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Резюме

Цель. Представить клинический случай врожденной цитомегаловирусной (ЦМВ) инфекции с последующим развитием 
гепатита у ребенка с отягощенным анамнезом.

Материалы и методы. Исследование проводилось на основе анализа современной литературы, посвящённой пробле-
ме цитомегаловирусной инфекции у беременных женщин и новорождённых на русском и английском языках, а также 
истории болезни ребёнка с внутриутробной цитомегаловирусной инфекцией.

Результаты. В статье представлен клинический случай ребенка, инфицированного ЦМВ, осложненный синдромом 
холестаза. Ребенок был рожден в семье с анамнезом множественных заболеваний матери, преждевременными родами 
и множественными осложнениями беременности. Результаты исследований показали наличие вируса ЦМВ и измене-
ния в биохимических показателях крови, характерные для холестатического гепатита. Терапия привела к улучшению 
состояния, с последующим рецидивом после выписки из стационара, что связано с особенностями течения ЦМВ 
гепатита у ребенка с отягощенным акушерско- гинекологическим анамнезом матери, недоношенностью, патологии 
неонатального периода.

Заключение. Статья подчеркивает сложности диагностики и лечения врожденной ЦМВ-инфекции и связанных с ней 
гепатологических осложнений, а также необходимость долгосрочного мониторинга для пациентов с отягощенным 
анамнезом.

Ключевые слова: цитомегаловирусная инфекция, внутриутробная цитомегаловирусная инфекция, гепатит, неона-
тальный холестаз
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Summary

Objective: To examine a clinical case of congenital cytomegalovirus (CMV) infection with subsequent hepatitis development 
in a child with a complicated medical history.

Materials and Methods: The study was based on the analysis of modern literature devoted to the problem of cytomegalovirus 
infection in pregnant women and newborns in Russian and English, as well as the case history of a child with intrauterine 
cytomegalovirus infection.

Results: The article presents a clinical case of a child infected with CMV, complicated by cholestasis syndrome. The child was 
born into a family with a history of multiple maternal diseases, premature births, and multiple complications during pregnancy. 
The research results indicated the presence of CMV and changes in blood biochemical parameters characteristic of cholestatic 
hepatitis. Therapy led to an improvement in the condition, followed by a relapse after discharge from the hospital, associated 
with the features of the course of CMV hepatitis in a child with a complicated obstetric and gynecological history of the mother, 
prematurity, and neonatal period pathology.

Conclusion: The article emphasizes the diffi  culties of diagnosing and treating congenital CMV infection and its associated 
hepatological complications, as well as the need for long-term monitoring for patients with a complicated medical history.

Keywords: cytomegalovirus infection, intrauterine infection, hepatitis, neonatal cholestasis

Введение

Цитомегаловирусная инфекция —  широко распро-
странённая вирусная инфекция, характеризующаяся 
многообразными проявлениями: от бессимптом-
ного течения до тяжелых генерализованных форм 
с поражением внутренних органов и центральной 
нервной системы (как правило, у лиц с первичным 
или вторичным иммунодефицитом и при внутриу-
тробном поражении плода). Возбудитель отно-
сится к виду Cytomegalovirus hominis, подцарству 
Deoxyvira, классу Deoxicubika, порядку Haplovirales, 
семейству Herpesviridae (герпесвирус человека 
5-го типа), подсемейству Betahepresviridae, роду 
Cytomegalovirus. ЦМВ представляет собой вирус 

с двухцепочечной ДНК, обладающий высокой ви-
довой специфичностью, единственным носителем 
которого является человек [1].

Постнатальная ЦМВ-инфекция редко бывает кли-
нически значимой среди доношенных детей. Однако 
в группе недоношенных детей ЦМВ-инфекция яв-
ляется важной причиной острой заболеваемости, 
которая может привести к полиорганным заболева-
ниям [2, 3]. Заболевание ЦМВ-инфекция у недоно-
шенных детей обычно проявляется на втором или 
третьем месяце жизни.

