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Цель настоящего исследования – определить частоту, спектр и тяжесть течения поражений печени у позитивных по антицен-

тромерным антителам (АЦА) пациентов с болезнью Шёгрена (БШ).

Пациенты и методы. У 37 (31%) из 119 включенных в исследование АЦА-позитивных пациентов с БШ при обследовании выявлены

признаки поражения печени, 3 из них были исключены из исследования (у 2 имелась желчнокаменная болезнь, у 1 – вирусный гепатит В).

Признаки аутоиммунного поражения печени обнаружены у 34 (28,6%) больных, большинство из которых были серопозитивны по ан-

тимитохондриальным антителам (АМА). Диагноз первичного билиарного холангита (ПБХ) и аутоиммунного гепатита (АИГ) уста-

навливался согласно рекомендациям Американской ассоциации по изучению заболеваний печени, Российской гастроэнтерологической

ассоциации и Российского общества по изучению печени. Причина холестаза у 5 (14,7%) пациентов осталась неуточненной.

Результаты и обсуждение. АМА обнаружены у 73,5% пациентов, повышение уровня IgM – у 57,6%. Клинически поражение пече-

ни в большинстве случаев характеризовалось бессимптомным медленно прогрессирующим течением, как правило, без выраженно-

го нарастания симптомов в динамике. Признаки цирроза выявлены у 14,7% пациентов. На основании клинико-лабораторно-мор-

фологических проявлений ПБХ диагностирован у 21 больного, у 4 из которых также имелся перекрестный синдром с АИГ. АМА-не-

гативный ПБХ установлен у 3 пациентов и изолированный АИГ – у 1. В большинстве случаев определялась I гистологическая ста-

дия ПБХ. При динамическом наблюдении, медиана которого составила 7 лет (мин. 2 года, макс. 15 лет), у 7 пациентов с I стади-

ей ПБХ и у 7 АМА-позитивных больных без функциональных нарушений печени в течение всего периода наблюдения клинического и

лабораторно-инструментального прогрессирования поражения печени не отмечено. В связи с этим сделано предположение, что у

данных пациентов имеется эпителиит билиарных протоков как проявление железистых поражений при БШ, а не истинный ПБХ. 

Заключение. Аутоиммунные поражения печени выявляются у 28,6% АЦА-позитивных пациентов с БШ, у большинства из них с одина-

ковой частотой (41,2%) развиваются эпителиит билиарных протоков в рамках БШ либо сочетание БШ с ПБХ, реже диагностиру-

ется перекрестный синдром ПБХ/АИГ. ПБХ/эпителиит билиарных протоков в рамках БШ у АЦА-позитивных пациентов в большин-

стве случаев характеризуется медленно прогрессирующим бессимптомным течением и редко приводит к развитию цирроза печени. 
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Клинические и биохимические признаки повреждения

печени при болезни Шёгрена (БШ) обнаруживаются в

5–27% случаев [1–4]. Наиболее частыми причинами пора-

жения этого органа у пациентов с БШ являются стеатогепа-

тит, лекарственный и вирусные гепатиты, а также аутоим-

мунные заболевания печени и желчных протоков [5]. По

данным исследования M. Kita и соавт. [6], нарушения функ-

ции печени выявлялись у 26,2% больных БШ и в большин-

стве случаев были связаны с развитием первичного билиар-

ного холангита (ПБХ) и аутоиммунного гепатита (АИГ).

