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СИНДРОМ ЖИЛЬБЕРА В КЛИНИЧЕСКОЙ ПРАКТИКЕ ВРАЧА
Желтуха – полиэтиологический синдром, характеризующийся желтушным окрашиванием кожи и слизистых оболочек вследствие накопления в тканях избыточного количества билирубина. Желтуха является клиническим синдромом, характерным для ряда заболеваний внутренних органов. Практическому врачу важно знать основные причины возникновения желтухи, т.к., в зависимости от причины гипербилирубинемии,  выделяют желтухи: истинные, ложные и группа желтух, сопровождающаяся функциональной гипербилирубинемии. К последней относятся заболевания, связанные с наследственными нарушениями обмена билирубина. Одной из таких желтух является синдром Жильбера.
Синдром Жильбера (доброкачественная семейная гипербилирубинемия) – врожденный пигментный гепатоз, наследуемое по аутосомно-доминантному

типу, обусловленный  мутацией в гене, который кодирует фермент  – уридиндифосфат (УДФ)-глюкуронилтрансферазу, участвующий в превращении непрямого  билирубина в прямой. По статистике, данный синдром встречается у 3-10% населения мира, чаще  у здоровых мужчин в возрасте 20-30 лет. 
Синдром Жильбера является наиболее легким клиническим вариантом функциональной гипербилирубинемии и характеризуется: интермитирующим повышением общего билирубина за счет  непрямого билирубина в крови; частичной недостаточностью глюкуронилтрансферазы (30% от нормы);

отсутствием других функционо-морфологических изменений печени.
Диагностика синдрома: 1) исключить заболеваний, сопровождающиеся желтухой (гемолитической анемии, циррозов печени, гепатита, гемохроматоза, болезни Вильсона-Коновалова); 2) лабораторное исследование – клини-ческий анализ крови, анализ крови на билирубин, 3) ультразвуковое сканирование печени.
Впервые синдром был описан в 1901 г. французским терапевтом  А.Жильбе'р, который наблюдал развитие непрямой гипербилирубинемии у членов одной семьи после перенесенного острого вирусного гепатита и обозначили его как «семейная холемия». А.Н. Жильбер описал триаду клинических проявлений - «печеночная маска» (желтушность кожи, склер и слизистых оболочек), ксантелазма век и череда некоторых симптомов (ощущение дискомфорта или боли в области правого подреберья, повышенная слабость, утомляемость), появляющиеся после простудного заболевания, эмоционального потрясения, физической нагрузки или голодания.

Синдромом Жильбера страдал знаменитые личности: Б.Наполеон, теннисист А.Долгополов; М.Ю. Лермонтова, описавший подробно проявление синдром у Печорин – главный герой своего романа "Герой нашего времени".
GILBERT'S SYNDROME IN CLINICAL PRACTICE OF DOCTORS
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Gilbert's syndrome (hereditary pigment steatosis, ext-rokachestvennaya family hyperbilirubinemia) - congenital pigmented steatosis, inherited in an autosomal dominant pattern, caused by mu-tatsiey in the gene that encodes an enzyme - uridine diphosphate (UDP) -glyukuroniltransferazu involved in the conversion of indirect biliru bean in line. According to statistics, the syndrome occurs in 3-10% of the population, of the world, often in healthy men aged 20-30 years.

Gilbert's syndrome is the easiest option to clinical and functional hyperbilirubinemia is characterized by: an increase in total bilirubin of intermittent due to indirect bilirubin in the blood; partial failure glyukuroniltransferazy (30% of normal); the absence of other functioning and morphological changes in the liver.

Diagnosis syndrome: 1) eliminate the disease, accompanied by jaundice (hemolytic anemia, cirrhosis, hepatitis, gemohromato behind, Wilson's disease); 2) laboratory research - clinical-cal blood test, blood test for bilirubin, 3) ultrasound scans of the liver tion.

Syndrome was first described in 1901 by French physician A.Zhilbe'r, who oversaw the development of indirect hyperbilirubinemia in family members obnoy after acute viral hepatitis and about, meant it as a "family Holem." A.N.Zhilber described the triad of clinical manifestations-ray - "hepatic Mask" (yellow skin, sclera and mucous membranes-grained), xanthelasma century and a series of some of the symptoms (discomfort or pain in the right hypochondrium, increased weakness, fatigue) appear after colds, emotional-tion shocks, exercise or fasting.

Gilbert syndrome suffered famous personalities: B.Napoleon, shadow-nisisty Austin and A.Dolgopolov; MY Lermontov, described in detail the manifestation syndrome Pechorin - the protagonist of his novel "A Hero of our second time."