Вероятность постнатального инфицирования 
новорожденного при грудном вскармливании 

*  Illustrations 1–5 
to the article 
are on the colored 
inset of 
the Journal 
(p. XIV).
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составляет 39–59% и возрастает при вирусной на-
грузке более 7х103 копий в миллилитре. После ин-
фицирования через молоко дети выделяют вирус 
через 3 нед-3 мес. [4].

Врожденная ЦМВ-инфекция является результа-
том либо трансплацентарной передачи возбудителя 
(при первичном заражении серонегативной бере-
менной, реактивации ранее приобретенной инфек-
ции во время беременности или при заражении 
серопозитивной беременной другим штаммом ЦМВ) 
от матери к плоду, либо заражения плода в интра-
натальном периоде (при наличии ЦМВ поражения 
родовых путей). Около 1% новорожденных в мире 
инфицированы ЦМВ. В период новорожденности 
заболевание может протекать в манифестной (около 
10%) и субклинической (около 90%) форме [5].

Примерно у 10% детей с ЦМВИ при рождении 
наблюдаются клинические отклонения, включая 
признаки диссеминированного заболевания и по-
ражения ЦНС [6].

Диагностика врожденной ЦМВ-инфекции стро-
ится в первую очередь на обнаружении вируса, его 
антигенов и ДНК в крови, ликворе и биопсийном 
материале методами ПЦР, культуральным и ИФА.

Диагноз врожденного ЦМВ гепатита устанавли-
вают путем выделения вируса из крови в течение 
первых трех недель жизни. Перинатальный ЦМВ-
гепатит диагностируют на основании положитель-
ного серологического анализа и ДНК с исключением 
других этиологий неонатального холестаза вместе 
с наводящими на размышления патологическими 
признаками [7].

Холестаз, определяемый как нарушение секреции 
желчи, обычно проявляется на фоне гепатобилиар-
ного заболевания. Это может произойти из-за ана-
томической непроходимости, аномальных структур 
желчевыводящей системы, инфекции, воспаления 
или наличия дефектного белка, участвующего в ме-
таболизме, транспорте или выведении компонентов 
желчи. В педиатрической популяции различные 
заболевания печени могут сопровождаться холе-
стазом с различными характеристиками каждого 
заболевания, а также некоторыми накладывающи-
мися симптомами [8].

Классические признаки и симптомы, связанные 
с холестазом, включают желтуху, склеральную 
желтуху, кожный зуд, ксантомы, стеаторею и не-
способность развиваться. Холестатический зуд сам 
по себе может быть неприятным и изнуряющим 
симптомом для детей с заболеваниями печени, 
поскольку он может быть тяжелым и с трудом под-
дающимся медикаментозному лечению.

Холестатические расстройства включают вну-
трипеченочный холестаз, который возникает из-за 
нарушения выведения желчи внутри самой пе-
чени, или внепеченочный холестаз, вызванный 
препятствием оттоку желчи за пределами печени. 
Примером внутрипеченочного холестаза является 
синдром Алажилля, при котором пациенты де-
монстрируют недостаточность желчных протоков, 
и прогрессирующий семейный внутрипеченочный 
холестаз, вызванный нарушением фермента, име-
ющего решающее значение для выведения жел-
чи [9,10]. Внепеченочный холестаз может наблю-
даться при анатомических аномалиях, таких как 
кисты холедоха [11].

