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В структуре заболеваний гепатобилиарной системы ве-
дущее место занимает билиарная атрезия, ранняя 

диагностика которой определяет эффективность лечения. 
Атрезия внепеченочных желчных протоков (АВЖП) являет-
ся одной из наиболее частых причин формирования неона-
тального холестаза. Впервые это заболевание было описа-
но более века назад, однако и в настоящее время вопросы 
его своевременной диагностики и лечения вызывают труд-
ности. Известно, что внепеченочная желчная система раз-
вивается из каудальной части печеночного зародыша при-
мерно на 4-й недели гестации [1]. Гепатоциты и клетки внут- 
рипеченочных протоков берут начало из краниальной части 
кишечной трубки. Желчь начинает секретироваться в дуоде-
нальную трубку к 12–14-м неделям. Развитие АВЖП может 
быть результатом аномального морфогенеза желчных прото-
ков или повреждения нормально сформированных протоков.

Установлено, что процесс облитерации внепеченочных 
желчных протоков происходит в I триместре беременности. 
В дальнейшем, на более поздних сроках внутриутробного раз-
вития, циркуляция желчи плода осуществляется при участии 
плаценты и кишечника матери. И только небольшое ее ко-
личество поступает в несформированные желчные прото-
ки, вызывая воспалительную реакцию окружающих тканей. 
Поэтому, наиболее яркая клиническая картина заболева-
ния развивается уже после рождения, когда из процесса 
циркуляции желчи выключается материнский организм.

В структуре внепеченочных причин формирования нео-
натального холестаза ведущее место в антенатальном пе-
риоде занимают состояния, сопровождающиеся развитием 
гипоксии или ишемии гепатобилиарной системы, гипоперфу-
зии ЖКТ, стойкой гипогликемией, метаболическим ацидо-
зом [2]. Важное место занимают так же системные и лока-
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лизованные бактериальные инфекции, запускающие син-
тез и экскрецию сложного каскада медиаторов воспаления 
купферовскими клетками, а так же гепатоцитами и эндоте-
лиальными клетками синусоидов, оказывающих непосред-
ственное влияние на образование и экскрецию желчи.

В общем, причины, лежащие в основе развития этой тя-
желой патологии, до конца не расшифрованы. Предполага-
ют множество этиологических факторов: иммунологических, 
генетических, ятрогенных медикаменты, алкоголь) и инфек-
ционных агентов, (реовирусы, ротавирусы, цитомегаловирус), 
участвующих в патогенезе развития этого сложного забо-
левания [2]. Различные отделы внепеченочной билиарной 
системы могут быть повреждены, но при этом внутрипече-
ночные протоки наиболее часто вовлекаются в патологиче-
ский процесс. Так, на основании морфологических исследо-
ваний, установлено, что в большинстве случаев билиарной 
атрезии наблюдается фибро-облитеративная холангиопа-
тия, которая является результатом деструкции нормально 
сформированной билиарной системы.

Пренатальная диагностика атрезии внепеченочных желч-
ных путей (АВЖП) проводится о биохимическому маркеру 
(гаммаглютамилтрансферазе) в амниотической жидкости 
и УЗИ плода в 1 и 2-ом триместре беременности. 

Так, об этом свидетельствует низкий уровень фермента 
гаммаглютамилтрансферазы (ГГТ) в амниотической жид- 
кости на 18 недели гестации. УЗИ плода на 19–20 недели 
гестации позволяет выявить сочетанную патологию желч-
ных протоков с кистой общего желчного протока.

Выделяют две формы АВЖП:
Синдромальная форма, при которой АВЖП сочетается 

с различными врожденными аномалиями развития в виде 
асплении, полисплении, ������������������������������������situs������������������������������� ������������������������������inversus����������������������, интестинальной маль-
формации, аномалии портальной вены и печеночной артерии.

Несиндромальная форма встречается в 80–90% случаев 
и в основном проявляется как изолированная аномалия.

Постнатальная диагностика атрезии желчных путей у но-
ворожденных детей проводится с помощью инструменталь-
ных и клинико-лабораторных методов исследования. 

Информативным методом визуализации гепатобилиар-
ной системы является УЗИ, при проведении которого желч-
ный пузырь натощак не визуализируется или выявляется 
в виде «гиперэхогенного тяжа» (3). В ряде случаев при атре-
зии желчных протоков выявляют расширение внутрипече-
ночных желчных протоков, реже кисты в воротах печени 
и полисплению. Дополнительное диагностическое значение 
имеет гепатобилиарная сцинтиграфия, магнитно-резонансная 
томография (МРТ) и биопсия печени. МРТ среди неинвазив-
ных методов обследования является наиболее точным, по-
зволяющим безошибочно установить диагноз.

