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Введение 
Первичный склерозирующий холангит (ПСХ) - хроническое холестатическое заболевание печени 

неустановленной этиологии, характеризующееся негнойным деструктивным воспалением, 

облитерирующим фиброзом и сегментарной дилатацией внутри и/или внепеченочных желчных 

протоков. 

Естественное течение ПСХ приводит к развитию вторичного билиарного цирроза печени, 

портальной гипертензии и печеночной недостаточности, может осложняться холангитами 

бактериальной этиологии, стеатореей. дефицитом жирорастворимых витаминов, остеопорозом, а 

также развитием холангио- и гепатоцеллюлярной карциномы (ХК и ГЦК), колоректального рака. 

Эпидемиология 

ПСХ – редко встречающееся заболевание, которое часто относится к орфанным. Представления об 

истинной распространенности ПСХ ограничены в связи с многообразием клинических 

проявлений, длительностью бессимптомного течения. В последние годы во всех странах мира 

отмечается тенденция к росту заболеваемости ПСХ, что, вероятно, обусловлено растущими 

возможностями диагностики, в частности широким внедрением магнитно-резонансной 

холангиопанкреатографии (МРХПГ). Данные по заболеваемости в странах мира колеблются в 

пределах от 0 до 1,3 случая на 100 тыс. населения в год, а распространенность – от 0 до 16,2 на 100 

тыс. [1]. В Российской Федерации эпидемиологические исследования по распространенности и 

встречаемости ПСХ до последнего времени не проводились. 

Этиология и патогенез 
Этиология ПСХ до конца не изучена. Существует целый ряд различных моделей патогенеза и 

множество предложений по клиническим исследованиям так называемых индивидуальных 

биологических механизмов развития ПСХ [2]. Доказано значение генетических факторов в 

этиопатогенезе ПСХ. Выделено несколько гаплотипов генов главного комплекса 

гистосовместимости, наиболее часто встречающихся при ПСХ [3, 4]. Генетически-

фенотипические ассоциации иллюстрируют значимость иммунного ответа в патогенезе ПСХ и его 

взаимодействия с микробиомом человека. Интерес представляет гипотеза существования 

субпопуляции долгоживущих Т-лимфоцитов, хранящих информацию о ранее действовавших 

антигенах. Так называемые 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 иммунный ответ в более краткие 

сроки (5, 6]. 

Классификация 
Классификации ПСХ, удовлетворяющей всем правилам создания классификационной системы, до 

настоящего времени не разработано. Наибольший интерес на сегодняшний день представляет 

классификация ПСХ, основанная на различии фенотипов. Применительно к ПСХ фенотип 

характеризуется определенной чертой или совокупностью признаков, определяющих различия 

между пациентами с ПСХ связанные с клинически значимыми исходами заболевания 

(клинические проявления. обострения, ответ на терапию. темпы прогрессирования заболевания. 

смерть или трансплантация печени). Результаты последних генетических и 

знаков, определяющих различия между пациентами с ПСХ, связанные с клинически значимыми 

исходами заболевания (клинические проявления, обострения, ответ на терапию, темпы 

прогрессирования заболевания, смерть или трансплантация печени). Результаты последних 

генетических и иммунологических исследований позволили выделить следующие фенотипические 

формы ПСХ [7]:  

1. В зависимости от возраста манифестации ПСХ: 

a. Дети - чаще аутоиммунный перекрестный синдром 

b. Молодые - типичное более агрессивное течение 



c. Пожилой и старческий возраст 

2. По степени вовлеченности желчных протоков 

a. ПСХ крупных протоков 

i. ПСХ внепеченочных протоков 

ii. ПСХ внутрипеченочных протоков 

iii. Сочетание ПСХ внутри- и внепеченочных протоков 

iv. ПСХ с доминантной стриктурой 

b. ПСХ малых протоков 

3. Относительно ассоциации ПСХ с ВЗК 

a. Язвенный колит - тотальный колит с мягким течением и вовлечением дистальных 

отделов тонкой кишки 

b. Болезнь Крона - более часто при ПСХ малых протоков (характеризуется более 

благоприятным исходом) 

c. Неуточненный колит 

d. Колит без клинических проявлений - диагностируется только при колоноскопии 

(лучше исходы) 

4. В зависимости от уровня концентрации в сыворотке крови 1gG4 

a. Нормальный уровень IgG4 

b. 1-2 нормы - 10% ПСХ, может быть предиктором неблагоприятного исхода 

c. >2 норм - наиболее вероятно 1gG4-CX 

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, ассоциированный с ВЗК (ЯК или БК), IgG4-CX. При формулировании 

диагноза целесообразно отражать наличие гепатобилиарных и внепеченочных осложнений, 

ассоциацию с другими иммуноопосредованными заболеваниями. 

