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Àííîòàöèÿ
Ñòàòüÿ ïóáëèêóåòñÿ ïî ðåçóëüòàòàì Ðîññèéñêîãî Êîíñåíñóñà ïî äèàãíîñòèêå è ëå÷åíèþ ïåðâè÷íîãî ñêëåðîçèðóþùåãî õîëàíãè-
òà (ÏÑÕ), ðàññìîòðåííîãî íà 44-é åæåãîäíîé Íàó÷íîé ñåññèè ÖÍÈÈÃ «Ïåðñîíàëèçèðîâàííàÿ ìåäèöèíà â ýïîõó ñòàíäàðòîâ»
(1 ìàðòà 2018 ã.). Öåëü ïóáëèêàöèè – îñâåòèòü àêòóàëüíûå âîïðîñû êëàññèôèêàöèè äèàãíîñòèêè è ëå÷åíèÿ ïàöèåíòîâ ñ ÏÑÕ,
âûçûâàþùèå íàèáîëüøèé èíòåðåñ ñïåöèàëèñòîâ. Àêòóàëüíîñòü ïðîáëåìû îïðåäåëÿåòñÿ ìíîãîâàðèàíòíîñòüþ êëèíè÷åñêèõ
ïðîÿâëåíèé, ÷àñòî áåññèìïòîìíûì òå÷åíèåì, òÿæåëûì ïðîãíîçîì, ñëîæíîñòüþ äèàãíîñòèêè è íåäîñòàòî÷íîé èçó÷åííîñòüþ
ÏÑÕ, åñòåñòâåííîå òå÷åíèå êîòîðîãî â ðÿäå ñëó÷àåâ ìîæíî ðàññìàòðèâàòü êàê ôóíêöèþ ñî ìíîãèìè ïåðåìåííûìè ñ òî÷êè
çðåíèÿ õàðàêòåðà è ñêîðîñòè ïðîãðåññèðîâàíèÿ ñ ìíîãî÷èñëåííûìè âîçìîæíûìè êëèíè÷åñêèìè èñõîäàìè. Ïîìèìî ïðîãðåñ-
ñèðîâàíèÿ äî ïîðòàëüíîé ãèïåðòåíçèè, öèððîçà è åãî îñëîæíåíèé, ïðè ÏÑÕ íà ïåðâûé ïëàí ìîãóò âûõîäèòü êëèíè÷åñêèå ïðî-
ÿâëåíèÿ îáòóðàöèîííîé æåëòóõè, áàêòåðèàëüíîãî õîëàíãèòà, õîëàíãèîêàðöèíîìû è êîëîðåêòàëüíîãî ðàêà. Ìàãíèòíî-ðåçî-
íàíñíàÿ õîëàíãèîãðàôèÿ – îñíîâíîé ìåòîä ëó÷åâîé äèàãíîñòèêè ÏÑÕ, êîòîðûé ïîçâîëÿåò ïîëó÷èòü èçîáðàæåíèå æåë÷íûõ
ïðîòîêîâ íåèçâàçèâíûì ñïîñîáîì. Ïðèìåíåíèå áèîïñèè ïå÷åíè íàèáîëåå îïðàâäàíî ïðè ïîäîçðåíèè íà ÏÑÕ ìàëûõ ïðîòî-
êîâ, àóòîèììóííûé ïåðåêðåñòíûé ñèíäðîì ÏÑÕ/àóòîèììóííîãî ãåïàòèòà, IgG4-ñêëåðîçèðóþùèé õîëàíãèò. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ
ëåêàðñòâåííîãî ïðåïàðàòà, êîòîðûé çàðåãèñòðèðîâàí ïî ïîêàçàíèþ «ïåðâè÷íûé ñêëåðîçèðóþùèé õîëàíãèò», ñïîñîáíîãî ñó-
ùåñòâåííî èçìåíèòü òå÷åíèå è ïðîãíîç çàáîëåâàíèÿ, íå ñóùåñòâóåò. Îòñóòñòâóåò åäèíàÿ òî÷êà çðåíèÿ îòíîñèòåëüíî ýôôåê-
òèâíîñòè è öåëåñîîáðàçíîñòè ïðèìåíåíèÿ óðñîäåçîêñèõîëåâîé êèñëîòû è åå äîçèðîâêè ïðè ÏÑÕ. Òàêèì îáðàçîì, ðàííÿÿ äè-
àãíîñòèêà è îïðåäåëåíèå ôåíîòèïà ÏÑÕ èìåþò êëèíè÷åñêîå çíà÷åíèå, òàê êàê ïîçâîëÿþò îïðåäåëèòü òàêòèêó ëå÷åíèÿ, âû-
ÿâëåíèå è ïðîôèëàêòèêó îñëîæíåíèé.
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The article is published based on the results of the Russian Consensus on the diagnosis and treatment of primary sclerosing cholangitis
(PSC), discussed at the 44th annual Scientific Session of the CNIIG "Personalized Medicine in the Era of Standards" (March 1, 2018). The
aim of the review is to highlight the current issues of classification of diagnosis and treatment of patients with PSC, which causes the great-
est interest of specialists. The urgency of the problem is determined by the multivariate nature of the clinical manifestations, by often
asymptomatic flow, severe prognosis, complexity of diagnosis and insufficient study of PSC, the natural course of which in some cases can
be considered as a function with many variables in terms of the nature and speed of progression with numerous possible clinical out-
comes. In addition to progression to portal hypertension, cirrhosis and its complications, PSC can be accompanied by clinical manifesta-
tions of obstructive jaundice, bacterial cholangitis, cholangiocarcinoma and colorectal cancer. Magnetic resonance cholangiography is
the main method of radial diagnostics of PSC, which allows to obtain an image of bile ducts in an un-invasive way. The use of liver biopsy
is best justified when there is a suspicion of small-diameter PSC, autoimmune cross-syndrome PSC-AIG, IgG4-sclerosing cholangitis. Cur-
rently, a drug registered to treat primary sclerosing cholangitis which can significantly change the course and prognosis of the disease does
not exist. There is no unified view on the effectiveness and usefulness of ursodeoxycholic acid and its dosage in PSC. Early diagnosis and
determination of the phenotype of PSC is of clinical importance. It allows to determine the tactics of treatment, detection and prevention
of complications

