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изменения в виде деструктивного негнойного холанги-
та. В то же время у 9—19% больных с ПБЦ имеются се-
рологические и/или морфологические признаки АИГ. 
Наблюдения, как правило, касаются перекреста лабо-
раторных и серологических маркеров или гистологиче-
ских признаков, свойственных АИГ и ПБЦ. Описания 
вариантных форм аутоиммунных заболеваний печени 
и системных заболеваний соединительной ткани встре-
чаются редко.

Мы наблюдали двух больных, длительное время 
страдавших системным заболеванием соединитель-
ной ткани — БШ — с развитием вариантной формы 
АИГ — ПБЦ.

Приводим клинические наблюдения.
1. Б о л ь н а я  68 лет, инженер, инвалид II группы.
В 1964 г. (в возрасте 22 года) появились рецидивиру-

ющий конъюнктивит, сухость и ощущение песка в гла-
зах, уменьшение количества слезной жидкости, сухость 
во рту. С 1970 г. присоединились рецидивы паротита, по-
явился распространенный кариес с разрушением эмали 
зубов, эпизодически — субфебрилитет, сердцебиение, 
тремор кистей рук, увеличение СОЭ до 50 мм/ч.

С 1974 г. больная находилась под наблюдением в 
НИИ ревматологии в связи с поздней стадией БШ с 
генерализованным сухим синдромом, постоянно полу-
чала преднизолон (5—10 мг/сут). С середины 1970-х 
годов появились немотивированная нарастающая мы-
шечная слабость вплоть до полной обездвиженности, 
выпадение волос, ломкость ногтей, упорный запор. Ди-
агностирован аутоиммунный тиреоидит с явлениями 
гипотиреоза и гипотиреоидной миопатии, в связи с чем 

Известно, что основные аутоиммунные заболевания 
печени — аутоиммунный гепатит (АИГ), первичный 
билиарный цирроз печени (ПБЦ) и первичный скле-
розирующий холангит (ПСХ) — нередко проявляют-
ся рядом внепеченочных поражений, обусловленных 
также аутоиммунными реакциями [1—7]. При этом 
манифестация заболевания артралгиями, лихорадкой, 
миалгией или миопатией, полиневропатией, кожным 
геморрагическим васкулитом, сухим синдромом, по-
ражением щитовидной железы, сердца, почек встре-
чается у 20—40% пациентов [3, 6, 8]. У ряда больных 
отмечается сочетание аутоиммунного заболевания пе-
чени (АИГ, ПБЦ, ПСХ) с системными заболеваниями 
соединительной ткани: системной красной волчан-
кой (СКВ), ревматоидным артритом (РА), болезнью 
Шегрена (БШ), системной склеродермией, а также с 
CREST-синдромом или воспалительными заболевани-
ями кишечника — язвенным колитом и болезнью Кро-
на. В последние годы обращают внимание на наличие 
перекрестных или вариантных форм аутоиммунных 
заболеваний печени: АИГ—ПБЦ, АИГ—ПСХ [6—12]. 
Перекрестные синдромы между различными аутоим-
мунными заболеваниями печени с одновременным вы-
явлением клинических признаков, биохимических и 
серологических маркеров и гистологической картины 
в печени, свойственных двум заболеваниям, встречает-
ся часто (18%) и труден для диагностики в связи с от-
сутствием четких критериев и разграничений. У 5—8% 
больных с диагнозом АИГ имеются классические при-
знаки ПБЦ: повышение уровня билирубина и щелоч-
ной фосфатазы (ЩФ), характерные гистологические 
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утомляемости, периодических обострений суставного 
синдрома) продолжено лечение преднизолоном в низких 
дозах (5 мг/сут). В марте 2004 г. больная повторно госпи-
тализирована в клинику им. Е.М. Тареева с жалобами 
на общую слабость, быструю утомляемость, одышку 
при минимальной физической нагрузке, сухость во рту, 
носовой полости, в глазах, боль в мелких и, реже, — в 
крупных суставах с отеком и покраснением периартику-
лярных тканей, не сопровождающаяся утренней скован-
ностью, побледнение и онемение пальцев ног на холоде.

