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Список сокращений 

 
АД – аутосомно-доминантный 

АР – аутосомно-рецессивный 

АТФ – аденозинтрифосфат 

АДФ – аденозиндифосфат  

АКТГ – адренокортикотропный гормон 

 В/в – внутривенно 

 В/м-внутримышечно 

ВГИ – врожденный гиперинсулинизм 

ВПС- врожденный порок сердца 

Г-1-Ф - глюкозо-1-фосфат 

Г-6-Ф – глюкозо-6-фосфат 

ГДД - глутамат-дегидрогеназа 

ГСД – гестационный сахарный диабет 

ГТФ - гуанозинтрифосфат 

ДР –диазоксид-резистентный 

ДЧ – диазоксид-чувствительный 

ЖКТ-желудочно-кишечный тракт 

ЗВУР-задержка внутриутробного развития  

ИФР-1 – инсулиноподобный фактор роста 

КТ – компьютерная томография 

ЛДГ - лактатдегидрогеназа 

МКТ1 - монокарбоксилат транспортер 1 типа 

МРТ - магнитно-резонансная томография 

MODY (Maturity-Onset Diabetes of the Young) - диабет зрелого типа у молодых 

НТГ – нарушение толерантности к глюкозе 

ПИ – панкреатический индекс 

П/к- подкожно  

ПЭТ – позитронно-эмиссионная томография 

СД – сахарный диабет 

С4 – свободный тироксин 

СТГ – соматотропный гормон  

ТТГ – тиреотропный гормон 

УЗИ – ультразвуковое исследование                                                                                                              

ЭХО-КГ-ЭХО кардиография                                                                                                                  

18F-ДОФА - 18F-L-дигидроксифенилаланин 
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Термины и определения 

Диазоксид-чувствительный вариант врожденного гиперинсулинизма – это вари-

ант, когда терапия диазоксидом позволяет достичь эугликемии у пациента 

Диазоксид-резистентный вариант врожденного гиперинсулинизма – вариант, ко-

гда терапия диазоксидом в максимальных дозировках в течение периода не менее 6 дней не 

позволяет достичь эугликемии у пациента 

Протеин-индуцированная форма врожденного гиперинсулинизма – это форма за-

болевания, при которой эпизоды гипогликемии провоцируются приемом белковой пищи 

Физически-индуцированная форма врожденного гиперинсулинизма – это форма 

заболевания, при которой эпизоды гипогликемии провоцируются физическими нагрузками 

Фокальная форма врожденного гиперинсулинизма – это гистологическая форма за-

болевания, при которой неадекватная повышенная секреция инсулина осуществляется за счет 

ограниченного участка поджелудочной железы, в то время как остальная часть органа сохра-

няет нормальную функцию 

Диффузная форма врожденного гиперинсулинизма – это гистологическая форма за-

болевания, при которой неадекватная повышенная секреция инсулина осуществляется бета-

клетками всей ткани поджелудочной железы 

Атипичная форма врожденного гиперинсулинизма - это нефокальная гистологиче-

ская форма заболевания, при которой неадекватная повышенная секреция инсулина осу-

ществляется за счет бета-клеток, расположенных хаотично среди нормальных бета-клеток 

поджелудочной железы 

Импринтинг - генетический феномен, при котором экспрессия определённых генов 

осуществляется в зависимости от того, от какого родителя унаследованы аллели.



6  

1. Краткая информация по заболеванию или состоянию (группе заболева-

ний или состояний) 

1.1 Определение заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний). 

Врожденный гиперинсулинизм (ВГИ) – это группа заболеваний, при которых имеет 

место неадекватная гиперсекреция инсулина бета-клетками поджелудочной железы, что при-

водит к развитию гипогликемии [1]. 

1.2 Этиология и патогенез заболевания или состояния (группы заболеваний или состо-

яний). 

Наиболее часто причиной ВГИ являются патогенные мутации генов, участвующих в 

регуляции секреции инсулина. В настоящий момент описано таких 14 генов. Помимо этого, 

существуют синдромальные патологии, в симптомокомплекс которых может входить гипе-

ринсулинемические гипогликемии. Отдельную группу составляют транзиторные гиперинсу-

линемические гипогликемии новорожденных, развивающиеся как осложнение перинаталь-

ного периода или как следствие задержки внутриутробного развития [2]. Также описаны ги-

перинсулинемические гипогликемии после операций на желудочно-кишечном тракте. 

Конкретная генетическая мутация определяет уникальный путь развития ВГИ. Ниже 

указаны основные звенья, при повреждении которых активируется продукция или действие 

инсулина, что в дальнейшем приводит к гипогликемии. 

Глюкозозависимый механизм секреции инсулина является сложным многоступенча-

тым процессом, контролируемым различными гормональными и ферментативными систе-

мами. В норме глюкоза путем упрощенной диффузии проникает в бета-клетки, где она под-

вергается первому этапу гликолиза при помощи фермента глюкокиназы [3]. В результате пер-

вой реакции фосфорилирования образуется активный метаболит глюкозы - глюкозо-6-фосфат 

(Г-6-Ф). Лейцин также является одним из стимуляторов секреции инсулина. Глюкоза и лей-

цин активируют внутриклеточный цикл Кребса, в результате которого синтезируется аденоз-

интрифосфат (АТФ). Повышение уровня АТФ и увеличение соотношения АТФ/аденозин-

дифосфат (АДФ) запускает каскад реакций: ингибируется работа АТФ-зависимых К+-кана-

лов, происходит деполяризация мембраны и открытие вольтажзависимых Са++-каналов, по-

вышается концентрация Са++ в клетке, что в свою очередь стимулирует экзоцитоз инсулина 

(рисунок 1). 

При снижении уровня глюкозы в крови ее внутриклеточный метаболизм становится 

менее интенсивным, приводя к снижению соотношения АТФ/АДФ. Последнее опосредует  
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открытие АТФ-зависимых К+-каналов и закрытие вольтажзависимых Са++-каналов, тем са-

мым блокируя секрецию инсулина. 

 
 

Наиболее частой причиной ВГИ являются инактивирующие мутации в генах KCNJ11 

и ABCC8, кодирующие АТФ-зависимые К+-каналы [4,5]. Описаны как аутосомно-рецессив-

ные, так и аутосомно-доминантные мутации указанных генов. Таким образом, формируется 

ситуация, при которой вышеуказанные каналы оказываются недееспособными независимо от 

уровня гликемии. Как следствие, мембрана бета-клетки находится в деполяризованном состо-

янии, что влечет за собой избыточное поступление Cа++ в клетку и гиперсекрецию инсулина. 

Второй наиболее распространённой причиной ВГИ являются активирующие ауто-

сомно-доминантные мутации гена GLUD1. Данный ген кодирует глутаматдегидрогеназу, ко-

торая необходима для превращения глутамата в альфа-кетоглутарат и аммоний. Повышение 

альфа-кетоглутарата приводит к увеличению АТФ и вышеописанному каскаду реакций. У па-

циентов с мутацией в гене GLUD1 отмечаются гипогликемии как натощак, так и после приема 

белковой пищи. Последнее объясняется тем, что в любой белковой пище есть аминокислота 

лейцин, активирующая глутаматдегидрогеназу [6]. 

Также описаны группы пациентов с ВГИ, к возникновению которого привели мутации 

в генах GCK, HADH, HNF4A, HNF1A, SLC16A1, UCP2, HK1, PGM1, PMM2, CACNA1D, 

FOXA2. Важно отметить, что более чем в 30% случаев молекулярно-генетический вариант 

ВГИ установить не удается [4,5]. Генетические варианты ВГИ и их основные клинические 

характеристики приведены в таблице 1. 

 

Рисунок 1. Регуляция секреции инсулина 
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1.3 Эпидемиология заболевания или состояния (группы заболеваний или состо-

яний) 

Частота встречаемости ВГИ составляет 1:30000 - 1:50000 живых новорожденных в об-

щей популяции и 1:2500 в закрытых популяциях с высоким процентом близкородственных 

браков [19]. В Российской Федерации частота встречаемости данного заболевания примерно 

соответствует 1:50000 [19]. 

1.4 Особенности кодирования заболевания или состояния (группы заболеваний 

или состояний) по Международной статистической классификации болезней и проблем, 

связанных со здоровьем. 

   E15 — Недиабетическая гипогликемическая кома 

E16.1 — Другие формы гипогликемии 

E16.2 — Гипогликемия неуточненная 

E16.8 — Другие уточненные нарушения внутренней секреции поджелудочной железы  

E16.9 — Нарушение внутренней секреции поджелудочной железы неуточненное 

 

Примеры: 

Е16.1 -  Врожденный гиперинсулинизм, диазоксид-чувствительное течение. 

Е16.1 - Врожденный гиперинсулинизм, диазоксид-резистентное течение, диффузная форма. 

Состояние после субтотальной панкреатэктомии (05.06.2017). Осложнения: задержка психо-

моторного развития. 

E16.1 - Синдром Беквита-Видемана: врожденный гиперинсулинизм, омфалоцеле, макро- 

глоссия.  
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Таблица 1. Генетические варианты моногенных форм ВГИ и их клинические характеристики 

Ген 

 

Локали-

зация 
Белок/фермент 

Роль белка/ 

фермента 

Механизм развития гипо-

гликемии при нарушении 

функции 

Тип наследо-

вания 

Типичные клинические харак-

теристики 

KCNJ11 

ABCC8 

 

 

11p15.1 

Kir6.2 

SUR1 

 

Формирование АТФ-                

зависимых К+-каналов 

 

Дефектные АТФ-зави-

симые К+-каналы оста-

ются в закрытом состоя-

нии или не представлены 

на мембране клетки 

АР 

Дебют в неонатальном возрасте, 

часто макросомия при рождении, 

диазоксид-резистентное  течение 

[7,8] 

АД 

Дебют в неонатальном возрасте, 

часто макросомия при рождении, 

чаще диазоксид-чувствительное  

течение [9] 

Импринтинг 

Фокальные формы, дебют в нео-

натальном возрасте, часто макро-

сомия при рождении, диазоксид-

резистентное   течение [10] 

GLUD1 
10q23.3 

Глутамат-дегид-

рогеназа  

Катализирует реакцию 

превращения глутамата 

в альфа-кетоглутарат и 

аммоний 

Снижается ингибирующее 

влияние ГТФ на ГДД, по-

вышается внутриклеточная 

концентрация АТФ за  

счет участия α- кетоглута-

рата в цикле 

Кребса 

 

 

 

АД 

 Дебют в первый год жизни, гипо-

гликемии как натощак, так и после 

белковой нагрузки, может быть 

повышен уровень аммиака крови, 

диазоксид-чувствительное тече-

ние. Может быть генерализован-

ная эпилепсия [11] 
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GCK 7p13 Глюкокиназа 

Катализирует реакцию 

фосфорилирования глю-

козы в глюкозо-6- фос-

фат  

Снижение порога глике-

мии для глюкозозависи-

мого пути секреции инсу-

лина 
АД 

Клиника вариабельна: от асимп-

томатической гипогликемии с 

ДЧ течением до тяжелых гипо-

гликемий с ДР течением.  

