
ΠΕ­ΡΙ­ΛΗ­ΨΗ
Η πα­θο­λο­γι­κή α­νο­χή στη γλυ­κό­ζη α­πο­τε­λεί συχνή α­πώ­τε­ρη 

ε­πι­πλο­κή της ι­νώ­δους κυ­στι­κής νό­σου (Ι­ΚΝ), αλλά είναι σχε­τι­κά 
σπάνια (<10%) σε παι­διά ηλι­κίας μι­κρό­τε­ρης των 10 χρό­νων. Η 
πρωταρχι­κή υ­πο­κείμε­νη δια­τα­ρα­χή της πα­θο­λο­γι­κής α­νο­χής στη 
γλυ­κό­ζη είναι η ινσου­λι­νο­πε­νία, την ο­ποία προ­κα­λεί η νό­σος, ό­μως 
δεν είναι γνωστό μέ­χρι σήμε­ρα αν η ινσου­λι­νο­πε­νία σε α­σθε­νείς με 
Ι­ΚΝ είναι δυ­να­τόν να εμφα­νι­στεί α­πό τη νε­ο­γνική ηλι­κία. Πε­ρι­γρά­
φε­ται η πε­ρίπτωση νε­ο­γνού με Ι­ΚΝ (F508del/574delA), ινσου­λι­νο­
πε­νία, υ­περγλυ­και­μία (γλυ­κό­ζη ορού 200mg/dl με­τά 4ωρη νηστεία) 
και πα­θο­λο­γι­κή κα­μπύλη α­νο­χής στη γλυ­κό­ζη. Πρό­κει­ται για την 
πρώ­τη πε­ρίπτωση που α­φο­ρά σε νεο­γνό και πε­ρι­γράφε­ται στη 
βι­βλιο­γρα­φία. Υ­πο­δηλώ­νει ό­τι είναι δυ­να­τόν η πα­γκρε­α­τι­κή ενδο­
κρι­νι­κή δυ­σλει­τουργία να υ­φίστα­ται ήδη α­πό τη νε­ο­γνι­κή πε­ρίο­δο 
της ζωής. (Δελ­τ Α΄ Παι­διατρ Κλιν Παν Αθη­νών 2006, 53(1):54-58)

Λέ­ξεις ευ­ρετη­ριασμού: ι­νώ­δης κυ­στι­κή νό­σος, σακχαρώ­δης δια­
βήτης, υ­περγλυ­και­μί­α, παθολογι­κή ανοχή στη γλυ­κό­ζη, ινσου­λι­νο­
πενί­α, νεογνό.

ΕΙ­ΣΑ­ΓΩ­ΓΗ
Η πα­θο­λο­γι­κή α­νο­χή στη γλυ­κό­ζη α­πο­τε­λεί συχνή α­πώ­τε­ρη 

ε­πι­πλο­κή της ι­νώ­δους κυ­στι­κής νό­σου (Ι­ΚΝ). Εμφα­νίζε­ται στο 30-
65% των παι­διών ηλι­κίας άνω των 10 ε­τών και σε πο­σο­στό 70% 
και πλέ­ον, των πα­σχό­ντων ε­νηλίκων1,2. Α­ντίθε­τα, σχε­τι­κά μι­κρό 
πο­σο­στό (<10%) παι­διών, ηλι­κίας μικρό­τε­ρης των 10 χρό­νων, με 
Ι­ΚΝ εμφα­νίζει πα­θο­λο­γι­κή α­νο­χή στη γλυ­κό­ζη2. Η ινσου­λι­νο­πε­νία 
α­πο­τε­λεί πρωτο­πα­θή δια­τα­ρα­χή της πα­θο­λο­γι­κής α­νοχής στη 
γλυ­κό­ζη σε α­σθε­νείς με Ι­ΚΝ3 και ο­φείλε­ται στη δυ­σλει­τουργία 
της ενδο­κρι­νούς μοίρας του πα­γκρέ­α­τος, η ο­ποία θε­ωρείται ό­τι 
είναι α­ποτέ­λε­σμα ίνωσης της ε­ξωκρι­νούς μοίρας, που ο­δηγεί σε 
δια­τα­ρα­χή της αρχι­τεκτο­νι­κής ή/και σε ι­σχαι­μι­κή βλάβη των νησι­
δίων του Langerhans2,4. Είναι ευ­νό­ητο ό­τι η συ­χνό­τητα της ινσου­
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λι­νο­πε­νίας σε α­σθε­νείς με Ι­ΚΝ αυ­ξάνει προ­ϊ­ούσης 
της ηλι­κίας5. Η λει­τουργία της ενδο­κρι­νούς μοίρας 
του πα­γκρέ­α­τος έ­χει ε­λάχι­στα με­λε­τηθεί σε βρέ­φη 
με Ι­ΚΝ και δεν είναι γνωστό, μέ­χρι σήμε­ρα, αν η 
ινσου­λι­νο­πε­νία είναι δυ­να­τόν να εμφα­νι­στεί νωρίς, 
κα­τά τη νε­ο­γνι­κή ηλι­κία. Το μι­κρό­τε­ρο παι­δί με Ι­ΚΝ 
και πα­θο­λο­γι­κή α­νοχή στη γλυ­κό­ζη που έ­χει πε­ρι­
γρα­φεί έ­ως τώ­ρα στη διε­θνή βι­βλιο­γρα­φία ήταν 
6 μηνών6. Πε­ρι­γράφου­με πε­ρίπτωση νε­ο­γνού με 
Ι­ΚΝ, υ­περγλυ­και­μία, ινσου­λι­νο­πε­νία και πα­θο­λο­γι­
κή δο­κι­μα­σία α­νο­χής στη γλυ­κό­ζη.

