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Резюме
Введение. Холестатические заболевания печени являются актуальной проблемой современной гастроэнтерологии детского 
возраста, поскольку оказывают существенное влияние на качество жизни не только детей, но и семьи в целом, часто при-
водят к инвалидизации, высокой летальности, а также являются одним из основных показаний к трансплантации печени. 
В педиатрической практике различные заболевания печени могут проявляться холестазом, который представляет собой 
патологический процесс, характеризующийся нарушением синтеза или оттока желчи, что приводит к накоплению ее ком-
понентов (желчных кислот, билирубина, холестерина) в организме и прогрессирующему повреждению печеночной ткани. 
Данное патологическое состояние может быть обусловлено анатомическими обструкциями, аномалиями развития структур 
билиарной системы, инфекциями различной этиологии, метаболическими заболеваниями или генетически детермини-
рованными дефектами ферментных и транспортных систем, приводящими к нарушению процессов синтеза и экскреции 
желчных кислот, а также повреждению гепатоцитов и эпителиальных клеток желчных протоков. 
Цель работы. Рассказать на клиническом примере об одной из редких генетических патологий – прогрессирующем семейном 
внутрипеченочном холестазе 3-го типа. Это аутосомно-рецессивное заболевание, обусловленное дефектами гена ABCB4, 
кодирующего транспортный белок MDR3, ответственный за секрецию фосфолипидов в желчь. Заболевание манифести-
рует в раннем детском возрасте и характеризуется прогрессирующим холестазом, интенсивным кожным зудом, задержкой 
физического развития и высоким риском формирования цирроза печени. Диагностика прогрессирующего семейного вну-
трипеченочного холестаза 3-го типа представляет значительные трудности ввиду отсутствия патогномоничных клинических 
признаков и требует применения молекулярно-генетических методов верификации. 
Заключение. В статье представлен клинический случай прогрессирующего семейного внутрипеченочного холестаза 3-го 
типа у девочки, диагностированного в возрасте 1 года 6 месяцев, с подтвержденной гомозиготной мутацией c.2534G>T в гене 
ABCB4. Впервые в отечественной практике описан опыт применения одевиксибата, селективного ингибитора кишечного 
транспортера желчных кислот, у данной категории пациентов. 
Ключевые слова: холестатические заболевания печени, прогрессирующий семейный внутрипеченочный холестаз 3-го типа, 
одевиксибат, ингибитор кишечного транспортера желчных кислот, холестатический зуд, желчные кислоты
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C огласно литературным данным, наиболее распро-
страненными специфическими этиологическими 
факторами холестаза у детей раннего возраста явля-
ются: 

● атрезия внепеченочных желчных протоков (15,9-25,89%); 
● инфекционный гепатит (11,47-30%); 
● холестаз на фоне парентерального питания (5,6-6,44%); 
● нарушения обмена веществ (4,37-13,9%); 
● дефицит альфа-1-антитрипсина (4,14%); 

● перинатальная гипоксия/ишемия (3,66%); 
● метаболически ассоциированная жировая болезнь пече-

