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Актуальность. Особенности дебюта первичного склерозирующего холангита (ПСХ) при воспалительных заболеваниях 
кишечника (ВЗК) у детей, частота выявления маркеров цитолиза и холестаза, характер поражений гепатобилиарной си-
стемы и изменений эндоскопической картины изучены недостаточно. Цель работы — определить особенности течения 
ПСХ при ВЗК у детей. 
Материалы и методы. Комплексно обследованы 54 ребёнка с ПСХ+ВЗК (основная группа) и 79 больных с изолирован-
ными формами ВЗК: язвенным колитом (ЯК) или болезнью Крона (БК) (группа сравнения). 
Результаты. Cочетание ПСХ+ЯК было выявлено у 48 больных с преобладанием мальчиков. Самыми частыми прояв-
лениями ПСХ в дебюте заболевания у детей с сочетанием ПСХ+ВЗК были диарея, абдоминальный болевой синдром, 
синдромы цитолиза и холестаза, гемоколит. У детей с ПСХ+ВЗК по сравнению с больными ВЗК отмечалось значимое 
увеличение сывороточных концентраций аланин- и аспартатаминотрансферазы, общего белка, свидетельствовавшее о на-
растании активности гепатита; уровень γ-глутамилтрансферазы, щелочной фосфатазы и прямого билирубина указывал 
на нарастание выраженности синдрома холестаза; IgG — на выраженность мезенхимально-воспалительного синдрома 
при поражениях печени. При эндоскопии у этих больных был выявлен панколит с выраженным вовлечением правых от-
делов толстой кишки или изолированный проктит, а у пациентов с ПСХ+БК чаще отмечался илеоколит. Индексы PUCAI  
(р < 0,001) и PCDAI (р = 0,027) были существенно уменьшены у больных с ПСХ+ВЗК, чем при изолированном течении 
ВЗК. При МРТ органов брюшной полости и МР-холангиопанкреатографии у больных с сочетанием ПСХ+ВЗК характер-
ными проявлениями были неоднородность паренхимы печени, неровность внутри- и внепеченочных желчных протоков, 
наличие участков расширения и сужения их диаметра. 
Выводы. Дебют ПСХ у больных с фенотипом ПСХ+ВЗК у детей проявляется преимущественно кишечной симптомати-
кой, чаще представлен ЯК с вовлечением правых отделов кишечника преимущественно у мальчиков и меньшим индексом 
активности по сравнению с изолированным течением ВЗК в сочетании с лабораторными синдромами и холестазом.
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Introduction. Currently, in pediatric practice, there are no clear data on the features of the onset of primary sclerosing cholangitis 
(PSC) in inflammatory bowel diseases (IBD), the frequency of detection of markers of cytolysis and cholestasis, the nature of the 
lesion of the hepatobiliary system and changes in the endoscopic picture. Purpose: assessment of clinical, laboratory, and instru-
mental features of PSC course in IBD children (PSC+IBD). 
Materials and methods. For the period 2015–2021, a comprehensive examination of 54 children with PSC+IBD (main group) and 
79 patients with isolated IBD (comparison group): ulcerative colitis (UC) or Crohn’s disease (CD) was carried out. 
Results. In 54 children of the main group, the combination of PSC+UC was detected in 48 (88.9%) patients with a predominance 
of boys. At the onset of the disease, the most frequent manifestations in children with PSC+IBD were diarrhea, abdominal pain 
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syndrome, cytolysis and cholestasis syndromes, and hemocolitis. In children with PSC+IBD, compared with patients with IBD, 
there was a statistically significant increase in serum concentrations of ALT, AST and total protein, indicating an increase in hepa-
titis activity; GGT, alkaline phosphatase and direct bilirubin — about an increase in the severity of cholestasis syndrome; IgG —  
as a marker of the severity of mesenchymal-inflammatory syndrome in the framework of liver damage. According to the endo-
scopic data, with PSC+UC, pancolitis with more pronounced involvement of the right colon or isolated proctitis prevails, and with 
PSC+CD, ileocolitis is more common. Indices PUCAI (p < 0.001) and PCDAI (p = 0.027) were statistically significantly lower in 
the PSC+IBD group than in the isolated IBD. According to the data of transient liver elastometry, no statistically significant differ-
ence was obtained between the medians of the parameters of the biochemical blood test at different stages of fibrosis. According 
to the results of magnetic resonance imaging of the abdominal organs and MR-cholangiopancreatography, the most characteristic 
changes in PSC+IBD are heterogeneity of the liver parenchyma, unevenness of the intra- and extrahepatic bile ducts, the presence 
of areas of expansion and narrowing of their diameter. 
Conclusions. The phenotype of PSC+IBD in children is manifested mainly by intestinal symptoms, more often UC with involve-
ment of the right parts of the intestine in boys and a lower activity index than the isolated course of IBD, in combination with 
laboratory syndromes and cholestasis.
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В оспалительные заболевания кишечника 
(ВЗК) — группа хронических форм патологии 
желудочно-кишечного тракта (ЖКТ), вклю-

