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Резюме. В статье представлено клиническое наблюдение 25 ново-
рожденных с синдромом неонатального холестаза. Проанализи-
рованы этиология, клиника, результаты лабораторного обследо-
вания заболевания и катамнез детей с неонатальным холестазом. 
Освещены вопросы дифференциальной диагностики синдрома.
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Вступление

Желтуха – симптом, который очень часто 
встречается у новорожденных детей. Перед не-
онатологами и педиатрами ежедневно возникают 
проблемы дифференциальной диагностики и 
лечения неонатальных гипербилирубинемий (ГБ). 

Очень серьезными у новорожденных бывают 
последствия не только непрямой ГБ, но и син-
дрома неонатального холестаза (НХ), который 
сопровождается повышением прямой фракции 
билирубина и приводит в тяжелых случаях к 
циррозу печени, печеночной недостаточности и 
смерти ребенка в раннем возрасте [3,4]. В связи 
с этим, вопросы дифференциальной диагности-
ки причин конъюгированной ГБ и адекватное 
лечение, включая своевременную коррекцию 
аномалий желчных путей, имеют большое прак-
тическое значение.

Повышение билирубина в сыворотке новорож-
денных с долей прямой фракции 20 и более % и 
наличие желчных пигментов в моче всегда явля-
ется патологическим явлением, даже если общий 
уровень билирубина не превышает 80 мкмоль/л. 
Такое положение определяют как синдром гепа-
тита новорожденных [2].

Клинически приходится дифференцировать 
между следующими причинами прямой ГБ: 
1)	 гепатоцеллюлярные заболевания при нормаль-

ных желчных протоках, включающие в себя: 
токсическое поражение (чаще парентеральная 
гипералиментация), инфекционное поражение 
(вирусное, бактериальное, паразитарное), ме-
таболические поражения; 

2)	 чрезмерная нагрузка билирубином (синдром 
сгущения желчи); 

3)	 обструкция оттока желчи (атрезия желчных 
путей, вне – или внутри-печеночная, киста 
холедоха, камни желчного пузыря и др.) [3,4].

Цель исследования

Проанализировать этиологические факторы, 
клинические проявления и терапевтическую так-
тику при конъюгированной ГБ, а также катамнез 
новорожденных с неонатальным холестазом на 
примере клинических случаев в отделении пато-
логии новорожденных (ОПН) областной детской 
клинической больницы (ОДКБ) г. Донецка. 

Материалы и методы

Ретроспективно, селективно изучались исто-
рии болезней 25 младенцев с синдромом НХ, 
возраст которых при поступлении в стационар 
составлял от 1 до 47 суток, находящихся на ста-
ционарном лечении в ОПН ОДКБ. Заболевание во 
всех случаях начиналось в раннем неонатальном 
периоде. Гестационный возраст детей при рожде-
нии составлял от 25 до 39 недель, масса тела на 
момент поступления – 1150-3400 г. Гепатоцеллю-
лярные заболевания (гепатит) диагностированы 
у 20 детей. Синдром сгущения желчи на фоне 
переносимой гемолитической болезни новорож-
денных (ГБН) – у 1 ребенка. Обструкция желчных 
путей выявлена у 4 детей, в т.ч. в 1 случае имели 
место явления гепатита и атрезии желчных путей. 

Результаты исследований и их обсуждение

В результате проведенного анализа установле-
но, что этиологические факторы, вызвавшие раз-
витие гепатита у обследованных больных были 
разнообразны. Среди инфекционных возбудите-
лей, характерных для перинатального периода, 
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выявлены цитомегаловирус (7 новорожденных), 
токсоплазма (1 ребенок), вирус Негреs simplex 
(у 2 детей), вирус Эбштейна-Бара (1) , Luis у мате-
рей 2 детей, а так же Еsсhегihiа coli, стафилококк 
у 2 новорожденных с сепсисом.

Среди неинфекционных причин развития ге-
патита были галактоземия, гемангиома печени, 
киста холедоха (по 1 случаю), токсическое пора-
жение печени после перенесенной ГБН с замен-
ным переливанием крови (2 случая). В таблице 1 
представлена частота встречаемости отдельных 
проявлений синдрома холестаза. 

Таблица 1
Частота отдельных проявлений синдрома 

холестаза

Симптомы Количество 
случаев

% 
случаев

Желтуха 23 92
Анемия 18 72
Гепатомегалия 23 92
Спленомегалия - 12 48
Ахоличные испражнения 9 36
Темная моча 9 36
Геморрагический синдром 7 28

Максимальный уровень общего билирубина 
достигал 670 мкмоль/л, а прямой фракции – 
438 мкмоль/л. Максимальный уровень актив-
ности АлАТ 2,32 мккат/л, АсАТ – 2,44 мккат/л., 
тимоловая проба до 7 ед.SH. Основной клини-
ческий диагноз подтверждался клиническими, 
биохимическими, иммунологическими и инстру-
ментальными исследованиями.