ΠΕ­ΡΙ­ΓΡΑ­ΦΗ ΠΕ­ΡΙ­ΠΤΩ­ΣΗΣ
Θήλυ νε­ο­γνό, ηλι­κίας 26 ημε­ρών, ει­σήχθη στη 

Μο­νάδα Νε­ο­γνών της Κλι­νι­κής μας, διό­τι εμφάνι­ζε 
κολλώ­δεις διαρρο­ϊ­κές κε­νώ­σεις α­πό τη γέννηση 
(>10 κε­νώ­σεις/24ωρο) και α­νε­παρκή πρό­σληψη 
σωμα­τι­κού βάρους. Πρό­κει­ται για το πρώ­το παιδί 
της οι­κο­γέ­νειας, το ο­ποίο γεννήθηκε με φυ­σιο­λο­γι­κό 
το­κε­τό με­τά α­πό τελειό­μηνο κύηση 38 ε­βδο­μάδων. 
Το βάρος γέννησης ήταν 2800g (10η-25η ΕΘ). Δεν 
χρειάστηκε α­νάνηψη και σι­τίστηκε εξ’ αρχής με 
μητρι­κό γάλα και συ­μπλήρωμα με τρο­πο­ποι­ημέ­νο 
γάλα 1ης βρε­φι­κής ηλι­κίας. Α­πό το μαιευ­τι­κό α­να­
μνηστι­κό δεν α­να­φέ­ρε­ται δια­βήτης κυ­ήσε­ως και το 
οι­κο­γενεια­κό ι­στο­ρι­κό ήταν ε­λεύθε­ρο.

Κα­τά την ει­σα­γωγή του, το νε­ο­γνό ήταν δυ­στρο­
φι­κό, με σωμα­τι­κό βάρος 2770g (<3η ΕΘ). Κα­τά 
την κλι­νι­κή ε­ξέ­τα­ση δια­πι­στώ­θηκαν με­τε­ωρι­σμός 
κοι­λίας, ε­λαττωμέ­νη μυϊ­κή μάζα, ι­διαίτε­ρα στους 
μηρούς και γλου­τούς, και ήπιο αμφο­τε­ρό­πλευ­ρο 
οίδημα βλε­φάρων. Ο εργα­στηρια­κός έ­λεγχος που 
διε­νεργήθηκε κα­τά την ει­σα­γωγή του νε­ο­γνού στο 
νο­σο­κο­μείο, έ­δει­ξε υ­περγλυ­και­μία (γλυ­κό­ζη ο­ρού: 
200mg/dl, 4 ώ­ρες με­τά το γεύμα), υ­πο­πρωτε­ϊ­ναι­
μία (ο­λι­κά λευ­κώ­μα­τα ο­ρού: 4,3g/dl, λευκωμα­τίνη 
ο­ρού: 2,6g/dl), κα­θώς και γλυ­κο­ζου­ρία (1+) χωρίς 
κε­το­νου­ρία. Η γε­νι­κή αίμα­τος, τα α­έ­ρια αίμα­τος και 
ο λοι­πός βιο­χημι­κός έλεγχος ήταν φυ­σιο­λο­γι­κά. Οι 
καλλιέργειες αίμα­τος και ούρων ήταν στείρες και 
στις καλλιέργειες κο­πράνων δεν α­νε­πτύχθησαν πα­
θο­γό­νοι μι­κρο­οργα­νισμοί. Η μι­κρο­σκο­πι­κή ε­ξέ­τα­ση 
κο­πράνων ήταν θε­τι­κή για λίπος και άπε­πτα, και 
η θρυ­ψίνη κο­πράνων ήταν πα­θο­λο­γι­κή 1/80, (φυ­
σιο­λο­γι­κή τι­μή >1/100). Η ο­λι­κή IgE ήταν <2IU/ml 
και η ει­δι­κή IgE (Rast) στην πρωτε­ΐ­νη γάλα­κτος 
α­γε­λάδος ήταν αρνητι­κή (τάξη 0).

