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Желтуха – проявление множества как доброкачественных, так и злокачественных заболеваний. Развитие 
генетических технологий позволило выделить группу ранее не исследованных редких холестатических жел-
тух,  вызванных мутацией генов. На современном этапе развития медицины не существует описанных алго-
ритмов их своевременной диагностики и лечения. В данной статье приводится описание клинического наблю-
дения рецидивирующего внутрипечёночного холестаза  типа 1, изложен анализ литературы по этой теме.
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Существует более 100 заболеваний, течение 
которых приводит к развитию желтухи, клас-
сические проявления которой – иктеричность 
склер, желтушность кожных покровов и мучи-
тельный зуд кожи. К ним в первую очередь от-
носятся заболевания печени (холангит, кисто-
зная трансформация, опухоли, гепатиты и др.), 
желчевыводящих путей (желчнокаменная бо-
лезнь, рубцовые стриктуры и др.) и т. д. В связи 
с развитием генетических технологий появилась 
возможность выделения отдельной группы хо-
лестатических желтух, возникающих в резуль-
тате мутаций генов, включающих доброкаче-
ственный рецидивирующий холестаз (ДРВХ) и 
прогрессирующий семейный внутрипечёночный 
холестаз (ПСВХ). Это группа редких наслед-
ственных заболеваний, поражающая в основном 
новорожденных и детей в возрасте до 10 лет.

ДРВХ представляет собой заболевание с ау-
тосомно-рецессивным наследованием, характе-
ризуется возникновением беспричинных при-
ступов холестаза, которые длятся от несколь-
ких недель до нескольких лет и не приводят к 
нарушению структуры и функции печени [1]. 
В основе развития ДРВХ лежат мутации генов, 
ответственных за молекулярные изменения ка-
нальцевой мембраны гепатоцита. В зависимо-
сти от вида мутации выделены 3 подтипа дан-
ного заболевания: 1) BRIC1 (Benign Recurrent 
Intrahepatic Cholestasis type 1 – доброкачествен-
ный рецидивирующий холестаз, тип 1), PFIC1 
(Progressive Familial Intrahepatic Cholestasis type 
1 – прогрессирующий семейный внутрипечёноч-
ный холестаз, тип 1) – причиной является мута-
ция гена ATP8B1, кодирующего белок FIC1(18-я 
хромосома); 2) BRIC2, PFIC2, причина – мута-
ция гена ABСВ11, кодирующего белок BSEP 
(помпа экспорта солей желчных кислот) на 2-й 
хромосоме; 3) BRIC3, PFIC3 – в результате му-
тации гена ABСВ4, кодирующего белок MDR 
(множественной лекарственной устойчивости) 

на 7-й хромосоме [1]. Причина холестаза при 
ДРВХ окончательно не установлена.

Первые симптомы ДРВХ появляются чаще 
всего в первом десятилетии жизни пациентов, 
которым длительное время диагноз заболевания 
не устанавливается, несмотря на проводимые 
множественные обследования. Согласно обоб-
щенным литературным данным [2, 3], к крите-
риям, позволяющим поставить диагноз ДРВХ, 
относятся следующие:

- наличие в анамнезе пациентов как мини-
мум двух эпизодов желтухи  с кожным зудом, 
длящихся от нескольких недель до полутора лет 
(в среднем около 3 месяцев); в периодах между 
приступами указанные симптомы отсутствуют, 
лабораторные показатели находятся в пределах 
нормальных значений;

- лабораторные показатели выявляют холес-
таз: повышенное содержание общего билируби-
на (обе фракции) и щелочной фосфатазы (ЩФ) 
при нормальном значении гамма-глутамил-
трансферазы (ГГТП) и уровне аспартат- и алани-
наминотрансфераз (соответственно, АСТ, АЛТ), 
превышающем нормальные показатели не более 
чем в 2 раза;

- отсутствие изменений в состоянии внутри- 
и внепечёночных желчных протоков (по данным 
холангиопанкреатографии);

- наличие признаков интраканаликулярного 
холестаза с сохраненной нормальной структу-
рой печени при микроскопии биоптатов печени 
во время очередного рецидива;

-исключение других заболеваний, протекаю-
щих с холестазом (первичный билиарный цир-
роз, первичный склерозирующий холангит, хо-
ледохолитиаз и т. д.).

