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Резюме
Неонатальный гемохроматоз (НГ) является одним из фенотипических проявлений гестационного аллоиммунно-
го повреждения печени (ГАПП).
При этой патологии вследствие фетоматеринской изоиммунизации происходит выработка антител IgG против 
гепатоцитов плода. Вследствие взаимодействия антигенов печени плода и антител матери развивается по-
вреждение гепатоцитов и их апоптоз. 
Клинические симптомы ГАПП разнообразны и чаще всего проявляются в виде неонатального гемохроматоза. 
Отмечается клинико-лабораторная картина острой печеночной недостаточности с явлениями геморрагического 
синдрома вследствие коагулопатии, гипогликемии, гипоальбуминемии с развитием отечного синдрома. Откры-
тие аллоиммунного характера этой патологии позволило разработать более эффективный метод лечения с 
использованием заменного переливания крови и внутривенного введения IgG в дозе 1 г/кг, что позволило увели-
чить выживаемость новорожденных до 75 %. В связи с этим важным является осведомленность врачей акуше-
ров-гинекологов и неонатологов о механизмах развития данной патологии, клинической картине и возможных 
методах лечения.
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Abstract
Neonatal hemochromatosis (NH) is one of the phenotypic manifestations of gestational alloimmune liver disease 
(GALD). In this pathology, due to fetomaternal isoimmunization, the production of IgG antibodies against fetal hepato-
cytes occurs. As a result of the interaction between fetal liver antigens and mothers antibodies, hepatocyte damage and 
apoptosis develop.
The clinical symptoms of GALD are diverse and most often manifest in a form of neonatal hemochromatosis. There is 
a clinical and laboratory picture of acute liver failure with hemorrhagic syndrome due to coagulopathy, hypoglycemia, 
hypoalbuminemia with the development of edema syndrome. The discovery of the alloimmune nature of this pathology 
has made it possible to develop a more effective treatment method using exchange blood transfusion and intravenous 
administration of immunoglobulin at a dose of 1g/kg, which has increased the survival rate of newborns to 75%. In this 
regard, it is important for obstetricians, gynecologists and neonatologists to be aware of the mechanisms of this pathol-
ogy, its clinical picture, and possible treatment methods.
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Введение
Неонатальный гемохроматоз — это не от-

дельное заболевание, а определенное клиниче-
ское состояние, сопровождающееся нарушением 
обмена железа из-за перинатального поврежде-
ния печени [1, 2].

Впервые НГ был описан в середине XX в. 
как наследственное нарушение обмена железа, 
характеризующееся увеличением его всасы-
вания в желудочно-кишечном тракте и отложе-
нием в клетках печени и других органах [1, 2]. 
Проведенные исследования не выявили локуса 
гена гемохроматоза у детей с НГ, в то же время 
была подтверждена передача этого заболевания 
только по материнской линии с очень высокой 
вероятностью (до 90 %) рождения впоследствии 
больного ребенка [7, 15].

Проведенные в XXI в. исследования под-
твердили, что основной причиной НГ является 
ГАПП.

Аллоиммунизация (изоиммунизация) — это 
иммунный ответ на чужеродные антигены пред-
ставителей одного и того же вида [1, 2].

После 16 недель беременности обычно раз-
вивается механизм в виде пассивной передачи 
гуморального иммунитета путем трансплацен-
тарной передачи материнских IgG [2, 6]. Если 
в организм женщины попадает антиген плода, 
который не распознается как «свой», возникает 
гестационный аллоиммунитет. Это приводит к 
сенсибилизации и выработке антител IgG против 
антигена, полученного от плода [2, 15].

В большинстве случаев гестационные ал-
лоиммунные заболевания развиваются в ре-
зультате появления Ig, направленных против 
элементов крови, унаследованных от отца.  
К ним относятся такие заболевания, как гемоли-
тическая болезнь по резус-фактору и АВО, ал-
лоиммунная тромбоцитопения и нейтропения. 
Кроме гематологических заболеваний, фетома-
теринская аллоиммунизация может приводить к 
поражению отдельных органов. Наиболее часто 
описан антенатальный мембранозный гломеру-
лонефрит [2, 8].

