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Ïåðâè÷íûé ñêëåðîçèðóþùèé õîëàíãèò 
(ÏÑÕ) (ñòåíîçèðóþùèé õîëàíãèò, ñåìåé-
íûé êðóïíîî÷àãîâûé ôèáðîñêëåðîç) — 

õðîíè÷åñêîå õîëåñòàòè÷åñêîå çàáîëåâàíèå, 
õàðàêòåðèçóþùååñÿ íåãíîéíûì äåñòðóêòèâ-
íûì âîñïàëåíèåì è ñêëåðîçîì âíóòðè- è âíå-
ïå÷åíî÷íûõ æåë÷íûõ ïðîòîêîâ, ñ òåíäåíöèåé 
ê ïðîãðåññèðîâàíèþ, â êîíå÷íîì ñ÷åòå ïðè-
âîäÿùåå ê áèëèàðíîìó öèððîçó, ïîðòàëüíîé 
ãèïåðòåíçèè è ïðåæäåâðåìåííîé ñìåðòè îò 
ïå÷åíî÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè. 

Âîâëå÷åíèå òîëüêî âíóòðèïå÷åíî÷íûõ ïðîòî-
êîâ äîñòàòî÷íî äëÿ äèàãíîçà ÏÑÕ [7,13]. Âìåñòå 
ñ òåì, ñêëåðîçèðóþùèé ïðîöåññ ìîæåò òàêæå íà-
áëþäàòüñÿ â æåë÷íîì ïóçûðå è ïðîòîêàõ ïîäæå-
ëóäî÷íîé æåëåçû.

Ïåðâûå ñîîáùåíèÿ î ñêëåðîòè÷åñêîì ïîðàæå-
íèè îáùåãî æåë÷íîãî ïðîòîêà îòíîñÿòñÿ ê 1924 ã. 
(Delbet). 

Òðàäèöèîííî ÏÑÕ ñ÷èòàëñÿ ðåäêèì çàáîëåâà-
íèåì (äî 1980 ã. â àíãëèéñêîé ëèòåðàòóðå îïèñà-
íî ìåíåå 100 ñëó÷àåâ). Äèàãíîç ÏÑÕ ÷àùå âñåãî 
óñòàíàâëèâàëè íà îïåðàöèè èëè âñêðûòèè. Îäíà-
êî â ïîñëåäíåå âðåìÿ ñòàëî î÷åâèäíûì, ÷òî ýòîò 
ñèíäðîì âñòðå÷àåòñÿ ÷àùå, ÷åì ïðåäïîëàãàëè 
ðàíüøå. Âàæíûì ýòàïîì â äèàãíîñòèêå, à, ñëå-
äîâàòåëüíî, è â èçó÷åíèè ÏÑÕ ñòàëî âíåäðåíèå 
â êîíöå 70-õ  ãîäîâ â êëèíè÷åñêóþ ïðàêòèêó ýí-
äîñêîïè÷åñêîé ðåòðîãðàäíîé õîëàíãèîïàíêðå-
àòîãðàôèè (ÝÐÕÏÃ). Íàïðèìåð, â êëèíèêå Ìåéî 
äèàãíîç ÏÑÕ ïîñëå âíåäðåíèÿ ðåòðîãðàäíîé õî-
ëàíãèîïàíêðåàòîãðàôèè ñòàëè óñòàíàâëèâàòü â 2 
ðàçà ÷àùå. Ê ñîæàëåíèþ, äîñòîâåðíûõ äàííûõ î 
ðàñïðîñòðàíåíèè ðàññìàòðèâàåìîãî çàáîëåâà-
íèÿ íåò, íî ñäåëàòü ýòî ïðåäñòàâëÿåòñÿ âîçìîæ-
íûì ñ ïîìîùüþ îïîñðåäîâàííûõ îöåíîê íà îñíî-
âàíèè âûÿâëåíèÿ ñâÿçè ÏÑÕ ñ âîñïàëèòåëüíûìè 
çàáîëåâàíèÿìè êèøå÷íèêà, îñîáåííî ñ íåñïåöè-
ôè÷åñêèì ÿçâåííûì êîëèòîì (ÍßÊ). Òàê, ÷àñòîòà 
ÏÑÕ ó íåñêîëüêèõ ñîò áîëüíûõ ÍßÊ ñîñòàâèëà îò 
2,4 äî 5,6% [13]. Ñ ó÷åòîì ðàñïðîñòðàíåííîñòè 

ÍßÊ â ÑØÀ êîñâåííî îöåíåííàÿ ðàñïðîñòðàíåí-
íîñòü ÏÑÕ ñîñòàâèëà îò 2 äî 7 ñëó÷àåâ íà 100 000 
íàñåëåíèÿ. Ïðèâåäåííûå äàííûå ñîãëàñóþòñÿ ñ 
ðåçóëüòàòàìè èññëåäîâàíèÿ ðàñïðîñòðàíåííîñ-
òè ÏÑÕ â Øâåöèè – ñðåäíèé ïîêàçàòåëü ñîñòàâèë 
6,3 íà 100 000 íàñåëåíèÿ [11]. Èñòèííàÿ ÷àñòîòà â 
ïîïóëÿöèè, âåðîÿòíî, âûøå, òàê êàê çàáîëåâàíèå 
íå âñåãäà ñî÷åòàåòñÿ ñ ÍßÊ. 

Àññîöèèðîâàííûå çàáîëåâàíèÿ. ×àùå âñå-
ãî (50-75%) ÏÑÕ ñâÿçàí ñ âîñïàëèòåëüíûìè çà-
áîëåâàíèÿìè êèøå÷íèêà. Ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ 
ïàòîëîãèÿ êèøå÷íèêà ïðåäñòàâëåíà íåñïåöèôè-
÷åñêèì ÿçâåííûì êîëèòîì, ó ìåíüøåé ÷àñòè – 
áîëåçíüþ Êðîíà. Âðåìåííûå âçàèìîîòíîøåíèÿ 
ÏÑÕ è âîñïàëèòåëüíûõ çàáîëåâàíèé êèøå÷íèêà 
íå èìåþò ÷åòêîé çàêîíîìåðíîñòè. Êîððåëÿöèÿ 
ìåæäó òÿæåñòüþ ïîðàæåíèÿ êèøå÷íèêà è ïå÷åíè 
îòñóòñòâóåò [9]. Êðîìå âîñïàëèòåëüíûõ çàáîëå-
âàíèé êèøêè, ÏÑÕ àññîöèèðóåòñÿ ñ ðàçëè÷íûìè 
àóòîèììóííûìè ñîñòîÿíèÿìè, âêëþ÷àþùèìè 
òèðåîèäèò Ðèäåëÿ, òèìîìó, ñèñòåìíóþ êðàñíóþ 
âîë÷àíêó, óçåëêîâûé ïåðèàðòåðèèò, ðåâìàòîèä-
íûé àðòðèò, àóòîèììóííóþ ãåìîëèòè÷åñêóþ àíå-
ìèþ, ñèñòåìíóþ ñêëåðîäåðìèþ. Êðîìå òîãî, 
èìåþòñÿ îïèñàíèÿ ñî÷åòàíèÿ ÏÑÕ ñî ìíîãèìè 
çàáîëåâàíèÿìè: öåëèàêèåé, ðåòðîïåðèòîíåàëü-
íûì ôèáðîçîì, áðîíõîýêòàòè÷åñêîé áîëåçíüþ, 
ãëîìåðóëîíåôðèòîì, èììóííîé òðîìáîöèòîïå-
íèåé, ïîçäíåé êîæíîé ïîðôèðèåé, ìóêîâèñöèäî-
çîì, ðàêîì æåë÷íîãî ïóçûðÿ, ýîçèíîôèëèåé.

Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ âñòðå÷àåòñÿ íåñêîëü-
êî àññîöèèðîâàííûõ áîëåçíåé. 

Îò 25 äî 50% âñåõ íàáëþäåíèé ÏÑÕ ïðîòåêàåò 
èçîëèðîâàííî.