Το νε­ο­γνό σι­τίστηκε με στοι­χεια­κό γάλα χα­μηλής 
ωσμωτι­κό­τητας, το ο­ποίο πε­ριείχε ε­κτε­νώς υ­δρο­λυ­
μέ­νη πρωτε­ΐ­νη ο­ρού γάλα­κτος, α­με­λητέ­α πο­σό­τητα 

λα­κτό­ζης και τρι­γλυ­κε­ρίδια μέ­σης α­λύσου (Pepti 
Junior, Nutricia). Κα­τά την 3η ημέ­ρα της νο­σηλείας 
του, το νε­ο­γνό προ­σλάμβα­νε α­πό το γάλα 120-150 
kcal/KgΒΣ/24ωρο. O α­ριθμός των κε­νώ­σε­ων μειώ­
θηκε προ­ο­δευ­τι­κά (σε 2-3/24ωρο) και η σύστα­σή 
τους βελτιώ­θηκε. Την 6η ημέ­ρα νο­σηλείας, έ­γι­νε 
προσδιο­ρι­σμός χλωρίου στον ι­δρώ­τα (test ι­δρώ­τα) 
και το α­πο­τέ­λε­σμα ήταν πα­θο­λο­γι­κό (συ­γκέ­ντρωση 
χλωρίου στον ι­δρώ­τα: 80mEq/l, (φυ­σιο­λο­γι­κή τι­μή 
<40mEq/l). Προς ε­πι­βε­βαίωση του α­πο­τε­λέ­σμα­τος, 
η δο­κιμα­σία ι­δρώ­τα ε­πα­να­λήφθηκε τρεις ημέ­ρες 
αργό­τε­ρα (συ­γκέ­ντρωση χλωρίου: 82mEq/l). Στο 
βρέ­φος χο­ρηγήθηκαν θε­ρα­πεία υ­πο­κα­τάστα­σης 
με πα­γκρε­α­τι­κά ένζυ­μα (1/2 caps Creon/γεύμα) και 
λιπο­δια­λυ­τές βι­τα­μίνες (Κetovit). O γο­νι­δια­κός έ­λεγ­
χος για ι­νώ­δη κυ­στι­κή νό­σο α­νέ­δει­ξε την πα­ρου­σία 
δύο με­ταλλάξε­ων, F508del/574delA.