чающая болезнь Крона (БК), язвенный колит (ЯК) и 
недифференцированный колит, характеризующиеся 
хроническим прогрессирующим течением [1]. При ЯК 
ведущим является рецидивирующее поражение тол-
стой кишки, а при БК происходит трансмуральное, сег-
ментарное, гранулематозное воспаление с возможным 
вовлечением всех отделов ЖКТ и развитием местных 
и системных осложнений [2]. Эти формы патологии 
являются многофакторными, среди факторов риска 
выделяют наследственную предрасположенность, де-
фекты эпителиального барьера, иммунную дисрегуля-
цию и негативное влияние окружающей среды [3]. 

Заболеваемость ВЗК растёт во всем мире, под-
твержденный диагноз этой патологии имеют около  
5 млн человек [4]. Около 25% случаев ВЗК диагно-
стируют у детей до 18 лет [4, 5]. 

Клиническая картина ВЗК у детей полиморфна и 
включает абдоминальный болевой синдром, диарею, 
гемоколит, лихорадку, потерю массы тела, что зача-
стую приводит к гиподиагностике и установке оши-
бочных диагнозов, таких как инфекционный колит 
или синдром раздражённого кишечника [5]. Пораже-

ние гепатобилиарной системы (ГБС) — распростра-
нённое внекишечное проявление ВЗК, чаще при ЯК. 
Вовлечённость печени и желчевыводящих путей у 
таких больных колеблется от 6 до 47%, причём по-
ражение ГБС может дебютировать в любой период 
течения ВЗК и может быть связано как с формиро-
ванием патологии ГБС, так и с применением лекар-
ственных средств, используемых для терапии ВЗК и 
обладающих гепатотоксичностью, которая выражена 
у метотрексата [6, 7]. Скрининг на патологию ГБС 
при ВЗК имеет важное значение, поскольку нередко 
у таких больных клинически она может протекать 
бессимптомно, а лабораторные данные остаются 
нормальными либо их отклонения выявляют слу-
чайно [8]. Увеличение сывороточных концентраций 
печёночных ферментов более 2 норм встречается у 
15–30% у пациентов с ВЗК. Преимущественно выяв-
ляют повышение активности аланин- (АЛТ) и аспар-
татаминотрансферазы (АСТ). Оценка уровней γ-глу-
тамилтрансферазы (ГГТ) имеет важное значение для 
диагностики холестаза, однако проводится реже [9]. 
Хронические болезни печени, в первую очередь ПСХ 
и аутоиммунный гепатит, наряду с лекарственным 
гепатитом, тромботическими осложнениями (тром-
боз воротной вены), первичным поражением ГБС, не 
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связанным с ВЗК (например, вирусный гепатит, холе-
литиаз, IgG4-ассоциированная холангиопатия), явля-
ются ведущими в структуре поражений ГБС у детей с 
БК и ЯК [9–11].

Установлено, что ПСХ — самая распространённая 
форма патологии ГБС при ВЗК, проявляющаяся как 
хроническое холестатическое поражение, в основе 
которого лежат воспаление и прогрессирующий фи-
броз внутри и/или внепеченочных желчных протоков, 
с развитием мультифокальных стриктур, вторичного 
билиарного цирроза печени, портальной гипертен-
зии и печёночной недостаточности. С того момента, 
как было представлено первое описание связи между 
склерозирующим холангитом и ВЗК (1965 г.), опре-
делены особенности сочетания ВЗК+ПСХ [12]. В на-
стоящее время ПСХ диагностируют у больных ВЗК 
с возрастающей частотой, хотя данные о распростра-
нённости этой патологии ещё не получены. Диагноз 
ПСХ устанавливают у 2,4–7,5% пациентов с ВЗК, при 
этом ВЗК при ПСХ встречается в 22–98% случаев. 
Всё чаще в последние годы говорят об особом фено-
типе ВЗК при ПСХ, отличающемся от классических 
форм ВЗК и предполагающем отдельную нозологиче-
скую форму. Клинические и инструментальные изме-
нения при ПСХ+ВЗК достаточно подробно описаны у 
взрослых больных, а у детей пока нет чётких данных 
об особенностях дебюта ПСХ при ПСХ+ВЗК, частоте 
изменений маркеров цитолиза и холестаза, характере 
поражений ГБС при ВЗК и изменениях эндоскопиче-
ской картины.

В связи с этим целью нашей работы явилось опре-
деление клинико-лабораторных и инструментальных 
особенностей течения ПСХ у детей с ВЗК.