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç. Ýòèîëîãèÿ ÏÑÕ íåèç-
âåñòíà. Â êà÷åñòâå ïîòåíöèàëüíûõ ýòèîëîãè÷åñ-
êèõ ôàêòîðîâ ðàññìàòðèâàþòñÿ áàêòåðèàëüíûå è 
âèðóñíûå èíôåêöèè, ãåíåòè÷åñêàÿ ïðåäðàñïîëî-
æåííîñòü. Îäíàêî, óáåäèòåëüíûõ äîêàçàòåëüñòâ 
ðîëè ïîðòàëüíîé áàêòåðèåìèè èëè òîêñåìèè íå 
ïîëó÷åíî. Ïîâûøåííûé òèòð àíòèòåë ê ÐÅÎ-âèðó-
ñó III îòìå÷åí ó 1/3 áîëüíûõ ÏÑÕ, îäíàêî äîêàçàòü 
ïðèñóòñòâèå âèðóñà â ïå÷åíè ñåðîïîçèòèâíûõ 
áîëüíûõ íå óäàëîñü. 

Семейная и генетическая предраспо-
ложенность. ÏÑÕ îáû÷íî ïðåäñòàâëÿåòñÿ êàê 
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àóòîèììóííîå çàáîëåâàíèå, ñâÿçàííîå ñ HLA, 
âûñîêèì òèòðîì àíòèòåë è àññîöèèðîâàííîå ñ 
äðóãèìè àóòîèììóííûìè çàáîëåâàíèÿìè.

Îïðåäåëåííîå çíà÷åíèå â ïàòîãåíåçå ÏÑÕ 
ïðèäàåòñÿ íàñëåäñòâåííûì ôàêòîðàì. Èìåþòñÿ 
îïèñàíèÿ ñëó÷àåâ ñåìåéíîé çàáîëåâàåìîñòè.

Ïîêàçàíà ïðÿìàÿ âçàèìîñâÿçü ñ ãàïëîòèïàìè 
HLA-B8 (60-80%), DR3 (25-70%), DRw52 (100%), 
DR2 (70%). Àññîöèàöèÿ ñ HLA-DR4, A1, DW òàêæå 
èìååò ìåñòî.

Ñâÿçü ÏÑÕ ñ ÿçâåííûì êîëèòîì ó ïðåäñòàâè-
òåëåé òåõ æå ñåìåé ïîääåðæèâàåò êîíöåïöèþ î 
âëèÿíèè ãåíåòè÷åñêèõ ôàêòîðîâ. Àññîöèàöèÿ Â8 
è DR3 ñ ÏÑÕ, à íå ñ íåñïåöèôè÷åñêèì ÿçâåííûì 
êîëèòîì, äîêàçûâàåòñÿ òåì, ÷òî  ïðè ïîñëåäíåì 
ýòè ôàêòîðû íå ïîâûøàþòñÿ. Ó HLA-DR3-ïîçè-
òèâíûõ áîëüíûõ ñ íåñïåöèôè÷åñêèì ÿçâåííûì 
êîëèòîì âåðîÿòíîñòü ðàçâèòèÿ ÏÑÕ ïîâûøàåòñÿ 
â 10 ðàç.

Ïðîâîäèëàñü îöåíêà ñâÿçè àíòèãåíîâ HLA ñ 
ïðîãíîçîì çàáîëåâàíèÿ. Ïîëó÷åíû ðåçóëüòàòû, 
äåìîíñòðèðóþùèå ñíèæåíèå ñðåäíåé âûæè-
âàåìîñòè â ãðóïïå áîëüíûõ ÏÑÕ ïîçèòèâíûõ ïî 
DRw52a, ïî ñðàâíåíèþ ñ áîëüíûìè íåãàòèâíûìè 
ïî ýòîìó àíòèãåíó. Áîëåå áûñòðîå ïðîãðåññèðî-
âàíèå áîëåçíè îòìå÷åíî ó ïàöèåíòîâ ñ ãàïëîòè-
ïîì DR4. Îäíàêî ýòè äàííûå ïîäòâåðæäàþòñÿ 
íå âñåìè àâòîðàìè, ÷òî äèêòóåò íåîáõîäèìîñòü 
ïðîäîëæåíèÿ èññëåäîâàíèé.

Иммунные механизмы. Íåêîòîðûå îñîáåí-
íîñòè ÏÑÕ îñíîâûâàþòñÿ íà èììóííûõ ìåõàíèç-
ìàõ è âêëþ÷àþò íàëè÷èå ëèìôîöèòàðíîé èíôèëü-
òðàöèè, àóòîàíòèòåë, ãèïåðãàììàãëîáóëèíåìèè, 
ïîâûøåíèå IgM, öèðêóëèðóþùèå èììóííûå êîì-
ïëåêñû.

Клеточный иммунитет. Àíòèòåëà ðåàãèðóþò 
ñ ýïèòåëèàëüíûìè êëåòêàìè è ïðîëèôåðèðóþ-
ùèìè æåë÷íûìè äóêòóëàìè. Ïðè ÏÑÕ áèëèàð-
íûå ýïèòåëèàëüíûå êëåòêè ýêñïðåññèðóþò HLA-II 
êëàññà è ICAM-1-ìîëåêóëû àäãåçèè, íî â ìàëîì 
êîëè÷åñòâå. Òàêèì îáðàçîì, ïðåçåíòèðóþòñÿ áè-
ëèàðíûå àóòîàíòèãåíû ê CD4+ è ê öèòîòîêñè÷åñ-
êèì CD8+, ïîñëåäíèå ïðàâäà îáíàðóæèâàþòñÿ 
ðåäêî; îòíîøåíèå CD4+/CD8+ âñåãäà ïîâûøå-
íî. Êîëè÷åñòâî CD4+-êëåòîê â âîñïàëèòåëüíûõ 
èíôèëüòðàòàõ ïîðòàëüíûõ òðàêòîâ ñíèæåíî ïî 
ñðàâíåíèþ ñ ÏÁÖ è àóòîèììóííûì ãåïàòèòîì 1 
òèïà.

Гуморальный иммунитет. Äîìèíèðóþùàÿ 
ðîëü â ïàòîãåíåçå ÏÑÕ îòâîäèòñÿ àóòîèììóííûì 
ðåàêöèÿì.

•Ãèïåðãàììàãëîáóëèíåìèÿ ñ ïðåîáëàäàíèåì 
IgM.

•Ïîâûøåíèå òèòðîâ àóòîàíòèòåë (ANA, SMA, 
ïåðèíóêëåàðíûõ àíòèíåéòðîôèëüíûõ öèòîïëàç-
ìàòè÷åñêèõ àíòèòåë – p-ANCA; êèøå÷íûõ àíòè-
òåë, àíòèðèáîñîìàëüíûõ p-àíòèòåë – ARP).

