina con cardiopatía y neuropatía periférica. El lactante tiene signos de cianosis y más tarde puede haber un ataque cardíaco agudo que conduce a la muerte del lactante en cuestión de 2 a 4 horas. La enfermedad de este tipo se observa con mayor frecuencia entre las edades de uno y tres meses. Este tipo de carencia responde de una manera extraordinaria a la tiamina.

5B5A.00	Beriberi seco
Tipo neurítico del beriberi

5B5A.01	Beriberi húmedo
Tipo cardíaco del beriberi

5B5A.0Z	Beriberi, sin especificación

5B5A.1	Síndrome de Wernicke-Korsakoff
Síndrome de carencia de tiamina caracterizado por lesiones hiperémicas simétricas del tronco encefálico, hipotálamo, tálamo y cuerpos mamilares con proliferación glial, dilatación capilar y hemorragia perivascular. El síndrome se manifiesta por un estado de confusión, desorientación, oftalmoplejía, nistagmo, diplopia y ataxia (encefalopatía de Wernicke), con grave pérdida de la memoria de los sucesos recientes y confabulación (invención de relatos de acontecimientos para encubrir la pérdida de la memoria) (psicosis de Korsakov ) que ocurren después de la recuperación. Se ha detectado una fijación defectuosa del difosfato de tiamina por la transcetolasa. El trastorno parece ser de herencia autosómica recesiva pero se expresa como enfermedad sintomática solo cuando hay una carencia de tiamina.
Nota sobre la codificación:	El consumo crónico de alcohol puede estar asociado con deficiencia de tiamina, pero los efectos del alcohol en el cerebro también pueden producirse por otros mecanismos. Use esta categoría para describir síntomas cognitivos debidos al consumo crónico de alcohol si hay evidencia de deficiencia de tiamina.
Exclusiones:	Trastorno amnésico debido al consumo de alcohol (6D72.10)

5B5A.10	Encefalopatía de Wernicke
La encefalopatía de Wernicke es un síndrome neuropsiquiátrico agudo caracterizado por nistagmo, oftalmoplejía, alteración del estado mental, marcha incoordinada y ataxia troncal. 
La encefalopatía de Wernicke suele presentarse junto con o después del síndrome o la demencia de Korsakoff (espectro continuo de la encefalopatía de Wernicke caracterizado por defectos graves de la memoria, ataxia, apatía, desorientación, confabulaciones, alucinaciones, parálisis de los músculos perioculares y coma). Los trastornos resultan de una deficiencia de vitamina B1 y se producen principalmente en adultos con antecedentes de abuso de alcohol o en pacientes con sida.

5B5A.11	Síndrome de Korsakoff
Enfermedad del sistema nervioso causada por una deficiencia de vitamina B1 en el cerebro. Suele presentarse después de la encefalopatía de Wernicke y puede cursar con una falta de capacidad para formar nuevos recuerdos, amnesia, confabulación o alucinaciones.
Nota sobre la codificación:	El consumo crónico de alcohol puede estar asociado con deficiencia de tiamina, pero los efectos del alcohol en el cerebro también pueden producirse por otros mecanismos. Use esta categoría para describir síntomas cognitivos debidos al consumo crónico de alcohol si hay evidencia de deficiencia de tiamina.
Exclusiones:	Trastorno amnésico debido al consumo de alcohol (6D72.10)

5B5A.1Y	Otro(a)(s) síndrome de Wernicke-Korsakoff especificado(a)(s)
Nota sobre la codificación:	El consumo crónico de alcohol puede estar asociado con deficiencia de tiamina, pero los efectos del alcohol en el cerebro también pueden producirse por otros mecanismos. Use esta categoría para describir síntomas cognitivos debidos al consumo crónico de alcohol si hay evidencia de deficiencia de tiamina.

5B5A.1Z	Síndrome de Wernicke-Korsakoff, sin especificación
Nota sobre la codificación:	El consumo crónico de alcohol puede estar asociado con deficiencia de tiamina, pero los efectos del alcohol en el cerebro también pueden producirse por otros mecanismos. Use esta categoría para describir síntomas cognitivos debidos al consumo crónico de alcohol si hay evidencia de deficiencia de tiamina.

5B5A.Y	Otro(a)(s) deficiencia de vitamina B1 especificado(a)(s)

5B5A.Z	Deficiencia de vitamina B1, sin especificación

  5B5B  	Deficiencia de vitamina B2
Los signos de una deficiencia de riboflavina son dolor de garganta; hiperemia y edema de la faringe y de las mucosas bucales; queilosis; estomatitis angular, glositis; dermatitis seborreica y anemia normocítica normocrómica asociada a una citoplasia eritrocitaria pura de la médula ósea. La principal causa de hiporriboflavinosis es la ingesta alimentaria insuficiente como consecuencia de una escasez de alimentos, a veces agravada por el almacenamiento o procesamiento inadecuado de los estos. Los niños en los países en desarrollo suelen tener signos clínicos de deficiencia de riboflavina en las estaciones del año en las que suele haber una mayor frecuencia de infecciones gastrointestinales. La disminución de la asimilación de riboflavina también conduce a trastornos digestivos, tales como los que produce la intolerancia a la lactosa.
Inclusiones:	carencia de riboflavina
Codificado en otra parte:	Anemia adquirida por deficiencia de riboflavina (3A03.41)

  5B5C  	Deficiencia de vitamina B3
La deficiencia de niacina suele conducir a la pelagra, enfermedad degenerativa crónica que se caracteriza por una dermatitis eritematosa bilateral y simétrica; demencia después de alteraciones mentales tales como el insomnio; apatía antes de una encefalopatía manifiesta; y diarrea debida a la inflamación de la mucosa intestinal. La pelagra es endémica en las zonas más pobres de África, China y la India.
Inclusiones:	Deficiencia de niacina SAI

5B5C.0	Pelagra
La pelagra es una enfermedad potencialmente mortal debida a la deficiencia de niacina. Se observa en las personas desnutridas, especialmente los alcohólicos, y como complicación del tratamiento con isoniazida. El diagnóstico a menudo pasa inadvertido o se retrasa. La pelagra produce diarrea, dermatitis y demencia, por lo general en aparecer en este orden. Los síntomas gastrointestinales siempre preceden a la afectación de la piel, que al principio es un eritema ampolloso parecido a una quemadura solar, normalmente en las superficies dorsales de las manos, la cara, el cuello, los brazos y los pies. Con el tiempo la piel se vuelve más gruesa, escamosa y pigmentada.

5B5C.Y	Otro(a)(s) deficiencia de vitamina B3 especificado(a)(s)

  5B5D  	Deficiencia de vitamina B6
La deficiencia de vitamina B6 aislada es poco común porque suele acompañarse de un déficit de otras vitaminas del complejo B. La hipovitaminosis B6 a menudo ocurre junto con la deficiencia de riboflavina (vitamina B2). Los síntomas clínicos clásicos de la hipovitaminosis B6 son dermatitis seborreica, anemia microcítica, convulsiones epileptiformes y depresión y confusión. Los lactantes son especialmente susceptibles a la ingesta insuficiente, que puede conducir a convulsiones epileptiformes. Además, suele haber una disminución de los linfocitos circulantes y, a veces, también una anemia normocítica, microcítica o sideroblástica. Como en el caso de otras deficiencias de micronutrientes, la deficiencia de vitamina B6 produce un deterioro del sistema inmunitario. Varias afecciones médicas también pueden interferir con el metabolismo de la vitamina B6 y, por lo tanto, conducir a síntomas carenciales.
Exclusiones:	Anemia sideroblástica sensible a la piridoxina, no clasificada en otra parte (3A72.1)
Codificado en otra parte:	Anemia adquirida por deficiencia de piridoxina (3A03.40)
Epilepsia dependiente de piridoxina con mutaciones de la antiquitina (8A61.0Y)

  5B5E  	Deficiencia de folato
La deficiencia nutricional del folato es común en personas cuya alimentación es pobre. Puede verse exacerbada por un cuadro de malabsorción intestinal, incluida la enfermedad celíaca y el esprúe tropical. Las mujeres embarazadas están en riesgo de padecer deficiencia de folato porque el embarazo aumenta mucho el requerimiento de este nutriente, especialmente durante los períodos de rápido crecimiento fetal (es decir, el segundo y tercer trimestres). Durante la lactancia, las pérdidas de folato por la leche también aumentan el requerimiento de folato. Durante el embarazo existe un mayor riesgo de defectos del tubo neural fetal; el riesgo se multiplica 10 veces a medida que la cantidad de folato baja de adecuada a pobre. Entre los días 21 y 27 posteriores a la concepción, la placa neural se cierra y forma lo que a la larga serán la médula espinal y el cráneo. La espina bífida, la anencefalia y otras anomalías de este tipo, que se denominan colectivamente trastornos del tubo neural, se deben a un cierre defectuoso de la médula espinal y del cráneo, respectivamente, y son las anomalías congénitas más comunes asociadas a la deficiencia de folato.

  5B5F  	Deficiencia de vitamina B12
El vegetarianismo y el cuasivegetarianismo impuesto por la pobreza son las causas más comunes de una insuficiencia alimentaria de cobalamina en todos los grupos de edad en el mundo entero. En estas poblaciones, la carencia materna de cobalamina se asocia con desenlaces adversos del embarazo (parto prematuro, retraso del crecimiento intrauterino, aborto espontáneo temprano recurrente), defectos del tubo neural, rendimiento neurocognitivo reducido en los niños, aceleración del recambio óseo y una baja densidad mineral ósea con fracturas. También se observa un consumo insuficiente de cobalamina en los lactantes alimentados con leche materna de madres con anemia perniciosa.
Inclusiones:	deficiencia de cianocobalamina
deficiencia de cobalamina
Codificado en otra parte:	Anemia por deficiencia de vitamina B12 debida a baja ingesta (3A01.2)
Anemia por deficiencia de vitamina B12 debida a deficiencia del factor intrínseco (3A01.3)
Anemia por deficiencia de vitamina B12 debida a enfermedad intestinal (3A01.4)
Anemia por deficiencia de vitamina B12 provocada por medicamentos (3A01.5)
Anemia adquirida por deficiencia de vitamina B12 (3A01.Y)
Demencia por deficiencia de vitamina B12 (6D85.Y)

  5B5G  	Deficiencia de biotina
La deficiencia de biotina ocurre muy raras veces. Los signos de esta deficiencia en los seres humanos se han observado en personas que consumen clara de huevo cruda por períodos largos y en pacientes con malabsorción tratados con nutrición parenteral total (NPT) antes de la administración de un suplemento de biotina. Las manifestaciones clínicas son la dermatitis, conjuntivitis, alopecia y trastornos del sistema nervioso central. En los adultos alimentados con clara de huevo cruda (que contiene avidina, proteína que se une a la biotina con tanta afinidad que no permite su biodisponibilidad) o que reciben NPT sin biotina durante meses o años se ha observado una pérdida parcial del cabello, a menudo con descoloración. La mayoría de los adultos con esta deficiencia tienen un eczema eritematoso y escamoso periocular, perinasal y peribucal, además de síntomas neurológicos, tales como depresión, letargo, alucinaciones y parestesias en las extremidades.

  5B5H  	Deficiencia de ácido pantoténico
La deficiencia del ácido pantoténico se observa muy raras veces, por lo general solo como resultado del consumo de alimentos semisintéticos o de antagonistas de la vitamina. La deficiencia aislada en seres humanos con fines experimentales produce cansancio, dolor abdominal, vómitos, insomnio y parestesias en las extremidades.

  5B5J  	Deficiencia de colina
La deficiencia de colina es muy poco frecuente. Las personas alimentadas con soluciones de nutrición parenteral total (NPT) sin colina llegan a presentar hígado graso y daño hepático.

  5B5K  	Deficiencias minerales
Exclusiones:	Trastornos de la absorción o transporte de minerales (5C64)
Codificado en otra parte:	hipopotasemia (5C77)
Hipomagnesemia (5C64.41)

5B5K.0	Deficiencia de hierro
La deficiencia de hierro es un estado en el cual no hay suficiente hierro en el organismo para mantener la función fisiológica normal de la sangre, el cerebro y los músculos. Puede existir sin anemia si no ha durado el tiempo suficiente ni ha sido lo suficientemente grave para que la concentración de hemoglobina descienda por debajo del umbral correspondiente al sexo y grupo de edad de la persona afectada. La deficiencia de hierro es la carencia nutricional más común.
Exclusiones:	Anemia ferropénica (3A00)
Codificado en otra parte:	Anemia ferropénica adquirida posthemorrágica (3A00.0)
Anemia ferropénica adquirida por ingesta escasa (3A00.1)
Anemia ferropénica adquirida por disminución de la absorción (3A00.2)
Anemia ferropénica adquirida por aumento de la demanda (3A00.3)
Anemia ferropénica adquirida (3A00.Y)
Demencia debida a deficiencia de hierro (6D85.Y)

5B5K.1	Deficiencia de calcio
La hipocalcemia se define como una concentración total de calcio sérico menor de 8,4 mg/dL (2,1 mmol/litro) o una concentración de calcio ionizado menor de 4,48 mg/dL (1,12 mmol/litro). Son muchas las causas de hipocalcemia; la más común es la nefropatía crónica. Otras causas son la deficiencia de vitamina D; los trastornos asociados al hipoparatiroidismo genético o adquirido, incluido el tratamiento intravenoso con bisfosfonatos; el haber tenido una tiroidectomía o paratiroidectomía; y la pancreatitis aguda. La hipocalcemia puede acompañarse de todo un espectro de manifestaciones clínicas, desde un puñado de síntomas si la hipocalcemia es leve hasta las convulsiones potencialmente mortales, insuficiencia cardíaca resistente al tratamiento, o laringoespasmo si la hipocalcemia es grave. Además de la gravedad, la velocidad con la que se produce la hipocalcemia y su cronicidad también determinan las manifestaciones clínicas.
Exclusiones:	Trastornos del metabolismo del calcio (5C64.5)
Codificado en otra parte:	Hipocalcemia neonatal (KB61.2)
Osteopenia neonatal (KB61.3)
Miopatía por deficiencia de calcio (8D40.2)

5B5K.10	Tetania por deficiencia aguda de calcio
El sello distintivo de la hipocalcemia aguda es la tetania, que se caracteriza por irritabilidad neuromuscular. Los síntomas de tetania pueden ser leves (adormecimiento perioral, parestesias en las manos y los pies, calambres musculares) o graves (espasmo carpopedal, laringoespasmo y convulsiones focales o generalizadas, que deben distinguirse de las contracciones musculares tónicas generalizadas propias de la tetania grave). Otros pacientes tienen síntomas menos específicos, tales como cansancio, hiperirritabilidad, ansiedad y depresión, y algunos pacientes, incluso con hipocalcemia grave, no tienen síntomas neuromusculares. Los factores que determinan la variación en la frecuencia y gravedad de los síntomas son el equilibrio ácido-básico (la hipocalcemia y la alcalosis causan tetania por actividad sinérgica), la hipomagnesemia y el equilibrio de potasio.

