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Внастоящее время во всем мире отмечается замет-
ный рост заболеваемости воспалительными 

заболеваниями кишечника – язвенным колитом 
и болезнью Крона. За последние 10 лет частота этих 
заболеваний с дебютом в детском возрасте увеличилась 
в 3 раза [1]. Заболеваемость варьирует и составляет 1–4 

на 100 тыс. для язвенного колита, 2,2–11,4 на 100 тыс. 
детей в год для болезни Крона [2]. Кроме того, увели-
чивается число случаев очень раннего дебюта воспали-
тельных заболеваний кишечника (до 6 лет), что требует 
тщательной дифференциальной диагностики и особой 
тактики ведения таких пациентов [3]. 
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Представлен обзор современных данных о клинических особенностях, современных методах диагностики и стратегиях
терапии при первичном склерозирующем холангите у детей с воспалительными заболеваниями кишечника. Первичный
склерозирующий холангит может протекать бессимптомно в течение долгого времени, в дальнейшем приобретая прогрес-
сирующий характер с формированием цирроза печени. Заболевание относится к важным факторам риска развития хол-
ангиокарциномы. В статье представлен диагностический алгоритм при повышении уровня трансаминаз в сыворотке крови
у детей с воспалительными заболеваниями кишечника, при этом особое внимание уделено различным вариантам гепато-
билиарной патологии, в том числе первичному склерозирующему холангиту. Широкое внедрение педиатрической шкалы
SCOPE (Sclerosing Cholangitis Outcomes in PEdiatrics index) позволит своевременно диагностировать и назначить лечение
пациенту уже на ранней стадии заболевания, что может улучшить прогноз заболевания.
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The article provides an overview of current data on clinical features, modern diagnostic methods and therapeutic strategies for
primary sclerosing cholangitis in children with inflammatory bowel disease. Primary sclerosing cholangitis can be asymptomatic
for a long time, acquiring a progressive character with liver cirrhosis. The disease is one of the most important risk factors for the
development of cholangiocarcinoma. The article presents a diagnostic algorithm for increased transaminases in the serum of the chil-
dren with inflammatory bowel disease, with an emphasis on various variants of hepatobiliary pathology including primary sclerosing
cholangitis. The widespread application of the pediatric scale SCOPE (Sclerosing Cholangitis Outcomes in Pediatrics index) will
allow us to timely diagnose and prescribe treatment for a patient with primary sclerosing cholangitis at an early stage improving the
prognosis of the disease.
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Известно, что 40–50% взрослых пациентов с забо-
леваниями этой группы имеют внекишечные прояв-
ления, примерно у 30% они могут отмечаться задолго 
до появления кишечных симптомов, от 1 до 5 мес 
до постановки диагноза воспалительного заболева-
ния кишечника. Кроме того, у одного пациента воз-
можно сочетание нескольких внекишечных проявле-
ний [4–6]. Гепатобилиарная патология – наиболее 
частая группа внекишечных проявлений воспали-
тельных заболеваний кишечника, которая способна 
влиять на прогноз основного заболевания в связи 
с прогрессирующим течением, повышением риска 
развития осложнений и малигнизации. Так, риск 
развития холангиокарциномы у пациентов с первич-
ным склерозирующим холангитом в 160 раз выше, 
чем в популяции [7]. Некоторые гепатобилиарные 
осложнения воспалительных заболеваний кишеч-
ника могут длительно протекать бессимптомно либо 
иметь неспецифические проявления, что затрудняет 
дифференциальную диагностику [7]. Имеются еди-
ничные публикации, касающиеся изучения гепато-
билиарных проявлений при воспалительных забо-
леваниях кишечника у детей, поэтому необходимы 
дальнейшие исследования [8].