У ряда пациентов отмечается со-

хранность нервной системы, не-

смотря на тяжесть гипогликемий 

[11] 

HADH 4q25 

3-гидрокси- 

АцилКоА-дегид-

рогеназа 

Катализирует реакцию 

преобразования 3-гид-

рокси- ацилКоА в 3-

кето-ацилКоА в про-

цессе β-окисле-ния жир-

ных кислот 

Снижается ингибирующее 

влияние на ГДД 

АР 

Дебют в первый год жизни, про-

текает с кетозом (повышено со-

держание 3-гидроксибутирата в 

крови и  в моче), гипогликемии 

могут развиваться в ответ на бел-

ковую пищу, ДЧ течение [11] 

HNF4A 20q13.12 

Нуклеарный  

фактор  гепатоци-

тов 4 альфа 

Фактор транскрипции, 

необходим на этапах 

эмбрио-нального разви-

тия внутренних органов, 

играет роль в транс-

порте глюкозы, глико-

лизе и мито-хондриаль-

ном метаболизме 

 

До конца не изучен 

АД 

Дебют в неонатальном периоде, 

транзиторные гипогликемии в 

неонатальном возрасте и полным 

разрешением к школьному воз-

расту, ДЧ течение. Также воз-

можны макросомия при рожде-

нии, нарушение функции печени 

и почек. У взрослых пациентов 

могут отмечаться ГСД, НТГ и 

СД типа MODY [12] 
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HNF1A 12q24.31 

Нуклеарный фак-

тор гепатоцитов 1 

альфа 

Фактор транскрипции, 

необходим на этапах 

эмбрионального разви-

тия поджелудочной 

железы и печени 

До конца не изучен 

АД 

Дебют в неонатальном пери-

оде, возможно разрешение 

ВГИ к школьному возрасту, 

ДЧ течение. У взрослых паци-

ентов могут отмечаться ГСД, 

НТГ и СД типа MODY [12] 

SLC16A1 1p13.2 

Монокарбоксилат 

транспортер 1 

типа  

Регулирует транспорт 

лактата и пирувата че-

рез мембрану бета- 

клетки, участвующих в 

цикле Кребса 

При гиперэкспрессии лак-

татдегидрогеназы  и МКТ1 

во время физической 

нагрузки повышается пи-

руват, приводящий к уве-

личению продукции АТФ 

АД 

Гипогликемии после физиче-

ской анаэробной нагрузки, от-

сутствие гипогликемии на 

фоне голодания 

UCP2 11q13.4 
Несвязанный 

протеин 2 типа 

Транспортирует про-

тоны и фосфат через 

митохондри-альную 

мембрану в обмен на 

оксалат и малат, чем 

ограничивает окисле-

ние глюкозы в пользу 

жирных кислот 

Избыточное фосфорилиро-

вание глюкозы и гипер-

продукция внутриклеточ-

ной АТФ 
АД 

Дебют в первые 6 месяцев 

жизни, гипогликемия на фоне 

голодания и после приема 

глюкозы, описано как ДЧ, так 

и ДР течение [13] 

HK1 10q22.1 Гексокиназа 1 

В норме не экспресси-

руется в поджелудоч-

ной железе, фосфори-

лирует глюкозу в Г-6-

Ф 

Снижение порога глике-

мии для глюкозозависи-

мого пути секреции инсу-

лина 
АД 

Дебют на первом году жизни, 

ДЧ течение [14] 
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PGM1 1p31.3 
Изофермент фос-

фоглюкому-тазы 

Катализирует обрати-

мую реакцию перехода 

Г-6-Ф в Г-1-Ф, предот-

вращая гликолиз (рас-

пад глюкозы с выделе-

нием АТФ) 

 

 

 

 

Увеличивается внутрикле-

точная концентрация 

кальция и снижается по-

рог для глюкозо-зависи-

мого синтеза инсулина. 

Относится и к болезням 

накопления гликогена (14 

тип) и к нарушениям гли-

козилирования 

АР 

Кетотическая гипогликемия 

натощак, гипокетотическая 

гипогликемия в ответ на 

нагрузку глюкозой, описаны 

расщелины неба, низко-рос-

лость, нарушение функции пе-

чени, миопатия [15] 

PMM2 16р13.2 
Фосфоманно-му-

таза 2 

Обеспечивает про-

цессы гликозилирова-

ния 

Нарушение гликозилиро-

вания белков 

АР 

Дебют гипогликемии на 1 

году жизни, ДЧ течение.  

Сочетается с поликистозом 

почек и печени. Некоторые 

мутации вызывают врожден-

ное нарушение гликозилиро-

вания 1а типа [16] 

CACNA 

1D 
3p21.1 

Альфа-1 субъеди-

ница вольтаж-за-

висимого Ca++-

канала L- типа 

 

Регуляция уровня 

внутриклеточного 

кальция 

Увеличивается внутрикле-

точная концентрация 

кальция 
АД 

Дебют в неонатальном пери-

оде, ДЧ течение. Возможно 

наличие пороков сердца,  ле-

гочной гипертен-зии, сле-

поты, первичного гиперальдо-

стеронизма [17] 

FOXA2 20p11.21 

Нуклеарный фак-

тор гепатоцитов 

3β 

Фактор транскрип-

ции, необходим на эта-

пах  эмбрионального 

развития внутренних 

органов 

 

До конца не изучен 

АД 

Сочетание с гипопитуитариз-

мом, стигмами дисэмбрио-ге-

неза. ДЧ течение [18] 
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1.5 Классификация заболевания или состояния (группы заболеваний)  

ВГИ является гетерогенным заболеванием как этиологически, так и с точки зрения 

клинического течения и разнообразия морфологических форм.  

Классификация врожденного гиперинсулинизма [1,4, 15, 20]. 

1. По длительности заболевания: 

-  Транзиторный ВГИ 

-  Персистирующий ВГИ 

  2. Этиологические варианты:  

       -  Моногенные формы: мутации генов, участвующих в регуляции секреции инсулина: 

KCNJ11, ABCC8, GCK, GLUD1, HADH, HNF4A, HNF1A, SLC16A1, UCP2, HK1, PGM1, PMM2, 

CACNA1D, FOXA2. 

      -  Синдромальные формы: 

  синдром Беквита-Видемана 

  синдром Сотоса 

  синдром Кабуки 

  синдром Шерешевского- Тернера 

  врожденные дефекты гликозилирования и другие. 

   -   Вторичный ВГИ вследствие осложнения внутриутробного и перинатального периодов 

развития (асфиксия при рождении, диабетическая фетопатия, малый вес к сроку гестации, 

внутриутробный сепсис). 

3. По провокатору гипогликемии: 

- Протеин-индуцированная форма ВГИ 

- Физически-индуцированная форма ВГИ 

4. По ответу на терапию диазоксидом: 

- Диазоксид-чувствительное течение 

-  Диазоксид-резистентное течение 

5. По гистологической форме:  

- Диффузная форма ВГИ 

- Фокальная форма ВГИ 

- Атипичная форма ВГИ 
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1.6 Клиническая картина заболевания или состояния (группы заболеваний или состоя-

ний) 

Как правило, ВГИ манифестирует в первые дни или недели жизни и проявляется тяже-

лыми, персистирующими гипогликемиями, для купирования которых требуется внутривен-

ная (в/в) инфузия раствора декстрозы** в крайне высоких дозах. Однако, встречаются и более 

легкие формы с поздним дебютом (вплоть до трехлетнего возраста) и мягким течением. Как 

правило, при ВГИ гипогликемии наблюдаются натощак, хотя при некоторых формах гипер-

секреция инсулина может быть индуцирована приемом пищи. Новорожденные с ВГИ зача-

стую рождаются крупными для своего гестационного возраста [10, 21, 22]. 

Клинические проявления гипогликемии неспецифичны и делятся на адренергические 

или нейрогликопенические. К первым относится плаксивость, раздражительность, повышен-

ная потливость. Нейрогликопенические симптомы проявляются снижением концентрации 

внимания, слабостью, отказом от еды, сонливостью, нарушением сознания. Более чем в поло-

вине случаев в дебюте заболевания ВГИ проявляется судорогами у детей, также у новорож-

денных детей отмечается нарушение дыхания вплоть до апноэ. Стоит отметить, что у паци-

ентов также может отмечаться хорошее самочувствие и нормальная активность на фоне ги-

погликемии. Данный феномен связывают с адаптацией организма к персистирующей гипо-

гликемии. 

Характерные черты лица и сопутствующие заболевания отмечаются у пациентов с син-

дромальными формами заболевания. 

Синдром Беквита-Видемана: макросомия, гемигиперплазия, макроглоссия, пупочная 

грыжа, омфалоцеле, «насечки» на мочках ушей, развитие эмбриональных опухолей [23,67]. 

Синдром Кабуки: дисморфия лица по типу маски Кабуки, снижение интеллекта, скелетные 

аномалии, пороки сердечно-сосудистой системы [24,25]. 

Синдром Сотоса: аномальные черты лица (длинное вытянутое лицо, большой лоб, маленький 

заострённый подбородок), ускорение роста (гигантизм), нарушения формирования скелета, 

умственная отсталость [26]. 

Синдром Шерешевского Тернера c кольцевой X-хромосомой: низкорослость, гипергона-

дотропный гипогонадизм, пороки сердечно-сосудистой системы [27]. 

Врожденные дефекты гликозилирования: полиорганные нарушения, перераспределение 

подкожно-жировой клетчатки с жировыми отложениями в области ладоней и стоп [28]. 

Персистирующие гипогликемии приводят к необратимым повреждениям клеток го-

ловного мозга. У пациентов могут наблюдаться следующие осложнения: задержка психомо-

торного и речевого развития, эпилепсия, нарушения зрения, формирование синдрома ДЦП, 

нарушения глотания [4,29]. 
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2. Диагностика заболевания или состояния (группы заболеваний или со-

стояний), медицинские показания и противопоказания к применению ме-

тодов диагностики 

Своевременная диагностика заболевания позволяет снизить риски развития невроло-

гических осложнений ВГИ. Основным критерием постановки диагноза ВГИ является наличие 

незадавленного уровня инсулина (инсулин в крови более 1,25 мкМЕ/мл, С-пептид более 0,5 

нг/мл) на фоне гипокетотической (3-гидроксибутират в крови менее 1,8 ммоль/л) гипоглике-

мии (глюкоза в крови менее 2,8 ммоль/л) [30-32]. Частыми затруднениями в постановке диа-

гноза являются неспецифичность клинической картины гипогликемии, первичная постановка 

диагноза эпилепсии на фоне судорог без контроля гликемии, а также необходимость оценки 

уровня инсулина исключительно на фоне гипогликемии и без учета референсных значений 

лаборатории. 

2.1 Жалобы и анамнез 

 Рекомендуется: сбор анамнеза у пациентов с клиническими проявлениями гипогликемии 

[19,30,32] 

Характерные жалобы при ВГИ: 

• судорожный синдром (фокальные/генерализованные судороги); 

• мышечная гипотония (в неонатальном периоде); 

• потеря сознания, угнетение сознания, летаргия; 

• нарушения дыхания: апноэ, брадипноэ (характерно для неонатального периода) 

• повышенный аппетит, прогрессирующее увеличение массы тела; 

• у детей старшего возраста возможны приступы агрессии и неадекватного поведения при 

голодании. 

При сборе анамнеза необходимо уточнить: 

• перинатальный анамнез (наличие асфиксии, внутриутробной инфекции); 

• особенности течения беременности (наличие у матери диабета беременных); 

• антропометрические показатели при рождении 

• наличие близких родственников, страдающих гипогликемическим синдромом, данные 

о ранней младенческой смертности в роду; 

• наличие близкородственного брака; 

• возраст проявления первых симптомов гипогликемии. 

 Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5)  
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 Рекомендуется: подсчет потребности в глюкозе (комплекс исследований при проведении 

трансфузионно-инфузионной терапии) у пациентов с клиническими проявлениями гипо-

гликемии на фоне инфузионной терапии растворами глюкозы [19,30-34] 

Одним из дополнительных критериев диагностики ВГИ является высокая скорость утили-

зации глюкозы (> 8 мг/кг/мин) для поддержания нормального уровня глюкозы крови (> 3,5 

ммоль/л). 

Для подсчета используются стандартные формулы: 

Глюкоза (мг/кг/мин) в/в = (% раствора глюкозы х мл/кг/сут)/144 

или 

Глюкоза (мг/кг/мин) в/в = (% раствора глюкозы х мл/ч)/6,0 х кг 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5)  

 

2.2 Физикальное обследование 

 Рекомендуется: проводить физикальное обследование всем пациентам с клиническими 

проявлениями гипогликемии [19,30-34] 

При осмотре необходимо обратить внимание на: 

• стигмы дисэмбриогенеза (характерны для синдромальных форм ВГИ); 

• данные антропометрии (может выявляться макросомия, микроцефалия); 

• психомоторное развитие ребенка (возможна задержка); 

• состояние сетчатки и диска зрительного нерва (слепота является одним из осложнений 

тяжелой неонатальной гипогликемии); 

• наличие врожденных пороков сердца, пороков почек (характерно для синдромальных 

форм ВГИ)  

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

 

2.3 Лабораторные диагностические исследования 

 Рекомендуется: проведение регулярных исследований уровня глюкозы в крови каждые 2-

3 часа перед едой у пациентов с клиническими признаками гипогликемии [19, 30-34] 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5)  

 

 Рекомендуются: регулярные исследования уровня глюкозы в крови, которые могут про-

водиться с использованием портативного глюкометра или методом непрерывного монито-

рирования. Оценивать таким образом гликемический профиль рекомендуется в течение как 

минимум 1—3 суток [66]. 
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Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

Комментарии: При мониторинге уровня глюкозы важно выяснить, когда и как часто у па-

циента развиваются гипогликемии: происходит ли это натощак или после еды, уточнить 

после какой пищи это происходит чаще, через какое время после еды, есть ли зависимость 

между гипогликемиями и физической нагрузкой [33,34]. Применение систем непрерывного 

мониторинга глюкозы имеют свои ограничения в первые месяцы жизни и могут быть ис-

пользованы только в качестве дополнительного контроля, но не диагностики. 