Keywords: primary sclerosing cholangitis, phenotypes, liver biopsy, magnetic resonance cholangiography, ursodeoxycholic acid.
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АИГ – аутоиммунный гепатит 
БК – болезнь Крона
БП – биопсия печени
ВГН – верхняя граница нормы
ВЗК – воспалительные заболевания кишечника
ГГТП – гамма-глютамилтранспептидаза
ГЦК – гепатоцеллюлярная карцинома
КРР – колоректальный рак
МРХПГ – магнитно-резонансная холангиопанкреатография
МСКТ – мультиспиральная компьютерная томография
ОТП – ортотопическая трансплантация печени
ПС – перекрестный синдром
ПСХ – первичный склерозирующий холангит
ПСХ/АИГ – первичный склерозирующий холангит с признаками
аутоиммунного гепатита

ПСХкрп – первичный склерозирующий холангит со стриктурами
крупных протоков
ПСХмпр – первичный склерозирующий холангит со стриктурами
малых протоков
УДХК – урсодезоксихолевая кислота
УЗИ – ультразвуковое исследование
ХК – холангиокарцинома 
ЩФ – щелочная фосфатаза
ЭРХПГ – эндоскопическая ретроградная холангиопанкреатография
ЯК – язвенный колит
ANA – антинуклеарные антитела
АSMA – антитела к гладкой мускулатуре
IgG4-СХ – IgG4-ассоциированный склерозирующий холангит
pANCA – перинуклеарные антинейтрофильные цитоплазматиче-
ские антитела

Ââåäåíèå
Первичный склерозирующий холангит (ПСХ) – хрони-

ческое холестатическое заболевание печени неустановлен-
ной этиологии, характеризующееся негнойным деструк-
тивным воспалением, облитерирующим фиброзом и сег-
ментарной дилатацией внутри- и/или внепеченочных желч-
ных протоков (уровень доказательности III).

Естественное течение ПСХ приводит к развитию вто-
ричного билиарного цирроза печени, портальной гипертен-
зии и печеночной недостаточности, может осложняться хо-
лангитами бактериальной этиологии, стеатореей, дефици-
том жирорастворимых витаминов, остеопорозом, а также
развитием холангио- и гепатоцеллюлярной карциномы (ХК
и ГЦК), колоректального рака (КРР). 

