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Одной из актуальных проблем современной медици-
ны является относительно высокая частота заболеваний
органов пищеварения у человека [13]. Причем значитель-
ный процент этой патологии приходится на аномалии
панкреатобилиарной системы [8]. Эти аномалии пред-
ставляют собой врожденные дефекты и пороки развития
с нарушением дренажной функции желчевыводящих пу-
тей с прогрессированием специфической симптомати-
ки и патологии [4]. И в то же время до сих пор отсутствует
общепризнанная классификация и номенклатура вари-
антов и аномалий развития органов желчевыводящей
системы. Так, одни авторы считают, что все изменения
желчевыводящих путей (от небольших отклонений до
уродств, несовместимых с жизнью) являются аномалия-
ми [7]. По мнению других, к аномалиям следует отно-
сить только дефекты и пороки развития, которые сопро-
вождаются нарушением дренажной функции билиарной
системы [9]. При этом во всех случаях отмечается, что
желчевыводящая система имеет широкие пределы ин-
дивидуальной изменчивости [22]. По мнению ряда авто-
ров, эти отклонения могут наследоваться как по доми-
нантному, так и по рецессивному типу [26]. Как показы-
вает большинство исследований, аномалии и пороки раз-
вития билиарного тракта в ряде случаев сопровождают-
ся нарушениями моторики желчного пузыря и являются
фактором риска развития функциональной и органичес-
кой патологии этого органа [23, 35].

Все отклонения от нормального строения желчевы-
водящей системы можно разделить на аномалии желч-
ного пузыря и аномалии желчевыводящих путей [7].

По мнению ряда исследователей, можно выделить
следующие варианты аномалий желчного пузыря [1]:

1) аномалии формы (перегибы, перегородки, желч-
ный пузырь в виде бычьего рога, крючковидный, S-об-
разный, роторообразный, в виде «фригийского колпа-
ка»);

2) аномалии положения (внутрипеченочное, интер-
позиция, инверсия, дистопия, ротация);

3) аномалии количества (агенезия, удвоение, дивер-
тикулы);
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4) аномалии размеров (гипогенезия, гигантский жел-
чный пузырь).

Аномалии формы желчного пузыря чаще представ-
лены его перетяжками или перегибами, что ведет к его
деформации [30]. Перегибы и перетяжки желчного пу-
зыря выявляются, как правило, при рентгенологическом
исследовании [24]. Они бывают одиночными и множе-
ственными, и порой придают желчному пузырю при-
чудливую форму, которую сравнивают с формой «фри-
гийского колпака», листа клена, «почтового рожка» и т.д.
[31]. При его перегибах продольность оси расположения
нарушается, пузырь сворачивается в виде улитки, наблю-
дается фиксация его спайками к двенадцатиперстной
кишке или поперечному отделу ободочной кишки. При
перетяжках возникают сужения желчного пузыря по всей
окружности или ее части. Чаще всего перетяжки и пере-
гибы носят врожденный характер [7]. В большинстве слу-
чаев это связано с диспропорцией роста желчного пузы-
ря и его печеночного ложа. Деформации желчного пу-
зыря играют важную роль в нарушении пассажа желчи
[3]. Возникающие при этом застойные явления со време-
нем приводят к развитию дистрофических изменений в
стенке пузыря, его сократительной функции [9]. Различ-
ные варианты деформаций желчного пузыря препятству-
ют нормальной функции органа и нарушают моторику
преимущественно по гипотоническому типу. Одним из
наиболее важных факторов, влияющих на функцию жел-
чного пузыря как полого органа, является строение вы-
водного отдела. Врожденная или приобретенная патоло-
гия в шеечно-протоковой зоне рано и значительно отра-
жается на функциональной способности желчного пу-
зыря. При этом в стадии компенсации при сонографи-
ческом исследовании может наблюдаться нормальная
сократительная способность пузыря или его гиперкине-
тическая дискинезия [15]. Однако функциональные ре-
зервы пузыря быстро истощаются, он увеличивается в
объеме, стенка его становится атоничной, что, как пра-
вило, приводит к развитию холецистита и желчнокамен-
ной болезни [8]. В клинической практике не всегда мож-
но решить вопрос о генезе имеющейся деформации: яв-
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ляется она врожденной или приобретенной. Приобре-
тенные деформации являются следствием воспалитель-
ных заболеваний желчного пузыря [30], они, в отличие
от врожденных, разнообразны, иногда причудливы. Кон-
туры пузыря при этом неровные, довольно часто обна-
руживаются остроконечные выступы стенки пузыря. Для
проведения дифференциальной диагностики врожденных
и приобретенных деформаций желчного пузыря исполь-
зуется сонография после приема желчегонных стимуля-
торов. Если имеется врожденный перегиб, необычная
форма желчного пузыря сохраняется, если же перетяж-
ка обусловлена перихолециститом (приобретенная) –
форма пузыря меняется [3, 30].