5B5K.1Y	Otro(a)(s) deficiencia de calcio especificado(a)(s)

5B5K.1Z	Deficiencia de calcio, sin especificación

5B5K.2	Deficiencia de cinc
Las características clínicas de la deficiencia de zinc grave en los seres humanos son el retraso del crecimiento, el retraso de la maduración sexual y ósea, lesiones cutáneas, diarrea, alopecia, anorexia, susceptibilidad aumentada a las infecciones debido a un estado inmunitario deficiente y la aparición de cambios del comportamiento. Los efectos de la deficiencia de zinc marginal o leve son menos netos. Hasta la fecha, el retraso de la velocidad del crecimiento y la inmunodepresión grave son los únicos signos de deficiencia de zinc leve que se han comprobado en los seres humanos. Otros efectos, como la alteración del sentido del gusto y de la cicatrización de las heridas, que se ha dicho obedecen a una ingesta de zinc demasiado baja, se observan con menos regularidad.
Codificado en otra parte:	Deficiencia alimentaria neonatal de zinc (5C64.21)

5B5K.3	Deficiencia de yodo
Los trastornos por deficiencia de yodo (TDY), por lo general debido a un suministro insuficiente de yodo alimentario, comprenden todas las consecuencias de la deficiencia de yodo en una población que pueden prevenirse con la toma de medidas orientadas a garantizar que dicha población tenga una ingesta suficiente de yodo. La deficiencia de yodo es la causa más frecuente de daño cerebral prevenible en la infancia.
Codificado en otra parte:	Trastornos tiroideos por carencia de yodo o problemas afines (5A00.1)
Hipotiroidismo adquirido (5A00.2)
Hipotiroidismo congénito por carencia de yodo (5A00.04)

5B5K.4	Deficiencia de flúor
Afección causada por una deficiencia de flúor. Las bajas concentraciones de flúor en la placa y el esmalte dentales de una persona pueden aumentar el riesgo de caries dental a cualquier edad. Las deficiencias de flúor también pueden menoscabar la integridad del hueso en el ser humano.

5B5K.5	Deficiencia de cloruro de sodio
El sodio y el cloruro por lo general se encuentran juntos en la mayoría de los alimentos en forma de cloruro de sodio, es decir, sal común. Por esta razón, los efectos de la deficiencia de sodio y cloruro siempre se tratan juntos. La deficiencia puede deberse a una ingesta insuficiente o a un aumento de las pérdidas de cloruro (por ejemplo, los diuréticos aumentan la excreción urinaria de agua, sodio y cloruro; en la fibrosis quística, el contenido de sodio y cloruro del sudor es muy alto; se producen pérdidas gastrointestinales en las enfermedades diarreicas, la emesis, la excreción de productos en casos de ostomía, y demás).

5B5K.6	Deficiencia de cobre
La deficiencia de cobra de origen alimentario es muy poco frecuente. Se ha observado en lactantes prematuros y de bajo peso al nacer alimentados exclusivamente con leche de vaca y en personas que reciben nutrición parenteral total prolongada sin cobre. Las manifestaciones clínicas son la despigmentación de la piel y el cabello, los trastornos neurológicos, la leucopenia, la anemia microcítica hipocrómica y diversas anomalías esqueléticas.
Codificado en otra parte:	Anemia por deficiencia de cobre (3A03.3)

5B5K.7	Deficiencia de selenio
La deficiencia de selenio es muy poco frecuente, pero se ha observado en personas que reciben nutrición parenteral total prolongada sin selenio. Son muy poco comunes y están mal definidas las manifestaciones clínicas de esta deficiencia ocasionadas por este tipo de situaciones. Son la debilidad muscular y las mialgias, a menudo con insuficiencia cardíaca congestiva. La importancia del selenio para el metabolismo de la hormona tiroidea se pone de manifiesto en los cambios de la razón de T3-T4 que se producen cuando hay una depleción de selenio relativamente leve en los niños y ancianos.

5B5K.8	Deficiencia de cromo
La deficiencia de cromo en los seres humanos se observa solamente en pacientes que reciben nutrición parenteral total prolongada con una cantidad de cromo insuficiente. Se producen hiperglucemia o una alteración de la tolerancia a la glucosa. También se observan concentraciones plasmáticas elevadas de ácidos grasos libres, neuropatía, encefalopatía y anomalías del metabolismo del nitrógeno.

5B5K.9	Deficiencia de manganeso

5B5K.A	Deficiencia de molibdeno
El molibdeno funciona como cofactor en un número pequeño de enzimas del ser humano: sulfito-oxidasa, xantina-oxidasa y aldehído-oxidasa. Se ha descrito un defecto metabólico grave y sumamente raro que causa la deficiencia de molibdeno como cofactor y que impide que estas enzimas se sinteticen. Pocos niños con estos defectos sobreviven los primeros días de vida y los que lo hacen tienen anomalías neurológicas graves. Aunque la deficiencia de molibdeno por carencia alimentaria es extremadamente rara en los seres humanos, se ha observado en casos de nutrición parenteral total prolongada secundaria a la administración de sulfito. Los síntomas son taquicardia, cefalea, ceguera nocturna, irritabilidad y coma. Los cambios bioquímicos pueden consistir en una concentración plasmática elevada de metionina, una concentración sérica baja de ácido úrico, una concentración urinaria elevada de tiosulfato y concentraciones urinarias bajas de ácido úrico y sulfato.

5B5K.B	Deficiencia de vanadio
El papel biológico de vanadio en los seres humanos aún no ha sido identificado.

5B5K.Y	Otro(a)(s) deficiencias minerales especificado(a)(s)

5B5K.Z	Deficiencias minerales, sin especificación

Secuelas de desnutrición o algunas deficiencias nutricionales especificadas (BlockL3‑5B6)
Se refiere a las secuelas de la desnutrición o de ciertas deficiencias nutricionales especificadas.
  5B60  	Secuelas de la desnutrición proteínico-energética
Se refiere a los problemas patológicos causados por la desnutrición proteínico-calórica.

  5B61  	Secuelas de la deficiencia de vitamina A
Se refiere a los problemas patológicos causados por una deficiencia de la vitamina A.

  5B62  	Secuelas de la deficiencia de vitamina C
Se refiere a los problemas patológicos causados por la deficiencia de vitamina C.

  5B63  	Secuelas de raquitismo
Entre las secuelas del raquitismo se encuentran las piernas y brazos arqueados, las rodillas valgas, las deformidades de la caja torácica o de la columna vertebral y la displasia esquelética secundaria a raquitismo crónico o avanzado.

  5B6Y  	Otro(a)(s) secuelas de desnutrición o algunas deficiencias nutricionales especificadas especificado(a)(s)

  5B6Z  	Secuelas de desnutrición o algunas deficiencias nutricionales especificadas, sin especificación

  5B70  	Deficiencia de ácidos grasos esenciales
La deficiencia de ácidos grasos esenciales (AGE) –ácido linoleico, ácido linolénico, ácido araquidónico, ácido docosapentaenoico, ácido docosahexaenoico y ácido eicosapentaenoico– puede deberse a una ingesta insuficiente, particularmente en los recién nacidos que crecen con rapidez (como los prematuros), en pacientes que reciben nutrición parenteral sin una fuente adecuada de AGE, y en pacientes con enfermedades por malabsorción de lípidos. Las manifestaciones clínicas son la dermatitis, la alopecia y la trombocitopenia. Se ha destacado el papel de la AGE durante el embarazo y la lactancia y actualmente se reconoce la función que desempeñan los ácidos grasos n-3 de cadena larga como componentes estructurales del desarrollo de la función retiniana y del sistema nervioso central. En el período prenatal hay un mayor riesgo de deficiencia de ácidos grasos omega-3, ya que las reservas tisulares maternas tienden a disminuir a medida que se utilizan para el feto en desarrollo. La deficiencia de AGE n-3 puede menoscabar el crecimiento y la función cognitiva y visual en los lactantes. Los signos característicos de una carencia de ácidos grasos n-6 son el eczema cutáneo escamoso, el aumento de la pérdida de agua transepidérmica, el retraso del crecimiento y la elevación de la razón plasmática de ácido eicosatrienoico frente a ácido araquidónico. La deficiencia de AGE en ciertos grupos especiales se ha relacionado con alteraciones hematológicas y la inmunodepresión. Los ácidos grasos n-3 y n-6 de cadena larga son nutrientes esenciales y, como componentes del aporte total de lípidos, también pueden influir en la prevalencia y gravedad de las enfermedades cardiovasculares, la diabetes, el cáncer y la disminución funcional propia del anciano.

  5B71  	Deficiencia de proteínas

  5B7Y  	Otro(a)(s) desnutrición especificado(a)(s)

  5B7Z  	Desnutrición, sin especificación

Sobrepeso, obesidad o exceso de nutrientes específicos (BlockL2‑5B8)
Sobrepeso u obesidad (BlockL3‑5B8)
  5B80  	Sobrepeso o adiposidad localizada
El sobrepeso es una condición caracterizada por una adiposidad excesiva. El sobrepeso se evalúa mediante el índice de masa corporal (IMC), que es un marcador sustituto de la adiposidad calculado como peso (kg) / altura² (m²). Las categorías de IMC para definir el sobrepeso varían según la edad y el sexo en bebés, niños y adolescentes. Para los adultos, el sobrepeso (o pre-obesidad) se define por un IMC que varía de 25,00 a 29,99 kg / m². La adiposidad localizada es una condición caracterizada por la acumulación de tejido adiposo en regiones específicas del cuerpo independientemente del IMC.

5B80.0	Sobrepeso
El sobrepeso es una condición caracterizada por una adiposidad excesiva. El sobrepeso se evalúa mediante el índice de masa corporal (IMC), que es un marcador sustituto de la adiposidad calculado como peso (kg) / altura² (m²). Las categorías de IMC para definir el sobrepeso varían según la edad y el sexo en bebés, niños y adolescentes. Para los adultos, el sobrepeso (o pre-obesidad) se define por un IMC que varía de 25,00 a 29,99 kg / m².

5B80.00	Sobrepeso en los lactantes, niños o adolescentes
El sobrepeso es una condición caracterizada por una adiposidad excesiva. El sobrepeso se evalúa mediante el índice de masa corporal (IMC), que es un marcador sustituto de la adiposidad calculado como peso (kg) / altura² (m²). En bebés, niños y adolescentes, las categorías de IMC para definir el sobrepeso varían según la edad y el sexo según las tablas de crecimiento de la OMS. Los niños de 0 a 5 años tienen sobrepeso si el peso para la talla / estatura o el IMC para la edad es superior a 2 y menor o igual a 3 desviaciones estándar de la mediana de los patrones de crecimiento infantil de la OMS. Los niños de 5 a 19 años tienen sobrepeso si el IMC para la edad es superior a 1 y menor o igual a 2 desviaciones estándar de la mediana de la referencia de crecimiento de la OMS para niños en edad escolar y adolescentes.

5B80.01	Sobrepeso en adultos

5B80.0Z	Sobrepeso, sin especificación

5B80.1	Adiposidad localizada
Acumulación de tejido adiposo en regiones específicas del cuerpo.
Codificado en otra parte:	Lipomatosis simétrica benigna (EF02.1)

  5B81  	Obesidad
La obesidad es una enfermedad crónica compleja definida por una adiposidad excesiva que puede perjudicar la salud. En la mayoría de los casos es una enfermedad multifactorial debida a entornos obesogénicos, factores psicosociales y variantes genéticas. En un subgrupo de pacientes, se pueden identificar factores etiológicos principales únicos (medicamentos, enfermedades, inmovilización, procedimientos iatrogénicos, enfermedad monogénica / síndrome genético).
El índice de masa corporal (IMC) es un marcador sustituto de adiposidad calculado como peso (kg) / altura² (m²). Las categorías de IMC para definir el sobrepeso varían según la edad y el sexo en bebés, niños y adolescentes. Para los adultos, la obesidad se define por un IMC mayor o igual a 30,00 kg / m². Hay tres niveles de gravedad en reconocimiento de las diferentes opciones de manejo.
Codificado en otra parte:	Síndrome de hipoventilación en la obesidad (7A42.0)
Síndromes con obesidad como característica destacada (LD29)

5B81.0	Obesidad por desequilibrio energético
La obesidad es una enfermedad crónica compleja definida por una adiposidad excesiva que puede perjudicar la salud. En la mayoría de los casos es una enfermedad multifactorial debida a entornos obesogénicos, factores psicosociales y variantes genéticas. En un subgrupo de pacientes, se pueden identificar factores etiológicos principales únicos (enfermedades, inmovilización, procedimientos iatrogénicos, enfermedad monogénica / síndrome genético).

5B81.00	Obesidad en niños o adolescentes
En bebés, niños y adolescentes, las categorías de IMC para definir la obesidad varían según la edad y el sexo según las tablas de crecimiento de la OMS. Los niños de 0 a 5 años tienen obesidad si el peso para la talla / talla o el IMC para la edad está por encima de 3 desviaciones estándar de la mediana de los patrones de crecimiento infantil de la OMS.
Los niños de 5 a 19 años tienen obesidad si el IMC para la edad está por encima de 2 desviaciones estándar de la mediana de la referencia de crecimiento de la OMS para niños en edad escolar y adolescentes.

5B81.01	Obesidad en los adultos
Se define como un índice de masa corporal (IMC) superior o igual a 30,00 kg/m². Hay tres niveles de gravedad por el hecho de que el tratamiento varía según la gravedad.

