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Резюме 

Билиарная атрезия – редкое заболевание, этиология которого не до конца изучена. Без 
своевременной хирургической коррекции приводит к развитию билиарного цирроза печени и 
летальному исходу на 1-2 годах жизни. Это обусловило необходимость ранней диагностики 
заболевания. Ни один из методов инструментальной диагностики не обладает 100% 
специфичностью в определении билиарной атрезии. До настоящего времени у исследователей нет 
единого мнения о критериях ультразвуковой диагностики данной патологии, не изучены 
изменения гемодинамики печени у пациентов. 
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Biliary atresia – is a rare disease with largely unclear etiology. It leads do biliary cirrhosis and death 
during the 1st and the 2d years of life if not treated surgically in time, making the problem of early 
diagnostics so urgent. No method of instrumental diagnostics has 100% specificity in detection of biliary 
atresia. Till now the researchers have not joint opinion on criteria of sonographic diagnostics of that 
disease. Changes of liver hemodynamics in such patients have not been investigated so far. 
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Билиарная атрезия представляет собой одну из наиболее трудных проблем 

современной неонаталогии. Несмотря на то, что первые сообщения о младенцах с 
билиарной атрезией появились в 19 веке, до сих пор данная патология  всеми 
исследователями рассматривается как сложная и трудно корригируемая аномалия 
билиарного тракта, неблагоприятная в прогностическом отношении [167, 1]. Именно эта 
патология является наиболее частой причиной холестаза у новорожденных и наиболее 
частым показанием для трансплантации печени в педиатрии [51]. В основе болезни лежит 
прогрессирующая облитерация внепеченочных желчных протоков с постепенным 
вовлечением в процесс внутрипеченочного билиарного тракта и формированием 
билиарного цирроза печени [10, 167].  

Перейти в оглавление статьи >>> 

 
Классификация 

Различают две формы билиарной атрезии (БА): эмбриональную (или 
синдромальную) и перинатальную (или несиндромальную) [108]. 

 Наиболее часто встречается перинатальная форма БА (в 90% случаев), при 
которой первые  клинические проявления синдрома холестаза появляются в течение 
первых двух недель жизни без сочетания с другой врожденной патологией. 

При эмбриональной форме, встречающейся в 10% случаев, манифестация 
синдрома холестаза определяется с рождения в сочетании с другими врожденными 
экстрапеченочными аномалиями [68] (табл.1). В таблице 1 представлены данные 
Японского регистра билиарной атрезии. В период с 1989 по 1993 гг. было обследовано 519 
пациентов, из них 98 имели врожденные экстрапеченочные аномалии. Течение 
эмбриональной формы билиарной  атрезии более тяжелое за счет сочетанных пороков 
развития. 
Таблица 1.  
Врожденные аномалии развития у детей с билиарной атрезией. По данным Японского 
регистра билиарной атрезии (1989 – 1993 гг.)[68]. 
 

Орган Аномалия 
Сердце: Персистирующий артериальный проток – 9; 
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Дефект межжелудочковой перегородки -7; 
Дефект межпредсердной перегородки – 3; 
Правое сердце – 2; 
Стеноз легочной артерии – 5;  

 
 

другие пороки – 6. 
Предуоденальное расположение воротной вены – 3;  

Отсутствие полой вены – 2; 

Сосуды: 

другие – 3. 

Полиспления – 10;  

Аспления – 1; 

Селезенка: 

другие – 3. 

Мальротация кишечника – 9;  
Меккелев дивертикул – 7; 
Situs inversus -6; 
Мекониевый илеус – 2; 

Желудочно-
кишечный тракт: 

другие – 3. 
Кистозная болезнь почек – 2;  

Гипоплазия почек – 1; 

Мочевыделительная 
система: 

другие – 5. 

Гипоплазия легких – 2;  

Киста легких – 1; 

Респираторная 
система: 

 

другие-1. 

Аномалия позвоночника – 1;  Костно-мышечная 
система: 

другие -1. 

Центральная 
нервная система: 

Гидроцефалия – 1; 

Пупочная грыжа – 30;  
Паховая грыжа – 22. 

 
Согласно классификации, выделяют 4 типа билиарной атрезии [67] (рис.1): 

1 тип (3%) – атрезия только общего желчного протока; 
2 тип (6%) – киста в воротах печени, соединенная с внутрипеченочными 

желчными протоками; 
3 тип (19%) – атрезия левого и правого печеночных протоков; желчный 

пузырь, пузырный и общий желчный проток проходимы; 
4 тип (72%) – атрезия всей внепеченочной системы. 
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Рис. 1. Типы билиарной атрезии. (Темным цветом обозначен уровень обструкции).  
 
Частота встречаемости БА составляет от 5 на 100000 живых новорожденных в 

Нидерландах [107]; 5,1 на 100000 во Франции [66]; 6 на 100000 в Великобритании [141]; 
6,5 на 100000 в Техасе (США), 7 на 100000 в Австралии; 7,4 на 100000 в Атланте (США) и 
Японии, 10,6 на 10000 на Гавайских островах; до 32 на 100000 во Французской 
Полинезии. Средняя частота встречаемости составляет 1/10000- 1/13000 живых 
новорожденных [51]. У девочек это заболевание встречается чаще, чем у мальчиков. 

 К сожалению, без своевременного хирургического лечения оно приводит к 
развитию билиарного цирроза печени и смерти больного в течение первых лет жизни, в 
среднем в возрасте 8 мес. [51]. Хирургическое лечение обычно включает два этапа: 
проведение операции по Касаи в первые месяцы жизни, и в последующем – 
трансплантация печени. 
Перейти в оглавление статьи >>> 