Το νε­ο­γνό, κα­τά τη διάρκεια της νο­σηλείας του, 
συ­νέ­χι­σε να εμφα­νίζει υ­περγλυ­και­μία, α­κό­μη και 
με­τά την πλήρη ε­νυ­δάτωση και θερμι­δι­κή του 
κάλυ­ψη. Τα ε­πίπε­δα γλυ­κό­ζης στον ο­ρό πριν το 
γεύμα κυ­μαίνο­νταν α­πό 80 έ­ως 200mg/dl, ε­νώ 
με­τά το γεύμα α­πό 200 έ­ως 240mg/dl. Με­τά α­πό 
δύο ε­βδο­μάδες νο­σηλείας, οι τι­μές της γλυ­κό­ζης 
νήστε­ως ήταν φυ­σιο­λο­γι­κές (<126mg/dl), ό­μως τα 
ε­πίπε­δα μετα­γευ­μα­τι­κής γλυ­κό­ζης ε­ξα­κο­λου­θού­
σαν να πα­ρα­μέ­νουν υ­ψηλά (>200mg/dl). Επει­δή η 
αύξηση του σωμα­τι­κού βάρους του βρέ­φους ήταν 
ι­κα­νο­ποι­ητι­κή (20-25g/24ωρο), δεν χο­ρηγήθηκε θε­
ρα­πεία με ινσου­λίνη. Προς πε­ραι­τέ­ρω διε­ρεύνηση 
της υ­περγλυ­και­μίας, προσδιο­ρίστηκαν η αμμωνία 
αίμα­τος, το α­μι­νό­γραμμα αίμα­τος και ούρων, κα­θώς 
και τα οργα­νι­κά ο­ξέ­α ούρων, χωρίς να α­να­δει­χθούν 
πα­θο­λο­γι­κά ευ­ρήμα­τα. Τα α­ντι­σώ­μα­τα κα­τά των 
κυττάρων των νησι­δίων του πα­γκρέ­α­τος ήταν 
αρνητι­κά και α­πό την ταυ­το­ποίηση του HLA δεν 
προ­έ­κυ­ψε πα­ρου­σία HLA-DR ή HLA-DQ αλληλί­
ων που σχε­τίζο­νται με προ­διάθε­ση για εμφάνι­ση 
σακχα­ρώ­δους δια­βήτη. Το υ­πε­ρηχο­γράφημα του 
πα­γκρέ­α­τος ήταν ε­πίσης φυ­σιο­λο­γι­κό. 

Στο τέ­λος του 2ου μήνα ζωής, το βρέ­φος υ­πο­βλή­
θηκε σε δο­κι­μα­σία α­νο­χής στη γλυ­κό­ζη. Χο­ρηγήθη­
κε γλυ­κό­ζη per os, σε δό­ση 1,75 g/kgΒΣ, με­τά α­πό 
6ωρη νηστεία και προσδιο­ρίστηκαν τα ε­πίπε­δα 
γλυ­κό­ζης και ινσου­λίνης σε δείγμα­τα αίμα­τος που 
ε­λήφθησαν σε χρό­νους 0, 30, 60, 90 και 120 λε­πτά 
(πίνα­κας 1, Α). Τα α­πο­τε­λέ­σμα­τα ήταν συμβα­τά 
με κα­μπύλη δια­βητι­κού τύπου (γλυ­κό­ζη ο­ρού 120 
λε­πτά με­τά τη φόρτι­ση >200mg/dl), σύμφωνα με τα 
κρι­τήρια της Α­με­ρι­κα­νι­κής Εται­ρείας Σακχαρώ­δους 
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Δια­βήτη7 και της Επι­τρο­πής Συ­ναίνε­σης σχε­τι­κά με 
το σακχα­ρώδη δια­βήτη σε α­σθε­νείς με Ι­ΚΝ8, ε­νώ 
πα­ράλληλα τα ε­πίπε­δα ινσου­λίνης ήταν δυ­σα­νάλο­
γα χα­μηλά για τα ε­πίπε­δα της γλυ­κό­ζης.

Το βρέ­φος ε­πα­νε­κτι­μήθηκε σε ηλι­κία 6 μηνών. 
Είχε κα­λή θρέ­ψη και το σωμα­τικό του βάρος ήταν 
6250g (25η ΕΘ). Ο βιο­χημι­κός έ­λεγχος (συ­μπε­ριλαμ­
βα­νο­μέ­νων των λευ­κωμάτων ο­ρού) ήταν φυ­σιο­
λο­γι­κός. Εν τούτοις σε κ/α πτυέ­λων α­να­πτύχθηκε 
Pseudomonas aeruginosa. Η κα­μπύλη γλυ­κό­ζης 
ήταν και πάλι πα­θο­λο­γι­κή (γλυ­κό­ζη ο­ρού στα 
120 min >140mg/dl), αν και δεν ήταν δια­βητι­κού 
τύπου (πίνα­κας 1, Β), ε­νώ συ­νυ­πήρχε σημα­ντι­κή 
ινσου­λι­νο­πε­νία. Η γλυ­κο­ζυ­λιωμέ­νη αι­μο­σφαι­ρίνη 
ήταν 6% (φυ­σιο­λογι­κή τι­μή 6,1%).