Диагностические критерии ПСХ 
Патогномоничных критериев диагностики ПСХ не существует. Диагноз формулируется на 

основании совокупности данных анамнеза, клинической картины, повышения сывороточных 

маркеров холестаза (щелочной фосфатазы - ЩФ, гамма-глютамилтранспептидазы - ГГТП), МРТ-

холангиографии и гистологических изменений. 

Жалобы и анамнез. Особенностью ПСХ является длительное отсутствие клинической 

симптоматики. В 50% случаев болезнь, как правило, диагностируется лишь при изменении 

функциональных проб печени. Следует выделять основные, наиболее часто встречающиеся 

клинические симптомы ПСХ (абдоминальная боль, желтуха, кожный зуд. расчесы кожи, 

лихорадка, слабость, потеря массы тела, печеночная недостаточность, асцит, кровотечение из 

варикозно-расширенных вен пищевода, бактериальный холангит, бессимптомное течение) [8]. 

Проявления рецидивирующего синдрома общей интоксикации (лихорадка, ознобы) могут быть 

обусловлены обострением сопутствующего В3К, а также развитием ХК, часто осложняющей 

течение ПСХ [9]. 

Биохимические тесты, используемые в диагностике ПСХ. При биохимическом исследовании 

крови отличительной особенностью ПСХ является повышение активности 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 благоприятного исхода и более длительного срока выживаемости без 

трансплантации печени, а также связано со снижением риска злокачественных новообразований 

[10, 11]. 

Уровень билирубина в сыворотке крови обычно на момент постановки диагноза ПСХ остается в 

пределах нормы, однако он может быть повышен у пациентов с продвинутыми стадиями 

заболевания, формированием стриктур, при присоединении холедохолитиаза [12]. 



Иммунологические тесты в диагностике ПСХ. При ПСХ аутоиммунные антитела выявляются в 

97% случаев, однако обладают низкой специфичностью [13]. Чаще выявляются антинуклеарные 

антитела (ANA), антикардио-липиновые антитела, перинуклеарные антинейтрофильные 

цитоплазматические антитела (рANCA) [14]. Для установления диагноза ПСХ скрининг антител 

не требуется. 

Морфологические изменения при ПСХ. Многообразие морфологических изменений при ПСХ 

обусловлено неравномерностью поражения желчных протоков и служит 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-CX. Морфологическое 

исследование выявляет, наряду с признаками холестаза, перидуктальный фиброз с образованием 

фиброзных колец по типу луковичной шелухи, сдавление просвета протока до полной 

облитерации, пролиферацию желчных протоков или дуктопению, холангиоэктазы, десквамацию 

эпителиальных клеток протоков, инфильтрацию вокруг протоков лимфогистиоцитарными 

элементами, полиморфноядерными нейтрофилами, причем плотность портальной инфильтрации 

невелика, особенно в сравнении с АИГ или ПБХ. При поражении крупных желчных протоков 

изменения в мелких протоках печени могут отсутствовать. Классическая картина фиброза 

желчных протоков по типу луковой шелухи выявляется в среднем только у 10% больных [15]. 

Резюме. Клиническая картина ПСХ отличается чрезвычайной вариабельностью. Особенностью 

ПСХ является длительное отсутствие клинической симптоматики в 50% случаев, в 5% случаев 

диагноз ПСХ устанавливается на стадии цирроза печени. 

При биохимическом исследовании крови отличительной особенностью ПСХ является повышение 

активности ЩФ, не зависящее от уровня билирубина. 

Аутоиммунные антитела обладают низкой специфичностью. Для установления диагноза ПСХ 

скрининг антител не требуется. 

Проведение БП оправдано в случае ПСХ мелких протоков, при подозрении на аутоиммунный 

перекрестный синдром ПСХ/АИГ, IgG4-CX. 

Лучевая диагностика ПСХ 
Ультразвуковое исследование (УЗИ) является первым, но не основным методом в ряду 

инструментальных методов диагностики ПСХ. В силу невозможности получения полного 

изображения протоков на всех уровнях, а также из-за своей субъективности метод не может 

рекомендоваться в качестве основного [16]. 

Магнитно-резонансная холангиопанкреатография. При вовлечении в процесс общего желчного и 

печеночного протоков определяется расширение по типу дивертикулообразных выпячиваний, с 

неровными контурами, деформацией, 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]. 

