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Введение. Кисты общего желчного протока или кисты холедоха (КХ) представляют собой врожденную кистозную дилата-
цию внепеченочных и / или внутрипеченочных желчных протоков. Этиология до конца неизвестна однако доказано, что боль-
шое влияние на формирование КХ оказывает аномальное панкреатобилиарное соустье. Клинические проявления варьируют 
от затянувшейся желтухи у новорожденных, до неспецифических болей в животе у пациентов более старшего возраста.
Цель. Изучение особенностей клинического проявления кист холедоха у детей разного возраста, определение критериев  
диагностики и анализ результатов хирургического лечения.
Материал и методы. В период с 2001 по 2019 г. в Детском городском многопрофильном клиническом специализирован-
ном центре высоких медицинских технологий Санкт-Петербурга находились на лечении 27 пациентов с КХ в возрасте от  
нескольких дней до 12 лет. У большинства из них – 16 (59,2%), диагностирован IА тип КХ по классификации Todani.  
Диагноз устанавливали на основании УЗИ и МРТ-холангиографии. Дети с V типом КХ (болезнь Кароли) потребовали особого 
подхода в лечении, учитывая сочетанные пороки развития почек (поликистоз), 19 пациентам с I и IV типами КХ выполнена 
операция – резекция кистозно измененного холедоха с наложением гепатикоеюноанастомоза на петле по Ру. 
Результаты. Прооперированы 19 пациентов. Хорошие результаты получены в 15 случаях. Осложнения основного забо-
левания в дооперационном периоде отмечены у 8 больных: панкреатит – у 5 пациентов, перфорация кисты с желчным 
перитонитом – у 3. В послеоперационном периоде осложнения были у 4 пациентов: стеноз анастомоза – у 1, портальная 
гипертензия – у 1, у 3 детей развился холангит, 1 из них потребовал хирургической коррекции. Из 5 пациентов с болезнью 
Кароли 2 ребенка погибли в периоде новорожденности, родители одного пациента отказались от лечения. Двум детям в 
возрасте 12 и 17 лет выполнены пересадки печени и почки.
Заключение. Клинические проявления КХ разнообразны, до определенного возраста возможно бессимптомное течение.  
УЗИ и МРТ-холангиография – основные методы диагностики. Резекция кисты с формированием гепатикоеюноанастомоза 
на петле по Ру является радикальным методом лечения и обеспечивает хорошие результаты. Ведение пациентов с болезнью 
Кароли требует индивидуального подхода.
К л ю ч е в ы е  с л о в а :  киста холедоха; болезнь Кароли; гепатикоеюностомия.
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Introduction. Cysts of the common bile duct or choledoch cysts (CC) are congenital cystic dilatation of the extrahepatic and / or intra-
hepatic bile ducts. The etiology is not fully clear, but it has been proven that abnormal pancreatobiliary anastomosis plays a major role 
in CC formation. Clinical manifestations range from prolonged jaundice in newborns to non-specific abdominal pains in older patients.
Purpose. To study clinical manifestations of common bile duct cysts in children of different age, to define diagnostic criteria as well as 
to analyze outcomes after surgical treatment. 
Material and methods. In 2001-2019, 27 patients with chronic obstructive CC, aged from several days to 12 y.o., were treated in 
the Children’s City Multidisciplinary Clinical Specialized Center for High Medical Technologies of St. Petersburg. Most of them  
(16-59.2%) had CC of type IA by the Todani classification. Ultrasound examination and MRI cholangiography were used for diagnos-
tics. Children with CC of type V (Caroli disease) required a specific approach to their treatment because of the combined malforma-
tions in kidneys (polycystic kidney disease); in 19 patients with CC of types I and IV the cystically altered choledoch was resected and 
hepaticojejunostomy was put on the loop by the P technique.
Results. 19 patients were operated on. Good outcomes were in 15 cases. Underlying disease complications in the preoperative period 
were noted in 8 patients: pancreatitis in 5 patients, perforation of cysts with biliary peritonitis in 3 patients. In the postoperative 
period, 4 patients had complications: stenosis of the anastomosis in 1; portal hypertension in 1; 3 children developed cholangitis,  
1 of them required surgical correction. Out of 5 patients with Caroli disease, 2 children died in the neonatal period, one because his 
parents refused of treatment. Two children aged 12 and 17 had liver and kidney transplantation.
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Введение
Кисты холедоха (КХ) – редкий врожденный порок 

