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Научный обзор посвящен первичному склерозирующему холангиту — одной из нерешенных проблем современной га-
строэнтерологии. Представлены его дефиниция, предполагаемые факторы этиологии, патогенез, клиническая сим-
птоматика, осложнения и сочетанные с первичным склерозирующим холангитом заболевания, возможности лабо-
раторной и инструментальной диагностики. Особое внимание уделено современным методам лечения: лечебному 
питанию, фармакотерапии, вспомогательным лечебным мероприятиям, показаниям к трансплантации печени и ее 
исходам.
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This review deals with primary sclerosing cholangitis (PSC) as a challenging problem in gastroenterology. Definition of 
PSC is presented,  its putative pathogenetic and etiological factors, clinical symptoms, complications and concomitant 
disorders, methods of laboratory and instrumental diagnostics are described. Special attention is given to modern ap-
proaches to the treatment of the disease,  dietoherapy, pharmacotherapy, auxiliary therapeutic modalities,  ndications for 
liver transplantation and its outcomes.
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Первичный склерозирующий холангит (ПСХ) яв-
ляется одной из нерешенных проблем современной га-
строэнтерологии.

Дефиниция. ПСХ — это хроническое, медленно про-
грессирующее холестатическое заболевание печени неиз-
вестной этиологии, характеризующееся негнойным де-
структивным воспалением и фиброзированием внутри- и 
внепеченочных желчных протоков с появлением участ-
ков их стенозирования, облитерации и мешковидной 
дилатации и исходом во вторичный билиарный цирроз 
печени, протекающий с портальной гипертензией и ле-
тальным исходом вследствие нарастающей гепатоцел-
люлярной недостаточности [1—5].

В качестве аналогов термина ПСХ в разное время 
фигурировали термины: «стенозирующий холангит» и 
«семейный крупноочаговый фибросклероз» [1].

В Международной статистической классификации 
болезней и проблем, связанных со здоровьем, десятого 
пересмотра (МКБ-10), изданной Всемирной организа-
цией здравоохранения в 1995 г., упоминания о ПСХ нет.

Распространенность. Истинную распространенность 
ПСХ в связи с трудностями диагностики установить слож-
но. По разным данным частота ПСХ варьирует от 1—6 до 10 
на 100 тыс. населения [1, 3, 6]. Болеют преимуществен-
но мужчины (70%) в возрасте от 25 до 40 лет (75%), но 
встречаются отдельные случаи ПСХ у детей 5—13 лет 
и даже у новорожденных [3], а также у пожилых лю-
дей [1].

У 70—80% больных ПСХ сочетается с хронически-

ми воспалительными заболеваниями кишечника: чаще с 
язвенным колитом — ЯК (60 — 70%), реже с болезнью 
Крона — БК (10 — 13%) [1, 3—5], преимущественно с 
такими ее формами, как гранулематозный колит и илео-
колит [6]. А у больных ЯК в 6% случаев диагностируют 
ПСХ [1, 4]. Изолированное течение ПСХ наблюдается у 
25—30% больных [1].

Первое упоминание о ПСХ датируется 1866 г. 
(C. Hoffman), однако подробное описание ПСХ впер-
вые представлено в 1924 г. Р. Delbet [1, 3, 7]. В 1958—
1960 гг. ПСХ был отграничен от группы вторичных хо-
лангитов [8—10], а в 1965 г. установлена связь ПСХ с 
ЯК и БК [3, 11].

Этиология и патогенез. Этиологию ПСХ до сих 
пор установить не удалось. Предполагали этиологи-
ческое значение бактериальной и вирусной инфекции 
и обусловленной ею портальной бактериемии и эндо-
токсемии, исходящих из кишечника и связанных с по-
вышенной проницаемостью кишечной стенки, прежде 
всего при сочетанном течении ПСХ с ЯК и БК толстой 
кишки. Эндотоксины вызывают усиленное поступление 
в печень иммунокомпетентных полиморфно-ядерных 
лейкоцитов (нейтрофилов), что сопровождается повы-
шенной экспрессией провоспалительных цитокинов — 
интерлейкинов 1, 6, 8 и др., повышением синтеза про-
стагландинов, тромбоксана и лейкотриенов, способству-
ющих развитию перихолангита, однако убедительных 
доказательств этой гипотезы пока не представлено [3].

