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ПЭТ/КТ С 18F-ДОФА ПРИ ВРОЖДЕННОМ ГИПЕРИНСУЛИНИЗМЕ 

 

Губаева Д.Н.1, Меликян М.А.1, Рыжкова Д.В.2, Никитина И.Л.2 

 
рожденный гиперинсулинизм (ВГИ) является частой причиной гипогликемии у 

детей. По данным гистологического исследования, заболевание подразделяют 

на диффузную, фокальную и атипичную формы. Хирургическая тактика ле-

чения зависит от формы ВГИ: при фокальной форме выполняют резекцию 

патологической области поджелудочной железы с последующим полным выздоровлени-

ем пациента, при диффузной форме с фармакорезистентным течением проводят ре-

зекцию 95-98% поджелудочной железы, что приводит к развитию сахарного диабета и 

экзокринной панкреатической недостаточности. Дифференциальная диагностика фо-

кальной и диффузной форм по клиническим и рентгенологическим признакам невоз-

можна. ПЭТ/КТ с 18F-ДОФА является «золотым стандартом» дифференциальной диагно-

стики диффузной и фокальной форм заболевания. Настоящая статья является обзором 

литературных данных за последние 10 лет и посвящена методологическим основам и 

оценке информативности ПЭТ/КТ с 18F-ДОФА у детей с ВГИ. 
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THE USE OF 18F-DOPA PET/CT IMAGING IN CONGENITAL HYPERINSULINISM 

 

Gubaeva D.N.1, Melikyan M.A.1, Ryzhkova D.V.2, Nikitina I.L.2 
 

ongenital hyperinsulinism is the most common cause of hypoglycemia in children. 

Congenital hyperinsulinism is divided into diffuse, focal and atypical forms. The 

surgical management for each form of congenital hyperinsulinism is crucially dif-

ferent. Focal form of congenital hyperinsulinism is cured by selective resection of the patho-

logic area leading to patient`s recovery. Medically unresponsive diffuse form of congenital 

hyperinsulinism requires the removal of 95-98% of pancreatic tissue, which may result in 

diabetes mellitus and exocrine pancreas insufficiency. Differential diagnosis of focal and dif-

fuse forms according to clinical and radiological signs is impossible. Conducting with 

PET/CT with 18F-DOPA is currently the “gold standard” of differential diagnosis between dif-

fuse and focal forms of the disease. This article is a review of scientific papers for last 10 

years and dedicated of methodology and diagnostic accuracy of PET/CT with 18F-DOPA in 

children with congenital hyperinsulinism. 
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рожденный гиперинсулинизм (ВГИ) 

характеризуется избыточной продук-

цией инсулина β-клетками поджелу-

дочной железы, что приводит к возникновению 

гипогликемии. Частота встречаемости заболе-

вания по данным литературы варьирует от 

1:30`000 до 1:50`000 новорожденных [1, 2]. К 

возникновению избыточной продукции инсули-

на приводят нарушения функции АТФ-

зависимых К+-каналов, а также дефекты регу-

ляции внутриклеточного метаболизма глюкозы. 

Наиболее частой генетической причиной ВГИ 

являются инактивирующие мутации генов 

KCNJ11 и ABCC8. В большинстве случаев кли-

ника ВГИ возникает в первые месяцы жизни, 

заболевание обычно характеризуется наличием 

тяжелого гипогликемического синдрома с поте-

рей сознания, судорогами, комой. Некоторые 

формы ВГИ возникают после первого года жиз-

ни и имеют более мягкое течение [3].  

Гистологически врожденный гиперинсу-

линизм подразделяют на диффузную, фокаль-

ную и атипичную формы [4, 5]. При диффузной 

форме избыточная продукция инсулина проис-

ходит во всех β-клетках (60-70% пациентов). 

