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ведение. Атрезия желчевыводящих путей 
(АЖВП) — воспалительно-фиброзирующий 
процесс, сопровождающийся облитерацией 

желчевыводящих путей, нередко осложняющийся 
вторичным билиарным циррозом печени [1, 2]. 

Выделяют две формы билиарной атрезии:  
эмбриональную (синдромную), ассоциирующуюся с 
другими аномалиями внутренних органов, и перина-
тальную, при которой билиарная атрезия является 
изолированной. При эмбриональной форме мор-
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фологически выявляются пороки развития дукталь-
ных пластинок, полиспления, аспления, аномалии  
сердца и органов брюшной полости (транспозиция 
внутренних органов, отсутствие ретро-печеноч-
ной нижней полой вены, кишечная мальротация  
и др.) [2, 5].

АЖВП составляет около 8 % всех пороков вну-
тренних органов у детей, в среднем составляет 
1/10000–1/13000 живых новорожденных, варьи-
рует от 1 на 9600 в Японии и Китае до 1 на 16 000  
в Европе. Девочки страдают данной патологией чаще 
мальчиков (1,4 : 1). Согласно литературным данным 
распространённость данной аномалии составляет 
5 на 100 000 живых новорожденных в Нидерландах; 
5,1/100000 — во Франции; 6/100000 — в Велико-
британии; 6,5/100000 — в Техасе (США), 7/100000 —  
в Австралии; 7,4/100000 — в Атланте (США) и Японии, 
10,6/10000 — на Гавайских островах; 32/100000 —  
во Французской Полинезии. К сожалению, точных 
данных о встречаемости АЖВП в России на сегод-
няшний день нет [8].

Первое описание данного заболевания принад-
лежит J. Burns (1817). Автор предполагал, что по-
явление желтухи и обесцвеченного стула у ребенка 
первых месяцев жизни является следствием неизле-
чимого нарушения проходимости желчевыводящих  
путей (ЖВП). В 1852 году Сh. West описал патологию 
у 13-недельной девочки, у которой на 3 сутки после 
рождения появилась выраженная желтуха, а общее 
состояние прогрессивно ухудшалось. В 1950-х годах 
профессор M. Kasai (Япония), в результате изучения 
патологических изменений внутри- и внепеченоч-
ных желчных протоков у детей с АЖВП пришел к 
выводу, что процесс деструкции внутрипеченоч-
ных желчных протоков прогрессивно нарастает в 
период со 2 по 12 неделю жизни; а гистологические 
признаки, свидетельствующие о сохранении целост-
ности внутрипеченочных желчных протоков, явля-
ются прогностически благоприятным признаком.  
Предложенный M. Kasai метод гепатопортоэнтеро-
стомии, носит его имя и является одним из основных 
методов лечения детей с АЖВП [5, 8].

АЖВП является гетерогенным заболеванием. 
Этиология его обусловлена воспалением при внут- 
риутробной и перинатальной вирусной инфекциеи 
(цитомегаловирусная инфекция, вирус папилломы 
человека и др.), генетическими мутациями, сосуди-
стыми или метаболическими нарушениями в период 
эмбрионального развития [1, 2].

Клинические проявления данной патологии ма-
нифестируют сразу после рождения. Со 2–3 суток 
жизни у ребенка появляется желтушность кожных 
покровов, которая постепенно нарастает, ахолич- 

ный стул, гепатоспленомегалия; нарушается всасы-
вание жиров и жирорастворимых витаминов, что 
приводит к задержке физического развития [1, 3].

Помимо клинических симптомов диагности-
ческим критерием АЖВП служит наличие таких 
ультразвуковых признаков как изменение формы 
желчного пузыря и повышение эхогенности печени.  
Одним из наиболее ранних лабораторных признаков 
является гипербилирубинемия за счет прямой фрак-
ции. Кроме этого, ценными показателями являются 
уровень гамма-глютаминтрансферазы и щелочной 
фосфатазы, повышающиеся при холестазе [1, 8].

Терапия АЖВП проводится только в виде  
2-х этапного хирургического вмешательства: пал-
лиативная портоэнтеростомия, осуществляемая в 
неонатальном периоде, и последующая транспланта-
ция печени. Однако в последние годы предпочтение 
отдается одноэтапному лечению — трансплантация 
печени [7, 9].

Цель исследования. Представить клинический 
случай АЖВП у девочки.

Материалы и методы. Анализ клинического 
случая и первичной медицинской документации 
ребенка (форма 012/у).

Результаты. В сентябре 2021 года участковым 
педиатром, в связи с плохой прибавкой в весе, со-
хранением желтушности кожного покрова, в отде-
ление патологии новорожденных и недоношенных 
ГБУ РО «ОДКБ им. Н.В. Дмитриевой» г. Рязани был 
направлен ребенок (девочка С., возраст 1 месяц)  
с предварительным диагнозом — холестатический 
гепатит, атрезия желчного пузыря.

