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Цель: продемонстрировать сложности диагностики у пациентки с сочетанием аутоиммунного панкреатита, 
склерозирующего холангита и язвенного колита. При исходной низкой активности колита воспалительные 
изменения в толстой кишке были резистентны к проводимой иммуносупрессивной терапии.
Основные положения. У пациентки 28 лет возникла желтуха с кожным зудом, по поводу которой она об-
ратилась в клинику. На основании характерного четкообразного изменения внутрипеченочных желчных про-
токов при проведении магнитно-резонансной холангиопанкреатикографии был диагностирован первичный 
склерозирующий холангит (ПСХ). Последующее обследование выявило очаговую форму панкреатита и то-
тальное поражение толстой кишки с характерной гистологической картиной язвенного колита. Для выяс-
нения этиологии панкреатита исследован уровень IgG4 сыворотки крови, который оказался повышенным 
до диагностически значимого уровня. Это потребовало проведения дифференциального диагноза между 
сочетанием ПСХ с повышенным IgG4 с язвенным колитом (ЯК) и аутоиммунным панкреатитом второго типа 
(АИП2) (характерным для европейской популяции пациентов), с одной стороны, и IgG4-ассоцированным 
системным заболеванием (более характерным для азиатской популяции) с вовлечением желчных протоков, 
поджелудочной железы и толстой кишки — с другой. Гистологическое исследование ткани печени оказалось 
неинформативным, биопсия поджелудочной железы не проводилась. Иммуносупрессивная терапия (стеро-
иды, азатиоприн) вызвала быструю нормализацию размеров поджелудочной железы; вместе с тем изме-
нения желчных протоков и толстой кишки не отреагировали на проводимую терапию, что было расценено 
как свидетельство в пользу первой диагностической концепции (ПСХ + АИП2 + ЯК). Пациентке было реко-
мендовано назначение биологической терапии для индукции ремиссии ЯК.
Заключение. Дифференциальный диагноз сочетанных аутоиммунных поражений печени, поджелудочной 
железы и кишечника нередко связан со значительными затруднениями и проводится ex juvantibus, по харак-
теру ответа на иммуносупрессивную терапию.
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Case Report: Combined Autoimmune Pancreatitis, Ulcerative Colitis  
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Aim: to demonstrate difficulties of differential diagnostics in the case of combined autoimmune pancreatitis, scle-
rosing cholangitis and ulcerative colitis. Colonic lesions that initially had low grade of inflammation were resistant 
to immunosuppressive therapy.
Key points. A 28-year-old female patient was admitted to the clinic for jaundice associated with pruritis. Based 
on the characteristic beaded appearance of the intrahepatic bile ducts at magnetic resonance cholangiopancreato- 
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graphy, primary sclerosing cholangitis (PSC) was diagnosed. Subsequent examination revealed focal pancreatitis 
and total colitis with histological pattern, consistent with ulcerative colitis (UC). To determine the etiology of pan-
creatitis IgG4 serum level was examined, that showed over 2-fold elevation. This required differential diagnostics 
between PSC with IgG4 elevation, UC and type 2 autoimmune pancreatitis (AIP) (more common in European pop-
ulation) on one hand and IgG4-associated systemic disease (more common in Asian population) with bile ducts, 
pancreas and large intestine involvement on the other. Liver histology failed to reveal histological signs characteristic 
of any type of cholangitis, pancreatic biopsy was not performed. Immunosuppressive therapy (steroids followed 
by thiopurines) resulted in rapid improvement of the pancreatic changes while no response was achieved for bile 
ducts and the colon that was in favor of the first concept (PSC + type 2 AIP + UC). The patient was recommended 
to receive biologic therapy for UC remission induction.
Conclusion. Differential diagnostics of combined autoimmune lesions of the liver, the pancreas and colon may 
be complicated and carried out ex juvantibus according to response to immunosuppressive therapy.
Keywords: autoimmune pancreatitis, ulcerative colitis, sclerosing cholangitis
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Введение
Аутоиммунный панкреатит  (АИП) — хрониче-