Показано, что при поражении печени статистически значи-

мо чаще встречались дискретный крапчатый тип свечения

антинуклеарного фактора (АНФ) и высокие титры антицен-

тромерных антител (АЦА). Это позволило сделать вывод о

том, что при БШ, ассоциированной с АЦА, повышен риск

развития аутоиммунных заболеваний печени. В дальней-

шем данный факт был подтвержден и в других исследовани-

ях [7]. АЦА часто ассоциируются с лимитированной фор-

мой системной склеродермии (ССД) [8, 9], а также в 3–27%

случаев встречаются при БШ, обусловливая повышенный

риск возникновения ССД и аутоиммунных поражений пе-

чени [10, 11]. В то же время при ПБХ эти антитела нередко

(до 30% случаев) обнаруживаются у пациентов без призна-

ков ССД [12–15], особенно с низкими титрами антимито-

хондриальных антител (АМА) или их отсутствием [13], при

этом АМА имеют место у 95% больных с ПБХ [16, 17]. По

одним данным, выявление АЦА при ПБХ расценивается

как прогностически благоприятный маркер, указывающий

на более легкое поражение печени по сравнению с АЦА-не-

гативностью [13, 18], по другим – у АЦА-позитивных боль-

ных чаще развивается портальная гипертензия [19, 20] и от-

мечается более быстрое прогрессирование печеночной недо-

статочности [21]. В свою очередь, частота выявления синдро-

ма Шёгрена (СШ) у пациентов с ПБХ варьируется от 3,5 до

100% [22–30]. Было показано, что при сочетании ПБХ с

БШ/СШ поражение печени протекает легче и прогрессиру-

ет медленнее [26, 27, 31]. В то же время уровень смертности

у таких пациентов выше, чем у больных с изолированным

ПБХ [32]. В ранее опубликованных работах, в которых опи-

сано сочетание ПБХ и ССД, частота ССД при ПБХ колеба-

лась от 1 до 20% [30, 33, 34]. C. Salliot и соавт. [35] сочетание

ПБХ с ССД и СШ наблюдали в 40% случаев. По данным

клиники Мейо, у 84% больных с ПБХ имеются другие ауто-

иммунные заболевания, из которых на долю ССД прихо-

дится 18% [36]. В мексиканской когорте пациентов с ПБХ в

34,5% случаев были обнаружены АЦА, при этом СШ диаг-

ностирован у 29,5%, ССД – у 16,6% больных [16]. 

Цель настоящего исследования – определить частоту,

спектр и тяжесть течения поражений печени у АЦА-пози-

тивных пациентов с БШ.

Пациенты и методы. В исследование было включено 119

АЦА-позитивных пациентов с БШ, удовлетворявших оте-

чественным критериям БШ 2001 г. [37]. АЦА определяли с

помощью непрямой реакции иммунофлюоресценции с ис-

пользованием клеток линии Нер2, а также с помощью им-

муноферментного анализа (ИФА, антитела к CENP-B).
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Objective: to determine the frequency, spectrum and severity of liver affection in anti-centromere antibodies (ACA) positive patients with primary

Sjogren's syndrome (pSS). 

Patients and methods. 119 ACA-positive patients with pSS were included in the study, 37 (31%) of them had signs of liver damage, 3 of these

patients were excluded from the study (2 had cholelithiasis, 1 had viral hepatitis B). Signs of autoimmune liver damage were found in 

34 (28.6%) patients, most of them were seropositive for antimitochondrial antibodies (AMA). The diagnosis of primary biliary cholangitis (PBC)

and autoimmune hepatitis (AIH) was established according to the recommendations of the American Association for the Study of Liver Diseases,

the Russian Gastroenterological Association and the Russian Society for the Study of the Liver. In 5 (14.7%) patients the cause of cholestasis

remained unspecified. 

Results and discussion. AMA were found in 73.5% of patients, elevated serum IgM levels – in 57.6%. Clinically liver damage in most

cases was characterized by an asymptomatic, slowly progressive course without a dramatic increase of symptoms over time. Liver cirrho-

sis was found in 14.7% of patients. According to clinical, laboratory and morphological manifestations, PBC was diagnosed in 

21 patients, 4 of them also had a cross syndrome with AIH. AMA-negative PBC was found in 3 patients and isolated AIH – in 1. In most

cases, histological stage I of PBC was detected. During follow-up, median of 7 years (range from 2 to 15 years), in 7 patients with stage

I PBC and in 7 AMA-positive patients without functional liver disorders no clinical, laboratory or instrumental progression of liver dam-

age was noted. In this regard, it was suggested that these patients have epitheliitis of the biliary ducts as manifestation of glandular affec-

tion in pSS, and not true PBC. 