ни – МАЖБ (3,2%). 
Наиболее распространенной обнаруживаемой инфекци-

ей является цитомегаловирус (31,51%), а наиболее распро-
страненным метаболическим заболеванием – галактоземия 
(36,49%). Идиопатический неонатальный гепатит встречается 
в 25,8-26,0% случаев. Генетические диагнозы устанавлива-
ются у 43,9% пациентов (наиболее частые из них – дефицит 
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Abstract 
Background. Cholestatic liver diseases represent a pressing issue in modern pediatric gastroenterology. They significantly impact the 
quality of life of both children and their families, often lead to disability and high mortality rates, and are a primary indication for liver 
transplantation. In pediatric practice, various liver diseases can manifest with cholestasis, a pathological process characterized by impaired 
bile synthesis or flow, leading to the accumulation of bile components (bile acids, bilirubin, cholesterol) in the body and progressive dam-
age to liver tissue. This pathological condition can be caused by anatomical obstructions, developmental anomalies of the biliary tract 
structures, infections of various etiologies, metabolic diseases, or genetically determined defects in enzymatic and transport systems. 
Objective. The purpose of this study is to provide a clinical example of a rare genetic disorder, progressive familial intrahepatic cholestasis 
type 3 (PFIC-3). These defects disrupt the processes of bile acid synthesis and excretion and cause damage to hepatocytes and epithelial 
cells of the bile ducts. One rare genetic pathology is Progressive Familial Intrahepatic Cholestasis type 3. This is an autosomal recessive 
disease caused by defects in the ABCB4 gene, which encodes the MDR3 transport protein responsible for phospholipid secretion into bile. 
The disease manifests in early childhood and is characterized by progressive cholestasis, intense pruritus, failure to thrive, and a high risk 
of developing liver cirrhosis. Diagnosing Progressive Familial Intrahepatic Cholestasis type 3 presents significant challenges due to the 
absence of pathognomonic clinical signs and requires the use of molecular genetic methods for verification. 
Conclusion. The article presents a clinical case of Progressive Familial Intrahepatic Cholestasis type 3 in a girl, diagnosed at the age 
of 1 year and 6 months, with a confirmed homozygous mutation c.2534G>T in the ABCB4 gene. For the first time in Russian practice, the 
experience of using odevixibat – a selective inhibitor of the intestinal bile acid transporter (IBAT) – in this category of patients is described.
Keywords: cholestatic liver diseases, progressive familial intrahepatic cholestasis type 3, odevixibat, ileal bile acid transporter inhibitor, 
cholestatic pruritus, bile acids
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цитрина, синдром Алажилля, прогрессирующий семейный 
внутрипеченочный холестаз, врожденный дефект синтеза 
желчных кислот – ЖК, болезнь Вильсона) [1-3]. 

В последние годы отмечается тенденция к росту числа детей 
старшего возраста с МАЖБ, гепатитом на фоне ревматологи-
ческих заболеваний и сокращение больных цитомегалови-
русным гепатитом и желчнокаменной болезнью. Такие пато-
логические состояния, как лекарственное поражение печени, 
связанное с парентеральным питанием, злокачественные 
и доброкачественные образования этого органа, аутоиммунные 
и эндокринные (патология щитовидной железы) нарушения, 
сосудистые/ишемические заболевания печени, обнаруживаются 
с относительно стабильной тенденцией в последние 10 лет [2, 5-8]. 

До начала ХХI века к наследственным заболеваниям, ассо-
циирующимся с нарушением оттока желчи из печени, относи-
ли прогрессирующий семейный внутрипеченочный холестаз 
(ПСВХ) 1-3-го типов, доброкачественный рецидивирующий 
внутрипеченочный холестаз, синдром Алажилля, наслед-
ственные дефекты синтеза ЖК, муковисцидоз, недостаточ-
ность альфа-1-антитрипсина и некоторые другие нарушения 
[9]. Благодаря развитию медицинской генетики и применению 
новейших молекулярно-генетических методов исследования 
в настоящее время насчитывается более 16 других генетических 
заболеваний, при которых может наблюдаться затяжное течение 
холестаза у новорожденных (например, синдром неонатального 
ихтиоза – склерозирующего холангита, NISCH, недостаточ-
ность виллина и др.) [10]. Так, например, на сегодняшний день 
в базе данных Online Mendelian Inheritance in Man (OMIM) опи-
сано 13 подтипов ПСВХ, каждый из которых ассоциируется 
с разными генетическими дефектами и клиническими фено-
типами, хорошо изучены лишь 7 подтипов [11]. 

ПСВХ представляет собой группу редких генетических 
заболеваний с аутосомно-рецессивным типом наследования, 
вызванных дефектами генов, которые отвечают за экспрес-
сию белка транспортных систем гепатоцитов, что приводит 
к нарушению экскреции ЖК и других компонентов желчи 
через канальцевую систему [11, 12]. Несмотря на определен-
ные различия, все типы ПСВХ характеризуются едиными 
патофизиологическими механизмами и сходной клинической 
картиной. При всех типах заболевания в 10-20 раз повышается 
сывороточный уровень ЖК, что является причиной интен-
сивного зуда. Кардинальным диагностическим признаком 
большинства типов ПСВХ является отсутствие повышения 
γ-глутаминтранспептидазы (γ-ГГТ) при высоком уровне 
щелочной фосфатазы (ЩФ) и ЖК. 