1.1. Ýïèäåìèîëîãèÿ 
ПСХ – редко встречающееся заболевание, которое ча-

сто относят к орфанным. Представления об истинной рас-
пространенности ПСХ ограниченны в связи с многообра-
зием клинических проявлений, длительностью бессимп-
томного течения. В последние годы во всех странах мира
отмечается тенденция к росту заболеваемости ПСХ, что,
вероятно, обусловлено растущими возможностями диаг-
ностики, в частности широким внедрением магнитно-ре-
зонансной холангиопанкреатографии (МРХПГ). Данные
по заболеваемости в странах мира колеблются в пределах
от 0 до 1,3 случая на 100 тыс. населения в год, а распро-
страненности – от 0 до 16,2 на 100 тыс. [1]. В Российской
Федерации эпидемиологические исследования по
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Àêòóàëüíûå âîïðîñû äèàãíîñòèêè è ëå÷åíèÿ ïåðâè÷íîãî ñêëåðîçèðóþùåãî õîëàíãèòà 

 распространенности и встречаемости ПСХ до последнего
времени не проводились.

1.2. Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç
Этиология ПСХ до конца не изучена. Существует це-

лый ряд различных моделей патогенеза и множество пред-
ложений по клиническим исследованиям так называемых

индивидуальных биологических механизмов развития ПСХ
[2]. Доказано значение генетических факторов в этиопато-
генезе ПСХ. Выделено несколько гаплотипов генов главно-
го комплекса гистосовместимости, наиболее часто встре-
чающихся при ПСХ [3, 4]. Генетически-фенотипические
ассоциации иллюстрируют значимость иммунного ответа в
патогенезе ПСХ и его взаимодействия с микробиомом че-
ловека. Интерес представляет гипотеза существования суб-
популяции долгоживущих Т-лимфоцитов, хранящих ин-
формацию о ранее действовавших антигенах. Так называе-
мые клетки памяти, присутствуя и в печени, и в кишечнике
пациентов с ПСХ, ассоциированным с воспалительными
заболеваниями кишечника (ВЗК), при стимуляции общими
антигенами активируются и обеспечивают вторичный им-
мунный ответ в более краткие сроки [5, 6].

2. Êëàññèôèêàöèÿ
Классификации ПСХ, удовлетворяющей всем правилам

создания классификационной системы, до настоящего вре-
мени не разработано. Наибольший интерес на сегодняшний
день представляет классификация ПСХ, основанная на раз-
личии фенотипов. Применительно к ПСХ фенотип харак-
теризуется определенной чертой или совокупностью при-
знаков, определяющих различия между пациентами с ПСХ,
связанные с клинически значимыми исходами заболевания
(клинические проявления, обострения, ответ на терапию,
темпы прогрессирования заболевания, смерть или транс-
плантация печени). Результаты последних генетических и
иммунологических исследований позволили выделить сле-
дующие фенотипические формы ПСХ [7] (см. таблицу).

Резюме. В клиническом диагнозе ПСХ целесообразно
отражение фенотипа заболевания: ПСХ малых протоков,
ПСХ крупных протоков, ПСХ с наличием доминантной
стриктуры, ПСХ с признаками АИГ, ПСХ, ассоциирован-
ный с ВЗК (ЯК или БК), IgG4-СХ (уровень доказательно-
сти III). При формулировании диагноза целесообразно от-
ражать наличие гепатобилиарных и внепеченочных ослож-
нений, ассоциацию с другими иммуноопосредованными за-
болеваниями (уровень доказательности III).

3. Äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè ÏÑÕ
Патогномоничных критериев диагностики ПСХ не су-

ществует. Диагноз формулируется на основании совокуп-
ности данных анамнеза, клинической картины, повышения
сывороточных маркеров холестаза (щелочной фосфата-
зы – ЩФ, гамма-глютамилтранспептидазы – ГГТП), МРТ-
холангиографии и гистологических изменений (уровень до-
казательности II).

