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Аннотация 

Билиарная атрезия – редкое заболевание, проявляется в неонатальном периоде, поражает как внепе- 

ченочные, так и внутрипеченочные желчные протоки, приводит к вторичному билиарному циррозу, пече- 

ночной недостаточности, а при отсутствии лечения – к смерти больного в течение первых двух лет жизни. 

Причины возникновения билиарной атрезии остаются до конца неясными. Большинство исследователей 

основным этиологическим фактором развития билиарной атрезии в настоящее время рассматривают ЦМВ 

инфекцию. Целью данного исследования является представление клинического случая врожденной 

билиарной атрезии у новорожденного с генерализованной формой врожденной ЦМВ инфекции. Был про- 

веден про- и ретроспективный анализ медицинской карты новорожденного с врожденной билиарной атре- 

зией, находившегося на обследовании и лечении в отделении патологии новорожденных и недоношенных 

детей. В отделении было проведено полное обследование. Описан клинический случай новорожденного 

с реализацией внутриутробного инфицирования, врожденной цитомегаловирусной инфекцией, с атрези- 

ей внепеченочных желчных протоков. В описанном клиническом случае проявился врожденный порок 

развития, билиарная атрезия, что доказывает более раннее внутриутробное инфицирование. У мальчика 

при рождении был светлый стул, ближе к ахоличному. С первых дней жизни было проявление желтуш- 

ности кожных покровов и склеры глаз. С началом фототерапии стул не окрашивался. Лабораторно-инстру- 

ментальное обследование в центральной районной больнице выявило признаки механической желтухи 

(врожденная патология развития, атрезия общего желчного протока). В перинатальном центре диагноз 

подтвердился, также была выяснена причина данного порока развития с проявлением пневмонии цито- 

мегаловирусной этиологии. Ребенка перевели в детское хирургическое отделение в возрасте 1 месяца для 

планового оперативного лечения. Приведенный клинический случай билиарной атрезии у новорожденно- 

го ребенка позволяет акцентировать внимание педиатров, неонатологов, реаниматологов на особенностях 

клиники, диагностики и лечения данной патологии. 
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Abstract 

Biliary atresia is a rare disease detected in the neonatal period, considered both extrahepatic and intrahepatic 

bile ducts, leads to secondary biliary cirrhosis, liver failure and, ultimately, death of the child during the first two 

years of life. The causes of biliary atresia remain unclear. Most of the main etiologic methods for ensuring the 

development of biliary atresia currently consider CMV infection. The aim of this study is to present a clinical case 

of congenital biliary atresia in a newborn with a generalized form of congenital CMV infection. A prospective 

and retrospective analysis of the medical record of a newborn with congenital biliary atresia was performed, who 

was examined and visited the departments of the neonatal and premature infants department, was carried out. 

A comprehensive study was conducted in the department. A dangerous case of a newborn with the implementation 

of intrauterine infection, congenital cytomegalovirus infection, with atresia of the extrahepatic bile ducts is 

described. In our clinical case, a congenital malformation, biliary atresia, was detected, which proves an earlier 

intrauterine infection. The boy had light-colored stool, closer to acholic. In the first days of life, yellowness of the 

skin and sclera of the eyes is observed. With the beginning of phototherapy, the stool did not become colored. At 

the level of the central district hospital, any jaundice (congenital developmental pathology, atresia of the common 

bile duct) were detected during laboratory and instrumental examination. At the level of the perinatal center, the 

diagnosis was confirmed, and this was the decisive cause of this malformation with the development of pneumonia 

of cytomegalovirus etiology. The child was transferred to the pediatric surgical department at the age of 1 month 

for planned surgical treatment. The presented clinical case of biliary atresia in a newborn child allows 

pediatricians, neonatologists, and resuscitators to focus their attention on the clinical features, diagnosis, and 

treatment of this disease. 
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Введение 

Билиарная атрезия – врожденная патология, характеризующаяся облитерацией как внепе- 

ченочных, так и внутрипеченочных желчных протоков. Средняя частота составляет 1 случай 

на 10000-13000 новорожденных [1]. Эта аномалия чаще встречается у девочек, проявляется 

в периоде новорожденности и без оперативного лечения приводит к вторичному билиарному 

циррозу, печеночной недостаточности и к смерти ребенка в первые два года жизни [2]. Наибо- 

лее распространенный вариант – атрезия внепеченочных желчных протоков с разнообразными 

вариантами их обструкции. Выделяют две формы билиарной атрезии: эмбриональную (син- 

дромную) и перинатальную (несиндромную). Эмбриональная билиарная атрезия встречается в 

пределах от 10% до 19,8% наблюдений и сочетается с другими врожденными аномалиями. При 

перинатальной билиарной атрезии имеет место только поражение гепатобилиарной системы. 