Η πα­θο­λο­γι­κή α­νο­χή στη γλυ­κό­ζη και η ινσου­λι­νο­
πε­νία ήταν στα­θε­ρά ευ­ρήματα 9 μήνες αργό­τε­ρα, 
σε ηλι­κία 15 μηνών (πίνα­κας 1, Γ), με τη δια­φο­ρά 
ό­τι πα­ρα­τηρήθηκε σχε­τι­κή αύξηση της έκκρι­σης 
ινσου­λίνης. Η γλυ­κο­ζυ­λιωμέ­νη αι­μο­σφαι­ρίνη ήταν 
5,9%.

ΣΥΖΗ­ΤΗ­ΣΗ
Το νε­ο­γνό που πε­ρι­γράφηκε έ­πα­σχε α­πό Ι­ΚΝ και 

εμφάνι­σε υ­περγλυ­και­μία, παθο­λο­γι­κή δο­κι­μα­σία 
α­νο­χής στη γλυ­κό­ζη και ινσου­λι­νο­πε­νία. Η δια­φο­
ρι­κή διάγνωση της υ­περγλυ­και­μίας στη νε­ο­γνι­κή 
και πρώ­ι­μη βρε­φι­κή ηλι­κία πε­ριλαμβάνει κυ­ρίως 
τον πα­ρο­δι­κό και το μό­νι­μο νε­ο­γνι­κό σακχα­ρώ­δη 
δια­βήτη, καθώς και το σακχα­ρώ­δη δια­βήτη τύπου 
Ι. Ει­δι­κό­τε­ρα, ο πα­ρο­δι­κός νε­ο­γνι­κός σακχα­ρώ­δης 
δια­βήτης α­φο­ρά συ­νήθως σε ελλι­πο­βα­ρή για τη 
διάρκεια κύησης νε­ο­γνά. Χα­ρα­κτηρίζε­ται α­πό θο­
ρυ­βώ­δη κλι­νι­κή ει­κό­να, α­που­σία κε­το­ξέ­ωσης και 
πα­ρο­δι­κή ινσου­λι­νο­πε­νία, ε­νώ συ­νήθως υ­πο­χωρεί 

πε­ρί το τέ­λος του 4ου μήνα ζωής. Συ­χνά α­παι­τείται 
χο­ρήγηση ινσου­λίνης9. Ο μό­νι­μος νεο­γνι­κός σακχα­
ρώ­δης δια­βήτης α­φο­ρά σε πε­ρι­πτώ­σεις νε­ο­γνών 
με δυ­σγε­νε­σία του πα­γκρέ­α­τος ή α­νε­πάρκεια της 
γλυ­κο­κι­νάσης. Τέ­λος, ο σακχα­ρώ­δης διαβήτης 
τύπου Ι είναι ε­ξαι­ρε­τι­κά σπάνιος στη νε­ο­γνι­κή 
και βρε­φι­κή ηλι­κία. Χα­ρα­κτηρίζε­ται α­πό έ­ντο­να 
συ­μπτώ­μα­τα, κε­το­ξέ­ωση και πα­ρου­σία α­ντι­σω­
μάτων έ­να­ντι των κυττάρων των νησι­δίων του 
πα­γκρέ­α­τος7. Το νε­ο­γνό μας, δεν ήταν ελλι­πο­βα­ρές 
για τη διάρκεια κύησης και δεν εμφάνι­ζε έ­ντο­να 
συ­μπτώ­μα­τα υ­περγλυ­και­μίας, ούτε κε­το­ξέ­ωση. 
Δεν υ­πήρχε οι­κο­γε­νεια­κό ι­στο­ρικό σακχα­ρώ­δους 
δια­βήτη, το υ­πε­ρηχο­γράφημα του πα­γκρέ­α­τος 
ήταν φυ­σιο­λο­γικό, τα α­ντι­νησι­δια­κά α­ντι­σώ­μα­τα 
αρνητι­κά και δεν δια­πι­στώ­θηκε η ύπαρξη HLA γο­
νο­τύπων που συνδέ­ο­νται με αυ­ξημέ­νο κίνδυ­νο για 
σακχα­ρώδη δια­βήτη. Άλλα αίτια υ­περγλυ­και­μίας, 
ό­πως δια­τα­ρα­χές του με­τα­βο­λι­σμού των α­μι­νο­ξέ­
ων και των οργα­νι­κών ο­ξέ­ων, α­πο­κλείσθηκαν. Η 
ινσου­λι­νο­πε­νία και η δο­κι­μα­σία α­νο­χής στη γλυ­
κό­ζη πα­ρέ­μει­ναν πα­θο­λο­γι­κά στην ηλι­κία των 15 
μηνών ζωής. 