ское воспалительное заболевание,  связанное с ин-
тенсивной инфильтрацией поджелудочной железы 
(ПЖ) воспалительными клетками, которое быстро 
разрешается после начала иммуносупрессивной те-
рапии,  однако  при  отсутствии  должного  лечения 
вызывает тяжелый фиброз и атрофию органа [1]. 
Впервые термин «аутоиммунный панкреатит» был 
предложен K. Yoshida et al. для описания пораже-
ния поджелудочной железы иммунопатологической 
природы, при котором положительный эффект ока-
зывают кортикостероиды [2]. Наиболее известная 
форма заболевания — АИП первого типа (АИП1), 
который связан с инфильтрацией ткани ПЖ лим-
фоцитами и плазматическими клетками, экспресси-
рующими IgG4, а также повышением уровня IgG4 
в сыворотке крови. Эта форма панкреатита преоб-
ладает  в  азиатской  популяции  и  часто  протекает 
в  рамках  IgG4-ассоциированного  системного  за-
болевания с поражением других паренхиматозных 
органов [3]. АИП второго типа (АИП2) отличается 
характером  инфильтрата  в  ПЖ:  наблюдается  ин-
фильтрация нейтрофильными  гранулоцитами  эпи-
телия протоков железы, отсутствует значительное 
повышение числа IgG4+ плазмоцитов (≤10 в п/з 
при высоком увеличении), а также не наблюдается 
повышения IgG4 в сыворотке. АИП2 не считается 
системным  заболеванием,  однако  такой  панкреа-
тит нередко может сочетаться с язвенным колитом 
(в  отличие  от  крайне  редких  инфильтративных 
лимфомоподобных  поражений  пищеварительного 
тракта при АИП1) [4].

Клинический случай
В Клинику пропедевтики внутренних болезней, 
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европейского  происхождения,  рост  169  см,  вес 
53 кг (индекс массы тела — 18,6 кг/м2). Основные 
жалобы  были  на  боли  в  нижней  половине  живо-
та,  тошноту,  вздутие живота,  неустойчивый  стул, 
дискомфорт в верхних отделах живота. В ноябре 
2022 г., после нескольких курсов антибиотикотера-
пии по поводу инфекции COVID-19, у пациентки 
возникла  желтуха,  кожный  зуд,  которые  сопро-
вождались  повышением  уровня  печеночных  фер-
ментов (аланинаминотрансфераза — до 330 Ед/л, 
аспартатаминотрансфераза — до 147 Ед/л, гамма- 
глутамилтранспептидаза  —  до  369  Ед/л,  щелоч-
ная фосфатаза — 1259 Ед/л), была назначена те-
рапия  урсодезоксихолевой  кислотой  500  мг/сут. 
После исключения инфекций гепатотропных виру-
сов состояние было расценено как лекарственный 
гепатит,  был  проведен  курс  терапии  преднизоло-
ном 60  мг в/в. С ноября 2022 г. присоединилась 
клиническая  картина  конъюнктивита,  с  марта 
2023 г. — учащение стула.

Семейное  положение:  замужем,  детей  нет. 
Образование:  высшее, не работает. Курение, упо-
требление  алкоголя  отрицает.  Гинекологический 
анамнез:  менструации  с  15  лет,  беременности  — 
2  (медицинские  аборты  по  желанию  пациентки), 
роды — 0. Семейный и аллергологический анамнез 
не отягощен. При поступлении: состояние средней 
степени тяжести. Кожа нормальной окраски, скле-
ры  инъецированы,  следов  расчесов  нет.  Живот 
при пальпации мягкий, чувствительный в правом 
подреберье.  Стул  полуоформленный,  не  обесцве-
чен,  регулярный  до  4  раз  в  сутки,  без  патологи-
ческих  примесей.  В  анализах  крови  отмечалась 
умеренная  гиперферментемия  (аланинаминотранс-
фераза  —  59  Ед/л,  аспартатаминотрансфера-
за  —  43  Ед/л,  гамма-глутамилтранспептидаза  — 
226 Ед/л), повышены маркеры холестаза (прямой 
билирубин — 7,2 мкмоль/л, щелочная фосфатаза 

—  988  Ед/л),  уровень  общего  IgG  —  20,76  г/л. 
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С учетом увеличения головки поджелудочной же-
лезы у пациентки без билиарной патологии и токси-
ческих факторов при нормальном уровне амилазы 
сыворотки  был  исследован  уровень  IgG4,  соста-
вивший 4,1 г/л (норма — 0,1–1,35 г/л), что могло 
свидетельствовать скорее в пользу АИП1.