В настоящее время факторы, способные пре-
дотвращать обострение ДРВХ, неизвестны, так 
же как и его специфическое лечение. В терапии 
заболевания используются в основном препара-
ты урсодезоксихолевой кислоты (урсосан). Ур-
сосан обладает выраженным холеретическим 
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эффектом, т. е. влияет на патогенез заболевания. 
Дополнительно препарат усиливает секрецию 
компонентов желчи через каналикулярную мем-
брану гепатоцитов, стимулируя экспрессию ге-
нов белков-транспортеров и активируя эти бел-
ки. При отсутствии эффекта от применения ур-
сосана  назначается рифампицин. Механизм его 
действия при ДРВХ заключается в уменьшении 
концентрации желчных кислот за счет стимуля-
ции 6-гидроксилирования вторичных желчных 
кислот [1]. При резистентном к терапии кожном 
зуде известны случаи положительного эффекта 
от экстракорпорального альбуминового диали-
за, плазмафереза и некоторых хирургических 
методик (наружного чрескожного чрезпечёноч-
ного дренирования билиарного тракта, назоби-
лиарного дренирования) [3].

ПСВХ развивается  в результате нарушения 
структуры канальцевой мембраны гепатоцита, 
причина которого – генетический дефект. Дан-
ное заболевание наследуется по аутосомно-ре-
цессивному механизму. Выделяют четыре его 
типа (табл.) [7]. 

Наиболее изученный тип – ПСВХ 1, иначе 
называемый болезнью Байлера. В его основе 
лежит недостаток АТФазы П-типа, локализу-
ющийся на канальцевой мембране гепатоцита, 
ответственный за экскрецию преимуществен-
но первичных желчных кислот. В результате 
мутации первичные желчные кислоты депони-
руются в клетках печени и обуславливают их 
повреждение. Кроме того, первичные желчные 
кислоты не поступают с желчью в кишечник, 
что приводит к нарушению процесса всасыва-
ния. Первые признаки холестаза, как правило, 
отмечаются у новорожденных, реже – в течение 
последующих 1-10 месяцев. Лабораторно этот 
тип ПСВХ характеризуется низкой активностью 
ГГТП и низким уровнем холестерина крови, но 
повышением активности щелочной фосфатазы, 
уровней билирубина (за счет прямой фракции) 

Таблица. – Типы и основные характеристики прогрессирующего семейного внутрипечёночного 
холестаза
Table. – Types and main characteristics of progressive familial intrahepatic cholestasis

Тип
Генный 
дефект

Молекулярные изменения 
канальцевой мембраны гепатоцита

Начальный патогенетический 
дефект

Своеобразие маркеров 
холестаза

I – болезнь 
Байлера

18q21 Мутация П-типа АТФазы
Нарушение экскреции обеих 
первичных желчных кислот

Низкая активность ГГТП и 
низкий уровень холестерина, 
повышение активности ЩФ

II – синдром
Байлера

2q24

Отсутствие П-гликопептида 
(транспортный белок канальцев 

мембраны гепатоцита, обеспечива-
ющий экскрецию преимущественно 

хенодезоксихолевой кислоты)

Нарушение экскреции 
преимущественно 

хенодезоксихолевой кислоты

Низкая активность ГГТП и 
низкий уровень холестерина,  
повышение активности ЩФ

III – дефицит
MDR-3 гена

7q21.1

Отсутствие MDR-3-П-гликопротеина 
(транспортная система канальцевой 
мембраны гепатоцита, ответствен-

ная за экскрецию фосфолипидов, 
прежде всего фосфатидилхолина)

Нарушение экскреции  
фосфолипидов

Высокая активность 
ГГТП и высокий уровень 
холестерина, повышение 

активности ЩФ 

IV 9q21.11
Мутации белков плотных контактов 

TJP2
Нарушение сепарации 

желчи от плазмы
Низкая активность ГГТП 

и желчных кислот. Фермент ГГТП относится к 
мембраносвязанным, локализующимся в эпите-
лиальных клетках внутрипечёночных желчных 
протоков. Его экспрессию стимулируют желч-
ные кислоты, которые при ПСВХ отсутствуют 
во внутрипечёночной желчной системе [7].