3.1. Жалобы и анамнез. Особенностью ПСХ является
длительное отсутствие клинической симптоматики. В 50%
случаев болезнь, как правило, диагностируется лишь при из-
менении функциональных проб печени. Следует выделять
основные, наиболее часто встречающиеся клинические
симптомы ПСХ (абдоминальная боль, желтуха, кожный зуд,
расчесы кожи, лихорадка, слабость, потеря массы тела, пече-
ночная недостаточность, асцит, кровотечение из варикозно-
расширенных вен пищевода, бактериальный холангит, бес-
симптомное течение) [8]. Проявления рецидивирующего
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 синдрома общей интоксикации (лихорадка, ознобы) могут
быть обусловлены обострением сопутствующего ВЗК, а так-
же развитием ХК, часто осложняющей течение ПСХ [9].

3.2. Биохимические тесты, используемые в диагно-
стике ПСХ. При биохимическом исследовании крови от-
личительной особенностью ПСХ является повышение ак-
тивности ЩФ, не зависящее от уровня билирубина, ГГТП.
ЩФ может быть единственным индикатором болезни при
ее бессимптомном течении. Снижение ЩФ в сыворотке
крови во время болезни является предиктором более благо-
приятного исхода и более длительного срока выживаемо-
сти без трансплантации печени, а также связано со сниже-
нием риска злокачественных новообразований [10, 11].
Уровень билирубина в сыворотке крови обычно на момент
постановки диагноза ПСХ остается в пределах нормы, од-
нако он может быть повышен у пациентов с продвинутыми
стадиями заболевания, формированием стриктур, при при-
соединении холедохолитиаза [12].

3.3. Иммунологические тесты в диагностике ПСХ.
При ПСХ аутоиммунные антитела выявляются в 97% слу-
чаев, однако обладают низкой специфичностью [13]. Чаще
выявляются антинуклеарные антитела (АNA), антикардио-
липиновые антитела, перинуклеарные антинейтрофильные
цитоплазматические антитела (pANCA) [14]. Для установ-
ления диагноза ПСХ скрининг антител не требуется.

3.4. Морфологические изменения при ПСХ. Много-
образие морфологических изменений при ПСХ обуcловле-
но неравномерностью поражения желчных протоков и слу-
жит препятствием для широкого использования биопсии
печени (БП). Применение БП наиболее оправдано в случае
ПСХ малых протоков, при подозрении на аутоиммунный
перекрестный синдром (ПС) ПСХ/аутоиммунного гепатита
(АИГ), а также в диагностике IgG4-СХ. Морфологическое
исследование выявляет, наряду с признаками холестаза, пе-
ридуктальный фиброз с образованием фиброзных колец по

типу луковичной шелухи, сдавление просвета протока до
полной облитерации, пролиферацию желчных протоков
или дуктопению, холангиоэктазы, десквамацию эпители-
альных клеток протоков, инфильтрацию вокруг протоков
лимфогистиоцитарными элементами, полиморфноядерны-
ми нейтрофилами, причем плотность портальной инфильт-
рации невелика, особенно в сравнении с АИГ или ПБХ.
При поражении крупных желчных протоков изменения в
мелких протоках печени могут отсутствовать. Классиче-
ская картина фиброза желчных протоков по типу луковой
шелухи выявляется в среднем только у 10% больных [15].

Резюме. Клиническая картина ПСХ отличается чрез-
вычайной вариабельностью. Особенностью ПСХ является
длительное отсутствие клинической симптоматики в 50%
случаев, в 5% случаев диагноз ПСХ устанавливается на
стадии цирроза печени (уровень доказательности III).

При биохимическом исследовании крови отличитель-
ной особенностью ПСХ является повышение активности
ЩФ, не зависящее от уровня билирубина (уровень доказа-
тельности III).

Аутоиммунные антитела обладают низкой специфич-
ностью. Для установления диагноза ПСХ скрининг антител
не требуется (уровень доказательности III). 

Проведение БП оправдано в случае ПСХ мелких прото-
ков, при подозрении на аутоиммунный перекрестный син-
дром ПСХ/АИГ, IgG4-СХ (уровень доказательности III).

4. Ëó÷åâàÿ äèàãíîñòèêà ÏÑÕ
4.1. Ультразвуковое исследование (УЗИ) является

первым, но не основным методом в ряду инструменталь-
ных методов диагностики ПСХ. В силу невозможности
получения полного изображения протоков на всех уров-
нях, а также из-за своей субъективности метод не может
рекомендоваться в качестве основного [16].