развития, проявляющийся расширением внутри- и / или 
внепеченочных желчных протоков. Впервые описаны 
Vater и Ezler в 1723 г. [1] и чаще встречаются в странах 
Азии  – 1 на 13 000 живорожденных, тогда как в запад-
ных странах – 1 на 100 000 [2]. В настоящее время не 
существует единого мнения о причинах возникновения 
этого порока. В 1969 г. Babitt [3] описал аномальное 
панкреатобилиарное соустье у 3 детей с КХ и выдвинул 
гипотезу о возможной этиологической связи этих ано-
малий. В большинстве случаев при наличии кисты хо-
ледоха проток поджелудочной железы впадает в общий 
желчный проток проксимальнее циркулярных мышц фа-
терова сосочка, что служит основой для возникновения 
панкреатобилиарного рефлюкса [4]. В результате забро-
са панкреатических ферментов в общий желчный проток 
в стенке последнего возникает воспаление и последую-
щее фиброзное перерождение с формированием кисты. 
Длина общего канала (расстояние от соединения холе-
доха и протока поджелудочной железы до фатерова со-
сочка) обычно составляет 4 мм или менее. У пациентов 
с КХ она увеличивается до 5–20 мм, а угол соединения 
двух протоков, который в норме должен быть острым, 
приближается к 90°, что способствует панкреатобилиар-
ному рефлюксу. 

Alonso-Lej с соавторами в 1959 г. предложили первую 
систему классификации КХ [5]. Они выделили 4 типа 
желчных кист (тип I–IV). В 1977 г. Todani и соавт.[6]  
несколько изменили эту классификацию и добавили  
V тип аномалии или болезнь Кароли (рис. 1). Впослед-
ствии был описан VI тип – изолированная кистозная 
дилатация пузырного протока [7]. Еще один редкий ва-
риант кисты холедоха – Forme fruste, характеризуется ми-
нимальным расширением гепатикохоледоха с наличием  
патологического панкреатобилиарного соустья [8, 9].  
Чаще всего в клинической практике встречаются кисты  
I типа, которые подразделяют на типы IA, IB и IC [2, 10]. 

Клинические проявления кист холедоха разнообраз-
ны. Классическая триада симптомов в виде рецидивирую-
щей желтухи, болей в животе и объемного образования в 
правом верхнем квадранте брюшной полости встречается 
нечасто (в 6–25% случаях) [2, 11]. У детей раннего возрас-
та КХ могут проявляться клиникой холестаза. В старшем 
возрасте заболевание может осложниться холангитом, 
панкреатитом, перфорацией КХ с желчным перитонитом, 
что часто требует экстренного хирургического лечения [2, 
12]. Несмотря на очевидные успехи в диагностике и ле-
чении детей с кистами холедоха, часть вопросов остается 
нерешенной, как, например, оптимальный возраст для хи-
рургического вмешательства при КХ, выбор метода опе-
ративного лечения, профилактика и лечение осложнений. 

Материал и методы
С 2001 по 2019 г. в Детском городском многопрофиль-

ном клиническом специализированном центре высоких 
медицинских технологий Санкт-Петербурга на лечении 
находились 27 пациентов с различными кистами холедоха. 
Средний возраст пациентов составил 2,3 года (от первых 
дней жизни до 12 лет). Девочек было 16, мальчиков  – 11. 
У 16 (59,2%) детей диагностирован Iа тип кистозного 
расширения холедоха, у 2 (7,4%) – Ib, у 2 (7,4%) – Iс,  
у 1 (3,7%) – «Forme Fruste», редкий тип кисты холедоха, 

Conclusion. CC clinical manifestations are diverse; asymptomatic course can develop up to some age. Ultrasound and MRI cholangi-
ography are main diagnostic tools. Resection of the cyst with hepaticojejunostomy on the loop by the P technique is a radical approach 
to the treatment and has good outcomes. Patients with Caroli disease require an individual approach.
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Рис. 1. Классификация типов кист холедоха по Todani.
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у 1 (2,7%) – IVb, тип V (болезнь Кароли) выявлен  
у 5 (18,5%) пациентов (рис. 2).