При проведении магнитно-резонансной холангио- 
панкреатикографии  (МРХПГ)  выявлено  выражен-
ное  сужение  субсегментарных  желчных  протоков, 
сегментарные  протоки  —  с  чередованием  суже-
ний  и  расширений  по  типу  «четок»  (рис.  1).  КТ-
исследование выявило увеличение размеров головки 
поджелудочной железы до 35 мм (рис. 2). При ко-
лоноскопии просвет толстой кишки на всем протя-
жении широкий, стенки эластичные, слизистая обо-
лочка диффузно гиперемирована, отечна, контактно 
кровоточива со множественными (сплошь) точечны-
ми эрозиями, покрытыми фибрином, складки и га-
устры сглажены. Капиллярный рисунок слизистой 
оболочки  не  визуализируется,  местами  сглажен. 
Биоптаты слизистой оболочки толстой кишки имели 
неровную псевдоворсинчатую поверхность с участ-
ками  повреждения  и  регенераторных  изменений 
покровного эпителия и выраженной распространен-
ной деформацией крипт. В собственной пластинке 
плотность клеточного инфильтрата повышена, в его 
составе обнаруживаются лейкоциты, проникающие 
в эпителий с очаговым разрушением крипт и фор-
мированием  отдельных  крипт-абсцессов  (рис.  3). 

Выраженная  структурная  перестройка  слизистой 
оболочки расценивалась как характерный признак 
язвенного колита (ЯК) [5].

Доза урсодезоксихолевой кислоты была увели-
чена до 750 мг/сут, к терапии добавлен месалазин 
3 г/сут. Через 6 мес. на фоне проводимой терапии 
пациентка  отметила  исчезновение  кожного  зуда, 
симптомов  конъюнктивита,  при  сохранении  пече-
ночных показателей на прежнем уровне. Уровень 
IgG4  сыворотки  нормализовался  (2,32  г/л),  од-
нако  размеры  головки  поджелудочной  железы 
по  данным  КТ  увеличились  до  46  мм  (рис.  4). 
Эндоскопическая  и  гистологическая  картина  тол-
стой  кишки  оставалась  без  какой-либо  динамики. 
Поражение  желчных  протоков  дифференцирова-
ли  между  первично-склерозирующим  холангитом 
(ПСХ) и IgG4-ассоциированным склерозирующим 
холангитом.  Пациентке  была  выполнена  биопсия 
печени,  которая  выявила  лишь  неспецифические 
изменения  (центролобулярный  паренхиматоз-
ный  билирубиностаз);  признаков,  характерных 
для  склерозирующего холангита,  выявить не уда-
лось. В октябре 2023 г. был проведен курс индук-
ционной терапии преднизолоном 60 мг/сут (с по-
следующим снижением дозы до поддерживающей 
10 мг/сут) и азатиоприном 100 мг/сут.

При  обследовании  в  январе  2024  г.  отмече-
на  нормализация  размеров  головки  поджелудоч-
ной железы, уровень  IgG4 снизился до 0,82  г/л. 