 

 Рекомендуется: подтверждение диагноза врожденного гиперинсулинизма только по 

лабораторным критериям (не ранее 3 суток жизни, это минимизирует ложные результаты, 

которые могут быть связаны с периодом адаптации). Для диагностики обязательно наличие 

основного критерия (уровень инсулина, уровень С-пептида и уровень глюкозы) и одного 

или более из 4 дополнительных критериев [19,31-35]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

  

Критерии постановки диагноза (оцениваются не ранее 3 суток жизни) 

Основной критерий диагностики 

(на фоне гипогликемии менее 2,8 ммоль/л) 

 Уровень инсулина  

Уровень С-пептида  

 

 более 1,25 мкЕд/мл                                                                             

более 0,5 нг/мл (= более 0,17 нмоль/л) 

Дополнительные критерии 

1. Кетоновые тела (3-гидроксибути-

рат) на фоне гипогликемии (менее 

2,8 ммоль/л) 

 менее 1,8 ммоль/л 

2. Скорость утилизации глюкозы для 

поддержания эугликемии  

 более 8 мг/кг/мин для новорожденных 

 более 3 мг/кг/мин  для детей старше  1  года  

3. Реакция на введение #глюкагона** 

(в дозе 0,05 мг/кг, но не более 1 мг-

внутривенно, внутримышечно, под-

кожно,  

однократно) 

 подъем гликемии на ≥ 1,7 ммоль/л от исход-

ного уровня 

4. Сниженный уровень свободных 

жирных кислот плазмы крови 

 менее 1,7 ммоль/л 
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 Рекомендуется: проведение провокационных проб если исследования не были проведены 

на фоне спонтанной гипогликемии [30-34] 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

 

 

Провокационные пробы 

 

 Рекомендуется: проведение диагностической пробы с голоданием (исследование глюкозы 

крови, исследование инсулина крови, исследование С-пептида крови, исследование кетонов 

в крови или в моче в конце голодного промежутка или по достижении гипогликемии и/или 

кетонемии более 1,8 ммоль/л) [30-35]. 

Проба с голоданием является «золотым стандартом» для диагностики ВГИ.  

Продолжительность голодного промежутка зависит от возраста и веса ребенка. В 

настоящий момент не существует стандартизированных протоколов данного диагностиче-

ского теста у детей. Рекомендовано использовать следующие временные промежутки: 

- дети в возрасте от 3 дней до 30 дней с весом менее 3 кг: 2,5 - 3 часа; 

- дети в возрасте от 3 дней до 30 дней с весом более 3 кг: 3,5 - 4 часа; 

- дети в возрасте 1 - 3 мес.: 6 часов; 

- дети в возрасте 3 - 12 мес.:  8 часов; 

- дети в возрасте 1 -2 лет: 12 часов; 

- дети в возрасте от 2 лет и старше: 18 часов. 

В ходе пробы должен проводиться мониторинг самочувствия и уровня глюкозы в крови всем 

пациентам, также желателен контроль кетонемии. У новорожденных с потребностью во внут-

ривенной инфузии дектрозы** контроль уровня гликемии необходим каждые 30 мин, у детей 

более старшего возраста уровень глюкозы можно измерять каждые 60 минут. Контроль кето-

немии следует проводить не реже одного раза в 6 часов. 

Проба прекращается: 

- при гликемии менее 3,0 ммоль/л, либо 

- кетонемии более 1,5 ммоль/л, либо 

- выраженном ухудшении состоянии ребенка. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

Комментарии: Проба с голоданием должна проводиться только в условиях стационара, под 

наблюдением квалифицированного медицинского персонала, только при наличии венозного 

доступа. Если ребенок получает инфузию декстрозы**, резко прекращать ее не рекоменду-

ется: необходимо плавное снижение скорости поступающего раствора (на 2-5 мл/ч каждые 

15 мин). У новорожденных с ВГИ гипогликемия может развиться стремительно, с мини-

мальными клиническими проявлениями, учитывая это перед  проведением пробы необходимо 
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подготовить 10% раствор декстрозы** для болюсного введения, а также #глюкагон**, вве-

дение которого может быть необходимым при потере венозного доступа. 

 

 Рекомендуется: проведение пробы с #глюкагоном** (исследование глюкозы крови после вве-

дения #глюкагона**) как дополнительный подтверждающий метод диагностики в конце пробы 

с голоданием. Пациенту подкожно или внутривенно вводится #глюкагон** в дозе 0,05 мг/кг 

(не более 1 мг). Исследование глюкозы в крови оценивается через 5, 10, 15 и 30 мин. Повыше-

ние уровня гликемии более чем на 1,7 ммоль/л свидетельствует в пользу диагноза ВГИ [30-35].  

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень достоверности доказательств – 5)  

Комментарии: После пробы с #глюкагоном** через 60-90 минут у пациентов может отме-

чаться ребаунд-гипогликемия. В случае выраженного нарастания кетоновых тел на фоне ги-

погликемии, введение #глюкагона** нецелесообразно. 

 

 Рекомендуется: проведение пробы с нагрузкой белком (исследование глюкозы крови, ис-

следование инсулина крови, исследование С-пептида крови после приема белковой пищи) 

пациентам с подозрением на постпрандиальную гипогликемию по данным анамнеза [19,30-

34]. 

Проведение пробы желательно после 3—6 часов голодного промежутка (если есть такая воз-

можность). Расчет белковой смеси 1 г белка на 1 кг веса, дается перорально. Уровень капил-

лярной гликемии исследуется до начала пробы, а затем через 30, 60, 90 и 120 мин. В этих же 

точках проводится забор венозной крови для определения уровней инсулина, С-пептида и 

глюкозы.  

Проба останавливается при гипогликемии менее 3,0 ммоль/л или через 120 минут. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

Комментарии: Меры предосторожности такие же, как и при проведении пробы с голоданием. 

У детей с протеинзависимым ВГИ при проведении данного теста могут развиваться крайне 

тяжелые гипогликемии, требующие непрерывного внутривенного введения декстрозы** 

[19,30-34].  

 

 Рекомендуется: проведение пробы с нагрузкой глюкозой (исследование глюкозы крови по-

сле приема раствора декстрозы**) пациентам с подозрением на постпрандиальную гипогли-

кемию по данным анамнеза [30-35]. 

Проведение пробы желательно после 3—6 часов голодного промежутка (если есть такая воз-

можность). Расчет раствора декстрозы** производится по формуле 1,75 г на 1 кг веса, дается 

перорально. Уровень гликемии исследуют в начальный момент, а затем через 30, 60, 90, 120, 

150 и 180 мин. 
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Проба останавливается при гипогликемии менее 3,0 ммоль/л или через 180 минут, после чего 

исследуют уровни гликемии и инсулина в венозной крови. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5)  

 Комментарии: Меры предосторожности такие же, как и при проведении пробы с     голо-

данием. 

 

 Рекомендуется: для дифференциальной диагностики ВГИ и других состояний, сопровожда-

ющихся гипогликемиями   исследование дополнительных параметров [19, 30-32]:        

   Материал для 

исследования 

 

 

 

 

Параметр 

       

Венозная кровь 
• Исследование уровня калия в крови, исследование уровня 

натрия крови 

• Исследование уровня аланинаминотрансферазы, аспартатамино-

трансферазы, холестерина, общего белка в крови 

• Исследование уровня кортизола, соматропного гормона, инсу-

линоподобного ростового фактора-1, ТТГ,  свободного тироксина в 

крови 

Капиллярная     

кровь 

• Исследование уровня молочной кислоты в крови (лактата) 

• Исследование аммиака в крови* 

• Комплексное определение концентрации на аминокислоты и 

ацилкарнитины в крови методом тандемной масс-спектрометрии * 

           Моча • Комплексное определение содержания органических кислот в 

моче методом тандемной масс-спектрометрии 
 

* - анализ может быть взят как из венозной, так и из капиллярной крови 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств –5 ) 

Комментарии: В норме у ребенка на фоне снижения гликемии инсулин и С-пептид не должны 

определяться в крови, а кетоновые тела должны адекватно нарастать, что отражает нор-

мальную физиологию систем глюконеогенеза и гликогенолиза. При ВГИ на фоне гипогликемии 

инсулин имеет определяемые значения (т.е. более 1,25 мкЕд/мл), как и С-пептид (более 0.5 

нг/мл), хотя формально может не превышать референсные значения лаборатории. Парал-

лельное исследование уровня С-пептида необходимо для исключения ятрогенной гипоглике-

мии. В случае резко повышенного уровня инсулина и неопределяемого уровня С-пептида 

можно предположить ятрогенное введение инсулина, а исследование уровня лекарственных 

препаратов в крови методом тандемной масс-спектрометрии (определение субстанций ги-
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погликемических препаратов) помогает исключать применение пероральных сахароснижа-

ющих препаратов. Показатели кортизола у пациентов с ВГИ часто могут быть относи-

тельно невысокими (менее 250 нмоль/л), что не должно расцениваться как надпочечниковая 

недостаточность [19].  

Для исключения других возможных причин гипогликемий (в том числе нарушение обмена гли-

когена) полезно исследование свободного и связанного билирубина в крови, щелочной фосфа-

тазы.  

 

 Рекомендуется: проведение молекулярно-генетического исследования всем пациентам с 

ВГИ, за исключением детей с явными клиническими признаками транзиторного течения за-

болевания (малый вес к сроку гестации, асфиксия в родах и др). Рекомендовано исследование 

генов ответственных за развитие ВГИ (KCNJ11, ABCC8, GLUD1 и др.), кроме этого, воз-

можно использование специфических NGS-панелей генов, ответственных за развитие ВГИ 

и/или полное секвенирование экзома) [19,34]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

Комментарии: Выбор методики генетического исследования зависит от возможностей ла-

боратории. Интерпретация результатов генетического обследования должна проводится 

врачом-генетиком и/или врачом - детским эндокринологом с учетом всех особенностей за-

болевания (тип наследования, клиническая картина, чувствительность к терапии и др). Ха-

рактер наследования мутаций в генах АТФ-зависимых калиевых каналов определяет морфо-

логическую форму заболевания. Целесообразно проводить одномоментный забор крови как у 

ребенка, так и обоих родителей для дальнейшей верификации. Отсутствие мутаций не ис-

ключает диагноза ВГИ [1,4]. При наличии характерных стигм дисэмбриогенеза, говорящих в 

пользу того или иного синдромального варианта ВГИ, необходимы консультация генетика и 

молекулярно-генетическое исследование соответствующего гена [1,4,28,34]. 

 

2.4 Инструментальные диагностические исследования 

 Рекомендуется проведение инструментальных методов исследования для дифференциаль-

ной диагностики фокальной и диффузной форм ВГИ. Позитронно-эмиссионная томография 

с 18F-L фторгидроксифенилаланином (18F-ДОФА) является единственным методом диагно-

стики, позволяющим визуализировать очаг гиперсекреции инсулина у детей с подтвержден-

ным ВГИ [34,36-40]. Данное исследование проводят у пациентов с диазоксид-резистентным 

течением заболевания. Применение ПЭТ с 18F-ДОФА возможно только для дифференци-

альной диагностики фокальной и диффузной форм (чувствительность ПЭТ с 18F-ДОФА со-
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ставляет от 88 до 94%, а специфичность — 100%) [34,36-40]. В случае подтверждения фо-

кальной формы ВГИ возможно проведение резекции участка гиперсекреции инсулина с со-

хранением нормально функционирующей ткани поджелудочной железы. При диффузной 

форме заболевания решается вопрос либо о продолжении медикаментозной терапии препа-

ратами второй и третьей линии, либо о необходимости проведения субтотальной резекции 

поджелудочной железы с удалением до 95-98% ткани [34,36-40].  

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень достоверности доказательств – 4) 

Комментарий 1: При подготовке пациентов к исследованию следует отменить терапию 

инсулиностатическими препаратами (диазоксид, #октреотид**, глюкагон**) как минимум 

за 48 часов до ПЭТ с 18F-ДОФА. Поддержание эугликемии осуществляется с помощью внут-

ривенной инфузии раствора декстрозы**. Исследование проводится под медикаментозной 

седацией. Регистрация данных ПЭТ проводится на серии временных интервалов. Для объек-

тивной оценки используют показатель панкреатического индекса (ПИ), что представляет 

собой отношение стандартизированных уровней накопления 18F-ДОФА в разных отделах 

поджелудочной железы, а также визуальную оценку, полученную в режиме 3D-реконструк-

ции. 

Интерпретация результатов: в случае ПИ менее 1,3 и визуально равномерном захвате 18F-

ДОФА более вероятно наличие диффузной формы заболевания; при ПИ более 1,5 и визуальном 

локальном повышении захвата 18F-ДОФА более вероятно наличие фокальной формы ВГИ. 

При ПИ в диапазоне 1,3 – 1,5 захват 18F-ДОФА следует расценивать, как соответствующий 

не фокальной, вероятно, атипичной форме. 

Захват изотопа 18F-ДОФА бета-клетками при диффузной форме ВГИ будет практически 

идентичен таковому у здорового ребенка.  

