
🔹 НЕпрямой = НЕконъюгированный = НЕсвязанный 
🔹 Прямой = Конъюгированный = Связанный 
 
🔬 ПУТЬ БИЛИРУБИНА 
🩸 Эритроциты разрушаются → высвобождается 

гемоглобин → из него образуется НЕпрямой 
билирубин 

🛠 Альбумины транспортируют его в печень 
🧪 В печени происходит связывание с глюкуроновой кислотой → билирубин 

становится ПРЯМЫМ 
💨 Выводится с желчью в кишечник → окрашивает кал 
💦 Часть всасывается обратно → почки выводят её с мочой 
 
ЖЕЛТУХИ: ГДЕ ПРОБЛЕМА? 
📍 НАДпеченочная (гемолитическая) 
🔺 В крови ↑ только НЕпрямой билирубин 
⚠ Причина: повышенный распад эритроцитов или нарушение захвата билирубина 

печенью 
📌 До печени – Непрямой 
📍 ПОДпеченочная (механическая, обтурационная) 
🔺 В крови ↑ только ПРЯМОЙ билирубин 
⚠ Причина: нарушение оттока желчи 
📌 После печени – Прямой 
🚨 Кал – светлый, моча – тёмная 
 
📍 ПЕЧЕНОЧНАЯ 
🔺 В крови ↑ и ПРЯМОЙ, и НЕпрямой билирубин 
⚠ Причина: нарушение захвата, связывания и выделения билирубина печенью 
📌 Проблема в самой печени 
⚠ Важный момент 
🧠 НЕпрямой билирубин – токсичен! Особенно опасен для ЦНС новорождённых. 

Билирубин: ключ к желтухе 

Анализы и их значение  
при различных типах желтухи

Анализ НАДпеченочная 
желтуха Печеночная желтуха ПОДпеченочная 

желтуха 

Общий билирубин
Повышен, 
преимущественно 
НЕпрямой 
билирубин

Повышен, часто  
и НЕпрямой,  
и ПРЯМОЙ 
билирубин

Повышен, 
преимущественно 
ПРЯМОЙ билирубин

АЛТ  
(аланинаминотрансфераза)

Обычно 
нормальный или 
немного повышен

Повышен (признак 
повреждения 
печени)

Может быть  
немного повышен,  
но незначительно

АСТ  
аспартатаминотрансфераза)

Обычно 
нормальный  
или немного 
повышен

Повышен 
(повреждение  
клеток печени)

Может быть  
немного повышен,  
но незначительно

ЩФ (щелочная фосфатаза) Обычно 
нормальный

Может быть повышен 
при заболевании 
печени

Сильно повышен  
при нарушении  
оттока желчи

ГГТ (гамма-
глутамилтранспептидаза)

Обычно 
нормальный

Может быть повышен 
при заболевании 
печени

Сильно повышен  
при нарушении  
оттока желчи

Уробилиноген в моче
Обычно отсутствует 
или в следовых 
количествах

Может быть повышен 
(при повреждении 
печени)

Отсутствует или 
значительно снижено

Билирубин в моче
Отсутствует (потому 
что не связывается в 
печени)

Может быть повышен 
(появляется ПРЯМОЙ 
билирубин)

Повышен, но только 
ПРЯМОЙ билирубин

Коагулограмма Обычно нормальная

Может быть 
нарушена (особенно 
протромбиновое 
время)

Обычно нормальная 
или слегка нарушена

Кал Нормальный 
(желтого цвета)

Светлый (не окрашен 
билирубином)

Светлый (не содержит 
билирубина)

Основные выводы: 
• НАДпеченочная желтуха: Основной признак — повышенный НЕпрямой билирубин, анализы  
на функции печени (АЛТ, АСТ) обычно нормальные. 

• Печеночная желтуха: Повышение и НЕпрямого, и ПРЯМОГО билирубина, нарушенные 
показатели печени (АЛТ, АСТ, ГГТ). 

• ПОДпеченочная желтуха: Повышение ПРЯМОГО билирубина, ярко выраженные изменения  
в щелочной фосфатазе и ГГТ, светлый кал и отсутствие уробилиногена в моче.

Редкое генетическое заболевание, связанное с нарушением обмена билирубина. 
Дефицит или отсутствие фермента UGT1A1 → накопление непрямого билирубина → 
риск поражения ЦНС. 
 
🔬 Типы синдрома 
📌 Тип 1 (тяжелый) 
 Полное отсутствие UGT1A1 
 Тяжелая гипербилирубинемия с рождения 
 Риск ядерной желтухи и поражения мозга 
 Без лечения высокий риск летального исхода 
📌 Тип 2 (мягче) 
 Частичный дефицит UGT1A1 
 Гипербилирубинемия, но менее выраженная 
 Пациенты могут доживать до зрелого возраста 
 
🛑 Клиника 
✔ Желтуха (кожа, слизистые) 
✔ Утомляемость 
✔ Потемнение мочи 
✔ Поражение ЦНС (в тяжелых случаях) 
 
💊 Лечение 
🔹 Фототерапия – снижает билирубин 
🔹 Обменное переливание крови – при тяжелой гипербилирубинемии 
🔹 Фармакотерапия – стимуляция UGT1A1 (не всегда эффективно) 
🔹 Пересадка печени – единственный радикальный метод (особенно при типе 1) 
 
📌 Наследование – аутосомно-рецессивное 
 
📍 Важно! 
Раннее выявление и начало терапии предотвращает необратимое поражение 
мозга! 

Синдром Криглера-Найяра