Conclusion. Autoimmune liver lesions are detected in 28.6% of ACA-positive patients with pSS, most (41.2%) of them develop epitheliitis of the

biliary ducts as pSS manifestation or a combination of pSS with PBC (with the same frequency), less often PBC / AIH cross syndrome is diag-

nosed. PBC / pSS-related epitheliitis of the biliary ducts in ACA-positive patients is characterized by a slowly progressive asymptomatic course

in most cases and rarely leads to the development of liver cirrhosis.

Keywords: anti-centromere antibodies; primary Sjogren's syndrome; systemic sclerosis; primary biliary cholangitis; biliary ducts epiteliitis;

autoimmune cholangitis. 

Contact: Bogdan Dmitrievitch Chalcev; bodya92@inbox.ru
For reference: Chalcev BD, Vasiliev VI, Palshina SG, et al. Autoimmune liver damage in patients with primary Sjogren's syndrome associated

with anticentromeric antibodies. Sovremennaya Revmatologiya=Modern Rheumatology Journal. 2021;15(3):27–34. DOI: 10.14412/1996-

7012-2021-3-27-34



Всем пациентам проводились стандартные иммунологиче-

ское, стоматологическое, офтальмологическое и другие ви-

ды обследований с целью диагностики железистых и внеже-

лезистых проявлений БШ, а также сочетанных ревматиче-

ских заболеваний. Диагностика поражений печени осуще-

ствлялась на основании оценки результатов общего и био-

химического анализов крови, коагулограммы, выявления

АМА-М2 и других маркеров аутоиммунных заболеваний пе-

чени (SLA/LP, ASMA, LKM-1, gp210, sp100) методом имму-

ноблота и/или ИФА, а также морфологического исследова-

ния биоптатов печени, которое проводилось на кафедре па-

тологической анатомии ФГАОУ ВО «Первый Московский

государственный медицинский университет им. И.М. Сече-

нова» Минздрава России (Сеченовский университет). 

Из 119 пациентов, включенных в исследование, у 37

(31%) были выявлены признаки поражения печени (см. ри-

сунок): у 28 (75,7%) – холестаз по данным биохимического

анализа крови (повышение уровня щелочной фосфатазы –

ЩФ – >2 норм и/или гамма-глутамилтранспептидазы –

ГГТП – >5 норм); у 9 (24,3%) – значимое повышение уров-

ня АМА без отклонений в биохимическом анализе крови.

Большинство больных (68,9%) не имели признаков пораже-

ния печени.

Из 28 пациентов с признаками стойкого холестаза 

16 (57,1%) имели высокие уровни АМА и, согласно реко-

мендациям Американской ассоциации по изучению заболе-

ваний печени [17], Российской гастроэнтерологической ас-

социации и Российского общества по изучению печени

[38], им установлен диагноз ПБХ. В дальнейшем 7 из них

проведена биопсия печени с целью уточнения стадии ПБХ

и исключения перекрестного синдрома с АИГ. Остальные

12 больных с признаками холестаза были АМА-негативны:

из них 3 были исключены из исследования – у 2 выявлена

желчнокаменная болезнь (ЖКБ) и у 1 – вирусный гепатит В

(ВГВ); 4 пациентам проведена биопсия печени, по результа-

там которой в 3 случаях установлен АМА-негативный ПБХ,

в 1 – АИГ; у 5 – диагноз трактовался как холестаз неуточ-

ненного генеза. 

Из 9 пациентов с бессимптомным повышением уровня

АМА 2 была выполнена биопсия печени и установлен диаг-

ноз ПБХ. 