Å.Â. Âèííèöêàÿ è ñîàâò. 
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Êëàññèôèêàöèÿ ÏÑÕ ïî ôåíîòèïó [7]
В зависимости от возраста манифестации ПСХ

Дети – чаще аутоиммунный перекрестный синдром
Молодые – типичное более агрессивное течение
Пожилой и старческий возраст

По степени вовлеченности желчных протоков
ПСХ крупных протоков ПСХ внепеченочных протоков

ПСХ внутрипеченочных протоков
Сочетание ПСХ внутри- и внепеченочных протоков
ПСХ с доминантной стриктурой

ПСХ малых протоков 
Относительно ассоциации ПСХ с ВЗК

ЯК – тотальный колит с мягким течением и вовлечением дистальных отделов тонкой кишки
БК – более часто при ПСХ малых протоков (характеризуется более благоприятным исходом)
Неуточненный колит
Колит без клинических проявлений – диагностируется только при колоноскопии (лучше исходы)

В зависимости от уровня концентрации в сыворотке крови IgG4
Нормальный уровень IgG4
1–2 нормы – 10% ПСХ, может быть предиктором неблагоприятного исхода
>2 норм – наиболее вероятно IgG4-СХ 

Относительно расовой или этнической принадлежности
Европейские страны 
Страны Африки 
Страны Азии 

Примечание. ЯК – язвенный колит, БК – болезнь Крона, IgG4-СХ – IgG4-ассоциированный склерозирующий холангит.
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Àêòóàëüíûå âîïðîñû äèàãíîñòèêè è ëå÷åíèÿ ïåðâè÷íîãî ñêëåðîçèðóþùåãî õîëàíãèòà 

4.2. Магнитно-резонансная холангиопанкреатогра-
фия. При вовлечении в процесс общего желчного и пече-
ночного протоков определяется расширение по типу дивер-
тикулообразных выпячиваний, с неровными контурами, де-
формацией, с множественными зонами сужения. МРХПГ
является «золотым стандартом» диагностики ПСХ [17, 18].
По данным метаанализа, проведенного М. Dave и соавт.,
чувствительность и специфичность МРХПГ в диагностике
в ПСХ составляют 86 и 94% соответственно [19].

4.3. Мультиспиральная компьютерная томогра-
фия (МСКТ), в отличие от МРХПГ, не является методом
выбора для диагностики ПСХ. Тем не менее МСКТ с конт-
растированием служит одним из способов дифференциаль-
ной диагностики ПСХ и опухолевого поражения желчных
протоков (в первую очередь – опухоли Клацкина).

4.4. Эндоскопическая ретроградная холангиопан-
креатография (ЭРХПГ) рассматривается как дополнитель-
ный уточняющий метод диагностики в тех случаях, когда по
результатам МРХПГ и БП невозможно точно установить
диагноз либо когда их выполнение противопоказано [20]. 

Резюме. Комплекс различных инвазивных и неинвазив-
ных методов лучевой диагностики у больных с ПСХ позво-
ляют получить достоверную информацию о состоянии
желчных протоков, что в последующем имеет большое
значение для выбора оптимальной тактики терапевтическо-
го и хирургического лечения (уровень доказательности II). 

УЗИ является первым в ряду инструментальных мето-
дов диагностики ПСХ, однако не может быть основным
(уровень доказательности III).

МРХПГ – основной метод лучевой диагностики ПСХ,
который позволяет получить изображение желчных прото-
ков неизвазивным способом (уровень доказательности III).

ЭРХПГ – метод диагностики в тех случаях, когда по ре-
зультатам МРХПГ и БП невозможно точно установить ди-
агноз либо когда их выполнение противопоказано (уровень
доказательности III).

Для дифференциальной диагностики ПСХ и других по-
ражений желчных протоков рекомендуется выполнение
внутрипросветной биопсии.