Сочетанные пороки развития встречались редко, за ис-
ключением детей с болезнью Кароли, у которых во всех 
случаях диагностирован поликистоз почек. У остальных 22 
пациентов с кистами холедоха в одном случае было омфа-
лоцеле больших размеров и у одного ребенка – мегауретер.

Пренатальная диагностика имела место только в 18,5% 
случаев (5 пациентов из 27). Из родильного дома эти дети 
были переведены в хирургический стационар для обсле-
дования и уточнения диагноза. Остальные пациенты (22) 
поступили в стационар в разном возрасте с жалобами на 
желтуху, объемное образование в брюшной полости, с 
клиникой панкреатита либо после случайной находки ки-
сты в воротах печени при плановом ультразвуковом ис-
следовании (УЗИ) ребенка. Обследование включало в себя 
лабораторную диагностику, УЗИ и МРТ-холангиографию. 
Биохимические показатели были либо в пределах нормы, 
либо выявлялись признаки холестаза  – повышение уров-
ня трансаминаз, прямого билирубина, щелочной фос-
фатазы, и нередко амилазы. При УЗИ оценивали размер 
кисты (он варьировал от 1 до 12 см), топическое взаимо-
отношение с желчным пузырем, эхогенность содержи-
мого, состояние внутрипеченочных желчных протоков. 
МРТ-холангиография позволяла верифицировать диагноз 
и уточнить анатомию желчевыводящих протоков. 

У 10 пациентов клинические проявления кист холедоха 
в виде холестаза появились сразу после рождения – у 5 
из них была диагностирована болезнь Кароли, у 4 – ки-
сты IА-типа. У 1 пациента установлен редкий вариант 
порока – Forme fruste. Этому ребенку на 30-е сутки жиз-
ни была наложена холецистостома, позволившая полно-
стью купировать холестаз. В дальнейшем она закрылась 
самостоятельно. В настоящее время ребенок продолжает 
наблюдаться, признаков нарушения пассажа желчи нет. 
Остальным детям выполнено радикальное хирургическое 
лечение – удаление кисты холедоха и желчного пузыря 
с наложением гепатикоеюноанастомоза на петле по Ру.  
В этой группе пациентов было 2 осложнения. У 1 ребенка 
в послеоперационном периоде отмечались явления холан-
гита, которые купированы консервативно, в другом слу-
чае через 2 года сформировалась портальная гипертензия. 
Дети с болезнью Кароли потребовали особого подхода 
к лечению, поскольку хирургическое лечение кистозной 
дисплазии желчных протоков печени не показано и не-
возможно из-за распространенности процесса на внутри-
печеночные желчные протоки. Все дети с этой формой 
порока получали симптоматическую терапию, направлен-
ную на поддержание синтетической функции печени, при 
истощении которой им была показана трансплантация. Во 
всех случаях болезни Кароли поражение печени у наших 
больных сочеталось с поликистозом почек, что еще более 
осложняло прогноз.

У 7 детей диагноз КХ поставлен случайно, как наход-
ка при плановом ультразвуковом исследовании органов 
брюшной полости. У 3 из этих пациентов были измене-
ния со стороны биохимических показателей крови (по-
вышенные цифры щелочной фосфатазы), у остальных 
4 детей все лабораторные показатели были в пределах 
нормы. В одном случае родители отказались от хирурги-
ческого лечения ребенка. Один ребенок с умеренной ди-
латацией холедоха и минимальной клинической симпто-
матикой в настоящее время находится под наблюдением, 
планируется плановое хирургическое лечение. Остальные  
5 детей прооперированы радикально, выполнена гепати-
коеюностомия. В данной группе отмечено 1 осложнение –  
холангит в раннем послеоперационном периоде, купиро-
ван консервативно. 

