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Введение. Диагностической трудностью при первичном билиарном холангите является серонегатив-
ный вариант, при котором отсутствуют серологические маркеры, что требует морфологической верифи-
кации. Редкими являются случаи ассоциации первичного билиарного холангита с гангренозной пиодермией.

Цель исследования – описание редкого внепеченочного проявления гангренозной пиодермии со склеродер-
моподобным поражением кожи у пациента с серонегативным первичным билиарным холангитом. 

Материал и методы. Данные клинического наблюдения пациента В. 38 лет, находившегося на лечении  
в отделении гастроэнтерологии городской клинической больницы. 

Результаты. Заболевание дебютировало холестатическим синдромом в сочетании с распространен-
ным язвенным поражением кожи рук и ее склеродермоподобными изменениями. В анализах крови определя-
лись цитолиз и холестаз. Маркеры аутоиммунных заболеваний печени и вирусов гепатитов отрицатель-
ные. Магнитно-резонансная холангиопанкреатография без изменений. Морфологическая картина печени 
характеризовалась минимальным гепатитом и деструктивным холангитом; выявлялась   дуктулярная 
пролиферация, холестаз и портальный фиброз. При биопсии кожи были обнаружены склеродермоподобные 
изменения без васкулита. На фоне терапии урсодезоксихолиевой кислотой, системными глюкокортикосте-
роидами и азатиоприном отмечалась эпителизация язв и нормализация биохимических показателей. 

Заключение. На основании проведенного обследования диагностирован серонегативный первичный билиар-
ный холангит с наличием внепеченочных проявлений – гангренозной пиодермии. Сложность диагностического 
поиска определяет необходимость междисциплинарного подхода и комплексного обследования пациента.
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GANGRENOUS PYODERMA AS A RARE EXTRAHEPATIC 
MANIFESTATION OF SERONEGATIVE PRIMARY BILIARY 
CHOLANGITIS
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Background. A seronegative form of primary biliary cholangitis presents a diagnostic challenge, as it lacks serological 
markers and requires morphological verification. Cases of association between primary biliary cholangitis and pyoderma 
gangrenosum are rare.

Objective. To describe a rare extrahepatic manifestation of pyoderma gangrenosum with scleroderma-like skin 
lesions in a patient with seronegative primary biliary cholangitis.

Material and methods. We presented clinical observation data of patient V., aged 38 and treated in the gastroenterology 
department of the city clinical hospital.

Results. The disease first manifested itself in cholestatic syndrome, accompanied by widespread ulcerative skin 
lesions on the hands and skin scleroderma-like changes. Blood tests revealed cytolysis and cholestasis. Markers for 
autoimmune liver diseases and hepatitis viruses were negative. Magnetic resonance cholangiopancreatography was 
normal. Liver morphology was characterized by minimal hepatitis and destructive cholangitis; ductular proliferation, 
cholestasis, and portal fibrosis were detected. Skin biopsy revealed scleroderma-like changes without vasculitis. 
Treatment with ursodeoxycholic acid, systemic glucocorticosteroids, and azathioprine resulted in ulcer epithelialization 
and normalization of biochemical parameters.

Conclusion. Based on the examination, seronegative primary biliary cholangitis with extrahepatic manifestations – 
pyoderma gangrenosum – was diagnosed. The complexity of diagnosing necessitated a multidisciplinary approach and 
a comprehensive examination of the patient.

Keywords: primary biliary cholangitis, seronegative variant, gangrenous pyoderma.
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Введение

Первичный билиарный холангит (ПБХ) – это 
аутоиммунное заболевание печени, характери-
зующееся негнойным гранулематозным лим-
фоцитарным холангитом и дуктопенией, при-
водящее в терминальных стадиях к развитию 
цирроза печени. Диагностика ПБХ основывается 
на наличии холестатического синдрома, антими-
тохондриальных (AMA) или специфических ан-
тинуклеарных (АНА) антител [1].

В клинической практике встречаются особые 
формы ПБХ, при которых отсутствуют класси-
ческие серологические маркеры (АМА, АНА),  
что создает значительные диагностические 
трудности при постановке диагноза и требует 
дополнительного дифференциального поиска. 
К таким формам относится серонегативный ПБХ 
– заболевание, сопровождающееся лаборатор-
ными признаками холестаза и гистологическими 
критериями ПБХ при отсутствии специфических 
антител [2].