Атрезия желчевыводящих путей, как заболе-
вание, характеризующееся прогрессирующей 
облитерацией желчевыводящей системы, так 
и первичный склерозирующий холангит (Primary 
sclerosing cholangitis —  PSC), заболевание, включа-
ющее сужение желчевыводящей системы внутри 
и снаружи печени, могут приводить как к внутри-
печеночному, так и к внепеченочному холестазу [12, 
13]. Многие пациенты с этими диагнозами испы-
тывают зуд, при этом 20–84% пациентов с PSC 
сообщают о зуде, а 76–80% пациентов с прогрес-
сирующим семейным внутрипеченочным холес-
тазом (Progressive familial intrahepatic cholestasis —  
PFIC) испытывают зуд [9, 12]. Зуд, как правило, 
проявляется раньше, например, в младенчестве, 
у пациентов с PFIC1 и PFIC2, тогда как у пациен-
тов с PFIC3 зуд чаще развивается в более поздние 
годы [9]. При синдроме Алажиля зуд возникает 
примерно у 59–88% пациентов, из которых у 45%, 
по оценкам, сильный зуд [10]. Основная причина 
зуда при холестатическом заболевании печени 
остаётся неизвестной [14].

Этиология неонатального холестаза.

Атрезии желчевыводящих путей диагностируют 
в соответствии с клиническими, лабораторными, 
рентгенологическими и патологическими критери-
ями, и подтверждают лапаротомией ± интраопера-
ционной холангиограммой [15].

Прогрессирующий семейный внутрипеченочный 
холестаз диагностируют на основании фенотипиче-
ской картины, наличия положительного семейно-
го анамнеза, непропорционального холестазу зуда, 
высокого содержания желчных кислот в сыворот-
ке крови, низкого уровня γ-глутамилтрансферазы 
(ГГТ) для типов 1 и 2 и высокого уровня ГГТ для 
типа 3 с указанием патологических критериев [16]. 
Неонатальный сепсис диагностируется, когда хо-
лестаз был связан с системной воспалительной 
реакцией в присутствии бактериальной инфек-
ции или вследствие нее с выделением организма 

культуральным методом и исключением других 
причин неонатального холестаза [17].

Идиопатический неонатальный гепатит диагно-
стируют после исключения различных инфекцион-
ных, метаболических, эндокринных, анатомических 
и генетических причин неонатального холестаза [7]. 
Недиагностированная группа относится к таковой 
на основании: 1) отсутствия наблюдения в боль-
шинстве этих случаев, 2) невыполнения запрошен-
ных исследований из-за несоблюдения требований 
родителей или стоимости исследований, 3) ранней 
смерти до завершения диагностического обследова-
ния и 4) недостаточных данных в истории болезни 
пациента [18].

Представляет интерес исследование 412 пациен-
тов с диагнозом 20 различных этиологий. Наиболее 
частой причиной была атрезия желчевыводящих 
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путей (n=151, 37%), за которой следовал прогрес-
сирующий семейный внутрипеченочный холестаз 
(n=51, 12%), неонатальный сепсис (n = 39, 9%) и цито-
мегаловирус (n=33, 8%). Из 412 пациентов 394 (81%) 
находились под наблюдением от 1 до 36 месяцев. 
В общей сложности 173 пациентам стало лучше 
на фоне поддерживающей и / или специфической 

терапии, в то время как 108 пациентов умерли в сред-
нем в возрасте 6 месяцев. Наиболее частой причиной 
смерти была печеночная недостаточность (40,7%), 
за которой следовала пневмония (28,7%), внезапная 
смерть (13%), септицемия (6,5%) и гепаторенальный 
синдром (5,5%) [19].

Секвенирование нового поколения NGS.

NGS также позволяет выявить новые генетические 
причины неонатального холестаза. NGS выпол-
няется несколькими высокопроизводительными 
платформами, использующими массово параллель-
ную обработку пространственно разделенных ам-
плифицированных ДНК-матриц [20, 21]. Целевые 
генные панели (Targeted-gene panels —  TGPs), ана-
лизирующие десятки генов, которые, как известно, 
вызывают холестатические расстройства, секвени-
рование всего экзома (Whole exome sequencing —  
WES) и секвенирование всего генома (Whole genome 
sequencing —  WGS), в настоящее время являют-
ся клинически доступными инструментами (по-
скольку затраты существенно снизились) во многих 
центрах и странах, которые могут предоставить 