У 10 наших пациентов с КХ клинические проявления 
порока появились в возрасте старше 1 года и проявлялись 
приступами болей в животе и рвотой. В 5 случаях забо-
левание манифестировало таким осложнением, как пан-
креатит. Двое детей поступили с клиникой перитонита 
на фоне перфорации кисты и потребовали экстренного 
хирургического лечения. Мы наблюдали одну пациентку, 
которая исходно оперирована в другом стационаре по по-
воду спонтанной перфорации кисты холедоха. Девочка 
поступила в наш стационар с клиникой рецидивирующего 
холангита на фоне сформировавшегося стеноза зоны гепа-
тикоеюноанастомоза, что привело к нарушению пассажа 
желчи и значительному расширению внутрипеченочных 
желчных ходов. Ребенку удалось выполнить наружное 
чрезкожное дренирование печеночных протоков и прове-
сти этапную (в течение одного года) балонную дилатацию 
зоны гепатикоеюноанастомоза с хорошим устойчивым 
эффектом. Отдаленные результаты этого клинического 
случая прослежены на протяжении 18 лет. 

Показанием для хирургического лечения служил сам 
факт выявления КХ любого размера (за исключением кист 
V типа по Todani), вне зависимости от того, есть клиниче-
ские эквиваленты порока или их нет, что получило свое 
подтверждение при статистической обработке получен-
ных данных методом cимптомно-синдромального подхо-
да к анализу категориальных признаков.

Прооперированы 19 из 22 пациентов с кистами холе-
доха. Всем детям операция выполнена из мини-доступа  
– верхнепоперечная лапаротомия справа. Кистозно изме-
ненный холедох был максимально выделен, резецирован 
вместе с желчным пузырем и сформирован гепатикоею-
ноанастомоз на длинной петле по Ру (40 см) с антиреф-
люксной защитой (рис. 3).

Статистические методы, использованные в работе. 
Для проверки значимости различия частот применялся 
точный критерий Фишера, для проверки однородности 
двух независимых выборок – критерий Вилкоксона. Для 
исследования структуры сочетания положительных фак-
торов был применен cимптомно-синдромальный подход к 
анализу категориальных признаков [Алексеева Н.П. Ана-
лиз медико-биологических систем. Реципрокность, эрго-
дичность, синонимия 2012, изд. СпбГУ]. 

Результаты 
Катамнез больных со всеми типами кист холедоха, ле-

чившихся в нашей клинике, составил 18 лет. На первом 
месяце жизни на фоне полиорганной недостаточности 
умерли 2 ребенка с болезнью Кароли, имевшие кро-
ме кистозной дисплазии желчных ходов еще и тяжелую 
ювенильную форму поликистоза почек. Судьба еще 1 па-
циента с этим же видом порока неизвестна, так как его 
родители отказались от какого-либо лечения малыша.  
В отдаленный период после операции обследованы  

Тип КХ:
IA
IB
IC
IVB
V
FF

59%
7%

7%
4%

19%
4%

Рис. 2. Распределение пациентов по типам кист холедоха.
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15 детей, регулярно наблюдавшихся амбулаторно и прохо-
дивших курсы профилактического и симптоматического 
лечения в стационаре. У 1 ребенка периодические эпизо-
ды холангита, купируется на фоне консервативного лече-
ния. У 14 детей после гепатикоеюноанастомоза с петлей 
по Ру жалоб нет. Результаты проведенного стационарного 
обследования в сроки от 1 года до 18 лет после операции 
свидетельствуют об отсутствии нарушений в работе пече-
ни, удовлетворительной функции желудочно-кишечного 
тракта и нормальном физическом развитии детей. 

Девочке с болезнью Кароли в возрасте 17 лет выполне-
на трансплантация почки и печени, мальчик 12 лет пере-
нес трансплантацию почки, в настоящее время дети на-
ходятся под наблюдением гепатолога, нефролога и транс-
плантолога. 