При осмотре кожные покровы темные окраски, су-
хие, пальмарная эритема. Явления сухого кератоконъ-
юнктивита и ксеростомии. Двустороннее увеличение 
околоушных слюнных желез. Пальпируются единич-
ные подчелюстные и подмышечные лимфатические 
узлы диаметром до 2 см. В легких дыхание везикуляр-
ное, в базальных отделах с обеих сторон отчетливо вы-
слушивается крепитация. Тоны сердца ясные, частота 
сердечных сокращений 62 в минуту, артериальное дав-
ление 130/70 мм рт. ст. Печень не пальпируется, раз-
меры по Курлову 10—8—7 см, селезенка не увеличена, 
длинник 8 см.

В анализах: СОЭ 30 мм/ч, ЩФ 2 нормы, ГГТП 5 
норм, АСТ 1,5 нормы, АЛТ 1,5 нормы, γ-глобулины 
15 г/л, иммуноглобулины класса G 2250 мг/дл, РФ от-
рицательный, анти Ro(SS-A)-антитела положительные, 
антинуклеарные антитела (АНА) 1:40, антимитохондри-
альные антитела (АМА) 1:80, антимитохондриальные 
антитела типа М2 (АМА М2) 1:80, антитела к гладкой 
мускулатуре (АГМ) 1:40, печеночно-почечные микро-
сомальные антитела 1-го типа (anti-LKM-1) 1:80. Про-
должена терапия метипредом (4 мг/сут), урсофальком 
(750 мг/сут). По данным проведенного обследования 
(ЭГДС, УЗИ органов брюшной полости), признаков пор-
тальной гипертензии не выявлено. Диагноз пересмотрен 
как вариантная форма АИГ—ПБЦ на стадии цирроза пе-
чени в сочетании с БШ и аутоиммунным тиреоидитом 
с явлениями гипофункции щитовидной железы, синдро-
мом Рейно, полиневропатией, артралгиями и артритами, 
длительно леченная глюкокортикостероидами и урсо-
фальком.

При динамическом обследовании в 2010 г. сохраня-
лись слабость, синдром Рейно. При лабораторном об-
следовании показатели печеночных функциональных 
тестов, общего билирубина, γ-глобулинов в норме; СОЭ 
15 мм/ч. РФ отрицательный.

Таким образом, у больной 68 лет заболевание впер-
вые манифестирует в 22-летнем возрасте признаками 
сухого синдрома, а затем развертывается клиника си-
стемной болезни: аутоиммунный тиреоидит с гипофунк-
цией щитовидной железы и гипотиреоидной миопати-
ей, субфебрилитет, синдром Рейно, полиневропатия, 
артралгии и артриты, укладывающиеся в клиническую 
картину БШ. Поражение печени по типу острого гепати-
та присоединилось на 29-м году наблюдения за больной 
и характеризовалось признаками формирующегося цир-
роза печени (по данным биопсии печени) в исходе ва-
риантной формы АИГ (умеренные синдром цитолиза и 
гипергаммаглобулинемия, положительные АНА, АГМ, 
печеночно-почечные микросомальные антитела типа 1 
в сыворотке крови, эффект глюкокортикостероидов) и 
первичного билиарного цирроза (высокие показатели 
холестаза, положительные АМА и АМА М2). Длитель-
ная (37 лет) иммуносупрессивная терапия в комбинации 
с урсофальком в течение 18 лет определяет низкие тем-
пы прогрессирования болезни, отличительной характе-
ристикой которой является наличие внепеченочных про-
явлений на всем протяжении заболевания. В настоящее 
время признаков активности вариантной формы АИГ—
ПБЦ, как и БШ, нет. Продолжает прием метипреда и ур-
софалька в минимальных поддерживающих дозах.

доза преднизолона увеличена до 40 мг/сут с положи-
тельным эффектом — исчезли проявления миопатии. 
В 1980 г. появились артралгии, мышечная слабость, 
онемение и побледнение пальцев ног, диагностирова-
ны синдром Рейно, полиневропатия. С 1980 по 1993 г. 
больная принимала поддерживающие дозы преднизо-
лона (5 мг/сут).