Материалы и методы
Комплексно обследовано 133 ребенка. Основную 

группу составили 54 больных с ПСХ+ВЗК в возрасте 
от 3 лет 5 мес до 17 лет 7 мес с медианой возраста  
13 лет 1 мес [7 лет 7 мес; 15 лет 3 мес] (из них 44 маль-
чика). В группу сравнения были включены 79 детей 
(из них 44 мальчика) с верифицированным диагнозом 
ВЗК (ЯК или БК) и отсутствием клинико-лаборатор-
ных и инструментальных признаков поражения пече-
ни в возрасте от 7 мес до 17 лет, медиана возраста —  
11 лет 1 мес [7 лет 2 мес; 13 лет 1 мес].

Проведение работы было одобрено независимым 
локальным этическим комитетом (протокол № 10 от 
19.11.2019). Все больные и их родители подписали 
добровольное информированное согласие на участие 
в исследовании. 

Всем пациентам проводили клинический и биохи-
мический анализы крови с помощью автоматических 
анализаторов. Для определения активности течения 
ВЗК использовали шкалы: Pediatric Ulcerative Colitis 
Activity Index (PUCAI) — для ЯК и Pediatric Crohn’s 
Disease Activity Index (PCDAI) — для БК [13, 14].  
У ряда больных определяли содержание специфи-
ческих аутоантител в сыворотке крови: антинейтро-
фильные цитоплазматические антитела (ANCA), 
антитела к сахаромицетам (ASCA), антиядерные ан-
титела (ANA), антитела к микросомам печени и по-
чек (anti-LKM), антитела к растворимому антигену 

печени (anti-SLA), антитела к митохондриям (AMA), 
антитела к гладкой мускулатуре (ASMA). У всех па-
циентов иммунохроматографическим методом опре-
деляли содержание фекального кальпротектина. 

Для анализа выраженности фиброза печени про-
водили транзиентную эластографию печени с исполь-
зованием системы «FibroScan®502». У всех больных 
основной группы проводили магнитно-резонансную 
томографию органов брюшной полости с МР-хо-
лангиопанкреатографией с использованием систем  
«Optima 450w 1,5Т», «Signa Explorer 1,5Т» («GE 
Healthcare») однократно при госпитализации. Эзо-
фагогастродуоденоскопию и колоноскопию больным 
выполняли с помощью соответствующих инструмен-
тальных систем «Olympus» и «Pentax». У больных 
с циррозом печени определяли наличие варикозно 
расширенных вен пищевода и желудка. Для анализа 
протяжённости макроскопических изменений при эн-
доскопическом исследовании толстой кишки исполь-
зовали Монреальскую классификацию [15].

Статистическую обработку всех полученных дан-
ных проводили с использованием пакета прикладных 
программ «IBM SPSS Statistics 26» («StatSoft Inc.»). 
Различия считали значимыми при р <0,05.

Результаты 
У 48 пациентов основной группы (n = 54) диагно-

стировано ПСХ+ЯК и лишь у 6 — ПСХ+БК. Дебют 
заболевания проявлялся кишечной симптоматикой у 
35 больных, а гепатобилиарные и внекишечные сим-
птомы были отмечены лишь у 8 и 7 пациентов соот-
ветственно. Сочетание дебюта ПСХ с гепатобилиар-
ной патологией и внекишечными симптомами наблю-
далось у 2 пациентов, с поражениями кишечника и 
внекишечными симптомами — у 2.

Самыми частыми проявлениями дебюта ПСХ у 
пациентов с ПСХ–ВЗК были диарея, абдоминальный 
болевой синдром, синдромы цитолиза и холестаза, а 
также гемоколит (рис. 1). 

Частыми клинико-лабораторными проявлениями у 
больных с ПСХ+ВЗК были синдромы цитолиза и хо-
лестаза, гемоколит, абдоминальный болевой синдром, 
диарея и учащение стула, а также анемия (рис. 2).  
В динамике при поздней диагностике и терапии были 
выявлены клинические проявления холестаза в виде 
ахоличного стула, потемнения мочи и появления зуда, 
а также асцит и геморрагический синдром как прояв-
ления печёночной недостаточности. При этом наслед-
ственная предрасположенность в развитии как ВЗК, 
так и ПСХ была выявлена у 23 больных (рис. 3).