Таким образом, у 37 (31%) из 119 пациентов диагности-

рована ССД в соответствии с критериями ACR/EULAR

(American College of Rheumatology / European Alliance of

Associations for Rheumatology) 2013 г. [39]; 34 (28,6%) имели

аутоиммунный характер поражения печени.

Результаты. По данным иммунологического исследова-

ния, большинство (73,5%) больных были АМА-позитивны-

ми, у всех выявлены высокие титры АНФ, преимуществен-

но центромерного свечения, и только у 6 больных обнару-

жен антимитохондриальный тип свечения (табл. 1). Более

чем у половины пациентов определялось повышение сыво-

роточного уровня IgM. Отмечены единичные случаи гипер-

гаммаглобулинемии, обусловленной увеличением уровня

IgM, тогда как уровень IgG оставался в пределах нормы, за

исключением 2 больных, у которых впоследствии был уста-

новлен диагноз перекрестного синдрома ПБХ/АИГ, а также

цитопении, связанной с гиперспленизмом на фоне прогрес-

сирующего цирроза печени либо носившей аутоиммунный

характер. У небольшого числа пациентов имелось наруше-

ние синтетической функции печени, которое ассоциирова-

лось с тяжелым ее поражением на фоне цирроза.

Поражение печени у большинства АЦА-позитивных

пациентов с БШ характеризовалось бессимптомным тече-
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119 пациентов с БШ + АЦА

37 пациентов 
с признаками 

поражения печени

28 пациентов со стойким 
повышением уровня ЩФ >2 норм

и/или ГГТП >5 норм

9 пациентов с бессимптомной 
АМА-позитивностью

12 пациентов 
негативны 

по АМА

16 пациентов 
позитивны 

по АМА

2 пациента 
с ЖКБ и 1 

ВГВ
Биопсия печени

Исключены 
из 

исследования

Не 
выполнена у
5 пациентов

Выполнена у
4 пациентов

АМА-позитивный
ПБХ

Биопсия 
печени 

выполнена у 
7 пациентов
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АМА-негатив-
ный ПХБ 

у 3 пациентов

АИГ 
у 1 пациента ПБХ у 4

пациентов
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синдром ПБХ 

и АИГ 
у 3 пациентов

Биопсия печени

Выполнена 
у 2 пациентов

Не выполнена 
у 7 пациентов

АМА-позитив-
ный ПБХ 

у 2 пациентов

Бессимптомная
АМА-позитив-

ность



нием (табл. 2). При динамическом наблюдении, медиана

которого составила 3 года (мин. 1 год, макс. 18 лет), выра-

женного прогрессирования функциональной недостаточ-

ности печени не отмечено. Признаки цирроза выявлены у

5 (14,7%) больных. На основании клинико-лабораторных

и морфологических данных у 18 пациентов диагностиро-

ван АМА-позитивный ПБХ, из них у 4 имелся перекрест-

ный синдром с АИГ, который в 3 случаях был установлен

на основании результатов биопсии печени, в 1 – по дан-

ным клинико-лабораторной картины. АМА-негативный

ПБХ выявлен у 3 больных, изолированный АИГ – у 1 па-

циентки при морфологическом исследовании биоптатов

печени. Также признаки ПБХ имели 2 из 9 бессимптом-

ных АМА-позитивных пациентов, которым была проведе-

на биопсия печени.

Холестаз неуточненного генеза установлен у 5 АМА-не-

гативных больных после исключения ЖКБ, лекарственного

или вирусного гепатитов и стеатогепатита. Поскольку им не

проводилась биопсия печени, нельзя исключить, что у них

был АМА-негативный ПБХ. 

Таким образом, биопсия печени, выполненная у 13 па-

циентов, позволила диагностировать ПБХ в 12 случаях, 

в том числе в 3 –перекрестный синдром с АИГ и в 1 – изо-

лированный АИГ.

В остальных 9 наблюдениях диагноз ПБХ (в 1 случае в

сочетании с АИГ) установлен только на основании клини-

ческих и лабораторных данных. При гистологическом ис-

следованим у 7 пациентов обнаружены признаки ПБХ I ста-

дии, у 1 – ПБХ II стадии, у 4 – ПБХ III стадии. 