•Ïîâûøåíèå êîíöåíòðàöèè öèðêóëèðóþùèõ 

Таблица 1
Критерии диагностики ПСХ

ÏÐÈÇÍÀÊÈ ÏÎÄÒÂÅÐÆÄÀÞÙÈÅ 
ÊÐÈÒÅÐÈÈ ÈÑÊËÞ×ÀÞÙÈÅ ÊÐÈÒÅÐÈÈ

ÊËÈÍÈ×ÅÑÊÈÅ

•ÏÎÄÒÂÅÐÆÄÅÍÍÛÅ ÂÎÑÏÀËÈÒÅËÜÍÛÅ 
ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈŸ ÊÈØÅ×ÍÈÊÀ

• ÕÎËÅÑÒÀÇ

• ÃÅÏÀÒÎÌÅÃÀËÈŸ

▪ ÈÌÌÓÍÎÄÅÔÈÖÈÒÍÛÉ ÑÈÍÄÐÎÌ

▪ ÒÐÀÂÌÀ ÈËÈ ÈØÅÌÈŸ

ËÀÁÎÐÀÒÎÐÍÛÅ

• ↑ ÙÔ
• ↑γ-ÃÒ
• ËÀÏ
• ↑ ÀÌÈÍÎÒÐÀÍÑÔÅÐÀÇ

• ↑ ÁÈËÈÐÓÁÈÍÀ

▪ ÒÎÊÑÈ×ÅÑÊÀŸ ÆÅËÒÓÕÀ

▪ ÈÌÌÓÍÎÄÅÔÈÖÈÒÍÛÉ ÑÈÍÄÐÎÌ

ÕÎËÀÍÃÈÎÃÐÀÔÈß

• ÄÈÔÔÓÇÍÛÉ ÑÊËÅÐÎÇ ÝÊÑÒÐÀÏÅ-
×ÅÍÎ×ÍÛÕ ÆÅË×ÍÛÕ ÏÐÎÒÎÊÎÂ  Ñ ÈËÈ 
ÁÅÇ  ÂÎÑÏÀËÅÍÈŸ ÂÍÓÒÐÈÏÅ×ÅÍÎ×ÍÛÕ 
ÏÐÎÒÎÊÎÂ

• ÍÎÐÌÀËÜÍÛÅ ÌÅËÊÈÅ ÆÅË×ÍÛÅ 
ÏÐÎÒÎÊÈ

▪ ÕÎËÅÄÎÕÎËÈÒÈÀÇ

▪ ÂÐÎÆÄÅÍÍÛÅ ÀÍÎÌÀËÈÈ

ÃÈÑÒÎËÎÃÈß

• ÏÐÎËÈÔÅÐÀÖÈŸ ÆÅË×ÍÛÕ ÏÐÎÒÎÊÎÂ

• ÏÅÐÈÄÓÊÒÀËÜÍÎÅ ÂÎÑÏÀËÅÍÈÅ

• ÏÅÐÈÄÓÊÒÀËÜÍÛÉ ÔÈÁÐÎÇ

• ÄÓÊÒÎÏÅÍÈŸ

• ÎÁËÈÒÅÐÈÐÓÞÙÈÉ ÔÈÁÐÎÇÈÐÓÞ-
ÙÈÉ ÕÎËÀÍÃÈÒ

ÑÅÐÎËÎÃÈß •ÍÀËÈ×ÈÅ P-ANCA ▪ ÂÛÑÎÊÈÅ ÒÈÒÐÛ ÀÌÀ
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ñûâîðîòî÷íûõ è áèëèàðíûõ èììóííûõ êîìïëåê-
ñîâ.

•Àêòèâàöèÿ ñèñòåìû êîìïëåìåíòà.
Îñíîâûâàÿñü íà äàííûõ ïîñëåäíåãî äåñÿòè-

ëåòèÿ, p-ANCA ìîæíî ðàññìàòðèâàòü â êà÷åñòâå 
ìàðêåðà ÏÑÕ. Àíòèãåíû, ðåàãèðóþùèå ñ p-ANCA, 
íå èçâåñòíû. Ó÷èòûâàÿ íåîïðåäåëåííîñòü èõ 
ìåñòà â ïàòîãåíåçå è çíà÷èòåëüíûå êîëåáàíèÿ 
òèòðà â ïðîöåññå çàáîëåâàíèÿ, îíè íå ìîãóò áûòü 
ðåêîìåíäîâàíû äëÿ ñêðèíèíãà ÏÑÕ.

Ðîëü öèòîêèíîâ â ïàòîãåíåçå ÏÑÕ íå óñòàíîâ-
ëåíà.

Îñîáåííîñòè ìîðôîëîãè÷åñêîãî èññëåäî-
âàíèÿ ïðè ÏÑÕ. Ôèáðîçíîå âîñïàëåíèå â îáùåì 
æåë÷íîì ïðîòîêå, ïå÷åíî÷íûõ è âíóòðèïå÷åíî÷-
íûõ ïðîòîêàõ ïðèâîäèò ê ñòåíîçó, óìåíüøåíèþ 
äèàìåòðà è óòîëùåíèþ ñòåíîê, ïîÿâëÿåòñÿ òóáó-
ëÿðíîå è ìåøîò÷àòîå ðàñøèðåíèå âíóòðèïå÷å-
íî÷íûõ ïðîòîêîâ, èõ òðàíñôîðìàöèÿ â ôèáðîç-
íûå òÿæè âïëîòü äî ïîëíîãî èñ÷åçíîâåíèÿ. 

Ñòåíîç ìîæåò ïðîÿâëÿòüñÿ êàê íà âñåì ïðîòÿ-
æåíèè ïðîòîêà, òàê è â èçîëèðîâàííûõ ñåãìåí-
òàõ. Âîâëå÷åíèå âíóòðèïå÷åíî÷íûõ ïðîòîêîâ íà-
èáîëåå õàðàêòåðíî äëÿ ñåãìåíòàðíîãî ñòåíîçà. 
Âîâëå÷åííûå ñåãìåíòû æåë÷íûõ ïðîòîêîâ èìåþò 
äèôôóçíîå ôèáðîçíîå óòîëùåíèå â ñî÷åòàíèè 
ñî ñìåøàííûìè âîñïàëèòåëüíûìè èíôèëüòðàòà-
ìè ïîäñëèçèñòîãî è ñóáñåðîçíîãî ñëîÿ.

Ïðè гистологическом исследовании áèîï-
òàòîâ ïå÷åíè èçìåíåíèå ìåëêèõ âíóòðèïå÷åíî÷-
íûõ ïðîòîêîâ íà ðàííèõ ñòàäèÿõ õàðàêòåðèçóåòñÿ 
ñêëåðîçèðóþùèì õîëàíãèòîì è ïåðèõîëàíãèòîì.

Ïðè ýòîì â îäíèõ ïîðòàëüíûõ òðàêòàõ ïîðòàëü-
íàÿ çîíà îòå÷íà è ðàñøèðåíà âñëåäñòâèå ïðîëè-
ôåðàöèè æåë÷íûõ ïðîòîêîâ è âîñïàëèòåëüíîé 
èíôèëüòðàöèè. Â äðóãèõ – ïðîèñõîäèò ñäàâëåíèå 
ïðîñâåòà ìåëêèõ ïðîòîêîâ çà ñ÷åò êîíöåíòðè÷åñ-
êîãî îòëîæåíèÿ ôèáðîçíîé òêàíè â âèäå «ëóêî-
âè÷íîé øåëóõè», âïëîòü äî èõ èñ÷åçíîâåíèÿ.

Ãèñòîëîãè÷åñêèå èçìåíåíèÿ íå ñïåöèôè÷íû, 

íî óìåíüíåíèå êîëè÷åñòâà æåë÷íûõ ïðîòîêîâ, 
ïðîëèôåðàöèÿ êàíàëüöåâ, çíà÷èòåëüíûå îòëî-
æåíèÿ ìåäè, íàðÿäó ñî ñòóïåí÷àòûìè íåêðîçàìè, 
ïîçâîëÿþò çàïîäîçðèòü ÏÑÕ è ïðîâåñòè ÝÐÕÏÃ 
[2]

Âûäåëÿþò четыре гистологические стадии 
ÏÑÕ, èìåþùèå ïðîãíîñòè÷åñêîå çíà÷åíèå: I 
– ïîðòàëüíàÿ: ïîðòàëüíûé ãåïàòèò è/èëè ïåðè-
äóêòàëüíûé ôèáðîç, âîñïàëèòåëüíàÿ èíôèëüòðà-
öèÿ æåë÷íûõ ïðîòîêîâ â ïðåäåëàõ ïîðòàëüíûõ 
òðàêòîâ; II – ïåðèïîðòàëüíàÿ: ðàñïðîñòðàíåíèå 
ôèáðîçà è âîñïàëèòåëüíîé èíôèëüòðàöèè â ïå-
ðèïîðòàëüíîì íàïðàâëåíèè, ìîãóò áûòü ñòóïåí-
÷àòûå íåêðîçû; III – ñåïòàëüíàÿ: ïðîëèôåðàöèÿ 
æåë÷íûõ ïðîòîêîâ, ôîðìèðîâàíèå ñåïòàëüíîãî 
ôèáðîçà â ïàðåíõèìå ïå÷åíè, âûðàæåííûå èçìå-
íåíèÿ æåë÷íûõ ïðîòîêîâ, èõ èñ÷åçíîâåíèå è/èëè 
ìîñòîâèäíûå íåêðîçû; IV – áèëèàðíûé öèððîç 
ïå÷åíè.

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà. Ñâûøå 60% áîëüíûõ ñ 
ÏÑÕ — ìóæ÷èíû. Ñðåäíèé âîçðàñò áîëüíûõ 41±14 
ëåò. Îïèñàíû ñëó÷àè ÏÑÕ ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ, 
èíîãäà êàê ïåðåêðåñòíûé ñèíäðîì ñ àóòîèììóí-
íûì ãåïàòèòîì. Îòìå÷åíî ðàçâèòèå çàáîëåâàíèÿ 
ïîæèëûõ ëþäåé äàæå â âîçðàñòå âîñüìîãî è äå-
âÿòîãî äåñÿòèëåòèé æèçíè.