Наиболее часто первым симптомом основ-
ного системного заболевания, включая хрони-
ческое заболевание печени, являются кожные 
изменения, такие как желтушность кожных по-
кровов, стрии, телеангиэктазии, пальмарная 
эритема, ксантомы, ксантелазмы и другие [1]. 
Среди них описаны редкие внепеченочные про-
явления в виде гангренозной пиодермии (ГП) [3]. 

ГП является нейтрофильным дерматозом – 
это группа аутовоспалительных заболеваний 
кожи неясной этиологии, часто ассоциирован-
ных с системными воспалительными и аутоим-
мунными патологиями [4]. 

 Цель исследования – описание редкого 
внепеченочного проявления – гангренозной пи-
одермии со склеродермоподобным поражением 
кожи у пациента с серонегативным ПБХ.

Клиническое наблюдение

Пациент В., 38 лет. Не работает, професси-
ональных вредностей нет. Прием алкоголя, ге-
патотоксичных препаратов, контакты с токсиче-
скими веществами отрицал. Госпитализирован 
в гастроэнтерологическое отделение многопро-
фильного стационара с жалобами на прогресси-
рующую слабость, желтушность кожи и склер, 
кожный зуд, появление язв на коже кистей  
и предплечий, потемнение мочи.

Из анамнеза известно, что в течение послед-
них 6 месяцев появилась и начала постепенно 
нарастать общая слабость. В конце июня 2025 г. 
на коже рук образовались множественные сли-
вающиеся язвы диаметром до 3 сантиметров.  
Через неделю после появления кожных измене-
ний присоединилась желтуха, кожный зуд, по-
темнение мочи, в связи с чем пациент был госпи-
тализирован в стационар по месту жительства.  
При обследовании выявлено повышение мар-
керов холестаза: щелочная фосфатаза (ЩФ) 
достигла 5 верхних границ нормы (ВГН).  
Гамма-глутамилтранспептидаза (ГГТП) по-
вышена до 14 ВГН. Общий билирубин (ОБ)  
и конъюгированный билирубин (КБ) составили 9  
и 44 ВГН соответственно. Также отмечено повы-
шение маркеров цитолиза: аланинаминотранс-
фераза (АЛТ) – 6 ВГН, аспартатаминотрансфе-
раза (АСТ) – 4 ВГН. Высказано предположение 
о гепатите высокой степени активности с холе-
стазом. Рекомендованная по месту жительства 
терапия была неэффективна в лечении холеста-
тического синдрома, однако отмечалась положи-
тельная динамика со стороны язвенных пораже-
ний кожи в виде частичного рубцевания язв. 

Состояние при поступлении средней степени 
тяжести, сознание ясное, температура – 36,6°C. 
Индекс массы тела – 24,6 кг/м². Кожные покро-
вы и видимые слизистые желтушные. Пальцы 
кистей рук утолщены, отекшие, кожа уплотнена.  
В области кистей и предплечий обеих рук опре-
деляются множественные сливающиеся язвы 
диаметром до 3 см, покрытые фибрином и не-
кротическими корками (рис. 1). 

Со стороны органов сердечно-сосудистой  
и дыхательной систем изменений не выявлено. 
Живот мягкий, безболезненный. Перифериче-
ских отеков нет. Печень безболезненная, незна-
чительно увеличена (по Курлову: 14×10×10 см). 
Селезенка не пальпировалась.  

При дообследовании в общем анализе крови 
отклонений не выявлено.  В биохимическом ана-
лизе крови от июля 2025 года отмечено: ЩФ –  
4 ВГН, ГГТП – 21 ВГН, ОБ/КБ – 13/41 ВГН, АЛТ 
– 6,5 ВГН, АСТ – 3 ВГН, альбумин – 36,2 г/л.  
Показатели коагулограммы без отклонений. 