При динамическом наблюдении, медиана которого

составила 7 лет (мин. 2 года, макс. 15 лет), у 7 пациентов с 

I стадией ПБХ (повторная биопсия не выполнялась) и 

7 АМА-позитивных больных без функциональных нару-

шений печени прогрессирования поражения печени по

данным лабораторно-инструментального обследования не

отмечено. В связи с этим мы полагаем, что у данных паци-

ентов имеется не истинный ПБХ, а эпителиит билиарных

протоков, который является проявлением железистых по-

ражений при БШ. 

Обсуждение. Высокая распространенность ПБХ при

БШ и наоборот может свидетельствовать о том, что они

имеют общие этиопатогенетические механизмы. Оба забо-

левания отмечаются преимущественно у женщин периме-

нопаузального возраста [5]. Патогенетическим субстратом

как БШ, так и ПБХ является хронический деструктивный

иммуноопосредованный эпителиит, развивающийся в

слюнных/слезных железах или желчных протоках [40].

ПБХ и БШ ассоциированы с гиперактивностью В-клеточ-

ного звена иммунитета, проявляющейся выработкой вы-

сокоспецифичных аутоантител (анти-Ro/La и АМА), по-

вышением сывороточных уровней BAFF (B-cell Activating

Factor belonging to the TNF Family) и IgM [40, 41] и частым

сочетанием с лимитированной формой ССД и АЦА [10, 11,

34], что было подтверждено и в нашем исследовании, в ко-
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Признак                                                               Число пациентов
абс.           %

Таблица 1. Лабораторные нарушения у АЦА-позитивных пациентов
с БШ и аутоиммунным поражением печени
Table 1. Laboratory characteristics of ACA-positive patients with pSS
and autoimmune liver damage

Примечание. АЛТ – аланинаминотрансфераза; АСТ – аспартата-

минотрансфераза; ПТИ – протромбиновый индекс.

АМА ( >10 ЕД/мл) 25/34 73,5

АНФ Нер2 (>1/320) 34/34 100

Гипергаммаглобулинемия (>18%) 6/34 17,6

Повышение уровня IgG 3/33 9

Повышение уровня IgM 19/33 57,6

Повышение уровня IgA 9/33 27,3

Повышение уровня СРБ (>5 мг/л) 5/34 14,7

Анемия (<120 г/л) 4/34 11,8

Лейкопения (<4⋅109/л) 6/34 17,6

Тромбоцитопения (<100⋅109/л) 5/34 14,7

Повышение уровня АЛТ (>2 норм) 19/34 55,9

Повышение уровня АСТ (>2 норм) 19/34 55,9

Повышение уровня ЩФ (>2 норм) 23/34 67,6

Повышение уровня ГГТП (>5 норм) 25/34 73,5

Повышение уровня общего билирубина 11/34 32,4

(>21 мкмоль/л)

Повышение уровня общего холестерина 16/32 50

(>5,3 ммоль/л)

Снижение уровня альбумина (<35 г/л) 6/34 17,6

Снижение ПТИ (<60%) 3/34 8,8

Признак                                                               Число пациентов
абс.           %

Таблица 2. Клиническая характеристика поражений печени 
у АЦА-позитивных пациентов с БШ
Table 2. Clinical characteristics of liver damage in ACA-positive patients
with pSS

Примечания: ВРВП – варикозное расширение вен пищевода.