Все эти заболевания развиваются вслед-
ствие фетоматеринской изосенсибилизации, 
обусловленной выработкой IgG антител против 
антигенов, полученных от отца. 

Неонатальный гемохроматоз представляет 
собой результат уникальной фетоматеринской 
иммунизации против гепатоцитов печени без 
влияния антигенов, полученных от отца. В дан-
ном случае материнские антитела направлены 
против фетальных гепатоцитов. К сожалению, 
специфические антитела печени плода, которые 
провоцируют сенсибилизацию матери, до сих 
пор не выявлены [6, 8, 15]. Специфический ре-

активный IgG передается через плаценту и свя-
зывается с антигеном гепатоцита, который, веро-
ятно, является специфическим для гепатоцитов 
белком. Врожденный иммунный ответ приводит 
к образованию первичного иммунного комплекса 
с активацией комплемента. Клетки печени, не яв-
ляющиеся гепатоцитами, и другая, внепеченоч-
ная ткань не подвергаются воздействию этого 
первичного иммунного комплекса. Таким обра-
зом, комплемент — опосредованное поврежде-
ние гепатоцитов является основным патогенети-
ческим механизмом развития ГАПП [1, 3, 9, 11].

В процессе изучения ГАПП были выявлены 
механизмы избыточного накопления железа в 
организме плода. Установлено, что печень плода 
контролирует транспорт железа через плаценту 
так же, как в постнатальном периоде регулиру-
ется всасывание железа в кишечнике [8,10,15]. 
При недостатке железа в печени вырабатывает-
ся гепсидин (специфический белок), который ре-
гулирует доставку железа в печень. При доста-
точном количестве железа гепсидин подавляет 
активность ферропортина — трансмембранного 
транспортера железа, который выводит железо 
из клеток, что приводит к снижению поступления 
железа. У плодов с ГАПП вследствие массовой 
гибели гепатоцитов значительно снижается син-
тез гепсидина, вследствие этого избыточное ко-
личество железа транспортируется из плаценты 
в печень плода. Кроме того, снижается экспрес-
сия гена трансферина, что приводит к снижению 
связывания железа. В результате этих механиз-
мов происходит перегрузка плода железом и из-
быточное отложение железа в органах и тканях 
[1, 8, 12, 15].

По данным различных исследований, разви-
тие НГ могут вызвать некоторые внутриутробные 
инфекции (парвовирус В19 или цитомегалови-
рус), трисомия 21-й пары хромосом, митохон-
дриальные болезни, дефект синтеза желчных 
кислот, врожденные нарушения метаболизма 
железа, миофиброматоз, различные генетиче-
ские синдромы. Однако эти заболевания состав-
ляют только около 2 % всех случаев НГ [9, 14].

Таким образом, НГ является одним из фено-
типов ГАПП.

В ряде исследований предлагаются следу-
ющие варианты фенотипических проявлений 
ГАПП:

— НГ, протекающий с острой неонатальной 
печеночной недостаточностью, печеночным и 
внепеченочным сидерозом;

— острая печеночная недостаточность пло-
да без перегрузки железом;

— цирроз печени, развившийся в антена-
тальном периоде [14, 15].

Неонатальный гемохроматоз встречается 
достаточно редко. В настоящее время нет досто-
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верных данных о частоте распространения этого 
заболевания [1, 2, 15].

Предполагается, что НГ развивается на 
16–30-й неделе беременности. Около 40 % но-
ворожденных с НГ являются недоношенными, 
у 25 % отмечается задержка внутриутробного 
развития. В ряде случаев выявляется отягощен-
ный акушерский анамнез — маловодие, водянка 
плода, фетальная гепатомегалия [1, 9, 13].

Клинические симптомы ГАПП могут проя-
виться с 18 недель беременность до 3 месяцев 
после рождения.

В большинстве случаев в короткие сроки 
после рождения развивается печеночная недо-
статочность и НГ является чаще всего основной 
причиной ее развития [1, 9]. Клиническая картина 
ГАПП неспецифична. В первые дни после рожде-
ния развивается желтуха, часто отмечается ги-
погликемия, в последующем развивается гипо-
альбуминемия и коагулопатия, обусловленные 
нарушением белково-синтетической функции пе-
чени. Клинически это проявляется развитием ге-
моррагического синдрома (кровотечения различ-
ной локализации), появляются отеки, довольно 
часто — асцит. Отмечается повреждение почек 
с развитием олигурии [3, 9, 14]. 