Комментарий 2: Согласно статье 13, п.5.6 Федерального закона №61-ФЗ от 12.04.2010 «Об 

обращении лекарственных средств» государственной регистрации не подлежат радиофар-

мацевтические лекарственные препараты, изготовленные непосредственно в медицинских 

организациях в порядке, установленном уполномоченным федеральным органом исполни-

тельной власти. 

 Не рекомендуется проведение таких методов исследования как УЗИ, МРТ, КТ с контрасти-

рованием, ПЭТ с #флудезоксиглюкозой [18F], так как они не позволяют провести диффе-

ренциальную диагностику между диффузной и фокальной формами заболевания [32, 36-40]. 

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень достоверности доказательств – 4) 
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2.5 Иные диагностические исследования 

 Рекомендуется: выполнение срочного интраоперационного патологоанатомического ис-

следования ткани поджелудочной железы всем пациентам с подтвержденным ВГИ в случае 

проведения оперативного вмешательства.  

Интерпретация результатов: диффузная форма устанавливается при наличии относительно 

равномерного распределения островков Лангерганса, наличии гигантских ядер в 10% бета-

клеток эндокринных островков и увеличенного объема цитоплазмы бета-клеток [41]. Фо-

кальная форма заболевания устанавливается при наличии очага слияния островков Лангер-

ганса с небольшим количеством бета-клеток с гигантскими ядрами и относительно нор-

мальной морфологической картиной ткани поджелудочной железы вне фокуса [42,43]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 4) 

Комментарий 1: Методика проведения срочного интраоперационного патологоанатомиче-

ского исследования: ткань поджелудочной железы, взятую из подозрительных в отношении 

патологии фокусов и на границах резецируемых участков, окрашивают гематоксилином и 

эозином и оценивают ее морфологические характеристики. В зависимости от полученных 

результатов объем резекции может расширяться, с повторением забора пограничных с ре-

зецируемыми образцов ткани, до достижения границы здоровой ткани поджелудочной же-

лезы. 

Комментарий 2: Данное исследование ткани поджелудочной железы должно проводиться 

опытным специалистом. 

 

  Рекомендуется: выполнение гистологического исследования биопсийного материала 

ткани поджелудочной железы всем пациентам с подтвержденным ВГИ в случае проведения 

оперативного вмешательства [19, 41-43].                                                                                                     

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 4) 

 

 Интерпретация результатов гистологического исследования: Диффузная форма устанавли-

вается при наличии относительно равномерного распределения островков Лангерганса, нали-

чии гигантских ядер в 10% бета-клеток эндокринных островков и увеличенного объема цито-

плазмы бета-клеток [41]. Фокальная форма заболевания устанавливается при наличии очага 

слияния островков Лангерганса с небольшим количеством бета-клеток с гигантскими ядрами 

и относительно нормальной морфологической картиной ткани поджелудочной железы вне 

фокуса [42,43]. В случае несоответствия гистологической картины двум вышеназванным фор-

мам диагностируется атипичная форма.  
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Комментарий 1: Методика проведения гистологического исследования биопсийного мате-

риала ткани поджелудочной железы: ткань поджелудочной железы окрашивают ге-

матоксилином и эозином, а также проводят иммуногистохимическое исследование по 

крайней мере с 1 из следующих антител: инсулин, Isl1, Nkx2.2, хромогранин А или дофамино-

вые рецепторы 1го типа. При этом гистологическому исследованию подвергают всю ре-

зецированную ткань поджелудочной железы, а иммуногистохимическому — только 

участки, подозрительные в отношении наличия патологических изменений. 

Комментарий 2: Гистологическое исследования биопсийного материала ткани поджелу-

дочной железы должно проводится опытным специалистом. При отсутствии патологиче-

ских изменений в резецированной ткани поджелудочной железы в сочетании с рецидивом у 

больного симптомов врожденного гиперинсулинизма показано проведение повторной ПЭТ-

КТ с 18F- ДОФА для исключения наличия фокусов врожденного гиперинсулинизма, которые 

не были удалены во время хирургической операции. 

 

3. Лечение, включая медикаментозную и немедикаментозную терапии, ди-

етотерапию, обезболивание, медицинские показания и противопоказания к 

применению методов лечения 

Основная задача лечения ВГИ заключается в достижении стойкой эугликемии на фоне 

нормального режима питания. Стоит отметить, что подобного эффекта удается добиться от-

нюдь не всегда, и в таких случаях возможны диетологические манипуляции, такие как ис-

пользование обогащенных углеводами смесей, присоединение к пище кукурузного крахмала, 

а в некоторых ситуациях и гастростомия для возможности непрерывного кормления в ночные 

часы [15,19,22,30,32,33,35]. 

Учитывая особенность ВГИ, при котором гипогликемии носят гипокетотический харак-

тер, любое, даже бессимптомное снижение уровня сахара крови в детском возрасте, может 

приводить к тяжелым неврологическим осложнениям [19,29]. При наблюдении детей с ВГИ, 

рекомендовано поддерживать уровень гликемии в диапазоне 3,9-5,6 ммоль/л независимо от 

времени приема пищи [34]. 

3.1 Неотложная помощь при гиперинсулинемической гипогликемии 

 Рекомендуется: с целью неотложной помощи в случае гиперинсулинемической гипогли-

кемии: 

-  Если ребенок в сознании и может пить и есть – 10% #раствор декстрозы** (5-15 мл) за-

тем накормить, наладить дробное питание [30, 32, 66]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 
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-   При сохранении гипогликемии или если ребенок без сознания: 

   Рекомендуется: при наличии венозного доступа внутривенное введение раствора декс-

трозы** 10% 1 мл/кг болюсно (медленно в течение 3 мин), затем наладить внутривенное 

капельное введение раствора декстрозы** 10% из расчета 3 мл/кг/час, увеличивать ско-

рость и/или концентрацию раствора глюкозы по уровню гликемии [30- 34, 66]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

 

   Рекомендуется: при отсутствии венозного доступа - введение глюкагона** 0,1 мг/кг 

(максимум 1 мг) подкожно или внутримышечно [30- 34, 66]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5)  

Комментарии: при введении глюкагона** может отмечаться ребаунд-гипогликемия. Как 

правило она развивается через 60-120 мин после инъекции. Необходим учащенный контроль 

гликемии после введения глюкагона** [19,30-34]. 

3.2. Инфузионная терапия раствором декстрозы** 

 Рекомендуется: при наличии персистирующей гипогликемии начать непрерывное внут-

ривенное введение декстрозы**. В начале рекомендовано применять декстрозу** 10% и 

вводить ее со скоростью 3 мл/кг/час. Коррекция скорости и концентрации вводимого рас-

твора должна проводится по уровню гликемии. Контроль гликемии необходимо прово-

дить не реже, чем каждые 3 часа (перед кормлениями). Целевые значения гликемии 3,9-

5,6 ммоль/л [32]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

Комментарии: следует учитывать, что при ВГИ скорость утилизации глюкозы может до-

стигать крайне высоких значений (15-20 мг/кг/мин), для достижения эугликемии может по-

надобиться высококонцентрированный раствор декстрозы** (20% и более). В случае если 

концентрация раствора составляет более 12,5 % - рекомендована постановка центрального 

венозного катетера. ВАЖНО! Объем инфузионной терапии растворами декстрозы** и кон-

центрация препаратов определяется исключительно по уровню гликемии. Целевые показа-

тели гликемии при ВГИ 3,9-5,6 ммоль/л [32,44]. 

 

3.3. Медикаментозная терапия ВГИ 

 Рекомендуется: использовать препаратом первой линии - диазоксид.  Детям, получа-

ющим большой объем инфузии декстрозы** (более 200 мл/кг/сут), начинать лечение сле-

дует с препаратов #октреотида**в стартовой дозе 5-10 мкг/кг/сут, максимально 20 

мкг/кг/сут, разделив суточную дозу на 4 подкожных введения и/или с глюкагона** 

[30,32,35,45].   
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Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

Основные препараты, используемые для лечения ВГИ приведены в таблице 2 Приложения 

А3. Возможно использование комбинаций препаратов при отсутствии противопоказаний. 

Критерием эффективности консервативного лечения является возможность достижения стой-

кой эугликемии (>3,5-4 ммоль/л) на фоне отмены внутривенного введения декстрозы** и глю-

кагона**.  Дополнительным критерием является способность ребенка выдерживать положен-

ный для его возраста/веса минимальный безопасный голодный промежуток. проведение •

  

 Рекомендуется: проведение контрольной пробы с голоданием (исследование глюкозы 

крови, исследование инсулина крови, исследование С-пептида крови по достижении норма-

тивного голодного промежутка или при развитии гипогликемии) на фоне терапии. При нали-

чии медикаментозной компенсации отмечается адекватное нарастание уровня кетоновых тел 

и подавление секреции инсулина на фоне продленного голодного промежутка [4,19,30,32,35].  

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

 

3.3.1 Консервативная терапия первой линии Диазоксид. 

 Рекомендуется использовать препарат диазоксид как препарат первой линии терапии 

врожденного гиперинсулинизма [30-34]. Стартовая доза составляет 5 мг/кг/сут для детей с 

нормальной или крупной массой тела при рождении и 3 мг/кг/сут для младенцев с явлени-

ями задержки внутриутробного развития. Применяется перорально 2-4 раза в сутки в рав-

ных дозах. Диазоксид имеет кумулятивный эффект. Оценивать эффективность препарата 

стоит не ранее чем через 3 дня от начала его приема. В случае отсутствия эффекта, доза 

может быть постепенно повышена, максимально до 20 мг/кг/сут. Констатировать рези-

стентность к диазоксиду можно в случае отсутствия эффекта от максимальных терапевти-

ческих доз и не ранее чем через 6 дней от начала лечения. Эффективная терапевтическая 

доза подбирается индивидуально и в среднем составляет 6-10 мг/кг/сут в течение первых 3 

лет жизни. У детей более старшего возраста доза не зависит от веса и составляет в среднем 

100-150 мг/сут. 

Основными побочными эффектами от терапии диазоксида являются: 

⮚ Задержка жидкости в организме, в связи с этим всем пациентам показано превентивное 

назначение диуретиков. В случае больших объемов инфузии (более 200 мл/кг/сут), це-

лесообразно до начала терапии диазоксидом, добавить в инфузию глюкагон**, что 

позволит снизить объем вводимого раствора декстрозы** и избежать отеков. 

⮚ Диспепсия, анорексия, срыгивания, рвоты. Данные побочные эффекты носят дозозави-

симый характер и в некоторых случаях бывают транзиторными. В случае выраженной 
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дисфагии и отказа от еды, целесообразно инициировать зондовое кормление. 

⮚ Острая легочная гипертензия -  редкое и грозное осложнение. Чаще описано у пациен-

тов с наличием ВПС и ЗВУР. Показано проведение ЭХО-КГ всем детям до начала 

терапии и через 3-5 дней после инициации лечения. В случае явлений острой легочной 

гипертензии диазоксид должен быть отменен. 

⮚ Гипертрихоз. Данный побочный эффект реализуется в течение первых 6-12 месяцев от 

начала терапии. Имеет дозозависимый и обратимый характер. Диазоксид не влияет на 

секрецию андрогенов, потому явления гипертрихоза не требуют дополнительного гор-

монального обследования. При применении у детей (особенно девочек) подростко-

вого возраста, явления гипертрихоза могут вызывать психологические трудности и 

приводить к снижению комплаентности. 

⮚ Гиперурикемия. Чаще встречается у пациентов старшего возраста. В некоторых слу-

чаях может потребовать отмены терапии. 

⮚ Тромбоцитопеническая пурпура. Встречается крайне редко. Требует отмены препа-

рата. После нормализации уровня тромбоцитов, может быть рассмотрен вопрос о по-

вторной попытке терапии диазоксидом со сменой производителя. 

⮚ Лейкопения. Встречается редко. Носит субклинический характер. Не требует специ-

фического наблюдения. 

 Гипергликемия и кетоацидоз. Могут отмечаться при передозировке. Кроме того, дан-

ные явления могут быть спровоцированы ОРВИ или иной инфекцией у пациентов, по-

лучающих адекватную дозу диазоксида. Детям с ВГИ показан более частый контроль 

глюкозы и кетонов в крови/моче на фоне инфекционных заболеваний. В случае явле-

ний значимой гипергликемии (более 8 натощак и более 10 после еды) и/или кетоза, 

диазоксид следует отменить на период инфекции. [19,32,35,45-50] 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 4) 

Комментарии: Продолжительность лечения зависит от формы заболевания. В случае, если 

есть основания предполагать транзиторное течение (пациенты с малым весом к сроку ге-

стации, синдром Беквита-Видемана и др), через 3-6-12 месяцев возможна пробная отмена 

лечения (см. раздел «Динамическое наблюдение»). 