5B81.1	obesidad de origen medicamentoso

5B81.Y	Otro(a)(s) obesidad especificado(a)(s)

5B81.Z	Obesidad, sin especificación

Algunos excesos de nutrientes especificados (BlockL3‑5B9)
Cualquier enfermedad causada por un exceso de nutrientes específicos. El diagnóstico de confirmación es por prueba de sangre.
  5B90  	Excesos de vitamina

5B90.0	Hipervitaminosis A
Como la vitamina A es liposoluble y se puede almacenar, principalmente en el hígado, el consumo habitual de grandes cantidades de esta vitamina puede, con el tiempo, conducir a síntomas de toxicidad, entre ellos daño hepático, alteraciones óseas y dolores articulares, alopecia, cefaleas, vómitos y descamación cutánea. La hipervitaminosis A parece deberse a defectos del transporte y la distribución de la vitamina A y los retinoides a causa de una sobrecarga de los mecanismos de transporte en el plasma. Dosis individuales muy altas pueden provocar síntomas agudos transitorios de toxicidad, tales como el abombamiento de las fontanelas en los lactantes; cefaleas en los niños mayores y en los adultos; y vómitos, diarrea, anorexia e irritabilidad en todos los grupos de edad. Es muy raro que se produzca toxicidad por ingestión de fuentes alimentarias de vitamina A preformada. Cuando ello ocurre, suele ser el resultado de un consumo muy frecuente de productos que contienen hígado.
Codificado en otra parte:	Seudotumor cerebral por hipervitaminosis A (8D41.2)

5B90.1	Hipercarotinemia
La ingesta excesiva de carotenoides no produce reacciones adversas pero hacer que la piel adquiera una coloración amarillenta que desaparece cuando se reduce la ingesta. Este trastorno se observa con mucha más frecuencia en niños que padecen alguna hepatopatía, diabetes mellitus o hipotiroidismo, así como en aquellos con un déficit de las enzimas que metabolizan los carotenoides.

5B90.2	Hipervitaminosis D
La hipervitaminosis D es secundaria a un excesivo consumo de vitamina D. Puede ocurrir con consumos elevados a largo plazo o con ingestiones agudas sustanciales. El exceso resulta en concentraciones anormalmente elevadas de calcio y fosfato en el serum. Los signos y síntomas de intoxicación por vitamina D son secundarios a hipercalcemia. Las manifestaciones gastrointestinales incluyen náusea, vómitos, estreñimiento, dolor abdominal y pancreatitis. Los posibles hallazgos cardiacos son hipertensión, disminución del intervalo QT y arritmias. Los efectos en el sistema nervioso central de la hipercalcemia incluyen letargia, hipotonía, confusión, desorientación, depresión, psicosis, alucinaciones y coma. La hipercalcemia empeora los mecanismos de concentración renales, que pueden llevar a poliuria, deshidratación e hipernatremia. La hipercalcemia puede llevar incluso a fallo renal agudo, nefrolitiasis y nefrocalcinosis, que pueden resultar en insuficiencia renal crónica. Las muertes se asocian normalmente con arritmias o deshidratación.

5B90.3	Síndrome de megavitamina B6
Enfermedad causada por un exceso de vitamina B6. Se caracteriza por ataxia progresiva sensorial, reflejos tendinosos disminuidos o ausentes, y alteración del sentido del tacto, la temperatura y el dolor. El diagnóstico de confirmación es mediante análisis de sangre.
Codificado en otra parte:	Neuropatía periférica por ingestión excesiva de vitamina B6 (8D41.0)

5B90.Y	Otro(a)(s) excesos de vitamina especificado(a)(s)

5B90.Z	Excesos de vitamina, sin especificación

  5B91  	Excesos de minerales
Codificado en otra parte:	Hiperpotasemia (5C76)
Enfermedades por sobrecarga de hierro (5C64.10)

5B91.0	Hipercalcemia
Trastorno que se debe al aumento de las concentraciones séricas de calcio. Cuanto más altas sean estas concentraciones y cuanto más rápido aumenten, más graves serán los síntomas. Estos últimos, cuando están presentes, se deben a una deshidratación secundaria a pérdidas urinarias de calcio, agua y otros electrolitos, así como a un aumento del potencial de membrana causado por la elevación de la concentración de iones de calcio en el líquido del espacio extracelular. Los pacientes con hipercalcemia moderada a grave a menudo se quejan de náuseas y vómitos, síntomas que con toda probabilidad se deben a la deshidratación, así como a los efectos de la hipercalcemia sobre la función del sistema nervioso central. Como la hipercalcemia tiende a hiperpolarizar las membranas, puede haber todo un conjunto de signos y síntomas neurológicos y neuromusculares. Los pacientes con hipercalcemia leve a menudo se quejan de cansancio, depresión y astenia. La motilidad gastrointestinal se altera, lo cual suele producir estreñimiento.
Codificado en otra parte:	Miopatía por hipercalcemia (8D41.1)

5B91.1	Exceso de zinc
Las reacciones adversas asociadas con la ingesta crónica de cinc suplementario son, entre otras, la supresión de la respuesta inmunitaria, la disminución del colesterol de las lipoproteínas de alta densidad (HDL) y la reducción de las reservas de hierro en el organismo. Las reacciones adversas agudas del exceso de cinc son dolor epigástrico, náuseas, vómitos, anorexia, cólico abdominal, diarrea, cefalea y molestias gastrointestinales.
Codificado en otra parte:	Mielopatía por exceso de cinc (8D41.Y)

5B91.2	Exceso de cloruro de sodio
La principal reacción adversa debida a un aumento del cloruro de sodio en la alimentación es el aumento de la presión arterial, que es uno de los factores de riesgo más importantes de enfermedad cardiovascular y nefropatía. Sin embargo, los datos científicos provenientes de una serie de estudios, incluidos algunos estudios observacionales y algunos ensayos clínicos, han puesto de manifiesto la heterogeneidad que existe en la manera en que la presión arterial responde al consumo de sodio. Las personas en quienes se observan los mayores descensos de la presión arterial cuando se reduce el consumo de sodio se denominan «sensibles a la sal».

5B91.3	Exceso de flúor
Las principales reacciones adversas asociadas con la ingesta crónica de fluoruro en cantidades excesivas son la fluorosis del esmalte (adamantina) y de los huesos (ósea). La fluorosis del esmalte dental es un efecto cuya magnitud depende de la dosis y que se debe a la ingesta de fluoruro durante el desarrollo preeruptivo de los dientes. La aparición de la fluorosis ósea y su gravedad guardan relación directa con el grado de exposición. Los signos clínicos en los cuadros avanzados pueden ser, en función de la dosis, la calcificación de los ligamentos, la osteosclerosis, la exostosis, la posible osteoporosis de los huesos largos, la pérdida de masa muscular y diversas alteraciones neurológicas causadas por la hipercalcificación de las vértebras.
Codificado en otra parte:	Fluorosis del esmalte dental (DA07.0)

5B91.4	Exceso de aluminio
Los pacientes que reciben nutrición parenteral prolongada tienen un mayor riesgo de sufrir reacciones adversas por efecto del aluminio debido a que el alimento administrado por la vía parenteral no pasa por el tubo gastrointestinal. Entre las complicaciones de un exceso de aluminio figuran los trastornos del metabolismo óseo, la encefalopatía en los adultos y el retraso del desarrollo nervioso en los niños prematuros.

5B91.5	Exceso de manganeso
Las reacciones adversas al manganeso en los seres humanos son un riesgo ocupacional bien reconocido en las personas que inhalan polvo que contiene manganeso. También se han observado estas reacciones en presencia de altas concentraciones de manganeso circulante a causa de la nutrición parenteral total. Las personas con hepatopatía crónica tienen trastornos neurológicos y signos conductuales de neurotoxicidad debida al manganeso, probablemente porque se altera la eliminación de la sustancia en la bilis. El efecto más destacado es la afectación del sistema nervioso central, en particular del sistema motor extrapiramidal. Las lesiones y los síntomas se asemejan a los de la enfermedad de Parkinson.
Codificado en otra parte:	Demencia o parkinsonismo como efecto tóxico del manganeso (6D84.Y)

5B91.Y	Otro(a)(s) excesos de minerales especificado(a)(s)

5B91.Z	Excesos de minerales, sin especificación

  5B9Y  	Otro(a)(s) algunos excesos de nutrientes especificados especificado(a)(s)

  5B9Z  	Algunos excesos de nutrientes especificados, sin especificación


  5C1Y  	Otro(a)(s) sobrepeso, obesidad o exceso de nutrientes específicos especificado(a)(s)

  5C1Z  	Sobrepeso, obesidad o exceso de nutrientes específicos, sin especificación


  5C3Y  	Otro(a)(s) trastornos nutricionales especificado(a)(s)

  5C3Z  	Trastornos nutricionales, sin especificación

Trastornos metabólicos (BlockL1‑5C5)
Exclusiones:	Hiperplasia suprarrenal congénita (5A71.01)
Síndrome de Ehlers-Danlos (LD28.1)
Anemia hemolítica hereditaria por deficiencia enzimática (3A10)
Síndrome de Marfan (LD28.01)
deficiencia de 5-alfa-reductasa (5A81.1)
síndrome de resistencia a los andrógenos (LD2A.4)
Codificado en otra parte:	Fibrosis quística (CA25)
Trastornos metabólicos tras un aborto, embarazo ectópico o embarazo molar (JA05.5)
Errores congénitos del metabolismo (BlockL2‑5C5)
Los errores congénitos del metabolismo comprenden una gran clase de enfermedades genéticas que involucran trastornos del metabolismo. La mayoría se debe a defectos de genes individuales que codifican enzimas que facilitan la conversión de varias sustancias (sustratos) en otras (productos).
Exclusiones:	Trastornos del metabolismo de las lipoproteínas o algunas lipidemias especificadas (BlockL2‑5C8)
  5C50  	Errores congénitos del metabolismo de los aminoácidos u otros ácidos orgánicos

5C50.0	Fenilcetonuria
Enfermedad metabólica hereditaria caracterizada por la deficiencia de fenilalanina-hidroxilasa, una enzima necesaria para transformar la fenilalanina en tirosina. Sin tratamiento, la fenilcetonuria produce retraso mental (a veces profundo) e hipopigmentación. La restricción de fenilalanina en la alimentación permite a los pacientes llevar una vida casi normal.

5C50.00	Fenilcetonuria clásica
Forma grave de fenilcetonuria (error congénito del metabolismo del aminoácido fenilalanina) en pacientes no tratados, que se caracteriza por deficiencia intelectual grave y complicaciones neuropsiquiátricas.

5C50.01	Fenilcetonuria atípica
Forma infrecuente de fenilcetonuria (error congénito del metabolismo del aminoácido fenilalanina) caracterizada por síntomas leves o moderados de fenilcetonuria.

5C50.02	Embriofetopatía por fenilcetonuria materna
La fenilalaninemia materna se refiere a anomalías del desarrollo que pueden ocurrir en descendientes de mujeres afectadas por fenilcetonuria (FCU), y abarca trastornos tanto del desarrollo fetal (p. ej., microcefalia, retraso del crecimiento intrauterino y el consiguiente déficit intelectual) como del desarrollo embrionario (p. ej., defectos cardíacos [por lo general, conotruncales], agenesia de cuerpo calloso, trastornos de la migración neuronal, dismorfismo facial [o, más raramente, fisura del paladar], anomalías traqueoesofágicas).

5C50.0Y	Otro(a)(s) fenilcetonuria especificado(a)(s)

5C50.0Z	Fenilcetonuria, sin especificación

5C50.1	Trastornos del metabolismo de la tirosina
Codificado en otra parte:	Tirosinemia transitoria del recién nacido (KB63.4)
Distonía autosómica recesiva sensible a la dopa (8A02.11)
Albinismo oculocutáneo de tipo 1A (EC23.20)
Albinismo oculocutáneo tipo 1B (EC23.20)

5C50.10	Alcaptonuria
Enfermedad caracterizada por la acumulación de ácido homogentísico y su producto oxidado acetato de benzoquinona, que conduce a un oscurecimiento de la orina cuando se deja expuesta al aire, coloración gris azulada de la esclerótica del ojo y el hélix de la oreja (ocronosis) y artropatía ocronótica incapacitante tanto de las articulaciones axiales como de las periféricas.

5C50.11	Tirosinemia de tipo 1
Error congénito del metabolismo de la tirosina caracterizado por manifestaciones hepatorrenales. Su forma aguda de comienzo temprano se manifiesta por necrosis hepatocelular entre 15 días y 3 meses después del nacimiento. La septicemia es una complicación frecuente. Cursa con disfunción tubular renal que se asocia a pérdida de fosfatos y raquitismo hipofosfatémico. También se ha descrito una forma de comienzo tardío que se manifiesta por raquitismo resistente a la vitamina D, causado por una disfunción tubular renal.

5C50.12	Tirosinemia de tipo 2
La tirosinemia tipo 2 es un error innato del metabolismo de la tirosina caracterizado por hipertirosinemia con manifestaciones oculocutáneas (ojo rojo, fotofobia, lagrimeo y dolor, hiperqueratosis palmoplantar) y, en algunos casos, déficit intelectual.

5C50.1Y	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo de la tirosina especificado(a)(s)

5C50.1Z	Trastornos del metabolismo de la tirosina, sin especificación

5C50.2	Trastornos del metabolismo de la histidina
Codificado en otra parte:	Aciduria formiminoglutámica (3A02.Y)

5C50.20	Histidinemia
Trastorno congénito del metabolismo de la histidina causado por un defecto en la histidasa. Parece ser benigno en las personas más afectadas.

5C50.21	Aciduria urocánica
Trastorno secundario del metabolismo de la histidina, heredado de forma autosómica recesiva, causado por una deficiencia de la enzima urocanasa.

5C50.2Y	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo de la histidina especificado(a)(s)

5C50.2Z	Trastornos del metabolismo de la histidina, sin especificación

5C50.3	Trastornos del metabolismo del triptófano
Exclusiones:	enfermedad de Hartnup (5C60)

5C50.4	Trastornos del metabolismo de la lisina o de la hidroxilisina
Exclusiones:	Enfermedad de Refsum (5C57.1)
Síndrome de Zellweger (5C57.0)
deficiencia de glutaril-CoA-deshidrogenasa (5C50.E1)

5C50.5	Trastornos del ciclo del gamma-glutamilo
Codificado en otra parte:	Anemia hemolítica por deficiencia de glutatión-sintetasa (3A10.0Y)
Anemia hemolítica por deficiencia de gamma-glutamilcisteína-sintetasa (3A10.0Y)

5C50.6	Trastornos del metabolismo de la serina

5C50.7	Trastornos del metabolismo de la glicina

5C50.70	Encefalopatía por glicina
Trastorno congénito del metabolismo de la glicina de inicio generalmente neonatal con coma, hipotonía grave, convulsiones mioclónicas y microcefalia. Habitualmente progresa a un déficit intelectual grave y síndrome tetrapiramidal.

5C50.71	Sarcosinemia
Trastorno metabólico autosómico recesivo caracterizado por un aumento de las concentraciones plasmáticas y urinarias de sarcosina debido a una deficiencia de la enzima sarcosina-deshidrogenasa. Su prevalencia estimada en programas de detección neonatal es de 1:28.000 a 1:350.000. Muy probablemente se trata de una afección benigna y sin problemas clínicos significativos. Se ha asociado a mutaciones en el gen de la sarcosina-deshidrogenasa, localizado en el cromosoma 9 (9q34).

