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The article presents a case of rare liver pathology in a newborn infant who died at the age of 3 days − atrophic liver 
cirrhosis. A literature review on liver cirrhosis in childhood is given.

Key words: infant, newborn infant, liver cirrhosis. 

Циррозы печени (ЦП) у детей являются доста-
точно редкой, но тяжело протекающей патологией. 
Долгое время главной причиной возникновения ЦП 
считались гепатотропные вирусы. В настоящее вре-
мя показано, что этиологические факторы формиро-
вания ЦП у детей представлены целой группой сома-
тических заболеваний, протекающих с поражением 
желчевыводящих путей, наследственных болезней 
обмена веществ, заболеваний печени аутоиммунного 
и сосудистого генеза и т. д. 

У новорожденных и детей первых месяцев жизни 
наиболее частой причиной ЦП являются инфекци-
онные агенты, причем в их структуре доминирует 
цитомегаловирусный (СМV) цирроз (70%), вирусы 
гепатита имеют место более чем в четверти случаев, 
остальные случаи ассоциированы с вирусами Эпш-
тейна–Барр, герпес-вирусами, энтеровирусами, ре-
овирусами III типа, вирусам краснухи и токсоплаз-
мами. Современные методы диагностики позволяют 
верифицировать инфекционную природу ЦП почти 
в 40% случаев.

Цитомегаловирусный ЦП у подавляющего боль-
шинства больных развивается в результате внутри-
утробного инфицирования, в 87% протекает в соче-
тании с поражением желчевыводящих путей (ЖВП). 
После рождения при сочетанном поражении на пер-
вый план выходит клиника атрезии ЖВП, диагноз 
цирроза выставляется в среднем на 3–5 месяцах жиз-
ни. Верификация CMV-этиологии происходит при 
обнаружении ДНК CMV методом ПЦР, анти-CMV 
IgM и IgG в сыворотке крови методом ИФА и позд-
него антигена (LA) CMV методом иммуногистохи-
мии в ткани печени. У части детей диагностируется 
смешанная инфекция [1, 2]. 

Передача CMV плоду возможна в течение всей 
беременности и после родов через грудное молоко. 
Однако последствия раннего инфицирования плода 

значительно серьезнее. При внутриутробном ин-
фицировании характерен гематогенный путь пере-
дачи, с поражением не только плода, но и плодная 
часть плаценты. Иммуноглобулины M и A остаются 
в организме женщины в течение 6–12 недель, IgG 
остаются пожизненно с постепенным снижением 
концентрации [3]. Циррозы, вызванные гепатоген-
ными вирусами, протекают, трансформируясь из 
хронического гепатита.

Среди неинфекционных поражений печени наи-
более часто диагностируется аутоиммунный гепатит, 
при этом ЦП развивается в 15,9% случаев, чаще у 
девочек и в пубертатном периоде. При муковисцидо-
зе ЦП встречается в 8,7% случаев, преимущественно 
у детей старше 10 лет.

Из числа болезней обмена наиболее часто ЦП 
встречается при болезни Вильсона (в 7,7% случаев), 
первые клинические проявления диагностируются у 
детей старше 10 лет и протекают с поражением ЦНС. 
Значительно реже встречаются дефицит альфа-1 ан-
титрипсина, гликогенозы, галактоземия. Довольно 
редкими причинами являются заболевания, связан-
ные с поражением сосудов (синдром Киари), и на-
следственная геморрагическая телеангиоэктазия [4].

В диагностике ЦП у новорожденных следует 
учитывать наличие синдрома холестаза, портальной 
гипертензии, печеночно-клеточной недостаточнос-
ти, гиперспленизма, реже – гепаторенальный син-
дром. В шкалу риска летального исхода в течение 
6 месяцев у больных с циррозом печени входят: на-
личие асцита, уровень холестерина < 2,5 ммоль/л, 
протромбиновый индекс < 50%, повышение уровня 
непрямого билирубина. Российскими учеными к 
этим критериям добавлены следующие показатели, 
свидетельствующие о высокой вероятности небла-
гоприятного исхода болезни в течение 1 месяца, на-
личии инфекционных осложнений и белково-энер-
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гетической недостаточности: фибриноген 1,34 г/л, 
гамма-глутаминтрансфераза 47,2 Е/л, триглицериды 
1,13 ммоль/л [5].

Особенностями морфологических изменений пе-
чени новорожденного при ее повреждении являются 
наличие гигантоклеточного метаморфоза гепатоци-
тов, преобладание фиброза над воспалительными 
процессами, сохраняющиеся очаги эритропоэза, 
внутрипеченочная билиарная атрезия/гипоплазия (в 
9,5%). Случаи летального исхода сформированного 
цирроза печени наблюдали именно при гигантокле-
точном метаморфозе гепатоцитов [6].