5. Îñíîâíûå êëèíè÷åñêè çíà÷èìûå
ôåíîòèïû ÏÑÕ
5.1. ПСХ со стриктурами желчных протоков. Среди

вариантов ПСХ, клиническая картина которых определяет-
ся наличием стриктур желчных протоков, выделяют:

•  ПСХ со стриктурами крупных протоков (ПСХкрп) –
классическая форма:

•  ПСХ внепеченочных протоков;
•  ПСХ внутрипеченочных протоков;
• сочетание ПСХ внутри- и внепеченочных протоков;
•  ПСХ с доминантной стриктурой (более тяжелый про-
гноз, при этом чаще встречается ХГК).

•  ПСХ малых протоков (ПСХмпр).
5.1.1. ПСХ со стриктурами крупных протоков. Класси-

ческая, наиболее часто встречающаяся форма ПСХкпр ха-
рактеризуется наличием сегментарных стриктур с прокси-
мальной дилатацией, четкообразными расширениями желч-
ных протоков при холангиографии. Для классической фор-
мы ПСХ характерны преобладание мужчин (3:2), средний
возраст (30–40 лет), наличие холестаза. В 60–80% случаев
фиксируется сочетание с ВЗК. Доминантная стриктура наи-
более часто описывается как стриктура менее 1,5 мм для об-
щего желчного протока или 1,0 мм – для печеночного прото-
ка в 2 см от бифуркации, развивается приблизительно в 50%
случаев ПСХ. Ряд исследований указывают на более неблаго-

приятный прогноз ПСХ при наличии доминантной стриктуры
[9, 21] определяется высокая частота выявления ХК [22, 23].

5.1.2. ПСХ со стриктурами малых протоков диагности-
руется в тех случаях, когда клинические, биохимические и ги-
стологические изменения явно указывают на наличие ПСХ,
при отсутствии холангиографических изменений. ПСХмпр
отличается от ПСХкпр более мягким течением и многими ав-
торами расценивается как фенотипически обусловленная вер-
сия классической формы ПСХ. Естественное течение этой
формы характеризуется более благоприятным прогнозом, ме-
нее частой трансформацией в ХК, более высокой продолжи-
тельностью жизни без трансплантации [24, 25]. На сегодняш-
ний день нет окончательной ясности, является ли ПСХмпр
ранней стадией ПСХкпр, более мягким вариантом течения бо-
лезни или отдельным заболеванием [8, 23]. 

Резюме. ПСХкрп – часто встречающаяся классическая
форма ПСХ. Для ПСХкпр характерен более неблагопри-
ятный прогноз при наличии доминантной стриктуры, при
этом чаще встречается ХК.

Вариант ПСХмпр диагностируется в тех случаях, когда
клинические, биохимические и гистологические изменения
явно указывают на наличие ПСХ, при отсутствии холан-
гиографических изменений (уровень доказательности III).

6. Ïåðåêðåñòíûå ñèíäðîìû
Перекрестный синдром – ПСХ с признаками АИГ.

АИГ и ПСХ рассматриваются как самостоятельные забо-
левания печени. Номенклатура и диагностические крите-
рии для сочетаний аутоиммунных заболеваний печени не
стандартизированы. При этом наличие такого сочетания,
как АИГ/ПСХ, общепризнано. В качестве критериев «ПСХ
с признаками АИГ» рекомендуют следующие: уровень ала-
нинаминотрансферазы в 5 раз выше верхней границы нор-
мы (ВГН); IgG сыворотки крови, превышающие ВГН
в 2 раза; ANA, ASMA в диагностическом титре; морфоло-
гические критерии: некрозы, розеткообразование, порталь-
ное или перипортальное воспаление [8].

В отдельную группу выделяют аутоиммунный ПС ПСХ
мелких протоков с АИГ (ПСХмпр/АИГ). Среди больных
с ПС ПСХ/АИГ ПСХмпр встречается наиболее часто.

Резюме. Номенклатура сочетания АИГ и ПСХ не стан-
дартизирована. В клинической практике следует пользо-
ваться термином «первичный склерозирующий холангит с
признаками аутоиммунного гепатита» (уровень доказа-
тельности IV).

В клинической практике рекомендуется выполнение
БП всем пациентам с типичной холангиографической кар-
тиной ПСХ и с повышением активности аминотрансфераз
≥5 ВГН (уровень доказательности III).