Диагностический поиск чаще всего начинается 
после выявления синдрома цитолиза в биохимиче-
ском анализе крови. Согласно результатам исследо-
ваний у 40% взрослых пациентов с язвенным колитом 
отмечается повышение уровня трансаминаз. Из них 
в 63% случаев причина не была установлена, у 11,2% 
диагностирована неалкогольная жировая болезнь 
печени, у 13,5% – аутоиммунный или вирусный гепа-
титы, а также синдром холестаза, ассоциированный 
с полным парентеральным питанием, у 6,3% – первич-
ный склерозирующий холангит, у 6% – лекарственное 
поражение [9]. По данным литературы, синдром цито-
лиза встречается в среднем у 40% детей с язвенным 
колитом и болезнью Крона, данные варьируют в зави-
симости от длительности заболевания (у 16,3% паци-
ентов – в течение 1 мес после постановки диагноза, 
до 58% – при длительном динамическом наблюдении 
в течение 12 лет) [8, 10]. Синдром цитолиза часто имеет 
транзиторный характер, однако в некоторых случаях 
может указывать на дебют патологии печени и желч-
ных путей, ассоциированной с воспалительными забо-
леваниями кишечника, что требует дополнительного 
обследования. Тем не менее установить этиологию 
удается не всегда. Предположения, согласно которым 
уровень трансаминаз может отражать степень актив-
ности либо длительность воспалительного заболева-
ния кишечника, подтверждения не получили [11].

Зарубежными авторами предложен алгоритм 
ведения детей с воспалительными заболеваниями 
кишечника с гепатобилиарными проявлениями 
(рис. 1). Рекомендуемая частота контроля биохи-
мических показателей – каждые 6–12 мес; детям, 
находящимся на терапии метотрексатом/азатио-

прином/6-меркаптопурином – каждые 1–3 мес, 
чаще – при появлении новых симптомов поражения 
желудочно-кишечного тракта. В случае отклонения 
показателей от нормы менее чем в 2 раза показано 
наблюдение в динамике, при отклонении более чем 
в 2 раза – углубленное обследование [12].

Одно из наиболее сложных для диагностики 
и лечения гепатобилиарных поражений при вос-
палительных заболеваниях кишечника – первич-
ный склерозирующий холангит. Это хроническое 
холестатическое заболевание печени, характеризу-
ющееся воспалением и фиброзом внутри- и внепе-
ченочных желчных протоков с образованием муль-
тифокальных стриктур [13]. Заболевание зачастую 
протекает бессимптомно в течение долгого времени 
и имеет прогрессирующий характер с формирова-
нием цирроза печени. Первичный склерозирующий 
холангит чаще ассоциирован с язвенным колитом 
(более 75% случаев). Среди детей с язвенным коли-
том первичный склерозирующий холангит диагно-
стируется у 1,5–9,8% [8]. Частота развития заболе-
вания в России неизвестна; по данным канадского 
исследования, заболеваемость у детей составила 0,23 
на 100 тыс. в год [14]. 

Этиология и патогенез заболевания до конца 
не изучены. Важную роль играют генетические фак-
торы: у родственников пациента первой линии род-
ства с первичным склерозирующим холангитом 
имеется примерно в 100 раз более высокий риск раз-
вития болезни, чем в общей популяции. Роль ауто-
иммунных механизмов подчеркивает тесная ассоци-
ация с воспалительными заболеваниями кишечника 
и наличие аутоантител, включая цитоплазматические 
антинейтрофильные и антинуклеарные антитела. 
Кроме того, вносит свой вклад транслокация кишеч-
ных бактерий через поврежденную слизистую обо-
лочку кишечника, что приводит к гиперпродукции 
цитокинов и поражению желчных протоков. Среди 
других факторов рассматриваются накопительное 
токсическое действие на печень желчных кислот, 
вирусные инфекции, ишемия, иммунная дисрегу-
ляция. Таким образом, первичный склерозирующий 
холангит относится к мультифакторным заболева-
ниям [15]. 