При фокальной форме ВГИ (30-40% пациентов) 

избыточная секреция инсулина обусловлена ги-

перфункцией ограниченного фрагмента ткани 

поджелудочной железы - аденоматозом, размер 

которого обычно не превышает 10 мм в диа-

метре, при этом вне фокуса аденоматоза опре-

деляется здоровая ткань железы [6]. Атипичная 

форма патоморфологически схожа с диффуз-

ной, однако зона аномальных клеток ограниче-

на определенным участком [7]. Развитие фо-

кальной формы ВГИ связано с унаследованной 

от отца мутации в генах ABCC8 или KCNJ11 в 

сочетании со специфической потерей материн-

ской аллели в регионе импринтинга 11р15.1 [8]. 

При этом у пациентов снижается экспрессия 

генов, являющихся супрессорами опухолевого 

роста, и увеличивается экспрессия гена, коди-

рующего фактор пролиферации, что приводит 

к формированию участка аденоматоза с избы-

точной секрецией инсулина.  

Дифференциальная диагностика фокаль-

ной и диффузной форм по клиническим при-

знакам невозможна. Однако для фокальных 

форм характерно тяжелое фармакорезистент-

ное течение, тогда как диффузное поражение 

поджелудочной железы в некоторых случаях 

отличается более благоприятным течением на 

фоне медикаментозной коррекции патологиче-

ского состояния.  

При персистирующей гипогликемии у де-

тей со временем развиваются тяжелые невроло-

гические последствия, наиболее тяжелые из ко-

торых – это эпилепсия и слепота. Поэтому ран-

няя дифференциальная диагностика фокальной 

и диффузной форм позволяет своевременно 

назначить оптимальную тактику лечения ВГИ, 

улучшая прогноз заболевания. Положительный 

эффект от медикаментозной терапии чаще от-

мечается при доминантных мутациях в генах 

KCNJ11 и ABCC8 [9, 10]. Фармакорезистентное 

течение характерно для гомозиготных и ком-

паундных гетерозиготных мутаций данных ге-

нов [11, 12]. Хирургическая тактика лечения 

при разных формах ВГИ кардинально различа-

ется. Наличие фокальной формы гиперинсули-

низма дает возможность проведения резекции 

патологической области поджелудочной железы 

с последующим полным выздоровлением паци-

ента [13]. При диффузной форме ВГИ с фарма-

корезистентным течением проводят резекцию 

95-98% поджелудочной железы, что впослед-

ствии может приводить к развитию сахарного 

диабета и экзокринной панкреатической недо-

статочности [14, 15].  

До недавнего времени в клинической 

практике для дифференциальной диагностики 

диффузной и фокальной форм ВГИ использова-

лись методики, основанные на определении 

уровня инсулина в пробах крови, оттекающей 

от поджелудочной железы: чрескожно-

чреспеченочный забор крови из ветвей ворот-

ной вены (ЧЧЗКВ) и забор крови из правой пе-

ченочной вены после внутриартериальной сти-

муляции (АСЗК) кальцием различных отделов 

поджелудочной железы [16, 17, 18]. Чувстви-

тельность ЧЧЗКВ и АСЗК составляет 87 и 71%, 

соответственно [16]. Специфичность данных 

методов варьирует в различных литературных 

источниках. Точность локализации фокуса ги-

перинсулинемии при АСЗК (82% (95% ДИ: 72-

90%)) несколько выше, чем при проведении 

ЧЧЗКВ (76% (95% ДИ: 65-85%)) у пациентов с 

фокальной формой ВГИ [16]. Однако ввиду ин-

вазивности и недостаточной точности этих ис-

следований [16] не теряет актуальности поиск 

других диагностических подходов. Среди них 

наибольший интерес представляет технология 

совмещенной позитронной эмиссионной и ком-

пьютерной томографии (ПЭТ/КТ) с 18F-L-

флюородигидроксифенилаланином (18F-ДОФА), 

которая позволяет провести дифференциаль-

ную диагностику гистологических форм ВГИ. 

Впервые о применении ПЭТ/КТ с 18F-ДОФА с 

целью дифференциальной диагностики диф-

фузной и фокальной форм гиперинсулинизма 

сообщили Riberio и соавт. в 2005 году [19]. По-

мимо бо льшей информативности, ПЭТ/КТ c 18F-

ДОФА обладает неоспоримыми преимущества-

ми: малой инвазивностью и относительной без-

опасностью по сравнению с ЧЧЗКВ и АСЗК. 