Мультиспиральная компьютерная томография (МСКТ), в отличие от МРХПГ, не является 

методом выбора для диагностики ПСХ. Тем не менее МСКТ с контрастированием служит одним 

из способов дифференциальной диагностики ПСХ и опухолевого поражения желчных протоков (в 

первую очередь - опухоли Клацкина). 

Эндоскопическая ретроградная холангиопанкреатография (ЭРХПГ) рассматривается как 

дополнительный 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 неинвазивных методов лучевой диагностики у 

больных с ПСХ позволяют получить достоверную информацию о состоянии желчных протоков, 



что в последующем имеет большое значение для выбора оптимальной тактики терапевтического и 

хирургического лечения. 

УЗИ является первым в ряду инструментальных методов диагностики ПСХ, однако не может быть 

основным. 

МРХПГ - основной метод лучевой диагностики ПСХ, который позволяет получить изображение 

желчных протоков неизвазивным способом. 

ЭРХПГ - метод диагностики в тех случаях, когда по результатам МРХПГ и БП невозможно точно 

установить диагноз либо когда их выполнение противопоказано. 

Для дифференциальной диагностики ПСХ и других поражений желчных протоков рекомендуется 

выполнение внутрипросветной биопсии. 

Основные клинически значимые фенотипы ПСХ 
ПСХ со стриктурами желчных протоков. Среди вариантов ПСХ, клиническая картина которых 

определяется 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). 

ПСХ со стриктурами крупных протоков. Классическая, наиболее часто встречающаяся форма 

ПСХкпр характеризуется наличием сегментарных стриктур с проксимальной дилатацией, 

четкообразными расширениями желчных протоков при холангиографии. Для классической формы 

ПСХ характерны преобладание мужчин (3:2), средний возраст (30-40 лет), наличие холестаза. В 

60-80% случаев Фиксирустся сочетание с ВЗК. Доминантная стриктура наиболее часто 

описывается как стриктура менее 1,5 мм для общего желчного протока или 1,0 мм - для 

печеночного протока в 2 см от бифуркации, развивается приблизительно в 50% случаев ПСХ. Ряд 

исследований указывают на более неблагоприятный прогноз ПСХ при наличии доминантной 

стриктуры [9, 21] определяется высокая частота выявления ХК [22, 23]. 

ПСХ со стриктурами малых протоков диагностируется в тех случаях, когда клинические, 

биохимические и ги-стологические изменения явно указывают на наличие ПСХ, при отсутствии 

холангиографических изменений. ГСХмпр отличается от ПСХкир более мягким течением и 

многими авторами расценивается как фенотипически обусловленная версия классической формы 

ПСХ. Естественное течение этой формы характеризуется более благоприятным прогнозом, менее 

частой трансформацией в ХК, более высокой продолжи-тельностью жизни без трансплантации 

(24, 25]. На сегодняшний день нет окончательной ясности, является ли ПСХмпр ранней стадией 

ПСХкпр. более мягким вариантом течения болезни или отдельным заболеванием [8. 23] 

Резюме. ПСХкрп - часто встречающаяся классическая форма ПСХ. Для ПСХкпр характерен более 

неблагоприятный 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 

холангиографических изменений . 

Перекрестные синдромы 
Перекрестный синдром - ПСХ с признаками АИГ. 



АИГ и ПСХ рассматриваются как самостоятельные заболевания печени. Номенклатура и 

диагностические критерии для сочетаний аутоиммунных заболеваний печени не 

стандартизированы. При этом наличие такого сочетания, как АИГ/ПІСХ, общепризнано. В 

качестве критериев «ПСХ с признаками АИГ» рекомендуют следующие: уровень ала-

нинаминотрансферазы в 5 раз выше верхней границы нормы (ВГН); IgG сыворотки крови, 

превышающие ВГН в 2 раза; ANA, ASMA в диагностическом титре; морфологические 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 стандартизирована. В клинической практике 

следует пользоваться термином «первичный склерозирующий холангит с признаками 

аутоиммунного гепатита». 

В клинической практике рекомендуется выполнение 

БП всем пациентам с типичной холангиографической картиной ПСХ и с повышением активности 

аминотрансфераз ≥5 ВГН. 

Выполнение МРХПГ показано пациентам с АИГ, в особенности с дебютом до 25 лет, при наличии 

клинико-лабораторных признаков холестаза. 