Воспалительное заболевание кишечника может 
быть диагностировано спустя годы после постановки 
диагноза первичного склерозирующего холангита, 
даже после ортотопической трансплантации печени. 
В то же время этот диагноз может быть установлен 
через несколько лет после язвенного колита, в том 
числе после проктоколэктомии. По зарубежным дан-
ным, ежегодно в трансплантации печени нуждаются 
17–30% детей и 1–2% взрослых пациентов с первич-
ным склерозирующим холангитом [15]. Прогрессиро-
вание заболевания и необходимость трансплантации 
печени не ассоциированы с более тяжелым течением 
воспалительного заболевания кишечника. Так, язвен-
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ный колит у пациентов с первичным склерозирующим 
холангитом характеризуется более распространенным 
(панколит), но менее выраженным воспалением [16]. 
У взрослых пациентов, перенесших трансплантацию 
печени, отмечались менее выраженные кишечные 
симптомы, реже применялась иммуносупрессивная 
терапия и колэктомия по сравнению с пациентами, 
у которых трансплантация печени не потребова-
лась [17]. В результате ретроспективного анализа был 
сделан вывод, что в целом особенности течения вос-
палительных заболеваний кишечника, сочетающихся 
с первичным склерозирующим холангитом, у детей 
схожи с таковыми у взрослых пациентов. Однако скуд-
ность клинических симптомов при этом не соответ-
ствует тяжести воспалительного процесса в слизистой 
оболочке кишечной стенки [18].

Первичный склерозирующий холангит – важ-
ный фактор риска развития холангиокарциномы, 
который ежегодно равен 0,5–1,5%, на протяжении 
всей жизни – 5–10% [19]. При этом длительность 
заболевания не относится к прогностическим фак-
торам риска: так, у 50% взрослых пациентов с пер-
вичным склерозирующим холангитом холангиокар-
цинома может быть выявлена в течение 2 лет после 
постановки диагноза. По данным многоцентро-
вого ретроспективного исследования, включавшего 
781 больного ребенка, частота выявления холанги-
окарциномы составила 1% [20]. Средний возраст 
пациентов на момент постановки диагноза первич-
ного склерозирующего холангита – 12 лет, 61% маль-
чики. Холангиокарцинома была диагностирована 
в среднем через 6 лет после постановки диагноза пер-

Рис. 1. Диагностический алгоритм при повышении активности трансаминаз у детей с воспалительными заболеваниями ки-
шечника с неустановленным ранее диагнозом заболевания печени.
АлАТ – аланинаминотрансфераза; АсАТ – аспартатаминотрансфераза; ГГТП – γ-глутамилтранспептидаза; МНО – меж-
дународное нормализованное отношение; АТ – антитела; УЗИ – ультразвуковое исследование; МРХГ – магнитно-резо-
нанстная холангиография; ЭРХПГ – эндоскопическая ретроградная холангиопанкреатография; ANA – антинуклеарные
антитела; SMA – антитела к гладкой мускулатуре; LKM – антитела к микросомальной фракции печени и почек; ANCA –
антинейтрофильные цитоплазматические антитела; более/менее 2 норм – в 2 раза выше нормы.
Fig. 1. Diagnostic algorithm for abnormal liver biochemistry in a child with inflammatory bowel disease (without previous evidence
of liver disease).
АдАТ – alanine aminotransferase; АсАТ – aspartate aminotransferase; ГГТП – glutamyl transpeptidase; МНО – international
normalization ratio; АТ – antibodies; УЗИ – ultrasound; МРХГ – Magnetic resonance cholangiography; ЭРХПГ – endoscopic
retrograde cholangiopancreatography; ANA – antinuclear antibody; SMA – anti-smooth muscle antibody; LKM – anti-liver kidney
microsomal antibodies; ANCA – antineutrophil cytoplasmic antibodies; more/less 2 norms – 2 times higher than normal.
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вичного склерозирующего холангита у 8 пациентов, 
средний возраст которых составил 15–18 лет.

Первичный склерозирующий холангит малых 
протоков – форма заболевания, которая может быть 
предположена при наличии маркеров синдрома 
холестаза и цитолиза (повышение гамма-глутамил-
транспептидазы – ГГТП, аланинаминотрансфе-
разы – АлАТ и аспартатаминотрансферазы – АсАТ) 
и гистологических изменений в печени в виде концен-
трического фиброза, охватывающего малые желчные 
протоки по типу «луковой шелухи» (рис. 2). Следует 
отметить, что картина, полученная с помощью стан-
дартных визуализирующих методов исследования 
(магнитно-резонансная холангиография – МРХГ, 
эндоскопическая ретроградная холангиопанкреато-
графия – ЭРПХГ), остается нормальной (в отличие 
от «классического» первичного склерозирующего 
холангита, поражающего крупные протоки) [21].