Доказано, что другие методы визуализации 

(УЗИ, МРТ, КТ, ПЭТ с 18F-фтордезоксиглюкозой) 

не обладают достаточной информативностью 

В 
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для решения данной задачи [20]. 

Биохимические основы клинического 

применения ПЭТ/КТ с 18F-ДОФА.  
18F -L-дигидроксифенилаланин (18F -

ДОФА) – синтетический аналог предшественни-

ка норадреналина – фенилаланина, меченный 

позитронизлучающим изотопом 18F. В основе 

фармакодинамики этого радиофармацевтиче-

ского препарата (РФП) лежит способность ост-

ровковых клеток поджелудочной железы захва-

тывать L-дигидроксифенилаланин с последую-

щим его метаболическим превращением в до-

памин с помощью L-аминокислотной декар-

боксилазы [21, 22]. Подобно своему биологиче-

скому аналогу (рис. 1), 18F -ДОФА транспорти-

руется в опухолевую клетку при помощи транс-

мембранного переносчика аминокислот L-типа. 

Затем 18F-ДОФА претерпевает метаболическое 

превращение в 18F-фтордопамин под действием 

L-аминокислотной декарбоксилазы и депониру-

ется в секреторных гранулах [21, 23].  

Экспериментальные исследования на ла-

бораторных животных показали, что, помимо 

центральной нервной системы, синтез и хране-

ние допамина и L-ДОФА происходит в остров-

ках поджелудочной железы [24]. Следует отме-

тить, что у человека β-клетки экспрессируют 

допаминовые рецепторы [25], с помощью кото-

рых допамин и L-ДОФА подавляют секрецию 

инсулина [24, 26]. В исследованиях отмечено, 

что в случае ВГИ активность фермента L-

аминокислотной декарбоксилазы повышена. 

Увеличенный захват 18F-ДОФА β-клетками 

поджелудочной железы обеспечивает позитив-

ную радионуклидную визуализацию патологи-

ческого очага. У детей захват 18F-ДОФА здоро-

вой тканью поджелудочной железы ниже, чем у 

взрослых людей, что объясняется функциональ-

ной незрелостью системы L-декарбоксилазы 

ароматических аминокислот, благодаря чему 

улучшается визуализация участка с повышен-

ным захватом радиофармпрепарата [27]. У 

взрослых пациентов с инсулиномой также воз-

можно проведение ПЭТ/КТ c 18F-ДОФА, однако 

данный метод используется редко в связи с 

меньшей информативностью и дороговизной по 

сравнению с МРТ, трехфазной КТ с контраст-

ным усилением, эндоскопическим УЗИ [27].  

Данные ПЭТ c 18F-ДОФА дают представ-

ление о функциональной активности β-клеток 

поджелудочной железы, что позволяет диффе-

ренцировать фокальную и диффузные формы 

ВГИ. В случае фокальной формы гиперинсули-

низма аккумуляция 18F-ДОФА β-клетками го-

раздо интенсивнее в области очага поражения 

по сравнению с нормальной тканью поджелу-

дочной железы [16, 21, 28]. При диффузной 

форме ВГИ захват РФП повышен во всей ткани 

поджелудочной железы с небольшим преобла-

данием активности в области головки [28, 29, 

30]. Необходимо учитывать, что из организма 
18F-ДОФА выводится через мочевыводящую си-

стему, следовательно, физиологическое накоп-

ление РФП наблюдается в почках, мочеточни-

 

Рис. 1 (Fig. 1) 

Рис. 1.    Синтез дофамина. 

Фенилаланин конвертируется в L-тирозин, затем L-тирозин превращается в L-ДОФА с помощью тирозингид-

роксилазы, после чего L-ДОФА посредством L-аминокислотной декарбоксилазы конвертируется в допамин. 

 Fig. 1.    Synthesis of dopamine.  