У родственников 1-й и 2-й линий родства нами 
были выявлены различные формы патологии ЖКТ в 
29,6% случаев и ВЗК в 13% случаев, реже отмечалась 
онкологическая (9,3%) и аутоиммунная (5,6%) пато-
логия, хронические болезни печени (3,7%). Среди 
патологии органов ЖКТ преобладали хронический 
гастродуоденит (n = 7) и язвенная болезнь желудка 
и двенадцатиперстной кишки (n = 6), реже — желч-
нокаменная болезнь (n = 3). У родственников, стра-
давших ВЗК, отмечался исключительно ЯК (n = 7), 
случаев БК не отмечено. Спектр аутоиммунной па-
тологии был представлен ревматоидным артритом  
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(n = 1), псориазом (n = 1) и аутоиммунным тиреои-
дитом (n = 1). Онкологическая патология включала в 
себя рак толстой кишки (n = 2), желудка (n = 1), пе-
чени (n = 1) и поджелудочной железы (n = 1). Среди 

хронических болезней печени в 1 случае был опреде-
лён вирусный гепатит С, в другом — криптогенный 
гепатит. При этом 8 из 23 больных имели нескольких 
родственников с отягощённой наследственностью.

Рис. 1. Особенности клинико-лабораторных проявлений в дебюте заболевания у пациентов основной группы.
Fig. 1. Features of clinical and laboratory manifestations at the onset of the disease in patients of the main group.

Рис. 2. Особенности клинико-лабораторных проявлений у больных основной группы при первичной госпитализации.
Fig. 2. Features of clinical and laboratory manifestations in patients of the main group during primary hospitalization. 
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Рис. 3. Отягощенная наследственность у пациентов основной группы.
Fig. 3. Burdened heredity in patients of the main group.

Т а б л и ц а  1 / T a b l e  1 
Особенности некоторых клинико-лабораторных показателей у детей c ВЗК в сочетании или без ПСХ

Features of some clinical and laboratory parameters in children with inflammatory bowel diseases (IBD) or without primary sclerosing 
cholangitis (PSC) 

Показатель
Index

ПСХ+ВЗК / PSС+IBD
(n = 54)

ВЗК / IBD
(n = 79) р

Активность ЯК по шкале PUCAI, баллы
UC activity according to the PUCAI scale, points

15.0
[10.0; 21.3]

32.5
[15.0; 46.3] <0.001

Активность БК по шкале PCDAI, баллы
CD activity according to the PCDAI scale, points 10.0 [10,0; 20,0] 25.0 [10.0; 35.0] 0.027

Медиана плотности печени по данным транзиентной  
эластографии печени при первичном обследовании, кПа
Median liver density according to transient elastography data  
at the initial examination, kPa

8.65 [6.10; 13.4] 3.85 [3.65; 4.75] <0.001

Гемоглобин, г/л
Hemoglobin, g/l 126.0 [112.5; 136.5] 120.0 [107.3; 133.0] 0.052

Тромбоциты, ×109

Platelets, ×109 334.5 [265.7; 425.5] 372.5 [269.5; 479.5] 0.029

Нейтрофилы, ×109

Neutrophils, ×109 3.8 [2.4; 5.2] 4.1 [2.7; 6.0] 0.069

Аланинаминотрансфераза, ЕД/л
ALT, U/l 55.1 [23.9; 113,1] 21. [12.1; 58.2] <0.001

Аспартатаминотрансфераза, ЕД/л
AST, U/l 51.3 [32.7; 87.1] 30.1 [21.7; 52.8] <0.001

Белок общий, г/л
Total protein, g/l 76.1 [73.6; 81.4] 73.2 [67.9; 77.2] <0.001

Билирубин общий, мкмоль/л
Total bilirubin, μmol/l 11.8 [7.7; 15.9] 9.7 [5.9; 13.8] 0.001

Билирубин прямой, мкмоль/л
Direct bilirubin, μmol/l 2.2 [1.4; 3.8] 1.7 [1.1; 2.9] <0.001

γ-Глутамилтрансфераза, ЕД/л
GGT, U/l 76.5 [32.7; 194.4] 18.7 [10.5; 82.4] <0.001

Щелочная фосфатаза, ЕД/л
Alkaline phosphatase, U/l 229.0 [174.5; 402.5] 161.0 [104.0; 251.0] <0.001

IgG, г/л
IgG, g/l 15.9 [13.4; 20.7] 13.5 [10.6; 17.3] <0.001

С-реактивный белок, мг/л
CRP, mg/l 1.2 [1.0; 6.1] 1.5 [1.0; 8.1] 0.057

Ферритин, мкг/л
Ferritin, μg/l 15.8 [9.8; 35.6] 20.9 [10.4; 51.1] 0.037

Кальпротектин, мкг/г
Calprotectin, μg/g 292.0 [78.2; 946.5] 538.0 [246.0; 1260.0] 0.031
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Как показано в табл. 1, в отличие от пациентов с 
ВЗК, больные с ПСХ+ВЗК имели более низкую ак-
тивность ВЗК как при ЯК, так и при БК (р < 0,001;  
р = 0,027 соответственно), согласно шкалам PUCAI и  
PCDAI. Это подтверждается и данными о содержании 
кальпротектина, которое было существенно умень-
шено у пациентов основной группы по сравнению с 
больными группы сравнения. Однако при хронически 
протекающей патологии ГБС у больных с ПСХ+ВЗК 
были выявлены фиброз печени; выраженное повыше-
ние содержания IgG в сыворотке крови как проявле-
ние мезенхимально-воспалительного синдрома при 
поражении печени; синдромы цитолиза и холестаза, 
свидетельствующие об активности гепатита; тромбо-
цитопения за счёт синдрома гиперспленизма и более 
низкая концентрация ферритина, обусловленная по-
ражением печени с нарушением хранения железа в 
виде депонированной формы.