Провести статистическую обработку матери-
ала не представляется возможным ввиду малого 
количества наблюдаемых в каждой подгруппе 
детей с представленной патологией.

Новорожденным, помимо лечения НХ, про-
водилась специфическая терапия имеющегося 
основного процесса, приведшего к прямой ГБ. 
Трем детям с билиарной обструкцией произ-
ведена хирургическая коррекция, 1 ребенок 
47-дневного возраста не подвергался хирургиче-
скому вмешательству в связи с внутрипеченочной 
локализацией обтурации. Летальный исход был 
у четверых детей: 2 с гепатитом, обусловленным 
врожденной ЦМВ, 1 ребенок с тяжелым септиче-
ским процессом, вызванным Еsсhегihiа coli и 1 с 
неоперированной внутрипеченочной атрезией.

Из катамнестического анамнеза известно, что 
16 детей (в том числе 3 оперированных и ребенок 
с галактоземией, получающий лечебное питание, 
исключающее галактозу и лактозу) находятся в удов-
летворительном состоянии. Один ребенок с атрезией, 
прооперированный поздно в связи с несвоевремен-

ной диагностикой процесса, умер в отдаленном по-
слеоперационном периоде (цирроз печени). Четверо 
детей в катамнезе не проявляли значительных про-
блем, но не были детально обследованы.

Как следует из приведенных данных, причин 
конъюгированной ГБ много и они требуют раз-
личного терапевтического подхода. Что касается 
облитерирующего процесса, существуют данные, 
свидетельствующие о том, что он начинается в 
нормально сформированных желчных ходах и 
приводит в дальнейшем к их обструкции. Вне-
печеночные и внутрипеченочные желчные ходы 
могут быть проходимыми после рождения и в 
первые недели жизни, облитерированными ста-
новятся позже. Чем дольше присутствует атрезия 
желчных ходов, тем больше вероятность того, что 
внутрипеченочные желчные ходы облитерируют-
ся и приведут к необратимым изменениям [2-4].

Фактор своевременного обследования и своев-
ременного патогенетически обоснованного лече-
ния синдрома НХ имеет решающее значение для 
благоприятного прогноза [1,2]. Следовательно, 
актуальными являются соблюдение рекомендаций 
по наблюдению детей с синдромом неонатального 
гепатита (холестаза) в модификации A.P.Mowat.

Ребенок с ГБ должен быть под пристальным 
наблюдением участкового педиатра (повторные 
патронажи) до исчезновения желтухи, что бы сво-
евременно диагностировать патологическую ГБ 
и не упустить сроки для успешного хирургиче-
ского вмешательства.

Всем новорожденным с желтухой после 14 дня 
жизни необходимо определять общий билирубин и 
его фракции в сыворотке и желчные пигменты в моче.

При повышенном содержании прямой фрак-
ции ребенка необходимо госпитализировать для 
срочного обследования.

При наличии обесцвеченного стула ребенок 
должен быть направлен в специализированный 
центр для исключения или лечения билиарной 
атрезии.

Вывод

Таким образом, учитывая тот факт, что те-
рапевтическая тактика напрямую зависит от 
этиологии процесса, вопросы раннего выявле-
ния, дифференциальной диагностики причин 
конъюгированной ГБ и адекватное лечение, 
включая своевременную коррекцию аномалий 
желчных путей, имеют большое прогностиче-
ское значение.

Перспективой дальнейших исследований 
является продолжение набора материала для вы-
работки рекомендаций на основе статистической 
значимой выборки данных.
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Резюме. У статті представлено клінічне спостереження 
25 новонароджених з синдромом неонатального холестазу. 
Проаналізовано етіологія, клініка, результати лаборатор-
ного обстеження захворювання і катамнез дітей з неона-
тальним холестазом. Висвітлено питання диференціальної 
діагностики синдрому.

Ключові слова: новонароджені, неонатальний холестаз, 
клінічне спостереження.

CONJUGATING HYPERBILIRUBINEMIAS 
AT NEWBORNS

O. K .Golovko, O. V. Vorobjeva, G.L. Linchevsky, 
Т.I. Ivaschenko1

Donetsk national medical university  
(Ukraine, Donetsk)

Regional children’s hospital  
(Ukraine, Donetsk) 1

Summary. In article clinical observation of 25 newborns 
with a syndrome of a neonatal cholestasis is presented. The 
etiology, clinic, results of laboratory inspection of disease and a 
catamnesis of children with a neonatal cholestasis are analysed. 
Questions of differential diagnostics of a syndrome are taken up.
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