Phenylalanine is converted to L-tyrosine, then L-tyrosine is converted to L-DOPA by tyrosine hydroxylase, subse-

quently L-DOPA is converted to dopamine by L-amino acid decarboxylase. 
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ках и мочевом пузыре. Физиологическое накоп-

ление РФП также наблюдается в желчном пузы-

ре и желчевыводящих путях, а также в печени, 

миокарде и стриопаллидарной системе головно-

го мозга [29, 30]. 

Методика проведения ПЭТ/КТ с 18F-

ДОФА.  

Детям младшего возраста ПЭТ/КТ с 18F-

ДОФА выполняют под наркозом. По различным 

данным, для получения наиболее достоверных 

результатов в качестве подготовки к процедуре 

пациентам рекомендуется отмена терапии ок-

треотидом и глюкагоном за 48 часов до иссле-

дования [31]. Премедикация препаратом «Кар-

бидопа» - ингибитором периферической L-

аминокислотной декарбоксилазы, не требуется 

[31]. Однако некоторые авторы утверждают, 

что медикаментозную терапию перед процеду-

рой отменять необязательно [19, 32].  

Если процедура ПЭТ/КТ c 18F-ДОФА 

включает в себя КТ ангиографию сосудов 

брюшной полости, то ее следует проводить 

натощак, при этом период голода должен со-

ставлять не менее 6 часов с целью профилакти-

ки аспирации рвотных масс вследствие воз-

можной реакции на йодсодержащий контраст-

ный препарат [29]. Для предотвращения гипо-

гликемии выполняют внутривенную инфузию 

10% раствора глюкозы, а контроль гликемии 

проводят каждые 30 минут. За 24 часа до про-

ведения исследования рекомендуется устано-

вить назогастральный зонд без металлического 

наконечника, с помощью которого до проведе-

ния КТ пациенту в желудок вводится 20 мл во-

ды с целью негативного контрастирования две-

надцатиперстной кишки [29]. Инъекцию 18F-

ДОФА осуществляют внутривенно из расчета 4 

МБк на 1 кг массы пациента [29, 32, 33]. Деся-

тиминутные ПЭТ сканы выполняют через 10, 

20, 30, 40, и 50 минут после инъекции РФП [29, 

32].  

Для топической диагностики очага пора-

жения производится автоматическое совмеще-

ние трехмерных изображений ПЭТ и КТ, вы-

полненной с контрастным усилением [31]. 

Интерпретация результатов ПЭТ/КТ с 

использованием количественных показате-

лей.  

В первую очередь производится визуаль-

ная оценка ПЭТ данных: равномерная гипер-

фиксация 18F-ДОФА во всех отделах поджелу-

дочной железы характерна для диффузного 

ВГИ (рис. 2 а), а очаговое накопление РФП сви-

детельствует о фокальной форме заболевания 

(рис. 2 б).  

Для точности  интерпретации  результатов  

 

Рис. 2 а (Fig. 2 а).                                                      

 

Рис. 2 б (Fig. 2 b).                                                      

Рис. 2.  ПЭТ изображения брюшной полости с 18F-ДОФА в режиме 3D. 

Диффузная форма гиперинсулинизма (а), отмечается диффузная гиперфиксация РФП во всех отделах 

поджелудочной железы. Фокальная форма гиперинсулинизма (б), в крючковидном отростке головки подже-

лудочной железы визуализируется очаг повышенного накопления  18F-ДОФА (стрелка) на фоне физиологиче-

ского захвата РФП неизмененной тканью поджелудочной железы. Физиологическое накопление 18F-ДОФА в 

почках и желчном пузыре.  Исследование ПЭТ/КТ с 18F-ДОФА выполнено в ФГБУ «Северо-Западный феде-

ральный медицинский исследовательский центр имени В. А. Алмазова». 

Fig. 2.  Abdominal PET with 18F-DOPA, 3D mode. 

Diffuse form of hyperinsulinism (A), diffuse uptake of 18F-DOPA is observed in pancreas. Focal form is presented at fig. 

2B, focal lesion is seen in the head of pancreas (arrow), and physiological uptake is in the normal pancreatic tissue. 