 
Историческая справка 

Первое описание данного заболевания принадлежит J. Burns (1817 г.) [62]. Автор 
предположил, что  появление желтухи и обесцвеченного стула у ребенка первых месяцев 
жизни является следствием неизлечимого нарушения проходимости желчевыводящей 
системы и представляет собой серьезную опасность для жизни младенца. В 1852 г. Сh. 
West описал случай болезни у 13-недельной девочки, родившейся в срок от здоровых 
родителей. При рождении ее состояние расценивалось как удовлетворительное, но на 3 
сутки жизни появилась желтуха, которая постепенно усиливалась. Состояние ребенка 
прогрессивно ухудшалось. У ребенка были выявлены темная моча и белый 
кремообразный стул [144]. Только в 1982 г. J. Thomson опубликовал в Эдинбургском 
медицинском журнале первый большой обзор существовавших публикаций, посвященных 
билиарной атрезии. На основании анализа данных ранее опубликованных сообщений и 
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результатов собственных наблюдений за 50 детьми, он сделал заключение о том, что 
билиарная атрезия представляет собой прогрессирующее воспалительное поражение 
желчных протоков неизвестной этиологии [187, 188]. Первые попытки хирургической 
коррекции БА были сделаны J.B. Holmes в 1916 г. [106]. Этому же автору принадлежит 
концепция деления билиарной атрезии на «коррегируемый» (16%) и «некоррегируемый» 
типы. Первые результаты успешной операции при «коррегируемом» типе билиарной 
атрезии были опубликованы W.E. Ladd в Американском медицинском журнале в 1928 г.  
На основании 11 успешно проведенных операций было сделано заключение об 
уменьшении клинико-лабораторных проявлений заболевания в случаях выполнения 
хирургического вмешательства в возрасте до 4 месяцев жизни [131]. Начиная с 1940 г. в 
детской больнице Бостона было прооперировано 146 детей с БА. Анастомоз между 
желчными протоками и двенадцатиперстной кишкой удалось создать только у 27 
больных. При этом желтуха исчезла у 12 детей, а состояние 15 больных после операции 
ухудшилось и привело к летальному исходу [144]. 

В 1950-х годах профессор M. Kasai (Япония) провел работу по изучению 
патологических изменений внутри- и внепеченочных желчных протоков у детей с БА, в 
результате которой было сделано два важных вывода: 1) процесс деструкции 
внутрипеченочных желчных протоков с формированием псевдодуктулярной 
пролиферации портальных трактов прогрессивно нарастает в период со 2 по 12 неделю 
жизни;  
2) гистологические признаки, свидетельствующие о сохранении целостности 
внутрипеченочных желчных протоков в области ворот печени, являются прогностически 
благоприятным показателем – в этом случае восстановление проходимости 
внепеченочных желчных протоков останавливает дальнейшую облитерацию 
внутрипеченочных протоков [118-122]. Операция гепатопортоэнтеростомии, 
разработанная M. Kasai , в настоящее время носит его имя и остается одним из основных 
методов лечения детей с БА. 
Перейти в оглавление статьи >>> 

 
Эмбриогенез билиарного тракта 

Первичный клеточный вырост, из которого в дальнейшем образуются секреторные 
отделы печени с системой желчных протоков и желчным пузырем, называется печеночно-
пузырным дивертикулом [109]. Последний на 4 неделе в виде конгломерата 
эпителиальных тяжей вырастает в направлении поперечной перегородки из вентральной 
поверхности первичной энтодермальной кишечной трубки. 

В этот период от первичного дивертикула отделяются компактно расположенные 
эпителиальные тяжи, которые представляют собой закладку желчного пузыря [58]. У 
эмбрионов длиной 5–6 мм в закладке пузыря появляется небольшая полость, которая в 
дальнейшем исчезает, при этом образуется «эпителиальная пробка», состоящая из клеток 
полигональной формы [34, 36]. В результате быстрого роста эпителиальных тяжей 
закладка печени быстро увеличивается в размерах и окружает со всех сторон 
формирующийся желчный пузырь, отделяясь от последнего слоем мезенхимы, из 
которого в дальнейшем формируются мышечная и наружная оболочка органа [22]. 

Закладка пузырного протока появляется в виде незначительного сужения 
краниодорсального отдела желчного пузыря. Одновременно формируются закладки 
общего печеночного и общего желчного протоков, которые представляют собой 
эпителиальные тяжи, окруженные недифференцированной мезенхимой [194]. Общий 
печеночный проток не имеет просвета, тогда как холедох является прямым продолжением 
пузырного протока, не образует изгибов, начиная со средней трети имеет хорошо 
выраженный просвет и впадает в стенку двенадцатиперстной кишки с вентральной 
стороны [34]. 
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Восстановление просвета желчных протоков начинается с 6 недели. Реканализация 
медленно распространяется в дистальном направлении, часто происходит с временным 
формированием двух или трех просветов, которые постепенно сливаются между собой. 
Просвет пузырного протока восстанавливается на 7 неделе, тогда как желчный пузырь 
остается солидным до начала предплодного периода (эмбрион длиной 16,5 мм), во время 
которого начинается растворение «эпителиальной пробки» с образованием 
множественных полостей, различных по форме и размерам, отделенных друг от друга 
перегородками [53]. На этой стадии в области слияния печеночного, пузырного и общего 
желчных протоков определяется расширенный участок – antrum, а также выявляются 
рудиментарные добавочные желчные ходы, которые впадают в печеночные или пузырные 
протоки [86].  

С ростом зародыша желчный пузырь увеличивается в размерах и высвобождается 
из ткани печени, к его нижней поверхности предлежит поперечно-ободочная кишка, и 
практически всегда выявляется пузырно-ободочная связка (lig. cholecystocoelicum) [31]. У 
4-5-месячного плода между шейкой желчного пузыря и нисходящим отделом 
двенадцатиперстной кишки имеется хорошо выраженная пузырно-двенадцатиперстная 
связка [86]. 

В сроке 3-4 месяцев в месте перехода пузыря в проток определяется мешковидное 
выпячивание («синус»), образованное перегибом шейки пузыря и имеющем ретроградный 
ход пузырным протоком [36]. У плода, начиная с 4 месяцев, рост пузырного протока 
происходит более интенсивно, чем рост пузырной артерии, что является одним из 
факторов, обусловливающих изменение хода пузырного протока, который формирует 
изгиб [31, 34]. Развитие пузырной артерии начинается у эмбриона длиной 18 мм и 
происходит в двух направлениях: извне к закладке пузыря от правой печеночной артерии 
подходит артериальный стволик, а навстречу ему растет кровеносный сосуд, 
развивающийся из мезенхимы пузырной закладки [161]. 

Недавно C. Tan и G. Moscoso [181, 182] доказали, что развитие внутрипеченочных 
желчных протоков начинается на 8 неделе не из дистальных отделов печеночного 
дивертикула, а из так называемых дуктальных пластинок – примитивных билиарных 
структур внутри печени, представленных удвоенным слоем эпителия, который 
расположен внутри мезенхимы по периметру ветвей воротной вены. С 12 недели 
отмечается образование трубчатых протоков путем ремоделирования дуктальной 
пластинки, которое начинается в области ворот печени, продолжается при активном 
участии мезенхимы в дистальном направлении и может заканчиваться на периферии уже 
после рождения [80, 172]. 
Перейти в оглавление статьи >>> 
 

Этиология БА 
Этиология БА остается не до конца изученной. Рассматриваются разные теории: 

вирусная, иммунная, теория порока развития, генетическая и другие. 
 