Определенное значение в развитии ПСХ могут иметь 
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токсичные (гидрофобные и липофильные) желчные кис-
лоты (ЖК) — литохолевая и дезоксихолевая, поступаю-
щие в печень по воротной вене из кишечника и способные 
вызывать деструкцию протокового эпителия желчных 
путей с накоплением свободных радикалов кислорода — 
продуктов перекисного окисления липидов, которые «за-
пускают» процесс активации каспаз и нарастание процес-
са апоптоза клеток эпителия желчных протоков [1, 3].

У 1/3 больных ПСХ выявлен повышенный титр анти-
тел к реовирусу типа 3, но доказать его присутствие в 
печени у этих больных не удалось [1, 2]. Предполагалась 
также этиологическая роль цитомегаловируса при ПСХ, 
однако определение титра антител к нему свидетель-
ствовало против этой гипотезы [3].

H. Kulaksiz и соавт. [12] обнаружили в желчи у части 
(у 12%) больных ПСХ присутствие условно-патогенных 
грибов рода Candida, причем у большинства из них при 
обследовании внутрипеченочных желчных протоков 
определялся доминантный стеноз. В связи с этим авто-
ры предлагают учитывать возможность участия в этио-
логии ПСХ не только бактериальной и вирусной инфек-
ции, но и грибов рода Candida [12].

Вместе с тем до сих пор достоверные доказательства 
этиологической роли инфекционного фактора в проис-
хождении ПСХ отсутствуют [1—5].

Большинство авторов, изучающих ПСХ, рассматри-
вают его как аутоиммунное заболевание [1, 3—7]. В ка-
честве доказательств аутоиммунного патогенеза ПСХ 
указывают обычно на следующие факты.

1. Возможность сочетания ПСХ с такими аутоим-
мунными заболеваниями, как ЯК и БК, ревматоидный 
артрит и аутоиммунный тиреоидит, синдром Шегрена, 
аутоиммунный панкреатит и аутоиммунный гепатит.

2. Связь ПСХ с определенными гаплотипами антиге-
нов гистосовместимости системы HLA (human leucocyte 
antigen) II класса: В8 (60—80%), DR3 (25—70%) и DR2 
(70%). При ПСХ отмечена их экспрессия на эпителии 
желчных протоков [1, 3, 4, 13].

3. Установлена презентация билиарных аутоантигенов 
к Т-хелперам (CD4+) и цитотоксическим Т-супрессорам 
(СD8+), а также увеличение отношения CD4+/CD8+ 
[1, 2] и наличие перидуктулярных лимфоцитарных ин-
фильтратов вокруг внутрипеченочных желчных прото-
ков, состоящих из CD4+ и CD8+ Т-лимфоцитов [1—4].

4. У 6—35% больных ПСХ выявлены антинуклеар-
ные аутоантитела, а у 11—60% — антигладкомышечные 
аутоантитела.

5. У 30% больных ПСХ в сыворотке крови опреде-
ляется гипергаммаглобулинемия, а у 50% — повышен-
ное содержание иммуноглобулина (Ig) класса М. Кроме 
того, у них повышено содержание циркулирующих им-
мунных комплексов [5].

6. Для ПСХ характерно высокое содержание атипич-
ных перинуклеарных антинейтрофильных цитоплазма-
тических антител — pANCA (perinuclear antineutrophilic 
citоplasmatic antibody), выявляемых у 80% больных ПСХ, 
а также молекул межклеточной адгезии типа 1 [1—5, 7, 
14], которые рассматривают в качестве маркеров ПСХ.

Различают 3 подтипа таких антител: классические 
pANCA, которые определяются у 80% больных хро-

ническим гломерулонефритом; cANCA, выявляемые у 
80—95% больных гранулематозом Вегенера; атипичные 
pANCA, которые встречаются только у больных ПСХ 
(65—87%), ЯК (60—90%), БК (5—20%) и аутоиммун-
ным гепатитом (50—96%). В состав атипичных pANCA 
входят IgG1 и IgG3 [1]. Антигены pANCA точно не из-
вестны, но предположительно называют каталазу, катеп-
син G, лактоферрин, α-энолазу и неидентифицирован-
ный протеин с молекулярной массой 50 кДа, локализо-
ванный на периферии клеточного ядра [1, 2—5, 13—18]. 
В то же время не удалось доказать их непосредственное 
участие в патогенезе ПСХ [3].