5C50.7Y	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo de la glicina especificado(a)(s)

5C50.7Z	Trastornos del metabolismo de la glicina, sin especificación

5C50.8	Trastornos del metabolismo de la prolina o de la hidroxiprolina

5C50.9	Trastornos del metabolismo de la ornitina
Codificado en otra parte:	Hiperornitinemia con hiperamoniemia y homocitrulinuria (5C50.AY)
Deficiencia de ornitina-carbamoiltransferasa (5C50.AY)

5C50.A	Trastornos del metabolismo del ciclo de la urea
Exclusiones:	Trastornos del metabolismo de la ornitina (5C50.9)
Intolerancia a la proteína lisinúrica (5C60)

5C50.A0	Aciduria argininosuccínica
Deficiencia hereditaria autosómica recesiva de arginosuccinato-liasa (enzima implicada en el ciclo de la urea) que se manifiesta por coma hiperamoniémico grave en los recién nacidos, y más adelante en los niños, por hipotonía, retraso del crecimiento, anorexia y vómitos crónicos o trastornos del comportamiento. El inicio puede ser también más tardío, con coma hiperamoniémico o trastornos del comportamiento que simulan trastornos psiquiátricos.

5C50.A1	Deficiencia de carbamoilfosfato-sintetasa
Trastorno metabólico del ciclo de la urea estrictamente limitado al hígado y los intestinos, que ocasiona hiperamoniemia congénita y alteración de la síntesis de citrulina.

5C50.A2	Argininemia
Trastorno autosómico recesivo infrecuente del metabolismo aminoacídico, caracterizado clínicamente por grados variables de hiperamoniemia. Se desarrolla en torno a los 3 años de edad y, si no se trata, ocasiona pérdida progresiva de los hitos del desarrollo y espasticidad.

5C50.A3	Citrulinemia

5C50.AY	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo del ciclo de la urea especificado(a)(s)

5C50.AZ	Trastornos del metabolismo del ciclo de la urea, sin especificación

5C50.B	Trastornos del ciclo de la metionina o del metabolismo de los aminoácidos azufrados
Codificado en otra parte:	Anemia megaloblástica hereditaria por deficiencia de transcobalamina (3A01.0)

5C50.C	Trastornos del metabolismo de los aminoácidos beta u omega
Exclusiones:	Aciduria 4-hidroxibutírica (5C50.E1)
Codificado en otra parte:	Deficiencia de GABA-transaminasa (5C59.1)

5C50.D	Trastornos del metabolismo de los aminoácidos de cadena ramificada
Exclusiones:	Aciduria 3-metilglutacónica (5C50.E0)
Aciduria 3-hidroxiisobutírica (5C50.E0)
Acidemia isovalérica (5C50.E0)
Acidemia metilmalónica (5C50.E0)
Acidemia propiónica (5C50.E0)
Retraso del desarrollo por deficiencia de 2-metilbutiril-CoA-deshidrogenasa (5C50.E0)

5C50.D0	Enfermedad de la orina con olor a jarabe de arce
Trastorno congénito del metabolismo de los aminoácidos de cadena ramificada. Se describen cuatro formas. La forma clásica de aparición temprana se manifiesta tras el nacimiento con letargo, alimentación deficiente y signos neurológicos de intoxicación; sin tratamiento, la evolución clínica se caracteriza por profundización del coma y orina con olor a jarabe de arce. La forma subaguda se manifiesta más tarde con encefalopatía, discapacidad mental, hipotonía importante, opistótonos y atrofia cerebral con desenlace grave. La forma intermitente puede manifestarse a cualquier edad y cursa con coma cetoacidósico repetido. La forma sensible a la tiamina, muy poco frecuente, se caracteriza por una mejora de las alteraciones bioquímicas con el tratamiento con tiamina.

5C50.DY	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo de los aminoácidos de cadena ramificada especificado(a)(s)

5C50.DZ	Trastornos del metabolismo de los aminoácidos de cadena ramificada, sin especificación

5C50.E	Aciduria orgánica
Error congénito del metabolismo que altera el metabolismo normal de los aminoácidos (especialmente los de cadena ramificada) y da lugar a una acumulación de ácidos que no están presentes en condiciones normales.

5C50.E0	Aciduria orgánica clásica
Término genérico utilizado para englobar un grupo de trastornos metabólicos que alteran el metabolismo normal de los aminoácidos (especialmente los de cadena ramificada) y dan lugar a una acumulación de ácidos que no están presentes en condiciones normales.
Codificado en otra parte:	Cetoacidosis por deficiencia de beta-cetotiolasa (5C50.DY)

5C50.E1	Aciduria orgánica cerebral
Término genérico utilizado para englobar un grupo de trastornos metabólicos que alteran el metabolismo normal de los aminoácidos (especialmente los de cadena ramificada) y dan lugar a una acumulación de ácidos que no están presentes en condiciones normales.

5C50.EY	Otro(a)(s) aciduria orgánica especificado(a)(s)

5C50.EZ	Aciduria orgánica, sin especificación

5C50.F	Trastornos del metabolismo de los péptidos
Término genérico que engloba los errores congénitos en el metabolismo de los péptidos.
Exclusiones:	Trastornos del metabolismo del GABA (5C59.1)

5C50.F0	Deficiencia de prolidasa
Error congénito del metabolismo muy infrecuente que se caracteriza por lesiones cutáneas de leves a graves, especialmente en la cara, las palmas de las manos, las piernas y las plantas de los pies, junto a otras características variables.

5C50.F1	Carnosinemia
Trastorno hereditario muy raro del metabolismo de los péptidos, que se caracteriza por deficiencia de carnosinasa sérica, grados variables de déficit intelectual y a veces convulsiones; algunos casos son asintomáticos.

5C50.F2	Homocarnosinosis
Defecto metabólico extremadamente raro caracterizado por diplejia espástica progresiva, déficit intelectual y retinitis pigmentaria. Se ha descrito en una sola familia: una mujer y tres de sus hijos. Estos últimos presentaron el cuadro clínico, pero su madre no presentó síntomas; por consiguiente, es incierto si existe una relación entre el defecto bioquímico y los síntomas clínicos. La herencia en la familia descrita parece ser autosómica dominante.

5C50.FY	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo de los péptidos especificado(a)(s)

5C50.FZ	Trastornos del metabolismo de los péptidos, sin especificación

5C50.G	Trimetilaminuria
Trastorno metabólico congénito caracterizado por un mal olor corporal que recuerda al del pescado en descomposición.
Inclusiones:	Síndrome del olor a pescado

5C50.Y	Otro(a)(s) errores congénitos del metabolismo de los aminoácidos u otros ácidos orgánicos especificado(a)(s)

5C50.Z	Errores congénitos del metabolismo de los aminoácidos u otros ácidos orgánicos, sin especificación

  5C51  	Errores congénitos del metabolismo de los hidratos de carbono
Exclusiones:	Aumento de la secreción de glucagón (5A42)
Diabetes mellitus (BlockL2‑5A1)
Mucopolisacaridosis (5C56.3)
hipoglucemia SOE (5A41)
Codificado en otra parte:	Trastornos transitorios del metabolismo de los carbohidratos específicos del feto o del recién nacido (KB60)

5C51.0	Trastornos de la vía de las pentosas fosfato
Codificado en otra parte:	Anemia hemolítica por deficiencia de glucosa-6-fosfato-deshidrogenasa (3A10.00)

5C51.1	Trastornos del metabolismo del glicerol

5C51.2	Trastornos del metabolismo del glioxilato
La hiperoxaluria primaria u oxalosis es un trastorno metabólico infrecuente transmitido por herencia autosómica recesiva. Se distinguen dos tipos principales: el tipo 1, el más frecuente, se debe a un defecto de la enzima hepática peroxisomal L-alanina:glioxilato-aminotransferasa (GAT); el tipo 2, extremadamente raro, se debe a una deficiencia de la enzima glicerato-deshidrogenasa.

5C51.20	Hiperoxaluria primaria de tipo 1
Trastorno metabólico infrecuente debido a un defecto de la enzima hepática peroxisomal L-alanina:glioxilato-aminotransferasa (AGT). La forma primoinfantil se caracteriza por insuficiencia renal crónica debida a depósitos masivos de oxalato. En otros pacientes, se manifiesta por urolitiasis con infecciones, hematuria, cólicos renales o insuficiencia renal aguda por obstrucción completa. La insuficiencia renal terminal aparece antes de los 15 años de edad en la mitad de los casos, y el aumento resultante de oxalatos circulantes conduce a su depósito en los tejidos, lo cual causa defectos de conducción cardíaca, hipertensión arterial, gangrena distal y artralgias con disminución de la movilidad articular.

5C51.2Y	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo del glioxilato especificado(a)(s)

5C51.2Z	Trastornos del metabolismo del glioxilato, sin especificación

5C51.3	Glucogenosis
Grupo heterogéneo de enfermedades resultantes de diferentes defectos en los procesos de síntesis del glucógeno o de degradación del glucógeno en las células musculares, los hepatocitos u otras células.

5C51.4	Trastornos del metabolismo de la galactosa

5C51.40	Deficiencia de galactosa-1-fosfato-uridiltransferasa
Enfermedad metabólica potencialmente mortal de aparición en el período neonatal. Los bebés afectados suelen presentar dificultades de alimentación, letargo, y hepatopatía grave.

5C51.41	Deficiencia de galactocinasa
Forma leve infrecuente de galactosemia que se caracteriza por la aparición temprana de cataratas y ausencia de los signos habituales de la galactosemia clásica; es decir, dificultades de alimentación, escaso aumento de peso y estatura, letargo e ictericia.

5C51.42	Intolerancia neonatal a glucosa o galactosa

5C51.4Y	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo de la galactosa especificado(a)(s)

5C51.4Z	Trastornos del metabolismo de la galactosa, sin especificación

5C51.5	Trastornos del metabolismo de la fructosa
Trastornos del metabolismo de la fructosa en la fosforilación de la fructosa a 1-fosfato de fructosa por acción de la fructocinasa, con lo que la fructosa queda atrapada para el metabolismo en el hígado.
Codificado en otra parte:	Malabsorción de la fructosa (5C61.40)

5C51.50	Intolerancia hereditaria a la fructosa
Trastorno autosómico recesivo causado por una deficiencia de la enzima fructosa-1-fosfato-aldolasa, que produce acumulación de fructosa-1-fosfato en el hígado, los riñones y el intestino delgado, y se caracteriza por dolor abdominal intenso, vómitos e hipoglucemia tras ingerir fructosa u otros azúcares metabolizados a través de la fructosa-1-fosfato.
Exclusiones:	Malabsorción de la fructosa (5C61.40)

5C51.5Y	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo de la fructosa especificado(a)(s)

5C51.5Z	Trastornos del metabolismo de la fructosa, sin especificación

5C51.Y	Otro(a)(s) errores congénitos del metabolismo de los hidratos de carbono especificado(a)(s)

5C51.Z	Errores congénitos del metabolismo de los hidratos de carbono, sin especificación

  5C52  	Errores congénitos del metabolismo de los lípidos
Codificado en otra parte:	Distrofia retinal en los trastornos de almacenamiento de lípidos. (9B71.Y)

5C52.0	Errores congénitos de la oxidación de los ácidos grasos o del metabolismo de los cuerpos cetónicos
Codificado en otra parte:	Adrenoleucodistrofia (8A44.1)

5C52.00	Trastornos del transporte de la carnitina o del ciclo de la carnitina

5C52.01	Trastornos de la oxidación mitocondrial de los ácidos grasos

5C52.02	Trastornos del metabolismo de los cuerpos cetónicos
Codificado en otra parte:	Deficiencia de acetoacetil-CoA-tiolasa citosólica (5C50.DY)

5C52.03	Síndrome de Sjögren-Larsson
Síndrome de Sjögren-Larsson es un trastorno neurocutáneo causado por un error innato del metabolismo de los lípidos y se caracteriza por la ictiosis congénita, déficit intelectual, y espasticidad.

5C52.0Y	Otro(a)(s) errores congénitos de la oxidación de los ácidos grasos o del metabolismo de los cuerpos cetónicos especificado(a)(s)

5C52.0Z	Errores congénitos de la oxidación de los ácidos grasos o del metabolismo de los cuerpos cetónicos, sin especificación

5C52.1	Errores congénitos del metabolismo de los esteroles
Codificado en otra parte:	Ictiosis ligada al cromosoma X (EC20.01)

5C52.10	Trastornos de la síntesis del colesterol
Codificado en otra parte:	Condrodisplasia punteada, dominante ligada al cromosoma X (LD24.04)
Displasia de Greenberg (LD24.04)
Hemidisplasia congénita con eritrodermia ictiosiforme y defectos en las extremidades (LD24.04)
Hiperalfalipoproteinemia por deficiencia de proteína de transferencia de los ésteres de colesterilo (5C80.3)

5C52.11	Defecto de la síntesis de ácidos biliares con colestasis
Un grupo de trastornos del metabolismo de los esteroles causados por deficiencias enzimáticas en la síntesis de ácidos biliares en lactantes, niños y adultos, con manifestaciones variables como colestasis, enfermedad neurológica y malabsorción de las grasas. Se han identificado claramente ocho errores congénitos, de los cuales siete ocasionan colestasis hepática; a saber: deficiencia de 3-beta-hidroxi-C27-esteroide-oxidorreductasa (tipo 1), deficiencia de delta-4-3-oxosteroide-5-beta-reductasa (tipo 2), deficiencia de oxisterol-7-alfa-hidroxilasa (tipo 3), deficiencia de 2-metilacil-CoA-racemasa (tipo 4), deficiencia de CoA-ligasa de los ácidos biliares, y xantomatosis cerebrotendinosa. La deficiencia de colesterol-7-alfa-hidroxilasa ocasiona hipercolesterolemia sin colestasis hepática.

5C52.1Y	Otro(a)(s) errores congénitos del metabolismo de los esteroles especificado(a)(s)

5C52.1Z	Errores congénitos del metabolismo de los esteroles, sin especificación

5C52.2	Enfermedad por depósito de lípidos neutros
Grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas por un déficit en la degradación de los triglicéridos citoplasmáticos y su acumulación en vacuolas lipídicas citoplasmáticas en la mayor parte de los tejidos corporales. Se distingue una forma con ictiosis (enfermedad de Dorfman-Chanarin) y otra con miopatía (miopatía por almacenamiento de lípidos neutros).

