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Одним из наиболее часто встречаемых синдро-

мов, как физиологических, так и патологических, 

являются желтухи — желтушное прокрашивание 

кожи и слизистых оболочек, что обычно свиде-

тельствует о гипербилирубинемии. Так, на пер-

вой неделе жизни желтуха встречается у 25–50 % 

доношенных и у 70–90 % недоношенных ново-

рожденных [1]. Причин развития желтухи у ново-

рожденного множество — с гипербилирубинемией 

связывают более 50 заболеваний, при которых на-

блюдается желтушное окрашивание кожи и слизи-

стых. У взрослых видимая желтуха отмечается при 

уровне билирубина более 30–35 мкмоль/л, у ново-

рожденных — свыше 70 мкмоль/л. 

Хотя желтухи периода новорожденности встре-

чаются достаточно часто, проведение неотложных 

лечебных мероприятий является необходимым в 

отдельных случаях. В первую очередь это касается 

гипербилирубинемии, связанной с высоким уров-

нем в крови непрямого билирубина, являющегося 

нейротоксическим ядом и при определенных ус-

ловиях (недоношенность, гипоксия, гипоглике-

мия, длительная экспозиция и т.д.) вызывающего 

тяжелое специфическое поражение подкорковых 

ядер и коры головного мозга — билирубиновую 

энцефалопатию [2, 3]. 

Большая часть билирубина образуется при 

распаде гемоглобина — до 75 %, остальная часть 

образуется из миоглобина и некоторых фермен-

тов. Образующийся при этом изомер билируби-

на — непрямой свободный билирубин — хорошо 

растворим в липидах и плохо — в воде. В крови 

он связывается с альбумином, благодаря чему в 

ткани поступает не более 1 % образующегося би-

лирубина. Одна молекула альбумина связывается 

с двумя молекулами билирубина, и образованный 

комплекс попадает в печень, где билирубин путем 

активного транспорта проникает в цитоплазму 

печеночных клеток, связывается с протеинами и 

транспортируется в эндоплазматический ретику-

лум. Там он под влиянием уридиндифосфатглю-

куронилтрансферазы связывается с глюкуроновой 

кислотой с образованием моноглюкуронидбили-

рубина, который, проходя через цитоплазматиче-

скую мембрану в желчные капилляры, присоеди-

няет вторую молекулу билирубина с образованием 

диглюкуронидбилирубина — уже связанного би-

лирубина. Данный конъюгированный билирубин 

(прямой) в отличие от непрямого является водо-

растворимым, нетоксичным и выводится из орга-

низма с желчью и мочой. 

Далее прямой билирубин экскретируется в 

желчные капилляры и выводится вместе с желчью 

в просвет кишечника, где под действием кишечной 

микрофлоры происходит его дальнейшая транс-

формация в стеркобилин, выводящийся с калом. 

Обмен билирубина у новорожденного значимо 

отличается от такового у взрослого человека. Это 

связано с относительно большим количеством ге-

моглобина на единицу массы тела, умеренным ге-

молизом эритроцитов даже в нормальных услови-

ях, сниженным уровнем печеночных ферментов и 

протеинов. Особенно резко в первые сутки жизни, 

даже у доношенного новорожденного, снижена 

активность уридиндифосфатглюкуронилтрансфе-
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разы, составляющая не более 5 % от активности у 

взрослых. 

Полное становление ферментных систем пече-

ни происходит к 1,5–3,5 месяца жизни, при этом 

морфофункциональная незрелость, эндокринные 

расстройства (гипотиреоз, повышение в женском 

молоке прогестерона), нарушения углеводного 

обмена (гипогликемия), наличие сопутствующей 

инфекционной патологии существенно удлиняют 

сроки становления ферментных систем печени. 

Процессы выведения билирубина также несо-

вершенны, с чем связана повышенная кишечная 

реабсорбция билирубина. Заселение кишечника 

новорожденного нормальной кишечной микро-

флорой резко сокращает количество билирубина, 

всасывающегося из кишечника, и способствует 

нормализации процессов его выведения. 

Все желтухи принято делить по уровню блока 

билирубинового обмена: 

— на надпеченочные (гемолитические), свя-

занные с повышенным распадом эритроцитов, 

когда клетки печени не способны утилизировать 

лавинообразно образующиеся большие количе-

ства билирубина; 

— печеночные (паренхиматозные), связанные 

с наличием воспалительного процесса, нарушаю-

щего функции клеток печени; 

— подпеченочные (механические), связанные с 

нарушением оттока желчи.