Physiological 18F-DOPA uptake in gallbladder and kidney.  PET/CT examinations with 18F-DOPA were performed in  

Federal Almazov North-West Medical Research Centre. 
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исследования, помимо визуальной оценки, 

также используются количественные показате-

ли. В клинической практике широко применя-

ется стандартизированный показатель накоп-

ления (standardized uptake value, SUV), который 

отражает концентрацию РФП в очаге, выра-

женную в Бк/мл к общему значению введенной 

в организм пациента активности РФП и норми-

рованный на площадь поверхности тела, массу 

тела или «безжировую» массу тела пациента. 

Как правило, в расчет принимают максималь-

ное значение показателя SUV - SUVmax. По 

мнению различных исследователей, для интер-

претации результатов следует сочетать визуаль-

ную оценку с расчѐтом SUVmax. [19, 32, 33]. У 

пациентов с фокальной формой ВГИ в области 

аденоматоза SUVmax на 50% больше, чем этот 

показатель в здоровой ткани поджелудочной 

железы [29, 33]. Для большей наглядности 

Meintjes M. и соавт. рассчитали панкреатиче-

ский индекс (pancreatic ratio, PR) как соотно-

шение SUVmax и следующего, меньшего по 

значению SUVmax в головке, теле и хвосте 

поджелудочной железы (таблица 1). Оказалось, 

что у пациентов с диффузной формой ВГИ 

панкреатический индекс не превышал 1,3. В то 

время как у всех детей с фокальной формой 

заболевания панкреатический индекс был более 

1,5. В последующем диагностированные формы 

ВГИ были подтверждены результатами после-

операционного гистологического исследования 

[29]. Панкреатический индекс равен соотноше-

нию SUVmax на следующий меньший по значе-

нию SUVmax; ПЖ – поджелудочная железа; 

SUVmax максимальное значение стандартизиро-

ванного показателя накопления. 

Безопасность ПЭТ/КТ c 18F-ДОФА.  

До настоящего времени не было зафикси-

ровано каких-либо осложнений после проведе-

ния ПЭТ/КТ c 18F-ДОФА у детей с ВГИ. 

Наибольший риск при использовании данной 

методики представляет ионизирующее облуче-

ние. Радиационное облучение при совмещенном 

использовании ПЭТ и КТ и использовании силы 

тока 80 мАм в секунду с пиковым напряжением 

в 140 кВ составляет примерно от 3 до 5 мЗв 

[16]. Подсчитанный риск потенциальной смерти 

от радиационно-индуцированной онкологии в 

педиатрии при эффективной дозе 10 мЗв равен 

1 к 1000 [37, 38]. В целях безопасности реко-

мендуется снижать дозу лучевой нагрузки до 

минимально эффективной. 

Показания к проведению ПЭТ/КТ c 18F-

ДОФА.  

Совмещенная ПЭТ/КТ c 18F-ДОФА должна 

выполняться всем пациентам с персистирую-

щим гиперинсулинизмом [31], которым плани-

руется хирургическое лечение [16]. В данную 

Таблица №1.  Результаты расчетов поглощения 18F-ДОФА поджелудочной железой и 

печенью по данным Meintjes M. и соавт. в зависимости от типа ВГИ [29]. 