ПСВХ-3, обусловленный дефектами гена ABCB4, зани-
мает особое место: в отличие от ПСВХ-1 и ПСВХ-2, при нем 
наблюдается повышение γ-ГГТ, что имеет принципиальное 
дифференциально-диагностическое значение. К характерным 
признакам всех типов ПСВХ относятся гепатомегалия, сте-
аторея, геморрагический синдром, формирование фиброза 
печени с исходом в цирроз. Могут встречаться внепеченочные 
проявления, например, энтеропатия, панкреатическая недо-
статочность (при ПСВХ-1), холестериновые камни (ПСВХ-2 
и 3), потеря слуха (ПСВХ-7 и 1), кардиомиопатия (ПСВХ-7), 
почечная дисфункция (ПСВХ-12 и 13), отмечаются высокие 
риски холангиокарциномы (при типах 2-4) [13]. 

Таким образом, холестаз является гетерогенным состоянием, 
вызванным различными этиологическими и патогенетиче-

скими механизмами, специфичными для каждой отдельной 
нозологической формы. Вместе с тем холестаз сопровожда-
ется рядом общих симптомов, таких как иктеричность кожи 
и склер, кожный зуд, ксантомы (доброкачественные образо-
вания на коже в виде желтоватых бляшек или узелков, состо-
ящие из жировых отложений), стеаторея и задержка физиче-
ского развития. Холестатический зуд является изнуряющим 
симптомом при холестатических заболеваниях печени, часто 
не поддающимся обычной терапии. Он может быть настолько 
выраженным и снижать качество жизни ребенка до такой сте-
пени, что становится основным (и единственным) показани-
ем к трансплантации печени. Частота и тяжесть зуда зависят 
от причины холестаза. С особенно тяжелым зудом у детей, как 
правило, связаны синдром Алажилля и ПСВХ и реже – били-
арная атрезия и склерозирующий холангит [14, 15]. 

Детям с хроническим холестазом широко назначается урсо-
дезоксихолевая кислота (УДХК) в суточной дозе 10-20 мг/кг/
сутки. Исторически она рассматривается как препарат первой 
линии. Эта гидрофильная третичная ЖК изменяет пул ЖК 
на более гидрофильный, тем самым уменьшая количество ток-
сичных ЖК и увеличивая продукцию желчи [16]. Тем не менее 
ее эффективность при хронических холестатических заболе-
ваниях у детей, в частности для уменьшения зуда при ПСВХ, 
низкая, а в ряде случаев дозозависимая [17, 18]. 

Другим препаратом, который назначается для терапии кожного 
зуда, является рифампицин, агонист PXR (рецептор прегнана X)
и индуктор ферментов цитохрома P450 (в частности, CYP3A4). 
Он противодействует холестатическому зуду за счет усиления 
метаболизма веществ, вызывающих зуд, и выведению их гидрок-
силированных форм через почки [19]. Препарат назначается 
в начальной дозе 5 мг/кг/сут в один или два приема. В зависи-
мости от клинического ответа эта доза может быть увеличена 
поэтапно на 2-5 мг/ кг/сут каждые 15 дней, максимум до 20 мг/ 
кг/сут. При приеме рифампицина могут возникать такие побоч-
ные эффекты, как тошнота, снижение аппетита, риск развития 
гепатита, известна его нефротоксичность, что ограничивает 
применение препарата в педиатрической практике [20].

Холестирамин – препарат, связывающий ЖК, образует ком-
плекс с ними и выводит его из организма, тем самым снижая 
обратный захват ЖК в дистальном отделе тонкой кишки. 
Назначается в дозе 240 мг/кг/сутки на 3 приема, максимально 
8 г/сутки. Однако при приеме этого препарата может нару-
шиться всасывание жиров и жирорастворимых витаминов, 
дефициту которых подвержены дети с холестатическими забо-
леваниями печени [21]. Не всегда достигаемая эффективность 
и плохая переносимость (тошнота, запор, диарея, ацидоз) 
также ограничивают его применение в педиатрической прак-
тике [22, 23]. Следует отметить, что на сегодняшний день холе-
стирамин не зарегистрирован в РФ. 