Из анамнеза: девочка от 1 беременности, про-
текавшей с нарушением маточно-плацентарного 
кровообращения на 21–22 неделе гестации, инфек-
цией мочевыводящих путей, токсикозом в 1 триме-
стре, отеками. Ребенок родился от срочных родов, 
путем кесарева сечения на 41 неделе, с признаками  
внутриутробной гипоксии плода. Масса тела при 
рождении — 3040 г, длина тела — 52 см, оценка по 
шкале Апгар — 8/9 баллов. Девочка выписана из 
родильного дома на 3 сутки с массой тела 2850 г.  
Ребенок с рождения находился на смешанном 
вскармливании.

При поступлении в стационар состояние паци-
ента средней степени тяжести: девочка активна, 
кожные покровы иктеричные, живот мягкий, печень 
при пальпаторном исследовании без особенностей, 
рефлексы новорожденных вызывались, быстро ис-
тощались. 

По данным УЗИ органов брюшной полости 
определялись признаки гепатомегалии (печень 
однородной структуры, увеличена, переднезадний 
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размер правой доли на уровне ворот — 81 мм (N — 
60 мм), селезёнка не увеличена, желчный пузырь не 
визуализируется. 

В стационаре ребенок получал в непрерывном 
режиме фототерапию, гепатопротекторы в дозе 66 мг 
(15 мг/кг/сут). На фоне лечения состояние пациент-
ки улучшилось, уменьшилась желтушность кожных 
покровов. Пациентка направлена на консультацию 
в отделение гастроэнтерологии в Научно-исследова-
тельский клинический институт педиатрии и детской 
хирургии им. акад. Ю.Е. Вельтищева (г. Москва), где 
был выставлен предварительный диагноз — АЖВП.

Спустя 2 месяца ребенка вновь госпитализирова-
ли в стационар в связи с жалобами на желтушность 
кожных покровов, ахоличный стул. По данным УЗИ 
гепатобилиарной зоны: отмечается гепатомегалия 
(косо-продольный размер правой доли — 83 мм, 
увеличился на 2 мм по сравнению с размерами в 
возрасте 1 месяца, левой доли — 45мм), паренхи-
ма печени однородная, повышенной эхогенности. 
Видимые фрагменты внутрипеченочных протоков 
не дилатированы, стенки не изменены. Желчный 
пузырь в виде фиброзного тяжа. 

По данным прижизненного патологоанатоми-
ческого исследования биопсионного материала 
(в поперечных срезах наружного желчного протока 
просвет резко сужен, местами не просматривается, 
отмечается разрастание соединительной ткани) был 
установлен окончательный диагноз: АЖВП. 

Принимая во внимание сохранение среднетя-
желого состояния ребенка, иктеричность кожных 
покров, темный цвет мочи на фоне стабильной 
гемодинамики была проведена операция портоэн-
теростомии по Касаи в возрасте 3 месяцев, после 
чего пациентка выписана в стабильном состоянии 
под амбулаторное наблюдение педиатра и хирурга. 

Спустя 2 недели после перенесенной новой 
короновирусной инфекции (в возрасте 6 месяцев)  
у девочки отмечалось увеличение размеров живота, 
отказ от еды, нарастание желтушности кожных по-
кровов, ахоличный стул. 

В ходе обследования выявилось прогрессиро-
вание гепатомегалии: увеличение косо-продоль-
ного размера правой доли печени на 5 мм (88 мм),  
левой — на 26 мм (71 мм), спленомегалия (90 х 31 мм),  
во всех отделах брюшной полости и малого таза в 
значительном количестве определяется жидкость. 
Увеличение обеих почек. 

В результате проведенного обследования вы-
явлены АЖВП, цирроз печени класса В, подострый 
холангит, асцит, мезенхимально-воспалительный 
синдром, вторичная коагулопатия. 

Были даны рекомендации наблюдения в от-
делении трансплантологии НМИЦ транспланто-
логии и искусственных органов имени академика  
В.И. Шумакова. 

В возрасте 7 месяцев у пациентки выявлены при-
знаки вторичного билиарного цирроза (множествен-
ные кисты в правой доле печени, гепатомегалия за 
счет правой доли, портальная гипертензия, локаль-
ное скопление жидкости под диафрагмой справа), 
спленомегалия. 

По данным лабораторного обследования, опре-
делялись признаки холестаза: билирубин общий —  
274 мкмоль/л (N — 1,7–20,7 мкмоль/л), билиру-
бин прямой 95,6 мкмоль/л (N — 0–3,4 мкмоль/л), 
гамма-глутамилтрансфераза (ГГТ) — 673 Ед/л  
(N — 0–177 Ед/л), холестерин — 5,62 ммоль/л  
(N — 1,8–4,9 ммоль/л ), альбумин — 31,5 г/л 
(N — 35–54 г/л) ,  общий белок — 55,5 г/л  
(N — 44–76 г/л), аланинаминотрансфераза (АЛТ) —  
354,7 Ед/л (N — до 10–35 Ед/л), аспартатамино-
трансфераза (АСТ) — 278,2 Ед/л (N — до 0–80 Ед/л),  
щелочная фосфатаза (ЩФ) — 298 Ед/л (N —  
124–341 Ед/л). 

