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Резюме: Первичный склерозирующий холангит – 
аутоиммунное заболевание, для которого 
характерны воспаление и склероз желчных 
протоков, что приводит к развитию вторич-
ного билиарного цирроза печени. Многие пациен-
тки с первичным склерозирующим холангитом 
находятся в репродуктивном периоде (средний 
возраст начала заболевания составляет 40 
лет, однако описаны случаи заболевания и в 
других возрастных группах). Существует риск 
отрицательного влияния первичного склерози-
рующего холангита на мать (обострение ПСХ) 
и плод (внутриутробная гипоксия плода, 
преждевременные роды), но в целом прогноз для 
жизни матери и ребенка благоприятный (при 
отсутствии у беременной осложнений цирроза 
печени). У беременных с варикозным расшире-
нием вен пищевода наблюдается высокая мате-
ринская смертность. Урсодезоксихолевая 
кислота является препаратом выбора для лече-
ния кожного зуда у беременных с первичным 
склерозирующим холангитом. 

Ключевые слова: фертильность, беремен-
ность, первичный склерозирующий холангит, 
холестаз, урсодезоксихолевая кислота

Введение
Известно, что беременность и аутоиммунные забо-

левания оказывают влияние друг на друга [17]. Так, 
системная красная волчанка может обостряться во 
время беременности. При наличии системной красной 
волчанки в анамнезе женщины повышается вероят-
ность развития преэклампсии, самопроизвольного 
аборта, мертворождения, преждевременного родо-
разрешения, задержки внутриутробного развития 
плода, полной поперечной блокады сердца новорож-
денного (при сравнении со здоровыми беременными 
женщинами) [8]. При ревматоидном артрите повышен 
риск задержки внутриутробного развития плода и 
преэклампсии [14]. После родов высок риск обостре-
ния аутоиммунного гепатита [2]. Данная статья посвя-
щена влиянию первичного склерозирующего холан-
гита на состояние беременной женщины и плода.

Первичный склерозирующий холангит
Первичный склерозирующий холангит (ПСХ) – 

хроническое заболевание печени неизвестной этиоло-

гии, для которого характерны воспаление и склероз 
желчных протоков, что приводит к развитию вторич-
ного билиарного цирроза печени [1].

Распространенность ПСХ в популяции составляет 
от 0,1 до 1,3 на 100 тыс. населения (в Северной Европе 
и США встречается чаще, чем в Южной Европе и Азии) 
[1]. ПСХ в 2 раза чаще встречается у мужчин, чем 
у женщин, средний возраст больных составляет 40 лет 
[10]. У 66-84% больных ПСХ сочетается с хроничес-
кими воспалительными заболеваниями кишечника – 
чаще с язвенным колитом, реже с болезнью Крона. 
У 20% больных ПСХ выявляют другие аутоиммунные 
заболевания (помимо хронических воспалительных 
заболеваний кишечника), чаще всего это сахарный 
диабет и аутоиммунный тиреоидит [1].

Этиология ПСХ пока остается неясной, но предпо-
лагается влияние генетических факторов, бактериаль-
ных антигенов, нарушение миграции лимфоцитов, 
токсическое действие желчных кислот, при этом  
единой концепции по данному вопросу еще нет [7].

Негнойное деструктивное воспаление и сопутству-
ющий склероз желчных протоков приводят к их суже-
нию, что нарушает отток желчи, и развивается билиар-
ная гипертензия. Чаще всего поражаются и мелкие, 
и крупные желчные протоки (в 75% случаев), реже – 
только мелкие (15%) или только крупные протоки 
(10%) [1]. Длительная билиарная гипертензия приво-
дит к развитию цирроза печени [7].

Жалобы больных неспецифичны, чаще встречаются 
кожный зуд (50-70% больных), общая слабость 
(50-75%), желтуха (9-69%), тянущие боли в правом 
подреберье (16-60%), субфебрильная или фебрильная 
лихорадка (11-35%) [6]. При лабораторном исследова-
нии выявляется синдром холестаза (повышение ще-
лочной фосфатазы, гамма-глутамилтранспептидазы, 
билирубина), широкий спектр аутоантител: наиболее 
часто антинейтрофильные цитоплазматические анти-
тела (у 26-94% больных), реже – антинуклеарные, анти-
митохондриальные, антикардиолипиновые, антитела 
к тиреопероксидазе и некоторые другие (более 20 
видов аутоантител) [10]. Биопсия печени не всегда 
может подтвердить диагноз, т.к. поражение желчных 
протоков носит сегментарный характер [1; 10].

Необходимым условием для подтверждения ПСХ 
является проведение эндоскопической ретроградной 
холангиопанкреатографии или магнитно-резонансной 
холангиографии. Характерные для ПСХ изменения – 
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«симптом четок» или «симптом жемчужных бус» 
(чередование суженных и нормальных или расширен-
ных участков желчных протоков) и симптом «обгоре-
лого дерева» (контрастирование крупных желчных 
протоков при отсутствии или недостаточном контрас-
тировании мелких протоков) [1]. 