Вирусная теория 
В статье  B. H. Landing (1974 г.), ставшей поворотным пунктом в истории изучения 

этиологии и патогенеза неонатальных обструктивных холангиопатий, включая БА, 
именно вирус был представлен как наиболее вероятный пусковой механизм этого 
заболевания. Автор разработал концепцию о перинатальном облитерирующем воспалении 
желчевыводящей системы с вовлечением как внепеченочных, так и внутрипеченочных 
протоков [132]. Исследователь предположил, что неонатальный гепатит, БА и киста 
общего желчного протока являются проявлением одного и того же воспалительного 
процесса, возникающего на разных сроках внутриутробного развития. 

 В пользу инфекционной теории свидетельствует и тот факт, что при проведении 
электронной микроскопии биоптатов печени у детей с БА и неонатальным гепатитом 
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выявлены одинаковые ультраструктурные изменения [12]. Кроме того, в цитоплазме 
гепатоцитов W.H. Park  и соавт. идентифицировали вирусоподобные включения [155]. 

В модели на животных с поражением внепеченочных желчных протоков, введение 
3 недельным мышатам инфекционного агента в виде реовируса 3 типа, приводило к 
развитию в печени мышей фиброзных изменений, подобных наблюдаемым при билиарной 
атрезии [61, 94, 142]. Однако при исследовании с помощью ПЦР образцов ткани, 
полученных у младенцев с холестатическим повреждением печени, вирус не был 
обнаружен [178]. 

Современные исследования с использованием замороженных образцов тканей, 
полученных во время операции по Касаи, обнаружили РНК реовируса 3 типа в тканях 
печени у 55% детей с БА и 78% с кистой общего желчного протока [189]. 

Riepenhoff-Talty et al., Petersen et al. наблюдали развитие БА у новорожденных 
мышат, перорально получавших ротавирус группы А [158, 159, 164]. Группа 
исследователей под руководством Petersen показала, что профилактическое введение α-
интерферона против ротавируса А, в экспериментальной модели предупреждает 
повреждение гепатобилиарного тракта у мышей [159]. Кроме того, авторы утверждают, 
что обнаружили ротавирус С у некоторых пациентов с билиарной атрезией [165]. 

Однако, L. Bobo и соавт., использовавшие более чувствительную методику 
ферментного анализа неизотопной обратной транскриптазы, не подтвердили наличие РНК 
ротавируса А, В и С в человеческих тканях, полученных от пациентов с билиарной 
атрезией [54]. 

Спорадически появляющиеся сообщения об обнаружении вируса папилломы, 
респираторно-синцитиального, вируса Эпштейн – Барра в тканях печени у детей с БА не 
содержат достоверных подтверждений, в то время как в экспериментальной модели на 
животных прослеживается корреляция между персистированием цитомегаловируса, 
респираторно-синцитиального вируса, вируса Эпштейн – Барра, вируса папилломы 
человека, а также реовируса 3 типа и формированием БА [90, 100, 147, 199].  

 R. Drut и соавт. методом ПЦР выявили вирус папилломы человека в биоптатах 
печени 16 из 18 детей с БА [85]. 

Связь между вирусными гепатитами А, В, С и развитием БА не установлена [44, 
49]. 

В последнее время наиболее часто обсуждается роль цитомегаловирусной 
инфекции в этиологии билиарной атрезии [90, 179]. В 1965г. H.Stern и S.M. Tucker 
выделили ЦМВ у больного с БА [179].  
B. Fischler и соавт. обнаружили антитела класса Ig M к ЦМВ у 38% детей с БА, а у 50% 
этих больных методом ПЦР выявлена ДНК ЦМВ в биоптатах печени [90]. 

В 2005 г. на базе кафедры неонатологии ФУВ Российского государственного 
медицинского университета, коллективом авторов (А.В. Дегтярева, Ю.Г. Мухина, Н.Н. 
Володин, Ю.А. Разумовский и др.) была проведена работа по изучению роли вирусной 
инфекции в формировании врожденных пороков развития гепатобилиарной системы [12]. 
Было обследовано 33 ребенка в возрасте от 1 до 9 мес. жизни с врожденными и 
наследственными заболеваниями гепатобилиарной системы (основным диагнозом у 20 из 
33 больных была БА). Определяли ДНК ЦМВ, герпес вируса, вируса Эпштейн – Барр, 
вируса папилломы человека, вируса гепатита В и РНК гепатита С методом ПЦР в 
биоптате печени, крови и моче. Проводили гистологическое исследование биоптатов 
печени. ДНК ЦМВ была выявлена у 16 (80%) из 20 больных с БА. ДНК вируса Эпштейн – 
Барра была обнаружена только у 1 из 20 детей с данной патологией. ДНК вируса простого 
герпеса 1, 2 типов, вируса папилломы человека, вирусного гепатита В и РНК гепатита С в 
биоптате печени не были выявлены ни у одного больного. В крови ДНК ЦМВ была 
обнаружена у 5 из 20 больных с БА (25%). ДНК других вирусов в крови выявить не 
удалось. В моче ДНК ЦМВ была выявлена у 4 из 20 больных с БА (20%), ДНК других 
вирусов в моче выявить не удалось. При гистологическом исследовании, клеток со 
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специфическими ЦМВ-включениями ни в одном случае, включая детей, у которых 
методом ПЦР в биоптате печени была обнаружена ДНК ЦМВ, обнаружить не удалось. 
Кроме того, авторами было проведено сопоставление результатов гистологического 
исследования детей с БА и ребенка, перенесшего документированную врожденную, 
генерализованную ЦМВ-инфекцию. Сходство гистологических изменений в печени при 
БА с таковыми после перенесенного ЦМВ-гепатита наряду с высокой частотой выявления 
ДНК ЦМВ в биоптате печени больных с БА при отсутствии ДНК ЦМВ в биоптате печени 
пациентов с наследственными заболеваниями печени, которые имеют известный 
этиопатогенез, позволило авторам рассматривать ЦМВ как один из вероятных 
этиологических факторов, приводящих к облитерации желчных протоков во 
внутриутробном периоде. 

Аналогичное исследование было проведено коллективом авторов (С.Б. Чуелов, 
А.В.Смирнов, Ю.Н.Иванова, А.Э.Степанов и др.) на базе Российской детской клинической 
больницы, Москва [39]. Было обследовано 27 детей с БА, циррозом печени. В работе 
представлен анализ клинических и диагностических признаков при билиарной атрезии и 
циррозе печени. Обследование показало, что у 25 из 27 больных выявлялись маркеры 
текущей ЦМВ-инфекции (ДНК ЦМВ в сыворотке крови, слюне и моче, anti-CMV IgG в 
сыворотке крови в высоком титре и у 6 детей – положительные anti-CMV IgM в сыворотке 
крови), из них у 1 в сочетании с HSV-инфекцией, у 1 – с HHV VI типа-инфекцией. На 
основании проведенных исследований было сделано предположение о том, что причиной 
развития цирроза печени при БА может быть внутриутробное поражение 
желчевыводящих путей (нарушение развития билиарного дерева) и печеночной 
паренхимы вследствие воздействия инфекционного агента – цитомегаловируса, в ряде 
случаев, вероятно, в ассоциации с другими вирусами. 