Рисунок 1. МРХПГ (март 2023 г.): четкообразное чередование сужений и расширений в дистальных отделах 
желчных протоков; главный панкреатический проток неровного диаметра, визуализируется на всем протяже-
нии, без сужений

Figure  1.  MRCP  (March  2023):  bead-like  alternation  of  narrowing  and  dilatation  in  the  distal  bile  ducts; 
the main pancreatic duct is of uneven diameter, visualized throughout its length, without narrowing
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Рисунок 2. КТ-исследование (июнь 2023 г.): поджелудочная железа равномерно контрастирована, головка 
увеличена до 35 мм

Figure 2. CT scan (June 2023): the pancreas is uniformly contrasted, the head is enlarged to 35 mm

Рисунок 3. Гистологическое исследование слизистой толстой кишки (17.10.2023): хронический диффузный 
активный колит с неровной псевдоворсинчатой поверхностью слизистой оболочки, выраженной деформацией 
крипт и формированием крипт-абсцессов (показано стрелками). Увеличение ×200, окраска гематоксилином 
и эозином

Figure  3.  Histological  examination  of  the  colon  mucosa  (October  17,  2023):  chronic  diffuse  active  colitis 
with  an uneven pseudovillous surface of the mucosa, severe crypt deformation and the formation of crypt abscess-
es (shown by arrows). Magnification ×200, hematoxylin and eosin staining
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Однако в апреле 2024 г. при колоноскопии с биоп-
сией  эндоскопическая  и  гистологическая  картина 
оставалась без положительной динамики. МРХПГ 
также не выявила изменений по сравнению с дан-
ными 2023 г., что свидетельствовало в пользу диа-
гноза ПСХ и против IgG4-ассоциированного скле-
розирующего холангита.

Таким  образом,  диагноз  был  сформулирован 
следующим  образом:  Основное  заболевание:  со-
четанные  заболевания:  Первичный  склерозирую-
щий  холангит.  Язвенный  колит,  тотальная  фор-
ма, хроническое непрерывное течение, активность 
по Truelove — Witts II. Аутоиммунный панкреатит 
второго типа.

Учитывая  отсутствие  эндоскопической и  гисто-
логической  ремиссии  на  фоне  приема  иммуносу-
прессорной  терапии  (азатиоприна)  и  месалазина 
и наличие сопутствующих заболеваний (ПСХ и ау-
тоиммунного панкреатита) в соответствии с нацио-
нальными клиническими рекомендациями пациент-
ке рекомендовано начать  биологическую  терапию 
[6]. В качестве одного из возможных препаратов 
рассматривался  цертолизумаба  пэгол  (с  учетом 
планирования беременности).

Обсуждение
Понятие «аутоиммунный панкреатит» в настоя-

щее время включает две формы, которые существен-
но отличаются друг от друга как по клиническим 

проявлениям,  так  и  по  возможностям  верифика-
ции диагноза. Общим для обеих форм АИП явля-
ется выраженная инфильтрация воспалительными 
клетками  поджелудочной  железы,  неравномерное 
сужение  протоков  и  быстрый  ответ  на  стероиды, 
по  крайней  мере,  в  дебюте  заболевания.  АИП1 
в настоящее время рассматривают как одно из про-
явлений  IgG4-ассоциированного  системного  забо-
левания с поражением поджелудочной железы [7]. 
Вовлечение  лимфатических  узлов,  других  парен-
химатозных органов и тканей, в первую очередь — 
желчных протоков, повышение уровня IgG4 в сы-
воротке крови, а также интенсивная инфильтрация 
IgG4+ плазматическими клетками пораженных тка-
ней существенно облегчают клиническую и инстру-
ментальную диагностику этого заболевания.

АИП1  существенно  чаще  встречается  у  азиат-
ского  населения,  типичный  пациент  —  мужчина 
пожилого  возраста  (60–70  лет)  [8].  АИП2  пре-
обладает  в  европейской  популяции,  наблюдается 
у более молодых пациентов (30–40 лет), в равной 
степени у лиц обоего пола [9]. При АИП2 наиболее 
частым  проявлением  заболевания  является  кли-
нико-лабораторная  картина  острого  панкреатита 
с выраженной инфильтрацией поджелудочной же-
лезы и  парапанкреатической  клетчатки  (46–56 % 
пациентов)  [10].  У  нашей  пациентки  увеличение 
головки  поджелудочной  железы,  неравномерное 
изменение диаметра протоков без дистального рас-
ширения и быстрый ответ на стероиды убедительно 

Рисунок 4. Динамика размеров головки поджелудочной железы по данным КТ-исследования в октябре 2023 г. 
(по сравнению с мартом 2023 г.)

