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Атрезія жовчовивідних шляхів (АЖШ) – це внутрішньо- та/або позапечінкова запальна холангіопатія, що характеризується прогресуючою 
облітерацією жовчних проток у перші тижні життя та призводить до розвитку фіброзу печінки. АЖШ є однією з причин формування термі-
нальної стадії хронічних захворювань печінки в дітей. В основі патогенезу лежить облітерація жовчовивідних шляхів, яка зумовлює пору-
шення відтоку жовчі, внутрішньопечінковий холестаз, накопичення токсичних жовчних кислот і прогресивне ушкодження гепатоцитів. 
Клінічні прояви захворювання зазвичай виникають у перші тижні життя та охоплюють пролонговану жовтяницю, ахолічні випорожнення, 
а з часом розвиваються гепатоспленомегалія та ознаки портальної гіпертензії. За відсутності своєчасної діагностики та раннього хірургіч-
ного втручання в більшості дітей спостерігається швидке прогресування фіброзу печінки з формуванням біліарного цирозу. При пізньому 
встановленні діагнозу АЖШ або неможливості виконання портоентеростомії за Касаї єдиним радикальним методом лікування залишаєть-
ся трансплантація печінки.
Мета – ознайомити практичних лікарів з основними клінічними проявами, об’ємом необхідних додаткових методів обстеження, перебігом 
АЖШ у дітей та напрямками диференційної діагностики.
Клінічний випадок. Описано клінічний випадок АЖШ. Висвітлено основні діагностичні ознаки клінічної картини: скарги, особливості анам-
незу, дані лабораторних та інструментальних методів дослідження, а також методи лікування з обов’язковим проведенням раннього опе-
ративного втручання.
Висновок. Вчасна верифікація діагнозу АЖШ залежить від правильного діагностичного алгоритму, який забезпечує раннє виявлення 
патології. Це дає змогу своєчасно скерувати пацієнта на хірургічне лікування, що сприяє збереженню функціональної здатності печінки, 
запобігає прогресуванню захворювання та розвитку ускладнень. Крім того, рання діагностика покращує прогноз та якість життя.
Дослідження виконано відповідно до Гельсінської декларації. На проведення досліджень отримано інформовану згоду батьків дитини.
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
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Biliary atresia (BA) is an intra- and/or extrahepatic inflammatory cholangiopathy that is characterized by progressive obliteration of the bile ducts within 
the first weeks of life, leading to liver fibrosis development. BA is one of the causes of terminal stage chronic liver diseases formation in children. The 
pathogenesis is based on the obliteration of the bile ducts, which causes impaired bile outflow, intrahepatic cholestasis, accumulation of toxic bile acids, 
and progressive damage to hepatocytes. Clinical manifestations of the disease usually occur within the first weeks of life and include prolonged jaundice, 
acholic stool, and as, a result, the development of hepatosplenomegaly and signs of portal hypertension appearance. In the absence of timely diagnosis 
and early surgical intervention, many children may have a rapid progression of liver fibrosis with the formation of biliary cirrhosis. In case of late BA diag-
nosis or impossibility of performing portoenterostomy by Kasai, liver transplantation remains the only radical treatment method.
Aim – to inform medical practitioners of the main clinical signs, volume of necessary additional examination methods, course of BA in children, and 
the directions of differential diagnosis.
Clinical case. The authors described a clinical case of BA. The main diagnostic characteristics of the clinical picture were highlighted: complaints, 
anamnesis features, data from laboratory and instrumental research methods, as well as treatment methods with mandatory early surgical intervention.
Conclusion. Timely verification of BA diagnosis depends on the correct diagnostic algorithm, which ensures early detection of pathology. This allows 
the patient to be referred for surgical treatment in a timely manner, which contributes to the liver functional capacity preservation, prevents the pro-
gression of the disease, and the development of complications. In addition, early diagnosis improves the prognosis and quality of life.
The study was carried out according to the Declaration of Helsinki. The agreement of parents was obtained for the study.
Authors declare no conflict of interest.
Keywords: children, jaundice, biliary atresia, clinical case.
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Вступ

Атрезія жовчовивідних шляхів (АЖШ) – 
це прогресуюче, ідіопатичне, фіб
розно-облітеруюче захворювання жов-

човивідних шляхів, яке проявляється непро
хідністю виключно в неонатальному періоді 
[9,12]. За даними літературних джерел захворю-
ваність становить приблизно 1  на 20 000 
живонароджених [3]. На сьогодні АЖШ є одні-
єю з причин неонатальної жовтяниці, для якої 

показане хірургічне втручання. Саме АЖШ 
є найпоширенішим показанням до транспланта-
ції печінки в дітей [4,20].