Напротив, больные группы сравнения имели более 
низкое содержание общего белка в сыворотке крови, 
что очевидно, связано с агрессивным течением ВЗК 
по сравнению с пациентами основной группы.

Изменения показателей транзиентной эластогра-
фии печени у обследованных нами больных с фено-
типом ПСХ-ВЗК представлены в табл. 2. 

Очевидно, что большинство больных основной 
группы имело умеренный фиброз (стадия F2) — 16, 
практически в равной степени было выявлено как 
отсутствие фиброза (стадия F0) — у 11, так и цир-
роз печени (стадия F4) — у 12 пациентов. Больных, 
имеющих слабый (стадия F1) и выраженный фиброз 
(стадия F3), также было примерно поровну: 8 и 7 со-
ответственно. В группе сравнения ни у одного боль-
ного данных за фиброз печени не было. При анализе 
лабораторных показателей у больных основной груп-

пы с разными стадиями фиброза статистически зна-
чимых различий не выявлено.

У детей с фенотипом ПСХ+ВЗК положительные 
ANCA определялись в 33,3% случаев и примерно в рав-
ной степени ASMA (20,0%) и ASCA (13,8%) (табл. 3).  
При этом ни у одного больного не были выявлены 
ANA, антитела anti-LKM, anti-SLA и AMA. Лишь  
у 1 пациента было отмечено сочетанное повышение 
уровней ASCA+ASMA.

Учитывая неблагоприятный прогноз по формиро-
ванию цирроза печени у детей с ПСХ, важной задачей 
являлось определение у таких больных варикозно рас-
ширенных вен пищевода как проявления портальной 
гипертензии. По данным эзофагогастродуоденоско-
пии, признаки варикозно расширенных вен пищевода  
I степени были отмечены у 3 пациентов, II степени — у 2,  
III степени — у 1.

Следующим важным этапом нашей работы явилось 
определение особенностей эндоскопической картины 
поражения ЖКТ у детей с ВЗК в сочетании или без 
ПСХ на основании Монреальской классификации ЯК 
и БК по протяженности поражения (табл. 4, 5).

У больных при ПСХ+ЯК, а также при изолирован-
ном ЯК преобладает панколит, но значительно уве-
личилось число пациентов, имеющих изолированное 
поражение толстой кишки в виде дистального колита. 
При ПСХ+БК эндоскопическая картина представлена 
в основном илеоколитом, как и при изолированной 
БК, однако с более редким вовлечением в патологиче-
ский процесс верхних отделов ЖКТ.

По данным МРТ органов брюшной полости и 
МР-холангиопанкреатографии у большинства па-
циентов (72,2%) выявлены признаки диффузного 
паренхиматозного процесса в печени в виде её не-
однородности (табл. 6), при этом у 11,1% отмечена 
бугристость контуров печени, свидетельствующая 
о выраженных структурных изменениях органа.  
При оценке изменений билиарного тракта больных 
отмечена неровность контура желчного пузыря, при-
знаки поражения внепечёночных желчных протоков: 
неровность их контуров, равномерное расширение, 
зоны расширения и сужения; признаки поражения 
внутрипечёночных желчных протоков: неровность 
их контуров и зоны их неравномерного расширения 
и сужения.

Обсуждение
Проведённые нами исследования показали, что 

ПСХ у большинства больных сочетается с ЯК.  
В других работах частота ЯК при ПСХ колеблется 
от 55% до 86,5% [16–18]. Формирование сочетания 

Т а б л и ц а  2 / T a b l e  2
Изменения показателей транзиентной эластографии печени  

у больных с фенотипом ПСХ+ВЗК 
Changes in transient liver elastography in patients with the 

PSC+IBD phenotype 

Стадия фиброза печени по шкале  
METAVIR

Stage of liver fibrosis according  
to the METAVIR scale 

n Me Q1–Q3

F0 11 4.8 3.9–4.8
F1 8 5.7 5.6–5.9
F2 16 7.2 6.7–8.5
F3 7 11.4 10.1–11.6
F4 12 18.6 14.5–24.8

Т а б л и ц а  3 / T a b l e  3
Изменения титров аутоантител, выявленных у больных детей с фенотипом ПСХ+ВЗК 

