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ENDOCRINOLOGIA SE HAN DESCUBIERTO GRACIAS A UNA NINA CON UNA HIPOGLUCEMIA CON MUTACION EN LA VOIL

Existen islotes pancreaticos altamente
eficaces que secretan la insulina precisa

-> Se puede vivir y normalizar los niveles de insulina con
20.000 islotes pancreaticos si son los correctos. Esto es al
menos lo que le ha ocurrido a una nifia con hipoglucemia neo-

1 Clara Simén Vdzquez

El grupo de Antonio Luis
Cuesta-Muiloz, director del
Centro para el Estudio de las
Enfermedades de Células
Beta-Pancredticas del IMA-
BIS-la Fundacién Carlos
Haya, en Malaga, describe
en el Gltimo ndmero de The
New England Journal of Me-
dicine el caso de una nifla
con hipoglucemia neonatal
grave asociada a una nueva
mutacién en la glucocinasa
(Vo1L). Su padre presentaba
el mismo cuadro clinico, pe-
ro no estaba disponible ni su
ADN ni muestras del tejido
pancredtico.

La nifia no respondia a
tratamientos y se le tuvo que
resecar el 98 por ciento del
péncreas. "La sorpresa fue
que con sélo 20.000 islotes
ha normalizado sus niveles
de insulina, porque se trata
de islotes grandes altamente
eficaces, al menos por nueve
afos, ya que la paciente aho-
ra tiene 12. No sabemos qué
pasara dentro de diez afios y
cOmo estaran sus niveles de
insulina, pero por el mo-
mento lleva una vida total-

Antonio Luis Cuesta, en el laboratorio de la Fundacién Carlos Haya, de Malaga.

mente normal’, ha explicado
Cuesta a CORREO MEDICO.

La secrecién de insulina
se mantiene porque existe
proliferacién de células beta,
"que es uno de los grandes
hallazgos de este caso".

La hipoglucemia monogé-
nica por mutacién activado-
ra en glucocinasa la descu-
brieron en 1998 Antonio
Cuesta y Benjamin Glase,

del Centro Médico de la
Universidad Hebrea Hadas-
sah, en Jerusalén. Ahora
Cuesta dirige el centro de
referencia para este tipo de
enfermedades. Por eso, les
llegé la muestra de la nifia
procedente de la Universi-
dad Weil Cronell, de Nueva
York.

Tras analizar el tejido, jun-
to con Glaser y Jacques Ra-

hier, de la Universidad Caté-
lica de Lovaina, observaron
que la paciente tenia unos
islotes mas grande de lo nor-
mal. "Sblo se habia descrito
un caso similar con anterio-
ridad en 2004 de un pacien-
te finlandés, pero era dificil
relacionar la hipoglucemia
con islotes pancredticos mas
grandes de lo normal. Con
este caso se confirma un he-

natal asociada a una mutacion de la glucocinasa que han ca-
racterizado en el Hospital Carlos Haya, de Malaga, y cuyo ca-
so se describe en The New England Journal of Medicine.

cho, aunque se trata de una
mutacién distinta y en un
paciente de distinta raza, ya
que el caso de la nifia es de
raza negra'

A lo largo de la investiga-
ci6én se pudo observar que
existia proliferacién de las
células beta, "y es la primera
vez que se ha visto este pro-
ceso en un ser humano con
tres aflos".

Segtn Cuesta, el hecho
no tiene importancia para la
hipoglucemia, "pero si para
el trasplante de islotes pan-
credticos, ya que uno de los
grandes problemas para
trasplantar este tejido es que
se necesitan islotes de tres
individuos para trasplantar a
un sélo paciente"

Por eso, el siguiente paso
es caracterizar los islotes
grandes altamente eficaces
para poder trabajar en tera-
pia celular. "Por ahora, los
primeros pasos estan dando
resultado positivo. Es para-
déjico que la hipoglucemia
nos pueda ayudar a resolver
los casos de hiperglucemia".
B (N Engl ] Med 2010; 362-
1.348-1.350).