Признаки острой печеночной недостаточ-
ности подтверждаются лабораторными пока-
зателями. Отмечается тяжелая коагулопатия, 
при которой международное нормализованное 
отношение обычно больше 4. Характерна вы-
раженная гипербилирубиемия с последующим 
развитием холестаза, гипогликемия, гипоаль-
буминемия. Не характерны высокие уровни 
аминотрансфераз: они обычно не превыша-
ют 100 МЕ/л. Обычно определяются высокие 
цифры ферритина (> 800 нг/мл), низкие уровни 
трансферина и повышенное насыщение желе-
зом (95−100 %). Повышенный уровень ферри-
тина является характерным для НГ, но не спец-
ифичен, так как встречается при многих других 
заболеваниях печени. Не существует такого 
значения содержания железа в печени, которое 
могло бы отличить НГ от других состояний, со-
провождающихся сидерозом [5 ,11].

Для уточнения диагноза ГАПП наиболее 
эффективной является магнитно-резонансная 
томография (МРТ) с Т2-взвешенным сигналом, 
поскольку ткань печени, содержащая избыток же-
леза, имеет иную магнитную восприимчивость. 
Характерным для ГАПП является обнаружение 
сидероза в других органах, чаще всего в подже-
лудочной железе. Также может быть использова-
на биопсия слюнных желез с последующим окра-
шиванием биоптатов (окраска Перля) [7, 8, 15].

После открытия аллоиммунных механизмов 
развития НГ была разработана новая схема ле-

чения этого заболевания. Рекомендовано прове-
дение заменного переливания крови в размере 
двух объемов циркулирующей крови с целью 
удаления циркулирующих антител с последую-
щим введением внутривенного иммуноглобулина 
(IgG) в дозе 1 г/кг. Иммуноглобулины блокируют 
материнские антитела и препятствуют актива-
ции комплемента. Использование этого метода 
лечения позволило повысить уровень выживае-
мости новорожденных до 75 %. Если медикамен-
тозное лечение неэффективно, в ряде случаев 
рекомендуется трансплантация печени в первые  
3 месяца жизни, однако эффективность ее неве-
лика (выживаемость около 35 %) [1, 2, 4, 10, 12, 
15].

Подтверждение диагноза НГ требует тща-
тельной дифференциальной диагностики с 
рядом инфекционных и неинфекционных за-
болеваний печени. При выявлении симптомов 
печеночной недостаточности у новорожденного 
и исключении инфекционной этиологии забо-
левания необходимо определение уровня фер-
ритина сыворотки крови и проведения МРТ в 
специальном режиме. Клинико-лабораторными 
показаниями при подозрении на наличие НГ яв-
ляются неблагополучный акушерский анамнез 
(выкидыши и внутриутробная гибель плода, ма-
ловодие, задержка внутриутробного развития), 
раннее появление клинических признаков пора-
жения печени без явной гепатомегалии (отечный 
синдром, признаки кровоточивости, асцит) и ла-
бораторных показателей (нарушение гемостаза, 
повышение ферритина, нарастание явлений хо-
лестаза).

Конкретные схемы лечения ГАПП еще не 
разработаны, однако в литературных источниках 
есть сведения об улучшении функции печени в 
течение 2−4 недель и возможности полного вос-
становления ее функции к 2−4 годам [5, 11, 12].

Случай из клинической практики
Ребенок К., дата рождения — 24.07.2024, 

переведен из областного родильного дома 
31.07.2024 в отделение патологии новорожден-
ных учреждения «Гомельская областная детская 
клиническая больница» (У «ГОДКБ») с диагно-
зом «Врожденная пневмония». На фоне лечения 
отмечалась отрицательная динамика в коагуло-
грамме (фибриноген — 0,76 г/л, протромбиновый 
индекс — 0,44, активированное частичное тром-
бопластиновое время — 32,6 с, международное 
нормализованное отношение — 2,23.