Характерные клинические проявления ПСВХ 
– желтуха и зуд. На начальных стадиях заболе-
вания холестаз разрешается самостоятельно в 
течение нескольких недель или месяцев. Вместе 
с тем желтуха постепенно нарастает, кал стано-
вится светлым, моча – темной. Рецидивы заболе-
вания могут провоцироваться острыми респира-
торными инфекциями. У лиц с болезнью Байле-
ра нередко находят явления рахита, нарушение 
роста и геморрагический диатез.

При гистологическом исследовании биопта-
тов печени на раннем этапе заболевания сохра-
няется нормальная архитектоника, но в дальней-
шем отмечается перегруппировка гепатоцитов, 
образуются тубулярные структуры, псевдока-
нальцы, гиперплазия желчных протоков или их 
редукция. Холестаз выражен как в желчных ка-
нальцах, так и в гепатоцитах. Прогрессирование 
болезни приводит к билиарному циррозу [7].

ПСВХ может прогрессировать быстро, с раз-
витием цирроза печени уже в раннем детском 
возрасте, или относительно медленно, сопрово-
ждаясь минимальным фиброзированием печени 
к подростковому возрасту. Однако в целом про-
гноз заболевания неблагоприятный. До третьей 
декады жизни без соответствующего лечения 
доживают немногие пациенты [2]. На фоне цир-
роза нередко развивается рак печени.

Основу лечения болезни Байлера составляет 
медикаментозное лечение,  аналогичное лече-
нию билиарного цирроза. Однако его результа-
ты неутешительные. Пациентам, как правило, 
назначают симптоматическое лечение, нацелен-
ное на профилактику и коррекцию осложнений 
холестаза. К ним относятся препараты урсоде-
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зоксихолевой кислоты (20-30 мг/кг/сутки), жи-
рорастворимые витамины (компенсация эндо-
генного дефицита). В комплексе с витамином D 
применяют глюконат кальция. С целью умень-
шения кожного зуда назначают: холестирамин 
(4-16 г/сут), фенобарбитал (5 мг/кг/сут), рифам-
пицин (8-10 мг/кг/сут). В терапии заболевания 
используют также диуретики (верошпирон, фу-
росемид) и желчегонные средства [7]. Вовремя 
начатое симптоматическое лечение позволяет 
улучшить продолжительность и качество жизни 
пациентов.

Для лечения ПСВХ предложено использо-
вать и некоторые варианты хирургических вме-
шательств. Их цель – уменьшение количества 
циркулирующих солей желчных кислот, а тем 
самым снижение зуда и замедление прогрес-
сирования заболевания. В литературе описаны 
случаи наложения холецистостомы, шунтирова-
ния подвздошной кишки, частичного наружного 
отведения желчных путей, чрескожного дрени-
рования печёночных протоков [7, 8, 9]. Однако 
единственным радикальным методом лечения 
ПСВХ признана ортотопическая транспланта-
ция печени.

Дифференциальная диагностика между 
ДРВХ и ПСВХ крайне затруднена, о чем свиде-
тельствует наблюдение,  приведенное ниже.

4 января 2021 г. в отделение хирургии для 
пациентов с инфекцией Covid-19 УЗ «Гроднен-
ская университетская клиника» был госпита-
лизирован по экстренным показаниям пациент 
П., 1994 года рождения, с жалобами на жел-
тушность склер и кожных покровов, мучитель-
ный кожный зуд. Описанные выше симптомы 
появились у него впервые около 20 дней назад, 
через 2-3 дня после перенесенной острой респи-
раторной вирусной инфекции (ОРВИ), сопрово-
ждавшейся  повышением температуры тела до 
38ºC. С течением времени желтушность склер и 
зуд кожи усилились. Накануне госпитализации 
у пациента был взят назофарингеальный мазок 
на Covid-19: РНК Sars-Cov-2 выявлены. Ранее в 
сентябре 2020 г. пациент самостоятельно сдавал 
биохимический анализ крови, в котором уровень 
общего билирубина был в норме.

Из анамнеза пациента установлено, что в пя-
тилетнем возрасте на протяжении трех месяцев 
у него наблюдалась желтуха. Ему был выставлен 
клинический диагноз гепатита А и проведено со-
ответствующее лечение.