Характерно, что атипичные pANCA были обнаруже-
ны не только у больных ПСХ, но и у их здоровых кров-
ных родственников (братьев и сестер) — у 20—30% [3].

7. Установлено, что в аутоиммунных реакциях у 
больных ПСХ участвуют также и антирибосомальные 
р-антитела (ARP) [1].

Противники аутоиммунного патогенеза ПСХ указы-
вают на то, что при этом заболевании не установлено 
наличия патогномоничных для него антител, а иммуно-
супрессивная терапия малоэффективна [3]. По мнению 
Р. Donaldson (2005), в патогенезе ПСХ участвует аутоим-
мунный компонент, но полностью отнести ПСХ к ауто-
иммунным заболеваниям нельзя.

Определенная роль в развитии ПСХ принадлежит 
наследственной отягощенности. О наличии генетиче-
ской предрасположенности к ПСХ свидетельствуют 
описанные в литературе семейные случаи заболевания, 
а также связь ПСХ с определенными гаплотипами си-
стемы HLA: В8, DR2 и DR3 (иммуногенетический фак-
тор). Вместе с тем наследственной отягощенности недо-
статочно для развития ПСХ: болезнь реализуется только 
при воздействии на организм человека комплекса факто-
ров внешней среды [1, 3, 4, 13].

Клиническая картина. ПСХ чаще (70%) болеют 
мужчины в возрасте 41 ± 14 лет. У 15—55 % больных 
клинические симптомы могут длительное время отсут-
ствовать, а болезнь диагностируют уже в стадии сфор-
мировавшегося вторичного билиарного цирроза печени 
при наличии портальной гипертензии. У большинства 
больных отмечается медленное, постепенное развитие 
ПСХ, однако уже за много лет до установления диагноза 
больные жалуются на быструю и нарастающую утомля-
емость [4]. Одной из наиболее частых жалоб у 60—90% 
больных является мучительный, иногда изнуряющий 
кожный зуд, в связи с чем на коже можно обнаружить 
многочисленные расчесы, а качество жизни больных с 
ПСХ существенно ухудшается.

Возникновение кожного зуда традиционно связыва-
ют с холемией. Действительно, при нарушении билиар-
ной секреции в крови у больных накапливаются холаты, 
раздражающие окончания чувствительных нервов в ко-
же, а после устранения билиарной обструкции кожный 
зуд исчезает. Как было установлено, тяжесть кожного 
зуда, как правило, не коррелирует с концентрацией хо-
латов в крови и межклеточной жидкости [19, 41].

В последнее время ведущую роль в появлении кож-
ного зуда отводят центральным механизмам. Установле-
но, что холестаз сопровождается повышением уровня 



7КЛИНИЧЕСКАЯ  МЕДИЦИНА, № 1, 2014

наются одновременно или ПСХ диагностируют уже на 
фоне ЯК. Изолированное течение ПСХ отмечено у 20 % 
больных [5].

Описан перекрестный синдром (overlap syndrome), 
когда у одного и того же больного диагностируют два 
заболевания аутоиммунной природы, в том числе ПСХ 
и аутоиммунный гепатит (1—6%) [3].

Следует также указать, что у 50% больных ПСХ про-
грессирует остеопороз [1].

Диагностика. Своевременное установление диагно-
за ПСХ затруднено из-за возможности его длительного 
бессимптомного течения и многоликости клинических 
проявлений.

Помимо перечисленных выше клинических призна-
ков болезни, в диагностике ПСХ используют многочис-
ленные лабораторные и инструментальные методы ис-
следования.