Номер 

пациента 
Форма ВГИ 

SUV max 

головки ПЖ 

SUV max тела 

ПЖ 

SUV max хвоста 

ПЖ 
SUV mах печени 

Панкреатический 

индекс 

1.  
Диффузная 3,7 3,3 2,6 2,0 1,1 

2.  
Диффузная 2,4 2,1 2,1 1,8 1,1 

3.  
Диффузная 4,8 4,5 4,8 2,8 1,0 

4.  
Диффузная 2,0 1,9 1,9 2,3 1,1 

5.  
Диффузная 2,8 2,5 2,7 1,8 1,0 

6.  Фокальная, в  

головке ПЖ 
7,0 2,5 2,2 2,5 2,8 

7.  Фокальная, в  

головке ПЖ 
8,5 2,8 2,2 1,8 3,0 

8.  Фокальная, в 

головке ПЖ 
4,0 1,8 1,2 1,7 2,2 

9.  
Диффузная 4,2 3,3 2,5 2,5 1,3 

10.  Фокальная,  

в теле ПЖ 
4,2 6,1 2,5 2,7 1,5 

11.  
Диффузная 4,5 3,8 3,6 2,5 1,2 

12.  
Диффузная 2,3 2,1 1,9 2,0 1,1 

13.  
Диффузная 3,4 4,1 3,2 2,3 1,2 

14.  
Диффузная 2,2 1,9 2,2 1,4 1,2 

15.  
Диффузная 4,0 3,2 3,3 2,0 1,3 

16.  
Диффузная 4,2 4,3 5,8 2,6 1,3 

17.  
Диффузная 3,9 3,5 3,7 2,2 1,1 
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группу входят лица с генетически подтвер-

жденной фокальной формой ВГИ (так как ре-

зекция патологического участка может приве-

сти к выздоровлению ребенка), а также паци-

енты с фармакорезистентным течением заболе-

вания [39, 40]. Также при необходимости воз-

можно проведение ПЭТ/КТ c 18F-ДОФА пациен-

там с доказанным диагнозом ВГИ, но без выяв-

ленных патогенных генетических мутаций для 

уточнения гистологической формы заболева-

ния. 

Диагностическая точность метода. 

По данным литературы, чувствительность 

ПЭТ/КТ c 18F-ДОФА при ВГИ находится в пре-

делах 89% (95% ДИ:81-95%), специфичность – 

98% (95% ДИ: 89-100%) [34]. Подсчитано, что 

диагностическая  точность ПЭТ/КТ c 18F-ДОФА 

для определения локализации аденоматоза при 

фокальной форме ВГИ соответствует 82% [16].  

Для лучшей интерпретации исследования 

следует учитывать возможные причины ложно-

положительных результатов: физиологическая 

гиперфиксация РФП головкой поджелудочной 

железы, различный градиент аденоматоза с 

бо льшим поглощением 18F-ДОФА в области пан-

креатической головки при диффузной форме 

ВГИ [35]. Ряд обстоятельств, которые могут 

привести к ложноотрицательным результатам: 

малые размеры очага гиперинсулинемии (менее 

1 см) или мультифокальность, особенности 

формы аденоматоза (плоский очаг), суперпози-

ция левой почки, желчного пузыря, двенадца-

типерстной кишки на патологический фокус 

[36]. По данным литературы, наименьший раз-

мер фокуса, который был идентифицирован-

ный при ПЭТ, составил 5х4 мм [33]. Захват РФП 

поджелудочной железой при ВГИ остается 

неизменно выше, чем его физиологическое 

накопление в печени. Интенсивность панкреа-

тического захвата 18F-ДОФА незначительно 

снижается после 30 минуты от введения РФП, 

однако в целом остается примерно на одном 

уровне в течение последующих 50 минут [29].  

Идентификация эктопированной ткани 

поджелудочной железы при помощи ПЭТ/КТ 

c 18F-ДОФА.  

Поджелудочная железа развивается из 

дорсального и вентрального зачатков кишечной 

трубки. Вентральный зачаток образуется в углу 

между двенадцатиперстной кишкой и выпячи-

ванием кишечной трубки, дающим начало пе-

чени и желчному пузырю. На 7-й неделе геста-

ции оба зачатка поджелудочной железы срас-

таются, формируя единый орган. В ходе фор-

мирования поджелудочной железы возможно 

возникновение эктопических панкреатических 

очагов, что объясняется ее тесной связью с ме-

зогастрием. Гетеротопия ткани поджелудочной 

железы встречается достаточно часто, пример-

но в 2% случаев (по данным аутопсии) [41]. 

Наиболее типичным расположением эктопиче-

ской поджелудочной железы является гастроин-

тестинальный тракт. Эктопированную ткань 

поджелудочной железы можно обнаружить в 

области желудка, двенадцатиперстной кишки, 

желчных путей, тонкой и толстой кишках, и го-

раздо реже – в средостении [41-44].  