Диагноз АИГ/ПІСХ рекомендуется устанавливать при наличии типичной холангиографической 

или гистологической (перидуктулярный концентрический фиброз) картины ПСХ и 

перипортальном гепатите с высокой некровоспалительной активностью в биоптате. 

Первичный склерозирующий холангит, ассоциированный с В3К (ПСХ-ВЗК)  
ПСХ-ВЗК - особый фенотип, дополняющий ранее определенные фенотипы. 

Всем больным ПСХ без признаков ВЗК рекомендуется проводить илеоколоноскопию для 

исключения асимптомного/малосимптомного варианта В3К с биопсией. 

При установленном сочетании ПСХ-ВЗК, особенно с наличием ретроградного илеита, а также в 

отсутствие поражения прямой кишки, всем больным рекомендуется проведение 

илеоколоноскопии для уточнения активности воспаления в кишке. 

Сочетание ПІСХ с ВЗК, особенно с ЯК, значительно повышает риск развития КРР. Таким 

больным рекомендуется регулярное проведение тотальной колоноскопии ежегодно или 1 раз в 2 

года с биопсией из любых визуально подозрительных на неоплазию участков. 

Всем пациентам с ВЗК, у которых имеются отклонения биохимических печеночных показателей, 

особенно ЩФ и ГГТП, рекомендуется проведение МРПХГ для исключения ПСХ. 

Больные ПСХ-ВЗК ведутся по правилам ведения больных с ВЗК. Рекомендуется применение 

урсодезоксихолевой кислоты (УДХК) у взрослых больных ПСХ в дозах от 13 до 20 мг/кг в сутки. 

IgG4-ассоциированный склерозирующий холангит 
IgG4-CX - особая форма склерозирующего холангита, характеризующаяся повышением 

сывороточного уровня IgG4, инфильтрацией IgG4-позитивными плазматическими клетками 

стенок желчных протоков в сочетании с фибротическими изменениями в них, а также 

положительным ответом на терапию кортикостероидами [26] 

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

Для IgG4-CX характерно повышение концентрации IgG4 сыворотки крови свыше 135 мг/дл. 

Однако показатель не является строго специфичным [28, 29]. 



Резюме. Рекомендуется устанавливать диагноз IgG4-CX при сочетании биохимических, 

радиологических и гистологических 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. 

Лечение первичного склерозирующего холангита 
В настоящее время отсутствует какой-либо лекарственный препарат, способный существенно 

изменить течение и прогноз ПСХ. 

Взгляды на эффективность УДХК не однозначны. Рандомизированные исследования высоких доз 

УДХК показали 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 У ДХК в практической медицине, ряд авторов, в частности J.H. 

Tabibian и K.D. Lindor [30]. рекомендуют применение УДХК в средних дозах. а при снижении 

щелочной фосфатазы до 1.5 нормы - отмену препарата. 

Антибактериальная терапия представляется одним из перспективных методов терапии [СХ. 

Однако долгосрочное 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 критерии необходимости назначения иммуносупрессивной 

терапии при ПСХ с признаками АИГ отсутствуют. В соответствии с рядом рекомендаций при 

ПСХ, сопровождающемся повышением уровней аминотрансфераз более чем в пять раз от ВГН и 

повышением уровня IgG сыворотки крови в два раза, рекомендуется назначение 

иммуносупрессивной терапии. Доказательная база для этой терапии отсутствует. В клинической 

практике вопрос об инициации иммуносупрессивной терапии при ПСХ с признаками АИГ следует 

решать с учетом возможных осложнений, регулярно оценивать ответ на лечение, а также 

рассматривать щадящие стероидные средства для пациентов, нуждающихся в длительной терапии 

Заключение 
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-CX. АИГ с признаками ПСХ и др., имеет 

несомненное клиническое значение. Являются ли эти фенотипы отражением различий в генотипе, 

патогенетических механизмах, приводящих к сходным клиническим проявлениям, или это просто 

вариации одного и того же заболевания, 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 отрицательные результаты клинических 

испытаний, и только новые идеи и подходы к ПСХ смогут сдвинуть эту тенденцию. В 

направлении решения проблемы ПСХ разрабатывается таргетная «целевая терапия», означающая 

набор терапевтических стратегий, направленных на ингибирование либо изменение определенных 

молекул или межмолекулярных взаимодействий, занимающих ключевые позиции в патогенезе 

ПСХ. 

Ведется поиск новых фармакологических подходов к лечению ПСХ, перспектив их развития с 

точки зрения терапевта, а также возможности наиболее рационального хирургического лечения. 
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