Усіх немовлят з АЖШ можна розподілити на 
три категорії: без будь-яких інших аномалій або 
вад розвитку; у яких АЖШ пов’язані з латераль-
ними вадами розвитку; у яких АЖШ пов’язані 
з іншими вродженими вадами розвитку. АЖШ без 
будь-яких інших аномалій або вад розвитку (так 
звана перинатальна АЖШ) зустрічається в 70–
85% немовлят. Як правило, ці діти народжуються 
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без видимої жовтяниці, але протягом перших двох 
місяців життя вона розвивається, а їхні випорож-
нення поступово стають ахолічними [10,13,15].

АЖШ пов’язана з латеральними вадами роз
витку відома як жовчна атрезія селезінки 
(BASM) або «ембріональна» жовчна атрезія. 
Вона зустрічається майже в 15% немовлят. До 
латеральних вад розвитку належать situs inversus, 
аспленія або поліспленія, мальротація, перерив-
часта нижня порожниста вена та аномалії серця. 
Дані літератури свідчать про те, що діти з BASM 
мають гірші результати прогнозу, порівняно з ді-
тьми з перинатальною АЖШ [19].

АЖШ може бути асоційована з такими вродже-
ними вадами розвитку як: атрезія кишечника, 
аномалії нирок та/або вади розвитку серця 
[14,17].

Причини АЖШ є багатофакторними. У деяких 
випадках інфекційні чинники (цитомегаловірус, 
вірус Епштейн-Барра), генетичні фактори, то
ксичні та імунологічні механізми можуть відігра-
вати роль у розвитку цього захворювання. Інколи 
ці причини поєднуються. Більшість немовлят 
з АЖШ народжуються доношеними з нормаль-
ною масою тіла. Спочатку такі діти не відстають 
у розвитку і здаються здоровими. Першою озна-
кою АЖШ є жовтяниця, яку часто розцінюють як 
фізіологічну. Жовтяниця виникає в будь-який час 
від народження до восьмитижневого віку. Спочат-
ку може спостерігатися лише жовтяниця склер. 
Другою ознакою АЖШ є ахолічні випорожнення 
(постійно або періодично). У більшості випадків 
цю ознаку не виявляють одразу після народжен-
ня. Цей симптом, як правило, з’являється протя-
гом перших кількох тижнів життя. Крім того, 
в більшості немовлят спостерігають темну сечу 
через наявність в ній білірубіну [1].

Якщо жовтяниця залишилася непоміченою, 
а хвороба дитини прогресувала, то розвивається 
гепато- та спленомегалія. Поверхня печінки стає 
щільною, може спостерігатися розширення по-
верхневих вен передньої черевної стінки, як на-
слідок портальної гіпертензії.

При наявності холестазу кожна дитина пови-
нна бути обстежена на наявність АЖШ. Причо-
му, немовлятам із підозрою на АЖШ слід якнай-
швидше проводити відповідні обстеження для 
ранньої діагностики, оскільки успішність ліку-
вання прогресивно знижується з віком. Для роз-
пізнавання АЖШ використовують ряд лабора-
торних та інструментальних досліджень [2].

Лабораторне обстеження охоплює досліджен-
ня крові для оцінки функції печінки та виклю-
чення метаболічних захворювань іншої етіології. 
Виявляють підвищення прямого білірубіну в си-
роватці крові, рівня амінотрансфераз та лужної 
фосфатази (ЛФ) у  сироватці крові з  непро
порційним підвищенням гамма-глутамілтран-
спептидази (ГГТ) [5].

Сучасні наукові дослідження активно зосеред-
жені на пошуку біомаркерів для ранньої діагнос-
тики, які допоможуть відрізнити АЖШ від інших 
причин неонатального холестазу. Зокрема, дослі-
дження показують, що підвищені сироваткові 
рівні матриксної металопротеїнази-7 (ММР-7) 
можуть мати прогностичне значення вище 90% 
[6].