Сегодня в неонатологии используется патоге-

нетическая классификация желтух новорожден-

ных [4], согласно которой выделяют: 

— желтухи, обусловленные повышенной продук-

цией билирубина (гемолитические): гемолитиче-

ская болезнь новорожденных, полицитемический 

синдром, синдром заглоченной крови, кровоизли-

яния, лекарственный гемолиз (передозировка вита-

мина К, окситоцина, применение сульфанилами-

дов и др.), наследственные формы эритроцитарных 

мембрано- и ферментопатий, гемоглобинопатии; 

— желтухи, обусловленные пониженным кли-

ренсом билирубина гепатоцитами (конъюгаци-

онные): наследственно обусловленные синдромы 

Жильбера, Криглера — Найяра I и II типов, Ари-

аса, нарушения обмена веществ (галактоземия, 

фруктоземия, тирозиноз, гиперметионинемия 

и др.), нарушение конъюгации билирубина при пи-

лоростенозе, высокой кишечной непроходимости, 

применении некоторых лекарственных средств; 

— желтухи, обусловленные нарушением эва-

куации конъюгированного билирубина с желчью 

по желчным путям и кишечнику (механические): 

аномалии развития желчевыводящих путей в со-

четании с другими пороками развития (синдром 

Эдвардса, Аладжилля), семейные холестазы Бай-

лера, Мак-Элфреша, синдромы Ротора и Дубина — 

Джонсона, муковисцидоз, 1-антитрипсиновая 

недостаточность, синдром сгущения желчи, сдав-

ление желчевыводящих путей опухолью, инфиль-

тратами и др.; 

— смешанного генеза: сепсис, внутриутробные 

инфекции.

О патологическом характере желтухи у ново-

рожденного свидетельствуют: появление желтухи 

в первые сутки жизни, уровень билирубина более 

220 мкмоль/л, почасовой прирост билирубина бо-

лее 5 мкмоль/л (более 85 мкмоль/л в сутки), дли-

тельность ее более 14 дней, волнообразное течение 

заболевания, появление желтухи после 14-го дня 

жизни. 

Для конъюгационной желтухи характерно: 

— появление на 3-и сутки жизни; 

— отсутствие увеличения печени и селезенки; 

— отсутствие изменений в окраске стула и мочи; 

— отсутствие анемического симптомокомплекса. 

Наиболее частой причиной конъюгационных 

гипербилирубинемий у новорожденных является 

несоответствие между нормальной продукцией 

билирубина и несовершенной системой его вы-

ведения из организма вследствие незрелости фер-

ментных систем печени. 

Транзиторная гипербилирубинемия новорож-

денных характеризуется:

— появлением желтухи в возрасте более 36 ч 

жизни;

— небольшим почасовым приростом билиру-

бина — он не должен превышать 3,4 мкмоль/л в 

час (85,5 мкмоль в сутки);

— наибольшая интенсивность желтушного про-

крашивания кожи отмечается на 3-и — 4-е сутки;

— максимальный уровень билирубина не под-

нимается выше 204 мкмоль/л; 

— прогрессирующее снижение уровня билиру-

бина и интенсивности желтухи наблюдается после 

4-х суток с угасанием к 8–10-м суткам. Общее со-

стояние ребенка при этом не нарушается. Лечение 

не требуется. 

Для желтухи недоношенных новорожденных 

характерно:

— более раннее начало (1–2-е сутки жизни) — 

требуется дифференциация с гемолитической бо-

лезнью новорожденных;

— отсутствие конфликта с матерью по группе 

крови и резус-фактору;

— отсутствие сенсибилизации;

— нормальные показатели уровней гемоглоби-

на, эритроцитов, ретикулоцитоза. Длительность 

конъюгационной желтухи у недоношенных — до 

3 недель. 

«Желтуха от материнского молока» (прегна-

новая желтуха) встречается у детей, находящихся 

на грудном вскармливании. Патогенез этого вида 

желтухи до конца не выяснен, хотя ее связывают с 

низкой конъюгацией билирубина, вызванной тор-

мозящим действием на ферментативную актив-

ность печеночных ферментов прегнандиола, кото-

рый в избыточном количестве содержится в крови 

некоторых женщин в послеродовом периоде, а 

также пониженной экскрецией билирубина. Дли-

тельность желтухи обычно не более 3–6 недель. 
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Диагностическим тестом является отмена грудно-

го вскармливания на 2-е — 3-и сутки, на фоне чего 

желтуха быстро разрешается. При возобновлении 

вскармливания грудью уровень билирубина снова 

начинает расти. 

