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Актуальність. Синдром Жильбера є найбільш поширеною спадковою формою 

пігментного гепатозу, на який хворіє 1-5 % населення. Він виникає за відсутності явного 

гемолізу або будь-яких інших ознак захворювання печінки. Синдром Жильбера вважається 

досить доброякісним захворюванням без необхідності будь-якого терапевтичного 

втручання. Тому дуже важливо встановити правильний діагноз і диференціювати цей 

синдром від серйозних порушень печінкової тканини. 

Мета і завдання. Проаналізувати літературні дані про особливості клінічного 

перебігу та діагностики синдрому Жильбера. 

Матеріали та методи. Проведено огляд сучасної літератури про особливості 

синдрому Жильбера. 

Результати. 

Синдром Жильбера має величезне клінічне значення, оскільки легку 

гіпербілірубінемію можна помилково прийняти за ознаку прихованого, хронічного або 

прогресуючого захворювання печінки. 

Цей синдром характеризується хронічною негемолітичною некон’югованою 

гіпербілірубінемією, зумовленою зниженням активності печінкового білірубіну UDP-

глюкуронозилтрансферази (UGT). Саме вона кон’югує білірубін з глюкуроновою 

кислотою, що призводить до зниження активності останнього.  

Мутації в ядрі, а саме взаємодія зі специфічною послідовністю нуклеотидів 

промотора (ТАТА-фактор), призводять до порушення глюкуронізації білірубіну. Цей 

синопсис обумовлює патофізіологію та дослідження, відповідні для цієї невинної аномалії. 

Дане захворювання також має глибоку фенотипову дію. Саме тому, можна впевнено 

стверджувати с-ом Гільберта пов’язаний з генетичним варіантом людської UDP-

глюкуронозилтрансферази (UGT1A1), UGT1A1 28, знайденим приблизно у 40% 

європейців. З тих пір було зареєстровано понад 120 варіантів UGT1A1, що призводило до 

безперервного спектру від легкої гіпербілірубінемії до жовтяниці, що загрожувала життю. 

Варто зазначити, що структура печінки набуває своєї морфологічної картини: 

характерна груба гіпертрофія агранулярного ендоплазматичного ретикулуму гепатоцитів, 

що обумовлено порушенням активності мікросомальних ферментів, які, в свою чергу, 

контролюють кон’югацію білірубіну в клітинах печінки. Таким чином, дана морфологічна 

варіація може бути постійною ознакою класичної форми синдрому Жильбера.  

Це може ввести в оману лікарів і хірургів до постановки помилкового діагнозу. 
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Синдром Жильбера пов'язаний з відсутністю детоксикації деяких ліків. Це обумовлено 

сфероцитозом, холітіазом, гемолітичною анемією та інтраопераційною токсичністю. 

Варіації процесів глюкуронування, у випадку латентного перебігу с-ому Жильбера, 

впливають на медикаментозну терапію. 

Для даного синдрому характерна клінічна тріада: жовтяниця, ксантелазми повік 

і печінкові маски. Проте наукові джерела стверджують, що ксантелазми в ділянці повік 

і «печінкові маски» є пізніми проявами синдрому. Доволі часто пацієнтів на ранніх стадіях 

хвороби турбують болі в животі різної інтенсивності, диспепсичні прояви, а також 

астеновегетативні прояви. При фізикальному обстеженні можна виявити помірне 

збільшення печінки, іноді може збільшуватися селезінка, якщо синдром перебігає за так 

званим спленомегалічним, несприятливішим варіантом. 

Терапія ДГБ дотепер залишається проблемною. Лікування зазвичай розпочинається з 

модифікації способу життя, що потребує ретельної тривалої роботи та зусиль. Значні 

фізичні навантаження й алкоголь протипоказані. Основу терапії синдрому Жильбера 

становлять засоби умовно патогенетичного та симптоматичного спрямування: барбітурати, 

урсодезоксихолева кислота (УДХК), фототерапія, обмінні гемотрансфузії, а також 

зіксорин. Останній групи гепатопротекторів, стимулює оксидазну ферментативну 

активність мікросом печінки, активує утворення глюкуронідів, сприяє виведенню з 

організму ендогенних та екзогенних метаболітів та виділенню жовчі. Препарат чинить на 

мікросомальні ферменти вибіркову дію. Препарат починає діяти на 5-й день курсового 

прийому. 

Висновки: Дана патологія, незважаючи на свою безпечність, доволі часто 

зустрічається у сучасному світі. Тому даний клінічний синдром варто брати до уваги, 

проводячи ретельну диференційну діагностику з подібною симтоматикою захворювань 

гепато-біліарної системи, вчасно верифікувати чинники ризику та попереджувати розвиток 

захворювань. 
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