Выполнение МРХПГ показано пациентам с АИГ, в осо-
бенности с дебютом до 25 лет, при наличии клинико-лабора-
торных признаков холестаза (уровень доказательности III).

Диагноз АИГ/ПСХ рекомендуется устанавливать при на-
личии типичной холангиографической или гистологической
(перидуктулярный концентрический фиброз) картины ПСХ
и перипортальном гепатите с высокой некровоспалительной
активностью в биоптате (уровень доказательности III).

7. Ïåðâè÷íûé ñêëåðîçèðóþùèé õîëàíãèò,
àññîöèèðîâàííûé ñ ÂÇÊ (ÏÑÕ-ÂÇÊ)
ПСХ-ВЗК – особый фенотип, дополняющий ранее

определенные фенотипы (уровень доказательности III).
Всем больным ПСХ без признаков ВЗК рекоменду-

ется проводить илеоколоноскопию для исключения



асимптомного/малосимптомного варианта ВЗК с био-
псией (уровень доказательности III). 

При установленном сочетании ПСХ-ВЗК, особенно с
наличием ретроградного илеита, а также в отсутствие по-
ражения прямой кишки, всем больным рекомендуется про-
ведение илеоколоноскопии для уточнения активности вос-
паления в кишке (уровень доказательности III). 

Сочетание ПСХ с ВЗК, особенно с ЯК, значительно по-
вышает риск развития КРР. Таким больным рекомендуется
регулярное проведение тотальной колоноскопии ежегодно
или 1 раз в 2 года с биопсией из любых визуально подозри-
тельных на неоплазию участков (уровень доказательности II). 

Всем пациентам с ВЗК, у которых имеются отклонения
биохимических печеночных показателей, особенно ЩФ и
ГГТП, рекомендуется проведение МРПХГ для исключения
ПСХ (уровень доказательности II). 

Больные ПСХ-ВЗК ведутся по правилам ведения боль-
ных с ВЗК (уровень доказательности II). Рекомендуется
применение урсодезоксихолевой кислоты (УДХК) у взрос-
лых больных ПСХ в дозах от 13 до 20 мг/кг в сутки (уро-
вень доказательности II).

8. IgG4-àññîöèèðîâàííûé
ñêëåðîçèðóþùèé õîëàíãèò
IgG4-СХ – особая форма склерозирующего холангита,

характеризующаяся повышением сывороточного уровня
IgG4, инфильтрацией IgG4-позитивными плазматическими
клетками стенок желчных протоков в сочетании с фибро-
тическими изменениями в них, а также положительным от-
ветом на терапию кортикостероидами [26].

По клиническим проявлениям течение IgG4-СХ и ПСХ
практически неразличимо [27].

Для IgG4-СХ характерно повышение концентрации
IgG4 cыворотки крови свыше 135 мг/дл. Однако показа-
тель не является строго специфичным [28, 29].

Резюме. Рекомендуется устанавливать диагноз IgG4-СХ
при сочетании биохимических, радиологических и гистологи-
ческих признаков, среди которых повышенный уровень IgG4
в сыворотке крови, внутри- и внепеченочные билиарные
стриктуры при МР-холангиографии, мультифокальные
IgG4-лимфоплазматические инфильтрации, склерозирующий
фиброз желчных протоков (уровень доказательности II).

9. Ëå÷åíèå ïåðâè÷íîãî ñêëåðîçèðóþùåãî
õîëàíãèòà
В настоящее время отсутствует какой-либо лекарст-

венный препарат, способный существенно изменить тече-
ние и прогноз ПСХ.

Взгляды на эффективность УДХК не однозначны. Ран-
домизированные исследования высоких доз УДХК показа-
ли тенденцию в улучшении биохимических показателей, но
дальнейшее повышение дозы не только не влияло на исход
заболевания, но и вызывало серьезные побочные эффекты. 

Рассматривая вопросы применения УДХК в практиче-
ской медицине, ряд авторов, в частности J.H. Tabibian
и K.D. Lindor [30], рекомендуют применение УДХК в сред-
них дозах, а при снижении щелочной фосфатазы до 1,5
нормы – отмену препарата.

Антибактериальная терапия представляется одним из
перспективных методов терапии ПСХ. Однако долгосроч-
ное применение антибиотиков может быть связано с рядом
побочных эффектов.