Несмотря на хороший результат, после хирургического 
лечения у всех пациентов встречались следующие ослож-
нения: в дооперационном периоде панкреатит – в 5 слу-
чаях (все дети старшей возрастной группы), перфорация 
кисты с желчным перитонитом – в 3 (дети старше 1 года).  
В послеоперационном периоде у 1 ребенка сформирова-
лась портальная гипертензия, у 3 детей отмечался холан-
гит, 1 из них на фоне стеноза анастомоза потребовал хи-
рургической коррекции, которая заключалась в балонной 
дилатации стенозированной зоны гепатикоеюноанастомо-
за. Осложнения значимо чаще встречались у детей старше 
1 года (до 1 года осложнения встречались с частотой 25%, 
после года – в 80%, р = 0,029). В группе пациентов в воз-
расте до 3 мес средний уровень билирубина до операции 
был 33 ммоль/л ±14, а в группе пациентов старше 3 мес 
среднее значение билирубина составило 96 ммоль/л ±30, 
р = 0,013. 

При помощи симптомного анализа было выявлено 
благополучное сочетание факторов, позволившее сделать 
следующие заключения : если одним из проявлений ки-
сты холедоха у ребенка является такой опасный симптом, 
как наличие ахоличного стула, но при этом нет расшире-
ния внутрипеченочных протоков, то раннее радикальное 
хирургическое лечение позволит избежать осложнений, 
связанных с повреждением печени и поджелудочной же-
лезы, в то же время, если осложнения уже были, но стул 
при этом сохранялся окрашенным, также можно говорить 
о благоприятном прогнозе для больного, т.к. при сохра-
ненном пассаже желчи риски билиарного повреждения 
печени минимальны. В группе прооперированных детей 
в возрасте до 3 мес эти факторы встречались у 10 (83,3%) 
из 12 пациентов, в группе пациентов старше 3 мес – толь-
ко у одного из 6 (16,7%), p = 0,0128. Из этого следует, 
что предпочтительной является тактика более раннего  

(после установлении диагноза) хирургического лечения 
кист холедоха. Дети с клиническими эквивалентами поро-
ка и острыми проблемами, обусловленными рецидивиру-
ющими холангитом и панкреатитом, возникшими в доо-
перационном периоде, должны получить консервативное 
медикаментозное лечение для максимально быстрой под-
готовки к радикальному хирургическому лечению. В по-
слеоперационном периоде дети нуждаются в тщательном 
наблюдении и профилактике возможных осложнений. 

Обсуждение
Кисты холедоха могут быть диагностированы в лю-

бом возрасте, иметь ранние клинические проявления 
или асимптоматическое течение, при этом 80% кист 
диагностируется в возрасте 1–2 лет. Важным методом 
диагностики кист холедоха является ультразвуковое ис-
следование. Однако оно не может точно показать осо-
бенности панкреатобилиарного соустья, поэтому золо-
тым стандартом визуализации пороков печени, желч-
ных протоков и панкреатодуоденальной зоны является 
МРТ-холангиография – неинвазивный, высокочувстви-
тельный (70–100%) и специфичный (90–100%) метод, 
который может точно идентифицировать анатомию этой 
сложной анатомической зоны [13, 14]. 

 Сроки хирургического лечения кист холедоха до сих 
пор остаются предметом дискуссий. Некоторые авторы 
считают, что оперировать детей с КХ надо сразу, как 
только установлен диагноз, даже в первые 2–6 нед жизни 
и при бессимптомном течении [7]. Такая тактика долж-
на снизить риски осложненного течения кист в более 
старшем возрасте. Другие исследователи полагают, что 
пациентов с КХ можно наблюдать в течение некоторого 
времени с контролем функций печени и поджелудочной 
железы [15–17]. Результаты нашего исследования по-
казали возможность и необходимость раннего хирурги-
ческого лечения КХ, что позволит снизить количество 
осложнений, как в периоперационном периоде, так и в 
отдаленные сроки.