Частота развития первичного склерозирующего 
холангита малых протоков у детей с первичным скле-
розирующим холангитом составляет 13–42% [20, 22, 
23]. Это выше, чем у взрослых пациентов (6–16%) [24]. 
При первичном склерозирующем холангите малых 
протоков фиброз печени развивается реже, чем 
при классической форме болезни (44 против 66%), 
с чем связан более благоприятный прогноз [23].

Первичный склерозирующий холангит у детей 
может проявляться неспецифическими симптомами: 
боли в животе, повышенная утомляемость, диарея, 
потеря массы тела и ухудшение аппетита, повыше-
ние температуры тела до субфебрильной. При остром 
течении заболевания возможны желтуха, рвота [25]. 
У 20% пациентов ведущим симптомом служит кож-
ный зуд, в некоторых случаях изнурительный (у 4%), 
что приводит к заметному снижению качества жизни. 
Могут также отмечаться дефицит жирорастворимых 
витаминов и отставание в росте. Зачастую первич-
ный склерозирующий холангит при воспалительном 
заболевании кишечника протекает бессимптомно 
и диагноз устанавливается после обнаружения повы-
шенного уровня трансаминаз и дальнейшего углу-
бленного исследования. У больных детей, аналогично 
со взрослыми, в сыворотке крови чаще выявляется 
повышение уровня ГГТП, АлАТ, АсАТ, однако воз-
можны различные варианты: по данным литературы, 
уровень АлАТ не всегда отображает истинную кар-
тину состояния печени [25].

С целью оптимизации ранней диагностики пер-
вичного склерозирующего холангита у детей и опре-
деления прогноза впервые была разработана педиат--
рическая шкала SCOPE (Sclerosing Cholangitis Out-
comes in PEdiatrics index), созданная при помощи 
математических расчетов на основании комплексной 
оценки состояния гепатобилиарной системы у 1333 
пациентов (см. таблицу) [26]. Эффективность шкалы 
доказана в клинической практике; полученные дан-
ные коррелировали со стадией фиброза печени, 

Таблица. Шкала прогнозирования течения склерозирую-
щего холангита у детей (SCOPE) [26]
Table. The Sclerosing Cholangitis Outcomes in Pediatrics
(SCOPE) Index [26]

Показатель Единицы измерения Баллы

мг/дл ммоль/л

Общий
билирубин

≤0,6 ≤11 0

0,7–2,7 11,1–46,7 +1

2,8–4,8 46,8–82,4 +2

≥4,9 ≥82,5 +3

г/дл г/л

Альбумин

≥4 ≥40 0

3,2–3,9 32–39 +1

≤3,1 ≤31 +2

·103/мл ·109/л

Тромбоциты

≥225 ≥225 0

136–224 136–224 +1

≤135 ≤135 +2

Е/л

ГГТП

≤100 0

101–249 +2

≥250 +3

Результаты
холангиографии

Норма 0

Поражение
основных протоков

+1

ВСЕГО: 
Низкий риск: 0–3 балла
Средний риск: 4–5 баллов
Высокий риск: 6–11 баллов

Рис. 2. Классические гистологические признаки первично-
го склерозирующего холангита малых протоков: фиброз,
охватывающий малый внутрипеченочный желчный проток
в виде «луковой шелухи» [21].
Fig. 2. Representative histology of small-duct primary sclerosing
cholangitis. Shown is the classic «onion skin» fibrosis surround-
ing a small intrahepatic bile duct branch [21].
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подтвержденной результатами биопсии. Пациенты, 
имеющие средний и высокий риск (оценка по шкале 
SCOPE ≥4 баллов), должны быть направлены в цен-
тры трансплантологии. Ранее благоприятным про-
гностическим фактором у ребенка с первичным 
склерозирующим холангитом считалась нормали-
зация уровня ГГТП в крови в течение года. Однако 
было установлено, что уровень этого фермента может 
широко колебаться, особенно на ранних стадиях 
заболевания. В некоторых случаях за нормализа-
цией уровня ГГТП может скрываться формирование 
фиброза печени. Показано, что пациенты с низким 
риском по шкале SCOPE имели минимальные при-
знаки фиброза и более медленное прогрессирование 
заболевания.