Конституциональная печеночная дисфункция 

(синдром Жильбера) — наследственное заболе-

вание, наследуемое по аутосомно-доминантно-

му типу, встречается у 3–6 % населения. Оно об-

условлено нарушением конъюгации непрямого 

билирубина в связи с нарушением процесса его 

захвата клетками печени. Случаев ядерной жел-

тухи не описано. Прогноз благоприятный. Диа-

гноз ставится на основании семейного анамнеза, 

длительно сохраняющейся гипербилирубинемии 

при отсутствии других патологических изменений. 

Назначение фенобарбитала приводит к резкому 

уменьшению желтушности, что также свидетель-

ствует о наличии данного заболевания. 

Синдром Криглера — Найяра — наследуемое 

нарушение пигментного обмена, которое связано 

с отсутствием (I тип) или очень низкой активно-

стью (II тип) глюкуронилтрансферазы в клетках 

печени. Первый тип заболевания наследуется по 

аутосомно-рецессивному типу, для которого ха-

рактерны интенсивная желтуха с первых дней 

жизни со значительным ростом (в 15–50 раз выше 

нормы) уровня непрямого билирубина сыворотки 

крови и отсутствием прямой фракции билирубина. 

В большинстве случаев происходит билирубино-

вое поражение ядер мозга, и нередко заболевание 

заканчивается летально. Причем терапия фено-

барбиталом неэффективна. Единственным спосо-

бом лечения является проведение фототерапии и 

трансплантация печени. 

При II типе заболевания, которое наследуется 

по аутосомно-доминантному типу, наряду с менее 

интенсивной желтухой и уровнем непрямого би-

лирубина в 15–20 раз выше нормы в крови опре-

деляется прямая фракция билирубина. Отличи-

тельной чертой является положительный ответ на 

назначение фенобарбитала. Прогностически син-

дром Криглера — Найяра II типа более благопри-

ятный. Развитие билирубиновой энцефалопатии 

наблюдается крайне редко. 

Желтушный синдром конъюгационного харак-

тера у новорожденных может быть связан с други-

ми наследственно обусловленными нарушениями 

метаболизма — галактоземией, фруктоземией, 

тирозинемией. При этом наблюдается длитель-

ная желтуха в сочетании с рвотой, диареей, увели-

чением печени, прогрессирующей гипотрофией, 

судорогами, мышечной гипотонией, парезами, 

параличами, атаксией, развитием катаракты, за-

держкой нервно-психического развития. В моче 

определяются галактоза, сахар. Устанавливается 

диагноз нарушения обмена веществ в каждом от-

дельном случае. 

При врожденном гипотиреозе желтуха у ново-

рожденных наблюдается в сочетании с крупным 

весом ребенка при рождении, выраженным отеч-

ным синдромом, низким голосом, упорными за-

порами, нарушениями нервно-психического ста-

туса. В крови — непрямая гипербилирубинемия, 

гиперхолестеринемия, повышение уровня тирео-

тропного гормона, снижение Т
4
. Длительная жел-

туха при гипотиреозе (до 2–3 месяцев) обусловле-

на замедлением всех метаболических процессов, в 

том числе и созревания глюкуронилтрансфераз-

ных систем печени. 

Нарушение созревания ферментных систем пе-

чени при диабетической фетопатии с развитием 

желтухи обусловлено гипогликемией, повышен-

ным гемолизом эритроцитов. 

Обезвоживание и гипогликемия при высокой 

кишечной непроходимости (пилоростеноз, син-

дром Ледда и т.д.) и развитие желтушного синдро-

ма связаны с нарушением конъюгирующих систем 

печени, а также повышенным обратным всасыва-

нием билирубина из кишечника. 

Конкурентный вид метаболизма в печени неко-

торых лекарственных средств (глюкокортикоиды, 

некоторые виды макролидов и др.) также может 

вызывать желтуху у новорожденного. 

Среди причин, обусловливающих синдром 

нео натальной желтухи, особое место занимают за-

болевания, связанные с гемолизом эритроцитов. 

Для всех гемолитических желтух характерно на-

личие симптомокомплекса, включающего желтуху 

на бледном фоне (лимонная желтуха), увеличение 

печени и селезенки, повышение в сыворотке кро-

ви уровня непрямого билирубина, нормохромную 

анемию с ретикулоцитозом. Тяжесть состояния 

ребенка при этом обусловлена не только били-

рубиновой интоксикацией, но и выраженностью 

анемии. 

Гемолитическая болезнь новорожденных воз-

никает в результате несовместимости крови ма-

тери и ребенка по резус-фактору, его подтипам 

или группам крови. Заболевание протекает в виде 

оте чной, желтушной и анемической форм. От-

ечная форма наиболее тяжелая и проявляется 

врожденной анасаркой, выраженной анемией, 

гепатоспленомегалией. Как правило, такие дети 

нежизнеспособны. Желтушная и анемическая 

формы заболевания более благоприятны, но так-

же могут представлять угрозу здоровью ребенка. 