Ультразвукове дослідження органів (УЗД) 
черевної порожнини часто є першим досліджен-
ням у пацієнтів із підозрою на АЖШ. Його осно-
вною метою є виключення інших анатомічних 
причин холестазу (наприклад, кісти холедоха, 
розширення внутрішньопечінкових жовчних 
проток та каменів). Ознака «трикутника Kasai», 
відсутність або аномалії жовчного міхура є най-
більш точними та загальноприйнятими ультра
звуковими характеристиками, які наразі вико-
р и с т о в у ю т ь с я  д л я  п і д т в е р д ж е н н я  а б о 
виключення АЖШ [13].

Більшості немовлят із підозрою на АЖШ про-
водять біопсію печінки. Цей метод діагностики 
переслідує такі цілі: виявлення гістологічних 
змін, що відповідають непрохідності та вимагають 
хірургічного втручання; відмежування АЖШ від 
інших причин внутрішньопечінкового холестазу, 
які не потребують хірургічного лікування. Пові-
домляється, що чутливість біопсії печінки в діа-
гностиці АЖШ становить приблизно 88% [9].

Диференційна діагностика АЖШ є критично 
важливою для раннього встановлення правиль-
ного діагнозу. Холестатична жовтяниця новона-
роджених, як основна клінічна ознака АЖШ, 
притаманна й іншим захворюванням. Зокрема, 
АЖШ слід віддиференціювати від неонатального 
гепатиту, генетичних захворювань із внутрішньо-
печінковим холестазом (синдром Алажіля, про-
гресуючий сімейний внутрішньопечінковий 
холестаз), інфекційних уражень печінки (цито-
мегаловірус, вірус Епштейн–Барра). Жодне ме-
дикаментозне лікування не є  успішним для 
АЖШ. Єдиним методом лікування АЖШ є хі-
рургічне втручання – гепатопортоентеростомія 
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(ГПЕ) Kasai. Ця операція проводиться для від-
новлення відтоку жовчі з печінки у проксималь-
ний відділ тонкої кишки [16]. Відтік жовчі та 
панкреатичного секрету забезпечують Roux-Y-
анастомозом тонкої кишки [7]. На сьогодні існує 
багато модифікацій цього типу операцій.

Якщо ГПЕ проходить успішно, то жовтяниця 
зникає протягом кількох тижнів після операції. 
Практично усі автори підкреслюють важливість 
раннього оперативного лікування. Вік пацієнта 
на момент ГПЕ може передбачити нативну вижи-
ваність печінки в більш пізні терміни. Напри-
клад, серед тих пацієнтів, які пройшли ГПЕ 
≤30 днів життя, шанс нативного виживання пе-
чінки віком до чотирьох років становить майже 
50%, тоді як серед тих, хто пройшов ГПЕ між 31 і 
90 днями життя – 36 % [11].

Хоча ефективність операції покращує загальне 
виживання, довгостроковий прогноз важко пе-
редбачити. Результати хірургічного втручання 
напряму залежать від найважливіших прогнос-
тичних факторів: ранній вік дитини на момент 
ГПЕ та зниження білірубіну в сироватці крові 
в перші кілька місяців після оперативного ліку-
вання. Якщо протягом трьох місяців після ГПЕ 
спостерігається стійка жовтяниця або підвище-
ний рівень білірубіну в сироватці крові, пацієнта 
слід спрямувати на оцінку для трансплантації 
печінки [4].

Мета дослідження – ознайомити практичних 
лікарів з основними клінічними проявами та пе-
ребігом АЖШ у дітей, особливостями з диферен-
ційної діагностики.

Дослідження виконано відповідно до Гельсін-
ської декларації. На проведення досліджень отри-
мано інформовану згоду батьків дитини.

Клінічний випадок
Хлопчик, віком 1 місяць 27 діб, госпіталізова-

ний 8.10.24 р. до відділення патології новонаро-
джених Комунального некомерційного підпри-
ємства «Вінницької міської клінічної лікарні 
«Центр матері та дитини» зі скаргами матері на 
іктеричність шкіри та склер.

З анамнезу життя відомо, що дитина народи-
лася шляхом кесарського розтину від першої ва-
гітності (мати серопозитивна до цитомегаловіру-
су та краснухи) в терміні гестації 41 тиждень 
4 дні. Вагітність перебігала на фоні маловоддя, 
гідроцеле у плода (дані УЗД). Маса тіла при на-
родженні 4010 г, довжина 56 см. Оцінка за шка-

лою Апгар на 1 хв. – 8–9 балів. 14.08.23 р. загаль-
ний білірубін – 140 мкмоль/л.