Υ­πο­στηρίζου­με ό­τι η πα­θο­λο­γι­κή α­νο­χή στη γλυ­
κό­ζη, στο νε­ο­γνό που πε­ρι­γράψα­με, σχε­τίζε­ται με 
τη βα­σι­κή του νό­σο, την ΙΚΝ. Η πα­θο­λο­γι­κή α­νο­χή 
στη γλυ­κό­ζη, σε α­σθε­νείς με Ι­ΚΝ, χα­ρα­κτηρίζε­ται 
α­πό ήπια κλι­νι­κή προ­βο­λή και α­που­σία κε­το­ξέ­ωσης. 
Η κλι­νι­κή ει­κό­να είναι συ­νήθως τό­σο ήπια, ώ­στε 
τα 2/3 και πλέ­ον των πε­ρι­πτώ­σε­ων σακχα­ρώ­δους 
δια­βήτη, είναι α­συ­μπτωμα­τι­κές και έ­χουν μό­νο 
πα­θο­λο­γι­κή δο­κι­μα­σία α­νο­χής στη γλυκό­ζη10. Το 
κύριο αίτιο της πα­θο­λο­γι­κής α­νο­χής στη γλυ­κό­ζη 
ή/και του σακχα­ρώ­δους δια­βήτη σε α­σθε­νείς με 
Ι­ΚΝ είναι η ινσου­λι­νο­πε­νία, η ο­ποία ήταν σημα­ντι­
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ΠΙ­ΝΑ­ΚΑΣ 1. ΔοκιμασΙ­α ανοχΗς στη γλυκΟζη σε ηλικΙ­α 2, 6 και 15 μηνΩν
	
	       Α) 2 μηνών 	         Β) 6 μηνών	       Γ) 15 μηνών

Χρόνος	 Γλυ­κόζη	Ι ν­σου­λί­νη	 Γλυ­κόζη	Ι ν­σου­λί­νη	 Γλυ­κόζη	Ι ν­σου­λί­νη
(min)	 (mg/dl)	 (mU/l)	 (mg/dl)	 (mU/l)	 (mg/dl)	 (mU/l)

0	 93	 2	 94	 0,5	 93	 5,2
30	 181	 11	 121	 1,1	 178	 8,3
60	 199	 7	 160	 1,8	 219	 11,1
90	 219	 3	 _	 _	 _	 _
120	 208	 4	 145	 2,7	 151	 6,1
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κού βαθμού στην α­σθε­νή μας σε ε­πα­νει­λημμέ­νες 
με­τρήσεις.