Ребенок от первой беременности, проте-
кавшей с угрозой выкидыша в 9 недель, острой 
респираторной инфекцией в 11–12 недель, ва-
гинитом во II триместре (санация), хрониче-
ской фетоплацентарной недостаточностью в 
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стадии компенсации и маловодием в III триме-
стре, первых срочных оперативных родов в 39 
недель методом кесарева сечения по экстрен-
ным показаниям в связи с первичной слабостью 
родовой деятельности. Безводный период ―  
5 ч 44 мин, околоплодные воды зеленые, пла-
цента гиперплазирована, окрашена меконием. 
Соматический анамнез матери: первичный суб-
клинический гипотиреоз, медицинская компен-
сация; варикозное расширение вен нижних ко-
нечностей. Гинекологический анамнез: эрозия 
шейки матки. Родился ребенок мужского пола в 
головном предлежании с весом 3175 г, ростом 
53 см, окружностью головы 33 см, окружностью 
груди 32 см, оценкой по шкале Апгар 8/8 баллов. 
Состояние при рождении удовлетворительное. 
Находился на совместном пребывании с мате-
рью, вскармливание грудное. Группа риска по 
реализации внутриутробной инфекции (средний 
риск), нарушению функции центральной нервной 
системы. В общем анализе крови от 24.07.2024: 
лейкоцитоз — до 30х109/л; в биохимическом ана-
лизе крови: С-реактивный белок — 13,6 мг/мл.  
Назначен амклав в дозе 50 мг/кг/сут внутривен-
но. От 29.07.2024 отрицательная динамика за 
счет развития респираторного синдрома, на-
растания маркеров воспаления (С-реактивный 
белок — 19,2 мг/мл), выполнена рентгенография 
органов грудной клетки, выявлена двусторонняя 
пневмония, тимомегалия, проведена смена ан-
тибактериальной терапии на цефотаксим в дозе  
100 мг/кг/сут внутривенно. Получал также флу-
коназол внутрь 5 мг/кг 28.07.2024 и 31.07.2024, 
гемостатическую терапию (внутримышечно зтам-
зилат, конакион) и инфузионную терапию глюко-
зо-солевыми растворами. 

При поступлении состояние ребенка оце-
нивалось средней степени тяжести за счет ре-
спираторного синдрома, угнетения центральной 
нервной системы. В биохимических анализах 
выявлено повышение уровня билирубина за счет 
прямой фракции (44 %), повышение уровня тран-
саминаз, в коагулограмме — снижение фибрино-
гена до 1,06 г/л. Проведен внутриотделенческий 
консилиум, назначено внутривенное введение 
криопреципитата. Установлен клинический ди-
агноз: «Врожденная пневмония, дыхательная 
недостаточность I степени. врожденный порок 
сердца: вторичный дефект межпредсердной пе-
регородки, недостаточность кровообращения  
I степени. Коагулопатия неуточненная. Энцефа-
лопатия новорожденного токсико-гипоксическая, 
синдром угнетения». В дальнейшем нарастали 
неврологические нарушения, дисфункция желу-
дочно-кишечного тракта. При ультразвуковом ис-
следовании органов брюшной полости выявлены 
признаки асцита. В последующем отмечалась 

отрицательная динамика за счет нарастания 
симптомов интоксикации, нарушения функции 
желудочно-кишечного тракта. Отмечено нараста-
ние гидроперитонеума, диффузных изменений 
печени. Проведен очередной консилиум с целью 
коррекции дальнейшего плана обследования и 
лечения.

Учитывая отрицательную динамику в тече-
нии заболевания, 08.08.2024 ребенок был пе-
реведен в отделение интенсивной терапии и 
реанимации, где находился по 15.08.2024. Неод-
нократно проводились консилиумы, исключалась 
инфантильная гемангиома печени, манифеста-
ция наследственных болезней обмена (болезни 
накопления). Проводилось дополнительное об-
следование, консультации узких специалистов, 
контрастное исследование желудочно-кишечного 
тракта, компьютерная томография органов груд-
ной и брюшной полости, МРТ органов брюшной 
полости с контрастированием, МРТ головного 
мозга. В плане лечения проводилась коррекция 
метаболических и электролитных нарушений.  
В дальнейшем нарастали признаки асцита и уль-
тразвуковые признаки цирроза печени. Биохими-
ческий анализ крови 08.08.2024: общий белок —  
31 г/л, мочевина — 3,11 ммоль/л, креати-
нин — 24,9 мкмоль/л, билирубин общий —  
104,9 мкмоль/л, билирубин связанный —  
37,5 мкмоль/л, аспартатаминотрансфераза —  
111,5 ед./л, аланинаминотрансфераза —  
32,2 ед./л, альбумин — 29,2 г/л, прокальцитонин — 
0,3 мг/мл.