Зі слів матері, іктеричність шкіри з’явилась 
у пологовому будинку на 2 добу життя дитини. 
Було проведено фототерапію протягом однієї 
доби. Хлопчик виписаний із пологового будинку 
на 4 добу в задовільному стані з масою тіла 4010 г, 
загальним білірубіном 165 мкмоль/л. Дитина ще-
плена згідно з національним календарем.

Після виписки з пологового будинку іктерич-
ність склер та шкіри зберігались, а після першого 
місяця життя жовтяниця почала наростати. Ди-
тина була оглянута сімейним лікарем. Діагноз: 
Жовтяниця грудного вигодовування. 7.10.24 р. 
загальний білірубін – 161 мкмоль/л, прямий – 
103 мкмоль/л. УЗД органів черевної порожнини: 
гепатоспленомегалія, гемангіома печінки.

З метою диференційної діагностики жовтяни-
ці дитину госпіталізовано у стаціонар.

Під час госпіталізації: стан дитини середнього 
ступеня важкості. Маса тіла 5650 г. Вигодовуван-
ня грудне на вимогу. Колір шкіри та слизових 
оболонок іктеричний із шафрановим відтінком. 
Із боку нервової, дихальної та серцево-судинної 
систем патології не виявлено. Під час пальпації 
живіт здутий, нижній край печінки виступає на 
3 см з-під краю правої реберної дуги, край го-
стрий, еластичний. Нижній край селезінки висту-
пає на 1,5 см з-під краю лівої реберної дуги. Ви-
порожнення гіпохолічні. Сеча світло-жовтого 
кольору.

Дані лабораторних досліджень:
Клінічний аналіз крові: гемоглобін – 113 г/л, 

еритроцити – 3,9×1012/л, кольоровий показ-
ник – 0,86, тромбоцити – 360×109/л, гемато-
крит – 0,33, швидкість осідання еритроцитів 
(ШОЕ) – 3 мм/год, лейкоцити – 9,8×109/л, па-
личкоядерні нейтрофіли – 2%, сегментоядерні 
нейтрофіли – 24%, еозинофіли – 9%, лімфоци-
ти – 59%, моноцити – 8%.

Біохімічне дослідження крові: білірубін загаль-
ний  – 186,78  мкмоль/л, білірубін прямий  – 
95 ,5   мкмоль/л,  б ілірубін  непрямий  – 
91,28  мкмоль/л, аланінамінотрансфераза 
(АЛТ) – 97,2 Од/л, аспартатамінотрансфераза 
(АСТ) – 176,9 Од/л, лужна фосфатаза (ЛФ) – 
728 Од/л, загальний білок – 54,5 г/л.

Коагулограма протромбіновий час – 13,5 с, про-
тромбіновий індекс – 90%, тромбіновий час – 
25,9 с, фібриноген – 1,86 г/л, міжнародне норма-
лізоване відношення (МНВ) – 1,14.
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Імуноферментний аналіз: полімеразна ланцю-
гова реакція (ПЛР) до цитомегаловірусу, токсо-
плазмозу, вірусу Епштейн–Барра, вірусу просто-
го герпесу В і С – негативні.

Клінічний аналіз сечі – без особливостей.
Дані інструментальних методів дослідження:
Нейросонографія: двобічні кісти судинних 

сплетень.
УЗД органів черевної порожнини: Печінка збіль-

шена (права доля 64 мм, ліва доля 40 мм). Край 
гострий. Ехогенність підвищена. Жовчний міхур 
чітко не візуалізується. Селезінка збільшена 
80×28 мм, однорідна. Ехогенність не змінена. 
Заключення: Збільшення печінки, селезінки. 
Підвищення ехогенності паренхіми печінки. 
Атрезія жовчного міхура?

Дитина проконсультована офтальмологом, 
неврологом, хірургом, інфекціоністом.

Хірург: гіпоплазія жовчного міхура. Атрезія 
жовчних протоків. Гемангіома печінки. Двобічне 
гідроцеле.

Інфекціоніст: неонатальна жовтяниця, затяж-
ний перебіг. Внутрішньоутробна інфекція? Гепа-
тит?