В биохимическом анализе крови определяют увели-
ченное содержание холестатических ферментов: щелоч-
ной фосфатазы и гамма-глутамилтранспептидазы. Если 
возникают сомнения, определяют дополнительно еще 
один холестатический фермент — лейцинаминопеп-
тидазу. Кроме того, у 50% больных ПСХ повышается 
общий уровень билирубина, преимущественно за счет 
его коньюгированнной фракции, и уровень холестерина. 
Наблюдаются билирубин- и уробилинурия.

У большинства (90%) больных ПСХ отмечается уме-
ренное повышение уровня ферментов цитолиза — ами-
нотрансфераз, в большей степени аланинаминотрансфе-
разы и в меньшей — аспартатаминотрансферазы.

При исследовании сывороточных Ig определяется 
гипергаммаглобулинемия с преобладанием IgM (у 50% 
больных), а также повышенная концентрация сыворо-
точных и билиарных циркулирующих иммунных ком-
плексов (у 70%). Примерно у 7% больных наблюдается 
эозинофилия.

Диагностическое значение придается повышению 
титра антинуклеарных и антигладкомышечных ауто-
антител: у 6—35 и 11—60% соответственно. Менее 
информативно определение титра антирибосомальных 
р-антител.

Увеличение содержание в крови церулоплазмина, от-
ветственного за обмен меди, в результате чего медь на-
капливается в ткани печени.

В связи с холестазом наблюдается гиперлипидемия 
с нарастанием липопротеинов низкой и очень низкой 
плотности, преимущественно их α2- и β-фракций, а так-
же особых х-липопротеинов [2].

При осложнении ПСХ восходящим бактериальным 
холангитом отмечаются гиперлейкоцитоз, резкое нарас-
тание СОЭ и увеличенное содержание белков острой 
фазы (С-реактивного протеина, α1-антитрипсина и др.).

Наиболее ценным лабораторным тестом в диагно-
стике ПСХ считают появление и нарастание титра ати-
пичных pANCA, состоящих в основном из IgG1 и IgG3, 
уровень которых повышается у 55—85% больных.

Осложнение ПСХ холангиокарциномой сопровожда-
ется повышением уровня опухолевых маркеров: карбоги-
дратного СА 19-9 и раково-эмбрионального онкофетально-
го антигена у 86% больных. В то же время чувствитель-

энкефалина в крови, а введение опиоидов в русло крови 
вызывает возникновение кожного зуда. В то же время 
прием антагонистов опиоидных рецепторов (налоксона 
или налмефина) устраняет кожный зуд [19, 41].

Холестатическая желтуха имеет место у 45—68% 
больных. Она может быть интермиттирующей или по-
стоянной и прогрессирующей. Кроме того, у 25% боль-
ных ПСХ наблюдается гиперпигментация кожных по-
кровов, придающая им грязный вид. Гиперпигментация 
может на многие месяцы предшествовать появлению 
желтухи и/или сочетаться с нею.

У 15% больных с ПСХ отмечается боль в правом 
верхнем квадранте живота и правом подреберье, а при-
мерно 30—35% жалуются на приступы рецидивирую-
щей лихорадки, сопровождающейся ознобом, что обыч-
но указывает на осложнение ПСХ восходящим бакте-
риальным холангитом. В его диагностике важна триада 
Шарко: приступообразная боль в правом подреберье, 
лихорадка с ознобом, желтуха [3].

У 22—27% больных ПСХ осложняется холецисто- и/
или холедохолитиазом, протекающим с типичной кли-
нической картиной; возможны приступы желчной коли-
ки, механическая желтуха [5].

Важно указать, что ПСХ повышает риск развития хо-
лангиокарциномы, которую диагностируют у 12—15% 
(до 20%) больных, чаще всего уже на фоне сформиро-
вавшегося вторичного билиарного цирроза печени, ког-
да риск развития холангиокарциномы увеличивается в 
4—6 раз [3, 20, 21]. Холангиокарцинома является одним 
из наиболее фатальных осложнений ПСХ: именно она в 
44% случаев является причиной летального исхода.

Факторы риска развития холангиокарциномы еще 
недостаточно известны. Чаще всего указывают на зна-
чение повторных кровотечений из варикозно-расширен-
ных вен пищевода; состояния после проктоколэктомии, 
произведенной по поводу сочетанного с ПСХ ЯК, дли-
тельного бессимптомного течения ПСХ. В то же время 
не установлена связь между длительностью течения 
ПСХ и частотой развития холангиокарциномы [20].