Íà÷àëî çàáîëåâàíèÿ ÷àñòî áåññèìïòîìíîå, 
ïîñòåïåííîå. Ïåðâûì ïðîÿâëåíèåì îáû÷íî 
ïðè ñêðèíèíãîâîì îáñëåäîâàíèè áîëüíûõ ñ íå-
ñïåöèôè÷åñêèì ÿçâåííûì êîëèòîì îêàçûâàåòñÿ 
ïîâûøåíèå àêòèâíîñòè γ-ÃÒ è ÙÔ ñûâîðîòêè. 
Çàáîëåâàíèå ìîæåò âíà÷àëå ïðîÿâëÿòüñÿ òàêæå 
ïîâûøåíèåì àêòèâíîñòè ñûâîðîòî÷íûõ òðàíñ-
àìèíàç. Äàæå ïðè áåññèìïòîìíîì òå÷åíèè ÏÑÕ 
ìîæåò ïðîãðåññèðîâàòü ñ ðàçâèòèåì öèððîçà 
ïå÷åíè è ïîðòàëüíîé ãèïåðòåíçèè, áåç ïðèçíàêîâ 
õîëåñòàçà. Â òàêèõ ñëó÷àÿõ ÷àñòî äèàãíîñòèðóåò-
ñÿ «êðèïòîãåííûé öèððîç».

Èíîãäà çàáîëåâàíèå íà÷èíàåòñÿ ñ ñèìïòîìîâ 
õîëàíãèòà: ëèõîðàäêà, ýïèçîäû ñèëüíûõ àáäîìè-

Таблица 2
Осложнения первичного склерозирующего холангита

ÎÑËÎÆÍÅÍÈß ÎÒÍÎÑÈÒÅËÜÍÀß ×ÀÑÒÎÒÀ

   ÕÎËÀÍÃÈÎÊÀÐÖÈÍÎÌÀ +

   ÂÛÐÀÆÅÍÍÛÅ ÑÒÐÈÊÒÓÐÛ ++

   ÕÎËÅËÈÒÈÀÇ, ÕÎËÅÄÎÕÎËÈÒÈÀÇ +++

   ÁÀÊÒÅÐÈÀËÜÍÛÉ ÕÎËÀÍÃÈÒ ++

   ÏÅ×ÅÍÎ×ÍÀŸ ÍÅÄÎÑÒÀÒÎ×ÍÎÑÒÜ ++++

   ÏÎÐÒÀËÜÍÀŸ ÃÈÏÅÐÒÅÍÇÈŸ ++++

   ÏÅ×ÅÍÎ×ÍÀŸ ÎÑÒÅÎÄÈÑÒÐÎÔÈŸ +++

   ÄÅÔÈÖÈÒ ÆÈÐÎÐÀÑÒÂÎÐÈÌÛÕ  ÂÈÒÀÌÈÍÎÂ +++

   ÏÀÍÊÐÅÀÒÈÒ +



íàëüíûõ áîëåé, óòîìëÿåìîñòü, óìåíüøåíèå ìàñ-
ñû òåëà è êîæíûé çóä. Â ðàçâåðíóòîé ñòàäèè  çà-
áîëåâàíèå õàðàêòåðèçóåòñÿ èíòåðìèòòèðóþùåé 
èëè ïðîãðåññèðóþùåé õîëåñòàòè÷åñêîé æåëòó-
õîé. Èç äàííûõ îáúåêòèâíîãî îáñëåäîâàíèÿ ê 
íàèáîëåå ÷àñòûì ñèìïòîìàì ìîãóò áûòü îòíå-
ñåíû æåëòóõà, ãåïàòîìåãàëèÿ, ÷àñòîòà êîòîðîé 
âàðüèðóåò â 50-75% ñëó÷àåâ, è ñïëåíîìåãàëèÿ, 
íàáëþäàþùàÿñÿ ðåæå, ãèïåðïèãìåíòàöèÿ æå è 
êñàíòîìàòîç ìåíåå õàðàêòåðíû. Âûÿâëåíèå ýòèõ 
ñèìïòîìîâ îáû÷íî íà äâà ãîäà îïåðåæàåò óñòà-
íîâëåíèå äèàãíîçà. Ïîñòåïåííî ðàçâèâàåòñÿ ïå-
÷åíî÷íî-êëåòî÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü è ôîðìèðó-
åòñÿ âòîðè÷íûé áèëèàðíûé öèððîç.

Ïðè ñî÷åòàíèè ÏÑÕ ñ çàáîëåâàíèÿìè êèøå÷-
íèêà ñèìïòîìû ïîñëåäíèõ äîïîëíÿþò êëèíè÷åñ-
êóþ êàðòèíó. Çàáîëåâàíèÿ êèøå÷íèêà ïðè ÏÑÕ 
õàðàêòåðèçóþòñÿ ïðåèìóùåñòâåííî òîòàëüíûì 
ïîðàæåíèåì òîëñòîé êèøêè è îòíîñèòåëüíî ìÿã-

êèì òå÷åíèåì. ÏÑÕ ìîæåò âûÿâëÿòüñÿ ðàíüøå 
èëè ïîçæå, ÷åì âîñïàëèòåëüíûå çàáîëåâàíèÿ êè-
øå÷íèêà. Êîððåëÿöèÿ ìåæäó òÿæåñòüþ ïîðàæå-
íèÿ ïå÷åíè è êèøå÷íèêà îòñóòñòâóåò.   

Ëàáîðàòîðíûå èññëåäîâàíèÿ. Ïðè ëàáî-
ðàòîðíîì èññëåäîâàíèè îòìå÷àåòñÿ ïîâûøåíèå 
óðîâíÿ ôåðìåíòîâ õîëåñòàçà. Ïåðâûì è íàèáî-
ëåå ÷àñòûì ïîêàçàòåëåì ãåïàòîáèëèàðíûõ íà-
ðóøåíèé ÿâëÿåòñÿ ïîâûøåíèå àêòèâíîñòè γ-ÃÒ è 
ùåëî÷íîé ôîñôàòàçû. Îäíàêî äàæå ïðè íàëè÷èè 
êëèíè÷åñêîé ñèìïòîìàòèêè ó áîëüíûõ ñ äèàãíî-
çîì ÏÑÕ, ïîäòâåðæäåííûì ïðè õîëàíãèîãðàôèè, 
ìîãóò îòìå÷àòüñÿ íîðìàëüíûå çíà÷åíèÿ ÙÔ 
[3,4]. Â ñëó÷àÿõ íåçíà÷èòåëüíîãî ïîâûøåíèÿ àê-
òèâíîñòè γ-ÃÒ è ïðè íîðìàëüíûõ ïîêàçàòåëÿõ 
ÙÔ (îíè ñîñòàâëÿþò 2-4% ó ïàöèåíòîâ ñ ÏÑÕ) 
ðåêîìåíäóåòñÿ èññëåäîâàíèå ËÀÏ. Àêòèâíîñòü 
àìèíîòðàíñôåðàç ñûâîðîòêè êðîâè ïîâûøåíà 
ó 90%, ïðè÷åì ïîâûøåíèå àêòèâíîñòè ÀëÀÒ âî 

Äèàãíîñòè÷åñêèé àëãîðèòì ÏÑÕ

ÄÀÍÍÛÅ, ÏÎÇÂÎËßÞÙÈÅ ÇÀÏÎÄÎÇÐÈÒÜ ÏÑÕ:

1. ÑÓÁÚÅÊÒÈÂÍÛÉ ÄÈÑÊÎÌÔÎÐÒ

2. ÌÓÆ×ÈÍÛ, 20-45 ËÅÒ

3. ÍÅ ÊÓÐŸÙÈÅ

4. ÀÑÑÎÖÈÀÖÈŸ Ñ ÕÐÎÍÈ×ÅÑÊÈÌÈ ÂÎÑÏÀËÈÒÅËÜÍÛÌÈ ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈŸÌÈ  ÊÈØÅ×ÍÈÊÀ         

5. ÏÎÂÛØÅÍÈÅ ÒÐÀÍÑÀÌÈÍÀÇ

6. ÃÅÏÀÒÎ/ÑÏËÅÍÎÌÅÃÀËÈŸ

ÎÁßÇÀÒÅËÜÍÛÅ ÄÀÍÍÛÅ:

1. ÕÐÎÍÈ×ÅÑÊÈÉ ÕÎËÅÑÒÀÇ 3. ÝÐÕÏÃ/ÌÐÒ

2. P-ANCA+ 4. ÁÈÎÏÑÈŸ ÏÅ×ÅÍÈ

ÄÎÏÎËÍÈÒÅËÜÍÛÅ ÄÀÍÍÛÅ:

1.                            ËÀÁÎÐÀÒÎÐÍÛÅ ÒÅÑÒÛ: 