Причины возникновения билиарной атрезии до конца не ясны [3]. Этиологическим фактором 
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формирования билиарной атрезии в настоящее время с большей вероятностью рассматривается 

вирус ЦМВ-инфекции. По данным авторов [4], ДНК ЦМВ-вируса выявляется в биоптате пече- 

ни в 80% случаев у больных с билиарной атрезией, в крови — в 25%, в моче — в 20% случаев. 

Предполагается, что неонатальный гепатит, билиарная атрезия и киста общего желчного прото- 

ка являются проявлением одного и того же воспалительного процесса, возникающего на разных 

сроках внутриутробного развития. Причиной развития цирроза печени при билиарной атре- 

зии является внутриутробное поражение желчевыводящих протоков и печеночной паренхимы 

вследствие воздействия инфекционного агента – цитомегаловируса, в ряде случаев в ассоциа- 

ции с другими вирусами [5]. В структуре заболеваний гепатобилиарной системы у детей пер- 

вых 6 месяцев жизни билиарная атрезия занимает ведущее место и составляет 45%. Дифферен- 

циальная диагностика желтух у младенцев вызывает определенные трудности, с чем связано 

позднее направление ребенка в хирургический стационар [6]. Ранняя диагностика заболевания 

чрезвычайно важна, так как исход лечения зависит от времени выполнения оперативного вме- 

шательства [7]. По данным разных авторов, пятилетняя выживаемость пациентов с билиарной 

атрезией после портоэнтеростомии составляет 40-60%, десятилетняя – до 25-33%, а двадцати- 

летняя – до 10-20%. В последние годы появилась надежда на увеличение продолжительности и 

улучшение качества жизни пациентов с билиарной атрезией после трансплантации печени [8]. 

Целью данного исследования является представление клинического случая врожденного би- 

лиарной атрезии у новорожденного с генерализованной формой врожденной ЦМВ инфекции. 

Материалы и методы исследования 

Проведен про- и ретроспективный анализ медицинской карты новорожденного с врожден- 

ной билиарной атрезией, находившегося на обследовании и лечении в отделении патологии 

новорожденных и недоношенных детей №2 ГАУ РС (Я) «РБ№1 – НЦМ». 

В отделении было проведено углубленное обследование: лабораторные (общий анализ кро- 

ви и мочи, биохимический анализ крови, ПЦР крови, ИФА крови) и инструментальные ис- 

следования (рентгенограмма органов грудной клетки, компьютерная томография легких, УЗИ, 

ЭКГ, ЭХО-КГ). Ребенок был осмотрен эндокринологом, офтальмологом, хирургом, сурдологом, 

кардиохирургом, неврологом, генетиком. 

Результаты и обсуждение 

Клинический случай. Доношенный мальчик от 2-й беременности, мать ребенка (23 года) с 

отягощенным акушерским анамнезом (1-я беременность в 2018 г. – самопроизвольный выки- 

дыш на 12-й неделе с выскабливанием, без осложнений). Беременность протекала в I половине 

с токсикозом легкой степени, во II половине отмечались бактериурия, проявления ВСД по ги- 

потоническому типу и диффузный зоб 0-I степени. По анализам и скринингам отклонений не 

было. Роды самостоятельные на 40 неделе в головном предлежании. Тугое обвитие пуповины 

вокруг шеи плода. Оценка по шкале Апгар 1/4/7 баллов. Масса тела 3132 г, длина 56 см. Маль- 

чик родился в тяжелом состоянии из-за асфиксии. Дыхание самостоятельное со 2-й минуты. 

Стул у ребенка при рождении светло-коричневого цвета со слизью. В динамике: состояние тя- 

желое, стабильное, на ОРС, мониторинге. В кислородотерапии не нуждался, SatO2- 97-100%. 

ЧСС 98-126 уд/мин, при беспокойстве до 140-160 уд/мин. С 1-х суток энтеральное питание по 

ФП усваивал, не срыгивал. Желтушность кожных покровов отмечался с 10-ти часов после рож- 

дения. Объективно печень увеличивался в размере 1,5-2,0-2,5 см из-под края реберной дуги. 