В январе 1993 г. остро развилась желтуха, появи-
лись кожный зуд, темная моча и обесцвеченный стул. 
В инфекционном стационаре исключена вирусная при-
чина желтухи. Больная госпитализирована в НИИ га-
строэнтерологии, где при биопсии печени выявлена 
картина хронического активного гепатита и была на-
правлена в клинику им. Е. М. Тареева. При поступле-
нии в клинику в сентябре 1993 г. сохранялись жалобы 
на сухость в глазах, отсутствие слезной жидкости, су-
хость во рту, затруднение при глотании, зябкость ног и 
эпизоды побледнения пальцев ног на холоде. При ос-
мотре состояние средней тяжести, индекс массы тела 
(ИМТ) 22, лунообразное лицо, гипертрихоз, перифе-
рических оте ков нет. В легких дыхание везикулярное, 
хрипов нет. Тоны сердца приглушены, ритм правиль-
ный. Частота сердечных сокращений — 76 в минуту, 
артериальное давление 100/60 мм рт. ст. Печень у края 
реберной дуги, селезенка не пальпируется; дизурии 
нет. В крови аспартатаминотрансфераза (АСТ) 1,5 нор-
мы, аланина ми но транс фе ра за (АЛТ) 4 нормы, гамма-
глутамилтранс пеп ти да за (ГГТ) 14 норм, общий били-
рубин 1,5 нормы, γ-глобулины 22 г/л, ревматоидный 
фактор (РФ) 1:640. При ультразвуковом исследовании 
(УЗИ) органов брюшной полости паренхима печени 
незначительно уплотнена. Визуализируются нерасши-
ренные желчные протоки в левой доле, в правой — не-
сколько гемангиом размером 8—11 мм. Желчный пу-
зырь не увеличен, камней нет. Поджелудочная железа, 
селезенка, вены портальной системы не изменены. При 
эзофагогастродуоденоскопии (ЭГДС) выявлен эрозив-
ный бульбит. Пересмотр диастолических препара-
тов печени выявил признаки формирования цирроза: 
дольковое строение сохранено не везде. Гепатоциты в 
состоянии умеренно выраженной гидропической дис-
трофии. Портальные тракты склерозированы, от них 
отходят тяжи и отсекают от долек части гепатоцитов 
с формированием ложной монолобулярной дольки. 
Прослойка соединительной ткани пронизана клеточ-
ными элементами, среди которых имеются лейкоциты. 
В разных частях обычных и ложных долек скопление 
клеточного инфильтрата на месте погибающих гепато-
цитов. Заключение: морфологическая картина форми-
рующегося цирроза печени, процесс активный, значи-
тельно выражен лобулярный компонент.

Заболевание трактовалось как хронический актив-
ный гепатит на стадии формирующегося цирроза пе-
чени с системными проявлениями: синдром Шегрена, 
поражение щитовидной железы (аутоиммунный тире-
оидит с исходом в гипотиреоз), синдром Рейно, поли-
невропатия, длительно леченный малыми дозами пред-
низолона. С учетом активности печеночного процесса 
доза преднизолона увеличена до 20 мг/сут, к терапии 
добавлен азатиоприн (25 мг/сут), который был отменен 
через 2 мес из-за плохой переносимости (тошнота, рво-
та). С 1994 г. доза преднизолона уменьшена до 5 мг/сут. 
В связи с наличием лабораторных признаков выражен-
ного холестаза начата терапия урсофальком (500 мг/сут), 
продолжен прием L-тироксина (50—75 мкг/сут). С 1995 
по 2004 г. больная наблюдалась в НИИ ревматологии и 
в клинике им. Е. М. Тареева. В связи с низкой актив-
ностью заболевания печени (АСТ 1,5 нормы, АЛТ 2 
нормы, ГГТ 12—8 норм, ЩФ 5—2 нормы, общий били-
рубин 1,5—2 нормы) и умеренными клиническими про-
явлениями БШ (наличие сухого синдрома, повышенной 
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к терапии метипредом (12 мг/сут) добавили лейкеран 
по 2 мг через день с рекомендацией медленного сниже-
ния дозы метипреда в последующем до поддерживаю-
щей (4 мг/сут).

В феврале 2009 г. отмечено повышение уровня ти-
реотропного гормона до 2 норм, антител к тиреоид-
ной пероксидазе (ТПО) до 8 норм, трийодтиронина 
и тироксина в пределах нормы. Продолжено лечение 
L-тироксином в дозе 75 мкг/сут.