Очередной эпизод желтухи повторился в 
2011 г. Пациент проходил обследование и ле-
чение в районной центральной больнице по ме-
сту жительства. В тот период времени в его об-
щем анализе крови (ОАК), общем анализе мочи 
(ОАМ), коагулограмме  отклонений от нормы 
не выявлено. В биохимическом анализе крови 
(БАК) общий билирубин – 360 мкмоль/л, пря-
мой билирубин – 249 мкмоль/л, АЛТ – 76 Ед/л, 
АСТ – 59 Ед/л, мочевина – 6,3 мкмоль/л, амила- 
за – 65Ед/л, сывороточное железо – 47,2 мк-
моль/л. При УЗИ органов брюшной полости: 
печень – правая доля 127 мм, левая – 62 мм, 
однородная, среднезернистая, повышена эхо-

генность, сосудистый рисунок сохранен. Вну-
трипечёночные протоки уплотнены, не расши-
рены. Желчный пузырь 64×12 мм, полностью 
сокращен, просвет не определяется. Холедох  
2 мм с уплотнением, воротная вена – 7-8 мм. 
Поджелудочная железа – контуры четкие, ров-
ные, головка – 26 мм, тело – 12 мм, хвост –  
21 мм, однородная, нормальной эхогенности. 
ЧЛС не расширена. Селезёнка 104×38 мм, кон-
туры четкие, ровные, эхогенность нормальная. 
Селезёночная вена у ворот 5-6 мм. 

С клиническим диагнозом «поздняя атрезия 
желчевыводящий путей, механическая желтуха» 
пациент был переведен в Гродненскую област-
ную детскую клиническую больницу. В момент 
госпитализации в клинику увеличились показа-
тели общего билирубина (до 389 мкмоль/л), ще-
лочной фосфатазы (до 974 Ед/л). В то же время 
значения ГГТП, печёночных ферментов, креати-
нина и мочевины находились в пределах нормы. 
Волчаночный антикоагулянт был равен NLR – 
0.97, LacScreen 41.3, R – 1.18, Laccont 35.6, R – 
1.215. Отрицательными оказались анализы кро-
ви на иерсиниоз, цитомегаловирус и вирусные 
гепатиты. При повторном УЗИ, выполненном 
через 2 недели после первого, размеры желчного 
пузыря составили 59×12 мм. Он имел овальную 
форму, утолщенные стенки  и просвет, запол-
ненный неоднородной гиперэхогенной струк-
турой (сгустки желчи). Имелась акустическая 
тень. Диаметр общего желчного протока и хо-
ледоха были в норме, внутрипечёночные желч-
ные протоки не расширены. По данным ФГДС, 
большой дуоденальный сосок не имел призна-
ков воспаления и патологических образований. 
Однако поступления желчи через него в двенад-
цатиперстную кишку не наблюдалось. Пациент 
получал препараты урсодезоксихолевой кис-
лоты, ферменты поджелудочной железы, эссел 
форте, диалакт, инфузии 10% альбумина. 

С диагнозом «Хронический гепатит неясной 
этиологии. Гипербилирубинемия» пациент был 
направлен в РНПЦ «Трансплантологии орга-
нов и тканей». Результаты проведенного в цен-
тре типирования на болезнь Жильбера, болезнь 
Вильсона-Коновалова, гемохроматоза были от-
рицательными. Гистологическое исследование 
пункционных биоптатов печени, полученных 
под УЗИ-контролем, свидетельствовало о незна-
чительном расширении портальных трактов и 
наличии желчных тромбов. Пациенту проводи-
лось консервативное лечение, которое включало 
2 сеанса плазмафереза, трансфузии 10% альбу-
мина и свежезамороженной плазмы, препараты 
урсодезоксихолевой кислоты, витамины С и В1, 
гептрал, инфузионную терапию. С незначитель-
ным снижением уровня общего билирубина и 
его фракций пациент был выписан на амбула-
торное лечение с рекомендациями приема урсо-
сана (1000 мг/сутки) и медрола (4 мг по 5 табл.  
утром с постепенным уменьшением дозировки 
на 1 табл. в неделю). На фоне проводимой тера-
пии уровень билирубина сохранялся высоким на 
протяжении первых 3 месяцев. В последующем 
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он стал снижаться и достиг нормальных значе-
ний спустя 9 месяцев.