Исследование методом полимеразной цеп-
ной реакции (цельная кровь) от 02.08.2024: EBV, 
CMV, HHV6 — ДНК не обнаружено.

В биохимическом анализе крови от 
12.08.2024 общий белок составил 34 г/л, аль-
бумин — 26 г/л, сывороточное железо —  
24,2 мкмоль/л, ферритин — более 500 мкг/л, 
трансферин — 0,57 мкмоль/л.

На МРТ органов брюшной полости и забрюш-
инного пространства (внутривенное контрастное 
усиление) от 09.08.2024: гепатоспленомегалия. 
Диффузные изменения печени. МРТ-картина мо-
жет соответствовать циррозу печени. Гидропери-
тонеум. 

На ультразвуковом исследовании органов 
брюшной полости от 10.08.2024: гепатосплено-
мегалия. Диффузные изменения печени по типу 
цирроза. Диффузные изменения поджелудочной 
железы. Минимальная каликоэктазия с обеих 
сторон. Гидроперитонеум. 

В дальнейшем отмечалась отрицательная 
динамика в течении заболевания за счет нараста-
ния симптомов полиорганной недостаточности. 
Отмечалось выраженное нарушение функции 
печени (гипопротеинемия, гипербилирубинемия, 
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отечный синдром, коагулопатия). Нарастали про-
явления асцита.

С 15.08.2024 по 22.08.2024 ребенок нахо-
дился в отделении анестезиологии и реанима-
ции государственного учреждения «Республи-
канский научно-практический центр (ГУ РНПЦ) 
„Мать и дитя‟. Проведено дренирование брюш-
ной полости с целью декомпрессии, получено  
150 мл соломенно-желтой жидкости, затем  
от 200 мл/сут до 350 мл/сут С 20.08.2024 по 
22.08.2024 ребенок проходил обследование  
в ГУ РНПЦ детской хирургии, 21.08.2024 прове-
дена чрескожная пункционная биопсия печени. 
Для дальнейшего лечения переведен в У «ГОД-
КБ» с диагнозом: «Врожденный цирроз печени? 
Инфекция, специфичная для перинатального 
периода, неуточненная. Печеночная недостаточ-
ность. Гепатоспленомегалия. Асцит. Врожденный 
порок сердца: дефект межпредсердной перего-
родки. Неонатальная энцефалопатия. Гемоф-
тальм. Фиброз стекловидного тела обоих глаз».

Пациент 22.08.2024 доставлен в У «ГОДКБ» 
в условиях транспортной реанимационной педи-
атрической бригады, госпитализирован в отделе-
ние интенсивной терапии и реанимации в 17:15. 
В дальнейшем нарастали симптомы печеночной 
недостаточности, асцита, анемии, тромбоцито-
пении на фоне цирроза печени. С 01.09.2024 с 
14:00 — состояние тяжелое с отрицательной 
динамикой за счет нарастания печеночной не-
достаточности, асцита, метаболических и невро-
логических нарушений. Проводилась коррекция 
метаболического ацидоза, электролитных нару-
шений, коррекция гипокоагуляции. Неоднократно 
проводились внутрибольничные консилиумы с 
целью коррекции обследования и лечения.