Таким образом, на сегодняшний день не определен специфический вирусный агент, 
который был бы назван инициатором эмбрионального и перинатального поражения 
внепеченочных желчевыводящих протоков при билиарной атрезии. 
Перейти в оглавление статьи >>> 
 

Иммунная теория 
В настоящее время продолжаются научные исследования, изучающие роль 

иммунных факторов в патогензе БА [60, 72, 127, 166, 168-171, 175]. 
 P. Dillon et al., исследовавшие ткани, полученные в результате биопсии печени у 

пациентов с БА, обнаружили аберрантную экспрессию внутриклеточных адгезивных 
молекул 1-го типа (ICAM-1), играющих решающую роль в поражении эпителиальных 
клеток внутрипеченочных желчных протоков[82]. В свою очередь, воспаление 
эпителиальных клеток желчных протоков сопровождается активной выработкой 
ростового фактора (TGF-β), стимулирующего транскрипцию коллагена 1-го типа клетками 
Ito, лежащего в основе перидуктального фиброза [127, 162, 168]. Кроме того, авторы 
обнаружили повышение роли CD-14 позитивных клеток, преимущественно в портальных 
трактах. Данные клетки запускают каскад иммунологических реакций. 

В исследованиях T.R. Silviera et al. [175] установлено, что повышенная экспрессия 
антигенов 2 класса главного компонента гистиосовместимости (HLA) и CD-68 (макрофаг 
ассоциированных) антигенов на мембранах гепатоцитов может указывать на 
неблагоприятный прогноз течения БА. К таким же выводам пришли исследователи во 
главе с Kobayashi H. [127, 168]. 

R.A. Schreiber et al. [171] разработали экспериментальную модель иммунного 
повреждения внепеченочных желчевыводящих путей у мышей, на основании которой 
авторы утверждают, что иммунопатогенечическое звено является неотъемлемой частью 
патогенеза при билиарной атрезии. Они предположили, что существует феномен 
«двойного толчка» в патогенезе данной патологии. Один связан с иммунологической 
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уязвимостью факторов преципитации, тогда как другим толчком является вирусный или 
токсический агент. 
Перейти в оглавление статьи >>> 
 

Теория порока развития 
Согласно теории порока развития, предполагается отсутствие канализации 

первичной эпителиальной закладки в эмбриональной стадии. Возможность сочетания 
нескольких пороков развития может говорить в пользу этой теории. Однако пороки 
желчевыводящей системы могут быть следствием инфекции, интоксикации или вызваны 
другими патологическими факторами, оказывающими влияние на морфогенез на ранних 
сроках внутриутробного развития [10]. Кроме того, большинство детей с БА имеют 
меконий, окрашенный желчью, что позволяет предполагать нормальную первоначальную 
закладку желчных протоков и практически исключает теорию порока развития [10, 177]. 
Перейти в оглавление статьи >>> 
 

Генетическая теория 
Несмотря на несколько сообщений [71, 110, 129, 130, 148], в которых описывались 

случаи рождения близнецов с билиарной атрезией, данная патология не считается 
врожденным заболеванием. При этом многие авторы утверждают, что появление в семье 
близнецов с БА может быть иллюстрацией роли генетического фактора в патогенезе 
атрезии. Вместе с тем, это же может подтверждать и возможность вторичного 
происхождения билиарной атрезии, в результате одинакового воздействия на оба плода 
вирусных, токсических и других агентов [18]. 

По мнению некоторых авторов, у небольшого количества пациентов с 
эмбриональной формой билиарной атрезии (когда есть сочетание БА с внепеченочными 
аномалиями) может быть важен именно такой путь патогенеза заболевания [168]. В 
качестве подтверждения рассматриваются аномалии желчных протоков с 
прогрессирующим синдромом холестаза, situs inversus, кисты почек в экспериментальной 
модели у трансгенных мышей [140]. Возможно, инверсия гена может быть одним из 
генетических механизмов в некоторых случаях эмбриональной формы билиарной атрезии. 

С атрезией наружных желчных путей могут сочетаться такие хромосомные 
аномалии, как трисомия 17-18 и синдром Дауна [45]. Но такие случаи крайне редки. 

В случае перинатальной формы БА некоторые авторы указывают на большую 
частоту встречаемости у этих детей антигена HLA В 12 и аллотипов А9-В5 и А28-В35. 
Другие авторы эту информацию не подтверждают [115, 140, 175]. 

Существуют другие теории развития БА: теория мальформации дуктальной 
пластики (Desmet [74, 77, 81], Tan et Howard [183]), теория ишемического фиброза 
внепеченочных желчных путей, связанная с дефектами развития печеночной артерии [105, 
126] и др. 

Таким образом, на сегодняшний день, несмотря на все усилия исследователей, 
занимающихся проблемой билиарной атрезии, этиология данного заболевания до конца не 
изучена и может быть гетерогенной [51]. 
Перейти в оглавление статьи >>> 
 

Патогенез билиарной атрезии 
Билиарная атрезия является наиболее частой причиной неонатального холестаза. 

Патогенез ее можно условно разделить на 2 этапа [27]; первый из которых включает 
механизмы компенсации, направленные на «сохранение» гепатоцитов. На этом этапе 
отмечается снижение активности транспортных систем синусоидальной мембраны 
гепатоцита, что приводит к уменьшению захвата желчных кислот и других компонентов 
желчи клетками печени. Отмечается значительное увеличение проницаемости 
межклеточных соединений, что способствует поступлению желчи из внутрипеченочных 
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желчных протоков в кровь. Изменяется направление внутриклеточного транспорта 
компонентов желчи и увеличивается проницаемость синусоидальной мембраны 
гепатоцита для обратного тока желчи из клеток в кровь. 