5C52.Y	Otro(a)(s) errores congénitos del metabolismo de los lípidos especificado(a)(s)

5C52.Z	Errores congénitos del metabolismo de los lípidos, sin especificación

  5C53  	Errores congénitos del metabolismo energético

5C53.0	Trastornos del metabolismo del piruvato

5C53.00	Deficiencia de piruvato-cinasa
Deficiencia de la enzima piruvato-cinasa, implicada en la glucólisis. Esta enzima cataliza la transferencia de un grupo fosfato desde el fosfoenolpiruvato hacia el ADP, con producción de una molécula de piruvato y una molécula de ATP.
Codificado en otra parte:	Glucogenosis por deficiencia de piruvato-cinasa muscular (5C51.3)
Anemia hemolítica por deficiencia de piruvato-cinasa eritrocítica (3A10.Y)

5C53.01	Deficiencia de lactato-deshidrogenasa
Deficiencia de la enzima lactato-deshidrogenasa dependiente de NAD(P) que actúa sobre el L-lactato. Es una de las cuatro lactato-deshidrogenasas presentes en una amplia variedad de organismos, incluidos plantas y animales. Dos de ellas son enzimas dependientes del citocromo C: una que actúa sobre el D-lactato (EC 1.1.2.4) y otra sobre el L-lactato (EC 1.1.2.3). Las otras dos son enzimas dependientes de NAD(P): una que actúa sobre el D-lactato (EC 1.1.1.28) y otra sobre el L-lactato (EC 1.1.1.27).

5C53.02	Deficiencia del complejo piruvato-deshidrogenasa
Trastorno neurometabólico infrecuente caracterizado por una amplia gama de signos clínicos con componentes metabólicos y neurológicos de diversa gravedad. Las manifestaciones varían desde trastornos neurológicos neonatales graves (a menudo mortales) a otros de aparición tardía.

5C53.03	Deficiencia de piruvato-carboxilasa
Deficiencia de la enzima piruvato-carboxilasa, una ligasa que cataliza la carboxilación irreversible del piruvato (según la especie) para formar oxaloacetato.

5C53.0Y	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo del piruvato especificado(a)(s)

5C53.0Z	Trastornos del metabolismo del piruvato, sin especificación

5C53.1	Trastornos del ciclo del ácido cítrico

5C53.2	Trastornos de la fosforilación oxidativa mitocondrial
Cualquier error congénito del metabolismo por alteración de la respiración celular (u fosforilación oxidativa) en las mitocondrias, donde una serie de enzimas catalizan la transferencia de electrones al oxígeno molecular y la generación de ATP que almacena energía.
Codificado en otra parte:	Neuropatía, ataxia y retinosis pigmentaria (8C73.1)

5C53.20	Síndrome de depleción del ADN mitocondrial
Grupo clínicamente heterogéneo de trastornos mitocondriales caracterizados por una reducción del número de copias del ADNmt en los tejidos afectados, sin mutaciones ni reordenamientos del ADNmt. Fenotípicamente es heterogéneo y se manifiesta con diversas formas: hepatocerebral, miopática, miopática benigna de aparición tardía, o miocardiopática.
Codificado en otra parte:	Atrofia óptica autosómica dominante de comienzo en la niñez (9C40.8)

5C53.21	Síndromes de deleción múltiple del ADN mitocondrial
Cualquier síndrome por supresión múltiple del ADN ubicado en las mitocondrias, estructuras intracelulares de los organismos eucarióticos que convierten la energía química de los alimentos a una forma que las células pueden usar, el trifosfato de adenosina (ATP).
Codificado en otra parte:	Oftalmoplejia externa progresiva autosómica dominante (9C82.0)
Oftalmoplejia externa progresiva autosómica recesiva (9C82.0)
Síndrome de atrofia óptica autosómica dominante plus (9C40.8)
Síndrome de sordera y atrofia óptica (LD2H.Y)
Atrofia óptica autosómica dominante y catarata (9C40.8)

5C53.22	Deficiencia de coenzima Q10
Deficiencia de una 1,4-benzoquinona, la coenzima Q10, donde Q hace referencia al grupo químico quinona, y 10, al número de subunidades químicas de isoprenilo en su cola. Esta sustancia parecida a una vitamina, soluble en aceite, está presente en la mayoría de las células eucariotas, sobre todo en las mitocondrias. Es un componente de la cadena de transporte de electrones y participa en la respiración celular aeróbica, para generar energía en forma de ATP.
Codificado en otra parte:	Atrofia cerebelosa, ataxia y convulsiones (LD90.Y)

5C53.23	Defectos de la traducción de las proteínas mitocondriales
Cualquier trastorno metabólico por un defecto en las enzimas pertenecientes a la familia de las hidrolasas; más concretamente, las que actúan sobre anhídridos de ácido para catalizar el movimiento transmembranario de sustancias.
Codificado en otra parte:	Hipoplasia pontocerebelosa de tipo 6 (LD20.01)
Miopatía mitocondrial con anemia sideroblástica (3A72.0Y)

5C53.24	Síndrome de Leigh
Enfermedad neurológica progresiva definida por características neurohistopatológicas específicas que asocian lesiones del tronco encefálico y de los ganglios basales. Síntomas iniciales habituales son: pérdida de hitos motores, hipotonía con mal control de la cabeza, vómitos recurrentes y trastornos del movimiento. Con posterioridad se obseran también signos piramidales y extrapiramidales, nistagmo, trastornos respiratorios, oftalmoplejia y neuropatía periférica. La epilepsia es relativamente infrecuente. Tiene múltiples causas, pero todas ellas implican un defecto en la producción de energía aeróbica, que puede ir desde el complejo piruvato-deshidrogenasa hasta la ruta de la fosforilación oxidativa.
Codificado en otra parte:	Síndrome de Leigh heredado por vía materna (8C73.Y)

5C53.25	Deficiencia aislada de ATP-sintasa

5C53.2Y	Otro(a)(s) trastornos de la fosforilación oxidativa mitocondrial especificado(a)(s)

5C53.2Z	Trastornos de la fosforilación oxidativa mitocondrial, sin especificación

5C53.3	Trastornos del transporte a través de las membranas mitocondriales
Cualquier error congénito del metabolismo en las proteínas de las membranas mitocondriales, que sirven para transportar moléculas y otros factores (p. ej., iones) hacia dentro o hacia fuera de las mitocondrias.

5C53.30	Trastornos de los transportadores mitocondriales de sustratos
Codificado en otra parte:	Anemia sideroblástica autosómica recesiva, resistente a la piridoxina (3A72.00)

5C53.31	Trastornos de la importación mitocondrial de proteínas
Grupo de trastornos enzimáticos de las hidrolasas que actúan sobre anhídridos de ácido para catalizar el paso transmembranario de sustancias.
Codificado en otra parte:	Síndrome de sordera, distonía y atrofia óptica (8A02.12)

5C53.3Y	Otro(a)(s) trastornos del transporte a través de las membranas mitocondriales especificado(a)(s)

5C53.3Z	Trastornos del transporte a través de las membranas mitocondriales, sin especificación

5C53.4	Trastornos del metabolismo de la creatina
Grupo de errores congénitos del metabolismo de la creatina, que sirve como lanzadera energética entre los sitios mitocondriales de producción de ATP y el citosol donde se utiliza el ATP.

5C53.Y	Otro(a)(s) errores congénitos del metabolismo energético especificado(a)(s)

5C53.Z	Errores congénitos del metabolismo energético, sin especificación

  5C54  	Errores congénitos de la glicosilación u otra modificación de proteínas especificadas
Grupo de trastornos de la síntesis de glicoproteínas causados por diferentes deficiencias enzimáticas y caracterizados por manifestaciones neurológicas que pueden asociarse a afectación multiorgánica.

5C54.0	Trastornos de la N-glicosilación de proteínas
Trastornos congénitos que implican una N-glicosilación defectuosa de las proteínas (esto es, adición de glicanos unidos a la cadena polipeptídica por un enlace β entre el carbono anomérico de la N-acetilglucosamina y el grupo amido de la L-asparagina).

5C54.1	Trastornos de la O-glicosilación de las proteínas
Trastornos congénitos que implican una O-glicosilación defectuosa de las proteínas, que normalmente se produce a través de un enlace α del glicano al grupo hidroxilo de un residuo de serina o treonina en una proteína.
Codificado en otra parte:	Osteocondromas múltiples (LD24.20)

5C54.2	Trastornos de la glicosilación múltiple u otras vías
Codificado en otra parte:	Miositis hereditaria por cuerpos de inclusión (4A41.20)

5C54.Y	Otro(a)(s) errores congénitos de la glicosilación u otra modificación de proteínas especificadas especificado(a)(s)

5C54.Z	Errores congénitos de la glicosilación u otra modificación de proteínas especificadas, sin especificación

  5C55  	Errores congénitos del metabolismo de las purinas, pirimidinas o nucleótidos
Exclusiones:	Xerodermia pigmentosa (LD27.1)
Cálculo en el riñón (GB70.0)

5C55.0	Trastornos del metabolismo de las purinas
Codificado en otra parte:	Gota primaria (FA25.0)
Anemia hemolítica por exceso de adenosina-desaminasa (3A10.1)
Inmunodeficiencia por deficiencia de purina-nucleósido-fosforilasa (4A01.1Y)
Inmunodeficiencia combinada grave T– B– por deficiencia de adenosina-desaminasa (4A01.10)

5C55.00	Xantinuria

5C55.01	Síndrome de Lesch-Nyhan
Forma más grave de deficiencia de hipoxantina-guanina fosforribosiltransferasa (HGPRT), un trastorno hereditario del metabolismo de las purinas. Se asocia a hiperproducción de ácido úrico con problemas neurológicos y del comportamiento. Los pacientes son normales al nacer. El retraso psicomotor se hace evidente entre los 3 y 6 meses de edad, con un retraso para sostener la cabeza y sentarse, hipotonía y movimientos atetoides. La orina arenosa en los pañales y la cristaluria con obstrucción de las vías urinarias son formas frecuentes de presentación. Los pacientes suelen presentar déficit intelectual leve o moderado. El diagnóstico de sospecha es por retraso psicomotor en pacientes con concentraciones altas de ácido úrico en la sangre y la orina. No se detecta actividad de la enzima HGPRT en la sangre periférica ni en células intactas (eritrocitos, fibroblastos), y la prueba genética molecular confirma el diagnóstico. La herencia es recesiva ligada al cromosoma X.

5C55.0Y	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo de las purinas especificado(a)(s)

5C55.0Z	Trastornos del metabolismo de las purinas, sin especificación

5C55.1	Trastornos del metabolismo de las pirimidinas
Codificado en otra parte:	Aciduria orótica hereditaria (3A03.0)
Anemia hemolítica por deficiencia de pirimidina-5'-nucleotidasa (3A10.Y)

5C55.2	Trastornos del metabolismo de los nucleótidos
Codificado en otra parte:	Anemia hemolítica por deficiencia de adenosina-trifosfatasa (3A10.Y)

5C55.Y	Otro(a)(s) errores congénitos del metabolismo de las purinas, pirimidinas o nucleótidos especificado(a)(s)

5C55.Z	Errores congénitos del metabolismo de las purinas, pirimidinas o nucleótidos, sin especificación

  5C56  	Enfermedades lisosomales
Exclusiones:	Glucogenosis por deficiencia de LAMP-2 (5C51.3)

5C56.0	Esfingolipidosis
Codificado en otra parte:	Enfermedad de Krabbe (8A44.4)

5C56.00	Gangliosidosis

5C56.01	Enfermedad de Fabry
Enfermedad lisosomal progresiva, hereditaria y multisistémica caracterizada por manifestaciones específicas neurológicas, cutáneas, renales, cardiovasculares, cocleovestibulares y cerebrovasculares.
Codificado en otra parte:	Glomerulopatía asociada a enfermedad de Fabry (GB4Z)

5C56.02	Leucodistrofia metacromática
Enfermedad neurodegenerativa caracterizada por la acumulación de sulfátidos (glicoesfingolípidos sulfatados, especialmente sulfogalactosilceramidas o sulfogalactocerebrósidos) en el sistema nervioso y los riñones. Se distinguen tres formas de la enfermedad: primoinfantil tardía, infantojuvenil y del adulto.

5C56.0Y	Otro(a)(s) esfingolipidosis especificado(a)(s)

5C56.0Z	Esfingolipidosis, sin especificación

5C56.1	Lipofuscinosis ceroidea neuronal
Grupo de enfermedades encefálicas degenerativas progresivas y hereditarias caracterizadas clínicamente por una disminución de las capacidades mentales y de otro tipo, epilepsia y pérdida de visión por degeneración de la retina, e histopatológicamente por acumulación intracelular de un material autofluorescente (lipofuscina ceroide) en las células neuronales del encéfalo y de la retina.

5C56.2	Glicoproteinosis
Cualquier trastorno metabólico de las glicoproteínas resultante de un defecto de la función lisosomal. El término se reserva a veces para las afecciones que implican degradación de las glicoproteínas.

5C56.20	Mucolipidosis
Exclusiones:	sialidosis (mucolipidosis de tipo1) (5C56.21)
Codificado en otra parte:	Mucolipidosis de tipo 4 (5C56.0Y)
Enfermedad de Wolman (5C56.0Y)

5C56.21	Oligosacaridosis

5C56.2Y	Otro(a)(s) glicoproteinosis especificado(a)(s)

5C56.2Z	Glicoproteinosis, sin especificación

5C56.3	Mucopolisacaridosis
Inclusiones:	trastornos del metabolismo de los glicosaminoglicanos

5C56.30	Mucopolisacaridosis de tipo 1
Enfermedad lisosomal infrecuente perteneciente al grupo de las mucopolisacaridosis. Se distinguen tres variantes, que difieren ampliamente en cuanto a gravedad: el síndrome de Hurler (57% de los casos) es la forma más grave; el síndrome de Scheie (20% de los casos), la más suave; y el síndrome de Hurler-Scheie (23% de los casos) representa el fenotipo intermedio.

5C56.31	Mucopolisacaridosis de tipo 2
Enfermedad lisosomal perteneciente al grupo de las mucopolisacaridosis. El cuadro clínico varía desde una forma grave (la más frecuente) con regresión psicomotora temprana, dismorfia facial (macroglosia, boca abierta, rasgos toscos), hepatoesplenomegalia, limitación de la movilidad articular, síndrome del túnel carpiano, disostosis múltiple, tamaño pequeño, trastornos del comportamiento y regresión psicomotora que conduce a déficit intelectual, sordera, trastornos cardíacos y respiratorios y signos cutáneos, hasta una forma leve con inteligencia normal, dismorfia más leve y disostosis.
Inclusiones:	síndrome de Hunter

5C56.32	Mucopolisacaridosis de tipo 4
Enfermedad lisosomal perteneciente al grupo de las mucopolisacaridosis. Se caracteriza por displasia espondiloepifisometafisaria. La deficiencia de una de las dos enzimas necesarias para la degradación del sulfato de queratano es responsable de los dos subtipos de mucopolisacaridosis 4 (MPS-4), clínicamente indistinguibles: N-acetilgalactosamina-6-sulfato-sulfatasa (MPS-4A) y β-D-galactosidasa (MPS-4B).