При легком течении уровень гемоглобина в пупо-

винной крови составляет более 140 г/л, уровень 

непрямого билирубина в сыворотке крови — ме-

нее 60 мкмоль/л. В этом случае достаточно про-

ведения консервативной терапии. При гемолити-

ческой болезни новорожденных средней степени 

тяжести и тяжелом течении может потребоваться 

проведение заменного переливания крови. В кли-

нической картине желтуха либо врожденная, либо 

появляется в течение первых суток жизни, имеет 

бледно-желтый (лимонный) оттенок, неуклонно 

прогрессирует, на фоне чего может появляться не-

врологическая симптоматика билирубиновой ин-
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токсикации. Всегда отмечается гепатоспленомега-

лия. Изменение цвета стула и мочи нехарактерно. 

Поражение структур центральной нервной си-

стемы (ЦНС) происходит при повышении уровня 

непрямого билирубина в сыворотке крови у до-

ношенных новорожденных более 342 мкмоль/л. 

Для недоношенных детей этот уровень колеблется 

от 220 до 270 мкмоль/л, для глубоко недоношен-

ных — от 170 до 205 мкмоль/л. Однако необходимо 

помнить, что глубина поражения ЦНС зависит не 

только от уровня непрямого билирубина, но и от 

времени его экспозиции в тканях головного мозга 

и сопутствующей патологии, усугубляющей тяже-

лое состояние ребенка [5–7]. 

Среди наследственных гемолитических анемий 

наиболее распространена микросфероцитарная 

гемолитическая анемия Минковского — Шоффа-

ра, при которой нарушается продукция нормаль-

ных эритроцитов. Заболевание характеризуется 

образованием эритроцитов, имеющих сфериче-

скую форму и меньшие (менее 7 нм) размеры, а 

также нарушением эластичности и устойчивости 

клеточных мембран. С этим и связано избыточное 

разрушение красных кровяных клеток в селезенке. 

Диагноз подтверждается обнаружением микро-

сфероцитарных эритроцитов, сдвигом кривой 

Прайс — Джонса влево, снижением осмотической 

стойкости эритроцитов, изменением индекса сфе-

ричности и средней концентрации гемоглобина в 

эритроцитах. Заболевание протекает волнообраз-

но, гемолитические кризы сопровождаются по-

вышением температуры тела, снижением аппети-

та и рвотой. Кризы провоцируются, как правило, 

острыми вирусными заболеваниями, переохлаж-

дением, назначением сульфаниламидов и т.д. 

Нарушение строения гемоглобина — гемогло-

бинопатия (талассемия, серповидно-клеточная 

анемия и др.) также может вызывать желтушный 

синдром и гемолитическую анемию. В мазке крови 

у новорожденных с этим заболеванием определя-

ются мишеневидные эритроциты. 

При наследственных энзимопенических ане-

миях (дефицит глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы, 

пируваткиназы, гексогеназы, 2,3-дифосфоглице-

ромутазы, фосфогексоизомеразы) в клинической 

картине у новорожденных выявляются желтушное 

окрашивание кожных покровов, гемолитическая 

анемия с ретикулоцитозом, увеличение печени и 

селезенки. Характерен семейный анамнез. 

Наличие у ребенка кефалогематом больших 

размеров, внутрижелудочковых кровоизлияний, 

субкапсулярных гематом паренхиматозных орга-

нов, массивных кровоизлияний в мягкие ткани 

также может быть причиной непрямой гипербили-

рубинемии с желтухой и анемией. 

При механической желтухе и нарушении пасса-

жа желчи характерно накопление в крови прямо-

го (связанного) билирубина, что сопровождается 

обесцвечиванием стула и нарастанием интенсив-

ности окраски мочи. 

Нередко при гемолитической болезни ново-

рожденных с конца первой недели жизни наблю-

дается синдром сгущения желчи с увеличением 

размеров печени и обесцвечиванием стула. Ле-

чение заключается в применении холеретиков и 

холекинетиков. Синдром сгущения желчи может 

быть характерен и для ранних клинических прояв-

лений муковисцидоза.