В ноябре 2017 г. пациент госпитализирован 
в состоянии средней тяжести в УЗ «Гроднен-
ская областная клиническая больница» в связи 
с мучительным зудом и нарастающими показа-
телями билирубина. При поступлении в клини-
ку ОАК, ОАМ, коагулограмма, значения кре-
атинина, мочевины, печёночных ферментов и 
ГГТП отклонений от нормы не имели. Уровень 
общего билирубина составил 128,8 мкмоль/л, 
прямого – 52,1 мкмоль/л, щелочной фосфатазы –  
362 ед/л. В течение 37 дней госпитализации на 
фоне проводимого лечения значения общего 
билирубина повысились до 518,2 мкмоль/л, пря-
мого – до 199,4 мкмоль/л, щелочной фосфатазы 
– до 392 ед/л. Результаты статической сцинти-
графии печени с Тс99 коллоидом свидетельство-
вали об умеренном увеличение размеров печени 
за счет левой доли, о наличии  картины незначи-
тельных диффузных изменений ее паренхимы. 
При эзофагогастродуоденоскопии диагности-
рованы единичные поверхностные эрозии в лу-
ковице двенадцатиперстной кишки. H. pylori+. 
Ультразвуковое исследование органов брюшной 
полости (УЗИ ОБП): контуры печени ровные, 
структура однородная, эхогенность нормальная, 
Косой вертикальный размер (КВР) правой доли 
130 мм, толщина левой доли 55 мм. Сосудистый 
рисунок не изменен. Внутрипечёночные желч-
ные протоки не расширены. Желчный пузырь 
35×13 мм (сокращен). Воротная вена 10 мм, хо-
ледох 5 мм. Поджелудочная железа с ровными 
контурами, однородной структуры, нормальной 
эхогенности и размеров (27×14×25 мм). Селезён-
ка 105×30 мм, однородная, контуры ровные. При 
компьютерной томографии органов брюшной 
полости (КТ ОБП) с болюсным усилением уста-
новлено, что печень нормальных размеров, с ров-
ными четкими контурами, обычной плотности, в 
S8 в артериальной фазе определяется гиперден-
сивное округлое образование сечением 13,5 мм 
плотностью около 158HU. Внури- и внепечёноч-
ные желчные протоки не расширены. Желчный 
пузырь спавшийся, изогнут. Поджелудочная же-
леза, селезёнка, надпочечники, почки, сечение 
аорты на разных уровнях, диаметр воротной и 
нижней полой вен без особенностей. Определя-
лись парааортальные лимфоузлы сечением до 
8 мм. Свободная жидкость в брюшной полости 
не визуализировалась. Проводимое консерва-
тивное лечение основывалось на внутривенных 
инфузиях 5% раствора глюкозы с аскорбиновой 
кислотой, натрия хлорида, адеметионина, ораль-
ном приеме препарата урсодезоксихолевой кис-
лоты, метилпреднизолона, омепразола, а также 3  
сеансах плазмафереза. Учитывая отсутствие по-
ложительной динамики от проводимой терапии, 
пациент был направлен на консультацию в Ре-
спубликанский гастроэнтерологический центр, 
где ему выполнен еще один сеанс плазмафереза, 
к лечению добавлен рифампицин и промедолак-
тивированный уголь. 

По данным выполненной в центре МРТ-хо-
ледохопанкреатографии,  желчные протоки не 