В октябре 2010 г. после сеанса лазерной терапии 
(облучение суставов) нарушилась чувствительность 
пальцев рук. При обследовании сохраняются призна-
ки БШ (двусторонний паротит, ксеростомия, ксероф-
тальмия). В крови СОЭ 25 мм/ч, печеночные функци-
ональные тесты не изменены, γ-глобулины 20 г/л, РФ 
613 МЕ/мл (норма 0—10 МЕ/мл), АГМ не выявлены, 
LKM1-антитела не выявлены, антитела к ДНК 5 норм, 
SS-A-антитела 5,5 норм, SS-B (La)-антитела в пределах 
нормы, тиреотропный гормон — 1,75 норм, антитела 
к ТПО — 16 норм. Впервые наряду с АНА (Hep-2) в 
высоком титре — 1:640 выявлены АМА М2 в высоком 
титре — 1:118 Ед/мл. Произведена биопсия печени: 
получено 7 портальных трактов среднего и мелко-
го калибра. Отмечена слабая очаговая гидропическая 
дистрофия гепатоцитов и очаговая преимущественно 
крупнокапельная жировая дистрофия гепатоцитов (от 
5 до 33% клеток в отдельных дольках). Обнаружены 
единичные апоптозные тельца, единичные некрупные 
внутридольковые некрозы гепатоцитов (до 3—5 кле-
ток) с лимфомакрофагальной инфильтрацией с приме-
сью плазмоцитов. Вблизи отдельных портальных трак-
тов определяются единичные розетки гепатоцитов. 
Слабая гипертрофия клеток стенки синусоида. Очаго-
вая капилляризация синусоидов. Портальные тракты 
незначительно расширены, удлинены, умеренно ин-
фильтрированы лимфомакрофагальными элементами 
с примесью плазмоцитов и единичных эозинофильных 
лейкоцитов. Умеренное количество ступенчатых не-
крозов. Признаки слабовыраженного негнойного де-
структивного холангита. Склероз портальных трактов 
варьирует от слабого до умеренного. От части порталь-
ных трактов отходят тонкие средней длины фиброзные 
септы. ИГА по Knodell et al.: 3—3—3—1 (10); II стадия 
фиброза (перипортальный). Заключение: морфологи-
ческая картина поражения печени при перекресте АИГ 
и ПБЦ, умеренной гистологической активности, II ста-
дия фиброза.

Диагностирована вариантная форма: АИГ—ПБЦ и 
БШ с системными проявлениями (аутоиммунный тире-
оидит с гипофункцией щитовидной железы, суставной 
синдром, полиневропатия, в анамнезе — лихорадка), 
длительно леченный глюкокортикостероидами, лейке-
раном.

Таким образом, у больной 47 лет заболевание мани-
фестировало в возрасте 33 лет суставным синдромом, а 
через 3 года постепенно развилась клиническая карти-
на БШ с генерализованным сухим синдромом, внеже-
лезистыми проявлениями и наличием SS-A-антител в 
сыворотке. Признаки поражения печени появились че-
рез 11 лет от начала заболевания и характеризовались 
серологическими маркерами и морфологическими при-
знаками как АИГ (АНА, гипергаммаглобулинемия, на-
личие в ткани печени ступенчатых некрозов, розеток 
и плазматических клеток), так и ПБЦ (АМА-М2 в сы-
воротке, картина негнойного деструктивного холанги-
та), что позволяет диагностировать вариантную форму 
АИГ—ПБЦ.

В обоих наблюдениях клинические проявления БШ 
развиваются за 29 и 11 лет соответственно до появления 
признаков поражения печени, укладывающихся в крите-
рии вариантной формы АИГ—ПБЦ: у первой больной 

2. Б о л ь н а я  47 лет, инвалид III группы, служащая.
С 1996 г. (возраст 33 года) стала отмечать боль и 

отеч ность в коленных, локтевых, лучезапястных и мел-
ких суставах кистей мигрирующего характера с утрен-
ней скованностью. При обследовании в поликлинике по 
месту жительства диагностирован РА. В последующие 
годы отмечалось обострение суставного синдрома в ве-
сенне-осенний период. С весны 1999 г. после перенесен-
ной острой респираторной вирусной инфекции — реци-
дивирующие паротиты. Осенью 2002 г. при очередном 
обострении суставного синдрома госпитализирована в 
ГКБ № 4 с диагнозом серопозитивного РА, проводилась 
терапия нестероидными противовоспалительными пре-
паратами, сульфасалазином (2 г/сут) с положительным 
эффектом: уменьшилась боль и отечность в суставах. 
В 2002 г. при обследовании в НИИ pевматологии об-
ращено внимание на сухость во рту и в полости носа, 
наличие SS-A-антител в сыворотке крови у больной в 
отсутствие характерных для РА изменений суставов. 
Диагностирована БШ с хроническим паренхиматозным 
паротитом выраженной стадии без офтальмологических 
проявлений. Рекомендовано лечение преднизолоном 
и хлорбутином, которое больная не проводила из-за 
склонности к избыточной массе тела.