Εν τούτοις, ε­ντυ­πωσιάζει η πρώ­ι­μη εμφάνι­ση, 
α­πό τη νε­ο­γνι­κή ηλι­κία, της ινσου­λι­νο­πε­νίας και της 
πα­θο­λο­γι­κής α­νο­χής στη γλυ­κό­ζη. Τούτα πι­θα­νόν 
υ­πο­δηλώ­νουν ό­τι η δυ­σλει­τουργία της ενδο­κρι­νούς 
μοίρας του πα­γκρέ­α­τος, στην α­σθε­νή μας, είχε ήδη 
ε­γκα­τα­στα­θεί κα­τά την εμβρυ­ϊκή πε­ρίο­δο της ζω­
ής. Η δυ­σλει­τουργία της ενδο­κρι­νούς μοίρας του 
παγκρέ­α­τος σε α­σθε­νείς με Ι­ΚΝ α­πο­δίδε­ται στην 
ίνωση της ε­ξωκρι­νούς μοίρας του πα­γκρέ­α­τος, η 
ο­ποία θε­ωρείται ό­τι πρέ­πει να είναι ε­κτε­τα­μέ­νη 
για να προ­κα­λέ­σει δια­τα­ρα­χές στα ε­πίπε­δα ινσου­
λίνης και γλυ­κό­ζης ο­ρού. Αν και κατά τη νε­ο­γνι­κή 
ηλι­κία α­σθε­νών με Ι­ΚΝ, δεν α­να­μέ­νε­ται συ­νήθως 
ε­κτε­τα­μέ­νη ίνωση της ε­ξωκρι­νούς μοίρας του πα­
γκρέ­α­τος, με­λέ­τες προ­ερχό­με­νες α­πό νεκρο­το­μι­κό 
υ­λι­κό πα­γκρέ­α­τος εμβρύων με Ι­ΚΝ έ­χουν α­να­δείξει 
την πα­ρου­σία ε­κτε­τα­μέ­νης ίνωσης11. Επί πλέ­ον, 
είναι πι­θα­νή η ε­πίδρα­ση γε­νε­τι­κών ή άλλων πα­ρα­
γό­ντων στην α­νάπτυ­ξη πα­θο­λο­γι­κής α­νο­χής στη 
γλυ­κό­ζη ή/και σακχα­ρώ­δους δια­βήτη σε α­σθε­νείς με 
Ι­ΚΝ. Έ­χει πα­ρα­τηρηθεί ό­τι, παρ’ ό­τι η ανε­πάρκεια 
της ε­ξωκρι­νούς μοίρας του πα­γκρέ­α­τος α­πο­τε­λεί 
προ­ϋ­πό­θε­ση για την εμφάνι­ση δυ­σλει­τουργίας της 
ενδο­κρι­νούς μοίρας του πα­γκρέ­α­τος σε ασθε­νείς 
με Ι­ΚΝ, η πι­θα­νό­τητα εμφάνι­σης και η βα­ρύτητα 
της ενδο­κρι­νι­κής δυ­σλει­τουργίας δεν σχε­τίζο­νται με 
το βαθμό α­νε­πάρκειας της ε­ξωκρι­νούς μοίρας1,12. 
Πι­θα­νόν πρό­κει­ται για γε­νε­τι­κή δια­τα­ρα­χή και οι 
δύο βλάβες βαίνουν πα­ράλληλα. Η με­τάλλα­ξη 
F508del έ­χει ε­νο­χοποι­ηθεί για αυ­ξημέ­νο κίνδυ­νο 
εμφάνι­σης δυ­σλει­τουργίας της ενδο­κρι­νούς μοί­
ρας του πα­γκρέ­α­τος σε α­σθε­νείς με Ι­ΚΝ, αλλά τα 
α­πο­τε­λέ­σμα­τα με­τα­γε­νέστε­ρων με­λε­τών ήταν α­
ντι­φα­τι­κά12-15. Η α­σθε­νής μας ήταν ε­τε­ρο­ζυ­γώ­της 
της με­τάλλα­ξης F508del, αλλά και της 574delA. Η 
με­τάλλα­ξη 574delA είναι ε­ξαι­ρε­τι­κά σπάνια και δεν 
είναι γνωστό μέ­χρι σήμε­ρα αν σχε­τίζε­ται με πρώ­ι­μη 
εμφάνι­ση δυ­σλει­τουργίας της ενδοκρι­νούς μοίρας 
του πα­γκρέ­α­τος σε α­σθε­νείς με Ι­ΚΝ. 

Το νε­ο­γνό που πε­ρι­γράψα­με πα­ρου­σία­σε, με 
την πάρο­δο του χρό­νου, σημα­ντική βελτίωση ως 
προς την α­νο­χή στη γλυ­κό­ζη. Η βελτίωση αυ­τή 
θα μπο­ρούσε να απο­δο­θεί, αρχι­κά, στην ε­ξάλει­ψη 
της δυ­σμε­νούς ε­πίδρα­σης δια­φό­ρων πα­ρα­γό­ντων 
στο με­τα­βο­λι­σμό της γλυ­κό­ζης (α­φυ­δάτωση, δυ­
σα­πορρό­φηση, υ­πο­θρε­ψία, stress)3, κα­θώς και 
στην προ­ο­δευ­τι­κή ωρίμανση των ο­μοιο­στατι­κών 
μηχα­νι­σμών του με­τα­βο­λι­σμού των υ­δα­τανθράκων 