Диагностика первичного склерозирующего 
холангита основана на комплексной оценке клини-
ко-лабораторных (выявление синдрома холестаза) 
и инструментальных данных (МРХГ или ЭРХПГ); 
результатов гистологического исследования биоп-
татов печени. В последнее время стали появляться 
публикации о преимуществах использования МРХГ. 
В одной из работ показано, что этот метод диагно-
стики оказался точен на 84% в постановке диагноза 
у детей (что подтверждено результатами биопсии 
печени) [27]. Сообщалось, что результаты МРХГ 
оказывались сопоставимы с данными ЭРХПГ, диаг-
ностическая точность обоих методов составила 
83–85% [28]. По результатам исследований, в кото-
рых МРХГ использовалась в качестве скринин-
гового метода у группы пациентов с длительным 
течением воспалительных заболеваний кишечника, 
первичный склерозирующий холангит выявлялся 
в 3 раза чаще, чем в группе, где диагноз был основан 
только на клинико-лабораторных данных. У 65% 
пациентов заболевание протекало субклинически, 
без отклонений в биохимических анализах крови, 
и было выявлено только с помощью лучевых мето-
дов [29]. В другом исследовании, изучавшем воз-
можности ранней диагностики прогрессирования 
первичного склерозирующего холангита малых про-
токов при помощи МРХГ, оказалось, что более чем 
у 50% пациентов были выявлены изменения парен-
химы печени и желчных путей; по мнению авторов, 
это свидетельствует, что данное заболевание может 
быть начальной стадией классического первичного 
склерозирующего холангита с поражением крупных 
протоков [30]. Таким образом, в связи с инвазивным 
характером и высоким риском развития осложнений 
после проведения ЭРХПГ, а также техническими 
сложностями МРХГ может быть одним из информа-
тивных методов диагностики первичного склерози-
рующего холангита у детей (рис. 3). С целью ранней 
диагностики гепатобилиарных осложнений исполь-
зование данного метода рекомендовано у каждого 
пациента с повышенным уровнем печеночных фер-
ментов, особенно ГГТП [31, 32].

Эффективного метода лечения, способного 
замедлить течение первичного склерозирующего 
холангита, в настоящее время не существует [33]. 
Поддерживающая терапия направлена на купирова-
ние симптомов холестаза (препараты урсодезоксихо-
левой кислоты) и подавление роста грамположитель-
ной кишечной флоры, предположительно, вносящей 
вклад в патогенез заболевания (антибактериаль-
ная терапия). Основным методом лечения остается 
трансплантация печени (при наличии показаний), 
однако описаны случаи рецидивов в уже трансплан-
тированном органе [12].

Заключение

Согласно современным данным гепатобилиарная 
патология – распространенная группа внекишечных 
проявлений воспалительных заболеваний кишеч-
ника. Дифференциальная диагностика такого ослож-
нения, как первичный склерозирующий холангит, 
затруднена в связи со скудностью и неспецифич-
ностью клинических проявлений: для него зачастую 
характерно длительное бессимптомное течение, 
с дальнейшим формированием фиброза и цирроза 
печени. Кроме того, при первичном склерозирующем 
холангите повышается риск малигнизации с форми-
рованием холангиокарциномы, что определяет про-
гноз заболевания. Это обусловливает необходимость 
совершенствования ранней диагностики с использо-
ванием современных лучевых методов обследования 
и проведением регулярного скрининга на патологию 
гепатобилиарной системы у пациентов с воспали-
тельными заболеваниями кишечника. 

Рис. 3. Симптом «четок» по данным магнитно-резонанс-
ной холангиографии: неравномерное сужение и расширение
желчных протоков (указаны стрелками) [31].
Fig. 3. Magnetic resonance cholangiopancreatography image
shows overall irregularity of the intra and extrahepatic ducts
which produces the beaded appearance (arrows) [31].
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