Был выполнен скрининг на аутоиммунные за-
болевания печени: AMA, anti-SMA, anti-SLA, anti-
LC-1, anti-LKM-1, anti-Sp100, anti-gp210, AНA не 
обнаружены, иммуноглобулин G (IgG) – 8,8 г/л, 
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Рисунок 1 – Кожные поражения
Figure 1 - Skin lesions

общий иммуноглобулин М – 1,4 г/л, гамма-глобу-
лин – 8,15 г/л. 

Маркеры вирусов гепатитов: HBsAg, anti-HBe, 
anti-HBc, anti-HCV, рибонуклеиновая кислота 
(РНК) HAV, РНК HCV и дезоксирибонуклеиновая 
кислота (ДНК) HBV не обнаружены.

По данным эзофагогастродуоденоско-
пии выявлена грыжа пищеводного отверстия 
диафрагмы.  

При ультразвуковом исследовании орга-
нов брюшной полости – диффузные изменения 
эхогенности печени и поджелудочной железы.  
Размеры печени и селезенки не увеличены. 

По данным магнитно-резонансной холангио-
панкреатографии изменений со стороны желч-
ных протоков нет.  

На основании жалоб, данных анамнеза, объ-
ективного осмотра высказано предположение  
о развитии холестатического заболевания пече-
ни, для верификации которого была проведена 
пункционная биопсия. 

Заключение морфолога: морфологическая 
картина соответствовала гепатиту минимальной 
степени активности. Желчные протоки с дис-
трофией эпителия и перифокальной воспали-
тельной инфильтрацией, очаговая дуктулярная 
пролиферация, гепатоцеллюлярный и канали-
кулярный холестаз с формированием желчных 
тромбов, очаговый фиброз портальных трактов 
(рис. 2, 3).

С целью уточнения характера изменений 
также была выполнена биопсия кожи, где опре-
делялась склерозированная дерма (склеродер-
моподобная), что могло быть связано с взятием 
материала из края рубцующейся язвы. Отмече-
но отсутствие придатков (волосяных, потовых  
и сальных желез); признаков некротизирую- 
щего васкулита не обнаружено (рис. 4). 

Дополнительно для исключения васкулита, 
системной склеродермии (ССД) пациенту выпол-
нена капилляроскопия (рис. 5), при которой об-
наружены извилистые и единичные разветвлен-

Рисунок 2 – Желчный проток с дистрофией эпителия  
и перифокальной воспалительной инфильтрацией, про-
дольный срез протока. Окраска гематоксилином и эозином, 
×400  
Figure 2 – Bile duct showing epithelial dystrophy and perifocal 
inflammatory infiltration; longitudinal section of the duct. Hematoxylin and 
eosin stain, ×400

Рисунок 3 – Желчные тромбы. Окраска гематоксилином и 
эозином, ×400
Figure 3 – Bile clots. Hematoxylin and eosin staining, ×400.

Рисунок 4 – При окраске по Ван-Гизону определяются 
фуксинофильные коллагеновые волокна стромы, ×200 
Figure 4 – Van Gieson staining identifies fuchsin-positive collagen fibers 
in the stroma, х200.

ные капилляры, а также единичные дилатации 
капиллярных петель до 40 мкм, что не исключа-
ет ранние изменения микроциркуляторного рус-
ла при ССД [5].

На основании клинической картины и резуль-
татов лабораторно-инструментальных исследо-
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ваний выставлен диагноз «серонегативный ПБХ 
с наличием внепеченочных проявлений – ГП». 

Пациенту была инициирована пульс-тера-
пия системными глюкокортикостероидами (ГКС)  
с последующим снижением до достижения  
поддерживающей дозы (продолжена терапия 
метилпреднизолоном 8 мг/сутки), увеличе-
на доза урсодезоксихолиевой кислоты (УДХК)  
до 1500–1000 мг/сутки, что привело к полной 
нормализации биохимических показателей. 

В связи с неполным рубцеванием язвенных 
дефектов кожи к терапии был добавлен азатио-
прин (АЗА) 50–100 мг/сутки, на фоне чего через 
6 месяцев отмечена полная эпителизация язв 
(рис. 6). 

Рисунок 5 – Капилляроскопия
Figure 5 – Capillaroscopy 

Рисунок 6 – Динамика кожных изменений на фоне терапии
Figure 6 - Changes in skin condition during treatment.