Проведена заочная консультация (по теле-
фону) с главным детским трансплантологом, 
заместителем директора по хирургической ра-
боте ГУ «Минский научно-практический центр 
хирургии, трансплантологии и гематологии»  
А. Е. Щербой, рекомендовано продолжить кон-
сервативное лечение. Трансплантация печени в 
настоящий момент не показана в связи с прева-
лированным пользе риском, коморбидной пато-
логией, развитием синдрома полиорганной не-
достаточности, антропометрическими данными 
ребенка (белково-энергетическая недостаточ-
ность). Установлен клинический диагноз: «Цир-
роз печени врожденный, класс С по Чайлд-Пью. 
Печеночная недостаточность: внутрипеченочная 
форма портальной гипертензии, спленомегалия, 
гиперспленизм, асцит, гидроторакс, портальная 
гастропатия. Синдром полиорганной недостаточ-
ности: синдром системного воспалительного от-
вета, острый респираторный дистресс-синдром 
в стадии острого повреждения легких, острая на 

фоне хронической печеночная недостаточность, 
синдром диссеминированного внутрисосудисто-
го свертывания в стадии гипокоагуляции, ток-
сическая энцефалопатия, нарушение функции 
паренхиматозных органов, острое почечное по-
вреждение пре-/ренальное (F-риск по классифи-
кации RIFLE у детей, 2004). Вторичный гипераль-
достеронизм. Вторичное иммунодефицитное 
состояние на фоне цирроза печени. Септицемия 
неуточненная. Коагулопатия потребления. Ане-
мия смешанного генеза тяжелой степени, транс-
фузия эритроцитарной массы, обедненной лей-
коцитами 0(I) Rh(+). Задержка темпов моторного 
развития. Умеренная белково-энергетическая 
недостаточность, обусловленная алиментарны-
ми причинами». 

Анализ крови от 22.08.2024: эритроциты — 
2,66х1012/л, гемоглобин — 85 г/л, лейкоциты —  
2,07х109/л; нейтрофилы палочкоядерные —  
1 %, сегментоядерные  — 18 %, эозинофилы —  
3 %, моноциты — 16 %, лимфоциты — 62 %, 
скорость оседания эритроцитов — 2 мм/ч.  
В биохимическом анализе крови сохранялась 
гипопротеинемия до 32,3 г/л, нарастал уровень 
билирубина до 256 мкмоль/л, билирубин свя-
занный — 162,7 мкмоль/л; повысился уровень 
трансаминаз: аспартатаминотрансфераза —  
1166,0 Ед/л, аланинаминотрансфераза —  
385,5 Ед/л, прокальцитонин — 4,34 нг/мл.

С 15.09.2024 отмечена отрицательная дина-
мика в течении заболевания за счет нарушений 
в системе гемостаза, анемического синдрома, 
тромбоцитопении, гепербилирубинемии. Прове-
дены трансфузии Октапласа, эритроцитарной 
массы, альбумина, криопреципитата. В коагуло-
грамме от 15.09.2024 невозможно определить 
показатели, фибриноген — 0,78 г/л. В 14:35 
16.09.2024 состояние агональное за счет про-
грессирования синдрома полиорганной недоста-
точности, отмечена десатурация, брадикардия, 
артериальная гипотензия. Проведен полный ком-
плекс сердечно-легочной реанимации. Несмотря 
на проводимые реанимационные мероприятия в 
полном объеме в течение 30 мин, эффекта до-
стичь не удалось. 16.09.2024 в 15:05 констатиро-
вана биологическая смерть.

Диагноз заключительный клинический
Основной (код по МКБ-10: Р39.9):
1. Внутриутробная инфекция неуточненная с 

поражением печени (фетальный гепатит), легких 
(пневмония), кишечника (некротический энтеро-
колит 1А степени).

2. Наследственное нарушение обмена ве-
ществ неуточненное.

Осложнения основного: цирроз печени, 
класс С по Чайлд-Пью. Печеночная недоста-
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точность: внутрипеченочная форма портальной 
гипертензии, спленомегалия, гиперспленизм, ас-
цит, гидроторакс, портальная гастропатия. Син-
дром полиорганной недостаточности: синдром 
системного воспалительного ответа, острый ре-
спираторный дистресс синдром в стадии острого 
повреждения легких, дыхательная недостаточ-
ность III степени, диссеминированное внутрисо-
судистое свертывание в стадии гипокоагуляции, 
нарушение функции паренхиматозных органов, 
острое почечное повреждение пре-/ренальное 
(F-риск по классификации RIFLE у детей, 2004). 
Вторичный гиперальдостеронизм. Вторичное 
иммунодефицитное состояние на фоне цирроза 
печени. 