Причиной механической желтухи в периоде 

новорожденности могут быть пороки развития 

желчевыводящих путей: внутри- и внепеченочная 

атрезия желчных ходов, поликистоз, перекруты и 

перегибы желчного пузыря, артериопеченочная 

дисплазия, синдром Аладжилля, синдромальное 

уменьшение количества междольковых желчных 

протоков. При этом имеют место нарастающая 

желтуха, зуд кожных покровов, быстро развива-

ющаяся гепатомегалия и плотность печени. Стул 

становится частично или полностью обесцвечен-

ным. Холестаз обычно приводит к мальабсорбции 

жиров и жирорастворимых витаминов, нарастают 

гипотрофия и гиповитаминоз. В возрасте 4–6 мес. 

появляются признаки портальной гипертензии, 

геморрагического синдрома. Без оперативного 

вмешательства такие пациенты погибают в возрас-

те до 1–2 лет жизни. Биохимический анализ крови 

выявляет наличие гипопротеинемии, гипоальбу-

минемии, повышение прямого билирубина, ще-

лочной фосфатазы. 

Известны семейные формы холестаза, прояв-

ляющиеся в периоде новорожденности. При син-

дроме Мак-Элфреша отмечается наличие обес-

цвеченного стула в течение длительного периода 

времени, вплоть до нескольких месяцев. В даль-

нейшем отклонений в состоянии ребенка не от-

мечается. При синдроме Байлера, напротив, после 

эпизода холестаза в первые месяцы жизни разви-

вается билиарный цирроз печени. 

Механические желтухи могут быть обусловле-

ны сдавлением желчных протоков извне опухо-

лью, инфильтратами и другими образованиями 

брюшной полости. Нередко отмечается обтурация 

общего желчного протока при врожденной жел-

чнокаменной болезни. 

Выделяют группу наследственно обусловлен-

ных дефектов экскреции связанного билируби-

на. К ним относится синдром Дубина — Джонсо-

на, обусловленный «поломкой» каналикулярной 

транспортной системы. Синдром наследуется по 

аутосомно-рецессивному типу, сопровождается 

умеренным повышением уровня прямого билиру-

бина, небольшим увеличением размеров печени, 

массивным выделением с мочой копропорфири-

нов. В биоптатах в клетках печени наблюдается 

отложение коричнево-черного пигмента, напо-

минающего меланин. Синдром Ротора также на-

следуется по аутосомно-рецессивному типу, но 

в основе этого синдрома лежит дефект захвата и 

накопления клетками печени органических ани-

онов. Клиническая картина аналогична таковой 
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при синдроме Дубина — Джонсона. Отложения 

пигмента в клетках печени нет. 

Для воспалительных процессов в печени, об-

условленных различными микроорганизмами — 

вирусами гепатита В и С, цитомегаловирусом, 

вирусом Коксаки, краснухи, Эпштейна — Барр, 

простого герпеса, токсоплазмой, септически-

ми поражениями, характерны паренхиматозные 

желтухи. При внутриутробных инфекционных 

гепатитах у новорожденных детей наблюдаются 

недоношенность, незрелость, задержка внутри-

утробного развития, врожденная гипотрофия, 

гепатоспленомегалия, кроме того, часто имеет 

место полисистемность и полиорганность пора-

жений. Желтуха имеется уже при рождении и но-

сит сероватый, «грязный» оттенок на фоне выра-

женных нарушений микроциркуляции, нередко 

с проявлениями кожного геморрагического син-

дрома. При биохимическом исследовании крови 

выявляются как прямая, так и непрямая фракции 

билирубина, повышенная активность (в десятки 

раз) трансаминаз печени, увеличение уровней 

щелочной фосфатазы, глутаматдегидрогеназы. В 

общем анализе крови — анемия, ретикулоцитоз, 

тромбоцитопения, лейкоцитоз или лейкопения. В 

коагулограмме — дефицит факторов плазменного 

звена гемостаза, фибриногена. Лечение заключа-

ется в назначении специфической антибактери-

альной, противовирусной и иммунокорригирую-

щей терапии. 

Таким образом, спектр диагностических меро-

приятий при неонатальных желтухах имеет ряд на-

правлений:

— установление возможного семейного харак-

тера заболевания: имеют значение случаи затяж-

ной желтухи, анемии, спленэктомии у родителей 

или родственников; 

— учет группы крови и резус-фактора у матери 

и отца ребенка, наличия предыдущих беременно-

стей и родов, операций, травм, переливаний крови 

без сведений о резус-факторе; данных о толерант-

ности к глюкозе у женщины во время беременно-

сти, возможном сахарном диабете, инфекционном 

процессе; приеме препаратов, влияющих на обмен 

билирубина; 

— определение срока гестации, массо-росто-

вых показателей, оценки по шкале Апгар при рож-

дении, характера вскармливания (искусственное 

или естественное), времени появления желтушно-

го прокрашивания кожи; 

— определение оттенка желтухи, наличия ке-

фалогематом или обширных экхимозов, геморра-

гических проявлений, отечного синдрома, гепа-

тоспленомегалии, окраски мочи и стула. Важным 

диагностическим моментом является правильная 

трактовка неврологического статуса ребенка; 

— анализ билирубинового обмена, его фрак-

ций, показателей эритроцитов (при необходимо-

сти — их размеров, формы и осмотической стойко-

сти), гемоглобина, ретикулоцитов, группы крови и 

резус-фактора, печеночных ферментов, щелочной 

фосфатазы, концентрации общего белка, альбуми-

на, глюкозы, мочевины и креатинина, холестери-

на и триглицеридов, С-реактивного белка, тимо-

ловой пробы и т.д.