Представленное клиническое наблюдение 
демонстрирует случай серонегативного ПБХ, 
внепеченочным проявлением которого явилось 
наличие редкого дерматологического заболева-
ния – ГП.

Отсутствие специфических антител (AMA, 
anti-Sp100, anti-gp210) затрудняло верификацию 
диагноза. В среднем встречаемость серонега-
тивных случаев ПБХ варьирует от 9,75% до 22% 
[2, 6]. В таких ситуациях решающее значение  
в постановке диагноза приобретает пункционная 
биопсия печени [1]. 

У нашего пациента гистологическая картина 
печени (дуктулярная пролиферация, дистрофия 
эпителия протоков и перифокальная воспали-
тельная инфильтрация, каналикулярный холес-
таз, очаговый фиброз портальных трактов) была 
характерна для начальных стадий ПБХ, что яви-
лось решающим аргументом в постановке диа-
гноза [7]. 

Дифференциальный диагноз проводился так-
же с первичным склерозирующим холангитом 
(ПСХ), однако отсутствие характерных для ПСХ 
изменений при МРХПГ (диффузные мультифо-
кальные кольцевидные стриктуры желчных про-
токов, чередующиеся с участками нормальных 
или слегка расширенных протоков; мешотчатые 
выпячивания, напоминающие дивертикулы) по-
зволило его исключить [8].  

Наряду с этим, дифференциальный ряд вклю-
чал вариантный синдром ПБХ/аутоиммунного 
гепатита. Однако ввиду отсутствия активного 
воспаления, по данным биопсии печени, повы-
шенного уровня IgG, гамма-глобулина и специ-
фических антител диагноз не подтвердился. 

Первоначально предполагалось развитие 
некротизирующего васкулита, однако морфоло-
гическая картина кожи этот диагноз не подтвер-
дила. Выявленные гистологические изменения 
скорее указывали на склеродермию, но при этом 
клиническая картина не соответствовала крите-
риям ССД [5]. 

Ретроспективная оценка динамики клиниче-
ских проявлений (регресс язвенно-воспалитель-
ных изменений кожи на фоне лечения основного 
заболевания), неспецифические данные мор-
фологического изменения кожи, формирование 
атрофического рубца и отсутствие альтернатив-
ного диагноза позволили предполагать наличие 
язвенной формы гангренозной пиодермии.

Наличие дисрегуляции иммунной системы  
и генетической предрасположенности является 
общим патогенетическим звеном, связывающим 
ПБХ и ГП [1, 4]. По данным одного из ретро-
спективных исследований среди 42 пациентов  
с ГП хроническое заболевание печени встреча-
лось у 9,6% [9].

Назначенная терапия соответствовала кли-
ническим рекомендациям ведения пациентов 
с ПБХ. УДХК в дозе 13–15 мг/кг/сутки является 
базисной терапией ПБХ, которая оказывает ци-
топротективный, антиапоптотический, иммуно-
модулирующий и другие эффекты [1].

Согласно подходам в лечении ГП, системные 
ГКС являются препаратами первой линии для ин-
дукции ремиссии. В случае недостаточного отве-
та на терапию возможно дополнительное назна-
чение иммуносупрессоров, в том числе АЗА [4]. 

Таким образом, комбинированная схема (УД-
ХК+ГКС+АЗА) привела к быстрому и значимому 
положительному эффекту в рамках единого им-
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мунопатологического процесса: эпителизации 
язв и нормализации биохимических показате-
лей. Наблюдение за пациентом продолжено.

Выводы

Представленное клиническое наблюдение 
демонстрирует редкий и диагностически слож-
ный случай серонегативного ПБХ у пациента  
38 лет. Заболевание дебютировало холестати-

ческим синдромом в сочетании с распространен-
ным язвенным поражением кожи рук и ее склеро-
дермоподобными изменениями. 

Случай подчеркивает необходимость меж-
дисциплинарного подхода (гастроэнтеролог, 
дерматолог, морфолог) и комплексного исполь-
зования диагностических инструментов (лабора-
торный скрининг, гистологическая верификация, 
методы визуализации) при серонегативных ва-
риантах холестатических поражений печени. 
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