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Приложение Б. Алгоритмы действий врача 

Схема 1 Алгоритм дифференциальной диагностики заболеваний печени, 

проявляющихся неонатальным холестазом.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Новорожденный с холестазом 

Оценить цвет стула 

Выполнить Ультразвуковое исследование органов брюшной полости 

(комплексное) натощак 

Признаки внепеченочного холестаза: ахолия стула, 

отсутствие визуализации желчного пузыря и другие 

аномалии при проведении УЗИ печени натощак. 

Обследование в хирургическом стационаре 

с целью выявления пороков развития 

желчевыводящих путей 

ГГТ повышена 

Выполнить анализ крови биохимический 

общетерапевтический (определение 

активности гамма-глютамилтрансферазы в 

крови) 

Диф. диагностика заболеваний:  

1. Холестаз, обусловленный тяжелым состоянием ребенка 

(транзиторный неонатальный холестаз, сепсис, глубоко 

недоношенные дети и др.). 

2. Холестаз, обусловленный наследственными заболеваниями 

печени 

 Дефицит альфа-1-антитрипсина 

 НПС и другие лизосомные БН. 

 Синдром Алажилля  

 Митохондриальные заболевания 

 ПСВХ 3 типа и другие типы, протекающие с высокой ГГТ 

 Болезнь Ниманна-Пика тип С 

 Неонатальный склерозирующий холангит 

3. Неонатальный гемохроматоз 

4. Синдром холестаза, обусловленный некоторыми типами 

наследственных гемолитических анемий 

5. Синдром холестаза, обусловленный эндокринными 

нарушениями (гипотиреоз, пангипопитуитаризм) 

да 

нет 

да нет 

Выполнить исследование уровня 

желчных кислот (ЖК) в крови 

ЖК повышены  

да нет 

Диф. диагностика заболеваний:  

 Нарушение синтеза ЖК 

 Пероксисомные болезни 

Диф. диагностика заболеваний:  

 ПСВХ 1,2,4 типов и другие типы ПСВХ, 

протекающие с низкой ГГТ 