На втором этапе происходит разрушение внутрипеченочных желчных протоков с 
формированием характерных ступенчатых некрозов и их пролиферацией, а также 
деструктивные изменения гепатоцитов с формированием билиарного цирроза печени. Во 
внутриутробном периоде функцию экскреции и печеночно-кишечной циркуляции 
выполняет материнский организм, в связи с чем дети с билиарной атрезией в большинстве 
случаев рождаются доношенными и не имеют патологических изменений при рождении 
[27]. 
Перейти в оглавление статьи >>> 

 
Клинико-лабораторные проявления билиарной атрезии 

 1. В большинстве случаев дети с билиарной атрезией рождаются доношенными с 
антропометрическими показателями, соответствующими физиологической норме [18]. 
 2. Желтуха появляется на 2-3 сутки жизни, т.е. в обычные для физиологической 
желтухи сроки. Примерно у двух третей больных отмечается наличие «светлого 
промежутка» − уменьшение интенсивности желтухи к концу 1-2 недели жизни с 
последующим постепенным ее нарастанием и появлением зеленоватого оттенка желтухи к 
концу первого месяца. 
 3. Ахолия стула является наиболее ранним и постоянным клиническим признаком 
болезни, ее появлению часто предшествует отхождение мекония. 
 4. Характерным для БА является отсутствие гепатомегалии при рождении с 
последующим увеличением размеров печени и изменением ее консистенции от 
эластичной до плотной в течение первых 2 месяцев жизни. 
 5. К возрасту 1 месяца жизни возможно развитие геморрагического синдрома 
(кровотечение со слизистых ЖКТ, пупочной ранки, внутричерепное кровоизлияние), 
обусловленного дефицитом витамин-К зависимых факторов свертываемости крови (ПТИ 
или ПТВ) в результате нарушения процессов всасывания витамина К в кишечнике. 
 6. К возрасту 1-2 месяцев жизни, как правило, формируется дефицит веса, степень 
выраженности которого зависит от вида вскармливания ребенка. 
 7. Наиболее ранним лабораторным признаком болезни служит повышение 
билирубина за счет прямой фракции в сыворотке крови, составляющей более 20% от 
уровня общего билирубина. 
 8. Характерно повышение других биохимических маркеров холестаза (гамма-
глутаминтрансферраза (ГГТ), β-липопротеиды, холестерин, щелочная фосфатаза, желчные 
кислоты и др.), степень выраженности которых в динамике нарастает от минимального 
повышения в течение первых 2-3 недель жизни до значительного повышения к 2-3 
месяцам. 
 9. Ферменты цитолиза (АЛТ, АСТ) повышаются умеренно, и, как правило, 
отсрочено. В большинстве случаев в течение первых 2-3 недель после рождения эти 
показатели остаются в пределах нормы и затем постепенно повышаются. 
 10. Показатели, отражающие белково-синтетическую функцию печени (альбумин, 
фибриноген, ПТИ и др.), на ранних сроках болезни, не изменяются. 
Перейти в оглавление статьи >>> 
 

Особенности ультразвукового исследования гепатобилиарной системы у детей 
раннего возраста 

 На сегодняшний день достаточно четко определена зависимость исходов лечения 
билиарной атрезии от своевременности хирургического вмешательства. Своевременное 
проведение операции по Касаи (оптимальный срок – до 60-го дня жизни) возможно при 
наличии адекватной ранней диагностики [150]. В клинической неонатологии получение 
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довольно полной информации о состоянии желчевыделительной системы стало 
возможным после внедрения метода ультразвуковой диагностики, обладающего целым 
рядом преимуществ по сравнению с другими инструментальными методами диагностики 
при обследовании новорожденных детей [7]. 
 Метод УЗ-исследования является высокоинформативным и физиологичным 
методом обследования гепатобилиарной системы у новорожденных детей, не требует 
предварительной подготовки, позволяет использовать его у кровати больного, 
обеспечивает быстрое получение результатов. Кроме того, отличается от других 
инструментальных методов диагностики неинвазивностью, безболезненностью, 
атравматичностью, отсутствием противопоказаний к его применению.  
 Новорожденные представляют собой совершенно особый контингент при 
проведении каких-либо медицинских манипуляций. Так, применение такого современного 
метода диагностики как компьютерная томография в период новорожденности некоторые 
исследователи (Wetzel D. et Peters H. 1984) считают нецелесообразным в связи с 
ограниченной информативностью в этой возрастной группе из-за отсутствия жировой 
прослойки и вследствие этого плохой отграниченности органов друг от друга, 
использования наркоза и возможной остановки дыхания [200]. 
 Несмотря на явные преимущества УЗ-метода, работы, посвященные изучению 
нормативных показателей морфометрии органов гепатобилиарной системы у 
новорожденных и детей раннего возраста, крайне немногочисленны и противоречивы [41, 
91, 98, 154]. 
 При обследовании новорожденных с синдромом холестаза D. Green и соавт. 
использовали следующие эхографические критерии нормального состояния желчного 
пузыря: овальная форма, длина пузыря больше или равна 15 мм, уменьшение желчного 
пузыря после кормления; диаметр общего желчного протока  меньше или равен 1 мм [95]. 
В этом с ним согласны многие авторы [41, 112, 150]. В то время как, A.P. Kendrick и соавт. 
в своих работах за норму длины желчного пузыря принимают значения равные или 
больше 19 мм [185]. 
 И.Б. Юзуп было проведено УЗИ гепатобилиарной системы 116 новорожденным; из 
них 80 детей с патологией (гемолитическая болезнь новорожденных; энцефалопатия) и 30 
практически здоровых. По данным автора, желчный пузырь определялся в 100% случаев. 
Средние размеры желчного пузыря у здоровых новорожденных составили: длина 
21,73±1,04 мм, поперечник 8,53±0,63 мм, объем 1,63±0,33 см³. По мнению автора, у 
новорожденных детей форма желчного пузыря чаще бывает овально-цилиндрической, 
грушевидной, реже веретенообразной [40]. У 6 здоровых новорожденных отмечалось 
расширение внутрипеченочных желчных протоков, которое автор расценил как 
проявление физиологического холестаза. Средний диаметр общего желчного протока 
составил 1,62±0,14 мм. 
 А.Н. Грижевская (1990 г.) опубликовала данные своих наблюдений за 472 
здоровыми новорожденными детьми (из них 36 составили недоношенные) [7]. Средние 
размеры желчного пузыря составили: длинник 28,82±0,57 мм, поперечник 9,15±0,31 мм, 
объем 1,89±0,41см3. Была установлена зависимость размеров желчного пузыря от массы 
тела при рождении: с увеличением массы тела при рождении происходит достоверное 
увеличение длины желчного пузыря. У 85 младенцев (18%) было выявлено расширение 
внутрипеченочных протоков, что согласуется с данными, полученными И.Б. Юзуп (1988 
г.). Общий желчный проток (ОЖП) удалось увидеть у 29 детей (6,1%). Из них в 2 случаях 
диаметр ОЖП был равен 2 мм, у остальных – 1 мм. В среднем диаметр ОЖП составил 
1,07±0,13 мм. 
 По данным Т.К. Найдиной и И.В. Дворяковского, исследовавших группу из 523 
детей в возрасте от 5 дней до 16 лет, линейные размеры желчного пузыря у детей до 
месяца составили: длинник 17,6±1,6 мм, диаметр 4,6±0,7 мм [29]. Был проведен 
корреляционный анализ между размерами органов панкреато-билиарной системы и 
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возрастом, ростом, весом ребенка, а также площадью поверхности его тела. Наиболее 
тесная взаимосвязь наблюдалась между размерами внутренних органов и ростом, затем 
площадью поверхности тела и несколько менее тесная – весом и возрастом. Диаметр 
общего желчного протока при росте 49-59 см – 0,8±0,2 мм; 60-69 см – 1,1±0,3 мм. 