Окуліст: патології не виявлено.
Невролог: двобічні кісти судинних сплетень. 

Контроль нейросонографії в динаміці.
На підставі об’єктивного обстеження, резуль-

татів лабораторних та інструментальних дослі-
джень встановлено клінічний діагноз: Атрезія 
жовчовивідних шляхів? Гемангіома печінки (за 
даними УЗД). Жовтяниця неуточнена.

16.10.24 р. у зв’язку з проведеним симптома-
тичним лікуванням та відсутністю позитивної 
динаміки дитину переведено в інфекційно-бок-
соване діагностичне відділення Національної 
дитячої спеціалізованої лікарні «ОХМАТДИТ» 
(НДСЛ «ОХМАТДИТ») для подальшого обсте-
ження та лікування.

Об’єктивно при надходженні стан дитини се-
реднього ступеня тяжкості. Шкіра та видимі сли-
зові оболонки іктеричні, чисті. При пальпації 
живіт здутий, нижній край печінки виступає на 
3 см з-під краю правої реберної дуги, край го-
стрий, еластичний. Нижній край селезінки висту-
пає на 2 см з-під краю лівої реберної дуги. Випо-
рожнення кашкоподібні, ахолічні з домішками 
слизу.

Дані лабораторного дослідження:
Клінічний аналіз крові: гемоглобін – 98 г/л, ери-

троцити – 3,9×1012/л, тромбоцити – 465×109/л, 

гематокрит – 0,33, ШОЕ – 2 мм/год, лейкоцити – 
11,8×109/л, паличкоядерні нейтрофіли – 1%, сег-
ментоядерні нейтрофіли – 14%, еозинофіли – 4%, 
лімфоцити – 72%, моноцити – 9%.

Біохімічне дослідження крові: білірубін загаль-
ний  – 175  мколь/л, білірубін прямий  – 
148 мколь/л, АЛТ – 134 Од/л, АСТ – 445 Од/л, 
ЛФ – 385 Од/л, загальний білок – 50 г/л, креати-
нін – 21 мкмоль/л, сечовина – 3,6 мколь/л.

Коагулограма: протромбіновий час – 21 с, акти-
вований частковий тромбопластиновий час 
(АЧТЧ) – 33,5 с, протромбіновий індекс – 57%, 
фібриноген – 1,02 г/л.

Проведено ПЦР крові: цитомегаловірусна ін-
фекція у стадії реплікації.

Клінічний аналіз сечі: без особливостей.
Дані інструментальних методів дослідження:
УЗД органів черевної порожнини: збільшення 

розміру печінки, селезінки, жовчний міхур не ві-
зуалізується, жовчні протоки не розширені.

Магнітно-резонансна томографія (МРТ) орга-
нів черевної порожнини: гепатоспленомегалія. 
Дифузні зміни паренхіми печінки. Груба гіпопла-
зія/агенезія жовчного міхура – високопідозріло 
на біліарну гіпоплазію/атрезію.

Діагноз: Цитомегаловірусна інфекція, фаза 
реплікації, проградієнтний перебіг. Вроджена 
вада розвитку: біліарна атрезія.

23.10.24 р. проведено оперативне втручання – 
поперечна лапаротомія, гепатопортоентеростомія 
за Касаї.

У післяопераційному періоді було проведено 
дообстеження:

Виконано біопсію печінки: Ознаки склерозую-
чого холангіту з трансформацією в цироз.

Езофагодуоденоскопія – ознак кровотечі не ви-
явлено.

На фоні проведеного оперативного втручання 
та лікування (гормонотерапія, гепатопротекторна 
терапія, антибіотикотерапія, замісна терапія, 
симптоматична терапія) стан дитини покращив-
ся. Випорожнення забарвлені. Годування енте-
ральне.