возможность идентифицировать все известные ва-
рианты генов, которые были связаны с холестати-
ческими заболеваниями в рамках одного теста [22, 
23, 24]. Различные платформы биоинформатики 
могут сделать возможным получение генетических 
результатов за несколько дней, хотя время выпол-
нения обычно измеряется неделями. Большинство 
групп TGP включают, по крайней мере, JAGGED1 
и NOTCH2 (синдром Алажилля), ATP8B1 (PFIC 
типа 1), ABCB11 (PFIC типа 2), ABCB4 (PFIC типа 
3), SERPINA1 (дефицит A1AT), ABCC2 (синдром 
Дубина–Джонсона) и SLC25AJ3 (неонатальный или 
инфантильный внутрипеченочный холестаз, вы-
званный дефицитом цитрина), а также многие дру-
гие более редкие состояния [21, 25–29].

Клинический случай цитомегаловирусного гепатита, 
осложненного синдромом холестаза.

Ребенок родился в семье с отягощенным анамне-
зом. Брак не родственный. Беременность I, про-
текала на фоне иммунодефицитного состояния 
(ИДС) матери, с обострением бронхиальной аст-
мы в 3–4 недели, хронической интерстициальной 
болезни легких, кардиопатита, анемии, кольпита 
в 28 недель. Роды преждевременные, оперативные 
на сроке 34 недели. Преэклампсия, выраженное 
маловодие, частичная отслойка нормально распо-
ложенной плаценты. Масса тела при рождении 2163, 
оценка по шкале Апгар 7/8 баллов. Выхаживался 
в отделение реанимации и интенсивной терапии 
(ОРИТ), в 1-е сутки неинвазивная искусственная 
вентиляция легких (ИВЛ), со 2-го дня без респи-
раторной поддержки. Синдром дыхательной не-
достаточности 2 степени. Энтеральное питание 
с 1-го дня жизни. С 5-х суток питание не усваивал, 
по желудочному зонду примесь гемолизированной 
крови. Желудочное кровотечение купировалось 
переливанием свежезамороженной плазмы (СЗП). 
На 14-е сутки переведен в отделение патологии 
новорожденных (ОПН). На 7-е сутки был проведен 
биохимический анализ крови, показавший сле-
дующие результаты: общий билирубин —  240,7 
мкмоль/л, прямой билирубин —  18,36 мкмоль/л, 
АЛАТ —  13,1 ЕД/л, АСАТ —  24,2 ЕД/л.

К груди приложен на 25 сутки, находился на груд-
ном вскармливании до 03.02.2023. Прибавки в весе 
недостаточные. Вакцинация БЦЖ-М не проведена- 
медотвод.

По данным УЗИ ОБП от 31.08.2022 (возраст 1 
день) —  диффузные изменения паренхимы печени, 
аномалия формы и увеличение размеров желчного 
пузыря.

В декабре 2022 ввиду недостаточной прибавки 
в весе в рацион введена гречневая каша.

Со  слов мамы, с  января 2023г нарастающий 
кожный зуд, 16.01.2023 вызов СМП, обследова-
ние и лечение не проводились. 20.01.2023 появи-
лась желтушность кожных покровов, обратились 
за медицинской помощью не сразу, интенсивность 
желтухи нарастала, моча —  насыщенно желтая, 
ахолии стула не отмечалось. При обращении к пе-
диатру —  экстренная госпитализация в отделение 
БУ РДКБ.

При поступлении: изменение со стороны гепато-
билиарной системы, желтушный синдром, синдром 
холестаза, гепатоспленомегалии.

По результатам обследования:
УЗИ ОБП в феврале 2023 —  признаки гепатос-

пленомегалии, диффузные изменения паренхимы 
печени с признаками внутрипеченочного холестаза, 
уплотнение стенок воротной вены. ЭХО признаки 
утолщения стенок желчного пузыря.