                                       - ÁÈËÈÐÓÁÈÍ↑

                                       - IG M↑

                                          - HLA ÃÀÏËÎÒÈÏÛ

                                          - ANA+, SMA +

                                       - ÌÅÄÜ ÑÛÂÎÐÎÒÊÈ↑

                                           - ÕÎËÈÍÝÑÒÅÐÀÇÀ↓

                                           - γ -ÃËÎÁÓËÈÍÛ↑

                                           - ÖÐÁ↑

                                           -HB↓

                                              - ÝÎÇÈÍÎÔÈËÈŸ

  2.                                        ÊÒ, ÑÎÍÎÃÐÀÔÈŸ
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ìíîãî ðàç ïðåâûøàåò çíà÷åíèÿ ÀñÀÒ. Âûÿâëÿþò 
íåðåçêóþ ãèïåðáèëèðóáèíåìèþ è ïîâûøåíèå 
óðîâíÿ IgM. Èììóíîëîãè÷åñêîå òåñòèðîâàíèå 
ïîêàçàëî, ÷òî àíòèìèòîõîíäðèàëüíûå àíòèòåëà ó 
áîëüíûõ ñ ÏÑÕ îáíàðóæèâàþòñÿ íå áîëåå, ÷åì ó 
5% ïàöèåíòîâ â íèçêèõ òèòðàõ, àíòèòåëà ê ãëàä-
êîé ìóñêóëàòóðå âûÿâëÿþòñÿ â 11%. Óðîâíè öèð-
êóëèðóþùèõ èììóííûõ êîìïëåêñîâ âîçðàñòàþò ó 
70% áîëüíûõ ñ ÏÑÕ. Îäíàêî ýòè äàííûå äîëæíû 
èíòåðïðåòèðîâàòüñÿ îñòîðîæíî, òàê êàê ìåòîäè-
êè, ïðèìåíÿþùèåñÿ äëÿ îïðåäåëåíèÿ èììóííûõ 
êîìïëåêñîâ, íå ïîçâîëÿþò ïðîâîäèòü ðàçãðàíè-
÷åíèå ìåæäó êîìïëåêñàìè àíòèãåí–àíòèòåëî è 
àãðåãàòàìè èììóíîãëîáóëèíîâ. HBsAg, HBeAg 
è ñîîòâåòñòâóþùèå àíòèòåëà íå îïðåäåëÿþò-
ñÿ. Òåñòû, èñïîëüçóþùèåñÿ äëÿ îöåíêè îáìåíà 
ìåäè (èçìåðåíèå óðîâíÿ öåðóëîïëàçìèíà ñûâî-
ðîòêè êðîâè, 24-÷àñîâîå èññëåäîâàíèå ýêñêðå-
öèè ìåäè è ñîäåðæàíèå åå â ïå÷åíè), èçìåíåíû 
ó áîëüøèíñòâà ïàöèåíòîâ è äîñòèãàþò âåëè÷èí, 
ñâîéñòâåííûõ áîëåçíè Âèëüñîíà.

Перинуклеарные антинейтрофильные ци-
топлазматические антитела (p-ANCA) âûÿâ-
ëÿþòñÿ ó 65-85% áîëüíûõ ÏÑÕ, ñî÷åòàþùèìñÿ è 
íå ñî÷åòàþùèìñÿ ñ ÍßÊ. Ïðè ýòîì â ñëó÷àÿõ ÏÑÕ 
áåç çàáîëåâàíèÿ êèøå÷íèêà âîçìîæíî îïðåäå-
ëåíèå p-ANCA òîëüêî ó 40% ïàöèåíòîâ. p-ANCA 
ìîãóò âûÿâëÿòüñÿ ïðè àóòîèììóííîì ãåïàòèòå 1 
òèïà, ó 25% çäîðîâûõ ðîäñòâåííèêîâ ïàöèåíòîâ 
ñ ÏÑÕ äàæå â ñëó÷àå îòñóòñòâèÿ p-ANCA ó ñàìîãî 
áîëüíîãî.

Ñëåäóåò îòìåòèòü ïðè ýòîì, ÷òî p-ANCA ó 
áîëüíûõ ÏÑÕ ñîñòîÿò èç IgG1 è IG3, à ïðè àóòî-
èììóííîì ãåïàòèòå – èç IgG1. Òàêèì îáðàçîì, 
ìîæíî ñäåëàòü âûâîä î ðàçëè÷íîé àíòèãåííîé 
íàïðàâëåííîñòè ýòèõ àíòèòåë ïðè ðàçíûõ çàáî-
ëåâàíèÿõ.

Âèçóàëèçàöèîííûå ìåòîäû äèàãíîñòèêè 
Ультразвуковое исследование óêàçûâàåò 

íà óòîëùåíèå ñòåíîê æåë÷íûõ ïðîòîêîâ, ïðè êîì-

ïüþòîðíîé òîìîãðàôèè – ìèíèìàëüíî ðàñøè-
ðåíû ó÷àñòêè íà ïðîòÿæåíèè æåë÷íûõ ïðîòîêîâ. 
Äèôôóçíàÿ õîëàíãèîêàðöèîìà õàðàêòåðèçóåòñÿ 
ñõîæèìè èçìåíåíèÿìè.

Магнитно-резонансная холангиография 
(МРХ) èñïîëüçóåòñÿ íà II-III, III-IV ñòàäèÿõ ÏÑÕ. 
Ìåòîä îáëåã÷àåò äîñòîâåðíóþ îöåíêó âíóòðè- è 
âíåïå÷åíî÷íûõ æåë÷íûõ õîäîâ è äîïîëíÿåò äàí-
íûå ÐÕÏÃ. Â áóäóùåì, âîçìîæíî, ñòàíåò àëüòåð-
íàòèâíûì ÝÐÕÏÃ äèàãíîñòè÷åñêèì ìåòîäîì. 

Îñíîâíûå äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè ÏÑÕ 
ïðèâåäåíû â òàáëèöå 1 ñ ðàçäåëåíèåì íà ïîä-
òâåðæäàþùèå è èñêëþ÷àþùèå.

Äèàãíîç. Îêîí÷àòåëüíûé äèàãíîç ìîæåò 
áûòü óñòàíîâëåí ëèøü ïîñëå ðåíòãåíîëîãè÷åñ-
êîé âèçóàëèçàöèè æåë÷íûõ ïðîòîêîâ. Ðåøàþ-
ùåå çíà÷åíèå äëÿ äèàãíîñòèêè èìåþò äàííûå 
эндоскопической ретроградной холангио-
панкреатографии, êîòîðàÿ ÿâëÿåòñÿ ìåòîäîì 
âûáîðà. Â ðÿäå ñëó÷àåâ ìîãóò áûòü èñïîëüçîâà-
íû ðåçóëüòàòû ÷ðåñêîæíîé òðàíñïå÷åíî÷íîé õî-
ëàíãèîãðàôèè èëè èíòðàîïåðàöèîííîé õîëàíãè-
îãðàôèè è õîëåäîõîñêîïèè. Íàèáîëåå îáùèìè 
ïðèçíàêàìè ó áîëüíûõ ñ ÏÑÕ ÿâëÿþòñÿ ìíîæåñ-
òâåííûå ñòðèêòóðû, çàõâàòûâàþùèå êàê âíóòðè-, 
òàê è âíåïå÷åíî÷íûå õîäû, ðàâíîìåðíî ðàñïðå-
äåëåííûå, êîðîòêèå è êîëüöåâèäíûå, ÷åðåäóþ-
ùèåñÿ ñ ó÷àñòêàìè íîðìàëüíûõ èëè ñëåãêà äèëà-
òèðîâàííûõ ïðîòîêîâ – ñèìïòîì «áóñ èëè ÷åòîê». 
Ïî ìåðå ïðîãðåññèðîâàíèÿ ñêëåðîçà îòìå÷àåòñÿ 
êîíòðàñòèðîâàíèå òîëüêî öåíòðàëüíûõ âåòâåé è 
«îáåäíåíèå» ðèñóíêà ìåëêèõ ïðîòîêîâ. Ïî õîäó 
îáùåãî æåë÷íîãî ïðîòîêà ìîãóò îáíàðóæèâàòü-
ñÿ âûïÿ÷èâàíèÿ, íàïîìèíàþùèå äèâåðòèêóëû. Â 
20% íàáëþäåíèé ïîðàæåíèÿ ìîãóò çàòðàãèâàòü 
òîëüêî âíåïå÷åíî÷íûå èëè òîëüêî âíóòðèïå÷å-
íî÷íûå ïðîòîêè. Ïðè ïîðàæåíèè ìåëêèõ ïðîòî-
êîâ íà õîëàíãèîãðàììàõ èçìåíåíèÿ îòñóòñòâóþò.