Врожденные аномалии формы желчного пузыря
могут быть связаны с наличием дивертикула [17], кото-
рый представляет собой мешковидное выпячивание стен-
ки пузыря на ограниченном участке [18]. Причиной вы-
пячиваний (дивертикулов) является локальное отсутствие
эластического каркаса стенки [19]. Диагностика диверти-
кулов на сегодняшний день возможна лишь на основа-
нии эндоскопической ретроградной холангиопанкреатог-
рафии (ЭРХПГ), когда полость дивертикула заполняется
контрастным веществом [2]. При ультразвуковом иссле-
довании дивертикул трудно дифференцировать от пере-
гиба в области дна, а при наложении тени дивертикула на
изображение желчного пузыря полностью ошибочно
интерпретируется как конкремент [24].

При аномалиях печени, диафрагмы и желчных путей
желчный пузырь может иметь самое необычное поло-
жение: над печенью, кпереди или кзади от нее. При от-
сутствии тени желчного пузыря на холеграммах эти ано-
малии могут быть распознаны по компьютерным томог-
раммам [10]. Особенно важно упомянуть две аномалии
положения:

а) левосторонний желчный пузырь – орган распола-
гается под левой долей печени, и при холецистографии в
прямой проекции определяется слева от срединной ли-
нии [24];

б) «маятниковый», или подвижный, желчный пузырь,
орган со всех сторон покрыт брюшиной и соединен с
печенью брыжейкой; описаны случаи его проникнове-
ния через сальниковое отверстие в сумку малого саль-
ника; для диагностики этой аномалии наиболее инфор-
мативны сонография, а также холецистография, которую
проводят в вертикальном и горизонтальном (на спине)
положении пациента [10].

В норме желчный пузырь на 2-м месяце внутриут-
робного развития в результате роста выделяется из па-
ренхимы печени на ее висцеральную поверхность [36].
При нарушении этого процесса возникает внутрипече-
ночное расположение желчного пузыря. Эта аномалия
выявляется при компьютерной томографии либо при
холецистографии, если удается получить тень желчного
пузыря. Ультразвуковое исследование также позволяет
обнаружить контуры желчного пузыря, окруженного
паренхимой печени [10, 14, 16].

Желчный пузырь может отсутствовать или быть не-
доразвитым. Агенезия — отсутствие желчного пузыря,
встречается редко, в основном у девочек, и сопровожда-
ется компенсаторным расширением общего желчного
протока [25]. Заболевание чаще протекает бессимптом-
но. У детей старшего возраста отмечается склонность к
развитию дискинетических расстройств желчевыводящих
путей, холангита и холелитиаза в связи с развитием скле-
ротических процессов в сфинктере Одди [11]. Основным
методом диагностики является рентген-исследование: на

рентгенограммах отсутствует тень желчного пузыря и
определяется расширение общего желчного протока [2].

 Агенезию можно распознать также при холангиог-
рафии – не выявляется пузырный проток, или при арте-
риографии – отсутствует изображение пузырной арте-
рии [12]. До использования современных методов инст-
рументального исследования агенезию желчного пузы-
ря распознавали только на операции [26]. Недоразвитый
(гипоплазированный) желчный пузырь при рентгеноло-
гическом исследовании отличается от нормы снижен-
ными морфометрическими характеристиками [10]. При-
чем, гипоплазия желчного пузыря наблюдается часто в
сочетании с гипоплазированным пузырным протоком,
что отмечается, как правило, при муковисцидозе [16].

 На практике встречаются аномалии в виде удвоения
желчного пузыря, они могут быть совершенно обособ-
лены и располагаться раздельно [7] либо имеют само-
стоятельные выводные протоки. Причем, проток одного
из двух пузырей может впадать в один из печеночных
протоков или в выводной проток второго пузыря [30].
Подобная аномалия чаще обнаруживается случайно при
рентгенологическом или сонографическом исследовании
[26].

Удвоенным желчным пузырем принято считать ано-
малии, при которых желчный пузырь имеет раздвоенное
дно или продольную перегородку, разделяющую его
полость на две половины. Разделенный пузырь отлича-
ется от истинно двойного пузыря по наличию одного
общего выводного протока [30].

Аномалии желчевыводящих протоков включают две
основные формы:

1 – пороки развития (атрезия желчевыводящих путей,
кисты желчного протока);

2 – аномалии анатомии и топографии (аномалии впа-
дения печеночных протоков, добавочные желчные про-
токи).