По данным биохимическеского анализа крови 
при поступлении в стационар отмечали следую-
щие изменения в показателях: прямой билирубин —  
214 мкмоль/л, непрямой билирубин —  90 мкмоль/л, 
АЛАТ —  31 ЕД/л, АСАТ —  80 ЕД/л, гипопротеине-
мия —  53 г/л, гаммоглобулинемия —  4,3%, ЛПНП —  
2,9 ЕД/л, ЛПВП —  0,33 ЕД/л, ГГТ - 40 ЕД/л.

В общем анализе крови —  признаки гипохром-
ной анемии ЛСТ, лейкоцитоз 13,33 *109. АФП 
от 08.02.2023–419, 96 (0–14,4).

В терапии получал смесь Неокейт, УДХК 30мг/кг/
сут, ко-тримазол, витамины А, Е, Д, хлорпирамин, 
дротаверин, СЗП, иммуноглобулин человека нор-
мальный, адеметионин 200 мг/сут.
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Перенесенные заболевания до  поступления 
в стационар: некротизирующий энтероколит, ООО, 
неонатальная желтуха, СДР, ПЭП, миотонический 
синдром.

Серологический метод (ИФА) позволяет отдель-
но определять антитела IgM (острая фаза течения 
инфекции) и IgG (устойчивый иммунитет к инфек-
ции)к ННV-5, а также авидность антител класса IgG 
(индекс авидности >50%). На период первой госпи-
тализации в Институт педиатрии ПИМУ значения 
CMV IgM —  отрицательное, CMV IgG = 3,6 РЕ/мл 
положительное, CMV IgG кач = 14,4 —  положитель-
ное, CMV IgG авидность 61,1%.

Объективно: Кожные покровы и видимые слизи-
стые иктеричные, с множественными экскориаци-
ями на животе, ягодицах, бедрах, периорбитальные 
тени в области поясницы, ягодиц остаточная гипер-
пигементация, стигмы дизэмбриогенеза. Печень + 
3,0–4,0 см из-под края реберной дуги, эластичной 
консистенции, гладкая, безболезненная. Размеры 
печени по Курлову 9,0–9,0–8,0. Селезенка +2,0 см, 
плотная. Стул, со слов мамы, желтый, кашицеобраз-
ный, 1 раз в день. Моча насыщенно желтая.

По жизненным показателям вводят Sol. Ademe-
tionini (Samelix) 100 мг + Sol. Natrii Chloridi 0,9% —  
50,0, внутривенно капельно 1 раз в день, курс 10 дней, 
Enterosgeli по 2,5 г 2 раза в день, 14 дней с 13.02.2023–
27.02.2023, Sol. Ornithine (Hepa- Mersi) 2,5 мл + Sol. 
Natrii Chloridi 0,9% —  50 мл внутривенно капельно 
2 раза в день, курс 10 дней с 14.02.23–24.02.23.

При допплерографии сосудов печени и селезен-
ки —  кровоток в сосудах печени и селезенки не из-
менен.

При Эхо- КГ: Открытое овальное окно без гемо-
динамического шунтирования. Дополнительная 
трабекула в полости левого желудочка.

На 14.02.2023 ЧД —  34, ЧСС —  123, АД —  72/46, 
Т —  36,6, Мт = 5520 гр (+20гр).

В назначения добавлена гимнастика, легкий мас-
саж, Амб- Семакс 0,1% по 1к*2раза в день —  1 месяц; 
Элькар 30% —  3к*2раза в день —  1 месяц. В терапии 
подключен «Гепа- Мерц» 2,5мл в разведении в\в кап. 
2 раза в сутки.

Методом непрямой эластометрии печени опре-
делена жесткость печени, которая составляет 6,2 
KPa, что соответствует степени фиброза F-0–1 
(по METAVIR) и уровень стеатоза печени CAP —  
dB/m, что соответствует степени стеатоза S.