Показано, что риск развития холангиокарциномы у 
больных ПСХ в течение каждого последующего года 
течения заболевания постоянен и составляет 1,5% [21].

Кроме того, ПСХ может осложниться раком желчного 
пузыря, особенно при наличии в нем полипов и выявлении 
дисплазии пузырного эпителия [22], а также гепатоцеллю-
лярной карциномой и колоректальным раком, прежде все-
го если ПСХ протекает одновременно с ЯК: в этих случаях 
риск развития колоректального рака возрастает в 5 раз [4].

В терминальной стадии ПСХ диагностируют вторич-
ный билиарный цирроз печени, протекающий с порталь-
ной гипертензией, варикозным расширением вен пище-
вода и желудка и кровотечениями из них, нарастающей 
гепатоцеллюлярной недостаточностью, приводящей к 
летальному исходу [1, 3, 4, 7].

После установления диагноза ПСХ средняя про-
должительность жизни больных не превышает 12 
(5—17) лет.

Следует напомнить, что ПСХ у 80% больных соче-
тается с ЯК и у 10—13% — с БК. Обычно ПСХ пред-
шествует ЯК, но в части случаев оба заболевания начи-
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II стадия: нарастающее уплотнение фиброзной тка-
ни, которая сдавливает внутрипеченочные желчные про-
токи, вызывая деструкцию протокового эпителия (фи-
брозирующий перихолангит) и холестаз.

III стадия: в перипортальных полях печеночной тка-
ни появляются воспалительные мононуклеарные ин-
фильтраты, состоящие преимущественно из цитотокси-
ческих CD8+T-супрессоров и CD4+ T-хелперов, а также 
очаги интралобулярного ступенчатого некроза, вокруг 
которых скапливаются CD8+T-лимфоциты; наблюдают-
ся умеренная пролиферация эпителия желчных прото-
ков и их воспалительная деструкция.

IV стадия: дополнительно к описанным изменениям 
отмечаются более выраженная компрессия и разруше-
ние желчных протоков и проникновение тяжей соедини-
тельной ткани в печеночные дольки (облитерирующий 
фиброз).

V стадия: образование фиброзных мостиков с нару-
шением структуры (архитектоники) печеночных долек 
и появление разной величины узлов регенерации, со-
стоящих из неполноценных гепатоцитов; резко умень-
шается количество желчных протоков и, наконец, на-
блюдается их исчезновение (синдром исчезающих 
желчных протоков).

VI (терминальная) стадия: типичная гистологиче-
ская картина билиарного цирроза печени с соедини-
тельнотканными септами, портальной гипертензией и 
нарастающей гепатоцеллюлярной недостаточностью [1, 
3—5, 7, 25].

Лечение. Лечебное питание больных ПСХ (лечеб-
ный стол № 5 по М.И. Певзнеру) предполагает дробный 
(4—5 раз) прием пищи небольшими порциями.

Поскольку этиология ПСХ неизвестна, использовать 
наиболее эффективную — этиотропную фармакотера-
пию невозможно [1, 3, 4, 26, 27].

Исходя из доминирующего в настоящее время пред-
ставления о ПСХ как о заболевании с преимущественно 
аутоиммунным патогенезом, для его лечения использо-
вали кортикостероиды (преднизолон, метипред, будесо-
нид), иммуносупрессоры (циклоспорин А, такролимус, 
азатиоприн, метотрексат). Кроме того, в лечении боль-
ных ПСХ применяли антифибротические препараты 
(D-пеницилламин), антимитотические и противовоспа-
лительные средства (колхицин).

Эффективность всех перечисленных средств оказа-
лась кратковременной и/или сомнительной. Кроме того, 
D-пеницилламин и колхицин дают серьезные побочные 
эффекты.

Единственным препаратом, который обеспечил до-
стижение существенного (ощутимого) клинического эф-
фекта при лечении ПСХ оказалась урсодезоксихолевая 
кислота (УДХК).