Препаратом выбора при консервативном лечении 
ПСХ является урсодезоксихолевая кислота в дозе 
12-15 мг/кг/сут [1]. Урсодезоксихолевая кислота 
уменьшает клинические и лабораторные признаки 
холестаза, однако не улучшает выживаемость боль-
ных. С целью лечения кожного зуда у больных ПСХ 
применяют также фибраты и рифампицин, однако эти 
препараты противопоказаны при беременности [18]. 

При развитии локальных стриктур крупных желч-
ных протоков проводят баллонную дилатацию и стен-
тирование; при развитии цирроза печени методом 
выбора терапии является трансплантация печени [1].

ПСХ постоянно прогрессирующее заболевание, 
которое может сопровождаться такими осложнени-
ями, как рецидивирующий бактериальный холангит, 
желчнокаменная болезнь, осложнениями цирроза 
печени (кровотечения из варикозно расширенных вен 
пищевода, спонтанный бактериальный перитонит, 
печеночная кома) [1]. При ПСХ в 7500 раз повышен 
риск развития холангиокарциномы, в 14 раз – рака 
поджелудочной железы и в 10 раз – рака толстой 
кишки, по сравнению с общей популяцией [16; 4].

Дифференциальный диагноз между дебютом 
первичного склерозирующего холангита и внутрипе-
ченочном холестазе беременных представляет значи-
тельные трудности, т.к. симптомы (кожный зуд, 
желтуха) и лабораторные проявления (повышение 
активности щелочной фосфатазы и гамма-глутамил-
транспептидазы, иногда многократное, и менее выра-
женное повышение активности аспартатаминотранс-
феразы и аланинаминотрансферазы в сыворотке 
крови (< 300 Ед/л)) сходны [3; 5].

По данным мировой литературы влияние первич-
ного склерозирующего холангита на беременность 
изучалось лишь на примере отдельных наблюдений и 
небольших групп женщин, крупные многоцентровые 
исследования по этому вопросу не проводились. В 
настоящее время продолжает изучаться взаимное 
влияние ПСХ и беременности, и рекомендации по 
ведению беременных с ПСХ основываются лишь на 
небольшом числе наблюдений подобных пациенток в 
разных странах [11]. 

Так как средний возраст больных с впервые 
диагностированным ПСХ составляет 40 лет, многие 
пациентки находятся в репродуктивном периоде [1]. 
Основные вопросы, которые беспокоят пациенток 
репродуктивного возраста с впервые выявленным 
ПСХ, – это влияние ПСХ на фертильность, беремен-
ность и роды [11]. В данной статье представлены 
результаты исследования этого вопроса в разных 
странах.

Фертильность
Wellge B.E. с соавт. провели исследование, в кото-

рое были включены 229 женщин с ПСХ и их дети, а 
также 569 здоровых женщин с их детьми. Согласно 
этому исследованию ПСХ не снижает фертильность 
женщин. В проведенном исследовании количество 
детей у женщин с ПСХ и здоровых женщин статисти-
чески значимо не различалось [17]. 

Беременность
Наличие у беременной женщины диагноза ПСХ не 

является противопоказанием к прерыванию беремен-
ности [15]. В исследовании Janczewska I. с соавт. ни у 
кого из беременных женщин не развились осложне-
ния ПСХ, требующие экстренного вмешательства [12]. 
Возможно, отсутствие декомпенсации заболевания 
печени у беременных в этих исследованиях было 
связано с небольшим числом беременных на стадии 
цирроза печени (4 из 10 больных).

В исследовании Wellge B.E. с соавт. было показано, 
что у больных ПСХ беременность протекает с той же 
частотой акушерских осложнений, что и в общей попу-
ляции. Несмотря на большую частоту повышения 
активности ферментов печени в крови во время бере-
менности (в 20% случаев) и после родов (32%), ПСХ 
не увеличивает материнскую смертность в период до и 
после родов [17].

У больных ПСХ, ранее не предъявлявших жалобы на 
кожный зуд и абдоминалгии, эти явления могут 
появиться впервые во время беременности [9]. Неко-
торые больные ПСХ, имевшие зуд ранее, отмечают 
значительное усиление во время беременности. 
Нестерпимый зуд может привести к самостоятельным 
преждевременным родам или являться показанием к 
индуцированию преждевременных родов [9; 13; 17].

Исходя из немногочисленных клинических наблю-
дений, можно сделать вывод о том, что ПСХ не увели-
чивает риск перинатальной смертности [11].