Çíà÷èòåëüíîå ðàñøèðåíèå æåë÷íûõ ïðîòîêîâ, 
ïðîãðåññèðóþùàÿ îáëèòåðàöèÿ íà ñåðèè õîëàí-

Таблица 3
Прогностически неблагоприятные факторы
 первичного склерозирующего холангита

ÔÀÊÒÎÐ

MAYO, 
1989

(174  ÁÎËÜÍÛÕ)

KING,S COLLEGE,
1991

(126 ÁÎËÜÍÛÕ)

MULTI-CENTRE,
1992

(426 ÁÎËÜÍÛÕ)

SWEDEN,
1996

(305 ÁÎËÜÍÛÕ)

ÂÎÇÐÀÑÒ + + + +

ÓÐÎÂÅÍÜ ÂÈËÈÐÓÁÈÍÀ + + +

ÑÏËÅÍÎÌÅÃÀËÈŸ + +

ÃÅÏÀÒÎÌÅÃÀËÈŸ +

ÃÈÑÒÎËÎÃÈ×ÅÑÊÀŸ ÑÒÀÄÈŸ + + + +

ÀÊÒÈÂÍÎÑÒÜ ÙÔ +

ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈÅ ÊÈØÅ×ÍÈÊÀ +

ÑÎÄÅÐÆÀÍÈÅ ÃÅÌÎÃËÎÁÈÍÀ +



ãèîãðàìì ïîçâîëÿþò çàïîäîçðèòü ðàçâèòèå õî-
ëàíãèîêàðöèíîìû. Äëÿ óòî÷íåíèÿ äèàãíîçà ðåêî-
ìåíäóåòñÿ выполнение биопсии. 

Íåîáõîäèìî ïîä÷åðêíóòü, ÷òî ñòðèêòóðû ìî-
ãóò ñ÷èòàòüñÿ ñëåäñòâèåì ÏÑÕ ïîñëå èñêëþ÷åíèÿ 
äðóãèõ ïðè÷èí, òàêèõ êàê âðîæäåííûå àíîìàëèè, 
õîëåäîõîëèòèàç, ïåðâè÷íàÿ îïåðàöèîííàÿ òðàâ-
ìà è ìàëèãíèçàöèÿ. 

Äèàãíîñòè÷åñêèé àëãîðèòì ÏÑÕ ïðèâåäåí íà 
ñõåìå.

Äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç ïðîâîäÿò ñ 
диффузной склерозирующей карциномой, 
ðåäêîé ôîðìîé ïåðâè÷íîãî ðàêà æåë÷íûõ ïðî-
òîêîâ (ìåíåå 10% îáùåãî ÷èñëà), êîòîðàÿ ìîæåò 
èìèòèðîâàòü ÏÑÕ ðåíòãåíîëîãè÷åñêè, îñîáåííî 
ïðè âîâëå÷åíèè êàê âíóòðè-, òàê è âíåïå÷åíî÷íûõ 
ïðîòîêîâ. Â ýòèõ ñëó÷àÿõ öåííóþ èíôîðìàöèþ 
äàåò ïðèöåëüíàÿ ïóíêöèîííàÿ èëè îïåðàöèîííàÿ 
áèîïñèÿ.  

Âòîðè÷íûé   ñêëåðîçèðóþùèé   õîëàíãèò, 
ðàçâèâàþùèéñÿ êàê ñëåäñòâèå áàêòåðèàëüíîé 
èíôåêöèè, êàê ïðàâèëî, âîçíèêàåò íà ôîíå ìå-
õàíè÷åñêîãî ïðåïÿòñòâèÿ îòòîêó æåë÷è (êàìíÿ, 
ñòðèêòóðû). Âûÿâëÿåòñÿ ðàñøèðåíèå æåë÷íîãî 
ïðîòîêà ïðîêñèìàëüíåå ïðåïÿòñòâèÿ. 

Ïðè ðàçãðàíè÷åíèè ÏÑÕ ñ  ïåðâè÷íûì   áè-
ëèàðíûì   öèððîçîì âàæíî ïîìíèòü, ÷òî ÏÑÕ 
âñòðå÷àåòñÿ ïðåèìóùåñòâåííî ó ìîëîäûõ ìóæ-
÷èí ñ õîëåñòàòè÷åñêèì áèîõèìè÷åñêèì ïðîôè-
ëåì è âîñïàëèòåëüíûìè çàáîëåâàíèÿìè òîëñòîé 
êèøêè. Â ïðîòèâîïîëîæíîñòü ýòîìó æåíùèíû 
ñðåäíåãî âîçðàñòà ñ êëèíèêî-áèîõèìè÷åñêèì 
ñèíäðîìîì õîëåñòàçà ïðè âûÿâëåíèè àíòèìèòî-
õîíäðèàëüíûõ àíòèòåë â âûñîêîì òèòðå íàèáî-
ëåå âåðîÿòíî äîëæíû áûòü îòíåñåíû ê áîëüíûì 
ñ ÏÁÖ. Â áèîïòàòàõ ïå÷åíè ó áîëüíûõ ÏÁÖ ïðåîá-
ëàäàþò èçìåíåíèÿ ìåëêèõ æåë÷íûõ ïðîòîêîâ, à 
ïðè ÏÑÊ – ôèáðîçíî-îáëèòåðèðóþùèé õîëàíãèò 
áîëåå êðóïíûõ ïðîòîêîâ. 

Îñëîæíåíèÿ. Ïðè åñòåñòâåííîì òå÷åíèè ÏÑÕ 
ïðîñëåæåíî ðàçâèòèå ñïåöèôè÷åñêèõ îñëîæíå-
íèé â âèäå âîñõîäÿùåãî áàêòåðèàëüíîãî õîëàí-
ãèòà (15-35%), îáðàçîâàíèÿ êàìíåé â æåë÷íîé 
ñèñòåìå (22-56%), âûðàæåííûõ ñòðèêòóð (20-
23%), õîëàíãèîêàðöèíîìû (6-18%). 

Îòíîñèòåëüíàÿ ÷àñòîòà îñëîæíåíèé ïðåäñòàâ-
ëåíà â òàáëèöå 2.

Ñèìïòîìû   áàêòåðèàëüíîãî   õîëàíãèòà : áîëü â 
ïðàâîì ïîäðåáåðüå, æåëòóõà, ëèõîðàäêà — ÷àùå 
âîçíèêàþò ïîñëå îïåðàöèé íàëîæåíèÿ ïå÷åíî÷-
íî-êèøå÷íûõ àíàñòîìîçîâ èëè íà ôîíå äðóãèõ 
îñëîæíåíèé (êàìíè, îïóõîëü æåë÷íûõ ïðîòîêîâ), 
ðåäêî íàáëþäàþòñÿ ïðè îáû÷íîì òå÷åíèè ÏÑÕ. 

Õîëåäîõîëèòèàç  íàõîäÿò ïðè îòñóòñòâèè êàì-
íåé â ïóçûðå, îí ìîæåò áûòü ñëåäñòâèåì âòîðè÷-
íîãî ñòàçà æåë÷è, îáóñëîâëåííîãî ñêëåðîòè÷åñ-
êèì ïðîöåññîì.

Õðîíè÷åñêèé  ïàíêðåàòèò  ðàçâèâàåòñÿ íà 
ôîíå ñêëåðîçà ïàíêðåàòè÷åñêîãî ïðîòîêà.