Следует отметить, что разные авторы предлагают различные параметры нормы 
желчного пузыря у здоровых детей, что можно связать с исследованием небольших групп 
детей, разными методиками изучения органа и техническими трудностями, связанными с 
возрастом ребенка и частым, дробным питанием.  
Перейти в оглавление статьи >>> 

 
Возможности ультразвуковой диагностики при БА 

 Ранняя диагностика билиарной атрезии важна для получения хороших результатов 
проводимой терапии. Если операция по Касаи проведена в течение первых двух месяцев 
жизни, у более чем 60% пациентов наблюдается безжелтушное течение заболевания [145, 
150, 176]. Кроме того, у детей с БА информативность УЗ-исследования значительно 
снижается после 3 месяцев. В этом случае, а также при получении сомнительных 
результатов УЗИ, возможно проведение теста с урсодезоксихолевой кислотой [28]. 
Применение данного средства в течение 1,5-2 нед. в дозе 20 мг/кг/сут способствует 
ультразвуковой визуализации желчного пузыря и появлению окрашенного стула при 
большинстве болезней печени, проявляющихся синдромом холестаза. При БА 
ультразвуковая картина желчного пузыря не меняется, а стул остается обесцвеченным 
[28].  
  Дифференциальный диагноз БА и неонатального гепатита, равно как и других 
причин неонатальной холестатической желтухи очень важен. Однако зачастую 
дифференциальный диагноз этих патологических состояний достаточно сложен и требует 
проведения различных диагностических процедур, включая гепатобилиарную 
сцинтиграфию, УЗИ, биопсию печени, не исключает необходимости проведения 
лапароскопической ревизии ворот печени. 
  Пренатальная УЗ диагностика БА возможна лишь при сочетании с кистой общего 
желчного протока на 19-20 неделе гестации [104]. 

Постнатальное УЗИ имеет большое значение в скрининговом исследовании 
новорожденных с синдромом холестаза, при этом обращается внимание на наличие 
желчного пузыря, изменение его формы, размеров и сократительной функции желчного 
пузыря.  

К сожалению, в различных отечественных литературных источниках нет единого 
мнения о параметрах нормы для определения размеров желчного пузыря и общего 
желчного протока у здоровых детей первых месяцев жизни [29, 40]. Это связано с 
применением разных методик, исследованием небольшого количества детей, а также 
отсутствием четких критериев включения в группу контроля. 

Большинство зарубежных авторов [41, 110, 146, 185] сходится во мнении, что для 
билиарной атрезии характерны следующие УЗ признаки: 

1. отсутствие желчного пузыря; 
2. желчный пузырь определяется, но не содержит просвета; 
3. желчный пузырь длиной менее 19 мм;  
4. отсутствие реакции желчного пузыря на прием пищи; 

P. Farrant и соавт. (2000, 2001г) провели УЗИ 346 младенцев в возрасте до 12 
недель, с проявлениями коньюгационной желтухи [88]. Желчный пузырь 
визуализировался у 331 пациента, 60 из них имели гистологически подтвержденную БА. 
У 15 детей желчный пузырь не был виден, 11 из них составили младенцы с БА. Форма 
желчного пузыря была обычной у 272 пациентов (16 из них − пациенты с атрезией). 
Измененная форма желчного пузыря была зафиксирована у 59 детей (из них 44 с БА). 
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Стенки желчного пузыря были неизмененными у 262 младенцев (8 из них с БА) и 
изменены у 69 пациентов (из них 52 с БА). 

Таким образом, авторы пришли к заключению, что вышеперечисленные признаки 
не обладают 100% специфичностью в диагностике БА. Исследования подтверждают, что 
измененный или не определяющийся вовсе желчный пузырь более характерен для БА [98, 
125], но может наблюдаться и при неонатальном гепатите [123]. Кроме того, у некоторых 
пациентов с билиарной атрезией определяется неизмененный желчный пузырь [125, 154]. 
Сокращение желчного пузыря после приема пищи также может наблюдаться у детей с БА 
[111, 116, 136]. Так, в работе  
K. Kanegawa среди 29 пациентов с подтвержденной БА, у двоих наблюдалось сокращение 
желчного пузыря после еды [116]. У этих детей был III тип билиарной атрезии по 
классификации [150].  

В 1996 г. S.O. Choi et W.H. Park сообщили об ультразвуковом симптоме, 
обнаруженном у младенцев с билиарной атрезией [69, 152-154]. Поскольку конусовидный 
участок фиброзной ткани в воротах печени всегда находят во время операции по Касаи, 
авторы предприняли попытку обнаружения этого участка при УЗИ печени детей с БА. Им 
удалось зафиксировать в воротах печени треугольную или тубулярную структуру 
повышенной эхогенности. Располагалась данная структура в области бифуркации 
воротной вены, несколько краниальнее ее. Они назвали данный УЗ симптом «triangular 
cord» sign (симптом «треугольного рубца»). Размеры «треугольного рубца», по 
сообщению авторов, составили: длина от 5 до 21 мм, ширина от 4 до 12 мм. По данным K. 
Kanegava и соавт. длина «треугольного рубца» − 13-16 мм, ширина – 3-4 мм [116]. 