Роды 
Wellge B.E. с соавт. в течение 50 месяцев наблюдали 

беременных женщин с ПСХ и их детей (25 беременнос-
тей). В 21 случае у детей, родившихся в срок, отмеча-
лось нормальное пери– и постнатальное развитие. 
В 4 случаях беременность закончилась самопроиз-
вольным абортом, что не было связано с тяжестью 
ПСХ [17]. Kammeijer C.Q. с соавт. описали клиническое 
наблюдение беременной с ПСХ, у которой произошли 
преждевременные роды на 36-й неделе беременности. 
Ребенок родился здоровым, но были получены меко-
неальные околоплодные воды. После родов 
у женщины наблюдалось исчезновение зуда, но было 
отмечено повышение активности ферментов печени 
и билирубина; через несколько месяцев уровень 
активности ферментов печени и билирубина верну-
лись к значениям, зарегистрированным до беремен-
ности [13]. 
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Ведение беременности при первичном 
склерозирующем холангите

При отсутствии у беременной женщины портальной 
гипертензии беременность ведется согласно акушерс-
ким показаниям [9]. При наличии у женщины ПСХ на 
стадии цирроза печени целесообразно пройти проце-
дуру эндоскопического лигирования варикозно 
расширенных вен пищевода до беременности, т.к. у 
беременных с циррозом печени существует высокий 
риск развития кровотечения из варикозно расширен-
ных вен пищевода [3].

Для лечения кожного зуда у беременных с ПСХ 
применяют урсодезоксихолевую кислоту в дозе 10-15 
мг/кг/сут [13]. Показанием к назначению урсодезокси-
холевой кислоты также является повышение актив-
ности печеночных ферментов в сыворотке крови [11]. 
В исследовании Wellge B.E. с соавт. 15 пациенток 
продолжали принимать во время беременности урсо-
дезоксихолевую кислоту, 2 – азатиоприн (по поводу 
сочетания ПСХ с хроническим воспалительным забо-
леванием кишечника). Не было выявлено отрицатель-
ных эффектов этих препаратов на исход беремен-
ности, однако следует помнить о том, что азатиоприн 
является цитостатиком и противопоказан при бере-
менности [17].

В исследованиях было показано, что урсодезокси-
холевая кислота, назначенная во II и III триместрах 
беременности, не оказывала отрицательного влияния 
на плод [17]. Есть данные о применении урсодезокси-
холевой кислоты в I триместре беременности, однако 

количество больных недостаточно для выводов о 
безопасности препарата на этом сроке [3]. 

При наличии у беременной женщины портальной 
гипертензии существует высокий риск кровотечения 
из варикозно расширенных вен пищевода (до 25% 
случаев), чаще во II, начале III триместра беременности 
и в первые 2 недели после родов. Материнская смерт-
ность при кровотечении из варикозно расширенных 
вен пищевода достигает 50%, поэтому необходимо 
проводить эндоскопическое лигирование варикозно 
расширенных вен пищевода, хирургическую коррек-
цию портальной гипертензии или трансплантацию 
печени до наступления беременности. Беременность 
противопоказана при высоком риске кровотечения 
(варикозно расширенные вены пищевода 3-4 степени), 
печеночной недостаточности и развитии злокачест-
венных опухолей. В случае беременности у таких 
пациенток рекомендовано ее прерывание на ранних 
сроках (до 12 недель) [3].

Заключение
Первичный склерозирующий холангит редко встре-

чается у беременных женщин. Хотя существует риск 
отрицательного влияния заболевания на мать (обост-
рение ПСХ) и плод (внутриутробная гипоксия плода, 
преждевременные роды), в целом прогноз для жизни 
матери и ребенка благоприятный. При применении 
урсодезоксихолевой кислоты с целью купирования 
кожного зуда у беременных с ПСХ не отмечено отрица-
тельного влияния на плод.
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PREGNANCY WITH PRIMARY SCLEROSING CHOLANGITIS 

Alexandrova E.A.1, Burnevich E.Z.1, Arion E.A.2

1 Department of Therapy and professional diseases, First MGMU them. I. M. Sechenov, Moscow 
2 Clinic of Nephrology, Internal and Occupational Diseases them. E.M. Tareev, Moscow

Summary: Primary sclerosing cholangitis (PSC) is autoimmune disease characterized by inflammation and sclerosis 
of the bile duct, which leads to the development of secondary biliary cirrhosis. Many women with primary sclerosing 
cholangitis are at reproductive age (mean age of onset is 40 years old, but the cases of the disease in other age groups 
were described). There is a risk of negative impact of primary sclerosing cholangitis in the mother (exacerbation PSC) 
and the fetus (intrauterine fetal hypoxia, premature birth), but overall prognosis for the mother and child is favorable 
(if pregnant does not have cirrhosis of the liver complications). Pregnant women with varicose veins of the esophagus 
have a high maternal mortality. Ursodeoxycholic acid is the drug of choice for the treatment of pruritus in pregnant 
women with primary sclerosing cholangitis.

Key words: fertility, pregnancy, primary sclerosing cholangitis, cholestasis, ursodeoxycholic acid
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