Боль/тяжесть в правом подреберье 7/34 20,6

Желтуха 3/34 8,8

Кожный зуд 5/34 14,7

Гепатомегалия 13/34 38,2

Спленомегалия 6/34 17,6

Печеночная энцефалопатия 2/34 5,9

Асцит 1/34 2,9

ВРВП 3/34 8,8

Портальная гипертензия 5/34 14,7

Остеопороз 8/12 66,6

Цирроз (класс по Чайлд-Пью), 5/34 14,7

в том числе:
А 2/5 40

В 2/5 40

С 1/5 20



тором треть пациентов имели признаки ССД. Гистологи-

ческая и иммуногистохимическая картина поражения

слюнных желез и печени при данных заболеваниях во

многом схожа и характеризуется лимфоидной инфильтра-

цией протокового эпителия с преобладанием CD4-пози-

тивных Т-лимфоцитов и В-лимфоцитов [41]. Некоторые

исследователи, обосновывая свои предположения

множеством общих черт БШ и ПБХ, считают, что оба за-

болевания являются различными проявлениями одного и

того же аутоиммунного процесса [42, 43], поэтому целесо-

образно рутинное определение АЦА при ПБХ, а АМА при

БШ и ССД [44].

Для установления диагноза ПБХ достаточно обнаруже-

ния 2 из 3 критериев: 1) стойкие (>6 мес) биохимические

признаки холестаза (ЩФ >2 норм или ГГТП >5 норм); 

2) выявление диагностических титров АМА; 3) обнаруже-

ние хронического негнойного деструктивного холангита

средних и мелких протоков при биопсии печени [17, 38, 45,

46]. Таким образом, биопсия печени необходима только при

наличии холестаза у АМА-негативных пациентов, тогда как

у АМА-позитивных больных она необязательна, но позво-

ляет оценить стадию и активность воспалительного процес-

са, а также установить перекрестный синдром с АИГ [17, 38,

47]. Некоторые исследователи предполагают, что АМА яв-

ляются наиболее специфичными аутоантителами в клини-

ческой иммунологии [5]. Однако при БШ АМА встречают-

ся в 22–27% случаев и далеко не всегда у пациентов с нару-

шением функции печени [18, 48, 49]. В то же время было

выявлено, что при длительном динамическом наблюдении

АМА-позитивность с высокой долей вероятности прогно-

зирует прогрессирование в ПБХ [50–53], что подтверждают

данные нашего исследования: у 2 пациентов с бессимптом-

ной позитивностью по АМА при биопсии печени выявлена

гистологическая картина ПБХ I стадии. 

Морфологическим субстратом ПБХ является деструк-

тивный негнойный холангит, гистологические изменения

условно подразделены на 4 стадии в зависимости от выра-

женности и объема патологических изменений [17, 38, 40,

54]. В исследовании H.M. Мoutsopoulos и соавт. [42] у 300 па-

циентов с БШ в 7% случаев обнаружены признаки пора-

жения печени, протекающего субклинически или бессим-

птомно с повышением в крови уровня печеночных фер-

ментов; практически все больные были АМА-позитивны-

ми. При биопсии печени у 92% АМА-позитивных пациен-

тов выявлены симптомы хронического деструктивного

гранулематозного холангита с поражением мелких и сред-

них билиарных протоков без признаков частичных или

мостовидных некрозов, идентичного гистологическим из-

менениям, характерным для I стадии ПБХ. На основании

полученных данных автор сделал вывод, что поражение

печени при БШ встречается редко, носит субклинический

характер, не приводит к формированию цирроза, ассоци-

ированного с АМА, и гистологически соответствует I ста-

дии ПБХ, что подтверждается результатами и нашего ис-

следования. На основании отсутствия признаков цирроза

печени у обследованных больных, H.M. Moutsopoulos [42]

предложил использовать термин «аутоиммунный холан-

гит» для обозначения легкого поражения билиарных про-

токов при БШ и включить его в железистые проявления

заболевания. Таким образом, I стадия ПБХ является не-

специфическим морфологическим признаком, так как

аналогичные изменения могут характеризовать пораже-

ние билиарных протоков при БШ. Следует отметить, что в

настоящее время в гепатологии термин «аутоиммунный

холангит» имеет четкую дефиницию и обозначает клини-

ко-лабораторно-морфологическую картину ПБХ при от-

сутствии АМА и наличии антинуклеарных антител [55].