Селезенка не пальпировалась. Стул в динамике светлее (ахоличнее), с момента начала фототе- 

рапии стул не окрашивался, с 1-х суток имеет светло-желтый оттенок. Лабораторно: почасовой 

прирост общего билирубина на 1-е сутки – 6,8 мкмоль/л, на 2-е сутки – 3,7 мкмоль/л, на 3-сутки 

– 1,2 мкмоль/л; прогрессированное повышение уровня прямого билирубина 24,63-98,44-132,48 

мкмоль/л. В общем анализе крови склонность к анемии от 06.09.19 г.: Hb-145г/л Er-3,88х1012/л 

и от 07.09.19г: Hb-161г/л Er-4,29х1012/л ретикулоциты – 3,7% . По УЗИ ОБП от 7.09.19 г.: Ди- 

латация внутрипеченочных желчных протоков. Атрезия холедоха? На 4-е сутки переведен во II 
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уровень в ПНЦ РБ №1 – НЦМ в тяжелом состоянии с диагнозом: ВПР. Атрезия общего желч- 

ного протока? Гипербилирубинемия новорожденного неуточненная. Перинатальное поражение 

ЦНС гипоксического генеза средней степени тяжести. Синдром угнетения. Острый период. 

Масса тела при поступлении в стационар 2994 г (убыль 138 г от рождения). Цвет кожных по- 

кровов был бледно-желто-сероватым оттенком. Склеры глаз желтые. Живот мягкий при паль- 

пации. Печень +2,5 см из-под края реберной дуги. Стул светлый (ахоличный). По результатам 

лабораторных исследований выявлены анемия (гемоглобин-111 г/л), в биохимическом анализе 

крови гипербилирубинемия за счет прямой фракции, гипопротеинемия (общий белок – 58,80 

г/л, альбумин – 36 г/л), увеличение ГГТ до 1036 ЕД/л. В общем анализе мочи уробилиноген 

отрицательный. В копрологическом анализе кала стеркобилиноген отрицательный, билирубин 

слабоположительный, цвет кала светло-желтый. По УЗИ органов брюшной полости: умерен- 

ная гепатомегалия; гипоплазированный желчный пузырь; расширение желчного протока в VS 

правой доли печени; свободная жидкость в передней поверхности печени; атрезия желчного 

пузыря? атрезия общего желчного протока? 

В отделении патологии новорожденных и недоношенных детей №1 при поступлении были 

назначены урсофальк и фототерапия. 

На 18-19-е сутки на эзофагогастродуоденоскопии с применением раствора сульфата магния 

25%-1,0 с целью стимуляции выделения желчи и гепатобилисцинтиграфии подтвержден ВПР 

– атрезия внепеченочных желчных протоков. Детским хирургом рекомендовано плановое опе- 

ративное лечение в возрасте 1 месяца. 

На 26-е сутки по УЗИ сердца с цветным допплеровским картированием выявлен ВПС. Сте- 

ноз левой ветви ствола легочной артерии 1 степени (ГД=25,0 мм.рт.ст.). Функционирующий 

артериальный проток (0,14см). Открытое овальное окно (0,29см). Незначительная гипертрофия 

миокарда правого желудочка (0,36см). Незначительное расширение легочной артерии (0,90- 

0,91см). Дополнительная трабекула в полости левого желудочка. Полости сердца не расшире- 

ны. Фракционный выброс – 78,9%. 

На 28-е сутки на цифровой рентгенограмме органов грудной клетки в прямой проекции 

были выявлены признаки полисегментарной пневмонии в нижних отделах справа. Для уточ- 

нения диагноза назначено РКТ исследование органов грудной клетки, были выявлены очаги, 

участки консолидации легочной ткани в обоих легких, характерные для пневмонии цитомега- 

ловирусной этиологии. С учетом клинических данных и положительного анализа крови матери 

на ЦМВ-инфекцию была назначена специфическая терапия ребенку препаратом неоцитотект 

№3 и антибактериальная терапия. На РКТ через 6 суток после начала терапии – положительная 

динамика. 

По клиническим анализам за весь период пребывания ребенка в ОПННД отмечались анемия 

и гипербилирубинемия за счет прямой фракции (табл. 1, 2). 

Положительный результат исследования методом ПЦР на ЦМВ в крови получен в возрасте 

1 месяца 10 суток. 