В качестве диуретика в случае задержки жидкости предпочтительно применение препара-

тов #гидрохлортиазида, оказывающего потенцирующее действие на диазоксид,  

на период инфузионной терапии и в случае наличия синдрома задержки жидкости у пациен-

тов без инфузионной терапии. 
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3.3.2 Консервативная терапия второй линии. Соматостатин и его аналоги 

 

 Рекомендуется: терапия препаратами #октреотида** в случае отсутствия эффекта от ди-

азоксида или его непереносимости.  #Октреотид** у пациентов с ВГИ назначается в стар-

товой дозе 3 мкг/кг/сут. в виде дробных подкожных инъекций каждые 6 часов или в виде 

непрерывной подкожной инфузии (с применением инсулиновой помпы). При отсутствии 

эффекта доза может быть постепенно увеличена. Максимальная терапевтическая доза со-

ставляет 20 мкг/кг/сут. [19,30,32,51]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5)  

 

 Рекомендуется: при применении #октреотида** его непрерывное подкожное введение, 

что позволяет добиться стойкой концентрации препарата в крови и минимизировать вари-

абельность гликемии в течение дня [19,32,56]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 4) 

 

 Рекомендуется: у пациентов с диффузной формой и наличии хорошего эффекта от #ок-

треотида** перевод на терапию соматостатином (Группа АТХ Соматостатин и его аналоги 

H01CB) пролонгированного действия (в том числе препараты #Ланреотид** в стартовой 

дозе 30-35 мг 1 раз в 28 дней что существенно повышает качество жизни больных 

[19,32,52,57]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 4)  

Среди побочных эффектов наиболее часто встречаются: 

 Диспепсия, диарея, стеаторея, колики.  

 Рекомендуется: назначение терапии ферментными препаратами в возрастных дозиров-

ках детям старше 3 лет по инструкции [19,32,58]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

 Желчекаменная болезнь. Более характерно для пациентов старшего возраста. Редко 

встречается у детей первого года жизни.  

 Рекомендуется: проведение контрольных ультразвуковых исследований органов брюш-

ной полости (комплексное) 1 раз в 12 месяцев [19,32,54]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 3) 

 Острый некротический энтероколит. Редкое и фатальное осложнение. Описано только 

у детей первых дней и недель жизни #Октреотид** противопоказан детям с явлением 

некротический энтероколит (НЭК) в анамнезе [53,55]. 

 Снижение темпов роста, подавление секреции СТГ.  
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 Рекомендуется: регулярное измерение роста, определение инсулиноподобного фактора 

роста 1 в крови при длительном применении #октреотида** [54]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 3) 

  Гипотироксинемия. В редких случаях может отмечаться при применении высоких доз 

(15-20 мкг/кг) #октреотида** [19,32,54]. 

 

 Рекомендуется: проведение контрольного определения уровня тиреотропного гормона 

(ТТГ) в крови и определение уровня свободного тироксина (СТ4) в сыворотке крови в ди-

намике [19, 52, 54, 56, 57].  

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 4) 

Комментарий: для #октреотида** характерна тахифилаксия. В большинстве случаев в 

старте терапии отмечается повышение уровня гликемии, однако, в течение 1-3 дней по-

требность в инфузионной терапии может возобновиться. 

 

3.2. Хирургическое лечение ВГИ

  Рекомендуется: проведение хирургического лечения при фокальных формах в объеме ча-

стичной резекция поджелудочной железы с удалением патологического фокуса [19,32,58-

60].  

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 4) 

Комментарий: в исходе операции- полная ремиссия ВГИ. 

 

 Рекомендуется: проведение хирургического лечения при диффузных фармакорезистентных 

формах в объеме субтотальной панкреатэктомии (95-98%)  При диффузных формах возможно 

проведение частичной резекции (70-80%), которая не позволяет добиться полного выздоров-

ления, однако, в послеоперационном периоде может быть контролируема препаратами, сни-

жающими секрецию инсулина (диазоксид, #октреотид** в дозах указанных при терапии 

врожденного гиперинсулинизма (см. выше)). Объем оперативного вмешательства при диф-

фузной форме должен обсуждаться коллегиально в каждом конкретном случае [19,32,58-60]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 4) 

Комментарий 1: Исход операции – в первые годы после оперативного лечения эугликемия (50-

60%), гипогликемии (30-40%), сахарный диабет (10%-20%); при отдаленных наблюдениях бо-

лее 10 лет – сахарный диабет до 95%, экзокринная недостаточность [32,58-60.] 

Комментарий 2: Выполнение операций возможно как лапаротомическим, так и лапароско-

пическим доступом [61]. Операция должна проводится опытным хирургом. В ходе операции 

показано проведение срочного интраоперационного патологоанатомического исследования 
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для дополнительной верификации морфологической формы и оценки радикальности хирурги-

ческого лечения при фокальной форме. 

 

4. Медицинская реабилитация и санаторно-курортное лечение, медицин-

ские показания и противопоказания к применению методов медицинской 

реабилитации, в том числе основанных на использовании природных ле-

чебных факторов 

 Рекомендуется: наблюдение врача-невролога, врача-офтальмолога и медицинского 

логопеда всем детям с ВГИ (учитывая высокие риски неврологических осложнений у паци-

ентов с неонатальной гиперинсулинемической гипогликемией). Объем и продолжительность 

реабилитационных мероприятий определяются степенью гипогликемического повреждения 

ЦНС и определяются врачом-неврологом [19,32,62,63]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

 

5. Профилактика и диспансерное наблюдение, медицинские показания и 

противопоказания к применению методов профилактики 

 Рекомендуется: регулярное обследование детей с ВГИ с целью оценки компенсации забо-

левания и эффективности проводимого лечения. Многими исследователями было отме-

чено, что течение ВГИ с возрастом становится более мягким, а в некоторых случаях, воз-

можна даже полная ремиссия. Это, в первую очередь касается детей с транзиторными ва-

риантами (последствия перинатальной асфиксии, синдромальные формы ВГИ). Таким па-

циентам возможна отмена терапии в течение первых 3-12 месяцев жизни [2,19,30,64]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

 

Диспансерное наблюдение детей с транзиторными мягкими формами ВГИ                             

(последствия ЗВУР, перинатальной асфиксии, синдромальные формы): 

 Рекомендуется проведение следующих мероприятий:  

1. Осмотр-консультация врачей специалистов не реже, чем: 

- Прием (осмотр-консультация) врача - детского эндокринолога -1 раз в 3 месяца. 

- Прием (осмотр-консультация) врача-невролога - 1 раз в 3 месяца. 

- Прием (осмотр-консультация) врача-педиатра - 1 раз в 3 месяца. 

-Прием (осмотр-консультация) врача-офтальмолога -1 раз в 6 месяцев. 
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2. Лабораторные обследования: 

- Исследование глюкозы крови каждые 3 часа в течение 2-3 дней на фоне терапии - 1 раз в 

3 месяца. 

-  Проведение пробы с голоданием (исследование глюкозы крови, исследование инсулина 

крови, исследование С-пептида крови, исследование 3-гидрокси бутирата в крови, при дости-

жении нормативного голодного промежутка или на фоне гипогликемии) на фоне терапии -  не 

реже чем 1 раз в 6 мес. [19,30,32,65]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5)  

 Рекомендуется пробная отмена терапии диазоксидом при стойком отсутствии гипоглике-

мий и минимальной терапевтической дозе препарата (менее 3 мг/кг/сут).  

Через 3-4 дня после полной отмены ребенку проводится проба с голоданием (исследование 

глюкозы крови, исследование инсулина крови, исследование С-пептида крови, исследова-

ние уровня кетоновых тел в крови при достижении голодного промежутка по возрасту ре-

бенка или на фоне гипогликемии).  

При отсутствии данных за гиперинсулинизм, необходимости в дальнейшем лечении таких 

пациентов нет [19,30,32,64]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5)  

 

Диспансерное наблюдение детей с персистирующими фармако-чувствительными  

формами ВГИ: 

 Рекомендуется комплексное обследование с кратностью не реже чем 1 раз в 3 месяца на 

первом году жизни, затем не реже чем 1 раз в 6 месяцев до 3-х лет, затем (в случае компен-

сации) – не реже, чем 1 раз в год в следующем объеме [19,32, 65]: 

1. Осмотр-консультация врачей специалистов): 

- Прием (осмотр-консультация) врача - детского эндокринолога;  

- Прием (осмотр-консультация) врача-невролога; 

- Прием (осмотр-консультация) врача-педиатра;  

- Прием (осмотр-консультация) врача-офтальмолога с офтальмоскопией;  

- Прием (осмотр-консультация) медицинского логопеда. 

 

2. Лабораторные обследования для пациентов, получающих диазоксид: 

- Исследование глюкозы крови каждые 3 часа в течение 2-3 дней на фоне терапии. 

-  Контрольная проба с голоданием (исследование глюкозы крови, исследование инсулина 

крови, исследование С-пептида крови при достижении нормативного голодного промежутка 

или на фоне гипогликемии, исследование уровня кетоновых тел в крови) на фоне терапии. 
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-   Общий (клинический) анализ крови развернутый. 

-   Определение уровней калия, натрия, мочевой кислоты в крови. 

2.1. Лабораторные обследования для пациентов, получающих терапию препаратами из 

группы Соматостатин и его аналоги (Группа АТХ Соматостатин и его аналоги H01CB) 

- Исследование глюкозы крови каждые 3 часа в течение 2-3 дней на фоне терапии. 

- Контрольная проба с голоданием (исследование глюкозы крови, исследование инсулина 

крови, исследование С-пептида крови при достижении нормативного голодного проме-

жутка или на фоне гипогликемии, исследование уровня кетоновых тел в крови) на фоне те-

рапии.  

- Общий (клинический) анализ крови развернутый. 

-  Определение уровней аланинаминотрансферазы, аспартатаминострансферазы, общего 

билирубина, щелочной фосфатазы в крови. 

- Исследование тиреотропина в крови, исследование свободного тироксина в крови, иссле-

дование уровня инсулиноподобного фактора роста 1 в крови.   

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

Комментарии: Коррекция доз препаратов должна быть в первую очередь основана на по-

казателях гликемии и результатах обследования, а не быть исключительно расчетной. 

В пубертатном периоде может отмечаться декомпенсация заболевания, снижение ком-

плаентности приема препаратов, что требует более внимательного обследования детей, 

а в некоторых случаях привлечения психологической поддержки. 

3.Инструментальные обследования: 

- ультразвуковое исследование органов брюшной полости (комплексное) (для пациентов, 

получающих терапию препаратами из группы Соматостатин и его аналоги (Группа АТХ Со-

матостатин и его аналоги H01CB.) 

- МРТ головного мозга (по рекомендации невролога и/или офтальмолога) 

- Эхокардиография (пациентам, получающим терапию диазоксидом, не реже 1 раза в год) 

- Электроэнцефалография (по рекомендации невролога). 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5) 

 

Диспансерное  наблюдение детей после субтотальной панкреатэктомии [32, 68,69]: 

 

 Рекомендуется: обследование с кратностью не реже чем 1 раз в 3 месяца на первом году 

жизни, затем не реже чем 1 раз в 6 месяцев до 3-х лет, затем (в случае компенсации) – не 

реже чем 1 раз в год, в следующем объеме: 

  1. Осмотр-консультация врачей специалистов 

- Прием (осмотр-консультация) врача - детского эндокринолога  
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- Прием (осмотр-консультация) врача-гастроэнтеролога  

- Прием (осмотр-консультация) врача-педиатра  

2. Лабораторные обследования – комплексное обследование на предмет развития инсу-

линзависимого сахарного диабета (исследование уровня глюкозы в крови, исследование 

уровня гликированного гемоглобина в крови, глюкозотолерантный тест) и оценки экзо-

кринной функции поджелудочной железы (копрологическое исследование, определение 

активности панкреатической эластазы-1 в кале). 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 4)  

6. Организация оказания медицинской помощи 

Показания для госпитализации в медицинскую организацию: 

1) впервые выявленная гипогликемия у ребенка с целью проведения обследования и 

уточнения диагноза 

2) гипогликемия у пациентов с ВГИ, сопровождающаяся судорогами/потерей сознания 

для купирования острого состояния и подбора/коррекции терапии 

3) проведение хирургического лечения ВГИ 

4) плановая госпитализация пациентов с ВГИ для проведения контрольных проб с целью 

коррекции проводимого лечения 

Показания к выписке пациента из медицинской организации 

1) наличие клинико-лабораторной медикаментозной компенсации по результатам обсле-

дования 

2) наличие клинико-лабораторной ремиссии заболевания по результатам обследования.  
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7. Дополнительная информация (в том числе факторы, влияющие на исход 

заболевания или состояния) 

Дополнительная информация отсутствует. 