Гистологическое исследование биоптата печени так же 
имеет важное, а иногда и решающее значение для подтверж-
дения обструктивного характера поражения и дифферен- 
циальной диагностики с необструктивными заболеваниями: 
гигантоклеточным гепатитом. новорожденных, альфа1-трип- 
синовой недостаточностью гепатопатией при полном парен-
теральном питании, муковисцидозом, синдромом Байлера. 
Основные диагностические признаки обструктивного паттер-
на выявляются со стороны портальных трактов и включает 
дуктулярную реакцию, отек и фиброз, отсутствие синусои-
дального фиброза, желчные тромбы [4].

Клинико-лабораторные критерии атрезии внепеченоч-
ных желчных путей в раннем неонатальном периоде харак-
теризуются следующими особенностями: 

В большинстве случаев дети с АВЖП рождаются доно-
шенными с антропометрическими показателями соответ-
ствующими физиологической норме.

Желтуха появляется на 2–3 сутки жизни, т. е. в обычные 
для физиологической желтухи сроки. Примерно у двух тре-

тей больных отмечается наличие «светлого» промежутка – 
уменьшение интенсивности желтухи к концу 1-ой недели 
жизни с последующим постепенным нарастанием желтухи 
и появлением зеленоватого оттенка.

Стойкая ахолия стула является наиболее ранним и по-
стоянным клиническим признаком болезни, но ее появле-
нию часто предшествует отхождение мекония.

Характерным для АВЖП является отсутствие гепатоме-
галии при рождении с последующим увеличением разме-
ров печени и изменением ее консистенции от эластичной 
до плотной. 

Повышение билирубина за счет прямой фракции, со-
ставляющей более 20% по сравнению с общим уровнем би-
лирубина (ранний признак)

Характерно появление других маркеров холестаза (ГГТ, 
бэта-липопротеидов, холестерина, повышение активности 
ЩФ, желчных кислот), степень выраженности которых в ди-
намике нарастает от минимального до значительного.

Активность ферментов цитолиза (АЛТ, АСТ) повышается 
умеренно и, как правило, отсрочено.

Показатели, отражающие белково-синтетическую функ-
цию печени (альбумин, фибриноген, холинэстераза, протромби-
новый индекс и др.) на ранних сроках болезни не изменяются.

При УЗИ гепатобилиарной системы желчный пузырь на-
тощак не визуализируется или его можно определить в виде 
«гиперэхогенного тяжа» [2].

Киста общего желчного протока – это врожденное рас-
ширение участка внепеченочных желчевыводящих путей в со-
четании с их полной сегментарной обструкцией, развитием 
холестаза, которое встречается только в 2–5% случаев. Часто 
эти кисты сочетаются с АВЖП. При этом клинико-лаборатор- 
ные проявления не отличаются от симптомов, характерных 
для АВЖП. При отсутствии АВЖП застой желчи в расширен-
ном желчном протоке приводит к изменению ее коллоидных 
свойств, повышенной вязкости и неполному оттоку желчи. 
Длительное сохранение желчи в протоках предрасполагает 
к инфекционным осложнениям и развитию холангита. При 
развитии холангита характерно сочетание признаков внепе-
ченочного холестаза с воспалительными изменениями [3].

При проведении УЗИ выявляют полостное образование 
в проекции общего желчного протока. Определенное диаг- 
ностическое значение при кисте общего желчного протока 
имеет гепатобилиарная сцинтиграфия. Лечение только хи-
рургическое. При отсутствии АВЖП прогноз при кисте обще-
го желчного протока, как правило, благоприятный [3].

Представляем клинический случай пренатальной и ран-
ней постнатальной диагностики у новорожденного ребенка 
атрезии внепеченочных желчных путей в форме кисты обще-
го желчного протока.

Доношенный мальчик С. родился в роддоме УЗ «6-я кли-
ническая больница» г. Минска от 2-ой беременности, 1-х сроч-
ных родов, срок гестации (273 дня, 39 недель). Возрастная 
первородящая – 32 года, отягощенный акушерский анамнез: 
1-я беременность вакуум аспирация, 2-ая беременность на-
стоящая, отмечено патологическое ее протекание – на фоне 
гестоза легкой степени тяжести. При этом по данным анте-
натального УЗИ у плода в сроке 19 недель гестации выявле-
но объемное образование в брюшной полости, в 20 недель 
гестации диагностирована киста общего желчного протока.

Интранатально: роды срочные, индуцированные: 1-й пе-
риод – 7 часов 30 минут, 2-й – 30 минут, 3-й – 10 минут, 
безводный период – 8 часов. Доношенный мальчик родился 
в удовлетворительном состоянии / (оценка по шкале Апгар 
через 1–5 мин. 8/8 баллов.

В динамике состояние ребенка средней степени тяжести 
вследствие желтухи, обусловленной неконьюгированной ги-
пербилирубинемией, которая появилась на 2 сутки жизни, 
без признаков гепатомегалии (т. е. размеры и консистен-
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ция печени не были изменены) и своевременным отхожде-
нием мекония.