На момент виписки:
Клінічний аналіз крові: гемоглобін – 106 г/л, 

еритроцити  – 3,91×1012/л, тромбоцити  – 
167×109/л, гематокрит – 0,33, ШОЕ – 2 мм/год, 
лейкоцити – 5,7×109/л, паличкоядерні нейтрофі-
ли – 1%, сегментоядерні нейтрофіли – 15%, базо-
філи – 1%, еозинофіли – 2%, лімфоцити – 73%, 
моноцити – 7%.
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Біохімічне дослідження крові: білірубін загаль-
ний  – 21,6  мколь/л, білірубін прямий  – 
17,9 мколь/л, АЛТ – 76 Од/л, АСТ – 95 Од/л, 
ЛФ – 1151 Од/л, загальний білок – 50 г/л, креа-
тинін – 5 мкмоль/л, сечовина – 1,1 мколь/л, 
ГГТ  – 1775  мколь/год, лактатдегідрогеназа 
(ЛДГ) – 265 Од/л, креатинфосфокіназа (КФК) – 
89 Од/л, К – 4,2 ммоль/л, Na – 134 ммоль/л, Ca 
(іонізований) – 1,28 ммоль/л, сироваткове залі-
зо – 9,2 мкмоль/л, феритин – 145,4 мкг/л.

25.12.2024. Заключний діагноз: Цитомегалові-
русна інфекція, фаза реплікації, проградієнтний 
перебіг. Вроджена вада розвитку: біліарна атрезія 
(операція портоентеростомія за Касаї 23.10.24). 
Склерозуючий холангіт із трансформацією в ци-
роз печінки. Порушення обміну жовчних кислот.

Дитину з наданими рекомендаціями виписано 
додому.

Через 1,5 місяця (12.02.25 р.) дитину повторно 
скеровано до відділення ургентної хірургії НДСЛ 
«ОХМАТДИТ» для проведення контрольного 
обстеження.

Об’єктивно: загальний стан дитини задовіль-
ний. Маса тіла 7800 г (+2 кг). Психомоторний 
розвиток відповідає віку. Шкіра блідо-рожевого 
кольору, склери не іктеричні. Випорожнення зви-
чайного кольору.

За даними лабораторного дослідження вияв-
лено такі результати.

Клінічний аналіз крові: гемоглобін – 120 г/л, 
еритроцити  – 4,76×1012/л, тромбоцити  – 
212×109/л, ШОЕ  – 2  мм/год, лейкоцити  – 
14,1×109/л, паличкоядерні нейтрофіли – 1%, сег-
ментоядерні нейтрофіли – 19%, еозинофіли – 4%, 
лімфоцити – 72%, моноцити – 4%.

Біохімічне дослідження крові: білірубін загаль-
ний  – 11,2  мколь/л, білірубін прямий  – 
8,6 мкмоль/л, АЛТ – 36 Од/л АСТ – 61 Од/л, 
ЛФ – 798 Од/л, загальний білок – 56 г/л, креати-
нін – 11 мкмоль/л, сечовина – 1,2 мколь/л, ГГТ – 
237 мколь/год, ЛДГ – 288 Од/л, КФК – 147 Од/л.

За даними УЗД черевної порожнини: печінка 
збільшена: права доля 72 мм, ліва – 40 мм. Конту-
ри чіткі, рівні. Перипортальна клітковина підви-
щеної ехогенності (формування фіброзу). Жов-
чний міхур достовірно не візуалізується, жовчні 
протоки не розширені. Селезінка – 89×61×25 мм, 
збільшена. Контури чіткі, рівні, паренхіма серед-
ньої ехогенності однорідна.

13.02.25 р. Діагноз: Склерозуючий холангіт із 
трансформацією в цироз печінки. Порушення об-

міну жовчних кислот. Вроджена вада розвитку: 
біліарна атрезія (операція портоентеростомія за 
Касаї 23.10.24). Цитомегаловірусна інфекція.

Дитину з наданими рекомендаціями виписано 
додому.

Через 1 місяць (11.03.25 р.) дитину госпіталі-
зовано до відділення ургентної хірургії НДСЛ 
«ОХМАТДИТ» для проведення контрольного 
обстеження.

Об’єктивно: загальний стан дитини задовіль-
ний.

Клінічний аналіз крові: гемоглобін – 112 г/л, 
еритроцити  – 4,76×1012/л, тромбоцити  – 
158×109/л, ШОЕ  – 2  мм/год, лейкоцити  – 
8,3×109/л, паличкоядерні нейтрофіли 1%, сегмен-
тоядерні нейтрофіли – 18%, еозинофіли – 5%, 
лімфоцити – 72%, моноцити – 4%.