Hussain K. и соавт. опубликовали клини-

ческое наблюдение с описанием эктопирован-

ной ткани поджелудочной железы у ребенка с 

ВГИ. В связи с фармакорезистентным течением 

заболевания пациенту было проведено три опе-

ративных вмешательства с панкреатэктомией 

(95% ткани железы), холедоходуоденостомией и 

холецистэктомией без положительного эффекта. 

По данным исследования, удаленная ткань ги-

стологически соответствовала здоровой подже-

лудочной железе без признаков диффузного ги-

перинсулинизма. По результатам ПЭТ/КТ c 18F-

ДОФА у ребенка была обнаружена эктопиро-

ванная панкреатическая ткань в области две-

надцатиперстной кишки, находящаяся, наибо-

лее вероятно, в толще стенки или в просвете 

двенадцатиперстной кишки. Учитывая высо-

кий риск повторного хирургического вмеша-

тельства, в дальнейшем ребенку было рекомен-

довано продолжить медикаментозную терапию 

[45]. 

Peranteau и совт. описали похожий кли-

нический случай: четырехмесячного ребенка с 

гиперинсулинизмом и мультифокальной экто-

пированной тканью поджелудочной железы. 

Изначально пациенту была проведена субто-

тальная панкреатэктомия с резекцией 80% 

ткани поджелудочной железы, однако в после-

операционном периоде состояние ребенка не 

улучшилось. Гистологическое исследование не 

подтвердило наличие диффузной формы гипе-

ринсулинизма в удаленной ткани. В последую-

щем, по данным ПЭТ/КТ c 18F-ДОФА были вы-

явлены 4 участка, гистологически соответству-

ющих фокальной форме гиперинсулинизма: 

один участок - в головке поджелудочной желе-

зы, три – в двенадцатиперстной кишке. После 

проведения повторного оперативного вмеша-

тельства объемные образования были удалены. 

Ребенок был выписан с сахарным диабетом и с 

рекомендациями по инсулинотерапии [46]. 

В обоих случаях ПЭТ/КТ c 18F-ДОФА были 

выполнены после хирургического вмешатель-

ства в связи с сохранением персистирующей 

гипогликемии. В случае выполнения ПЭТ/КТ c 
18F-ДОФА у данных пациентов перед хирурги-

ческим вмешательством возможно было сохра-

нить здоровую ткань поджелудочной железы и 

резецировать исключительно участки аденома-

тоза, что могло бы привести к выздоровлению 

пациентов без риска возникновения ятрогенно-

го сахарного диабета. Описанные клинические 

наблюдения подтверждают возможность обна-
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ружения опухоли при фокальной форме ВГИ, 

находящейся как в толще поджелудочной желе-

зы, так и в эктопированной панкреатической 

ткани. 