В 1997 г. W. H. Park W.H. et S.O. Choi провели обследование 64 младенцев с 
признаками неонатального холестаза [152]. Детям проводилось УЗИ печени (симптом 
«треугольного рубца»), гепатобалиарная сцинтиграфия с Tc-99m-DISIDА, биопсия 
печени. У 17 из 20 пациентов с БА был обнаружен симптом «треугольного рубца», у детей 
с неонатальным гепатитом и другими причинами холестаза данный симптом не 
определялся. Таким образом, диагностическая точность данного признака составила 95%, 
чувствительность − 85%, специфичность − 100%. При гепатобилиарной сцинтиграфии 
отсутствие поступления радиоизотопного вещества в кишечник отмечалось у 24 из 25 
младенцев с БА, и у 16 из 46 пациентов с другими причинами неонатального холестаза. 
Диагностическая точность данного метода по мнению авторов составила 56%, 
чувствительность − 96%, специфичность − 35%. Диагностическая точность биопсии 
печени − 93%, чувствительность − 90%, специфичность − 96%. На основании данной 
работы авторы пришли к выводу, что с введением в практику УЗ исследования симптома 
«треугольного рубца», дифференциальная диагностика БА и других причин 
неонатального холестаза стала более простой, времясберегающей, высокоинформативной, 
неинвазивной. Исследователи предложили новую диагностическую стратегию в 
исследовании пациентов с синдромом неонатального холестаза с использованием 
симптома «треугольного рубца» как приоритетного. При обнаружении данного УЗ 
симптома авторы рекомендуют проведение ретроградной холецистохолангиографии, без 
использования других инструментальных методов исследования. Если симптом 
«треугольного рубца» при УЗ исследовании печени не определяется, следующий шаг – 
гепатобилиарная сцинтиграфия. Таким образом, биопсия печени проводится только тем 
детям, у которых нет симптома «треугольного рубца» и нет экскреции радиоизотопного 
вещества в кишечник. 

Дальнейшие исследования разных авторов подтверждают высокую 
диагностическую точность, чувствительность и достоверность УЗ симптома 
«треугольного рубца» [128, 184]. Некоторые авторы добавляют, что достоверность 
данного метода увеличивается до 100%, если симптом «треугольного рубца» определяется 
на фоне отсутствия визуализации желчного пузыря, или изменения его формы и размеров 
[185]. Кроме того, L. Guibaud и соавт. и M.I. Kim и соавт. обнаружили симптом, 
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аналогичный УЗ симптому «треугольного рубца» при МРТ гепатобилиарной системы у 
младенцев с БА [97, 123]. 

M.A. Kotb и соавт. в 2001 г. проводил УЗ исследование органов гепатобилиарной 
системы детям с БА в течение 6 мес. после операции по Касаи. Симптом «треугольного 
рубца» исчез у всех пациентов после операции, но при прогрессировании холестаза у 
некоторых детей появлялся вновь. Это позволило автору сделать вывод, что метод может 
быть полезным при наблюдении за детьми в послеоперационном периоде [128]. 

Широкое внедрение высокочастотных датчиков позволило в 2003 г J.H. Lee и S.M. 
Lee предложить усовершенствованную методику оценки СТР и ввести в практику 
объективные количественные критерии СТР [134]. По мнению авторов, целесообразно 
измерять толщину эхогенной передней стенки правой ветви воротной вены в проекции по 
ее длинной оси. Верхний предел нормы для данной структуры, по мнению авторов, 
составляет 4 мм. Эта величина получена при сложении передней стенки правой воротной 
вены (1 мм), передней стенки правой печеночной артерии (1 мм) и общего желчного 
протока (1-2 мм).  

Имея в виду, что степень развития фиброза при БА увеличивается с возрастом 
ребенка, некоторые авторы обращают внимание, что в первые недели жизни бывает 
трудно идентифицировать СТР из-за малых его размеров (2-2,6 мм) [174]. Поэтому 
настоятельно рекомендуется для определения СТР проводить исследование ворот печени 
линейным датчиком с частотой сканирования не менее 8 МГц, а также исследовать 
переднюю стенку правой воротной вены, в проксимальном ее отделе, перед ее делением 
на заднюю и переднюю ветви.  

Учитывая, что морфологическим субстратом «треугольного рубца» при билиарной 
атрезии являются фиброзно-измененные ткани в воротах печени, изменения, аналогичные 
СТР могут наблюдаться при некоторых других патологических состояниях, приводящих к 
развитию фиброза печени. Так, например, перипортальный отек, перипортальный фиброз, 
а также изменения тканей печени, вызванные злокачественными новообразованиями 
могут ошибочно трактоваться как положительный СТР. В литературе описаны примеры 
наблюдения СТР у двоих детей с врожденной лейкемией и сепсисом, без признаков 
холестатической желтухи [134]. Так же СТР описан у недоношенного младенца с 
непрямой гипербилирубинемией, находящегося на полном парентеральном питании [134]. 
Несмотря на большое количество восторженных отзывов о высокой специфичности и 
точности СТР в диагностике БА [128, 180, 195], ряд авторов [ 92, 134,154, 185, 186] 
считают, что для адекватной дифференциальной диагностики БА от других причин 
неонатального холестаза, недостаточно обнаружения изолированного СТР без учета 
других УЗ признаков, способных облегчить диагностику данной патологии. 

В работе A.P. Kendrick и соавт. (2003),сообщается об эхографическом 
исследовании органов гепатобилиарной системы 217 младенцев (из них 31 с БА) в 
возрасте от 2 до 12 недель [184, 185]. Все дети наблюдались по поводу холестатической 
желтухи. В результате проделанной работы авторы предложили использовать триаду 
«призрачного желчного пузыря» («gallbladder ghost triad»). Признаками 
патогномоничными для БА были названы: длина желчного пузыря менее 19 мм, 
отсутствие четкого изображения линии слизистой желчного пузыря и/или 
неправильный/дольчатый контур стенки пузыря. В работе проведена оценка других УЗ 
критериев, предлагавшихся в разное время для диагностики БА, а именно: толщина 
стенки желчного пузыря, симптом «треугольного рубца», наличие диффузного 
перипортального фиброза и изменение диаметра печеночной артерии. Диагноз БА был 
подтвержден во время операции, а также данными биопсии. У 30 из 31 ребенка с 
билиарной атрезией были выявлены признаки, описанные как «триада призрачного 
желчного пузыря». У одного ребенка с БА желчный пузырь был не изменен до 6 недели, 
но при УЗ исследовании на 8-й неделе диагностическая триада была обнаружена. 
Утолщение стенки желчного пузыря было выявлено у 46 младенцев (25%) с синдромом 
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холестаза (среди детей с БА данный признак зафиксирован не был). Ультразвуковой 
симптом «треугольного рубца» определялся у 24 (из 31) детей с БА, что составляет 77%. 
Перипортальный фиброз отмечался в 16% случаев у пациентов с атрезией и у 12% 
младенцев с другими причинами холестаза. Кроме того, исследователи обратили 
внимание на увеличение калибра печеночной артерии при БА [185]. 