Традиционное назначение антигистаминных препаратов для 
лечения холестатического зуда у детей не оправданно, поскольку 
они малоэффективны, не подходят для длительного приема 
и часто вызывают сонливость [20, 21]. К лекарственным сред-
ствам, модулирующим центральную передачу зуда, относят 
антагонисты опиоидных рецепторов, таких как налтрексон 
[24], который назначается в дозе 0,25-0,5 мг/кг/сут (максимум 
50 мг/сутки). В настоящее время в литературе мало данных 
об использовании опиоидных антагонистов для лечения холе-
статического зуда у детей. Известно, что существует риск разви-
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тия толерантности к препарату из-за постоянного воздействия 
опиоидных антагонистов, что приводит к снижению эффектив-
ности терапии, возникновению таких побочных эффектов, как 
тошнота, головокружение, приливы, сонливость и мышечные 
судороги, симптомы отмены опиоидов [25]. 

В эту же группу препаратов включены ингибиторы обратно-
го захвата серотонина. Пилотное исследование показало, что 
у 50% детей с холестатическим кожным зудом, рефрактерным 
к лечению рифампицином в максимальной дозе, в первые три 
месяца лечения наблюдалось значительное улучшение [26]. 
Доза сертралина составляет 1 мг/кг в сутки (максимально 
4 мг/кг/сут) в зависимости от клинического ответа. Препарат 
не рекомендуется при печеночной недостаточности, побочные 
эффекты могут включать возбуждение, кожные реакции и рвоту 
[20]. При неэффективности консервативной терапии для лече-
ния кожного зуда используется хирургическое шунтирование 
желчевыводящих путей, направленное на снижение накопления 
ЖК в печени, а также ее трансплантация [27, 28]. 

Отсутствие эффективных, неинвазивных методов лечения 
холестатического зуда у детей послужило толчком для разра-
ботки новых фармакологических препаратов. Ингибирование 
кишечного транспортера ЖК – новая терапевтическая концеп-
ция для лечения холестатического зуда и прогрессирования 
холестатических заболеваний печени. Лекарственный пре-
парат одевиксибат – это селективный, обратимый ингибитор 
натрий-зависимого переносчика желчных кислот подвздошной 
кишки (IВАТ), снижающий обратный захват ЖК в кишечнике 
при минимальном системном воздействии [29]. Одевиксибат 
впервые одобрен в США в 2021 году для лечения зуда при ПСВХ 
у пациентов в возрасте ≥ 3 месяцев и в Европейском Союзе 
и Великобритании для пациентов в возрасте ≥ 6 месяцев 
с ПСВХ [30]. На территории Российской Федерации препарат 
зарегистрирован в апреле 2025 года: ЛП-№(009762)-(РГ-RU). 
В ходе многочисленных исследований было доказано, что 
одевиксибат снижает уровень ЖК и интенсивность зуда, 
а также улучшает качество сна у пациентов с ПСВХ и син-
дромом Алажилля [20, 27, 31]. Помимо снижения уровня ЖК 
в сыворотке крови, одевиксибат также способствовал улуч-
шению функции печени и отдаленных результатов лечения 
пациентов. Было продемонстрировано, что пациенты, которые 
получали и отвечали на терапию препаратом одевиксибат, 
имели лучшую выживаемость нативной печени и меньший 
риск неблагоприятных событий, таких как хирургическая 
билиарная диверсия, трансплантация печени или смерть [32]. 
На фоне приема одевиксибата было отмечено увеличение ско-
рости роста и прибавки в весе [33]. Было проведено много-
центровое проспективное исследование пациентов с ПСВХ, 
лечившихся одевиксибатом в течение 6 месяцев (рекоменду-
емая начальная доза составляет 40 мкг/кг/день, при необхо-
димости доза может быть увеличена до 120 мкг/кг/день через 
3 месяца). По результатам данной работы была отмечена высо-
кая эффективность и хорошая переносимость препарата, 
отсутствие летальных исходов и серьезных нежелательных 
явлений, связанных с препаратом [34].