Ребенок Е. родился от 3-й беременности, вторых 
оперативных родов при сроке гестации 35–36 недель 
массой тела 2470 г, длиной 48 см. Апгар 7/7 балла. 
Женщине 27 лет, на учете по беременности со-
стояла и наблюдалась в г. Пскове с 12 недель (жи-
тельница г. Торопец Тверской области). Во время 
беременности отмечалась тромбоцитопения до 
59×109/л, спленомегалия, а в 15 недель беременности 
женщина перенесла острый бронхит и тубоотит, 
которыми длительное время лечилась амбулатор-
но. С 32 недель выявлено маловодие, плацентарные 
нарушения, по поводу чего получала стационарное 
лечение в г. Пскове. 

В ОКПЦ поступила 8.11.16 г. с диагнозом: Бере-
менность 35–36 недель, СРЭГ, тромбоцитопения 
беременных, анемия легкой степени, спленомегалия. 
Изосенсибилизация по АВ0 в титре 1:16. Маловодие. 
В связи с нарастанием плацентарных нарушений 
родоразрешена в экстренном порядке.

Новорожденный мальчик с рождения имел респи-
раторные нарушения (3–4 балла по Даунсу), получал 
респираторную поддержку методом СРАР, переве-
ден в отделение реанимации и интенсивной терапии 
через 20 минут после рождения. Дыхательные нару-
шения нарастали до III степени тяжести, в связи 
с чем был переведен на ИВЛ, на рентгено грамме 
грудной клетки выявлена двусторонняя пневмония. 
Проводился мониторинг жизненно важных функ-
ций, отмечалась склонность к артериальной ги-
потензии, с рождения – олигурия 0,1 мл/кг/час, со 
2-х суток −анурия.

Учитывая выявленный титр антител в крови 
матери, продолжено обследование на гемолити-
ческую болезнь новорожденного (ГБН). По пока-
заниям гемоглобина (140 г/л), билирубина в пупо-
винной крови (общий − 96,2 мкмоль/л, непрямой – 
80,2 мкмоль/л), отсутствие его выраженного поча-
сового прироста у ребенка диагностирована ГБН по 
системе АВ0, желтушная форма, легкой степени, 
которая не требовала оперативного лечения.

Ребенок прожил 3 суток 16 часов, в течение ко-
торых быстро разворачивалась клиника полиорган-
ной недостаточности с множественным пораже-
нием всех органов, развернутым геморрагическим 
синдромом в различных органах, острой почечной 
недостаточностью, анурией, гемоглобинурией, 
анасаркой, дыхательными нарушениями, невроло-
гической симптоматикой, нестабильностью ге-

модинамики, связанной как с кровопотерей, так и 
инфекционным поражением легких, выраженными 
метаболическими расстройствами, ацидозом.

При обследовании в клиническом анализе крови 
отмечалось постепенное падение гемоглобина до 
58 г/л (производилось переливание эритромассы), на-
растание лейкоцитоза от 20,9×109/л до 31,9×109/л с 
умеренным нейтрофилезом и нормальными значени-
ями тромбоцитов (147 – 100 – 145×109/л). Ежеднев-
но исследовалась коагулограмма, в которой четко 
отражалось отсутствие коагуляции крови, связан-
ной с низкими цифрами протромбинового индекса 
(28,1% при норме 80–100%), уровнем протромбина 
по Квику ниже критических цифр (20,4% при норме 
70–130%) и фибриногена от 0,8 г/л до полного его 
отсутствия (норма – 1,69–3,92 г/л), значительное 
повышение показателя МНО (3,7 при норме 0,8–1,2). 
Ребенок не реагировал на проводимую терапию ге-
моррагического синдрома (викасол, дицинон, свеже-
замороженная плазма, протромплекс-600 – комп-
лекс К-зависимых факторов свертывания), причина 
стала понятна после патологоанатомического ис-
следования.

В биохимическом анализе крови помимо повыше-
ния билирубина в основном за счет непрямой фракции 
с низкими значениями почасового прироста отмеча-
лись низкие показатели общего белка, значительное, 
но кратковременное повышение уровня ферментов 
АЛТ (127,0 Ед/л) и АСТ (651,8 Ед/л); повышение мо-
чевины до 9,3 ммоль/л и креатинина до 245 мкмоль/л. 
Посевы различных сред оказались стерильными.

Иммуноферментный анализ: повышение коэф-
фициента до 2,6 Ед (при величине К > 1,1 – тест 
положительный) при качественном исследовании 
антител IgG к CMV и 3,3 Ед (норма 0–0,5) при ко-
личественном исследовании антител IgG к CMV, 
а также повышение до 1,0 Ед (норма 0–0,16) при 
количественном исследовании антител IgG к HSV 
с индексом авидности – 46%, что входит в низко-
авидные антитела для данной инфекции ( < 50%). 