УДХК представляет собой естественную третичную 
дегидроксилированную гидрофильную и липофобную 
ЖК, которая синтезируется в гепатоцитах из хенодезокси-
холевой ЖК. Она гидролизуется в кишечнике с образова-
нием 7-кетолитохолевой ЖК и всасывается в терминаль-
ном отделе подвздошной кишки. Поступая по воротной 
вене в печень, она гидролизуется с образованием УДХК. 
У здоровых людей УДХК входит в состав желчи и уча-

ность и (особенно) специфичность их определения при 
холангиокарциноме низки, так как они повышаются и при 
других локализациях рака: СА 19-9 — при раке поджелу-
дочной железы, а раково-эмбрионального онкофетального 
антигена — при колоректальном раке. Что касается опре-
деления таких онкомаркеров, как к-ras и p53, то их инфор-
мативность при холангиокарциноме пока неизвестна [47].

В диагностике ПСХ используют следующие инстру-
ментальные методы.

1. Чрескожную чреспеченочную холангиографию, 
определяющую выраженность обструктивной желтухи.

2. Эндоскопическую ретроградную холангиопанкре-
атографию (ЭРХПГ), которую считают методом выбора 
при ПСХ.

3. Магнитно-резонансную холангиопанкреатогра-
фию.

4. Ультразвуковое исследование, включая эндоскопи-
ческую ультрасонографию.

5. Компьютерную томографию.
Методом выбора в диагностике ПСХ считается 

ЭРХПГ, позволяющая визуализировать множественные 
короткие и кольцевидные стриктуры внутри- и внепече-
ночных желчных протоков, чередующиеся в участками 
дивертикулоподобных мешковидных расширений, что 
получило образное название «симптом бус и четок (чет-
кообразных деформаций)» или «симптом нитки жем-
чуга» [3, 4, 23]. В 20% случаев при ПСХ наблюдаются 
стриктуры только внутри- или только внепеченочных 
желчных протоков [23].

Вместе с тем необходимо учитывать, что ЭРХПГ — 
это инвазивный метод исследования, обусловливающий 
в 15% случаев различные осложнения вплоть до раз-
вития острого панкреатита, поэтому в последнее время 
предпочтение отдают высокоинформативному, неинва-
зивному и безопасному методу — магнитно-резонанс-
ной холангиопанкреатографии [1, 3, 4, 22].

При ПСХ с преимущественным поражением мелких 
желчных протоков типичные признаки перихолангита 
при инструментальном исследовании чаще всего отсут-
ствуют [2].

Ультразвуковое исследование, включая эндоскопиче-
скую ультрасонографию, и компьютерная томография по-
зволяют диагностировать внепеченочный холестаз (блока-
ду внепеченочных желчных протоков), обнаружить пато-
логические изменения в желчном пузыре (конкременты, 
полипы, холестероз) и поджелудочной железе (хрониче-
ский панкреатит, рак поджелудочной железы и др.).

Важное диагностическое значение при ПСХ имеют 
биопсия печени и гистологическое изучение биопсийно-
го материала. Этим методом определяются прогресси-
рующее склерозирование и облитерация желчных про-
токов — синдром исчезающих желчных протоков (van-
ishing bile duct syndrome), которые прорастают тяжами 
соединительной ткани наподобие луковой шелухи [3].

Различают несколько стадий гистологических изме-
нений печени при ПСХ.

I стадия: отек в перипортальных полях с наличием 
умеренных воспалительных лимфоцитарных инфиль-
тратов и расположенных концентрически рыхлых воло-
кон соединительной ткани.
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3. Уменьшается выраженность желтухи за счет сни-
жения уровня общего и конъюгированного билирубина.

4. Снижает уровень холестерина в желчи, способ-
ствуя растворению холестериновых желчных камней и 
предупреждая их образование.

5. Прием УДХК уменьшает интенсивность кожного 
зуда.

6. Прием препаратов УДХК снижает гипериммуно-
глобулинемию, в том числе уровень IgM, оказывая им-
муномодулирующее действие.

7. Длительный прием УДХК умеренно улучшает ги-
стологическую картину печени (при изучении ее био-
птатов) и, как полагают, замедляет прогрессирование 
портальной гипертензии.