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ 
Девочка М. впервые поступила в клинику Педиатрического 

медицинского университета в возрасте 1 год 6 месяцев 
с жалобами на недостаточные весоростовые прибавки, плохой 

аппетит, увеличение размеров живота, склонность к запорам, 
кожный зуд, нарушение сна. Поступила в плановом порядке 
для верификации диагноза. 

Из анамнеза жизни: ребенок от второй беременности (первая 
закончилась рождением здорового мальчика), протекавшей 
на фоне гестоза третьего триместра, анемии легкой степе-
ни тяжести, вторых срочных родов естественным путем, без 
осложнений. Период новорожденности – без особенностей. 
При рождении вес – 2790 г, длина тела – 49 см. Выписана 
на 4-е сутки жизни, вскармливание грудным молоком 
до четырех месяцев, далее переведена на молочную смесь. 
Наследственность и аллергоанамнез не отягощены. 

Из анамнеза болезни: с трех месяцев жизни мама отмечает 
беспокойство ребенка, усиливающееся ночью, снижение 
аппетита, с 6 месяцев наблюдаются недостаточные весо-
ростовые прибавки, далее в динамике – увеличение раз-
мера живота, появление кожного зуда. В 6 месяцев жизни на 
амбулаторном этапе было проведено ультразвуковое иссле-
дование органов брюшной полости (УЗИ ОБП), патологи-
ческих изменений не выявлено, лабораторный скрининг 
не проводился. В один год жизни проведены плановые 
осмотры специалистами, выявлена задержка физического 
развития, гепатоспленомегалия, рекомендовано стацио-
нарное обследование в отделении гастроэнтерологического 
профиля. 

Девочка госпитализирована в клинику ФГБОУ ВО «Санкт-
Петербургский государственный педиатрический медицин-
ский университет» Минздрава России. При объективном 
осмотре внешних аномалий развития не выявлено. Обращали 
на себя внимание выраженная задержка роста – 68 см 
(-4 сигмы), дефицит веса к росту составил 16% (7 кг), а также 
отставание в психомоторном развитии. 

Кожные покровы смуглые, без высыпаний, с множе-
ственными экскориациями, иктеричности не отмечалось. 
Гепатоспленомегалия: печень +4 см, селезенка +2 см. Моча 
светлая. Стул плотный, окрашен, без патологических примесей. 
При лабораторном исследовании: клинический анализ крови 
в норме, в биохимическом анализе крови наблюдался синдром 
цитолиза в пределах трех норм: аланинаминотранфераза (АЛТ) – 
145 ед/л (норма – 0-55), аспартатаминотрансфераза (АСТ) – 
220 ед/л (норма – 5-34), маркер холестаза – гамма-глутамил-
трансфераза (ГГТП) – 172 ед/л (норма 3-22), общий билирубин 
за счет прямой фракции – 22 мкмоль/л (норма – 8-20), уровень 
ЖК в крови значимо повышен – 464,2 мкмоль/л (норма – менее 
10), уровень ЩФ и холестерина в норме. Нарушений белково-
синтетической функции печени не зафиксировано. Аммиак 
в крови – 19 мкмоль/л (в норме – до 65). Онкомаркеры (лактат-
дегидрогеназа, бета-хорионический гонадотропин человека, 
альфа-фетопротеин) – в норме. 

Таким образом, у ребенка имел место холестатический 
гепатит с повышением ГГТП и ЖК, кожным зудом без нару-
шения функции печени. В ходе дальнейшего обследования 
исключались вирусные инфекции (течение герпес-вирус-
ных инфекций методом иммуноферментного анализа крови 
и полимеразной цепной реакции со всех локусов, вирусные 
гепатиты В и С – отрицательно), целиакия (отрицательные 
антитела к тканевой трансглутаминазе, отсутствие атро-
фических изменений в двенадцатиперстной кишке), пато-
логия щитовидной железы (гормональный статус в норме), 
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альфа-1-антитрипсиновая недостаточность (уровень альфа-1-
антитрипсина в крови составил 1658 мг/л при норме 900-2000). 