Хирургическое вмешательство при КХ может быть 
выполнено открыто или лапароскопически в зависи-
мости от характеристик пациента и предпочтений хи-
рурга [18–20]. Общая цель лечения состоит в том, что-
бы полностью удалить кисту и восстановить желчный 
пассаж либо в двенадцатиперстную кишку с помощью 
гепатикодуоденостомии (hepaticoduodenostomy; HD), ли-
бо в тощую кишку  – гепатикоеюностомии (Roux-en-Y 
hepaticojejunostomy; RYHJ) на петле по Ру. HD и RYHJ 
являются наиболее часто используемыми методами ре-
конструкции [21, 22], но до сегодняшнего дня продол-

Рис. 3. Интраоперационные снимки: 1 – жёлчный пузырь; 2 – киста холедоха; 3 – пузырный проток;  
4 – энтероэнтероанастомоз конец в бок; 5 – гепатикоеюноанастомоз.
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жается дискуссия о том, какой из этих методов лучше.  
С одной стороны, HD кажется более физиологичным 
методом, но с другой  – близость гепатикодуоденоана-
стомоза к желудку делает более вероятным развитие та-
ких осложнений, как рецидивирующий холангит и желч-
ный гастрит. Тем не менее, проведенный метаанализ [7]  
не выявил никаких различий в частоте холангита меж-
ду HD и RYHJ [23], хотя, по данным эндоскопического  
исследования, частота дуодено-гастрального рефлюкса  
и желчных гастритов после HD оказалась выше. 

В качестве методов лечения такого редкого варианта 
КХ, как Forme fruste, описаны открытая сфинктеропла-
стика и эндоскопическая сфинктеротомия. Однако в на-
стоящее время эти подходы не одобряются, потому что 
анатомическая аномалия, допускающая смешивание жел-
чи и секрета поджелудочной железы, только тогда может 
считаться радикально излеченной, если выполняется пан-
креатикобилиарное разъединение [24]. 

Таким образом, резекция кистозно измененного обще-
го желчного протока с формированием гепатикоеюноана-
стомоза на петле по Ру позволяет наиболее радикально 
выполнить хирургическую коррекцию этого порока и обе-
спечивает хорошие отдаленные результаты лечения [7,8]. 

Хирургическое лечение КХ, как правило, хорошо пе-
реносится детьми. Осложнения раннего послеоперацион-
ного периода, такие как несостоятельность гепатикоею-
ноанастомоза, желудочно-кишечные или внутрибрюшные 
кровотечения, острый панкреатит, холангит встречаются 
редко. Большинство ранних осложнений можно лечить 
консервативно [12, 25]. Поздние осложнения включают 
стриктуру анастомоза, холангит, гепатолитиаз, цирроз и 
злокачественные новообразования [26]. Риск малигниза-
ции в первом десятилетии жизни составляет менее 1%, 
однако возрастает до 10% к возрасту старше 30 лет [27]. 
Холангиокарцинома является наиболее распространен-
ным злокачественным осложнением кист желчных про-
токов: риск ее развития у пациентов с кистами желчных 
протоков в 20–30 раз выше, чем в общей популяции. При 
этом риск развития злокачественного процесса увеличи-
вается у пациентов с кистами типов I или IV. Важно от-
метить, что возникновение злокачественного процесса не 
ограничено областью самой кисты, но относится ко всей 
гепатобилиарной и панкреатической протоковой системе 
и остается на высоком уровне даже после резекции по 
прошествии 8–21 года [28]. Поэтому все эти пациенты 
нуждаются в длительном, иногда пожизненном диспан-
серном наблюдении с целью раннего выявления возмож-
ных осложнений. 
Выводы

1.	 Кисты холедоха у детей могут быть выявлены 
впервые в любом возрасте, но чаще в первые 2 года жиз-
ни, долго иметь бессимптомное течение, либо рано про-
являться серьезной клинической симптоматикой. 

2.	 Основными методами диагностики являются 
УЗИ брюшной полости и МРТ-холангиография. 

3.	 При установленном диагнозе оправдана тактика 
раннего хирургического лечения. Радикальное хирурги-
ческое лечение заключается в максимальной резекции ки-
стозно-измененного холедоха и восстановлении пассажа 
желчи путем наложения билиодигистивного анастомоза 
(RYHJ). 

4.	 Пациенты с кистозной мальформацией внутри-
печеночных протоков требуют особого индивидуального 
подхода.

5.	 Все прооперированные пациенты нуждаются в 
дальнейшем наблюдении, для своевременного выявления 
осложнений, в том числе возможной малигнизации.
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