Íàèáîëüøèå òðóäíîñòè ïðåäñòàâëÿåò ðàñïîç-
íàâàíèå õîëàíãèîêàðöèíîìû íà ôîíå ÏÑÕ ââè-
äó òîãî, ÷òî ïðèìåðíî â 30% ñëó÷àåâ ðàçâèòèÿ 
îïóõîëè íà ôîíå ÏÑÕ êàêèõ-ëèáî êëèíè÷åñêèõ 
èëè ëàáîðàòîðíûõ èçìåíåíèé â òå÷åíèè áîëåç-

íè âûÿâèòü íå óäàåòñÿ. Ñèìïòîìû î÷åâèäíîãî 
óõóäøåíèÿ ñîñòîÿíèÿ íà ôîíå ðàçâèòèÿ îïóõîëè 
(ïðîãðåññèðîâàíèå æåëòóõè, áîëè â ïðàâîì ïîä-
ðåáåðüå, ïîõóäàíèå, íàðàñòàíèå óðîâíÿ ñûâîðî-
òî÷íûõ ìàðêåðîâ õîëåñòàçà) òàêæå íå ÿâëÿþòñÿ 
ñïåöèôè÷íûìè è íàáëþäàþòñÿ ïðè äðóãèõ îñ-
ëîæíåíèÿõ, â òîì ÷èñëå ïðè ðàçâèòèè âûðàæåí-
íûõ ñòðèêòóð ïðîòîêîâ. Çàïîäîçðèòü õîëàíãèî-
êàðöèíîìó ìîæíî ïðè ðàçâèòèè òðîìáîôëåáèòà 
ïîâåðõíîñòíûõ âåí. Äèàãíîñòèêà îñíîâûâàåòñÿ 
íà äàííûõ õîëàíãèîãðàôèè ñ öèòîëîãè÷åñêèì èñ-
ñëåäîâàíèåì æåë÷è è ñîñêîáà, à òàêæå áèîïñèè 
æåë÷íîãî ïðîòîêà. Ñóùåñòâåííîå çíà÷åíèå èìå-
åò èññëåäîâàíèå îíêîìàðêåðîâ ÑÀ 19-9 è êàí-
öåðîýìáðèîíàëüíîãî àíòèãåíà, êîòîðûå äàþò 
ïîëîæèòåëüíûå ðåçóëüòàòû â 86% ñëó÷àåâ [10]. 
Õîëàíãèîêàðöèíîìà ñ÷èòàåòñÿ ôàòàëüíûì îñ-
ëîæíåíèåì ÏÑÕ, ÿâëÿþùèìñÿ ïðîòèâîïîêàçàíè-
åì ê òðàíñïëàíòàöèè ïå÷åíè âñëåäñòâèå âûñîêîé 
÷àñòîòû ðåöèäèâîâ â ïåðåñàæåííîé ïå÷åíè. 

Âûæèâàåìîñòü â ñðåäíåì ðàâíà 12 ìåñÿöàì.
Òå÷åíèå. Ïðîãíîç. Ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ 

ïðîãðåññèðóåò õîëåñòàç, íàáëþäàþòñÿ ïîâòîð-
íûå îáîñòðåíèÿ õîëàíãèòà ñ ëèõîðàäêîé è ôîð-
ìèðîâàíèåì âòîðè÷íîãî áèëèàðíîãî öèððîçà, 
ïîðòàëüíîé ãèïåðòåíçèè, ïå÷åíî÷íîé íåäîñòà-
òî÷íîñòè, ðàçâèòèåì õîëàíãèîêàðöèíîìû.

Ñðåäíÿÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü æèçíè ïðè ÏÑÕ 
ñ ìîìåíòà ïîñòàíîâêè äèàãíîçà ñîñòàâèëà 11,9 
ãîäà ïî äàííûì êëèíèêè Ìåéî [14]. Êîëåáàíèÿ 
ñðåäíåé ïðîäîëæèòåëüíîñòè æèçíè ñî âðåìåíè 
óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà – îò 5 äî 17 ëåò. Èìåþòñÿ 
òàêæå äàííûå î áîëåå áûñòðîì ïðîãðåññèðîâà-
íèè çàáîëåâàíèÿ.

Çàáîëåâàíèå ïðîãðåññèðóåò íåçàâèñèìî îò 
íàëè÷èÿ èëè îòñóòñòâèÿ ñèìïòîìîâ. Ó 60-70% 
áîëüíûõ ñ áåññèìïòîìíûì âíà÷àëå òå÷åíèåì 
çàáîëåâàíèÿ ñèìïòîìû ïîÿâëÿþòñÿ â òå÷åíèè 7 
ëåò. Â äàëüíåéøåì ó òðåòè áîëüíûõ ðàçâèâàåòñÿ 
ïå÷åíî÷íî-êëåòî÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü.

Ïðîãíîç ïðè ïîðàæåíèÿõ âíåïå÷åíî÷íûõ æåë-
÷íûõ ïðîòîêîâ õóæå, ÷åì ïðè ïîðàæåíèè òîëüêî 
âíóòðèïå÷åíî÷íûõ.

Ïðè íåñïåöèôè÷åñêîì ÿçâåííîì êîëèòå íàëè-
÷èå ÏÑÕ óâåëè÷èâàåò ðèñê äèñïëàçèè è ðàçâèòèå 
колоректального рака.

Ïðîãíîñòè÷åñêè çíà÷èìûìè ôàêòîðàìè ÿâëÿ-
þòñÿ âîçðàñò, ãèñòîëîãè÷åñêàÿ ñòàäèÿ ïîðàæå-
íèÿ ïå÷åíè, ñïëåíîìåãàëèÿ, óðîâåíü áèëèðóáè-
íà, ÙÔ, ãåìîãëîáèíà, ãåïàòîìåãàëèÿ, ñî÷åòàíèå 
ñ âîñïàëèòåëüíûìè çàáîëåâàíèÿìè êèøå÷íèêà 
(òàáë. 3.). Â ìíîãîöåíòðîâîì èññëåäîâàíèè ïî-
êàçàíî íåçàâèñèìîå ïðîãíîñòè÷åñêîå çíà÷åíèå 
ïåðâûõ ÷åòûðåõ ôàêòîðîâ [5]. Ïðîãíîñòè÷åñêèé 
èíäåêñ ðàññ÷èòûâàåòñÿ ïî ôîðìóëå: R=0,535 
õ log áèëèðóáèí ìã/äë+0,486 õ ãèñòîëîãè÷åñ-
êàÿ ñòàäèÿ+0,041 õ âîçðàñò+0,705 (ïðè íàëè÷èè 
ñïëåíîìåãàëèè). Ïðîãíîñòè÷åñêèé èíäåêñ îöå-
íèâàåò ïðîäîëæèòåëüíîñòü æèçíè áîëüíîãî è 
÷ðåçâû÷àéíî âàæåí äëÿ îïðåäåëåíèÿ ñðîêîâ õè-
ðóðãè÷åñêîãî âìåøàòåëüñòâà, òðàíñïëàíòàöèè 
ïå÷åíè. Èìåþòñÿ ñîîáùåíèÿ î âîçìîæíîì ïðî-
ãíîñòè÷åñêîì çíà÷åíèè ãàïëîòèïà HLA-DR4, ïðè 
âûÿâëåíèè êîòîðîãî îòìå÷åíî áîëåå áûñòðîå 
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ïðîãðåññèðîâàíèå áîëåçíè ñ ðàçâèòèåì òåðìè-
íàëüíîé ñòàäèè óæå â ìîëîäîì âîçðàñòå.

Ëå÷åíèå. Ðåæèì è äèåòè÷åñêèå ðåêîìåíäà-
öèè òå æå, ÷òî ïðè ÏÁÖ. Àíòèáèîòèêè ïðèìåíÿþò 
ïðè îáîñòðåíèÿõ õîëàíãèòà. Ïðè äåôèöèòå âèòà-
ìèíîâ À, Å, Ê, D òðåáóåòñÿ ñîîòâåòñòâóþùàÿ çà-
ìåñòèòåëüíàÿ òåðàïèÿ. 

Â медикаментозном лечении ÏÑÕ èñïîëü-
çóþòñÿ ñðåäñòâà ñ ïðîòèâîâîñïàëèòåëüíûì, èì-
ìóíîäåïðåññèâíûì, àíòèôèáðîçíûì è ìåäüý-
ëèìèíèðóþùèì äåéñòâèåì, ïðåïàðàòû æåë÷íûõ 
êèñëîò, àíòèáèîòèêè. Îöåíèâàÿ ðåçóëüòàòû ëå÷å-
íèÿ, áîëüøèíñòâî àâòîðîâ ñõîäÿòñÿ âî ìíåíèè îá 
îòñóòñòâèè ýôôåêòèâíîé ëåêàðñòâåííîé òåðàïèè 
ÏÑÕ. 