Перспективным является исследование эффективности
и безопасности альтернативных методов воздействия на

кишечную микробиоту, таких как пребиотики, пробиотики
или трансплантация фекальной микробиоты. Четкие кри-
терии необходимости назначения иммуносупрессивной те-
рапии при ПСХ с признаками АИГ отсутствуют. В соот-
ветствии с рядом рекомендаций при ПСХ, сопровождаю-
щемся повышением уровней аминотрансфераз более чем
в пять раз от ВГН и повышением уровня IgG сыворотки
крови в два раза, рекомендуется назначение иммуносупрес-
сивной терапии. Доказательная база для этой терапии от-
сутствует. В клинической практике вопрос об инициации
иммуносупрессивной терапии при ПСХ с признаками АИГ
следует решать с учетом возможных осложнений, регуляр-
но оценивать ответ на лечение, а также рассматривать ща-
дящие стероидные средства для пациентов, нуждающихся
в длительной терапии.

10. Ïîêàçàíèÿ ê òðàíñïëàíòàöèè ïå÷åíè
ïðè ÏÑÕ
Ортотопическая трансплантация печени (ОТП) – метод

радикального лечения больных с ПСХ, выживаемость ре-
ципиентов составляет 85 и 70% через 5 и 10 лет, соответ-
ственно [30]. Показания к ОТП при ПСХ существенно не
отличаются от таковых при терминальных стадиях других
болезней печени [31]. Приоритетность в проведении транс-
плантации у больных гепатоцеллюлярным раком (ГЦР) на
фоне ПСХ такая же, как и у больных ГЦР на фоне других
болезней печени. Исходы ОТП у больных, получивших пе-
чень от живого донора, сопоставимы или лучше, чем у ре-
ципиентов посмертного донорства [32].

К особым показаниям к трансплантации у больных с
ПСХ можно отнести:

– рефрактерный к терапии изнуряющий кожный зуд;
– частые бактериальные холангиты c более чем двумя

эпизодами бактериемии или одним эпизодом сепсиса [33];
– ХК на ранних стадиях при тщательном отборе реципи-

ентов (диаметром <3 см, без признаков метастазирования).
Возврат ПСХ наблюдается у 20–25% пациентов, пере-

несших трансплантацию, через 5–10 лет после ОТП. Воз-
можно, при выборе поддерживающей иммуносупрессивной
терапии циклоспорин и азатиоприн имеют преимущества
перед такролимусом [34].

Çàêëþ÷åíèå
Клинический полиморфизм ПСХ, тяжелый прогноз и

недостаточная изученность вызывают огромный интерес к
проблемам диагностики и лечения. Выделение клинически
отличающихся фенотипов ПСХ, таких как ПСХ-ВЗК,
ПСХмпр, IgG4-СХ, АИГ с признаками ПСХ и др., имеет
несомненное клиническое значение. Являются ли эти фе-
нотипы отражением различий в генотипе, патогенетиче-
ских механизмах, приводящих к сходным клиническим
проявлениям, или это просто вариации одного и того же за-
болевания, остается неясным.

Терапевтические подходы, ориентированные в первую
очередь на терапию УДХК и иммуносупрессию, не доказали
своей эффективности. Вероятно, сложность и клиническая
гетерогенность этого заболевания обусловливают отрица-
тельные результаты клинических испытаний, и только новые
идеи и подходы к ПСХ смогут сдвинуть эту тенденцию. В на-
правлении решения проблемы ПСХ разрабатывается таргет-
ная «целевая терапия», означающая набор терапевтических
стратегий, направленных на ингибирование либо изменение
определенных молекул или межмолекулярных взаимодей-
ствий, занимающих ключевые позиции в патогенезе ПСХ.

Å.Â. Âèííèöêàÿ è ñîàâò. 
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Àêòóàëüíûå âîïðîñû äèàãíîñòèêè è ëå÷åíèÿ ïåðâè÷íîãî ñêëåðîçèðóþùåãî õîëàíãèòà 

Ведется поиск новых фармакологических подходов к
лечению ПСХ, перспектив их развития с точки зрения те-
рапевта, а также возможности наиболее рационального хи-
рургического лечения. 

Единственным радикальным методом лечения ПСХ
остается ОТП.
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