Біохімічне дослідження крові: білірубін загаль-
ний  – 6,8  мкмоль/л, білірубін прямий  – 
2,1 мкмоль/л, АЛТ – 23 Од/л АСТ – 49 Од/л, за-
гальний білок – 59 г/л., креатинін – 16 мкмоль/л, 
сечовина – 1,0 мколь/л, К – 5,2 ммоль/л, Na – 
140 ммоль/л, Ca (іонізований) – 1,15 ммоль/л, Cl – 
113 ммоль/л, сироваткове залізо – 7,4 мкмоль/л, 
трансферин – 3,62 г/л, феритин – 17,8 мкг/л.

Коагулограма: протромбіновий час – 15,9 с, 
АЧТЧ – 36,3 с, тромбіновий час – 21,2 с, фібрино-
ген – 1,22 г/л, МНВ – 1,2.

УЗД черевної порожнини: печінка збільшена: 
права доля 82 мм, ліва – 43 мм. Контури чіткі, рів-
ні. Паренхіма підвищеної ехогенності, не одно-
рідна. Відсутні ознаки портальної гіпертензії. 
Жовчний міхур не візуалізується, жовчні прото-
ки не розширені. Селезінка 94×63×31 мм, збіль-
шена. Контури чіткі, рівні, паренхіма середньої 
ехогенності однорідна.

Висновок: стан дитини задовільний. Спостері-
гається позитивна динаміка в лабораторних по-
казниках крові.

Діагноз: Атрезія жовчних проток. Фіброз пе-
чінки зі склерозом. Синдром післяопераційної 
обструкції за Касаї (23.10.24). Цитомегаловірусна 
інфекція.

З урахуванням встановленого діагнозу та про-
веденого лікування дитині рекомендовано спо-
стереження та консультація спеціалістами НДСЛ 
«ОХМАТДИТ» 2.06.25 р.

Обговорення
На прикладі клінічного випадку можна просте-

жити етапи діагностичного пошуку патології, яку 
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не завжди можна виявити в новонародженого. 
Цей кейс дає змогу запідозрити АЖШ у дитини 
з тривалою жовтяницею на ранньому етапі діа-
гностики. Зокрема, скарги, особливості анамнезу 
та об’єктивного обстеження, які виявили в цього 
пацієнта, спонукають до цільового розширення 
об’єму проведених лабораторних та інструмен-
тальних досліджень.

У конкретному випадку разом зі скаргами на 
тривалу жовтяницю та змінений колір випо-
рожнень увагу привертають особливості аку-
шерського анамнезу (у матері – серопозитив-
ність до цитомегаловірусу та краснухи), що 
узгоджується з даними літератури та часто асо-
ціюється з розвитком цієї патології. Це спону-
кало лікарів спостерігати в динаміці за рівнем 
загального білірубіну та його фракцій, а також 
провести УЗД органів черевної порожнини. Під 
час обстеження виявлено значне збільшення 
кількості загального білірубіну та відносне пе-
реважання прямої фракції. Повторні УЗД орга-
нів черевної порожнини з урахуванням наяв-
ності гепатоспленомегалії та зміни в паренхімі 
печінки дали підстави запідозрити АЖШ. Клі-
нічний діагноз АЖШ потребував уточнення 
у профільному відділенні вищого рівня медич-
ного обслуговування. Разом з об’єктивним, ла-
бораторним та інструментальним обстеженням 

у динаміці було проведено МРТ органів черев-
ної порожнини. За його результатами підтвер-
джено вроджену ваду розвитку – біліарну атре-
зію, що дало змогу своєчасно спланувати та 
провести оперативне втручання.

Під час виписки скарги, які були на момент 
госпіталізації (жовтяниця та ахолічні випорож-
нення) – відсутні. Рівень білірубіну нормалізу-
вався, однак зберігалося підвищення рівня ГГТ, 
що свідчить про наявність холестазу.

Під час контрольного обстеження через 1,5 мі-
сяця після проведеного оперативного лікування 
на фоні задовільного стану дитини, фізичний та 
психомоторний розвиток якої відповідав віку, 
спостерігалась повна нормалізація показників 
білірубіну та значне зниження рівня ГГТ.

Висновок
Від правильного діагностичного алгоритму 

безпосередньо залежить своєчасна верифікація 
діагнозу АЖШ, відповідно до якого проводиться 
раннє хірургічне лікування. Саме вчасно викона-
не оперативне втручання знижує ризик розвитку 
ускладнень та є ключовим чинником формуван-
ня сприятливого прогнозу для здоров’я та життя 
дитини.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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