В августе 2008 г. больная впервые госпитализирова-
на в клинику им. Е.М.Тареева после эпизода лихорад-
ки до 38oC, сопровождавшейся усилением суставного 
синдрома. При поступлении кожные покровы обычной 
окраски. Суставы не изменены. Двусторонний паротит. 
Явления ксеростомии и ксероофтальмии. Размер пече-
ни по Курлову 9—8—7 см. Селезенка не пальпируется, 
длинник 7 см. Анализ крови: л. 4,3 × 109 кл/л, тр. 194 × 
109 кл/л; СОЭ 40 мм/ч. Впервые отмечено повышение 
уровня АСТ до 3 норм, АЛТ до 3 норм, ГГТ до 4 норм, 
общего билирубина до 1,5 норм, γ-глобулинов сыворот-
ки до 31,5 г/л, уровень ЩФ — в пределах нормы. При 
иммунологическом исследовании РФ 1:316 МЕ/мл, ан-
тинуклеарный фактор (АНФ) — 1:320, SS-A-антитела 
положительные. При УЗИ органов брюшной полости в 
левой доле печени определяется гемангиома диаметром 
до 11 мм. Признаков портальной гипертензии нет. При 
ЭГДС данных за варикозное расширение вен пищево-
да и желудка не получено. Проведена биопсия малых 
слюнных желез, выявившая признаки БШ: очаговый 
склероз, небольшой перидуктальный склероз, очаговые 
лимфоидные инфильтраты в строме железы. Эндокри-
нологом выявлен субклинический гипотиреоз, реко-
мендован прием L-тироксина (50 мкг/сут). Подтверж-
ден диагноз БШ с генерализованным сухим синдромом 
(ксеростомия, двусторонний паротит, ксерофтальмия, 
субатрофический ринофарингит, хронический атрофи-
ческий гастрит, хронический рецидивирующий панкре-
атит) с системными проявлениями (суставной синдром, 
лихорадка, аутоиммунный тиреоидит с гипофункцией 
щитовидной железы).

Проводилось лечение метипредом (16 мг/сут) в связи 
с обострением суставного синдрома. В результате про-
водимой терапии уменьшилась выраженность артрал-
гий, регресссировал паротит, нормализовался уровень 
трансаминаз. Учитывая стойкую гиперферментемию, 
гипергаммаглобулинемию до 30 г/л, высокий титр АНФ 
и снижение уровня трансаминаз при лечении преднизо-
лоном высказано предположение о наличии у больной 
АИГ. Биопсия печени не выполнена в связи с изменени-
ями в коагулограмме (снижение активности плазменных 
факторов свертывания крови).

В октябре 2008 г. при динамическом наблюдении 
сохранялись признаки сухого синдрома. В крови по-
вышение СОЭ до 38 мм/ч, РФ до 5 норм, ГГТ до 1,5 
норм, SS-A-антитела 126 Ед/мл. Уровень трансаминаз 
в пределах нормы. Учитывая признаки активности БШ, 
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палительный процесс начинается вокруг желчных про-
токов и протоков слюнных желез, и в обоих случаях 
эпителиальные клетки экспрессируют молекулы HLA 
I I класса. CD4+ T-клетки в инфильтратах преоблада-
ют при тяжелом ПБЦ и при поражении слюнных же-
лез в рамках БШ. При обоих заболеваниях поражена 
экзокринная ткань в печени и слюнных и/или слезных 
желез, хотя профиль антител при этих заболеваниях 
различен. При БШ преобладают SS-A-антитела и SS-
B(La)-антитела, т. е. антитела к растворимым ядерным 
антигенам, тогда как при ПБЦ преобладают специфи-
ческие AMA [20]. R. Manthorpe и соавт. [21] выяви-
ли АМА у 5% больных БШ, АГМ у 30%; при ПБЦ с 
синдромом Шегрена АМА выявлялись в 23% случаев, 
АГМ — в 37% [19].