5C56.33	Mucopolisacaridosis de tipo 6
Enfermedad lisosomal con afectación multisistémica progresiva causada por una deficiencia de la enzima arilsulfatasa B (ARSB), que conduce a la acumulación de sulfato de dermatano. Puede cursar con un amplio espectro de manifestaciones clínicas, desde las formas lentamente progresivas hasta otras rápidamente progresivas.

5C56.3Y	Otro(a)(s) mucopolisacaridosis especificado(a)(s)

5C56.3Z	Mucopolisacaridosis, sin especificación

5C56.4	Trastornos del metabolismo del ácido siálico
Cualquier trastorno de los derivados N- u O-sustituidos del ácido neuramínico, monosacárido con una cadena principal de nueve átomos de carbono.

5C56.Y	Otro(a)(s) enfermedades lisosomales especificado(a)(s)

5C56.Z	Enfermedades lisosomales, sin especificación

  5C57  	Enfermedades peroxisomales
Grupo de afecciones médicas causadas por un defecto funcional de los perixisomas, ya sea por defecto de las enzimas concretas importantes para la actividad de los peroxisomas, o por defecto de las peroxinas, proteínas codificadas por los genes PEX que son esenciales para el ensamblado normal de los peroxisomas y la biogénesis.
Codificado en otra parte:	Hiperoxaluria primaria de tipo 1 (5C51.20)
Adrenoleucodistrofia (8A44.1)
condrodistrofia rizomélica punteada (LD24.04)
Aciduria glutárica de tipo 3 (5C50.E0)

5C57.0	Trastornos de la biogénesis peroxisomal
Grupo de trastornos que abarca el espectro del síndrome de Zellweger y la condrodisplasia rizomélica punteada de tipo 1; representa un continuo de trastornos como la enfermedad de Refsum primoinfantil, la adrenoleucodistrofia neonatal y el síndrome de Zellweger. En conjunto, se trata de trastornos autosómicos recesivos del desarrollo cerebral, que ocasionan también dismorfia esquelética y craneofacial, disfunción hepática, pérdida progresiva de la audición neurosensorial y retinopatía.

5C57.1	Trastornos de la alfa- beta- u omega-oxidación peroxisomal
Codificado en otra parte:	Defecto congénito de la síntesis de ácidos biliares de tipo 4 (5C52.11)

5C57.Y	Otro(a)(s) enfermedades peroxisomales especificado(a)(s)

5C57.Z	Enfermedades peroxisomales, sin especificación

  5C58  	Errores congénitos del metabolismo de las porfirinas o del hemo
Inclusiones:	defectos de catalasa y peroxidasa
Codificado en otra parte:	Anemia sideroblástica ligada al cromosoma X, sensible a la piridoxina (3A72.00)

5C58.0	Trastornos del metabolismo o excreción de la bilirrubina
Codificado en otra parte:	Hiperbilirrubinemia neonatal (KA87)

5C58.00	Síndrome de Crigler-Najjar
Trastorno autosómico recesivo del metabolismo de la bilirrubina caracterizado por hiperbilirrubinemia no conjugada y causado por un déficit de la actividad hepática de la enzima bilirrubina-glucuronosiltransferasa. Se han descrito dos tipos (1 y 2) según el déficit enzimático sea completo o parcial: las manifestaciones clínicas varían en consecuencia. Los pacientes presentan ictericia aislada que aparece pronto en la vida. En los análisis de laboratorio se aprecia hiperbilirrubinemia no conjugada grave con pruebas funcionales hepáticas normales. Las pruebas abdominales de diagnóstico por la imagen (radiografía simple, TAC, ecografía) y los datos histológicos del hígado son normales. El diagnóstico suele confirmarse por análisis de ADN genómico.

5C58.01	Síndrome de Gilbert
Trastorno hepático hereditario caracterizada por ictericia debida a hiperbilirrubinemia no conjugada, que resulta de una deficiencia parcial de la actividad hepática de la enzima bilirrubina-glucuronosiltransferasa.

5C58.02	Síndrome de Dubin-Johnson
Trastorno hepático hereditario benigno caracterizado clínicamente por hiperbilirrubinemia crónica (predominantemente conjugada) e histopatológicamente por depósito de pigmento negro parduzco en las células del parénquima hepático.

5C58.03	Colestasis intrahepática familiar progresiva
Grupo heterogéneo de trastornos autosómicos recesivos de la niñez que alteran la formación de bilis y cursan con colestasis de origen hepatocelular. Se distinguen tres tipos en relación con mutaciones en los genes del sistema de transporte hepatocelular implicados en la formación de bilis. Los tipos 1 y 2 suelen aparecer en los primeros meses de vida; el tipo 3, en cambio, puede aparecer más adelante en la lactancia, en la niñez o incluso la juventud.

5C58.04	Colestasis intrahepática recurrente benigna

5C58.0Y	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo o excreción de la bilirrubina especificado(a)(s)

5C58.0Z	Trastornos del metabolismo o excreción de la bilirrubina, sin especificación

5C58.1	Porfirias
Grupo de enfermedades caracterizadas por manifestaciones neuroviscerales intermitentes, lesiones cutáneas o una combinación de ambas. Todas las porfirias están causadas por deficiencia de una de las enzimas de la ruta de biosíntesis de hemo, que resulta en una acumulación de porfirinas o sus precursores en el hígado o la médula ósea. Los signos clínicos suelen aparecen en la edad adulta, pero algunas porfirias afectan a los niños. Las porfirias pueden clasificarse según la localización principal de la anomalía metabólica. La neurotoxicidad directa o indirecta puede provocar manifestaciones neurológicas. Las porfirias hereditarias se transmiten de forma autosómica dominante con penetrancia débil o autosómica recesiva con penetrancia completa. El diagnóstico se basa principalmente en la determinación de las porfirinas y sus precursores en muestras biológicas.
Codificado en otra parte:	Hepatopatías por porfiria (5C90.1)

5C58.10	Porfiria cutánea tardía
Enfermedad por acumulación de uroporfirinas en el plasma debido a un bloqueo de la vía sintética normal del hemo en el hígado a nivel de la enzima uroporfirinógeno-descarboxilasa (Uro-D). La mayoría de los casos son esporádicos y se asocian con frecuencia a sobrecarga de hierro. Se manifiesta por fragilidad cutánea y ampollas en la piel expuesta a la luz (sobre todo en el dorso de las manos), junto a hipertricosis.

5C58.12	Porfirias eritropoyéticas
Las porfirias eritropoyéticas se caracterizan clínicamente por fotosensibilidad y bioquímicamente por una acumulación anormal de porfirinas en los eritrocitos. Se distinguen dos formas: la protoporfiria eritropoyética y, sumamente infrecuente, la porfiria eritropoyética congénita.

5C58.13	Porfiria variegata
Forma de porfiria hepática aguda caracterizada por la aparición de crisis neuroviscerales con o sin manifestaciones cutáneas (fotodermatitis ampollosa).

5C58.1Y	Otro(a)(s) porfirias especificado(a)(s)

5C58.1Z	Porfirias, sin especificación

5C58.Y	Otro(a)(s) errores congénitos del metabolismo de las porfirinas o del hemo especificado(a)(s)

5C58.Z	Errores congénitos del metabolismo de las porfirinas o del hemo, sin especificación

  5C59  	Errores congénitos del metabolismo de los neurotransmisores

5C59.0	Trastornos del metabolismo de las aminas biógenas

5C59.00	Trastornos de la síntesis de catecolaminas
Cualquier enfermedad por un fallo en la síntesis correcta de las catecolaminas. El diagnóstico de confirmación es mediante análisis de sangre.

5C59.01	Trastornos del metabolismo de las pterinas
Es cualquier condición causada por fallas en el correcto metabolismo de las pterinas
Codificado en otra parte:	Distonía sensible a la dopa (8A02.11)

5C59.0Y	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo de las aminas biógenas especificado(a)(s)

5C59.0Z	Trastornos del metabolismo de las aminas biógenas, sin especificación

5C59.1	Trastornos del metabolismo del GABA
Codificado en otra parte:	Aciduria 4-hidroxibutírica (5C50.E1)

5C59.2	Trastornos del metabolismo de la piridoxina
Codificado en otra parte:	Epilepsia dependiente del piridoxal (8A61.00)
Epilepsia dependiente de piridoxina con mutaciones de la antiquitina (8A61.0Y)

5C59.Y	Otro(a)(s) errores congénitos del metabolismo de los neurotransmisores especificado(a)(s)

5C59.Z	Errores congénitos del metabolismo de los neurotransmisores, sin especificación

  5C5A  	Deficiencia de alfa1-antitripsina
Trastorno genético que se manifiesta con enfisema pulmonar, cirrosis hepática y, raramente, paniculitis. Se caracteriza por concentraciones séricas anormalmente bajas de α1-antitripsina, que es el principal inhibidor de la proteasa en el suero humano.

  5C5Y  	Otro(a)(s) errores congénitos del metabolismo especificado(a)(s)

  5C5Z  	Errores congénitos del metabolismo, sin especificación

Trastornos de la absorción o transporte de metabolitos (BlockL2‑5C6)
  5C60  	Trastornos de la absorción o transporte de aminoácidos
Cualquier enfermedad causada por deficiencias en la absorción o el transporte de los aminoácidos.
Exclusiones:	Trastornos del metabolismo del triptófano (5C50.3)
Codificado en otra parte:	Síndrome de Fanconi (GB90.42)

5C60.0	Síndrome oculocerebrorrenal
Trastorno multiorgánico caracterizado por cataratas congénitas, glaucoma, discapacidad intelectual, retraso del crecimiento posnatal y disfunción tubular renal con insuficiencia renal crónica.

5C60.1	Cistinosis
Enfermedad metabólica caracterizada por acumulación de cistina en los lisosomas de diferentes tejidos, debido a un defecto en el transporte de cistina desde los lisosomas. Se distinguen tres formas clínicas: primoinfantil, infantojuvenil y ocular. La forma primoinfantil es una enfermedad grave, multiorgánica, con capacidad de reabsorción tubular proximal alterada, alteraciones graves del equilibrio hidroelectrolítico, depósitos de cistina en diversos órganos y progresión a insuficiencia renal pasados los 6 años de edad. La cistinosis infantojuvenil aparece alrededor de los 8 años de edad y cursa con un cuadro clínico intermedio, con nefropatía terminal pasados los 15 años de edad. La forma ocular y adulta cursa con fotofobia.

5C60.2	Cistinuria
Trastorno tubular renal del transporte de aminoácidos caracterizado por la formación recurrente de cálculos de cistina en los riñones.

5C60.Y	Otro(a)(s) trastornos de la absorción o transporte de aminoácidos especificado(a)(s)

5C60.Z	Trastornos de la absorción o transporte de aminoácidos, sin especificación

  5C61  	Trastornos de la absorción o transporte de hidratos de carbono

5C61.0	Malabsorción de la glucosa y la galactosa
Trastorno metabólico hereditario (autosómico recesivo) caracterizado por diarrea y deshidratación neonatal grave. Se han descrito unos trescientos casos hasta la fecha. Se ha descrito también glucosuria moderada, pero la absorción de fructosa es normal. Está causado por una mutación en el gen SLC5A1, que codifica el cotransportador de glucosa y sodio (SGTL1). Las consecuencias mortales de este síndrome se pueden evitar siguiendo una dieta con restricción de glucosa y galactosa.
Exclusiones:	Intolerancia neonatal a glucosa o galactosa (5C51.42)

5C61.1	Deficiencia de maltasa-glucoamilasa
Trastorno metabólico ​​caracterizado por diarrea crónica en la lactancia o la niñez debida a una deficiencia de glucoamilasa intestinal.

5C61.2	Deficiencia congénita de sacarasa-isomaltasa
Trastorno metabólico hereditario (autosómico recesivo) caracterizado por intolerancia a los hidratos de carbono por malabsorción de oligosacáridos y disacáridos. Está causado por mutaciones en el gen del complejo sacarasa-isomaltasa de la membrana en cepillo de los enterocitos, que es necesario para la degradación de la sacarosa y el almidón en monosacáridos. Esta deficiencia de sacarasa-isomaltasa ocasiona una acumulación de los disacáridos en la luz intestinal, que causa diarrea osmótica. El pronóstico para los pacientes es bueno, puesto que la intolerancia al almidón suele resolverse en los primeros años de vida, y la intolerancia a la sacarosa normalmente mejora con la edad.

5C61.3	Deficiencia de alfa, alfa-trehalasa
Trastorno metabólico ​​caracterizado por diarrea y vómitos tras ingerir trehalosa, un disacárido presente sobre todo en los champiñones y setas comestibles. Es muy infrecuente en la mayor parte de las poblaciones, pero en Groenlandia su incidencia estimada es de al menos 1 de cada 13. La intolerancia aislada a la trehalosa se debe a la deficiencia de trehalasa (TREH; 11q23.3), una glicoproteína de la membrana en cepillo de los enterocitos.

5C61.4	Malabsorción adquirida de los monosacáridos
Enfermedad adquirida en la que las células de la mucosa intestinal no pueden tomar uno o más de los monosacáridos (glucosa, galactosa y fructosa), lo que impide la digestión adecuada de estas moléculas y de otras moléculas mayores hechas con ellas. Puede causar diarrea osmótica.

5C61.40	Malabsorción de la fructosa

5C61.4Y	Otro(a)(s) malabsorción adquirida de los monosacáridos especificado(a)(s)

5C61.4Z	Malabsorción adquirida de los monosacáridos, sin especificación

5C61.5	Trastornos del transporte facilitado de glucosa
Codificado en otra parte:	Glucogenosis por deficiencia de GLUT2 (5C51.3)

5C61.6	Intolerancia a la lactosa
Incapacidad de digerir la lactosa (disacárido presente en la leche y algunos productos lácteos) debido a una deficiencia de lactasa, la enzima que metaboliza la lactosa. En consecuencia, la lactosa no se degrada por completo y tampoco se puede absorber para llegar a la sangre.

5C61.60	Deficiencia primaria de lactasa

5C61.61	Deficiencia congénita de lactasa
Trastorno metabólico hereditario (autosómico recesivo) caracterizado por una deficiencia congénita de lactasa (EC 3.2.1.108). Se presenta en la lactancia y se manifiesta por diarrea acuosa profusa en respuesta a la toma de leche, debido a la incapacidad de digerir la lactosa, un disacárido presente en la leche y, en menor medida, también en los productos lácteos. Puede conducir a marasmo e incluso la muerte si no se elimina la lactosa de la alimentación.