При МРТ исследовании головного мозга: картина 
симметричных участков гиперинтенсивного МР 
сигнала, от центрального серого вещества (преиму-
щественно таламусы), перивенрикулярных отделов 
и кортикальных извилин по ходу роландовых борозд, 
вероятно, гипоксически- ишемического характе-
ра в пренатальном периоде. Нерезкая дилатация 
боковых желудочков. Неравномерное расширение 
субарахноидального конвекситального простран-
ства на фоне нерезких кортико- субкортикальных 
атрофических изменений больших полушарий. 
Гипоплазия мозолистого тела.

При МРТ исследовании (с  использовани-
ем контраста) брюшной полости и  забрюш-
инного пространства: картина гепатомегалии 
и  умеренных диффузных изменений печени. 
Лимфатические узлы в воротах печени. Спавшийся 

(гипоплазированный) желчный пузырь. Нерезкая 
спленомегалия. Гидроцеле справа. Умеренная ди-
латация правого мочеточника.

Для дифференциальной диагностики были вы-
полнены скрининг тесты на лизосомальные болезни 
накопления.

По результатам исследования: Скрининг тесты 
на ЛБН:
1. Галактоцереброзидаза (Б.Краббе) 

3,08 (0,7–10) мкМ/л/ч
2. Альфа-глюкозидаза (Б.Помпе) 

8,29 (1–25) мкМ/л/ч
3. Альфа-галактозидаза (Б.Фабри) 

14,78 (0,8–15) мкМ/л/ч
4. Бетта-глюкоцереброзидаза (Б.Гоше) 

7,24 (1,5–25) мкМ/л/ч
5. Сфингомиелиназа (Б.Нимана- Пика А/В) 

12,26 (1,5–25) мкМ/л/ч
6. Альфа-идуронидаза (мукополисахаридоз 

тип I) 13,8 (1–25) мкМ/л/ч
По результатам исследования органических кис-

лот в моче концентрация сукцинилацетона 0,182 (0–
2мМ/моль). По результатам тандемной масс-спек-
трометрии (спектр ацилкарнитинов, аминокислот) 
выявлено повышение концентрации тетрадеканоил-
карнитина (С14). Данное изменение носит неспеци-
фический характер и не является характерным для 
наследственных аминоацидопатий, органических 
ацидурий и дефектов митохондриального бетта- 
окисления. Тирозинемия 1 исключена.

Выписан с положительной динамикой (в весе стал 
прибавлять, в биохимии крови —  гипербилирубине-
мия и синдром цитолиза уменьшились).

Амбулаторно вновь отсутствие весовых прибавок, 
нарастание кожного зуда. С 17.04.2023–02.05.2023 
госпитализация по месту жительства с диагнозом 
«Холестатический идиопатический гепатит высокой 
биохимической активности», ПН-1, F2–3 ст.

При второй госпитализации в мае 2023 года были 
назначены следующие лекарственные препараты: 
Caps. Bifi dobacterium longum + Enterococcus faecium 
(Bifi formi) по ½ капсуле 2 раза в день внутрь, курсом 
10 дней, Enterosgeli по ½ ч. л. 3 раза в день, курсом 
10 дней, Sol. Alpha- Tocopheroli acetatis oleosae 10% 2 
капсулы 1 раз в день, курсом 14 дней, Sol. Ornithine 
(Hepa- Mersi) 2,5 мл + Sol. Natrii Chloridi 0,9% —  100 
мл внутривенно капельно, 1 раз в день, курс 14 дней, 
с целью нормализации метаболизма, восстанов-
ления и сохранения клеточной структуры, преду-
преждения формирования соединительной ткани 
в печени, оптимизации детоксицирующей функции 
печени, нормализации обмена аммиака и белка, ре-
бенку 8 месяцев.

В ходе первой и второй госпитализации были 
проведены биохимические, иммунологические ана-
лизы крови, результаты которых приведены на ри-
сунках (1–5).