Метод Эберлейна (определение фракций пря-

мого билирубина — моно- и диглюкуронидбили-

рубина) имеет значение при дифференциальной 

диагностике механических и паренхиматозных 

желтух. 

Необходимо также проведение тестов на вы-

явление инфекционного агента в крови, стадии 

заболевания (ПЦР, иммуноферментный анализ, 

определение количества и вида иммуноглобули-

нов, авидности и аффинности антител, реакция 

Вассермана и др.). Определение профиля гормо-

нов щитовидной железы проводится при подозре-

нии на гипотиреоз. 

Осмотическая резистентность эритроцитов, 

электрофорез гемоглобина, скрининг-тесты на 

определение глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы 

проводятся с целью уточнения причины наслед-

ственных гемолитических анемий. 

Потовая проба при подозрении на муковис-

цидоз исследуется у детей старше одного месяца 

жизни; в раннем неонатальном периоде можно 

практиковать определение содержания альбумина 

в меконии. 

До начала проведения лечебных мероприятий 

необходимо определить способ кормления ново-

рожденного: грудное вскармливание не допуска-

ется при гемолитической болезни новорожден-

ных, галактоземии, тирозинемии.

Ведущим методом лечения непрямой гиперби-

лирубинемии на современном этапе является фо-

тотерапия кожных покровов ребенка синим све-

том с длиной волны 410–460 нм, способствующая 

фотоизомеризации непрямого билирубина и пре-

вращению его в водорастворимую форму [8]. Фо-

тотерапия проводится практически непрерывно, с 

перерывами только на время кормления и визитов 

матери. При проведении фототерапии обязатель-

ны мероприятия по поддержанию постоянного 

водного баланса у новорожденного. Инфузионная 

терапия используется редко, для предотвращения 

нарушений водного баланса и в большинстве слу-

чаев при проведении фототерапии с использова-

нием ламп с недифференцированным светом; при 

этом физиологическая потребность в жидкости 

увеличивается на 0,5–1,0 мл/кг/ч. Основой инфу-

зионной терапии являются растворы глюкозы; в 

некоторых случаях в раствор вводятся мембрано-

стабилизаторы, электролиты и препараты, улуч-

шающие микроциркуляцию, альбумин в дозе 1 г/кг 

в сутки.

С целью повышения активности глюкуронил-

трансферазы и содержания лигандина в клетках 

печени применяются индукторы микросомальных 

ферментов печени — фенобарбитал, зиксорин, 

бензонал, средства, эффективные при нарушении 
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процессов конъюгации. Длительность приема фе-

нобарбитала в дозе 5 мг/кг в сутки не должна пре-

вышать 4–6 дней.

При необходимости связывания продуктов би-

лирубина в кишечнике и предотвращения его пе-

ченочно-кишечной циркуляции используются эн-

теросорбенты — смекта, энтеросгель и т.д.

Заменное переливание крови проводится при 

неэффективности консервативных методов тера-

пии, прогрессирующем нарастании уровня били-

рубина и наличии абсолютных показаний, то есть 

когда есть угроза развития ядерной желтухи. За-

менное переливание крови выполняется в объеме 

двух объемов циркулирующей крови с заменой до 

85 % циркулирующих эритроцитов. Это позволяет 

снизить уровень билирубина в 2 раза. Показани-

ями к проведению данной процедуры являются: 

отечно-анемическая форма гемолитической бо-

лезни новорожденных (переливание должно про-

водиться в первые 2 ч жизни); уровень непрямого 

билирубина пуповинной крови выше 60 мкмоль/л; 

уровень гемоглобина пуповинной крови ниже 

140 г/л; почасовой прирост билирубина выше 

6 мкмоль/л; почасовой прирост билирубина выше 

8,5 мкмоль/л при снижении уровня гемоглобина 

менее 130 г/л; наличие прогрессирующей анемии; 

повышение билирубина в последующие сутки бо-

лее 340 мкмоль/л [9, 10].