5C61.62	Deficiencia secundaria de lactasa
Trastorno metabólico caracterizado por una deficiencia de lactasa como resultado de algún tipo de lesión intestinal, ya sea por enfermedad o por causa quirúrgica.
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5C61.6Z	Intolerancia a la lactosa, sin especificación

5C61.Y	Otro(a)(s) trastornos de la absorción o transporte de hidratos de carbono especificado(a)(s)

5C61.Z	Trastornos de la absorción o transporte de hidratos de carbono, sin especificación

  5C62  	Trastornos de la absorción o transporte de lípidos

  5C63  	Trastornos de la absorción o transporte de vitaminas o cofactores no proteínicos
Codificado en otra parte:	Deficiencia hereditaria del factor X (3B14.1)
Deficiencia combinada de factores de la coagulación dependientes de la vitamina K (3B14.2)

5C63.0	Trastornos del metabolismo o transporte de la cobalamina
Codificado en otra parte:	Anemia hereditaria por deficiencia de vitamina B12 (3A01.0)
Anemia neonatal por deficiencia de vitamina B12 (3A01.1)
Aciduria metilmalónica sensible a la vitamina B12 (5C50.E0)
Anemia por deficiencia congénita o neonatal de vitamina B12 (3A01.Y)

5C63.1	Trastornos del metabolismo o transporte de folatos
Codificado en otra parte:	Aciduria formiminoglutámica (3A02.Y)

5C63.2	Trastornos del metabolismo o transporte de la vitamina D

5C63.20	Raquitismo hipocalcémico dependiente de la vitamina D
Trastorno hereditario del metabolismo de la vitamina D de aparición temprana. Se caracteriza por hipocalcemia grave que conduce a osteomalacia y deformaciones óseas raquíticas, e hipofosfatemia moderada.

5C63.21	Raquitismo hipocalcémico resistente a la vitamina D
Trastorno hereditario de la acción de la vitamina D caracterizado por hipocalcemia, raquitismo grave y en muchos casos alopecia.

5C63.22	Raquitismo hipofosfatémico
Grupo de enfermedades genéticas caracterizadas por hipofosfatemia, raquitismo y concentraciones séricas normales de calcio (normocalcemia).

5C63.2Y	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo o transporte de la vitamina D especificado(a)(s)

5C63.2Z	Trastornos del metabolismo o transporte de la vitamina D, sin especificación

5C63.Y	Otro(a)(s) trastornos de la absorción o transporte de vitaminas o cofactores no proteínicos especificado(a)(s)

5C63.Z	Trastornos de la absorción o transporte de vitaminas o cofactores no proteínicos, sin especificación

  5C64  	Trastornos de la absorción o transporte de minerales
Cualquier enfermedad en la que hay una desviación o interrupción en el metabolismo de un mineral concreto en el organismo: absorción, transporte, almacenamiento o utilización.
Exclusiones:	Trastornos del sistema de la hormona paratiroidea o de la paratiroides (BlockL2‑5A5)
Deficiencia de vitamina D (5B57)
carencia de mineral en la dieta (5B5K)

5C64.0	Trastornos del metabolismo del cobre
Cualquier afección causada por un fallo en el metabolismo correcto del cobre.
Codificado en otra parte:	Piel laxa ligada al cromosoma X (LD28.2)

5C64.00	Enfermedad de Willson
Trastorno autosómico recesivo del metabolismo del cobre, caracterizado por la acumulación tóxica de cobre, principalmente en el hígado y el sistema nervioso central. Puede adoptar diversas formas: hepática, neurológica o psiquiátrica.

5C64.0Y	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo del cobre especificado(a)(s)

5C64.0Z	Trastornos del metabolismo del cobre, sin especificación

5C64.1	Trastornos del metabolismo del hierro
Cualquier trastorno de la serie de reacciones químicas que mantienen la homeostasis del hierro en el ser humano. El control de este mineral necesario, pero potencialmente tóxico, es una parte importante de muchos aspectos de la salud y la enfermedad humanas.
Exclusiones:	Anemia sideroblástica (3A72)
Anemia ferropénica (3A00)

5C64.10	Enfermedades por sobrecarga de hierro
Acumulación del exceso de hierro en los tejidos corporales. La sobrecarga de hierro se debe, por lo general, a una predisposición genética a absorber y almacenar el hierro en cantidades excesivas. La forma más frecuente de este trastorno es la hemocromatosis hereditaria. La sobrecarga de hierro puede ser también una complicación de otros trastornos hemáticos que requieren tratamiento mediante transfusiones crónicas, inyecciones repetidas de hierro por vía parenteral o ingestión excesiva de hierro. Las reservas excesivas de hierro suelen acumularse en los tejidos reticuloendoteliales y causan poco daño (hemosiderosis). Si la sobrecarga continúa, con el tiempo el hierro comienza a acumularse en tejidos como el parénquima hepático, el páncreas, el corazón y la cápsula sinovial, y causa así la hemocromatosis.
Codificado en otra parte:	Ataxia de Friedreich (8A03.10)
Atransferrinemia (3A00.Y)
Anemia microcítica con sobrecarga hepática de hierro (3A00.Y)

5C64.1Y	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo del hierro especificado(a)(s)

5C64.1Z	Trastornos del metabolismo del hierro, sin especificación

5C64.2	Trastornos del metabolismo del zinc
Cualquier afección causada por un fallo para metabolizar correctamente el zinc. Pueden cursar con dermatitis, diarrea, alopecia, anorexia, alteraciones del crecimiento, cambios neuropsicológicos o síndromes de inmunodeficiencia.

5C64.20	Acrodermatitis enteropática
Trastorno hereditario (autosómico recesivo) infrecuente de la absorción intestinal de cinc. Los signos suelen aparecer en los primeros meses de vida, con eritema exudativo y costroso ubicado predominantemente alrededor de los orificios corporales (zona peribucal, región anogenital), en el cuero cabelludo y las partes distales de las extremidades. A menudo, los signos se diagnostican erróneamente como debidos a una infección. Responde rápidamente a la administración de suplementos de cinc, que deben mantenerse de por vida.

5C64.21	Síndromes por deficiencia de zinc
Codificado en otra parte:	Acrodermatitis enteropática (5C64.20)

5C64.2Y	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo del zinc especificado(a)(s)

5C64.2Z	Trastornos del metabolismo del zinc, sin especificación

5C64.3	Trastornos del metabolismo del fósforo o de las fosfatasas
Cualquier afección causada por un fallo en el metabolismo del fósforo o en la actividad fosfatásica.
Exclusiones:	Osteomalacia del adulto (FB83.2)
Osteoporosis (FB83.1)
Codificado en otra parte:	Raquitismo hipofosfatémico (5C63.22)
Hipofosfatemia por pérdida de fosfatos (GB90.48)

5C64.4	Trastornos del metabolismo del magnesio
Cualquier afección causada por un fallo para metabolizar correctamente el magnesio.
Codificado en otra parte:	Trastornos neonatales transitorios del metabolismo del calcio o del magnesio (KB61)

5C64.40	Hipermagnesemia
Alteración electrolítica consistente en una elevación anormal de la concentración de magnesio en la sangre. Por lo general, ocasiona también un exceso de magnesio en el cuerpo.

5C64.41	Hipomagnesemia
Alteración electrolítica consistente en una disminución anormal de la concentración de magnesio en la sangre. Las concentraciones séricas normales de magnesio en el ser humano varían de 1,5 a 2,5 mg/dl. Por lo general, una concentración sérica inferior a 0,7 mmol/l se utiliza como valor de referencia para la hipomagnesemia (que no debe confundirse con hipomagnesia: contenido insuficiente de magnesio en las fuentes alimentarias y suplementos).
Codificado en otra parte:	Hipomagnesemia neonatal (KB61.0)

5C64.4Z	Trastornos del metabolismo del magnesio, sin especificación

5C64.5	Trastornos del metabolismo del calcio
Cualquier alteración del mecanismo por el cual el organismo mantiene los niveles adecuados de calcio. Conducen a hipercalcemia o hipocalcemia, y ambas pueden tener consecuencias importantes para la salud.
Exclusiones:	Hiperparatiroidismo (5A51)
Condrocalcinosis (FA26.2)
Codificado en otra parte:	Hipercalcemia hipocalciúrica familiar (5A51.2)
Hipercalciuria (MF98.0)
Nefrocalcinosis (GB57)
Hipercalcemia (5B91.0)
Trastornos neonatales transitorios del metabolismo del calcio o del magnesio (KB61)

5C64.6	Trastornos del metabolismo del sodio
Codificado en otra parte:	Trastornos tubulares del transporte de sodio o potasio (GB90.46)
diarrea sódica congénita (DA90.1)

5C64.7	Trastornos del metabolismo de los cloruros
Codificado en otra parte:	Diarrea congénita por cloruros (DA90.1)

5C64.Y	Otro(a)(s) trastornos de la absorción o transporte de minerales especificado(a)(s)

5C64.Z	Trastornos de la absorción o transporte de minerales, sin especificación

  5C6Y  	Otro(a)(s) trastornos de la absorción o transporte de metabolitos especificado(a)(s)

  5C6Z  	Trastornos de la absorción o transporte de metabolitos, sin especificación

Trastornos del equilibrio hidroelectrolítico o ácido-básico (BlockL2‑5C7)
  5C70  	Disminución del volumen
Exclusiones:	Choque hipovolémico (MG40.1)

5C70.0	Deshidratación
Estado patológico resultante de una cantidad insuficiente o de una pérdida excesiva de agua en el organismo. Entre sus posibles causas cabe mencionar: vómitos, diarrea, fiebre, administración de diuréticos, sudación profusa o disminución de la ingesta de agua.
Codificado en otra parte:	Deshidratación del recién nacido (KB63.1)

5C70.1	Hipovolemia
Estado patológico por disminución del volumen de sangre o, más concretamente, del volumen de plasma sanguíneo. Corresponde, pues, al componente intravascular de la disminución de volumen (o pérdida de volumen de sangre por causas como las hemorragias o la deshidratación); por tratarse del más esencial, no obstante, a veces los términos «hipovolemia» y «disminución del volumen» se usan como si fueran sinónimos.
Exclusiones:	Choque traumático, no clasificado en otra parte (NF0A.4)
Choque hipovolémico (MG40.1)

5C70.Y	Otro(a)(s) disminución del volumen especificado(a)(s)

5C70.Z	Disminución del volumen, sin especificación

  5C71  	Hiperosmolalidad o hipernatremia
Concentración sérica de sodio superior a 145 mmol/l; aumento de la concentración sérica de partículas osmóticamente activas
Codificado en otra parte:	Hipernatremia del recién nacido (KB63.21)

  5C72  	Hipoosmolalidad o hiponatremia
Concentración sérica de sodio inferior a 135 mEq/l; disminución de la concentración sérica de partículas osmóticamente activas
Inclusiones:	deficiencia de sodio [Na]
Exclusiones:	Síndrome de secreción inadecuada de hormona antidiurética (5A60.2)
Codificado en otra parte:	Hiponatremia del recién nacido (KB63.20)

  5C73  	Acidosis
Trastorno del equilibrio ácido-básico caracterizado por un estado de acidez anormal de la sangre y los tejidos.
Exclusiones:	acidosis diabética (BlockL2‑5A1)
Codificado en otra parte:	Acidosis metabólica tardía del recién nacido (KB63.0)
Respiración de Kussmaul (5A22.Y)

5C73.0	Acidosis respiratoria aguda
Trastorno agudo del equilibrio ácido-básico en el que la hipoventilación genera un aumento de la concentración de CO2 en la sangre y una disminución del pH (acidosis). El CO2 (dióxido de carbono) se produce continuamente mientras las células del cuerpo respiran, y este CO2 se acumula rápidamente si los pulmones no lo expulsan de forma adecuada mediante la ventilación alveolar. La hipoventilación alveolar conduce a un aumento de la PaCO2 (hipercapnia), que a su vez disminuye la proporción HCO3-/PaCO2 y reduce el pH.

5C73.1	Acidosis respiratoria crónica
Trastorno crónico del equilibrio ácido-básico en el que la hipoventilación genera un aumento de la concentración de CO2 en la sangre y una disminución del pH (acidosis). El CO2 (dióxido de carbono) se produce continuamente mientras las células del cuerpo respiran, y este CO2 se acumula rápidamente si los pulmones no lo expulsan de forma adecuada mediante la ventilación alveolar. La hipoventilación alveolar conduce a un aumento de la PaCO2 (hipercapnia), que a su vez disminuye la proporción HCO3-/PaCO2 y reduce el pH.

5C73.2	Acidosis metabólica con brecha aniónica
Forma de acidosis metabólica caracterizada por una elevada brecha aniónica («anion gap»). La lista de agentes que causan acidosis metabólica con brecha aniónica es parecida que a la de agentes que causan brecha osmolal en el suero, pero mayor.

5C73.Y	Otro(a)(s) acidosis especificado(a)(s)

5C73.Z	Acidosis, sin especificación

  5C74  	Alcalosis
Trastorno del equilibrio ácido-básico caracterizado por un estado de alcalinidad anormal de la sangre y los tejidos.

  5C75  	Trastorno mixto del equilibrio ácido-básico
Trastorno del equilibrio ácido-básico por disfunción de más de uno de los mecanismos normales que regulan la homeostasis ácido-básica en el organismo.

  5C76  	Hiperpotasemia
Inclusiones:	exceso de K
sobrecarga de K
Codificado en otra parte:	Hipercalemia del recién nacido (KB63.31)

  5C77  	hipopotasemia
Codificado en otra parte:	Hipocalemia del recién nacido (KB63.30)

  5C78  	Sobrecarga de líquidos
Trastorno del equilibrio hídrico caracterizado por un exceso de líquido en la sangre. Es el estado opuesto a la hipovolemia, en que el volumen de líquido en la sangre es demasiado pequeño. El volumen excesivo de líquido en el compartimiento intravascular se produce por un aumento del contenido total de sodio corporal y el consiguiente aumento del agua corporal extracelular. Ello suele deberse a una alteración de los mecanismos de regulación del sodio, como se aprecia en la insuficiencia cardíaca congestiva (ICC), la insuficiencia renal y la insuficiencia hepática. También puede deberse a una ingesta excesiva de sodio con los alimentos o a la administración de soluciones intravenosas, o transfusiones de sangre, medicamentos y medios de contraste para el diagnóstico.

