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Актуальность. Клиническая значимость болезни Вильсо-
на-Коновалова (БВК) в педиатрической практике определяет-
ся частотой манифестаций именно в детском и подростковом
возрасте (средний возраст 13 лет). Заболевание является ор-
фанным, поэтому педиатру важно знать варианты его дебю-
та, чтобы своевременно определить тактику лечения и про-
длить жизнь пациента.

Описание клинического случая. В данной работе представ-
лены клинические случаи 3 больных в возрасте 16 лет с БВК
печ ёночной и смешанной форм.

У пациента Ж. проявления заболевания начались со слу-
чайной находки в анализах крови (тромбоцитопения и лейко-
пения). Помимо этого у больного наблюдались снижение ап-
петита, слабость, вялость, заторможенная речь и замирание во
время еды. Реб ёнок был обследован и при УЗИ органов брюш-
ной полости были выявлены структурные изменения паренхи-
мы печени, перипортальный фиброз. При офтальмологическом
осмотре были выявлены кольца Кайзера–Флейшера. Был вы-
ставлен диагноз: БВК, смешанная форма, осложн ённая цирро-
зом печени, портальной гипертензией, варикозным расшире-
нием вен пищевода, синдромом вторичного гиперспленизма,
тр ёхростковой цитопенией, вторичной коагулопатией. Вторая
больная К. поступила в гастроэнтерологическое отделение из
инфекционной больницы, где были выявлены диффузные из-
менения печени, холецистит, асцит; анемия, лейкоцитоз, тром-
боцитопения, выраженная коагулопатия, гипофибриногенемия.
При сборе анамнеза выяснилось, что в течение месяца отмеча-
ется желтушность кожи и склер, слабость. Также были выявле-
ны кольца Кайзера–Флейшера. Диагноз: БВК, печ ёночная фор-
ма, стадия фульминантного гепатита. Осложнения: вторичная
коагулопатия, острая печ ёночная недостаточность.

Дебют клинических проявлений у третьего пациента Д.
начался с резкой желтушности кожи. В инфекционной боль-
нице вирусные гепатиты были исключены, выставлен диагноз:
гемолитическая анемия. По данным анамнеза последние пол-
года реб ёнка беспокоят симптомы астении и головные боли.
Диагноз: БВК, печ ёночная форма. Осложнения: Кумбс-нега-
тивная гемолитическая анемия, вторичная тромбоцитопения,
печ ёночная энцефалопатия, полиорганная недостаточность. У
всех  3 пациентов изначально были обнаружены вторичные из-
менения в анализах крови, такие как коагулопатия, гемолити-
ческая анемия, тр ёхростковая цитопения. Также присутство-
вал астенический синдром. Именно это послужило поводом
для дальнейшего обследования и диагностики БВК. Все под-
ростки были направлены на трансплантацию печени.

Заключение. Описанные клинические симптомы и изме-
нения крови в дебюте заболевания позволят облегчить ран-
нюю диагностику БВК у детей.
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