 

Критерии оценки качества медицинской помощи 

№ 
Критерии качества Оценка выполне-

ния (да/нет) 

1. Проведено мониторирование гликемии в течение суток у па-

циентов с подозрением на врожденный гиперинсулинизм. 

Да/нет 

2. 
Проведена проба с голоданием (исследование глюкозы крови, 

исследование инсулина крови, исследование С-пептида крови, 

исследование кетонов в крови или в моче в конце голодного 

промежутка или по достижении гипогликемии и/или кетоне-

мии более 1,8 ммоль/л) при подозрении на врожденный гипе-

ринсулинизм.  

Да/нет 

3. 
Проведена инфузионная терапия раствором декстрозы** до 

достижения эугликемии пациентам с впервые выявленным 

врожденным гиперинсулинизмом. 

Да/нет 

4. Назначена специфическая инсулиностатическая терапия (ди-

азоксид и/или препараты из группы Соматостатин и его ана-

логи и/или глюкагон**) пациентам с подтвержденным диагно-

зом врожденного гиперинсулинизма. 

Да/нет 



35  

Список литературы 
 

1. Glaser B, Thornton P, Otonkoski T, Junien C. Genetics of neonatal hyperinsulinism. Arch 

Dis Child Fetal Neonatal Ed. 2000;82(2):F79-F86. doi:10.1136/fn.82.2.f79 

2. Болмасова А.В., Меликян М.А., Крылова Н.А., Ионов О.В., Рюмина И.И., Боке-

рия Е.Л., Пекарева Н.А., Дегтярева А.В. Транзиторные варианты врожденного гиперинсули-

низма у новорожденных детей. Проблемы Эндокринологии. 2020;66(4) : 61-

67   https://doi.org/10.14341/probl12572 

3. Prentki M, Matschinsky FM, Madiraju SR. Metabolic signaling in fuel-induced insulin se-

cretion. Cell Metab. 2013;18(2):162-185. doi:10.1016/j.cmet.2013.05.018. 

4. Vajravelu ME, De León DD. Genetic characteristics of patients with congenital hyperinsu-

linism. Curr Opin Pediatr. 2018;30(4):568-575. doi:10.1097/MOP.0000000000000645 

5. Меликян М.А., Карева М.А., Петряйкина Е.Е., Волков И.Э., Аверьянова Ю.В., Коло-

мина И.Г., Гуревич Л.Е., Петеркова В.А., Brusgaard K., Christesen H, Дедов И.И. Врожденный 

гиперинсулинизм. Результаты молекулярно-генетических исследований в российской попу-

ляции. Проблемы Эндокринологии. 2012;58(2):3-9 , https://doi.org/10.14341/probl20125823-9 

6. Меликян М.А., Тюльпаков А.Н., Карева М.А. Семейный случай врожденного гипе-

ринсулинизма, ассоциированного с мутацией в гене GLUD1. Проблемы Эндокринологии. 

2017;63(3):195-200. https://doi.org/10.14341/probl2017633195-200 

7. Thomas PM, Cote GJ, Wohllk N, et al. Mutations in the sulfonylurea receptor gene in famil-

ial persistent hyperinsulinemic hypoglycemia of infancy. Science. 1995;268(5209):426-429. 

doi:10.1126/science.7716548 

8. Saint-Martin C, Arnoux JB, de Lonlay P, Bellanné-Chantelot C. KATP channel mutations 

in congenital hyperinsulinism. Semin Pediatr Surg. 2011;20(1):18-22. doi:10.1053/j.semped-

surg.2010.10.012 

9. Pinney SE, MacMullen C, Becker S, et al. Clinical characteristics and biochemical mecha-

nisms of congenital hyperinsulinism associated with dominant KATP channel mutations. J Clin In-

vest. 2008;118(8):2877-2886. doi:10.1172/JCI35414 

10. de Lonlay P, Fournet JC, Rahier J, et al. Somatic deletion of the imprinted 11p15 region in 

sporadic persistent hyperinsulinemic hypoglycemia of infancy is specific of focal adenomatous hy-

perplasia and endorses partial pancreatectomy. J Clin Invest. 1997;100(4):802-807. 

doi:10.1172/JCI119594 

11. Senniappan S, Shanti B, James C, Hussain K. Hyperinsulinaemic hypoglycaemia: genetic 

mechanisms, diagnosis and management. J Inherit Metab Dis. 2012;35(4):589-601. 

doi:10.1007/s10545-011-9441-2 

12. Tung JY, Boodhansingh K, Stanley CA, De León DD. Clinical heterogeneity of hyperinsu-

linism due to HNF1A and HNF4A mutations. Pediatr Diabetes. 2018;19(5):910-916. 

doi:10.1111/pedi.12655 

13. Ferrara CT, Boodhansingh KE, Paradies E, et al. Novel Hypoglycemia Phenotype in Con-

genital Hyperinsulinism Due to Dominant Mutations of Uncoupling Protein 2. J Clin Endocrinol 

Metab. 2017;102(3):942-949. doi:10.1210/jc.2016-3164. 

14. Pinney SE, Ganapathy K, Bradfield J, et al. Dominant form of congenital hyperinsulinism 

maps to HK1 region on 10q. Horm Res Paediatr. 2013;80(1):18-27. doi:10.1159/000351943. 

15. De Leon DD, Stanley CA. Congenital Hypoglycemia Disorders: New Aspects of Etiology, 

Diagnosis, Treatment and Outcomes: Highlights of the Proceedings of the Congenital Hypoglycemia 

Disorders Symposium, Philadelphia April 2016. Pediatr Diabetes. 2017;18(1):3-9. 

doi:10.1111/pedi.12453. 

https://doi.org/10.14341/probl12572
https://doi.org/10.14341/probl20125823-9
https://doi.org/10.14341/probl2017633195-200


36  

16. Cabezas OR, Flanagan SE, Stanescu H, et al. Polycystic Kidney Disease with Hyperinsuline-

mic Hypoglycemia Caused by a Promoter Mutation in Phosphomannomutase 2. J Am Soc Nephrol. 

2017;28(8):2529-2539. doi:10.1681/ASN.2016121312.  

17. Flanagan SE, Vairo F, Johnson MB, et al. A CACNA1D mutation in a patient with persistent 

hyperinsulinaemic hypoglycaemia, heart defects, and severe hypotonia. Pediatr Diabetes. 

2017;18(4):320-323. doi:10.1111/pedi.12512. 

18. Giri D, Vignola ML, Gualtieri A, et al. Novel FOXA2 mutation causes Hyperinsulinism, Hy-

popituitarism with Craniofacial and Endoderm-derived organ abnormalities. Hum Mol Genet. 

2017;26(22):4315-4326. doi:10.1093/hmg/ddx318. 

19. Меликян М.А. Врожденный гиперинсулинизм: молекулярная основа, клинические 

особенности и персонализированное лечение. Диссертация доктора медицинских наук. 2019 

год. 

20. Rahier J, Guiot Y, Sempoux C. Persistent Hypoglycaemia in a Turner Syndrome with Ring 

(X). Case Rep Pediatr. 2015; hyperinsulinaemic hypoglycaemia of infancy: a heterogeneous syn-

drome unrelated to nesidioblastosis. Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed. 2000;82(2):F108-F112. 

doi:10.1136/fn.82.2.f108. 

21. Arnoux JB, Verkarre V, Saint-Martin C, et al. Congenital hyperinsulinism: current trends in 

diagnosis and therapy. Orphanet J Rare Dis. 2011;6:63. Published 2011 Oct 3. doi:10.1186/1750-

1172-6-63. 

22. Palladino AA, Bennett MJ, Stanley CA. Hyperinsulinism in infancy and childhood: when an 

insulin level is not always enough. Clin Chem. 2008;54(2):256-263. 

doi:10.1373/clinchem.2007.098988. 

23. Choufani S, Shuman C, Weksberg R. Beckwith-Wiedemann syndrome. Am J Med Genet C 

Semin Med Genet. 2010;154C(3):343-354. doi:10.1002/ajmg.c.30267 

24. Subbarayan A, Hussain K. Hypoglycemia in Kabuki syndrome. Am J Med Genet A. 

2014;164A(2):467-471. doi:10.1002/ajmg.a.36256 

25. Бенина А.Р., Меликян М.А. Врожденный гиперинсулинизм в составе синдрома Ка-

буки. Проблемы Эндокринологии. 2022;68(5):91-96. https://doi.org/10.14341/probl13145 

26. Nakamura Y, Takagi M, Yoshihashi H, et al. A case with neonatal hyperinsulinemic hypo-

glycemia: It is a characteristic complication of Sotos syndrome. Am J Med Genet A. 

2015;167A(5):1171-1174. doi:10.1002/ajmg.a.36996 

27. Cappella M, Graziani V, Pragliola A, et al. Hyperinsulinemic 2015:561974. 

doi:10.1155/2015/561974.  

28. Kapoor RR, James C, Hussain K. Hyperinsulinism in developmental syndromes. Endocr Dev. 

2009;14:95-113. doi:10.1159/000207480. 

29. Ludwig A, Ziegenhorn K, Empting S, et al. Glucose metabolism and neurological outcome 

in congenital hyperinsulinism. Semin Pediatr Surg. 2011;20(1):45-49. doi:10.1053/j.semped-

surg.2010.10.005 

30. Thornton PS, Stanley CA, De Leon DD, et al. Recommendations from the Pediatric Endo-

crine Society for Evaluation and Management of Persistent Hypoglycemia in Neonates, Infants, and 

Children. J Pediatr. 2015;167(2):238-245. doi:10.1016/j.jpeds.2015.03.057. 

31. Demirbilek H, Hussain K. Congenital Hyperinsulinism: Diagnosis and Treatment Update. J 

Clin Res Pediatr Endocrinol. 2017;9(Suppl 2):69-87. doi:10.4274/jcrpe.2017.S007 

32. De Leon DD, Arnoux JB, Banerjee I, et al. International Guidelines for the Diagnosis and 

Management of Hyperinsulinism. Horm Res Paediatr. 2024;97(3):279-298. doi:10.1159/000531766 

33. Banerjee I, Salomon-Estebanez M, Shah P, Nicholson J, Cosgrove KE, Dunne MJ. Therapies 

and outcomes of congenital hyperinsulinism-induced hypoglycaemia. Diabet Med. 2019;36(1):9-21. 

https://doi.org/10.14341/probl13145


37  

doi:10.1111/dme.13823. 

34. Kapoor RR, Flanagan SE, James C, Shield J, Ellard S, Hussain K. Hyperinsulinaemic hypo-

glycaemia. Arch Dis Child. 2009;94(6):450-457. doi:10.1136/adc.2008.148171. 

35. Kapoor RR, James C, Hussain K. Advances in the diagnosis and management of hyperinsu-

linemic hypoglycemia. Nat Clin Pract Endocrinol Metab. 2009;5(2):101-112. 

doi:10.1038/ncpendmet1046. 

36. Mohnike K, Blankenstein O, Christesen HT, et al. Proposal for a standardized protocol for 

18F-DOPA-PET (PET/CT) in congenital hyperinsulinism. Horm Res. 2006;66(1):40-42. 

doi:10.1159/000093471. 

37. Hardy OT, Hernandez-Pampaloni M, Saffer JR, et al. Accuracy of [18F]fluorodopa positron 

emission tomography for diagnosing and localizing focal congenital hyperinsulinism. J Clin Endo-

crinol Metab. 2007;92(12):4706-4711. doi:10.1210/jc.2007-1637. 

38. Meintjes M, Endozo R, Dickson J, et al. 18F-DOPA PET and enhanced CT imaging for con-

genital hyperinsulinism: initial UK experience from a technologist's perspective. Nucl Med Commun. 

2013;34(6):601-608. doi:10.1097/MNM.0b013e32836069d0. 

39. Губаева Д. Н. и др. Дифференциальная диагностика морфологических форм врожден-

ного гиперинсулинизма методом ПЭТ/КТ с [18F]-фторДОФА // Проблемы Эндокринологии. 

2018. Т. 64, № 5. С. 306-311. doi:10.14341/probl9726. 

40. Christiansen CD, Petersen H, Nielsen AL, et al. 18F-DOPA PET/CT and 68Ga-DOTANOC 

PET/CT scans as diagnostic tools in focal congenital hyperinsulinism: a blinded evaluation. Eur J 

Nucl Med Mol Imaging. 2018;45(2):250-261. doi:10.1007/s00259-017-3867-1. 

41. Suchi M, MacMullen C, Thornton PS, Ganguly A, Stanley CA, Ruchelli ED. Histopathology 

of congenital hyperinsulinism: retrospective study with genotype correlations. Pediatr Dev Pathol. 

2003;6(4):322-333. doi:10.1007/s10024-002-0026-9. 