расширены, фокус слабо повышенного МР-сиг-
нала на Т2 в 6/8 правой доли печени без четких 
контуров – зона стеатоза? Иное? К 23 дню ста-
ционарного лечения в гастроэнтерологическом 
центре наблюдалась положительная динамика 
в состоянии пациента: кожный зуд исчез на 6-7 
день на фоне приема рифампицина; значительно 
уменьшилась интенсивность желтушного окра-
шивания кожных покровов; улучшились показа-
тели биохимического анализа крови. На основа-
нии анамнеза заболевания (наличие 2 эпизодов 
желтухи в 5- и 17-летнем возрасте, впоследствии 
полностью разрешившихся), удовлетворитель-
ного состояния пациента в промежутках между 
эпизодами желтухи с полной нормализацией 
печёночных показателей, проведенных ранее 
обследований по исключению наследственных 
заболеваний (болезни Вильсона-Коновалова, 
Жильбера, гемохроматоза), жалоб (появление 
зуда, а затем желтухи), лабораторных данных 
(повышение уровня билирубина за счет обеих 
фракций и щелочной фосфатазы при нормаль-
ных значениях трансаминаз, колебании уровня 
гамма-глутамилтранспептидазы от небольшо-
го повышения до нормальных величин, низкий 
уровень холестерина), отсутствия признаков пе-
ченочной энцефалопатии и выраженного нару-
шения общего состояния пациента, исключения 
органических изменений паренхимы печени и 
желчевыводящих путей, по данным РКТ орга-
нов брюшной полости (ОБП), УЗИ, МР-ХПГ, 
неэффективности приема УДХК и преднизолона 
пациенту выставлен диагноз «Доброкачествен-
ный рецидивирующий внутрипечёночный хо-
лестаз, третий  рецидив (в анамнезе рецидивы 
в 1999, 2011 гг.)». С целью подтверждения диа-
гноза пациенту повторно выполнена чрескожная 
биопсия печени под УЗИ-контролем. Гистологи-
ческие препараты окрашены гематоксилином и 
эозином. Микроскопическое заключение – фраг-
менты ткани печени с очаговой внутридолько-
вой круглоклеточной инфильтрацией и интра-
каналикулярным холестазом. Визуализируется 
один портальный тракт. Фиброз отсутствует. 
Пациент выписан из стационара с улучшени-
ем. Рекомендовано продолжать на амбулатор-
ном этапе прием рифампицина внутрь 300 мг в 
сутки. В контрольном биохимическом анализе 
крови через 1 месяц общий билирубин равнялся 
40,1 мкмоль/л (прямая фракция 9,8 мкмоль/л) и 
через 3 месяца – 18,9 мкмоль/л. 

В феврале 2018 г. пациент включен в регистр 
редких наследственных заболеваний. В этом 
же 2018 г. у его родного младшего брата (2001 
года рождения) появились признаки желтухи с 
нарастанием кожного зуда и повышением пока-
зателей билирубина. На основании молекуляр-
но-генетического анализа выставлен диагноз: 
прогрессирующий семейный внутрипечёночный 
холестаз, 1 тип. В связи с этим пациент П. по-
вторно обследован в отделении медико-генети-
ческого консультирования с целью уточнения 
диагноза. Подтверждено носительство мутации 
с.2614С>А в 22 экзоне гена АТР8В1 в гомози-
готном состоянии.  Пациенту выставлен диагноз: 
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прогрессирующий семейный внутрипечёночный 
холестаз, 1 тип.

При поступлении в УЗ «Гродненская универ-
ситетская клиника» 4 января 2021 г. пациент на-
ходился в удовлетворительном состоянии и пре-
дьявлял жалобы на зуд кожных покровов. Тем-
пература тела и сатурация были в норме. Склеры 
и кожные покровы желтушные. Живот при паль-
пации мягкий, безболезненный во всех отделах, 
печень под реберной дугой, перитонеальные 
симтомы отрицательные. Стул ежедневный, 
оформленный, светло-желтого цвета. Мочеис-
пускание свободное, безболезненное, диурез 
достаточный, моча темного цвета. Пациенту вы-
полнены ФГДС: патологии не выявлено; фатеров 
сосок не увеличен в размере, во время осмотра 
оттока желчи нет; в просвете кишки желчи нет. 
УЗИ ОБП: желчный пузырь имеет вытянутую 
форму, просвет практически не определяется. 
МРТ ОБП: данных за нарушение оттока желчи 
не получено. Лабораторные показатели при по-
ступлении: ОАК, коагулограмма без отклонений 
от нормы. В ОАМ билирубина 50 мкмоль/л. Мо-
чевина, печёночные ферменты и ГГТП в преде-
лах нормы. общий билирубин – 954,9 мкмоль/л, 
прямой – 376,2 мкмоль/л, щелочная фосфатаза 
– 342 ед/л, креатинин – 369 мкмоль/л. Пациенту 
назначено лечение: гепто-РН, викасол, омепра-
зол, преднизолон, урсокапс, лоратадин, лакту-
лоза, инфузионная терапия, инфузии растворов 
10% альбумина. Выполнены три сеанса плазма-
фереза. Показатели билирубина и креатинина 
снижались лишь на короткий промежуток вре-
мени. К лечению добавлен фенобарбитал в до-
зировке 100 мг/сутки, ванкомицин внутрь 1 г в 
сутки, проведены дополнительно три ежеднев-
ных сеанса плазмафереза. На фоне этого лече-
ния на 15-й день госпитализации получены сле-
дующие лабораторные показатели: ОАК, ОАМ, 
коагулограмма без отклонений от нормы. Моче-
вина, печёночные ферменты в пределах нормы. 
Билирубин общий – 475,8 мкмоль/л, прямой –  
203,1 мкмоль/л, щелочная фосфатаза – 215 ед/л, 
креатинин – 344 мкмоль/л, ГГТП – 100 ед/л.