Инициирующий фактор, приводящий к активации 
аутоиммунитета против эпителиальных клеток внутри-
печеночных желчных протоков и протоков слюнных 
желез, не изучен, но в результате ряда исследований вы-
сказано предположение о том, что ПБЦ и БШ являются 
составными частями одной иммуноопосредованной эк-
зокринопатии, когда некоторые вирусы (герпесвирусы и 
ретровирусы) являются запускающими факторами ауто-
иммунного процесса [22—24]. Эпителиальные клетки 
слюнных желез, полученные от больных с синдромом 
перекреста ПБЦ и БШ, перекрестно реагируют про-
тив PDC-E2-специфических моноклональных антител, 
представляющих Е2-компонент комплекса пируватде-
гидрогеназы, узнаваемой АМА М2. Интересным пред-
ставляется тот факт, что морфологическая картина пече-
ни при синдроме перекреста ПБЦ и БШ и при ПБЦ без 
БШ оказалась очень похожей [22, 25].

В 2002 г. опубликованы результаты 5-летнего на-
блюдения за 180 больными, отвечающие Европейским 
критериям БШ, не имеющими признаков заболевания 
печени. Оценивали клиническое значение серологиче-
ских маркеров в развитии аутоиммунного поражения 
печени. У 84% больных выявлены аутоантитела: анти-
нуклеарные (крапчатые, гомогенные и антицентромер-
ные) — у 58%, АГМ и антитела к париетальным клет-
кам — у 39 и 4,5% соответственно. У 3 больных выявле-
ны АМА при иммунофлюоресцентном анализе (ИФА), 
у 2 из них в последующем развился ПБЦ. У 2 больных 
без АМА и холестаза имелись специфические маркеры 
ПБЦ (анти-PDC-E2 и анти-BCKADC-E2). Обе больные 
со специфическими маркерами ПБЦ и третья женщина 
с АМА в сыворотке в течение всего периода наблюдения 
не имели клинических или биохимических признаков 
ПБЦ. В этой когорте у 4 из 180 больных БШ при биоп-
сии печени были диагностированы АИГ (у 2), синдром 
перекреста АИГ и хронического гепатита С (у 1), АИГ 
и аутоиммунного холангита (у 1) [24]. Результаты ис-
следования позволили сделать заключение, что у боль-
ных БШ с АМА в течение 5 лет наблюдения ожидается 
формирование ПБЦ. Больные со специфическими мар-
керами ПБЦ находятся в ранней, бессимптомной стадии 
болезни. Высокие титры антите л к гладкой мускулатуре 
и антимитохондриальных антител (ИФА) являются наи-
более специфическими признаками АИГ и ПБЦ. Специ-
фическим маркером АИГ при БШ являются АМА в ти-
тре 1:160 и более [24].

Описания синдрома аутоиммунного перекреста ва-
риантной формы АИГ—ПБЦ и БШ встречаются крайне 
редко. В 2001 г. опубликовано 2 наблюдения синдрома 
перекреста АИГ и ПБЦ у двух женщин, одна из которых 
страдала ревматоидным артритом, другая — БШ [27]. 
В 2010 г. представлены клинические наблюдения вари-
антной формы АИГ—ПБЦ у трех женщин, длительно 
страдающих СКВ (у 1), системной склеродермией (у 1) 
и БШ (у 1). Как и у описанных нами больных, отмеча-
лась манифестация заболевания с ревматологических 

уже на стадии цирроза печени, у второй — на II стадии 
фиброза. Давность поражения печени неясна, однако на-
личие фиброза IV и II стадии позволяет говорить о дли-
тельном латентном (бессимптомном) течении патологи-
ческого процесса в печени. При лабораторном исследо-
вании в обоих случаях были выявлены специфические 
маркеры аутоиммунного поражения: SS-A-антитела как 
маркер БШ и АМА М2 и АНA в сочетании с гипергам-
маглобулинемией, свидетельствующие о наличии вари-
антной формы АИГ—ПБЦ. В приведенных наблюдени-
ях можно обсуждать синдром аутоиммунного перекре-
ста, между системным заболеванием соединительной 
ткани — БШ — и вариантной формой аутоиммунного 
заболевания печени: АИГ—ПБЦ.

