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Partial elective pancreatectomy is curative in focal

form of permanent hyperinsulinemic

hypoglycaemia in infancy: A report of 45 cases

from 1983 to 2000.
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Diazoxid 20 mg/kg/nap po

(3 részre)

Hypothiazid 0,7-1 mg/nap 

Sandostatin 35 ug/kg/ nap sc

(4 részre)

Sandostatin LAR im

31 napi adag 4 hetente

Sirolimus

0,5 mg/m2/nap p.o

Szérumszint:

5-15 ng/ml

(25-30 ng/ml)

Terápiás lépések
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CÉL: vc> 3,6 mmol/l min 6 óra éhezés után is



Front Endocrinol (Lausanne)2016; 7: 8



Saját betegeink
• 11 beteg  4 lány életkor: 6 hét 13 év

• 2 fiú hyperammonaemiás hypoglycaemia

Diazoxid +

• 7/9 genetikai vizsgálat

1 ABCC8    kompound het

2 ABCC8    apai eredetű heterozig

1 KCJN11  

2 ABCC8  heterozigota de novo

1 nem talált mutációt 



Saját betegeink 2

• Diazoxid + 3/9      

• Sandostatin LAR   3/9 

• Sirolimus 1/9

PET: 5 esetben      2 focalis

1 sikeres műtét Dániában

1 sikeres műtét Budapesten

PEG:5 esetben
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Kimenetel

Teljes gyógyulás

8/14 Diazoxid 1.6 év

7/ 7  Sa 5.8 év  

(3,1 év)

8/21 neurológiai 

érintettség