Changes in the titers of autoantibodies detected in sick children with the PSC+IBD phenotype

Результаты
Results

ANCA
(n = 21)

ASCA
(n = 29)

ANA
(n = 30)

Anti-LKM1
(n = 29)

Anti-SLA
(n = 28)

AMA
(n = 22)

ASMA
(n = 20)

Положительно
Positively

7 (33.3%) 4 (13.8%) 0 0 0 0 4 (20.0%)

Отрицательно
Negatively

14 (66.7%) 25 (86.2%) 30 (100%) 29 (100%) 28 (100%) 22 (100%) 16 (80.0%)
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Т а б л и ц а  4 / T a b l e  4
Особенности эндоскопической картины поражения ЖКТ у детей с ЯК в сочетании или без ПСХ 

Features of the endoscopic picture of gastrointestinal tract lesions in children with UC in combination with or without PSC 

Классификация ЯК по протяжённости поражения
Classification of UC according to the extent of the lesion

ПСХ+ЯК (n = 48)
PSC+UC (n = 48)

ЯК без ПСХ (n = 45)
UC without PSC (n = 45) 

Проктит
Proctitis

7 (16.3%) 1 (2.3%)

Левосторонний колит
Left-sided colitis

8 (18.6%) 9 (20.0%)

Панколит
Pancolitis

33 (65.1%) 35 (77.8 %)

Т а б л и ц а  5 / T a b l e  5
Особенности эндоскопической картины поражения ЖКТ у детей с БК в сочетании или без ПСХ 
Features of the endoscopic picture of gastrointestinal tract lesions in CD children with or without PSC 

Классификация БК по протяжённости поражения
Classification of CD according to the extent of the lesion

ПСХ+БК (n = 6)
PSC+CD (n = 6)

БК без ПСХ (n = 34)
CD without PSC (n = 34)

Терминальный илеит
Terminal ileitis

1 (16.7%) 2 (5.9%)

Колит
Colitis

– 6 (17.6%)

Илеоколит
Ileocolitis

5 (83.3%) 26 (76.5%)

Верхние отделы ЖКТ
Upper parts of the gastrointestinal tract

1 (16.7%)  (35.3%)

Т а б л и ц а  6 /  T a b l e  6
Особенности изменений ГБС у пациентов с фенотипом ПСХ+ВЗК по данным МРТ органов брюшной полости  

и МР-холангиопанкреатографии 
Features of changes in the hepatobiliary system in patients with the PSC+IBD phenotype according to MRI of abdominal organs  

and magnetic resonance cholangiopancreatography

Параметры
Parameters

Абс.
Abs %

Контур печени: 
Liver contour:

ровный / smooth 48 88.9
бугристый / bumpy 6 11.1

Паренхима печени:
Liver parenchyma:

однородная / homogeneous 15 27.8
неоднородная / heterogeneous 39 72.2

Желчевыводящие пути:
Biliary tract: 

1) Контур желчного пузыря
Contour of the gallbladder:

ровный / smooth 36 66.7
неровный / uneven 17 31.5
отсутствует визуализация / there is no visualization 1 1.8

2) Контуры внутрипеченочных  
протоков:
Contours of the intrahepatic ducts:

ровные / smooth 37 68.5

неровные / uneven 17 31.5

3) Контуры внепеченочных протоков:
Contours of extrahepatic ducts:

ровные / smooth 34 63.0
неровные / uneven 20 37.0

4) Диаметр внутрипеченочных  
протоков:
Diameter of intrahepatic ducts:

не расширены / not expanded 41 75.9
зоны неравномерного расширения и сужения / zones of uneven 
expansion and contraction

9 16.7

неравномерно расширены / unevenly expanded 3 5.6
веретенообразные расширения / fusiform extensions 1 1.8

5) Диаметр внепечёночных протоков
Diameter of extrahepatic ducts:

не расширены / not expanded 36 66.7
равномерно расширены / uniformly expanded 7 12.9
зоны расширения и сужения / zones of expansion and contraction 4 7.4
неравномерно расширены / unevenly expanded 3 5.6
достоверно не визуализируются / not reliably visualized 3 5.6
неравномерно сужены / unevenly narrowed 1 1.8
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ПСХ+ВЗК чаще отмечено у мальчиков, такой фено-
тип выявлен у 65,5–69,5% мужчин [16, 19].

