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Заболевания печени, связанные с муковисцидозом (CFLD) – 

это неспецифический термин, включающий в себя все 

состояния и заболевания печени, возникающие на фоне 

муковисцидоза и, имеющие различный исход  
(T. Flass, Narkewicz  M. R., Journal of Cystic Fibrosis, 2013). 

- Неонатальный холестаз 

- Повышение аминотрансфераз 

- Стеатоз печени 

- Фиброз печени 

- Лобулярный цирроз печени 

- Мультилобарный цирроз печени без/с портальной 

гипертензией 



Актуальность данной проблемы обусловлена тем, что CFLD 

являются третьей по значимости причиной 

смертности у пациентов  

с муковисцидозом,  

составляя 2,5% от общей смертности и, обусловливая 

фактически, все внелёгочные причины смертности 

30-40%  пациентов с муковисцидозом имеют нарушения со 

стороны печени 

20-30% - развивают лобулярный цирроз 

5-10% - мультилобулярный цирроз 
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Факторы, инициирующие, усугубляющие и поддерживающие 

развитие поражения печени у пациентов с муковисцидозом 

до настоящего времени выявлены не были 
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При генотипическом анализе  

не выявлена специфическая мутация 

гена муковисцидоза, коррелирующая  

с заболеванием печени 



Патогенез развития заболеваний печени  

на фоне муковисцидоза (CFLD) 

Нарушение канальцевой 

секреции приводит  

к образованию 

концентрированной 

вязкой желчи  

с последующей 

закупоркой желчных 

протоков  

и воспалением 



Классификация заболеваний печени, возникающих 

на фоне муковисцидоза  
(T. Flass, Narkewicz  M. R., Journal of Cystic Fibrosis, 2013) 

1. Заболевания печени (CFLD) с циррозом/портальной 

гипертензией 

2. Заболевания печени (CFLD)  без цирроза/портальной гипертензии, 

но при которых ИМЕЕТСЯ хотя бы 1 симптом: 

- Повышение АСТ, АЛТ, ГГТ более 2 норм; 

- Жировой гепатоз (на основании гистологических данных) 

- Фиброз печени (на основании гистологических данных) 

- Холангиопатия (на основании УЗИ, МРТ, КТ, РХПГ) 

- Изменения печени по результатам УЗИ 

3. Доклиническая диагностика: никаких признаков изменения 

печени по результатам биохимического, УЗИ 



Заболевания печени, возникающие на фоне 

муковисцидоза 

Болезни печени Болезни желчевыводящих 

путей  

и желчного пузыря 

 Узловой цирроз печени 

 Многоузловой цирроз печени 

 Снижение синтетической 

функции печени 

 Повышение АЛТ, АСТ, ГГТ 

 Стеатоз печени 

 Холангиопатия 

 Холестаз 

 ЖКБ 



Цирроз печени на фоне муковисцидоза 

Клинико-морфологический принцип:  
билиарный цирроз с обтурацией внутрипечёночных 

желчевыводящих путей 

Этиологический признак:  

цирроз, обусловленный генетическими нарушениями 

обмена веществ 



Цирроз печени на фоне муковисцидоза 

Микроскопическая картина: 

мультилобулярный цирроз 

Этиологический признак:  

цирроз, обусловленный генетическими нарушениями 

обмена веществ 



Клиническая картина CFLD 

 Сниженный нутритивный статус 

 Повышение трансаминаз 

 Гепатомегалия 

 Спленомегалия 

 Симптом «барабанных палочек» 

 Телеангиэктазии 

 Кровотечение из варикозно- 

расширенных вен 



Скрининг пациентов с муковисцидозом  

для выявления заболеваний печени 

1 группа 

Выявление пациентов,  

у которых есть изменения,  

но нет цирроза,  

для предотвращения или 

уменьшения 

прогрессирования  

в цирроз 

2 группа 

Пациенты  

с циррозом,  

для наблюдения,  

а также снижения 

осложнений 

 и ожидания 

трансплантации     



В настоящий момент не выявлены  

и не определены группы пациентов  

с высоким риском развития  

цирроза печени 
 

Исследования, применяемые на разных этапах 

обследования (биохимическое исследование 

крови, УЗИ, КТ, МРТ, РХПГ) не являются 

чувствительными для раннего выявления 

цирроза печени 

Debray D, Kelly D, Houwen R, Strandvik B, Colombo C. Best practice guidance for the diagnosis and management of 

cystic fibrosis-associated liver disease. J Cyst Fibros 2011;10(Suppl. 2):S29–36. 