В возрасте 1 месяца 13 суток ребенок был переведен в ОАРИТ при детском хирургическом 

отделении для предоперационной подготовки с диагнозом: Основной: Реализация внутриу- 

тробного инфицирования. Врожденная цитомегаловирусная инфекция. Состояние после пере- 

несенной врожденной полисегментарной пневмонии, средней степени тяжести, ЦМВ этиоло- 

гии. Атрезия внепеченочных желчных протоков. Сопутствующий: Врожденная анемия. ВПС. 

Стеноз левой ветви ствола легочной артерии 1 степени. Функционирующий артериальный 

проток 0,14см. Открытое овальное окно 0,29см. Дополнительная трабекула в полости левого 

желудочка. 

Прогноз благоприятный при трансплантации печени до 12 месяцев жизни. Ребенок после 

операции переведен в гастроэнтерологическое отделение ПДЦ для дальнейшего наблюдения, 

обследования и лечения. 
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Таблица 1 

Динамика биохимических показателей крови 

 

Table 1 

Dynamics of biochemical blood parameters 

 

 

Показатель 

Возраст 

0 сут 2 сут 4 сут 10 сут 20 сут 
1 мес 10 

сут 

Общий белок, г/л  66,5 58,8   58,1 

Альбумин, г/л  45,3 36,0   31,0 

Глюкоза, ммоль/л 7,3 5,2 3,85    

Билирубин общий, мкмоль/л 90,68 297,42 258,3 122,9 86,5 135,4 

Билирубин прямой, мкмоль/л 24,63 98,44 102,5 64,7 48,9 74,8 

АЛТ, Ед/л  22 15,6 43,1 39,3 74,4 

АСТ, Ед/л  148 51,4 105,2 85,6 155,6 

Креатинин, мкмоль/л  96,3 74,74 42,53  37,86 

Мочевина, ммоль/л  2,08 2,3   2,8 

СРБ, мг/л  отриц    1,22 

ГГТ, Ед/л   1036,7 511,1 495,3 947,6 

 

Таблица 2 

Динамика показателей общего анализа крови 

 

Table 2 

Dynamics of complete blood count parameters 

 

Показатель 
Возраст 

1 сут 5 сут 10 сут 20 сут 1 мес 

Эритроциты, тыс/мкл 3,88 3,1 3,01 2,69 2,85 

Гемоглобин, г/л 145 111 101 90 94 

Тромбоциты, тыс/мкл 299 290 583 497 341 

Лейкоциты, тыс/мкл 23,39 7,9 11,1 10,6 14,4 

Ретикулоциты, % 3,7 3,28 - 3,75  

Палочкоядерные, % 8 2 3 6  

Сегментоядерные, % 68 44 49 25  

Лимфоциты, % 18 33 32 48  

Эозинофилы,% 1 10 4 0  

Моноциты, % 4 10 12 19  

Базофилы, % 1 1 0 0  

Метамиелоциты, %     1 

 

Цитомегаловирус встречается повсеместно и обнаруживается примерно у 60% взрослого 

населения в развитых странах, доходит до 90-100% в развивающихся странах. В России состав- 

ляет от 50% до 80% [8]. В зависимости от того, на каком сроке беременности было инфицирова- 

ние, клиника проявляется по-разному. В нашем клиническом случае проявился ВПР, билиарная 

атрезия, что доказывает раннее внутриутробное инфицирование [9]. У мальчика при рождении 

был светлый стул, ближе к ахоличному. С первых дней жизни проявление желтушности кож- 

ных покровов и склеры глаз. С началом фототерапии стул не окрашивался. На уровне ЦРБ по 

лабораторно-инструментальному обследованию были признаки механической желтухи (ВПР, 

атрезия общего желчного протока). На уровне перинатального центра диагноз подтвержден и 

была выяснена причина данного порока развития с проявлением пневмонии ЦМВ этиологии. 
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Ребенка перевели в детское хирургическое отделение в возрасте 1 месяца для планового опера- 

тивного лечения. 

Заключение 

На примере данного клинического случая обращаем внимание врачей службы родовспомо- 

жения, организаторов здравоохранения, медицинские учебные кафедры на важности ранней 

диагностики ЦМВ-инфекции до рождения ребенка, тем более у мамы ребенка серонегативный 

результат на ЦМВ при постановке на учете по беременности, что говорит об инфицировании 

во время беременности. 
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