
 

 

Прогрессирующий семейный внутрипеченочный холестаз (ПСВХ) 
представляет собой группу редких генетических заболеваний с 
нарушением функции клеток печени и/или внутрипеченочных желчных 
протоков, которые обычно проявляются в раннем младенчестве.¹ 
Наиболее распространены типы ПСВХ-1, ПСВХ-2 и ПСВХ-3.1,2 

 

В основе ПСВХ лежат нарушения функции белков с разнообразными 
функциями 

 

 

Характеризуется застоем желчи - холестазом, дефицитом 
жирорастворимых витаминов, задержкой роста, сильным зудом, 
который может привести к нарушению сна, и прогрессирующим 
заболеванием печени.1,6 

Холестатический зуд настолько сильный, что может привести к 
членовредительству и стать причиной решения о пересадке печени7,8 
 

Кроме того, существуют другие редкие формы ПСВХ с различными 
фенотипами, но все они сопровождаются холестазом и потенциальным 
развитием цирроза печени.3,4 

Менее половины пациентов с ПСВХ доживают до 10 лет  
(и лишь немногие достигают 18 лет) без какой-либо формы 
хирургического вмешательства, включая трансплантацию печени или 
шунтирование желчевыводящих путей.5 
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