На момент поступления отмечались высокие 
уровни неорганоспецифических ферментов в кро-
ви, которые продолжали увеличиваться несмотря 
на лечение, что свидетельствовало о прогрессиро-
вании гепатита, а на момент второй госпитализации 
показатели сначала возросли на 150 ЕД/л. Но при 
адекватной терапии гепатита эти показатели к мо-
менту выписки были снижены.
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При  первой госпитализации отмечались очень 
высокие уровни билирубина в крови, на момент 
выписки эти показатели уменьшились за счет пра-
вильно подобранного лечения в стационаре. Но при 
измерении показателей в момент второй госпита-
лизации отметили их возвращение на исходный 
уровень и дальнейший спад при проведении кор-
ректной терапии.

Высокие уровни фракций билирубина отчетли-
во указывают на наличие неонатального холестаза 
вследствие нарушения синтеза, секреции и оттока 
желчи.

По изменениям липидного обмена можно от-
метить увеличенный уровень ТГ и ЛПНП в крови. 
Триглицериды представляют собой нейтральные 
жиры, находящиеся в плазме крови, а ЛПНП явля-
ются главной транспортной формой триглицеридов, 
повышение их показателей характерно для гепатита, 
неонатального холестаза.

Методом непрямой эластометрии печени в ходе 
второй госпитализации определена жесткость пе-
чени, которая составляет 7,7 KPa, что соответствует 
степени фиброза —  F1–2 (по METAVIR) и уровень 
стеатоза печени CAP 196 dB/m, что соответствует 
степени стеатоза S0.

Электрокардиография: PR —  0,54сек; PQ —  
0,12сек; QRS —  0,06сек; QT —  0,28сек, L?+380. 

Ритм синусовый регулярный с ЧСС 111 в 1 мин. 
Положение ЭОС нормальное.

При Эхо- КГ: Дополнительная трабекула полости 
левого желудочка.

Таким образом на основании вышеприведенных 
данных особенностями, орпределяющими тяжёлое 
течение ЦМВ гепатита у данного пациента являются 
данные отягощенного акушерско- гинекологического 
анамнеза, в виде осложнений течения I беременно-
сти на фоне ИДС матери, с обострением бронхи-
альной астмы в 3–4 недели, хронической интерсти-
циальной болезнью легких, кардиопатии, анемии, 
кольпита в 28 недель, преэклампсией, выраженным 
маловодием, частичной отслойкой нормально рас-
положенной плаценты, преждевременными опе-
ративными родами на сроке 34 недели, затрудняя 
проведение дифференциального диагноза синдрома 
холестаза у ребёнка.

Уточнение диагноза необходимо не  только 
для оптимизации тактики лечения, но и для воз-
можного проведения медико- генетического кон-
сультирования семей с отягощенным анамнезом. 
Наследственные заболевания должны быть вклю-
чены в круг дифференциальных диагнозов наравне 
с ненаследственными. При этом, необходимо выде-
лять основные биохимические синдромы с условно 
суженным спектром дифференциальных диагнозов.
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 Рис. 4–5.  Изменение показателей белкового обмена и процентного содержания белковых фракций в сыворотке крови.

 Figure 4–5.  Changes in protein metabolism indices and percentage of protein fractions in blood serum.

 Рис. 1.  Изменение уровня трансаминаз в сыворотке крови.
  Норма: АЛТ —  3–41 ЕД/л, АСТ —  2–40 ЕД/л.

 Figure 1.  Changes in the level of transaminases in blood serum.
  Normal: ALT —  3–41 U/L, AST —  2–40 U/L.

 Рис. 2.  Изменение уровней билирубина в сыворотке крови.

 Figure 2.  Changes in serum bilirubin levels.

 Рис. 3.  Изменение показателей липидного 
обмена в сыворотке крови.

 Fig. 3.  Changes in serum lipid metabolism 
parameters.