Ïðîâåäåííûå ê íàñòîÿùåìó âðåìåíè êîíòðî-
ëèðóåìûå èñïûòàíèÿ óðñîäåçîêñèõîëåâîé êèñ-
ëîòû, ìåòîòðåêñàòà, êîëõèöèíà, Ä-ïåíèöèëëà-
ìèíà è öèêëîñïîðèíà À íå âûÿâèëè èõ âëèÿíèÿ íà 
ïðîãðåññèðîâàíèå áîëåçíè. Â ðÿäå íåêîíòðîëè-
ðóåìûõ èññëåäîâàíèé îòìå÷åíà ýôôåêòèâíîñòü 
ïðèåìà ïðè ÏÑÕ ãëþêîêîðòèêîñòåðîèäîâ, â òîì 
÷èñëå â îòíîøåíèè ãèñòîëîãè÷åñêîé êàðòèíû. Â 
äðóãèõ ðàáîòàõ ïîëîæèòåëüíîå âëèÿíèå ÃÊÑ (â 
÷àñòíîñòè, â ñî÷åòàíèè ñ êîëõèöèíîì) íà ñèìï-
òîìû, òå÷åíèå áîëåçíè íå âûÿâëåíî. Ïðèâîäÿòñÿ 
åäèíè÷íûå ñîîáùåíèÿ îá óëó÷øåíèè ëàáîðàòîð-
íûõ ïîêàçàòåëåé è ðåíòãåíîëîãè÷åñêîé êàðòèíû 
ÏÑÕ ïðè èñïîëüçîâàíèè íàçîáèëèàðíîãî ëàâàæà 
ñ ãëþêîêîðòèêîñòåðîèäàìè. Îäíàêî â äðóãèõ èñ-
ñëåäîâàíèÿõ ýôôåêòèâíîñòü äàííîãî âèäà ëå-
÷åíèÿ íå ïîäòâåðæäåíà, à ó íåêîòîðûõ áîëüíûõ 
ðàçâèëñÿ áèëèàðíûé ñåïñèñ. Ïðèìåíåíèå àçàòè-
îïðèíà, òåòðàöèêëèíà òàêæå îêàçàëîñü íåýôôåê-
òèâíûì. 

Урсодезоксихолевая кислота (УДХК), íà-
çíà÷àåìàÿ êàê àíòèõîëåñòàòè÷åñêîå è èììóíî-
ìîäóëèðóþùåå ñðåäñòâî, èçó÷àëàñü â ïåðâîì 
ðàçâåðíóòîì ïëàöåáî-êîíòðîëèðóåìîì èññëåäî-
âàíèè: âûÿâëåíî çíà÷èòåëüíîå óëó÷øåíèå áèî-
õèìè÷åñêèõ ïîêàçàòåëåé è ñíèæåíèå àêòèâíîñòè 
çàáîëåâàíèÿ ïî äàííûì ãèñòîëîãè÷åñêîãî èññëå-
äîâàíèÿ. Íåñìîòðÿ íà òî, ÷òî â ïîñëåäóþùèõ èñ-
ñëåäîâàíèÿõ ýòè ðåçóëüòàòû íå áûëè ïîäòâåðæäå-
íû, ÓÄÕÊ ïðèìåíÿåòñÿ ïðè ÏÑÕ äëÿ êóïèðîâàíèÿ 
çóäà [1]. 

Îäíàêî â ñî÷åòàíèè ñ ïðåäíèçîëîíîì è àçàòè-
îïðèíîì ÓÄÕÊ (òðîéíàÿ òåðàïèÿ), êàê ïîêàçàëè 
3-õ ëåòíèå íàáëþäåíèÿ  C. Schramm ñ ñîàâò. [12], 
îáíàðóæèâøèõ  óëó÷øåíèå áèîõèìè÷åñêèõ, ãèñòî-
ëîãè÷åñêèõ è õîëàíãèîãðàôè÷åñêèõ ïîêàçàòåëåé, 
ìîæåò áûòü ðåêîìåíäîâàíà äëÿ êîíñåðâàòèâíîãî 
ëå÷åíèÿ ÏÑÕ. Ïðè ýòîì íàçíà÷àåìûå ñóòî÷íûå 
äîçû ïðåïàðàòîâ ñîñòàâëÿþò: ÓÄÕÊ – 500-750 ìã, 
àçàòèîïðèí – 1-1,5 ìã/êã, ïðåäíèçîëîí – 1 ìã/êã ñ 
ïîñëåäóþùèì óìåíüøåíèåì äîçû ïðåäíèçîëîíà 
äî 5–10 ìã/ñóòêè. 

Çíà÷èòåëüíûå ñòðèêòóðû æåë÷íûõ ïðîòîêîâ 
òðåáóþò õèðóðãè÷åñêîãî âìåøàòåëüñòâà. Îáùå-
ïðèíÿòûé ìåòîä õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ — áó-
æèðîâàíèå ãåïàòîõîëåäîõà ñ íàëîæåíèåì Ò-îá-
ðàçíîãî äðåíàæà. Äëèòåëüíîñòü ïîñëåäóþùåé 
êëèíè÷åñêîé ðåìèññèè îïðåäåëÿåòñÿ ïðîäîë-
æèòåëüíîñòüþ íàëîæåíèÿ äðåíàæà. Ïðèìåíÿþò 

áèëàòåðàëüíóþ ãåïàòèêî-åþíîñòîìèþ è (èëè) 
èñêóññòâåííîå ïðîòåçèðîâàíèå. 

Трансплантация печени ïðèçíàåòñÿ åäèíñ-
òâåííûì ýôôåêòèâíûì ìåòîäîì ëå÷åíèÿ ÏÑÕ. 
Ïî äàííûì öåíòðîâ òðàíñïëàíòàöèè ïå÷åíè, ó 
áîëüíûõ ÏÑÕ 1-ãîäè÷íàÿ âûæèâàåìîñòü ïîñëå 
ïåðåñàäêè ñîñòàâëÿëà îò 71 äî 89%, 2-ãîäè÷íàÿ 
— 83%, 5-ëåòíÿÿ âûæèâàåìîñòü — îò 66 äî 72%, 
ñðîêè ïîñëåäóþùåãî íàáëþäåíèÿ — 8,7 ãîäà 
[6,8]. Ïåðåñàäêà ñ÷èòàåòñÿ ïîêàçàííîé ïðè íà-
ëè÷èè ïåðñèñòèðóþùåé æåëòóõè (ñ ïîâûøåíèåì 
óðîâíÿ áèëèðóáèíà áîëåå ÷åì â 5 ðàç ïî ñðàâíå-
íèþ ñ íîðìîé), öèððîçà ïå÷åíè, à òàêæå ðåöèäè-
âèðóþùåãî áàêòåðèàëüíîãî õîëàíãèòà, íå êîíò-
ðîëèðóåìîãî àíòèáèîòèêàìè. 

Îäíèì èç îñíîâíûõ âîïðîñîâ, îáñóæäàåìûõ 
ïðè âûáîðå äàííîãî ìåòîäà ëå÷åíèÿ, ÿâëÿåòñÿ 
ñâîåâðåìåííîñòü âûïîëíåíèÿ òðàíñïëàíòàöèè 
ïå÷åíè åùå äî ðàçâèòèÿ òåðìèíàëüíîé ñòàäèè 
ÏÑÕ. Ðàííÿÿ ïîñòòðàíñïëàíòàöèîííàÿ âûæèâàå-
ìîñòü çàâèñèò îò ñðîêîâ âûïîëíåíèÿ òðàíñïëàí-
òàöèè è â 2 ðàçà âûøå ó áîëüíûõ, íå íóæäàþùèõ-
ñÿ ïåðåä îïåðàöèåé â èíòåíñèâíîì íàáëþäåíèè. 
Ñ öåëüþ îïðåäåëåíèÿ îïòèìàëüíîãî âðåìåíè 
òðàíñïëàíòàöèè ïå÷åíè èñïîëüçóåòñÿ ïðîãíîñ-
òè÷åñêàÿ ìîäåëü ÏÑÕ. 

Âàæíîé ïðîáëåìîé, ñâÿçàííîé ñ ïåðåñàäêîé 
ïå÷åíè ïðè ÏÑÕ, ÿâëÿåòñÿ ðàçâèòèå ñòðèêòóð æåë-
÷íûõ ïðîòîêîâ â ïåðåñàæåííîé ïå÷åíè – â 16% 
ñëó÷àåâ. Â êà÷åñòâå ïðè÷èí ýòîãî ïðåäïîëàãàþò 
èíôåêöèþ, èøåìèþ ïðîòîêîâ âñëåäñòâèå õðîíè-
÷åñêîãî îòòîðæåíèÿ èëè ðåöèäèâ çàáîëåâàíèÿ. 
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