42. Rahier J, Guiot Y, Sempoux C. Morphologic analysis of focal and diffuse forms of congenital 

hyperinsulinism. Semin Pediatr Surg. 2011;20(1):3-12. doi:10.1053/j.sempedsurg.2010.10.010. 

43. Suchi M, MacMullen CM, Thornton PS, et al. Molecular and immunohistochemical analyses 

of the focal form of congenital hyperinsulinism. Mod Pathol. 2006;19(1):122-129. doi:10.1038/mod-

pathol.3800497. 

44. Hussain K, Blankenstein O, De Lonlay P, Christesen HT. Hyperinsulinaemic hypoglycaemia: 

biochemical basis and the importance of maintaining normoglycaemia during management. Arch Dis 

Child. 2007;92(7):568-570. doi:10.1136/adc.2006.115543. 

45. Kane C, Lindley KJ, Johnson PR, et al. Therapy for persistent hyperinsulinemic hypoglyce-

mia of infancy. Understanding the responsiveness of beta cells to diazoxide and somatostatin. J Clin 

Invest. 1997;100(7):1888-1893. doi:10.1172/JCI119718. 

46. Touati G, Poggi-Travert F, Ogier de Baulny H, et al. Long-term treatment of persistent hy-

perinsulinaemic hypoglycaemia of infancy with diazoxide: a retrospective review of 77 cases and 

analysis of efficacy-predicting criteria. Eur J Pediatr. 1998;157(8):628-633. 

doi:10.1007/s004310050900. 

47. Herrera A, Vajravelu ME, Givler S, et al. Prevalence of Adverse Events in Children With 

Congenital Hyperinsulinism Treated With Diazoxide. J Clin Endocrinol Metab. 2018;103(12):4365-

4372. doi:10.1210/jc.2018-01613. 

48. Yildizdas D, Erdem S, Küçükosmanoglu O, Yilmaz M, Yüksel B. Pulmonary hypertension, 

heart failure and neutropenia due to diazoxide therapy. Adv Ther. 2008;25(5):515-519. 

doi:10.1007/s12325-008-0049-3. 

49. Timlin MR, Black AB, Delaney HM, Matos RI, Percival CS. Development of Pulmonary 



38  

Hypertension During Treatment with Diazoxide: A Case Series and Literature Review. Pediatr Car-

diol. 2017;38(6):1247-1250. doi:10.1007/s00246-017-1652-3. 

50. Adachi J, Mimura M, Minami I, Kakihana K, Watanabe T. Thrombocytopenia induced by 

diazoxide in a patient with an insulinoma. Intern Med. 2014;53(7):759-762. doi:10.2169/inter-

nalmedicine.53.1094. 

51. Theodoropoulou M, Stalla GK. Somatostatin receptors: from signaling to clinical prac-

tice. Front Neuroendocrinol. 2013;34(3):228-252. doi:10.1016/j.yfrne.2013.07.005. 

52. Shah P, Rahman SA, McElroy S, et al. Use of Long-Acting Somatostatin Analogue (Lanreo-

tide) in an Adolescent with Diazoxide-Responsive Congenital Hyperinsulinism and Its Psychological 

Impact. Horm Res Paediatr. 2015;84(5):355-360. doi:10.1159/000439131. 

53. Hawkes CP, Adzick NS, Palladino AA, De León DD. Late Presentation of Fulminant Ne-

crotizing Enterocolitis in a Child with Hyperinsulinism on Octreotide Therapy. Horm Res Paediatr. 

2016;86(2):131-136. doi:10.1159/000443959. 

54. Welters A, Lerch C, Kummer S, et al. Long-term medical treatment in congenital hyperinsu-

linism: a descriptive analysis in a large cohort of patients from different clinical centers. Orphanet J 

Rare Dis. 2015;10:150. Published 2015 Nov 25. doi:10.1186/s13023-015-0367-x. 

55. Laje P, Halaby L, Adzick NS, Stanley CA. Necrotizing enterocolitis in neonates receiving 

octreotide for the management of congenital hyperinsulinism. Pediatr Diabetes. 2010;11(2):142-

147. doi:10.1111/j.1399-5448.2009.00547.x. 

56. Меликян М.А., Губаева Д.Н., Карева М.А. Метод непрерывной подкожной инфузии 

аналогов соматостатина в терапии пациентов с врожденным гиперинсулинизмом. Проблемы 

Эндокринологии. 2020;66(3):81-87. https://doi.org/10.14341/probl12421. 

57. Новокрещенных Е.Э., Губаева Д.Н., Меликян М.А. Применение аналогов соматоста-

тина пролонгированного действия при врожденном гиперинсулинизме. Проблемы Эндокри-

нологии. 2020;66(5):70-78. https://doi.org/10.14341/probl12654 

58. Pierro A, Nah SA. Surgical management of congenital hyperinsulinism of infancy. Semin 

Pediatr Surg. 2011;20(1):50-53. doi:10.1053/j.sempedsurg.2010.10.009. 

59. Adzick NS, De Leon DD, States LJ, et al. Surgical treatment of congenital hyperinsulinism: 

Results from 500 pancreatectomies in neonates and children. J Pediatr Surg. 2019;54(1):27-32. 

doi:10.1016/j.jpedsurg.2018.10.030. 

60. Beltrand J, Caquard M, Arnoux JB, et al. Glucose metabolism in 105 children and adolescents 

after pancreatectomy for congenital hyperinsulinism. Diabetes Care. 2012;35(2):198-203. 

doi:10.2337/dc11-1296. 

61. Соколов Ю.Ю., Меликян М.А., Ефременков А.М., Губаева Д.Н., Дружинин В.Р., Осма-

нов И.М. Лапароскопические резекции поджелудочной железы у детей с врождённым гипе-

ринсулинизмом // Детская хирургия. - 2020. - Т. 24. - №6. - C. 363-369. doi: 10.18821/1560-

9510-2020-24-6-363-369. 

62. Helleskov A, Melikyan M, Globa E, et al. Both Low Blood Glucose and Insufficient Treat-

ment Confer Risk of Neurodevelopmental Impairment in Congenital Hyperinsulinism: A Multina-

tional Cohort Study. Front Endocrinol (Lausanne). 2017;8:156. Published 2017 Jul 10. 

doi:10.3389/fendo.2017.00156. 

63. Mazor-Aronovitch K, Gillis D, Lobel D, et al. Long-term neurodevelopmental outcome in 

conservatively treated congenital hyperinsulinism. Eur J Endocrinol. 2007;157(4):491-497. 

doi:10.1530/EJE-07-0445. 

64. Arya VB, Flanagan SE, Kumaran A, et al. Clinical and molecular characterisation of hyper-

insulinaemic hypoglycaemia in infants born small-for-gestational age. Arch Dis Child Fetal Neona-

tal Ed. 2013;98(4):F356-F358. doi:10.1136/archdischild-2012-302880. 

https://doi.org/10.14341/probl12421
https://doi.org/10.14341/probl12654


39  

65.  Giouleka S, Gkiouleka M, Tsakiridis I, et al. Diagnosis and Management of Neonatal Hypo-

glycemia: A Comprehensive Review of Guidelines. Children (Basel). 2023;10(7):1220. Published 

2023 Jul 14. doi:10.3390/children10071220. 

66. Abramowski A, Ward R, Hamdan AH. Neonatal Hypoglycemia. In: StatPearls. Treasure Is-

land (FL): StatPearls Publishing; September 4, 2023. 

67. Михалина С.Д., Янар Э.А., Макрецкая Н.А., Меликян М.А., Колодкина А.А., Безлеп-

кина О.Б., Болмасова А.В. Результаты анализа клинико-лабораторных особенностей течения 

врожденного гиперинсулинизма при синдроме Беквита– Видемана // Неонатология: новости, 

мнения, обучение. 2025. Т. 13, № 3. С. 39–46. DOI: https://doi.org/10.33029/2308-2402-2025- 13-

3-39-46. 

68. Arya VB, Senniappan S, Demirbilek H, et al. Pancreatic endocrine and exocrine function in 

children following near-total pancreatectomy for diffuse congenital hyperinsulinism. PLoS One. 

2014;9(5):e98054. Published 2014 May 19. doi:10.1371/journal.pone.0098054. 

69. Redkar R, Karkera PJ, Krishnan J, Hathiramani V. Subtotal Pancreatectomy for Congenital 

Hyperinsulinism: Our Experience and Review of Literature. Indian J Surg. 2015;77(Suppl 3):778-

782. doi:10.1007/s12262-013-0999-9. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

                                                                                                                                                                                                   

: 

https://doi.org/10.33029/2308-2402-2025-%2013-3-39-46
https://doi.org/10.33029/2308-2402-2025-%2013-3-39-46


40  

Приложение А1. Состав рабочей группы по разработке и пересмотру                          

клинических рекомендаций  

РУКОВОДИТЕЛИ 

Петеркова Валентина Александровна – академик РАН, профессор, доктор медицин-

ских наук, научный руководитель Института детской эндокринологии ФГБУ «НМИЦ эндо-

кринологии им. академика И.И. Дедова» Минздрава России, заведующая кафедрой детской 

эндокринологии-диабетологии Института высшего и дополнительного профессионального 

образования ФГБУ «НМИЦ эндокринологии им. академика И.И. Дедова» Минздрава России, 

главный внештатный детский специалист эндокринолог Минздрава России 

Безлепкина Ольга Борисовна – доктор медицинских наук, профессор, заместитель 

директора Центра - директор Института детской эндокринологии ФГБУ «НМИЦ эндокрино-

логии им. академика И.И. Дедова» Минздрава России, профессор кафедры детской эндокри-

нологии-диабетологии Института высшего и дополнительного профессионального образова-

ния ФГБУ «НМИЦ эндокринологии им. академика И.И. Дедова» Минздрава России. 

АВТОРЫ ТЕКСТА: 

 

Болмасова Анна Викторовна – кандидат медицинских наук, старший научный со-

трудник отделения наследственных заболеваний и эндокринопатий раннего возраста ФГБУ 

«НМИЦ эндокринологии им. академика И.И. Дедова» Минздрава России. 

Янар Эда Альперовна- кандидат медицинских наук, научный сотрудник отделения 

наследственных заболеваний и эндокринопатий раннего возраста ФГБУ «НМИЦ эндокрино-

логии им. академика И.И. Дедова» Минздрава России.  

Никитина Ирина Леоровна – доктор медицинских наук, заведующий НИЛ детской 

эндокринологии, научный руководитель отделения педиатрии №2, заведующий кафедрой 

детских болезней Института медицинского образования Центра Алмазова, член профильной 

комиссии по детской эндокринологии Минздрава России. 
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докринологии ФГБУ «НМИЦ эндокринологии им. академика И.И. Дедова» Минздрава Рос-

сии. 

Михалина Софья Михайловна – врач детский эндокринолог отделением наслед-
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гии ФГБУ «НМИЦ эндокринологии им. академика И.И. Дедова» Минздрава России. 

 

ЭКСПЕРТЫ: 

 

Алимова Ирина Леонидовна - доктор медицинских наук, профессор, заведующая ка-

федрой госпитальной педиатрии с курсом неонатологии ДПО ФГБОУ ВО «Смоленский гос-

ударственный медицинский университет» Минздрава России, главный внештатный детский 

специалист эндокринолог Смоленской области. 

Башнина Елена Борисовна - доктор медицинских наук, профессор кафедры эндокри-

нологии имени академика В.Г. Баранова ФГОУВО «Северо-Западный государственный ме-
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эндокринолог Северо-Западного ФО. 



41  

Болотова Нина Викторовна - доктор медицинских наук, профессор кафедры пропе-

девтики детских болезней, детской эндокринологии и диабетологии ФГБОУ ВО «Саратов-

ский государственный медицинский университет им. В.И. Разумовского» Минздрава России 

Галкина Галина Александровна - доктор медицинских наук, заведующая детским 
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кринолог Южного ФО. 

Дитковская Лилия Викторовна – кандидат медицинских наук, доцент, доцент ка-

федры детских болезней им. Профессора И.М.Воронцова ФП и ДПО,  врач детский эндокри-

нолог клиники ФГБОУ ВО «Санкт-Петербургский государственный педиатрический меди-

цинский университет» Минздрава России. 

Кияев Алексей Васильевич - доктор медицинских наук, профессор кафедры госпи-

тальной педиатрии ФГБОУ ВО "Уральский государственный медицинский университет" 

Минздрава России, руководитель Центра детской эндокринологии ГАУЗ СО «Областная дет-

ская клиническая больница», главный внештатный специалист детский эндокринолог Сверд-

ловской области, главный внештатный специалист детский эндокринолог Уральского ФО. 