Проведена диагностика наследственных нарушений обме-
на веществ: моча на органические кислоты (незначитель-
но повышен уровень ряда метаболитов, нехарактерных для 
конкретного заболевания); скрининг-тесты на лизосомные 
болезни накопления (определение активности лизосомных 
ферментаов в капле высушенной крови: β-D-глюкозидаза, 
α-D-глюкозидаза, α-L-идуронидаза, сфингомиелиназа, 
галактоцереброзидаза, α-галактозидаза – болезни Краббе, 
Помпе, Фабри, Гоше, Ниманна – Пика типов А/В, муко-
полисахаридоз 1-го типа) – патологических изменений не 
выявлено; определен спектр аминокислот и ацилкарнитинов 
в сухом пятне крови, данных за аминоацидопатии, органи-
ческие ацидемии, дефекты β-окисления ЖК не получено. 

В ходе госпитализации проведено инструментальное обсле-
дование. По результатам УЗИ ОБП выявлена гепатоспленоме-
галия, почки и мочевой пузырь – без патологии. УЗ-данных 
за патологию сердца не получено. Проведена магнитно-
резонансная томография ОБП с холангиопанкреатографией 
(с контрастированием): признаки гепатоспленомегалии и уве-
личенного в размерах желчного пузыря, данных за дефекты 
наполнения холедоха, наличие участков сужения/расшире-
ния внутрипеченочных желчных протоков нет. 

Таким образом, исключены аномалии развития желчевы-
водящих путей, не получено данных за наличие объемных 
образований. Для уточнения генеза поражения печени, оцен-
ки степени фиброза и активности воспаления была проведена 
пункционная биопсия печени. 

Гистологическое заключение: умеренно выраженный пери-
центральный склероз, склероз портальных трактов с образо-
ванием перипортальных и перицентральных септ и умеренной 
лимфогистиоцитарной инфильтрацией с примесью единичных 
нейтрофильных лейкоцитов (2-3 в поле зрения). Часть гепато-
цитов с мелкой и более крупной вакуолизацией и зернистостью 
цитоплазмы, некоторые безъядерные, гликоген распределен 
неравномерно. Ядра отдельных гепатоцитов с маргинацией 
хроматина. Часть ядер гиперхромные, другие светлые, мато-
вые. Определяется повреждение терминационных пластинок. 
Отмечаются немногочисленные ступенчатые некрозы. В составе 
портальных трактов – единичные обычного вида желчевыво-
дящие протоки и многочисленные эктазированные кровенос-
ные сосуды неправильной формы. Протоковый, капиллярный 
и внутриклеточный холестаз не определяется. 

Заключение: хронический активный гепатит, гистологи-
ческая активность по классификации METAVIR может соот-
ветствовать 2-й стадии, стадия фиброза – 3. Морфологическая 
картина без признаков, типичных для конкретных заболева-
ний, сопровождающихся поражением печени. Для исключения 
портальной гипертензии была проведена эзофагогастродуо-
деноскопия, выявлен эзофагеальный варикоз 1-й степени 
без маркеров, единичная эрозия в нижней трети пищевода. 
Осмотрена сосудистым хирургом, показаний к хирургическому 
лечению (лигированию вен пищевода) в настоящее время нет. 
Клинико-лабораторная картина заболевания, включающая 
холестатический гепатит с повышением уровня ГГТП и ЖК 
в крови, задержку роста и психомоторного развития, гепато-
спленомегалию, умеренный кожный зуд, позволила с большой 
долей вероятности заподозрить моногенное заболевание печени. 

