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В статье представлено клиническое наблюдение новорожденного ребенка с редким наследственным 
заболеванием – врожденным гиперинсулинизмом, характеризующимся неадекватной гиперсекрецией 
инсулина бета-клетками поджелудочной железы, приводящей к развитию стойкой гипогликемии, резис-
тентной к лечению. Это отличает гиперинсулинизм от достаточно часто встречающихся в клинической 
практике неонатолога транзиторных гипогликемических состояний у новорожденных. 
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The article presents the clinical case of a newborn child with a rare hereditary disease – congenital hyperinsulinism, 
characterized by inadequate insulin hypersecretion of pancreatic beta cells, which leads to the development of persistent 
hypoglycemia refractory to treatment. This differentiates hyperinsulinism from quite common in neonatologists clinical 
practice transient hypoglycemic conditions in newborns.
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Наиболее часто в практике врача-неонатолога 
гипогликемические состояния встречаются у де-
тей, родившихся от матерей с сахарным диабетом, 
гестозом, в тяжелой асфиксии, а также у недоно-
шенных и детей с задержкой внутриутробного 
развития. Вероятными причинами стойкой гипо-
гликемии считаются гиперинсулинизм и дефицит 
контринсулярных гормонов. Абсолютный гипе-
ринсулинизм (органический) связан с патологи-
ей инсулярного аппарата. К его развитию может 
привести инсулинома − опухоль β-клеток ост-
ровков Лангерганса, секретирующая избыточное 
количест во инсулина, встречающаяся преимущес-
твенно у взрослых и детей старшего возраста, и 
незидиобластоз − гиперплазия островков подже-
лудочной железы. 

Впервые термин «незидиобластоз» введен 
К. Лейдло в 1938 году. В основе незидиобластоза, 
генетически обусловленного заболевания [1–2], ле-
жит тотальная трансформация протокового эпителия 
поджелудочной железы в β-клетки, продуцирующие 
инсулин [3]. У детей первого года жизни незидиоб-
ластоз является наиболее частой причиной органи-
ческого гиперинсулинизма: 30% гиперинсулинизма 
у детей вызвано инсулиномой, 70% − незидиоблас-
тозом. В настоящее время принято обозначать дан-
ную патологию как врожденный гиперинсулинизм. 
В Российской Федерации регистр врожденного 
гипер инсулинизма не ведется, однако, по данным 
многоцентрового исследования, проведенного в 
Москве в период с 2009-го по 2011 гг., частота встре-

чаемости сходна с данными Европы и составляет 
1:45000 живых новорожденных [3].

Согласно клиническим рекомендациям Россий-
ской ассоциации специалистов перинатальной ме-
дицины «Диагностика и лечение гипогликемий у 
новорожденных» (2015), критерием гипогликемии 
у новорожденных считается уровень глюкозы менее 
2,6 ммоль/л в любые сутки жизни [4].

Представляется клинический случай редкой па-
тологии – врожденного гиперинсулинизма у ново-
рожденного ребенка.

Мальчик Ш. в возрасте трех суток был пере-
веден из родильного дома в палату интенсивной 
терапии ГБУЗ ДГКБ № 1 в тяжелом состоянии с 
диагнозом: гипогликемия неуточненного генеза, це-
ребральная ишемия II степени, синдром угнетения.

Ребенок родился в срок от III беременности, 
третьих срочных родов. Беременность у матери, 
не имевшей ни ожирения, ни сахарного диабета, 
протекала на фоне кольпита. Масса тела – 3010 г, 
длина – 50 см, окружность головы – 32 см, окруж-
ность груди – 31 см. Околоплодные воды мекони-
альные. Оценка по АПГАР – 7/9 баллов. При рож-
дении состояние ребенка расценено как удовлет-
ворительное. На вторые сутки жизни развился 
приступ брадипноэ, брадикардии с выраженным 
угнетением ЦНС. Выявлен низкий уровень глике-
мии – 1,6 ммоль/л.