В современной медицинской литературе содержится крайне мало информации о 
внутрипеченочной гемодинамике при билиарной атрезии, особенно на этапе до операции 
по Касаи. В исследованиях W.S. Kim (2007 г.) [124] сообщается об увеличении диаметра 
общей печеночной артерии у детей с БА. По обобщенным данным исследованной 
литературы, увеличение диаметра печеночной артерии у пациентов с БА было 
зафиксировано не только при ультразвуковом исследовании. Аналогичные результаты 
были получены при проведении ангиографии сосудов печени в процессе подготовки к 
трансплантации [190], а также при морфологическом исследовании [105, 84]. D. Grunert и 
соавт. [96] при исследовании 37 детей с БА в возрасте от 12 дней до 9 лет обнаружил 
значительное снижение максимальной скорости кровотока в воротной вене по сравнению 
со здоровыми детьми. 

Таким образом, несмотря на значительный интерес зарубежных ученых к проблеме 
ультразвуковой диагностики билиарной атрезии, у исследователей нет единого мнения о 
наиболее специфичных эхографических признаках данной патологии. Не исследованы 
изменения печеночной гемодинамики на разных этапах развития заболевания. В 
отечественной литературе нет работ, посвященных изучению возможностей 
ультразвукового метода в диагностике данной патологии. 
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Другие инструментальные методы исследования при БА 
Методами выбора являются гепатобилиарная сцинтиграфия, магнитно-резонансная 

томография (МРТ), лапароскопия, дуоденальный тест и биопсия печени [17]. 
При гепатобилиарной сцинтиграфии, имеющей достаточно высокую специфичность 

и чувствительность, у больных с БА отмечается отсутствие поступления радиоизотопного 
вещества в кишечник наряду с удовлетворительной поглотительной и накопительной 
функцией печени [15]. 

Наибольшей чувствительностью и специфичностью в дифференциальной 
диагностике неонатальных желтух обладает МРТ [47, 99, 157]. S.S. Peng и соавт. [157] 
критериями билиарной атрезии у новорожденных считают невизуализирующийся 
желчный проток и маленькие размеры желчного пузыря. По сведениям S.J. Han и соавт. 
метод обладает высокой чувствительностью (100%), специфичностю (96%) и 
достоверностью (98%) [99]. По мнению автора, среди неинвазивных методов 
исследования МРТ является наиболее точным, позволяющим безошибочно поставить 
диагноз. 

Для диагностики билиарной атрезии Larossa-Haro и соавт. [133] предлагают 
проведение дуоденального теста, при котором вводится назодуоденальный зонд до 
дистального отдела 12-перстной кишки и в течение 24 часов собирается жидкость. 
Дуоденальный тест считается положительным, если появляется окрашенная желчью 
жидкость, в этом случае дальнейшее проведение исследования прекращают и извлекают 
зонд. Отсутствие желчи в течение 24 часов указывает на отрицательный дуоденальный 
тест и наличие билиарной атрезии. 

Проведение лапароскопии особенно важно в тех случаях, когда затруднена 
постановка диагноза у детей с билиарной атрезией и неонатальным гепатитом [101, 173]. 
Темно-зеленый цвет печени, спавшийся желчный пузырь и фиброзированные желчные 
протоки подтверждают билиарную атрезию. 

Морфологические изменения зависят от стадии болезни, т.е. связаны с возрастом 
ребенка [15, 17, 173]. В течение первых недель жизни возникают дегенеративные 
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изменения в гепатоцитах третьей зоны ацинуса. Там же определяются желчные тромбы в 
псевдотубулярных структурах. В портальных трактах развивается отек. Появляется 
умеренная лимфоидная и моноцитарная инфильтрация, а также ранняя 
фибропластическая реакция. В более поздние сроки холестаз распространяется на вторую 
и первую зоны ацинусов. Увеличивается количество и размеры желчных тромбов, 
становится больше псевдотубул, содержащих желчь. Возрастает количество гепатоцитов, 
ингибированных желчью. Начиная с 3-4-5 недель жизни начинается пролиферация 
желчных протоков, которые проникают через пограничную пластинку и 
распространяются к соседним портальным трактам, формируя порто-портальный фиброз. 
Пролиферация протоков ведет к внутрипеченочной обструкции желчевыводящих путей. 
Холестаз нарастает, так как ток желчи по пролиферирующим протокам затруднен и резко 
замедлен. Просветы междольковых желчных протоков расширены и обычно пусты [18]. 

Таким образом, типичная гистологическая картина при БА включает холестаз, 
перипортальную пролиферацию дуктул, присутствие желчных тромбов в желчных 
протоках. Гигантоклеточная трансформация гепатоцитов наблюдается в 15% случаев. 
Фиброз прогрессирует от перипортального, перилобулярного до микронодулярного 
цирроза печени. Цирроз развивается между 1 и 6 месяцами жизни. 

В настоящее время большинство исследователей сходится во мнении, что ни один 
из методов не обладает 100% специфичностью в диагностике билиарной атрезии [92, 
134,154, 185, 186]. Только сочетание данных анамнеза, клинико-лабораторного и 
инструментальных методов исследования способно обеспечить адекватно раннюю 
корректную постановку диагноза. 
Перейти в оглавление статьи >>> 
 

Лечение 
Основной метод лечения билиарной атрезии – проведение операции 

гепатопортоэнтеростомии с целью восстановления оттока желчи. Операция предложена в 
1959 г. M. Kasai и носит его имя. До внедрения в практику операции по Касаи летальность 
при данном заболевании составляла 100%, через 15 лет (в конце 70-х гг.) пятилетняя 
выживаемость пациентов после операции составила 15% [167]. 

Принцип хирургического вмешательства по Касаи состоит в выделении структур, 
расположенных в области ворот печени и проведении на этом уровне поперечного разреза 
«фиброзного остатка» желчного протока (рис. 2).  
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Рис. 2. Схема операции гепатопортоэнтеростомии по Касаи. 

Этот разрез открывает просвет еще проходимых внутрипеченочных желчных 
протоков [1, 67, 108]. Для наложения желчно-кишечного Y-образного анастомоза 
используют петлю тонкой кишки. 

Прогноз операции зависит от следующих факторов: возраст пациента на момент 
операции, степень выраженности фиброза печени, степень облитерации 
внутрипеченочных желчных протоков, количество функционирующих желчных протоков, 
форма атрезии (синдромальная или несиндромальная), количество эпизодов восходящего 
холангита, опыт хирурга, адекватность послеоперационного наблюдения и лечения 
больного [10, 67, 176]. В последние годы пятилетняя выживаемость пациентов с 
билиарной атрезией составила 40-60%, десятилетняя – до 25-33%, двадцатилетняя – до 10-
20% [167]. 

В послеоперационном периоде возможно развитие холангита, портальной 
гипертензии, печеночно-легочного синдрома или легочной гипертензии, 
внутрипеченочных кист и опухолей [23, 67, 102, 104, 107, 124, 125]. Раннее выявление и 
своевременная коррекция этих осложнений имеет исключительно важное значение 

Перейти в оглавление статьи >>> 
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