В ФГБНУ «Медико-генетический научный центр имени 
академика Н. П. Бочкова» по программе «Холестазы» методом 
массового параллельного секвенирования на приборе Ion S5 
проведен анализ 52 генов, мутации в которых вызывают наслед-
ственные заболевания, сопровождающиеся синдромом холе-
стаза. В 21-м экзоне гена ABCB4 выявлена нуклеотидная замена 
c.2534G>T.p.(Gly845Val) в гомозиготном состоянии, данный вари-
ант описан в ClinVar как вариант неопределенного значения. 
Патогенные варианты в гене ABCB4 приводят к развитию ПСВХ 
3-го типа (OMIM 602347), тип наследования аутосомно-рецес-
сивный. Дефекты ABCB4, кодирующего многолекарственный 
устойчивый белок 3 (MDR3), ухудшают секрецию желчных фос-
фолипидов. Далее с целью верификации проведено дополнитель-
ное исследование «Трио по Сенгеру» (пробанд + родители), где 
у отца и матери в 21-м экзоне гена ABCB4 выявлена нуклеотид-
ная замена c.2534G>T.p.(Gly845Val) в гетерозиготном состоянии. 

Таким образом, на основании клинической картины и дан-
ных обследования установлен диагноз ПСВХ-3. Для нутри-
тивной поддержки была назначена дотация смесью с высоким 
содержанием среднецепочечных триглицеридов, проведе-
на коррекция жирорастворимых витаминов по дефицитам, 
в качестве препарата выбора для коррекции холестатического 
зуда была назначена УДХК в дозе 20 мг/кг/сутки, с некото-
рым положительным эффектом. Проводилось динамическое 
наблюдение на амбулаторном этапе. Сохранялись задержка 
роста и дефицит веса, беспокоил кожный зуд без нарастания 
в динамике. Лабораторно синдром цитолиза в пределах трех 
норм, повышенный уровень ГГТП и ЖК в диапазоне, выявлен-
ном при первичной диагностике. Клинический анализ крови, 
коагулограмма, протеинограмма в норме. Девочка поставлена 
на учет в НМИЦ трансплантологии и искусственных органов 
им. акад. В. И. Шумакова, показаний к трансплантации печени 
в настоящее время нет. 

В связи с появлением новых терапевтических возможностей 
(препарат одевиксибат – селективный ингибитор транспортера 
ЖК в подвздошной кишке, IBAT) в возрасте трех лет в отноше-
нии пациентки проведен федеральный консилиум. Учитывая 
ранее установленный диагноз ПСВХ-3, наличие кожного зуда, 
повышение ЖК более 400 мкмоль/л (норма – менее 10), был 
назначен препарат одевиксибат в стартовой дозе 40 мкг/кг/
сутки ежедневно, что при массе тела ребенка 10 кг соответствует 
400 мкг/сутки. На фоне патогенетической терапии в течение 
6 месяцев отмечается небольшая тенденция к увеличению 
темпов ростовых прибавок (рост – 94 см, -1,6 сигмы), прибав-
ка в весе +1,4 кг (сохраняется дефицит веса 19%), отсутству-
ет кожный зуд, стул стал мягче, 1-2 раза в день, сохраняется 
гепатоспленомегалия без отрицательной динамики, лабора-
торно – положительная динамика в виде снижения синдро-
ма цитолиза в пределах одной нормы (АЛТ – 98 ед/л, АСТ – 
88 ед/л), уровень ГГТП – 81 ед/л, уровень ЖК в крови составил 
49 мкмоль/л. Таким образом, период наблюдения в течение 
6 месяцев продемонстрировал хорошую переносимость пре-
парата и его эффективность. Ребенку показано продолжение 
терапии одевиксибатом в прежней дозе 40 мкг/кг/сутки под 
динамическим клинико-лабораторным контролем. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Опыт применения одевиксибата у пациентки с ПСВХ-3 в тече-

ние 6 месяцев продемонстрировал клинически значимое сни-
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жение уровня ЖК, полное купирование холестатического зуда, 
положительную динамику физического развития и благопри-
ятный профиль безопасности. Полученные данные согласуются 
с результатами международных исследований и свидетельствуют 
о перспективности включения одевиксибата в терапевтический 
алгоритм ведения детей с ПСВХ в российской клинической прак-
тике. Необходимо дальнейшее накопление данных о долгосроч-
ной эффективности препарата, его влиянии на выживаемость 
нативной печени и прогрессирование фиброза. 
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