Анемия смешанного генеза тяжелой степени, 
трансфузия эритроцитарной массы 0(I) Rh (+).

Сопутствующие заболевания: врожденный 
порок сердца — дефект межпредсердной пере-
городки. Энцефалопатия новорожденного ток-
сико-гипоксическая, синдром угнетения. Гемоф-
тальм, фиброз стекловидного тела обоих глаз. 
Умеренная белково-энергетическая недоста-
точность, обусловленная нарушением белково- 
энергетической функции.

Диагноз патологоанатомический (дата 
установления — 10.10.2024)

Основное комбинированное заболевание: 
неонатальный гемохроматоз (неонатальная бо-
лезнь накопления железа). Код в соответствии с 
МКБ-10: Е83.1.

Осложнения основного заболевания: веноз-
ное полнокровие вещества головного мозга и 
внутренних органов. Макронодулярный цирроз 
печени. Асцит. Спленомегалия. Острый респира-
торный дистресс-синдром: полные и частичные 
ателектазы легких, гиалиновые мембраны в про-
свете альвеол. Синдром диссеминированного 
внутрисосудистого свертывания: распространен-
ные внутриальвеолярные и интерстициальные 
кровоизлияния в легких; интерстициальные кро-
воизлияния в сердце. Паренхиматозная дистро-
фия внутренних органов и межуточный отек мио-
карда. Внутриальвеолярный отек легких. Острый 
диффузный отек головного мозга.

Гистологическое исследование плаценты от 
06.08.2024. Заключение: диссоциация ворсин, 
избыток фибриноида, хроническая плацентар-
ная недостаточность, лимфоидная инфильтра-
ция оболочек, пуповина не изменена.

Клинико-патологоанатомический эпикриз: на 
основании данных анамнеза, истории болезни, 
результатов вскрытия и дополнительных мето-
дов исследования установлено, что у ребенка 

К., родившегося 24.07.2024, переведенного из ГУ 
РНПЦ детской хирургии г. Минска в отделение 
интенсивной терапии и реанимации У «ГОДКБ» 
детской клинической больницы, имел место НГ, 
осложненный развитием цирроза печени.

Непосредственная причина смерти ― поли-
органная недостаточность с развитием диффуз-
ного отека головного мозга.

При сопоставлении заключительного клини-
ческого и патологоанатомического диагнозов от-
мечается их совпадение.

Смерть ребенка К., родившегося 24.07.2024, 
наступила вследствие полиорганной недостаточ-
ности, обусловленной редким врожденным за-
болеванием ― неонатальным гемохроматозом. 
Учитывая неуточненную этиологию и патогенез 
этого заболевания, проводилась симптоматиче-
ская интенсивная терапия имеющихся патологи-
ческих синдромов в соответствии с нормативны-
ми документами Министерства здравоохранения 
Республики Беларусь, определяющими объем 
необходимого обследования и лечения данной 
патологии.

Заключение
Данный случай свидетельствует о чрезвы-

чайной сложности диагностики НГ в связи с ред-
костью патологии и отсутствием специфических 
клинических и лабораторных данных, необходи-
мых для подтверждения этого диагноза. Пораже-
ние печени в данной ситуации развилось в анте-
натальном периоде и проявилась в первые дни 
после рождения в виде выраженной печеночной 
недостаточности, обусловленной врожденным 
циррозом печени. 

Таким образом, гестационное аллоиммун-
ное повреждение печени может проявляться в 
различных вариантах: от врожденного цирроза 
печени, если аллоиммунизация началась в ран-
ние сроки беременности — с 16−18 недель, до 
острой печеночной недостаточности, если этот 
процесс дебютировал накануне родов. В связи 
с этим важным является наличие специальных 
знаний об этой патологии у врачей-специали-
стов и возможность своевременно заподозрить 
ее в случаях мертворождения или ранней реа-
лизации острой печеночной недостаточности и 
использовать эффективное лечение (заменное 
переливание крови и внутривенные иммуногло-
булины) для достижения успешного результата. 
Необходим дальнейший поиск лечебных и диа-
гностических методик для своевременного выяв-
ления данной патологии, эффективного лечения 
и предупреждения инвалидизации детей с НГ.
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