Европейские рекомендации по диагностике и лечению поражения 

печени при муковисцидозе 

 

наличие хотя бы ДВУХ симптомов 
 

1. Нарушение при проведении общего клинического осмотра: 

- гепатомегалия 

- и/или спленомегалия, подтверждённая УЗИ. 
 

2. Нарушение печёночной функции: повышение АЛТ,  

    АСТ, ГГТ, выявленное 3 и более раз за последние  

    12 месяцев. 
 

3. УЗ-признаки поражения печени или портальной гипертензии или 

билиарные нарушения.  



Эластометрия печени – 

доступный, 

неинвазивный метод 

диагностики фиброза и 

цирроза печени 



Лечение 



К сожалению, на сегодняшней 

день,  

не существует эффективной 

терапии  

в отношении CFLD. 

 

Основные усилия направлены 

на поддерживающее лечение  

и лечение осложнений  



УДХК (УРСОДЕОКСИХОЛЕВАЯ КИСЛОТА)  

является эпимером хенодеоксихолевой кислоты и представляет 

собой гидрофильную, не обладающую цитотоксичностью желчную 

кислоту  

 

Наименее агрессивная желчная кислота —  

естественный компонент желчи человека,  

содержится в количестве 1—5 % от общего количества желчных 

кислот в человеческом организме 
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   Основные эффекты УДХК:  
   1. Холеретический эффект:  

   2. Цитопротективный эффект 

   3. Антиапоптотический эффект 

   4. Иммуномодулирующий эффект 

   5. Гипохолестеринемический эффект 

   6. Литолитический эффект 

http://www.google.ru/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=0CAUQjRxqFQoTCLjbweyI48cCFWRzcgod_rMOtQ&url=http://www.ursodez.ru/files/gallbladder_disease.pdf&psig=AFQjCNFC-LEj3QRItgqitjFLDCoMjGy-kQ&ust=1441650833235071


УДХК является «золотым» 

стандартом  

в лечении холестатических 

заболеваний печени 



УДХК, по данным ряда авторов (Schiff E. R. et. all, 2011) 

может обладать неким не описанным прямым 

действием на уровне гепатоцита или клетки 

желчного эпителия.  

Препарат увеличивает внутриклеточные 

концентрации кальция и стимулирует ток 

хлоридов посредством открытия хлоридных 

каналов  

в билиарных клетках. 

УДХК (УРСОДЕОКСИХОЛЕВАЯ КИСЛОТА) 



Кохрейновский обзор, 

посвящённый применению 

УДХК при заболеваниях 

печени, возникающих на 

фоне муковисцидоза (CFLD) 

(2014) 
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Заключение:  
в исследование включено 118 

больных, которые получали УДХК  

в дозе 10-20 мг/кг  

в течение 12 месяцев  
Побочные эффекты такого лечения 

встречаются редко, но недостаточно 

сведений об использовании УДХК в 

долгосрочной перспективе. Ввиду 

того, что другое лечение 

отсутствует, необходимо 

большее количество исследований  

по этой проблематике. 

http://www.google.ru/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=0CAUQjRxqFQoTCLjbweyI48cCFWRzcgod_rMOtQ&url=http://www.ursodez.ru/files/gallbladder_disease.pdf&psig=AFQjCNFC-LEj3QRItgqitjFLDCoMjGy-kQ&ust=1441650833235071


Благодарю за внимание! 