При этом большинство гепатологов считают необосно-

ванным выделение аутоиммунного холангита в качестве

самостоятельной нозологической единицы, рассматривая

его как АМА-негативную форму ПБХ [56–60]. Поэтому в

нашем исследовании клинические случаи непрогрессиру-

ющего холестатического поражения печени без признаков

формирования цирроза, сопровождающегося гистологи-

ческими изменениями, характерными для I стадии ПБХ,

мы обозначали как «эпителиит билиарных протоков при

БШ». Поскольку естественное течение ПБХ крайне вари-

абельно – от отсутствия выраженного прогрессирования

заболевания в течение нескольких десятилетий до быст-

рого развития печеночной недостаточности за несколько

лет [46], – для проведения четкой границы между эпите-

лиитом билиарных протоков при БШ и медленно про-

грессирующей формы «классического» ПБХ требуется

длительное динамическое наблюдение таких пациентов.

Наши данные сходны с результатами исследования 

G.S. Hatzis и соавт. [31], в котором ПБХ был выявлен у

6,6% пациентов с БШ, при этом у большинства из них оп-

ределялась I стадия и отмечалось легкое, медленно про-

грессирующее течение заболевания, ни у одного больного

за 5,5 лет наблюдения не выявлено признаков цирроза.

Ранее при анализе клинико-лабораторных и морфологи-

ческих изменений печени у 48 пациентов с БШ, позитив-

ных по анти-Ro/La-антителам, АЦА и АМА, имеющих на-

рушения функции печени, в 34% случаев нами была диагно-

стирована I морфологическая стадия ПБХ [61]. Только бо-

лее пожилой возраст больных, наличие морфологических

изменений, соответствующих >2 стадии ПБХ, перекрестно-

му синдрому с АИГ, и высокие уровни ЩФ отличали соче-

тания БШ с ПБХ, АИГ и склерозирующим холангитом от

эпителиита билиарных протоков при БШ. Отсутствие

функциональных нарушений или минимальные наруше-

ния, I стадия ПБХ при биопсии печени, отсутствие прогрес-

сирования нарушений функции печени при длительном ди-

намическом наблюдении больных, получавших анти-В-

клеточную терапию, позволили сделать заключение о нали-

чии поражения печени при БШ [61]. Портальная гипертен-

зия, которая часто обнаруживается у пациентов с ПБХ и,

как известно, может предшествовать другим признакам

цирроза [62], в настоящем исследовании выявлена лишь в

14,7% случаев, что не согласуется с результатами, получен-

ными M. Nakamura и соавт. [19], L. Gao и соавт. [20].

Таким образом, по данным проведенного исследова-

ния, у АЦА-позитивных пациентов с БШ аутоиммунное по-

ражение печени выявлено в 28,6% случаев и в одинаковом

проценте случаев (41,2%) проявлялось в виде эпителиита

билиарных протоков или сочетания с ПБХ. Учитывая пред-

ставленные в литературе сведения и результаты собствен-

ных исследований, указывающие на высокую частоту соче-

тания БШ, ПБХ и ССД у АЦА-позитивных пациентов,

следует рекомендовать обследование этой группы больных с

целью исключения данных заболеваний. Сочетание ПБХ с

АЦА-позитивной БШ часто ассоциировано с повышением
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содержания АМА и IgM, высоким уровнем ЩФ и в боль-

шинстве случаев характеризуется медленно прогрессирую-

щим бессимптомным течением, редко приводящим к раз-

витию цирроза печени. АМА-позитивность при отсутствии

или наличии минимальных функциональных нарушений

печени с гистологическими признаками I стадии ПБХ соот-

ветствует эпителииту билиарных протоков при БШ, боль-

ные с БШ и ПБХ имеют более выраженные функциональ-

ные нарушения и продвинутые стадии поражения печени

по данным биопсии, при длительном наблюдении у 14,7%

из них могут развиться различные стадии цирроза печени.
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