При анализе особенностей клинико-лабораторных 
проявлений ПСХ+ВЗК у детей нами было установле-
но, что у всех больных были выражены цитолиз, хо-
лестаз, а в 77,8% случаев — абдоминальный болевой 
синдром [20]. Наследственная предрасположенность 
обнаружена нами лишь у 13% больных, родственни-
ки которых страдали ВЗК. У 9,3% пациентов была 
отягощённая наследственность по онкологической, а 
у 5,6% — по аутоиммунной патологии. При этом со-
общается о большой доле сопутствующих аутоиммун-
ных заболеваний (15%) и ВЗК (17%) у родственников 
больных [21, 22]. Наибольший риск онкопатологии, в 
частности, колоректального рака, был выше у больных 
с ПСХ+ВЗК по сравнению с изолированным ВЗК [22]. 

Показано, что одним из диагностических маркеров 
кишечного воспаления при ВЗК является фекальный 
кальпротектин [23]. Имеются также данные о высоком 
содержании желчного кальпротектина при ПСХ, что, 
возможно, связано с транслокацией кишечной микро-
биоты в желчевыводящие пути и нарушением оттока 
желчи из-за их стеноза [24]. Однако нами установле-
но, что концентрации фекального кальпротектина бы-
ли существенно уменьшены у пациентов с ПСХ+ВЗК, 
чем с изолированным ВЗК. Таким образом, вопрос о 
возможном использовании этого показателя как марке-
ра ПСХ остаётся открытым.

Известно, что аутоантитела в сыворотке крови 
больных могут быть связаны как с течением ПСХ, 
так и с ВЗК, причём чаще всего (23–88%) выявляют 
положительные ANCA [25]. Полученные нами дан-
ные также свидетельствуют о том, что именно ANCA  
достаточно часто (33,3%) выявляются у детей с фе-
нотипом ПСХ+ВЗК. Однако нужно учитывать, что 
некоторые больные получали терапию системными 
глюкокортикостероидами и иммунодепрессантами, 
что могло отразиться на результатах.

Установлено, что большинство пациентов с ПСХ 
имеют фиброз печени различной выраженности, в том 
числе высокую частоту развития цирроза печени [26]. 
Аналогичные данные были получены нами. Учитывая, 
что ПСХ может влиять на активность и распростра-
нённость патологического процесса в толстой кишке и 
на прогноз ВЗК, считают, что ВЗК, ассоциированное с 
ПСХ, имеет уникальный фенотип как у взрослых, так 
и у детей [27, 28]. Ранее было показано, что пациенты с 
ПСХ+ВЗК часто имеют меньшую активность, но боль-
шую площадь поражения кишечника по сравнению с 
изолированным ВЗК [29]. При этом число госпитали-
заций и повторных курсов глюкокортикостероидов при 
активном ЯК больше у больных с изолированным ЯК 
по сравнению с пациентами с ПСХ+ЯК [30]. Это согла-
суется и с результатами метаанализа: данные 8 иссле-
дований классифицируют активность ВЗК при ПСХ 
как умеренную, при этом в 4 публикациях ни в одном 
случае не было обнаружено тяжёлого воспаления у та-
ких пациентов [31]. Недавно показано, что пациенты с 
ЯК и ПСХ имели большую субклиническую эндоско-
пическую и гистологическую активность в правых от-
делах толстой кишки [32]. У детей ПСХ ассоциирован 
с более лёгким панколитом при ЯК, что подтвержда-

ется нашими данными — активность ВЗК по шкалам 
PUCAI и PCDAI ниже у детей с ПСХ+ВЗК. Сообщает-
ся, что поражение всей толстой кишки чаще встреча-
ется при этом фенотипе по сравнению с изолирован-
ным ВЗК: 35–95% (в среднем 64,7%) против 25–62%  
(в среднем 47,5%) соответственно [33–35]. Полученные 
нами данные не отличаются от данных международных 
и показывают, что большая частота развития панколи-
та выявляется у больных ВЗК (77,8%) в сравнении с 
ПСХ+ВЗК (65,1%). Частота левостороннего колита при 
ПСХ+ВЗК колеблется в широких пределах — от 2,5% 
до 90,7% (в среднем 18,8%), однако это реже, чем при 
ВЗК без сопутствующего ПСХ (20–86,7%; в среднем 
39,6%) [37, 38]. Эти данные согласуются с нашими —  
частота развития левостороннего колита наблюдалась 
чаще у больных с изолированным ВЗК (20%), чем при 
ПСХ+ВЗК (18,6%).

В соответствии с последними данными выявлен-
ная частота проктита у больных при ПСХ+ВЗК ко-
леблется в диапазоне 5,6–66,4% (в среднем 30,9%) 
[38, 40], в то время как при ВЗК без ПСХ — 1,6–25% 
(в среднем 9,9%) [34]. Напротив, нами установле-
но, что изолированный проктит чаще наблюдался у 
больных с ПСХ+ВЗК (16,3%), чем при изолирован-
ном ВЗК (2,3%). Показатели ретроградного илеита, 
рассчитанные для ПСХ+ЯК, находятся в диапазоне 
5,0–42,9% (в среднем 16,7%). Однако при ЯК без 
ПСХ поражение подвздошной кишки встречается 
не так часто (2,5–24%; в среднем 12,3%) [37]. В на-
шей работе ни у одного из наблюдавшихся больных 
не выявлен ретроградный илеит при ЯК.