Учитывая безуспешность проводимого лече-
ния, пациент переведен для дальнейшего лечения 
в Республиканский центр трансплантации с ди-
агнозом: «прогрессирующий семейный внутри-

печёночный холестаз, тип 1. Гепаторенальный 
синдром. Острое повреждение почек. Covid-19 
инфекция. Бессимптомное течение. Реконвалес-
цент». В республиканском центре пациент по-
лучал препараты урсодезоксихолевой кислоты, 
рифампицин, гепатопротекторы, выполнен один 
сеанс плазмафереза. Через 17 дней пребывания 
в центре у него желтушность кожных покровов 
и склер значительно уменьшилась, билирубин 
общий составил 180 мкмоль/л. Пациент выписан 
в удовлетворительном состоянии на амбулатор-
ное лечение.

Заключение
Доброкачественный рецидивирующий вну-

трипечёночный холестаз, так же как и прогресси-
рующий семейный внутрипечёночный холестаз, 
–   редкие заболевания. Их диагностика связа-
на с большими трудностями. Фактором, допол-
нительно усложняющим постановку диагноза, 
выступает возможное развитие нескольких за-
болеваний в результате одной и той же мутации 
генов. У пациента П. клинически проявлялась 
картина доброкачественного рецидивирующе-
го внутрипечёночного холестаза. Диагноз про-
грессирующего семейного внутрипечёночного 
холестаза ему выставлен с учетом отягощенно-
го семейного анамнеза. Тем не менее, во время 
4-го рецидива желтухи показатели общего би-
лирубина оказались значительно выше, чем при 
предыдущих обострениях. Высокие значения 
креатинина появились впервые. Необычным в 
анализируемом клиническом наблюдении явля-
ется медленное прогрессирование заболевания. 
Несмотря на возраст 26 лет, у пациента не раз-
вилось такое осложнение, как цирроз печени, а 
уровень билирубина несколько месяцев до го-
спитализации был в норме, что также свидетель-
ствует в пользу ДРВХ, но не ПСВХ.

В литературе описаны несколько десятков 
пациентов с ПСВХ, и столько же с ДРВХ. Не-
большой опыт лечения таких пациентов затруд-
няет своевременную диагностику заболевания и 
проведение соответствующего лечения, оконча-
тельный алгоритм которого требует тщательной 
разработки. Врачам необходимо делиться свои-
ми наблюдениями, в связи с чем авторы и реши-
ли описать данный случай из практики.
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PROGRESSIVE FAMILY INTRAHEPATIC CHOLESTASIS: 
DIAGNOSTICS, TREATMENT (CLINICAL OBSERVATION)

A. R. Obuhovich1, N. N. Iaskevich2

1Grodno University Clinic, Grodno, Belarus 
2Grodno State Medical University, Grodno, Belarus

Jaundice is a manifestation of many diseases both benign and malignant. Genetic progress allowed to distinguish 
the group of unknown earlier rare cholestatic jaundices, which are resulted from gene mutations. There are no 
described algorithms of their diagnosis or treatment. In this article case report of the patient with benign recurrent 
intrahepatic cholestasis type 1 is presented. There is also literature analysis of this theme.

Keywords: jaundice, benign recurrent intrahepatic сholestasis type 1, progressive familial intrahepatic cholestasis 
type 1.

For citation: Obuhovich AR, Iaskevich NN. Рrogressive family intrahepatic cholestasis: diagnostics, 
treatment (clinical observation). Journal of the Grodno State Medical University. 2021;19(4):462-467. https://doi.
org/10.25298/2221-8785-2021-19-4-462-467.

Поступила / Received: 21.04.2021    Принята к публикации / Accepted for publication: 02.07.2021

Случай из практики