При гипербилирубинемии, вызванной мета-

болическими нарушениями, обычно проводится 

консервативное лечение. При галактоземии ис-

пользуются диеты с исключением галактозы и 

лактозы; на первом году жизни — лечебные сме-

си: NAN безлактозный, Нутрамиген, Прегисти-

мил и другие смеси, не содержащие лактозу. При 

тирозинемии — диета с исключением тирозина, 

метионина и фенилаланила. Сегодня также ис-

пользуется ингибитор фермента 4-гидроксифе-

нилпируват-диоксигеназы — нитисинон, который 

назначают из расчета 1 мг/кг/сут перорально. При 

фруктоземии исключаются продукты, содержа-

щие фруктозу, сукрозу и мальтозу, и назначаются 

препараты, корригирующие недостаток желчных 

кислот — холиевой и деоксихолиевой из расчета 

10 мг/кг/сут. 

В последние годы большую роль в лечении ги-

пербилирубинемии у новорожденных отводят ку-

пированию холестаза. Этот метод противопоказан 

при наличии у ребенка атрезии внепеченочных 

желчных протоков и нарушения пассажа желчи. 

Среди значительного количества холиноретиков и 

холинокинетиков предпочтение отдается препара-

там урсодеоксихолиевой кислоты (УДХК), в част-

ности отечественному препарату Укрлив суспен-

зия 200 мл и 30 мл, который отличается легкостью 

дозирования при назначении новорожденным, 

быстрым и отчетливым терапевтическим эффек-

том и доступной ценой. 

Анализ данных клинических исследований 

свидетельствует, что применение урсодеоксихо-

лиевой кислоты у недоношенных новорожденных 

с холестазом способствует значимой экскреции 

прямого билирубина [11–14]. 

УДХК была впервые обнаружена в желчи ки-

тайского бурого медведя и применяется в меди-

цине на протяжении нескольких столетий. Еще в 

древнем Китае высушенную медвежью желчь на-

значали при лечении заболеваний желудка, ки-

шечника и печени. Синтез УДХК был впервые 

осуществлен в 1954 г. T. Kanasawa, что позволило 

начать производство УДХК как лекарственного 

препарата. УДХК — природная желчная кислота, 

обладающая гепатопротекторными, холеретиче-

скими, антиоксидантными, цитопротективны-

ми, противовоспалительными, антиапоптозными 

свойствами, стимулирует процесс детоксикации 

гидрофобных желчных кислот, стабилизирует кле-

точные структуры. В первичных человеческих ге-

патоцитах УДХК активирует детоксикацию желч-

ных кислот [15, 16]. Получены данные, что УДХК 

предупреждает повреждение клеточных мембран 

гидрофобными желчными кислотами. Данный 

защитный эффект применения УДХК особенно 

важен при поражении желчных путей, где концен-

трация желчных кислот достигает очень высокого 

уровня.

Кроме того, следует особо отметить, что препа-

рат способен предотвращать повреждение нервных 

клеток головного мозга продуктами непрямого би-

лирубина, что значимо повышает эффективность 

лечения непрямой гипербилирубинемии, вызван-

ной различными причинами [17]. Согласно иссле-

дованиям, проведенным в Украине [18], препарат 

Укрлив суспензия (урсодеоксихолиевая кислота) 

способствует быстрой регрессии проявлений пе-

ринатальной патологии. 

В 1975 г. было описано положительное влияние 

УДХК на функциональное состояние печени и 

способность к денатурации желчи и растворению 

мелких холестериновых камней [19]. Многочис-

ленные исследования свидетельствуют о высокой 

эффективности УДХК при хронических холеста-

тических поражениях печени, включая первичный 

билиарный цирроз и первичный склерозирующий 

холангит, при токсических поражениях печени, 

стеатогепатозе, муковисцидозе [20]. Холеретиче-

ский эффект Укрлив суспензии способствует уве-

личению концентрации желчных кислот в желчи 

и ее объема в протоках, следствием чего является 

усиление экскреции гидрофобных желчных кис-

лот в кишечник.