  5C7Y  	Otro(a)(s) trastornos del equilibrio hidroelectrolítico o ácido-básico especificado(a)(s)

  5C7Z  	Trastornos del equilibrio hidroelectrolítico o ácido-básico, sin especificación

Trastornos del metabolismo de las lipoproteínas o algunas lipidemias especificadas (BlockL2‑5C8)
Niveles elevados de lipoproteína (a) o Lp (a) en la sangre. Están asociados con un riesgo elevado de enfermedades cardiovasculares.
Exclusiones:	Esfingolipidosis (5C56.0)
Codificado en otra parte:	Dermatoartritis lipoidea (FA38.Y)
Reticulohistiocitosis multicéntrica (EE8Y)
Proteinosis lipoide (LD27.Y)
  5C80  	Hiperlipoproteinemia
Cualquier trastorno del metabolismo de las lipoproteínas caracterizado por concentraciones elevadas de lipoproteínas en la sangre circulante.

5C80.0	Hipercolesterolemia

5C80.00	Hipercolesterolemia primaria
Trastorno genético caracterizado por concentraciones altas de colesterol (especialmente del colesterol LDL [esto es, unido a las lipoproteínas de baja densidad] o «colesterol malo») en la sangre y enfermedad cardiovascular temprana.
Codificado en otra parte:	Sitosterolemia (5C52.1Y)

5C80.01	Hipercolesterolemia secundaria
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5C80.0Z	Hipercolesterolemia, sin especificación

5C80.1	Hipertrigliceridemia
Forma de hiperlipidemia caracterizada por concentraciones sanguíneas anormalmente altas de lipoproteínas ricas en triglicéridos. Se asocia a un riesgo elevado de morbilidad cardiovascular.
Inclusiones:	Hipergliceridemia endógena
hiperlipidemia de grupo B

5C80.2	Hiperlipidemia mixta
Aumento anormal de las concentraciones sanguíneas tanto de colesterol LDL como de triglicéridos.
Inclusiones:	Hipercolesterolemia con hipergliceridemia endógena
Hiperlipidemia del grupo C
Hiperlipoproteinemia con prebetalipoproteinemia
Exclusiones:	colesterolosis cerebrotendinosa [de Van Bogaert-Scherer-Epstein] (5C52.11)

5C80.3	Hiperalfalipoproteinemia
Estado caracterizado por una elevación anormal de la concentración sanguínea de lipoproteínas de alta densidad (HDL).

5C80.Y	Otro(a)(s) hiperlipoproteinemia especificado(a)(s)

5C80.Z	Hiperlipoproteinemia, sin especificación

  5C81  	Hipolipoproteinemia
Cualquier trastorno del metabolismo de las lipoproteínas caracterizado por concentraciones bajas de lipoproteínas de cualquier tipo en la sangre.
Inclusiones:	Deficiencia de lipoproteínas de alta densidad

5C81.0	Hipoalfalipoproteinemia
Estado caracteriza por una disminución anormal de la concentración sanguínea de lipoproteínas de alta densidad (HDL).

5C81.1	Hipobetalipoproteinemia
Grupo de trastornos del metabolismo de las lipoproteínas caracterizados por concentraciones permanentemente bajas de apolipoproteína B (por debajo del centil 5) y de colesterol LDL. Se distinguen dos tipos: la hipobetalipoproteinemia familiar y la enfermedad por retención de quilomicrones (véanse estos términos). La forma familiar puede ser grave de inicio temprano (abetalipoproteinemia o hipobetalipoproteinemia familiar homocigótica; véase este término) o benigna (hipobetalipoproteinemia familiar benigna; véase este término). La hipobetaliproteinemia familiar grave y la enfermedad por retención de quilomicrones aparecen en la lactancia o la niñez. Como resultado de ello, a menudo se asocian a retraso del crecimiento, diarrea esteatorreica y malabsorción de las grasas. La hipobetalipoproteinemia familiar benigna suele ser asintomática, pero en los adultos se asocia ocasionalmente a intolerancia alimentaria a las grasas. Las hipobetalipoproteinemas están causadas ​​por mutaciones en las proteínas involucradas en la síntesis, secreción y catabolismo de las lipoproteínas que contienen apolipoproteína B (LDL, VLDL y quilomicrones).

5C81.Y	Otro(a)(s) hipolipoproteinemia especificado(a)(s)

5C81.Z	Hipolipoproteinemia, sin especificación

  5C8Y  	Otro(a)(s) trastornos del metabolismo de las lipoproteínas o algunas lipidemias especificadas especificado(a)(s)

  5C8Z  	Trastornos del metabolismo de las lipoproteínas o algunas lipidemias especificadas, sin especificación

  5C90  	Enfermedad hepática metabólica o transportadora
Exclusiones:	Enfermedad hepática alcohólica (DB94)
Hepatopatía grasa no alcohólica (DB92)
Hepatopatía tóxica o provocada por medicamentos (DB95)
Hígado graso agudo del embarazo (JA65.0)
Codificado en otra parte:	Defecto de la síntesis de ácidos biliares con colestasis (5C52.11)
Colestasis intrahepática familiar progresiva (5C58.03)
Colestasis intrahepática recurrente benigna (5C58.04)
Glucogenosis (5C51.3)
Trastornos del metabolismo de la galactosa (5C51.4)
Trastornos del metabolismo de la fructosa (5C51.5)
Deficiencia de alfa1-antitripsina (5C5A)
Síndrome de Reye (8E46)

5C90.0	Hepatopatías por defectos del ciclo de la urea
Grupo de enfermedades hepáticas debidas a un defecto en el ciclo de la urea (ciclo metabólico de los compuestos que contienen nitrógeno, que produce urea como producto de desecho).
Codificado en otra parte:	Aciduria argininosuccínica (5C50.A0)
Deficiencia de carbamoilfosfato-sintetasa (5C50.A1)
Argininemia (5C50.A2)
Deficiencia de ornitina-carbamoiltransferasa (5C50.AY)

5C90.1	Hepatopatías por trastornos del metabolismo o transporte de la porfirina o la bilirrubina
Grupo de enfermedades hepáticas debidas a trastornos del metabolismo o transporte de la porfirina y la bilirrubina.
Exclusiones:	Defectos de catalasa y peroxidasa (5C58)
Codificado en otra parte:	Porfiria cutánea tardía (5C58.10)
Porfiria variegata (5C58.13)
Síndrome de Crigler-Najjar (5C58.00)
Síndrome de Gilbert (5C58.01)
Síndrome de Dubin-Johnson (5C58.02)
Síndrome de Rotor (5C58.0Y)

5C90.2	Hepatopatías por trastornos del metabolismo de los aminoácidos
Grupo de enfermedades hepáticas debidas a un trastorno de los diversos procesos bioquímicos responsables de la síntesis de proteínas y aminoácidos, y la degradación catabólica de las proteínas (y otras moléculas de gran tamaño).
Codificado en otra parte:	Trastornos del metabolismo de la tirosina (5C50.1)
Citrulinemia (5C50.A3)

5C90.3	Hepatopatías por trastornos del almacenamiento lisosomal
Grupo de enfermedades hepáticas que engloba unos cincuenta trastornos metabólicos hereditarios infrecuentes debidos a defectos en la función lisosomal.
Codificado en otra parte:	Enfermedad de Gaucher (5C56.0Y)
Enfermedad de Niemann-Pick (5C56.0Y)
Enfermedad de Wolman (5C56.0Y)
Enfermedad por almacenamiento de ésteres del colesterol (5C56.0Y)

5C90.4	Hepatopatías por trastornos mitocondriales
Grupo de enfermedades hepáticas debidas a diversos trastornos por disfunción de las mitocondrias, que son los orgánulos que generan energía para la célula.

5C90.5	Hepatopatías por trastornos del metabolismo mineral
Grupo de enfermedades hepáticas debidas a diversos trastornos de los compuestos orgánicos requeridos por un organismo como nutrientes vitales en pequeñas cantidades.
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

5C90.Y	Otro(a)(s) enfermedad hepática metabólica o transportadora especificado(a)(s)

5C90.Z	Enfermedad hepática metabólica o transportadora, sin especificación

Otros trastornos metabólicos (BlockL2‑5D0)
Exclusiones:	histiocitosis X (crónica) (2B31.2)
Codificado en otra parte:	Gota tofácea (FA25.20)
  5D00  	Amiloidosis
Amplio grupo de enfermedades definidas por la presencia de depósitos de una proteína insoluble en los tejidos. Su diagnóstico se basa en los datos histopatológicos. Las amiloidosis se clasifican según los signos clínicos y el tipo bioquímico de la proteína amiloide implicada. La mayor parte de las amiloidosis son de tipo multiorgánico (esto es, sistémico, generalizado o difuso). Hay algunas formas, pocas, de amilosis localizada. Las formas más frecuentes son la amiloidosis AL (inmunoglobulinas), la amiloidosis AA (inflamatoria) y la amiloidosis ATTR (acumulación de transtiretina).
Exclusiones:	Demencia debida a la enfermedad de Alzheimer (6D80)

5D00.0	Amiloidosis AL
Forma de amiloidosis caracterizada por el depósito de cadenas ligeras de las inmunoglobulinas en los glomérulos renales, donde se ven como fibrillas que fijan el rojo Congo y la inmunotinción específica para cadenas ligeras κ (kappa) o λ (lambda). Por microscopia óptica se aprecia un material hialino amorfo en el mesangio y las paredes de los capilares. La enfermedad está causada por una displasia de células plasmáticas o linfocitos B productores de cadenas ligeras. Hay también otros órganos implicados en esta enfermedad sistémica.
Codificado en otra parte:	Angiopatía amiloide cerebral aislada (8B22.3)

5D00.1	Amiloidosis AA
Forma de amiloidosis caracterizada por el depósito de la proteína amiloide A sérica (AAS) en los glomérulos renales, donde se ven como fibrillas que fijan el rojo Congo y la inmunotinción específica para AAS. La enfermedad está causada por una inflamación crónica. Hay también otros órganos implicados en esta enfermedad generalizada.

5D00.2	Amiloidosis hereditaria
Trastorno hereditario que a menudo afecta el hígado, los nervios, el corazón y los riñones. Muchos tipos diferentes de anomalías genéticas presentes al nacer se asocian a un mayor riesgo de amiloidosis. El tipo y la ubicación de la anomalía genética responsable pueden influir en el riesgo de ciertas complicaciones, la edad en que aparecen los primeros síntomas y la forma en que evoluciona la enfermedad con el tiempo.

5D00.20	Amiloidosis ATTR hereditaria

5D00.21	Amiloidosis heredofamiliar no neuropática
Forma de amiloidosis de origen hereditario que no afecta los nervios periféricos. Los depósitos de amiloide o proteína insoluble asientan preferentemente en los riñones y el corazón.
Codificado en otra parte:	Fiebre mediterránea familiar con amiloidosis (4A60.0)

5D00.2Y	Otro(a)(s) amiloidosis hereditaria especificado(a)(s)

5D00.2Z	Amiloidosis hereditaria, sin especificación

5D00.3	Amiloidosis asociada a la diálisis
Forma de amiloidosis por depósito de ciertas proteínas sanguíneas en las articulaciones y los tendones (donde causan dolor, rigidez y derrame articular, así como síndrome del túnel carpiano) en personas sometidas a diálisis prolongada.

5D00.Y	Otro(a)(s) amiloidosis especificado(a)(s)

5D00.Z	Amiloidosis, sin especificación

  5D01  	Síndrome de lisis tumoral
Grupo de complicaciones metabólicas que pueden ocurrir tras el tratamiento farmacológico del cáncer (por lo general, linfomas malignos y leucemias), y a veces incluso sin tratamiento. Estas complicaciones, causadas por los productos de degradación de las células cancerosas que mueren, son: hiperpotasemia, hiperfosfatemia, hiperuricemia con hiperuricosuria, hipocalcemia, así como la consiguiente nefropatía aguda por ácido úrico e insuficiencia renal aguda.
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

  5D0Y  	Otro(a)(s) otros trastornos metabólicos especificado(a)(s)

  5D2Z  	Trastornos metabólicos, sin especificación

Trastornos metabólicos o endocrinos consecutivos a un un procedimiento (BlockL1‑5D4)
Cualquier trastorno metabólico o endocrino causado por un procedimiento médico o posterior a un procedimiento médico.
Codificado en otra parte:	Traumatismo o daño resultante de la atención médica o quirúrgica, no clasificado en otra parte (NE80-NE8Z)
  5D40  	Hipotiroidismo tras un procedimiento

5D40.0	Hipotiroidismo tras radiación

5D40.00	Hipotiroidismo tras ablación con yodo radiactivo

5D40.0Y	Otro(a)(s) hipotiroidismo tras radiación especificado(a)(s)

5D40.0Z	Hipotiroidismo tras radiación, sin especificación

5D40.Y	Otro(a)(s) hipotiroidismo tras un procedimiento especificado(a)(s)

5D40.Z	Hipotiroidismo tras un procedimiento, sin especificación

  5D41  	Hipoinsulinemia tras un procedimiento
Disminución anormal de la concentración sanguínea de insulina como resultado de un procedimiento médico, incluida la radiación. Comporta un riesgo de presentar diabetes mellitus.
Inclusiones:	Hiperglucemia por pancreatectomía
Hipoinsulinemia postquirúrgica

  5D42  	Hipoparatiroidismo postprocedimiento
Disminución anormal de la actividad de las glándulas paratiroides tras un procedimiento médico, con producción insuficiente de hormona paratiroidea. Puede conducir a una disminución anormal de la concentración sanguínea de calcio, que causa a menudo calambres y espasmos de los músculos o tetania (contracción muscular involuntaria), y otros síntomas diversos.
Inclusiones:	Tetania paratiropriva

  5D43  	Hipopituitarismo tras un procedimiento
Disminución anormal, tras un procedimiento médico, de la secreción de una o más de las ocho hormonas que produce normalmente la hipófisis. Si está disminuida la secreción de la mayor parte de las hormonas hipofisarias, se habla de "panhipopituitarismo" (griego "pan": todos).

  5D44  	Insuficiencia ovárica tras un procedimiento
Enfermedad de las mujeres caracterizada por amenorrea y causada por un procedimiento médico o tras él. Puede cursar también con sofocos, sudores nocturnos, irritabilidad, falta de concentración, disminución de la libido, dispareunia (coito doloroso) o sequedad vaginal.

  5D45  	Hipofunción testicular tras un procedimiento
Enfermedad de los hombres caracterizada por deficiencia de testosterona y causada por un procedimiento médico o tras él. Puede cursar con fatiga, disminución de la libido, disfunción eréctil, estado de ánimo negativo, disminución de la masa corporal magra, aumento de la masa grasa o disminución de la densidad mineral ósea.

  5D46  	Hipofunción corticosuprarrenal tras un procedimiento
Producción insuficiente de hormonas corticosuprarrenales causada por un procedimiento médico o tras él. Puede cursar con fatiga crónica, debilidad muscular, anorexia, adelgazamiento o dolor abdominal.
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