Неврологический статус ребенка при поступле-
нии в стационар детской больницы характеризовал-
ся повышением мышечного тонуса в проксимальных 
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отделах рук и резким снижением тонуса в ногах, 
тремором конечностей, снижением безусловных 
рефлексов. Отмечена общая отечность мягких тка-
ней, множественные петехии на лице и кровоизли-
яния в склеры обоих глаз. Над легкими выслушива-
лось ослабленное дыхание с частотой 52 в минуту. 
Тоны сердца громкие, ЧСС – 116 ударов в минуту, 
нежный систолический шум. Печень пальпировалась 
на 2,5 см ниже реберной дуги, селезенка – у края 
реберной дуги слева. 

При рентгенографии органов грудной клетки па-
тологии не выявлено. В клиническом анализе крови 
отмечен выраженный нейтрофилез (85%). Зарегис-
трирована гиперкалиемия до 6,5 ммоль/л. В анализе 
мочи – протеинурия до 0,26 г/л без наличия ацето-
на. Нейросонография выявила признаки церебраль-
ной ишемии. При УЗИ органов брюшной полости 
определялась гиперэхогенность паренхимы почек, 
спленомегалия, размеры поджелудочной железы 
соответствовали возрасту ребенка. УЗИ выявило 
картину отека спинного мозга. 

В отделении общее состояние ребенка остава-
лось тяжелым за счет угнетения ЦНС, выражен-
ной мышечной гипотонии. Периодически отмечался 
тремор конечностей. Самостоятельно ребенок не 
сосал, кормился через зонд адаптированной смесью 
«Симилак Неошур». К возрасту 23 дней масса тела 
составила 3118 г (+ 68 г). Ребенок перенес право-
стороннюю очаговую пневмонию с выздоровлением 
на 21-е сутки. Судороги не регистрировались. 

Динамический контроль уровня глюкозы позво-
лил выявить стойкую гипогликемию венозной кро-
ви. В первые 18 дней жизни она была умеренной и 
составляла 2,5–3,1 ммоль/л. В последующие дни она 
не превышала 1,6–1,8 ммоль/л, несмотря на инфу-
зию раствора глюкозы в дозе 8 мг/кг/сутки. Такая 
высокая потребность в глюкозе для поддержания 
нормогликемии служила дополнительным критери-
ем врожденного гипреинсулинизма. 

В процессе обследования исключена надпочеч-
никовая недостаточность и врожденный орга-
нический гиперинсулинизм: уровень кортизола – 
527,38 нмоль/л (N: 171–536 нмоль/л); 17-оксипро-
гестерона – 15,09 нг/мл (N: 10,9–24,2 нмоль/л). 
Концентрация инсулина не превысила возрастного 
показателя и составила 20,4 моль/л. С-пептид не 
определялся. Согласно проекту Национальных кли-
нических рекомендаций (протоколов) по ведению 
детей и подростков с врожденным гиперинсулиниз-
мом, уровень инсулина не всегда может выходить 
за пределы референсных значений.

Ребенку было назначено введение ГлюкоГен®1 мг 
ГипоКит в дозе 2 мкг/кг/ч и глюкозы из расчета 

10 мг/кг/мин. Уровень гликемии на фоне проведе-
ния терапии нормализовался и колебался в пределах 
3,8–4,0 ммоль/л.

Для уточнения диагноза заболевания, проведения 
молекулярно-генетического исследования и согласо-
вания лечебной тактики ребенок в возрасте 23 дней 
был переведен в эндокринологическое отделение Мо-
розовской детской больницы г. Москвы. 

Заключение
Настоящее заболевание клинически проявилось 

гипогликемическим состоянием уже на вторые сут-
ки жизни ребенка, что было подтверждено лабо-
раторными тестами. Но в дальнейшем типичных 
приступов гипогликемии не отмечалось, и уровень 
гипогликемии в крови не был критическим. Этот 
факт позволил предварительно расценивать гипо-
гликемию как транзиторную на фоне церебраль-
ной ишемии, при этом вялость ребенка, мышечная 
гипотония, отсутствие самостоятельного соса-
ния связывались с течением очаговой пневмонии. 
Только стойкий характер гипогликемии и высокая 
потребность в инфузии глюкозы потребовали уг-
лубленного обследованию ребенка для выявления 
органического заболевания – врожденного гиперин-
сулинизма. 
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