Вместе с тем лечение больных ПСХ препаратами 
УДХК не влияет на прогрессирование фиброза и вос-
палительный процесс в печени, которые обусловливают 
деструкцию желчных протоков с появлением стеноза и 
прогрессирующую обструкцию протоковой системы, 
а также не оказывают влияния на продолжительность 
жизни больных [1, 2—5, 22, 32, 33, 35, 36, 42, 43].

При осложнении ПСХ восходящим бактериальным 
холангитом необходимо безотлагательно назначить ан-
тибактериальную терапию.

Предпочтительнее использование цефалоспоринов: 
цефаклора (внутрь по 250—500 мг 3 раза в сутки) или 
цефураксима (парентерально по 750—1500 мг 3 раза в 
сутки). Возможно назначение β-лактамного антибиоти-
ка рифампицина (внутрь по 450—600 мг/сут в 1—2 при-
ема или внутривенно капельно в той же дозе), а также 
метронидазола (внутрь по 500 мг 3 раза в сутки) [3].

При резистентности бактериальной микрофлоры к 
перечисленным антибактериальным препаратам реко-
мендуют назначение имипенема — антибиотика класса 
карбапенемов (внутривенно капельно по 500—1000 мг 
3 раза в сутки в 100 мл физиологического раствора или 
5% раствора глюкозы или внутримышечно по 500—750 мг 
2 раза в сутки) [23].

Выраженный болевой синдром купируют назначени-
ем метамизола натрия (по 250—500 мг внутримышечно 
или внутривенно) или пентазоцина (по 30—60 мг вну-
тримышечно или по 30 мг внутривенно медленно) [3].

Для борьбы с мучительным кожным зудом, помимо 
УДХК, назначают холестирамин (12—16 г/сут), фено-
барбитал (по 50—150 мг/сут) или рифампин — индуктор 
ферментов микросомального окисления в гепатоцитах 
(по 300—400 мг/сут) [2, 19, 41, 44]. При недостаточном 
антипруритогенном эффекте названных препаратов ис-
пользуют налоксон — антагонист опиатных рецепторов 
(внутримышечно или внутривенно) или ондансетрон — 
блокатор серотониновых рецепторов. Иногда для умень-
шения кожного зуда используют плазмаферез.

Течение ПСХ часто осложняется дефицитом жирора-
створимых витаминов (А, Е, К и Д), в связи с чем возни-
кает необходимость их назначения в качестве замести-
тельной терапии: витамина К в дозе 10 мг/сут, витамина 
А — 25 000 МЕ/сут, витамина Д — 400—4000 МЕ/сут 
(внутрь), витамина Е — 10 мг/сут (внутримышечно) [2].

При осложнении ПСХ прогрессирующим остеопо-
розом принимают кальций-Д3 Никомед, содержащий 

ствует в энтерогепатической циркуляции ЖК, однако доля 
УДХК в общем пуле ЖК не превышает 2 — 5% [28, 29].

В желчи у человека присутствуют нетоксичная ги-
дрофильная УДХК и токсичные гидрофобные ЖК — 
литохолевая и дезоксихолевая. Чем выше гидрофобные 
свойства ЖК, тем сильнее их токсичность. Гидрофоб-
ные и липофильные свойства токсичных ЖК обеспечи-
вают им возможность проникновения в липидные слои 
клеточных мембран гепатоцитов и холангиоцитов, нару-
шая их структуру и угнетая их функции [1—5, 17, 22, 
29—38].

В лечении больных ПСХ УДХК используют с 1985 г.
Механизм терапевтического действия УДХК изучен 

достаточно подробно [29, 32, 33, 39]:
— встраиваясь в мембрану гепатоцитов и холанги-

оцитов, стабилизирует их структуру и восстанавливает 
их функции, защищая от повреждающего действия ток-
сичных ЖК;

— индуцирует образование желчи, богатой бикарбо-
натами, увеличивая и ускоряя ее пассаж по внепеченоч-
ным желчным путям в кишечник. Она стимулирует экзо-
цитоз, уменьшает апоптоз гепатоцитов и холангиоцитов, 
вызываемый токсичными ЖК. Замещая токсичные ЖК, 
УДХК формирует нетоксичные смешанные мицеллы; 
при этом доля УДХК в общем пуле ЖК увеличивается 
с 2—3 до 60%;