Сообщается также, что бóльшая распространён-
ность поражения отмечается в правых отделах и 
минимальная — в дистальной части толстой киш-
ки. Причём эта разница была значимой (р = 0,019 
и р = 0,034, соответственно) при сопоставлении с 
больными, имеющими изолированный ВЗК, а гисто-
логически воспаление было самым интенсивным в 
проксимальном отделе толстой кишки и минималь-
ным — в прямой кишке при ПСХ+ВЗК [35, 41]. 
При этом предполагается, что тяжесть ПСХ влияет 
на клиническое течение ЯК. При ПСХ, требующем 
трансплантации печени, снижается частота исполь-
зования глюкокортикостероидов и азатиоприна в 
связи с уменьшением активности ВЗК [42]. Кроме 
того, было установлено, что трансплантация печени 
связана с более низким риском колэктомии [43].

У пациентов с ПСХ+БК локализация поражения 
была определена в 5 исследованиях [47, 48]. Чаще все-
го сообщается о вовлечении в процесс толстой кишки 
(от 36,8% [39] до 82,1% [44]) и сочетанном поражении 
как подвздошной, так и толстой кишки (от 21,8% [37] 
до 57,9% [39]). В нашем исследовании не было вы-
явлено изолированного поражения толстой кишки у 
детей с ПСХ+БК, в то время как частота развития ко-
лита у больных изолированным ВЗК составила 17,6%. 
Изолированное поражение подвздошной кишки при 
ПСХ+БК встречается редко — 2–5% случаев [44, 
45]. Частота илеита аналогична или ниже таковой по 
сравнению с изолированной БК [35, 45]. Нами также 
показана небольшая частота развития терминального 
илеита у пациентов с ПСХ+БК (16,7%). Вместе с тем 
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нами не выявлено изолированного поражения прямой 
кишки у обследованных больных, а вот частота пора-
жения верхних отделов ЖКТ была большей у пациен-
тов основной группы (35,3%). Ранее показано, что ак-
тивность течения заболевания у больных при ПСХ+БК 
меньше, чем при изолированной БК, как и частота об-
разования стриктур и пенетрирования кишки [38, 46].  
При этом типичными особенностями ПСХ являются 
мультифокальные стриктуры и дилатации внутри- и/или  
внепечёночных желчных протоков [46]. С использова-
нием УЗИ, МРТ и МР-холангиопанкреатографии было 
установлено, что в 20–30% случаев возможно изолиро-
ванное поражение только внутрипеченочных желчных 
протоков и менее чем в 10% — только внепеченочных 
протоков [47, 48]. Более чем у 50% больных с ПСХ по 
мере прогрессирования заболевания развиваются оча-
говые стриктуры [49]. Такие пациенты могут иметь как 
бессимптомное течение болезни, так и клинические 
проявления в виде абдоминального болевого синдрома 
и изменений лабораторных данных [47, 50]. 

У больных с ПСХ+ВЗК нами также были определе-
ны различные варианты поражения желчевыводящих 
путей — от равномерного их сужения или расшире-
ния до чередования участков стенозов и дилатаций. 
В связи с этим очевидно, что верификация диагноза 
ПСХ+ВЗК у детей должна быть основана на комплекс-
ном обследовании больных и анализе лабораторных 
и инструментальных данных, что позволит своевре-
менно выявить основное заболевание, сопутствующие 
формы патологии и начать специфическую терапию.

Заключение
Установленные нами закономерности свидетель-

ствуют о том, что ПСХ в подавляющем большинстве 
случаев сочетается с ЯК, чаще встречается у маль-
чиков и в дебюте заболевания клинически проявля-
ется диареей, абдоминальным болевым синдромом, 
гемоколитом, цитолизом и холестазом. Больные с 
ПСХ+ВЗК нередко имеют отягощённый семейный 
анамнез, меньшую активность воспалительного про-
цесса в кишечнике и фибротические изменения пече-
ни, часто прогрессирующие до цирроза. По локали-
зации процесса при ЯК чаще выявляется панколит, а 
при БК — илеоколит. В связи с этими особенностя-
ми врачам следует учитывать возможное поражение 
печени и желчевыводящих путей при ВЗК, что так 
важно для точной диагностики у больных ПСХ+ВЗК, 
которая позволяет максимально рано начать соответ-
ствующее лечение и минимизировать риск развития 
жизнеугрожающих состояний. 
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