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Актуальность. Атрезия желчевыводящих путей 
(АЖВП) — тяжёлый врождённый порок развития, характе-
ризующийся частичной или полной облитерацией просвета 
жёлчных ходов. Частота встречаемости составляет 1 случай 
на 20 000–30 000 родов. АЖВП составляет около 8% всех по-
роков внутренних органов у детей, причём примерно в 20% 
случаев сочетается с другими пороками развития, такими как 
аспления, полиспления, незавершённый поворот кишечника, 
врождённые пороки сердца. 

Описание клинического случая. Девочка А., 3 года, от 1-й 
беременности, в возрасте 3 мес была госпитализирована с жа-
лобами на желтушность кожных покровов, ахоличный стул. 
При УЗИ выявлена гепатомегалия, после прижизненного па-
тогистологического исследования биопсии печени установ-
лен диагноз АЖВП и проведена операция портоэнтеросто-
мии по Касаи. Пациентка выписана в стабильном состоянии. 
В возрасте 6 мес на фоне прогрессирования гепато- и сплено-
мегалии больная направлена в НМИЦ трансплантологии и ис-
кусственных органов им. акад. В.И. Шумакова, где была про-
ведена родственная ортотопическая трансплантация левого 
латерального сектора печени от донора (бабушки). В возрас-
те 2 лет при амбулаторном обследовании выявлена дисфунк-
ция печёночного трансплантата, рецидивирующий холангит. 
Проведено дренирование абсцесса печёночного трансплантата. 
Спустя 20 дней больной в связи с обострением была установ-
лена двухэтапная наружно-внутренняя холангиостома. Спу-
стя 2 нед после её перекрытия состояние удовлетворительное. 
В настоящее время стабильна, находится под амбулаторным 
контролем педиатра, гастроэнтеролога.

Заключение. Атрезия жёлчевыводящих путей — тяжёлое, 
прогрессирующее заболевание билиарного тракта, манифе-
стирующее с первых дней жизни ребёнка. Ранняя диагности-
ка данного заболевания и своевременно проведённая опера-
ция Касаи уменьшает вероятность осложнений. При неэф-
фективности консервативной терапии иммуносупрессорами 
и портоэнтеростомии проводится радикальная операция — 
трансплантация печени. 
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