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Introduccion

Ladiabetes mellitus neonatal (DMN) -hiperglucemiadurante
el primer mes de vida, de mas de dos semanas de duracion, que
precisa tratamiento con insulina- es una alteracion metabolica
rara. Afectafundamentalmente arecién nacidos (RN) atérmino
pequefios para su edad gestacional X2,

LaDMN puede ser transitoria o permanente®. Ambas en-
tidades son indistinguibles al inicio de la enfermedad y, aun-
que en lamayor parte de |0s casos se presenta aisladamente,
€en ocasiones van asociadas a sindromes (Walcott-Rallison) 0 a
insuficiencia del pancreas exocrino®45),

Setrata de un cuadro heterogéneo, laetiologiano esta acla-
raday se han postulado diversas hipétesis, entre las que desta-
caladismadurez pancredtica que afectariaalainsulinay asu
adecuada respuesta ante determinadas noxas®). En los Ulti-
mos afios se han publicado casos en los que el estudio genético
mostré isodisomia del cromosoma 6 paterno).

Observaciones clinicas
Casol

RN nifia de 33 semanas de edad gestacional, 22 gestacion de
una madre de 40 afios con diabetes gestaciona controlada con
dieta. Amniocentesis: cariotipo fetal 46X X. Parto espontaneo,
vaginal. Apgar 9/10. Peso a nacimiento: 1.600 g (P25). Tdla:
46 cm (P25).

A laexploracion fisica, destacaba unaimportante macro-
glosia(Fig. 1), sin otros hallazgos dismérficos. Soplo sistdlico
I1/1V. Presentd anemia connatal y distrés respiratorio transito-
rio. Trasfluidoterapia durante las primeras 24 horas de vida, con
buen control bioguimico y desaparicion del distrés (radiogra
fiadetorax: discretaafectacion intersticial con resolucion com-
pleta en controles posteriores) seinicid aporte oral.

Al 4° dia de vida, estando con dimentacion oral, se detecta
glucemia de 358 mg/dl (20 mMoal/L), con glucosuria, sin ceto-
nuria ni afectacion del estado general. No habia deshidratacion
ni alteracion del equilibrio acido-base. Péptido C: 0,68 (1-3
ng/ml). Insulina: 1pU/ml ICA, anti-GAD: negativos. Funcién
tiroidea normal.
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Figura 1. Macroglosia: imagen fotogréficay proyeccion radiogréficalaterd.

Seinici6 tratamiento con insulinaregular. Aunque con la 12
dosis mantuvo glucemias normales durante 14 horas posterior-
mente necesitd insulina cada 6 horas. Al 9° diade vidaseinicio
pauta con NPH, 2 dosis/diay suplementos de insulina répida
ocasionalmente. La dosis méximarequeridafue de 1.4 U/kg/dia
alos 24 dias, coincidiendo con infeccion de tracto urinario por
E. coli (ecografiarenal sin hallazgos patol dgicos). No presentd
hipoglucemias sintométicas, aunque si bioguimicas (35 mg/dl),
que se corrigieron con fluidos intravenosos.

A los 36 dias de vida se objetiva una disminucion de las ne-
cesidades de insuling, suspendiéndose alos 40 dias devida. Los
controles posteriores clinicoanaliticos han sido normales.

Casn2

RN var6n de 41 semanas de edad gestacional. Parto vaginal,
eutdcico. Apgar 9/10. Peso al nacimiento 2.430 g (P<10). Talla:
49 cm (P50).

A laexploracion fisica presentaba regular estado general,
discreta palidez cutaneomucosa, macroglosia. Arritmia cardia
cacon soplo sistélico 11/V1 en mesocardio. La frecuencia car-
diaca se normaliz6 espontaneamente, con estudio cardiol 6gico
normal (ECG, radiografia de térax y ECO doppler).

Laglucemiaal ingreso fue de 92 mg/dl. Los controles pos-
teriores durante el primer diade vida, mostraron unacifrade 400
mg/dl (22 mMol/L) mientras recibia un aporte de glucosa de
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0,41 g/kg/diai.v., y a pesar de lareduccion del mismo en € si-
guiente control de glucemia fue de 688 mg/dl (38 mMoal/L), con
glucosuria, poliuriay signos leves de deshidratacion. No pre-
sentd cetonuria ni acidosis metabolica. Péptido C: 0,2 (0,8-4).
Anticuerpos negativos.

Con perfusion hidrosalinaeinsulinaregular continua, se ob-
jetivaron en pocas horas mejoriaclinicay bioguimica. Trasini-
ciar insulina regular subcutanea cada 6 horas, se pasd a2 in-
yecciones/dia de NPH que se mantuvieron hastalos 2 mesesy
17 dias (dosis maxima: 1,9 U/kg/dia).

Al suspender €l tratamiento con insulina presentd hiperglu-
cemias ocasionales durante las primeras 96 horas; posteriormente
se han mantenido normales.

Discusion

LaDMN es unaentidad rara cuyaincidencia aproximada se
estima en 1/400.000 RN vivos®. La ausencia de anticuerpos
frente alas células de los islotes pancredticos y frente alain-
suling, junto con que frecuentemente no expresan antigenos de
histocompatibilidad HLA DR3-DR4 (susceptibles de diabetes
tipo 1), y en algunos casos se ha descrito la presencia de DR2
(haplotipo “protector” de diabetestipo 1)169.19 hace pensar que
se trata de una entidad diferente ala diabetes mellitus tipo |
por autoanticuerpos21),

LaDMN transitoria ha sido considerada como una enfer-
medad “benigna’ sin consecuencias posteriores, hasta que en los
Ultimos afios se han publicado recurrencias frecuentes, sobreto-
do en la 22 década de la vida (desde un 15% de | os 60 casos re-
cogidos por Shield en 1995, hasta un 22% en otras series1129),
lo que obliga a un seguimiento alargo plazo de estos pacien-
tes. Estas recurrencias siguen siendo anticuerpos negativos nor-
malmente, precisan dosis mas bagjas deinsulinay su manejo es
mas sencillo3), Parece ser que las complicaciones alargo pla
20, tipicas de la diabetes mellitustipo | (nefropatia, retinopatia),
son menos frecuentes, si bien, habra que esperar a observar la
evolucion de la enfermedad en afios sucesivosd.

Como asociacion curiosa cabe destacar que en nuestros ca-
s0s existia una macroglosia importante que ya ha sido descrita
en otros pacientes®?,
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El mangjo esdificil por lo que se han postulado diversas pau-
tas de insulina, ninguna absolutamente satisfactoriaen cuanto a
control inmediato de |as glucemias. A pesar de esto, la evolu-
cion ha sido buena, con curva ponderoestatural adecuaday de-
sarrollo psicomotor normal, tanto en nuestros casos, como en
losreferidos en la bibliografia.
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