— подавляет синтез холестерина в печени и его аб-
сорбцию в кишечнике, образуя с молекулами холестери-
на жидкие кристаллы; снижает холато-холестериновый 
коэффициент, предупреждая образование холестерино-
вых желчных камней;

— уменьшает экспрессию молекул антигенов ги-
стосовместимости системы HLA I класса на мембранах 
гепатоцитов и II класса на мембранах холангиоцитов, 
вызываемую токсичными ЖК, снижая тем самым актив-
ность иммунокомпетентных Ig, включая IgM;

— стимулирует холерез (образование желчи) и 
уменьшает холестаз;

— ингибирует пролиферативную активность фибро-
бластов, стимулируемую фактором роста, который об-
разуется тромбоцитами;

— дает антиоксидантный эффект, влияет на метабо-
лизм простагландинов и жирных кислот, регулируемый 
системой цитокинов.

Лечебная доза УДХК при ПСХ составляет 12—15 (не 
более 20) мг/кг в сутки (500—750 мг/сут). Суточную до-
зу УДХК можно разделить на 3 приема или принимать 
однократно вечером. Лечение УДХК должно быть не-
прерывным. При перерыве в лечении возникает рецидив 
ПСХ. Побочный эффект — диарея встречается редко 
(менее 2%) [1—4, 28—30, 32, 33, 40].

Эффект лечения больных ПСХ препаратами УДХК 
подтверждается следующими данными.

1. Уменьшается внутри- и внепеченочный холестаз, о 
чем свидетельствует снижение уровня ферментов холе-
стаза (щелочной фосфатазы, гамма-глутамилтранспеп-
тидазы, лейцинаминопептидазы).

2. Уменьшает процессы цитолиза в печени, что под-
тверждается снижением уровня ферментов цитолиза 
(аланин- и аспартатаминотрансферазы).
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Хирургических методов лечения при ПСХ следует 
по возможности избегать.

Единственным эффективным методом лечения боль-
ных ПСХ является трансплантация печени [1—5, 22, 43, 
46]. К сожалению, пока осуществить трансплантацию 
печени возможно только у 8% больных ПСХ [3].

Показаниями для трансплантации печени при ПСХ 
являются:

• высокий риск развития холангиокарциномы;
• осложнение ПСХ рецидивирующим восходящим 

бактериальным холангитом, резистентным к лечению 
антибиотиками;

• неблагоприятное сочетанное течение ПСХ с ЯК или 
БК, обусловившее резкое ухудшение качества жизни;

• билиарный цирроз печени с признаками деком-
пенсации, особенно при его осложнении кровотече-
нием из варикозно-расширенных вен пищевода и же-
лудка [1, 3, 4].

После успешной трансплантации печени 5-летняя 
выживаемость больных ПСХ составляет 57—89%, а 
10-летняя — 70% [1, 3].

витамин Д3 (калекальциферол), по 2 таблетки утром и 
вечером во время еды.

ПСХ часто сочетается с ЯК и реже с БК. В этих слу-
чаях для лечения назначают иммуносупресивную те-
рапию: преднизолон (метипред) по 1 мг/кг в сутки или 
будесонид (по 3 мг 3 раза в сутки); азатиоприн (по 1— 
1,5 мг/кг в сутки); месалазин (салофальк, месакол, пента-
са, мезавант) в соответствующих дозах. Реже используют 
циклоспорин А (по 5—15 мг/кг в сутки) и такролимус (по 
0,1—0,2 мг/кг в сутки) внутрь [1, 3, 7, 30, 42, 45, 48].

Помимо фармакотерапии, в лечении больных ПСХ 
используют эндоскопические методы: при стенозе об-
щего желчного протока производят его бужирование с 
наложением Т-образного дренажа, осуществляют бал-
лонную дилатацию стенозированных участков с уста-
новлением врéменных (на 10 дней) стентов или назоби-
лиарного зонда [1, 3, 4, 22, 46].

При проведении любых диагностических и/или ле-
чебных процедур с целью профилактики инфекцион-
ных осложнений необходимо назначение антибактери-
альной терапии [3, 4, 23].
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