Помимо практической пользы применения 

ПЭТ/КТ c 18F-ДОФА у пациентов с ВГИ для 

дифференциальной диагностики гистологиче-

ской формы заболевания, данный метод помо-

гает лучше понять патофизиологические аспек-

ты заболевания, которые пока еще недостаточ-

но изучены. Например, доказано, что в случае 

ВГИ возможно спонтанное выздоровление и 

тяжесть заболевания может смягчаться с воз-

растом. На настоящий момент нет точного 

обоснования причин развития спонтанной ре-

миссии. Yorifuji и соавт. опубликовали клиниче-

ское наблюдение [47]. У ребенка с установлен-

ным диагнозом (фокальная форма ВГИ) по ре-

зультатам молекулярно-генетического анализа 

была выявлена гетерозиготная мутация c.4186G 

1T (p.D1396Y) в гене ABCC8 по отцовской ли-

нии. При проведении ПЭТ/КТ c 18F-ДОФА у 

мальчика визуализирован очаг фокального 

накопления в области тела поджелудочной же-

лезы. Впоследствии ребенок получал консерва-

тивную терапию, а в возрасте 1 года и 10 меся-

цев была констатирована ремиссия заболева-

ния. Повторные результаты ПЭТ/КТ c 18F-ДОФА 

были абсолютно идентичны первому исследова-

нию. Для уточнения диагноза ребенку было 

проведено АСЗК, которое выявило низкий уро-

вень базального и стимулированного инсулина, 

что подтвердило отсутствие гиперинсулинемии 

на момент исследования. Данный случай де-

монстрирует, что захват РФП при проведении 

ПЭТ c 18F-ДОФА не коррелирует с гиперсекре-

цией инсулина β-клетками. Также можно пред-

положить, что ремиссия в случае ВГИ обуслов-

лена не гибелью аномальных β-клеток, а функ-

циональной перестройкой клеток аденоматоза 

[39]. 

Современные подходы к лечению ВГИ. 

Своевременная установка диагноза у де-

тей с ВГИ необходима для предупреждения 

развития неврологических нарушений и ум-

ственной отсталости. Выбор тактики лечения 

определяется по клинической картине, резуль-

татам генетического исследования, наличию 

ответа на медикаментозную терапию, гистоло-

гической форме заболевания и результатам 

ПЭТ/КТ c 18F-ДОФА. В половине случаев паци-

енты с диффузной формой ВГИ хорошо отве-

чают на терапию [16], препаратами выбора яв-

ляются диазоксид, октреотид, глюкагон, нифе-

дипин [48]. Хирургическое вмешательство при 

диффузной форме заболевания проводится 

только при фармакорезистентном течении за-

болевания. В таких случаях единственным эф-

фективным методом является субтотальная 

панкреатэктомия с удалением 95-98% железы, 

так как удаление меньших объемов органа не 

приводит к улучшению клинического течения 

заболевания [48, 49]. После субтотальной пан-

креатэктомии у детей с диффузной формой 

ВГИ может сохраняться потребность в дополни-

тельной терапии диазоксидом, октреотидом 

и/или соблюдение диеты с дополнительным до-

кармливанием [49]. В случае фокальной формы 

ВГИ выполнение успешного хирургического ле-

чения приводит к полному выздоровлению па-

циента [50]. Во время оперативного вмешатель-

ства визуализация очага гиперпродукции инсу-

лина может быть затруднена в связи с глубоким 

расположением в паренхиме или малыми раз-

мерами. Данные, полученные с помощью КТ, 

дают хирургу возможность оценить взаиморас-

положение важных топографо-анатомических 

ориентиров и играют значимую роль при пла-

нировании хирургического вмешательства. 

Окончательный диагноз подтверждается гисто-

логическим заключением. Типичная диффузная 

форма характеризуется обильным распределе-

нием β-клеток с увеличенными, гиперхромати-

новыми ядрами по всей поджелудочной железы 

[51]. При фокальной форме участок аденома-

тозной гиперплазии с гигантскими ядрами 

окружен нормальной тканью поджелудочной 

железой [7, 51].  

Учитывая высокую информативность и 

достаточную безопасность ПЭТ/КТ с 18F-ДОФА, 

данный метод признан «золотым стандартом» 

для дифференциальной диагностики фокальной 

и диффузной форм ВГИ [48, 52]. Перспектив-

ной технологией исследования является совме-

щенная ПЭТ/МРТ с 18F-ДОФА, которая позволит 

существенно снизить лучевую нагрузку на па-

циентов с ВГИ, т.к. выполнение  МРТ  не со-

пряжено с воздействием на организм ребенка 

ионизирующего излучения [53].  

Заключение. 

Таким образом, ПЭТ/КТ c 18F-ДОФА явля-

ется высоко чувствительным и специфичным 

методом для дифференциальной диагностики 

диффузной и фокальной форм врожденного 

гиперинсулинизма. Проведение ПЭТ/КТ c 18F-

ДОФА показано в случае фармакорезистентного 

течения заболевания ВГИ и/или при наличии 

молекулярно-генетических характеристик фо-

кальной формы. Сочетание ПЭТ с КТ позволяет 

оценить локализацию фокуса аденоматоза, что 

является необходимой информацией для пла-

нирования объема хирургического вмешатель-

ства. 
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