На фоне отсутствия эффекта от проведенного 
лечения гепатопротекторами при одновременном 
прогрессировании основного заболевания (рост 
уровня билирубина, эпизоды гипогликемии, по-
явление начальных признаков энцефалопатии, 
гепатофугальный портальный кровоток) было при-
нято решение о трансплантации печени. В качестве 
потенциального донора был рассмотрен отец (А, 2). 
Однако из-за прогрессивного роста титров антигруп-
повых анти-А антител у реципиента (0,1), несмотря 
на трансфузии свежезамороженной плазмы АВ (4) 
и инфузию иммуноглобулина для внутривенного 
введения, произведена замена на альтернативного 
донора (бабушку). Реципиенту была проведена ин-
фузия иммуносупрессором. После достижения сни-
жения титра анти-В группоспецифических антител 
до допустимых значений, выполнена родственная 
ортотопическая трансплантация левого латерально-
го сектора печени от донора (бабушки). Продолжена 
терапия иммунодепрессантами. 

В возрасте 2-х лет, при амбулаторном обследо-
вании была выявлена дисфункция печеночного 
трансплантата по холестатическому типу, рециди-
вирующий холангит. В связи с чем пациентка была 
госпитализирована в отделении трансплантологии, 
для дообследования и коррекции лечения. На фоне 
парентеральной антибиотикотерапии состояние 
пациента улучшилось: нормализовалась темпера-
тура тела, стабилизировались маркеры цитолиза 
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и холестаза. Однако по данным УЗИ был выявлен 
абсцесс печёночного трансплантанта, по поводу 
чего было проведено дренирование холангиоген-
ного абсцесса трансплантанта печени. Расширение 
внутрипеченочных желчных протоков по данным 
фистулографии было незначительным и дрениро-
вание их технически невозможно. Продлена анти-
биотикотерапия и назначен иммуноглобулин для 
внутривенного введения. 

На фоне проведенной терапии клинически 
состояние ребенка стабилизировалось (желтуха 
купировалась, стул окрасился, лабораторные при-
знаки холестаза уменьшились). Однако из-за повы-
шения уровня ГГТ до 978,6 Ед/л (N — 0–177 Ед/л),  
и увеличения размеров абсцесса, расширения вну-
трипеченочных протоков (по данным УЗИ), назна-
чена постановка двухэтапной наружно-внутренней 
холангиостомы.

В дальнейшем, при попытках перекрытия хо-
лангиостомы состояние ребенка резко ухудшалось 
(лихорадка до фебрильных значений, рвота, вновь 
увеличение размеров абсцесса). Повторно про-
ведено оперативное вмешательство — пункция и 
дренирование (эвакуировано 10 мл желчного со-
держимого). Спустя 2 недели проведено перекры-
тие холангиостомы с дальнейшей положительной 
динамикой состояния пациента. 

В настоящее время состояние девочки ста-
бильное, ребенок находится под амбулаторным 
наблюдением педиатра и гастроэнтеролога по 

месту жительства. Назначена плановая госпи-
тализация в НМИЦ ТИО им. акад. В.И. Шумакова 
для контроля состояния и коррекции терапии.  
Пациенту пожизненно назначена иммуносупрессив-
ная терапия. 

Заключение. АЖВП представляет собой тяжелое, 
быстро прогрессирующее заболевание билиарного 
тракта, манифестирующее с первых дней жизни 
ребенка. 

АЖВП требует раннего выявления и безотлага-
тельного оперативного вмешательства. Средняя 
продолжительность жизни детей без лечения со-
ставляет около 6–9 месяцев. Смерть наступает от 
осложнений, таких как печеночная недостаточность, 
острое желудочно-пищеводное кровотечение. 

Ранняя диагностика и своевременная хирургиче-
ская коррекция позволяют достичь благоприятного 
исхода. Однако у большинства детей в конечном 
счёте, развивается цирроз печени, что требует 
трансплантации органа. Прогноз зависит от формы 
заболевания, возраста пациентов и вида хирурги-
ческого лечения. 

Данный клинический случай демонстрирует важ-
ность ранней диагностики АЖВП для своевременно-
го оперативного вмешательства, что позволяет зна-
чительно повысить его эффективность и уменьшить 
вероятность осложнений. При неэффективности 
последующей консервативной терапии иммуно-
супрессорами и портоэнтеростомии, проводится 
трансплантация печени. 
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