При лабораторном обследовании в клиническом ана-
лизе крови – синдром полицитемии (Эр. – 6,75 * 10*12/л, 
HGB – 244 г/л, HCT – 0,695), тромбоцитоз – 455* 10 9/л.

В биохимическом анализе крови (4 сутки жизни) неко-
ньюгированной гипербилирубинемии – билирубин общий 
302,6 мкмоль/л, прямой 25 мкмоль/л, ALat – 23 ед/л, ASat – 
70 ед/л, ЩФ – 328 ед/л., общий белок – 62 г/л, альбумин – 
48 г/л, мочевина – 5,1 г/л.

После рождения ребенка врожденный порок развития 
внепеченочных желчевыводящих путей (киста общего желч-
ного протока), был подтвержден при проведении УЗИ брюш-
ной полости и консультации детского хирурга в ДХЦ. С целью 
контроля за клинико-лабораторными и инструментальными 
параметрами новорожденный ребенок на 4 сутки жизни 
был переведен в педиатрическое отделение «РНПЦ Мать 
и дитя» с диагнозом: Врожденный порок развития внепече-
ночных желчных путей – киста общего желчного протока, 
желтушный синдром. Состояние ребенка на 4–5 сутки жиз-
ни с отрицательной динамикой, тяжелое вследствие появ-
ления признаков печеночной недостаточности: нарастание 
желтухи с зеленоватым оттенком (4–5 сутки жизни), по- 
стоянной ахолии стула и симптомов интоксикации (вялость, 
срыгивания). В биохимическом анализе крови выраженная 
коньюгированная гипербилирубинемия (общий билирубин – 
239 мкмоль/л, прямая фракция 91 мкмоль/л), печеночные 
трансферазы не изменены (АЛТ – 29 ед./л, АСТ – 39 ед./л.), 
белково-синтетическая функция печени не нарушена (общий 
белок – 61 г/л, альбумин – 48,5 г/л). 

Для проведения хирургического лечения ребенок был 
переведен в ДХЦ с диагнозом: Врожденный порок развития 
желчевыводящих путей – киста общего желчного протока. 
Неонатальный холестаз. Синдром эндогенной интоксикации.

После клинико-лабораторно-инструментального обсле-
дования и предоперационной подготовки в ДХЦ проведено 
хирургическое лечение кисты холедоха. Основные этапы опе-
рации 28.01.2014 г.: холецистэктомия, цисто-энтероанасто- 
моз с отключением петли кишки по Ру с созданием анти-
рефлюксного инвагината на этом сегменте.

Послеоперационный период у ребенка протекал без 
осложнений. Находился 5 дней в ОИТР, 8 в отделении пла- 

новой хирургии. Выписан для дальнейшего лечения и на-
блюдения педиатром поликлиники.

Ультразвуковое исследование печени: печень не уве-
личена. Эхогенность паренхимы – в пределах нормы. Оча-
гов в паренхиме печени не выявлено, патологических изме-
нений не обнаружено. Протоки и вены не расширены, в про-
токах, больше справа, небольшое количество пузырьков 
газа. Желчный пузырь удален, на его месте петля кишки.

Заключение: состояние после холецистэктомии и нало-
жения билиодигестивного анастомоза, аэробилия.

В исследованном операционном материале стенка кис- 
ты сформирована по типу желчного пузыря, слизистая обо-
лочка выстлана призматическим эпителием, который со-
хранен на отдельных участках. Мышечная оболочка очагов 
отсутствует, замещена фиброзной тканью. В стенке кисты 
встречаются очаговые кровоизлияния и круглоклеточные 
воспалительные инфильтраты. В подкапсульном участке пе-
чени – хронический, преимущественно внутриклеточный хо-
лестаз. Желчные ходы в составе портальных трактов сфор-
мированы, многочисленные.

Ребенок осмотрен через 1,5 года после операции: 
гипербилирубинемии, гепатомегалии не выявлено.

Таким образом, ранняя диагностика в пре- и постнаталь-
ном периоде, локализованная форма внепеченочной обструк-
ции желчных путей, своевременно проведенное (в течение 
первого месяца жизни) хирургическое лечение свидетель-
ствовали о благоприятном прогнозе для жизни новорож-
денного ребенка. 
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Хроническая сердечная недостаточность является неблагоприятной перспективой боль-
шинства сердечно-сосудистых заболеваний. При отсутствии лечения данной патологии 
у пациентов снижается качество жизни и неуклонно повышается риск смертности. Меди-
каментозная терапия при хронической сердечной недостаточности не всегда приносит же-
лаемый результат, поэтому постоянно проводятся исследования и разработка новых мето-
дов лечения. Одним из перспективных видов лечения хронической сердечной недостаточ-
ности является сердечная ресинхронизирующая терапия, главной целью которой является 
уменьшение степени диссинхронии миокарда, часто встречающейся при хронической сердеч-
ной недостаточности. Сердечная ресинхронизирующая терапия способствует улучшению 