Коваленко Татьяна Викторовна - доктор медицинских наук, профессор, заведующая 

кафедрой педиатрии и неонатологии ФГБОУ ВО «Ижевская государственная медицинская 

академия» Минздрава России, главный внештатный детский специалист эндокринолог рес-

публики Удмуртия. 

Кострова Ирина Борисовна - заведующая отделением детской эндокринологии ГБУ 

"Детская республиканская клиническая больница им. Н. М. Кураева", главный внештатный 

специалист детский эндокринолог республики Дагестан, главный внештатный специалист 

детский эндокринолог Северо- Кавказского ФО. 

Малиевский Олег Артурович - доктор медицинских наук, профессор кафедры гос-

питальной педиатрии ФГБОУ ВО «Башкирский государственный медицинский университет» 

Минздрава России, главный внештатный специалист детский эндокринолог Приволжского 

Федерального округа. 

Нагаева Елена Витальевна - доктор медицинских наук, заведующая отделением ти-

реоидологии, нарушений соматического и репродуктивного развития Института детской эн-

докринологии ФГБУ «НМИЦ эндокринологии им. академика И.И. Дедова» Минздрава Рос-

сии.  

Петряйкина Елена Ефимовна - доктор медицинских наук, директор Российской дет-

ской клинической больницы ФГАОУ ВО «Российский национальный исследовательский ме-

дицинский университет имени Н.И.Пирогова» Минздрава России, главный внештатный спе-

циалист детский эндокринолог г. Москвы, главный внештатный специалист детский эндокри-

нолог Центрального ФО. 

Светлова Галина Николаевна – кандидат медицинских наук, заместитель главного 

врача ФГБУ «НМИЦ эндокринологии им. академика И.И. Дедова» Минздрава России, врач 

детский эндокринолог.  

Таранушенко Татьяна Евгеньевна - доктор медицинских наук, заведующая кафед-

рой педиатрии института последипломного образования ГБОУ ВО "Красноярский государ-

ственный медицинский университет имени профессора В.Ф. Войно-Ясеневского" Минздрава 

России, главный внештатный специалист детский эндокринолог Красноярского края, главный 

внештатный специалист детский эндокринолог Сибирского ФО. 
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Храмова Елена Борисовна - доктор медицинских наук, профессор, заведующая ка-

федрой детских болезней педиатрического факультета ФГБОУ ВО «Тюменский государ-

ственный медицинский университет» Минздрава России, главный внештатный детский спе-

циалист эндокринолог Департамента здравоохранения Тюменской области. 

Чугунов Игорь Сергеевич -  кандидат медицинских наук, заведующий детским отде-

лением опухолей эндокринной системы Института детской эндокринологии ФГБУ «НМИЦ 

эндокринологии им. академика И.И. Дедова» Минздрава России. 

Конфликт интересов: авторы клинических рекомендаций декларируют отсутствие 

конфликта интересов. 
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Приложение А2. Методология разработки клинических рекомендаций 

Методы, используемые для сбора/селекции доказательств: поиск в электронных базах 

данных. 

Описание методов, использованных для использованных для сбора/селекции доказа-

тельств: доказательной базой для рекомендаций являлись публикации, вошедшие в Кохрей-

новскую библиотеку, базы данных EMBASE, MEDLINE и PubMed. Глубина поиска - 15 лет. 

Методы, использованные для оценки качества и силы доказательств: консенсус экспер-

тов; оценка значимости в соответствии с рейтинговой схемой. 

Методы, использованные для анализа доказательств: обзоры опубликованных клиниче-

ских исследований и систематических обзоров. 

Целевая аудитория данных клинических рекомендаций: 

1. Врачи – детские эндокринологи; 

2. Врачи – педиатры; 

3. Врачи – неонатологи. 

Таблица 1. Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД) для методов диагно-

стики (диагностических вмешательств) 

УДД Расшифровка 

1 Систематические обзоры исследований с контролем референсным методом или си-

стематический обзор рандомизированных клинических исследований с примене-

нием мета-анализа 

2 Отдельные исследования с контролем референсным методом или отдельные ран-

домизированные клинические исследования и систематические обзоры исследова-

ний любого дизайна, за исключением рандомизированных клинических исследова-

ний, с применением мета-анализа 

3 Исследования без последовательного контроля референсным методом или иссле-

дования с референсным методом, не являющимся независимым от исследуемого 

метода или нерандомизированные сравнительные исследования, в том числе ко-

гортные исследования 

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая 

5 Имеется лишь обоснование механизма действия или мнение экспертов 
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Таблица 2. Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД) для методов профи-

лактики, лечения, медицинской реабилитации, в том числе основанных на использовании 

природных лечебных факторов (профилактических, лечебных, реабилитационных вмеша-

тельств) 

УДД Расшифровка 

1 Систематический обзор РКИ с применением мета-анализа 

2 Отдельные РКИ и систематические обзоры исследований любого дизайна, за исклю-

чением РКИ, с применением мета-анализа 
3 

Нерандомизированные сравнительные исследования, в т.ч. когортные исследования 

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая или серии случаев, 

исследования «случай-контроль» 

5 Имеется лишь обоснование механизма действия вмешательства (доклинические ис-

следования) или мнение экспертов  

Таблица 3. Шкала оценки уровней убедительности рекомендаций (УУР) для методов про-

филактики, диагностики, лечения, медицинской реабилитации, в том числе основанных на 

использовании природных лечебных факторов (профилактических, лечебных, реабилитаци-

онных вмешательств) 

УУР Расшифровка 

A 
Сильная рекомендация (все рассматриваемые критерии эффективности (ис-

ходы) являются важными, все исследования имеют высокое или удовлетвори-

тельное методологическое качество, их выводы по интересующим исходам 

являются согласованными) 

B 

Условная рекомендация (не все рассматриваемые критерии эффективности 

(исходы) являются важными, не все исследования имеют высокое или удовле-

творительное методологическое качество и/или их выводы по интересующим 

исходам не являются согласованными) 

C 
Слабая рекомендация (отсутствие доказательств надлежащего качества (все 

рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются неважными, 

все исследования имеют низкое методологическое качество и их выводы по 

интересующим исходам не являются согласованными) 
 

Порядок обновления клинических рекомендаций. 

Механизм обновления клинических рекомендаций предусматривает их систематиче-

скую актуализацию – не реже чем один раз в три года, а также при появлении новых данных 

с позиции доказательной медицины по вопросам диагностики, лечения, профилактики и реа-

билитации конкретных заболеваний, наличии обоснованных дополнений/замечаний к ранее 

утверждённым КР, но не чаще 1 раза в 6 месяцев. 

Решение об обновлении принимает Минздрав России на основе предложений, пред-

ставленных медицинскими некоммерческими профессиональными организациями. Сформи-

рованные предложения должны учитывать результаты комплексной оценки лекарственных 

препаратов, медицинских изделий, а также результаты клинической апробации. 
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Приложение А3. Справочные материалы, включая соответствие показаний к применению и противопоказаний, способов 

применения и доз лекарственных препаратов, инструкции по применению лекарственного препарата 
 

1. Актуальные инструкции к лекарственным препаратам, упоминаемым в клинических рекомендациях находятся на сайте http://grls.ros-

minzdrav.ru 

2. Приказ Министерства здравоохранения Российской Федерации от 29 октября 2024 г. № 583н "Об утверждении Порядка оказания медицинской 

помощи по профилю "детская эндокринология". 

Таблица 2. 

Препарат, 

форма выпуска 
Способ приема, 

кратность  

 

Доза 

 

Механизм дей-

ствия 

 

Побочные эффекты 

 

Противопоказания 

 

Комментарии 

Диазоксид** 

Капсулы 25 мг, 

100 мг 

Перорально 

3-4 раза в сутки 

5-20 

мг/кг/сут  

 

у пациентов 

со ЗВУР -  3-

5 мг/кг/сут 

Агонист АТФ- 

зависимых К+- 

каналов 

Часто: гипертрихоз, задержка жид-

кости (отеки), диспепсия, анорексия 

Редко: гиперурикемия, эозинофилия, 

лейкопения, гипотония, кетоацидоз, 

тромбоцитопеническая пурпура, 

острая легочная гипертензия (чаще у 

младенцев со ЗВУР и ВПС) 

 

 

 

Большой объем ин-

фузионной терапии 

(>200 мл/кг/сут), ин-

диви-дуальная непе-

реносимость 

1 линия терапии 

Глюкагон** 

Лиофилизат для 

приготовления 

раствора для 

инъекций (1 мг) 

Как неотложная 

помощь одно-

кратно, в/м или 

п/к 

0,1 мг/кг 

(максимум 

1 мг) 

Активирует 

гликогенолиз и 

глюконеогенез 

Часто: тошнота, рвота, ребаунд-ги-

погликемия 

  

В виде в/в  инфу-

зии 

1-5 

мкг/кг/час 

 

Часто: тошнота, рвота.  

Редко: мигрирующая эритема 

 

 

 

Разводится в 5% рас-

творе глюкозы или на 

физиологическом рас-

творе. 

http://grls.rosminzdrav.ru/
http://grls.rosminzdrav.ru/
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Нельзя смешивать с па-

рентеральным пита-

нием. Необходим до-

полнительный венозный 

доступ 

Группа АТХ   

Соматостатин 

и его аналоги 

H01C 

#Октреотид** 

Раствор для 

внутривенного 

и подкожного 

введения 100 

мкг/мл; 

50 мкг/мл; 

500 мкг/мл 

П/к 3-4 раза в 

сутки (каждые 6-

8 часов); 

Постоянная под-

кожная инфузия 

Стартовая 

доза 5-10 

мкг/кг/сут, 

максимально 

до 20 

мкг/кг/сут 

Активация ре-

цепторов к со-

матостатину 5 

типа; ингиби-

рует поступле-

ние Са2+ в 

клетку, снижает 

активность аце-

тилхолинов 

Анорексия, тошнота, рвота, метео-

ризм, диарея, холелитиаз, подавле-

ние секреции СТГ, ТТГ, АКТГ, глю-

кагона, задержка роста.  

 

Очень редко – острый некротиче-

ский энтероколит (у новорожденных 

с инфекциями ЖКТ) 

Заболевания желу-

дочно-кишечного 

тракта При использовании вы-

соких доз в течение 

длительного времени 

возможно подавление 

секреции контринсуляр-

ных гормонов, что усу-

губляет течение гипо-

гликемии. Внутривен-

ное введение  аналогов 

соматостатина (Группа 

АТХ   Соматостатин и 

его аналоги H01C) не 

рекомендовано в связи с 

высокими рисками 

осложнений 

 

Ссылки на источники: [19,32,45-57] 
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Приложение Б. Алгоритм действий врача 

 

Алгоритм лечения пациентов с врожденным гиперинсулинизмом с учетом клинических и генетических особенностей 
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Приложение В. Информация для пациента 

1. Родители/опекуны всех пациентов с ВГИ в обязательном порядке должны владеть тех-

никой анализа гликемии портативным глюкометром. Необходимо дать четкие ин-

струкции по кратности измерения гликемии и целевых значениях сахара крови. 

2. Необходимо рассказать родителям о возможных клинических проявлениях гипоглике-

мии у детей разного возраста. 

3. В домашней аптечке обязательно должны храниться гипергликемические средства для 

экстренного применения: 

- Раствор декстрозы** (10%) введение которого возможно пероральным путем, используется 

если у ребенка гипогликемия и он в сознании. Важно предостеречь родителей от попыток 

самостоятельного парентерального введения раствора глюкозы, так как в/м инъекции высоко 

концентрированных растворов могут приводить к развитию местных осложнений. 

- Таблетки декстрозы** (для перорального применения), используется, если у ребенка гипо-

гликемия и он в сознании. 

-  Раствор глюкагона** для внутримышечного или подкожного введения. Может применяться 

при тяжелых гипогликемиях с потерей сознания. Необходимо обучение технике разведения 

препарата и проведения инъекций. 

4. При поступлении ребенка в детский сад или школу, необходимо информировать учи-

теля/воспитателя/медицинскую сестру о его заболевании и путях купирования гипо-

гликемических состояний. 

5. Родители должны быть информированы о том, что в случае развития интеркуррентных 

заболеваний, сопровождающихся диареей, рвотой и отказом от еды, гипогликемии мо-

гут усугубляться и развиваться даже на фоне проводимого лечения. В случае развития 

подобных состояний, детям с ВГИ может быть показана госпитализация с целью про-

ведения поддерживающей инфузионной терапии растворами декстрозы**. 

6. Всем пациентам с ВГИ показано ношение браслета с указанием имени и рекомендаци-

ями по оказанию экстренной медицинской помощи, телефона доверенного лица. 
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Приложение Г1-ГN. Шкалы оценки, вопросники и другие оценочные инстру-

менты состояния пациента, приведенные в клинических рекомендациях 

Специфические опросники не разработаны, не используются. 