Атрезию желчевыводящих путей можно разделить на
три основные группы анатомических вариантов [27, 29,
34]:

1) дистальной части наружных желчных протоков и
желчного пузыря;

2) экстраорганных желчных протоков;
3) внутрипеченочных желчных протоков.
Холангиографически подтверждением любого вари-

анта атрезии является отсутствие сброса контрастирован-
ной желчи в кишечник. Наиболее целесообразными в
диагностике атрезии являются прямая холангиография,
лапароскопия и биопсия печени [38,40].

Выделяют две формы этой патологии – синдромную
и изолированную (несиндромную). Эти формы можно
разграничить на основании результатов морфологичес-
кого исследования значительного количества портальных
трактов [34, 6].

Синдромная канальцевая гипоплазия характеризует-
ся анатомическими изменениями внутрипеченочных
желчных путей при отсутствии патологии внепеченоч-
ных [33]. Гипоплазия междольковых внутрипеченочных
желчных протоков сочетается с аномалиями развития
других органов [29, 37].

Для изолированной канальцевой гипоплазии харак-
терен внутрипеченочный холестаз, развивающийся на
фоне нормального анатомического строения внутрипе-
ченочных желчных путей [15].

Ко второй группе врожденных пороков развития жел-
чевыводящих протоков относят кисты желчного прото-
ка. Для диагностики указанного порока первостепенное
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значение имеет холангиография, при которой определя-
ется врожденное расширение общего желчного протока
[20]. Сонография также позволяет выявить кисту, опре-
делить ее размеры и взаимоотношение с окружающими
тканями [39]. Другие аномалии общего желчного прото-
ка обнаруживаются также в форме удвоения или экто-
пии его устья в области впадения [19].

Множественные кистозные расширения внутрипече-
ночных желчных протоков (болезнь Кароли) – изолиро-
ванные расширения внутрипеченочных желчных прото-
ков, в полости которых обнаруживаются конкременты
при отсутствии синдрома портальной гипертензии. Ос-
новными методами диагностики этой патологии являют-
ся сонография, компьютерная томография, холангиог-
рафия, пункционная биопсия печени [18].

Аномалии печеночных протоков характеризуются
впадением в шеечный отдел желчного пузыря правого
или обоих печеночных протоков и отсутствием общего
печеночного протока, в связи с чем желчь из печени
поступает непосредственно в желчный пузырь или в об-
щий желчный проток [9]. Распознавание данной анома-
лии возможно при эндоскопической ретроградной хо-
лангиопанкреатографии, которую рекомендуется выпол-
нять у больных с холангитом, персистирующей желту-
хой или с холедохолитиазом, доказанным при УЗИ, КТ
или МРТ [10, 14, 28, 32].

Добавочные желчные протоки встречаются достаточ-
но часто и могут открываться в любой участок внепече-
ночной желчевыводящей системы или соединять внепе-
ченочные желчные протоки при отсутствии связи с пе-
ченью [8].

Отсутствие пузырного протока характеризуется на-
личием в шеечном отделе желчного пузыря широкого
просвета, соединяющего полость желчного пузыря с
общим желчным протоком [28].

Несмотря на то, что УЗИ является скрининг-методом
диагностики аномалий желчного пузыря, в диагностике
аномалий протоковой системы данное исследование не
всегда информативно [32].

Более достоверную картину анатомо-топографичес-
ких взаимоотношений желчевыводящих путей и их ано-
малий обеспечивает использование рентгенологических
методов (эндоскопическая ретроградная холангиопанк-
реатография, компьютерная томография) [10, 21,28].

Объективные данные об особенностях строения ге-
патобилиарной системы позволяют получить магнитно
– резонансная томография (МРТ), бесконтрастная маг-
нитно-резонансная холангиопанкреатография (МРХПГ),
динамическое контрастное усиление [32].

Анализ данных зарубежной и отечественной литера-
туры по вопросам врожденных и приобретенных анома-
лий желчевыводящей системы свидетельствует об отно-
сительно высокой частоте встречаемости вариантов стро-
ения внепеченочных желчных путей и желчного пузыря
[3, 5, 7, 8, 9, 13, 17, 19, 22].

Таким образом, приведенный обзор литературных
данных описывает наиболее частые аномалии и пороки
развития желчевыводящей системы, которые характери-
зуются и классифицируются на основании результатов
современных методов инструментальных исследований
без их сопоставления с результатами морфологических
и морфометрических исследований. Вышесказанное
обуславливает основную цель анатомо-топографичес-
ких, гистологических и морфометрических исследований
внепеченочных желчных протоков.
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