Figure 4. Dynamics of the size of the head of the pancreas according to CT scan data in October 2023 (compared 
to March 2023)
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свидетельствуют  в  пользу  диагноза  аутоиммун-
ного  панкреатита.  В  то  же  время  очевидные  за-
труднения  связаны  с  установлением  типа  панкре-
атита. На наш взгляд,  несмотря на  эпизод  более 
чем  двукратного  повышения  IgG4  сыворотки,  от-
сутствие полиорганного поражения (отсутствие от-
вета  со  стороны  желчных  протоков  у  пациентки 
с коротким анамнезом расценивается как признак 
ПСХ) и сочетание с язвенным колитом свидетель-
ствуют в пользу АИП2 [11].

В крупном когортном исследовании (n = 17 796) 
были получены данные, свидетельствующие о том, 
что  воспалительные  заболевания кишечника у па-
циентов с АИП2 развиваются в 10 раз чаще, чем 
в общей популяции [12].

Согласно  литературным  данным,  в  30–48  % 
случаев  АИП2  диагностируется  язвенный  колит 
[13,  14]. Однако  недавнее  крупное  исследование 
показывает, что частота ЯК при АИП2 может до-
стигать 87,5 % (77 из 88 пациентов). В 26 случа-
ях  диагноз  панкреатита  и  колита  был  поставлен 
одновременно, в 66,3 % случаев диагноз ЯК был 
метахронным.  В  этой  работе  все  пациенты  с  ЯК 
получали терапию только препаратами месалазина. 
Существует мнение, что АИП2 является внекишеч-
ным проявлением язвенного колита [15], выражен-
ная  внутриэпителиальная  инфильтрация  нейтро-
филами  как  в  гранулоцитарных  эпителиальных 
скоплениях  при  АИП2,  так  и  в  крипт-абсцессах 
при ЯК может отражать общий патогенез [16].

Предполагается,  что  воспалительные  заболева-
ния  кишечника  и  АИП2  взаимно  отягчают  друг 
друга: при ЯК АИП2 имеет более тяжелое течение, 

с другой стороны, пациенты с АИП2 и ЯК имеют 
более высокий индекс Мейо, и им чаще требуется 
проведение колэктомии [14, 17, 18].

Поражение  желчных  протоков  нередко  на-
блюдается  у  пациентов  с  аутоиммунным  пан-
креатитом.  Однако  если  при  АИП1  возникает 
воспалительная лимфоплазмоцитарная инфиль-
трация, так же как во всех пораженных органах, 
то  связь  АИП2  объясняют  частым  сочетанием 
ЯК  и  ПСХ,  которое  наблюдается  в  60–80  % 
случаев  [19].  При  выполнении  МРХПГ  у  па-
циентов  с  язвенным  колитом  без  клинических 
и  лабораторных  проявлений  холестаза  риск 
ПСХ в 4 раза выше такового в общей популя-
ции [20]. В литературе описаны единичные слу-
чаи стриктур желчных протоков с внутридолевой 
билиарной гипертензией у пациентов с АИП2, ги-
стологически при этом в печени обнаружен фиброз 
желчных  протоков  и  лимфоцитарная  инфильтра-
ция [21]. У нашей пациентки отсутствие динамики 
со  стороны  желчных  протоков  на  фоне  адекват-
ной иммуносупрессивной терапии свидетельствует 
в  пользу  ПСХ  и  против  IgG4-ассоциированного 
склерозирующего холангита [22].

Лечение  АИП2  обычно  проходит  с  меньшими 
трудностями, чем лечение АИП1, большинство па-
циентов отвечают на стандартный курс стероидов 
(0,8–1,0  мг/кг/сут),  или  возникает  спонтанная 
ремиссия  без  лечения  [23].  У  нашей  пациентки 
был  получен  быстрый  рентгенологический  ответ 
на  начало  стероидной  терапии,  и  необходимость 
назначения  биологической  терапии  определялась 
резистентным течением колита.
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