Термин «вариантные формы АИГ» используется 
для описания атипичных форм АИГ, имеющего кли-
нические признаки АИГ и ПБЦ или АИГ и ПСХ, пре-
имущественно у женщин среднего возраста. До настоя-
щего времени нет единого мнения о том, представляют 
ли эти заболевания единый патологический процесс 
или разные генетически детерминированные нозоло-
гические формы у одной больной. Перекрест между 
БШ, в большинстве случаев также характеризующейся 
системностью поражения, и АИГ, ПБЦ встречается в 
6—22,2% случаев и описывается в литературе с 1954 г. 
[13, 14]. Синдром перекреста ПБЦ и БШ был хорошо 
известен еще со времен публикации P. Golding и соавт. 
[14] и D. Alarcon-Segovia и соавт. [15]. При обследова-
нии 300 больных БШ F. Skopuoli и соавт. [16] выяви-
ли клинические, биохимические, иммунологические 
и морфологические признаки поражения печени у 7% 
больных, в том числе в у 2% имелось субклиническое 
течение, а у 5% вовлечение печени характеризовалось 
лишь повышением уровня трансаминаз. У 6,6% боль-
ных выявлялись АМА [16]. Клиническое значение 
обнаружения АМА у больных с гистологически под-
твержденной БШ неясно. За 7-летний период наблю-
дения за больными БШ с АМА ни у одного из них не 
были выявлены признаки цирроза. Указанные авторы 
[16] отметили, что пора жение печени при БШ встреча-
ется редко, часто протекает субклинически и не приво-
дит к развитию цирроза. АМА являются наиболее чув-
ствительным маркером «скрытого» поражения печени 
при БШ. Похожее исследование, включающее меньшее 
количество больных, также подтвердило, что измене-
ние печеночных функциональных тестов при БШ, вы-
являемое в 27% случаев (у 12 из 45 больных), может 
быть признаком ассоциированного аутоиммунного по-
ражения печени. При морфологическом исследовании 
печени у 4 из 12 больных выявлен ПБЦ, у 2 — хро-
нический активный гепатит [17]. G. Vogel и соавт. [18] 
обследовали 12 пациентов с БШ, из них у 4 были изме-
нены функциональные печеночные тесты, однако при 
биопсии печени определялись лишь неспецифические 
изменения в ткани. Авторы пришли к выводу, что такие 
изменения лабораторных показателей отражают основ-
ное аутоиммунное заболевание — БШ и не свидетель-
ствуют о наличии независимого заболевания печени 
[18]. Таким образом, ответить на вопрос, является ли 
сухой синдром признаком внепеченочного поражения 
печени при вариантной форме АИГ—ПБЦ или прояв-
лениями БШ, можно только при комплексном обследо-
вании больных, включающем биопсию печени.

Частота встречаемости ПБЦ при БШ неясна. Shearn 
и соавт. (2004) диагностировали ПБЦ у 5 из 80 (6%) 
больных БШ. B.U. Hansen и соавт. [19] обнаружили ги-
стологические признаки сиаладенита у 95% больных 
ПБЦ, у 38% из них были выявлены SS-B-антитела — 
маркер БШ.

Следует отметить, что БШ и ПБЦ демонстрируют 
много общих признаков. При обоих заболеваниях вос-
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развития как аутоиммунного гепатита, так и первичного 
билиарного цирроза. У больных с системной склеродер-
мией высок риск развития первичного билиарного цир-
роза, а при системной красной волчанке вероятность раз-
вития аутоиммунного гепатита и первичного билиарного 
цирроза низкая [26]. Диагностика поражения печени при 
болезни Шегрена требует, помимо тщательного анализа 
клинических данных с оценкой спектра аутоантител, ха-
рактерных для обоих заболеваний, также морфологиче-
ской характеристики изменения печени.

признаков с последующим присоединением симптомов 
поражения печени.

Представленные наблюдения позволяют утверждать, 
что больные с системными заболеваниями соединитель-
ной ткани относятся к группе риска развития аутоим-
мунного поражения печени. Риск развития поражения 
печени у пациентов с системными заболеваниями соеди-
нительной ткани неодинаков и варьирует в зависимости 
от первичного аутоиммунного поражения. Так, у больных 
с болезнью Шегрена существует высокая вероятность 
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