Дополнительными методами исследования 
выявлено внутрижелудочковое кровоизлияние 
(ВЖК 2-й степени), диффузное поражение почек, 
отсутст вие атрезии внутрипеченочных желчных 
протоков и наличие внепеченочных желчных прото-
ков с деформацией желчного пузыря. Печень при УЗ-
исследовании не увеличена, однородной структуры 
(что соответствует последующему морфологичес-
кому описанию): уменьшена в размере, поверхность 
мелкозернистая, на разрезе вид – мелкозернистый 
однородный). Вышеперечисленные особенности 
затруднили диагностику основного заболевания у 
ребенка. 

Ребенку проводилась интенсивная и реанимаци-
онная помощь, он осматривался специалистами − 
гематологом, хирургом, кардиологом, собирались 
консилиумы, в том числе с участием проректора 
по лечебной работе Санкт-Петербургского педиат-
рического университета Ю.В. Петренко (с исполь-
зованием телемедицины).
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Клинический диагноз основного заболевания: 
Врожденная двусторонняя пневмония.

Осложнения основного заболевания: ДН 3-й сте-
пени тяжести. Гемоторакс справа. Инфекционно-
токсический шок. Гипоксически-геморрагическое 
поражение ЦНС, ВЖК 2-й степени. Судорожный 
синдром. ДВС-синдром. Легочное, желудочное кро-
вотечение, кожно-геморрагический синдром. Вто-
ричная гипогликемия. ОПН в стадии анурии. Ана-
сарка.

Сопутствующие заболевания: гемолитическая 
болезнь новорожденного по АВ0, желтушная фор-
ма, легкое течение. Недоношенность 35–36 недель. 

Патологоанатомический диагноз основного 
заболевания: Врожденный атрофический цирроз 
печени (масса органа 52 г), дистрофия, некробиоз, 
некроз, гипертрофическая регенерация гепатоци-
тов; разрастание соединительной ткани; «ложные 
дольки», пролиферация желчных ходов.

Осложнения основного заболевания: Геморраги-
ческий синдром (кровоизлияния субарахноидальное, 
внутрижелудочковое, в надпочечники, желудочно-
кишечное кровотечение). Правосторонний гемото-
ракс, операция дренирования плевральной полости. 
Гепаторенальный синдром, гемоглобинурийный не-
фроз, острая почечная недостаточность. Порталь-
ная гипертензия. Спленомегалия (14 г). Анасарка. 
Желтуха. Отек головного мозга с очагами энцефа-
лолизиса. Вакуольная дистрофия кардиомиоцитов с 
лизисом отдельных, клеток островков Лангерганса. 
Острая мелкоочаговая 2-сторонняя пневмония. Ат-
рофия вилочковой железы (3 г). Мацерация эпидер-
миса.

Сопутствующие заболевания: Недоношенность 
35–36 недель. Кесарево сечение. ИВЛ. Реанимация. 
Катетеризация вен.

Морфологическая картина печени умершего ре-
бенка описана следующим образом: структура нару-
шена − дольки разной величины, «ложные дольки», 
гепатоциты с вакуолями, некробиозом, некрозом; в 
числе сохранившихся гепатоцитов гигантские мно-
гоядерные гепатоциты; между дольками и внутри 
них имеется разрастание соединительной ткани, 
пролиферация желчных ходов со склерозом стенки, 
очаги экстрамедуллярного кроветворения. Картина 
соответствует описанной в литературе трансформа-
ции гепатоцитов при циррозе печени у детей раннего 
возраста. Масса печени (52 г) снижена более чем в 
2 раза.

Заключение
Представленное клиническое наблюдение отно-

сится к числу редкой патологии у детей первых дней 
жизни, чаще неонатологи имеют дело с острыми или 
подострыми гепатитами и циррозами печени, про-
текающими со значительным увеличением печени. 
Атрофический цирроз печени свидетельствует о пос-

ледней стадии длительно протекавшего заболевания 
плода, о чем свидетельствуют не только размеры и 
изменения структуры печени, но и предположитель-
ный срок заражения плода. По результатам иммуно-
ферментного анализа (ИФА) можно предположить, 
что женщина в 15 недель беременности перенесла 
микст-инфекцию (цитомегаловирусная + герпес-ви-
русная). Цирроз печени относят к ранним фетопати-
ям плода, что, по-видимому, и произошло в данном 
случае. Особенностями течения заболевания в при-
веденном наблюдении явилось выраженное нару-
шение коагуляции, связанное с поражением печени 
и наличием гепаторенального синдрома.
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