Механизмы действия УДХК включают [18]:

— снижение токсичности неполярных гидро-

фобных желчных кислот;

— усиление эвакуации желчи, токсичных желч-

ных кислот и билирубина; 

— защиту клеточных структур и мембран гепа-

тоцитов от токсичного действия желчных кислот; 

— уменьшение всасывания токсичных и липо-

фильных желчных кислот в кишечнике.
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В исследовании, проведенном Д.О. Добрян-

ским с соавт. [15], была оценена эффективность 

использования Укрлив суспензии в комплексе ле-

чения гипербилирубинемии у недоношенных но-

ворожденных. Сочетание фототерапии с энтераль-

ным приемом Укрлив суспензии способствовало 

снижению уровня общего билирубина в сыворот-

ке крови недоношенных новорожденных почти 

наполовину от исходного; в контрольной группе, 

получавшей только фототерапию, — на треть. Зна-

чимо быстрее была и динамика уменьшения по-

казателей прямого билирубина на фоне снижения 

интенсивности желтухи, активности трансаминаз, 

повышения уровня щелочной фосфатазы. Каких-

либо побочных отрицательных влияний препарата 

Укрлив суспензия у детей выявлено не было. На 

основании полученных данных авторы рекомен-

дуют назначение препарата УДХК Укрлив суспен-

зия недоношенным новорожденным с синдромом 

гипербилирубинемии при уровне общего билиру-

бина сыворотки крови свыше 225 мкмоль/л. 

Во время исследования Укрлив суспензия на-

значалась новорожденным детям с гипербилиру-

бинемией энтерально в дозировке 5 мг/кг 4 раза 

в сутки (каждые 6 часов; суточная доза, соответ-

ственно, составляет 20 мг/кг), перед кормлением, 

в течение 14 дней. 
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Резюме. У роботі подано механізми розвитку синдрому 

гіпербілірубінемії в новонароджених, її клініко-лабора-

торні прояви та методи лікування. Розглянуто дію вітчиз-

няного препарату урсодеоксихолієвої кислоти Укрлів сус-

пензія.

Ключові слова: новонароджені, жовтяниця, урсодеокси-

холієва кислота.

Yulish Ye.I.
Donetsk National Medical University named after M. Gorky, 
Donetsk, Ukraine

SYNDROME OF JAUNDICE IN NEWBORNS: 
APPROACHES TO THERAPY

Summary. The paper presents the mechanisms of hyperbili-

rubinemia syndrome development in newborns, its clinical and 

laboratory manifestations and treatment modes. The action of 

domestic preparation of ursodeoxycholic acid, Ukrliv suspen-

sion, is considered.

Key words: newborns, jaundice, ursodeoxycholic acid.



<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /None
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Gray Gamma 2.2)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (U.S. Web Coated \050SWOP\051 v2)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Warning
  /CompatibilityLevel 1.3
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJobTicket true
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /DetectCurves 0.1000
  /ColorConversionStrategy /LeaveColorUnchanged
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedOpenType false
  /ParseICCProfilesInComments true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize false
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveDICMYKValues true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveFlatness true
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments true
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts false
  /TransferFunctionInfo /Preserve
  /UCRandBGInfo /Remove
  /UsePrologue true
  /ColorSettingsFile (Color Management Off)
  /AlwaysEmbed [ true
    /Peterburg
    /Times-Bold
    /Times-BoldItalic
    /TimesET-Bold
    /Times-Italic
    /TimesNewRomanPS
    /TimesNewRomanPS-Bold
    /TimesNewRomanPS-BoldItalic
    /TimesNewRomanPS-Italic
    /Times-Roman
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /CropColorImages true
  /ColorImageMinResolution 150
  /ColorImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 300
  /ColorImageDepth -1
  /ColorImageMinDownsampleDepth 1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages false
  /ColorImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterColorImages false
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /CropGrayImages true
  /GrayImageMinResolution 150
  /GrayImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 300
  /GrayImageDepth -1
  /GrayImageMinDownsampleDepth 2
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages false
  /GrayImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterGrayImages false
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /CropMonoImages true
  /MonoImageMinResolution 1200
  /MonoImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 600
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages false
  /MonoImageFilter /FlateEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /CheckCompliance [
    /None
  ]
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile (None)
  /PDFXOutputConditionIdentifier ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName (http://www.color.org)
  /PDFXTrapped /False

  /CreateJDFFile false
  /Description <<
    /JPN <FEFF3053306e8a2d5b9a306f300130d330b830cd30b9658766f8306e8868793a304a3088307353705237306b90693057305f00200050004400460020658766f830924f5c62103059308b3068304d306b4f7f75283057307e305930023053306e8a2d5b9a30674f5c62103057305f00200050004400460020658766f8306f0020004100630072006f0062006100740020304a30883073002000520065006100640065007200200035002e003000204ee5964d30678868793a3067304d307e30593002>
    /DEU <>
    /FRA <>
    /PTB <>
    /DAN <>
    /NLD <>
    /ESP <>
    /SUO <>
    /ITA <>
    /NOR <>
    /SVE <>
    /ENU <>
  >>
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [2540 2540]
  /PageSize [612.000 792.000]
>> setpagedevice