με την πάρο­δο της ηλι­κίας. Επί πλέ­ον, η βελτίωση 
της α­νο­χής στη γλυ­κό­ζη πι­θα­νόν ο­φείλε­ται σε αύ­
ξηση της ευαι­σθησίας των ι­στών στη δράση της 
ινσου­λίνης5, κα­θώς και στην α­να­γέννηση των κυτ­
τάρων των νησι­δίων του πα­γκρέ­α­τος -ι­κα­νό­τητα 
η ο­ποία χάνε­ται πε­ρί την ε­φηβι­κή ηλι­κία1- η ο­ποία 
δι­καιο­λο­γεί την αύξηση που πα­ρα­τηρήθηκε στην 
έκκρι­ση ινσου­λίνης στην α­σθε­νή μας.

Οι δια­τα­ρα­χές του με­τα­βο­λι­σμού των υ­δα­ταν­
θράκων σχε­τίζο­νται με αυ­ξημένη νο­σηρό­τητα και 
θνητό­τητα σε α­σθε­νείς με Ι­ΚΝ, ε­νώ α­κό­μη και η 
προ­δια­βητι­κή κα­τάστα­ση θε­ωρείται ε­πι­βλα­βής 
για την πνευ­μο­νι­κή λει­τουργία3. Ο α­ποι­κι­σμός της 
α­σθε­νούς μας με ψευ­δο­μο­νάδα, σε τό­σο νε­α­ρή ηλι­
κία, ενδεχο­μέ­νως να συνδέ­ε­ται με την πα­θο­λο­γι­κή 
α­νο­χή στη γλυ­κό­ζη. Επί πλέ­ον, είναι υ­παρκτός ο 
κίνδυ­νος εμφάνι­σης μό­νι­μου σακχα­ρώ­δους δια­βήτη 
στο εγγύς μέλλον4,5,8. Μέ­χρι σήμε­ρα, στη διε­θνή βι­
βλιο­γρα­φία ε­λέγχε­ται η λει­τουργία της ενδο­κρι­νούς 
μοίρας του πα­γκρέ­α­τος σε παι­διά με Ι­ΚΝ με­τά την 
ηλικία των δύο ε­τών1,2,12. Ως εκ τούτου, η α­κρι­βής 
συ­χνό­τητα της ενδο­κρι­νι­κής δυ­σλει­τουργίας, πριν 
α­πό την ηλι­κία των δύο ε­τών, δεν είναι γνωστή. 
Η περίπτωση που πα­ρου­σιάσα­με υ­πο­δηλώ­νει 
ό­τι είναι δυ­να­τόν η ενδο­κρι­νι­κή δυσλει­τουργία να 
υ­φίστα­ται ήδη α­πό τη νε­ο­γνι­κή πε­ρίο­δο της ζωής 
σε α­σθε­νείς με Ι­ΚΝ. Το γε­γο­νός αυ­τό υ­πο­δει­κνύει 
την α­νάγκη πα­ρα­κο­λούθησης και ε­λέγχου των παι­
διών με Ι­ΚΝ α­πό τους πρώ­τους μήνες της ζωής, 
με στό­χο την έ­γκαι­ρη α­νίχνευ­ση και α­ντι­με­τώ­πι­ση 
τυ­χόν δια­τα­ρα­χών.

Hyperglycaemia and insulinopenia in a neonate 
with cystic fibrosis

T. Siahanidou, K. Karachristou, S. Doudounakis, 
E. Mandyla

(Ann Clin Paediatr 2006, 53(1):54-58)

Abnormal glucose tolerance is a frequent late 
complication of cystic fibrosis (CF), but its prevalence 
in CF children less than 10 years old is relatively rare 
(<10%). Insulinopenia is the primary cause of abnormal 
glucose tolerance, but it is unknown so far whether it 
may begin since neonatal age. A case of a neonate with 
CF (F508del/574delA), insulinopenia, hyperglycemia 
(glucose serum levels200mg/dl after a four hour fast) 
and abnormal glucose tolerance is described. This is the 
first case of a neonate with CF and glucose intolerance 
reported in the literature so far. Our case report suggests 
that dysfunction of the endocrine pancreas may exist 
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even in the neonatal period of life.

Key words: cystic fibrosis, diabetes mellitus, 
hyperglycemia, glucose intolerance, insulinopenia, 
neonate.
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