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The Relationship of the Degree of Impairment of the Structure and 
Function of the Liver with its Chronic Illnesses in Children

Objective: Our aim was to on the basis of determining the degree of violation of the structure and function of the liver establish their relationships 
and to assess the dynamics of liver disease in its chronic illnesses in children. Methods: With the help of the developed scoring systems were used to 
assess the degree of liver dysfunction and the degree of disruption of the structure of the liver and the severity of portal hypertension. Results: The 
results of the diagnostic methods 252 children aged 1 to 17 years (mean age of 11.8±3,5) with Wilson disease (WD), autoimmune hepatitis (AIH), 
chronic hepatitis C (CHC) were analyzed; 48 patients underwent liver transplantation. In children with WD, AIH and CHC liver function reduced by 
41.3±12.9% to 28.8±12.5% and 19.1±7.8% respectively. Structure of the liver in children with WD, AIH and CHC was disturbed by 25.0±8.1% to 
20.4±9.2% and 6.8±4.4% respectively. The function and structure violations of the liver more pronounced in liver cirrhosis. The use of the developed 
scoring systems to monitor the severity of liver damage in the dynamics and evaluation of the effectiveness of the therapy is demonstrated. The degree 
of liver dysfunction is directly dependent on the degree of its structure. Abnormal liver function ≥40% and ≥40% of its structure with treatment failure 
can be used as a criterion of indications for elective liver transplantation with its chronic diseases in children. Conclusion: Developed a point system 
to determine liver function and a point system to determine disruption of the structure of the liver and the severity of portal hypertension in children 
can serve as an objective criterion for assessing the severity of liver disease, monitoring their changes in the dynamics with the assessment of the 
effectiveness of the therapy and making decisions about the need for routine liver transplantation in its chronic illnesses in children.
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Структура и функция печени и их нарушения 
при хронических болезнях  

гепатобилиарной системы у детей

Цель исследования: установить влияние нарушений структуры печени на степень расстройства функции и динамику их изменений при хро-
нических болезнях печени у детей. Методы: с помощью разработанных балльных систем произведена оценка степени нарушения структуры 
и функции печени, а также выраженности портальной гипертензии. Результаты: проанализированы результаты диагностических методов 
исследования 252 детей в возрасте от 1 до 17 лет (средний возраст 11,8±3,5 года) с болезнью Вильсона (БВ), аутоиммунным гепатитом 
(АИГ), хроническим гепатитом С (ХГС); из них 48 пациентам проведена трансплантация печени. У детей с БВ, АИГ и ХГС функция печени 
была снижена на 41,3±12,9, 28,8±12,5 и 19,1±7,8%, соответственно. Структура печени при БВ, АИГ и ХГС была нарушена на 25,0±8,1, 
20,4±9,2 и 6,8±4,4%, соответственно. Нарушение структуры и функции печени более выражены при циррозе органа (p<0,001 при БВ, АИГ 
и ХГС). Продемонстрировано использование разработанных балльных систем для наблюдения за степенью поражения печени в динамике с 
оценкой эффективности лечения. Степень нарушения функции печени находится в прямой зависимости от степени нарушения ее структу-
ры. Нарушение функции печени и ее структуры ≥40% при неэффективности терапии могут послужить критерием показаний к плановой 
трансплантации печени при ее хронических болезнях у детей. Заключение: разработанные балльные системы определения степени нарушения 
структуры и функции печени и выраженности портальной гипертензии у детей могут служить объективным критерием оценки степени 
тяжести поражения печени, наблюдения их изменений в динамике с оценкой эффективности проводимой терапии, определения прогноза 
заболевания и принятия решения о необходимости плановой трансплантации печени при ее хронических болезнях у детей.
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Обоснование

Одной из важнейших проблем современной детской 
гепатологии является разработка системы определения 
степени нарушения функции и структуры печени и вы-
раженности портальной гипертензии для определения 
прогноза заболевания, выбора тактики лечения и уста-
новления показаний и сроков проведения транспланта-
ции печени у детей. Шкала Child-Trucotte-Pugh (СТР) 
включает как показатели, имеющие строгие числовые 
значения, так и показатели, выраженность которых слож-
но оценить объективно и стандартизированно (энцефало-
патия и асцит) [1, 2]. В 2000 и 2002 гг. были предложены 
современные шкалы MELD (Model of End-Stage Liver 
Disease) и PELD (Pediatric End-Stage Liver Disease), кото-
рые валидизированы для использования у детей (шкала 
PELD используется у детей от рождения до 12 лет, а шкала 
MELD — у детей старше 12 лет и взрослых) и позволяют 
проводить более тонкую градацию тяжести цирроза пече-
ни (ЦП) у детей (балльную, в сравнении с определением 
классов по СТР) [3–5]. В этих шкалах при расчетах ис-
пользуются только объективные стандартизированные 
показатели (уровень билирубина, альбумина, значение 
международного нормализованного отношения, МНО, 
протромбинового времени), возраст пациента, наличие 
задержки физического развития ребенка, учитывается на-
личие декомпенсации функции почек и необходимость в 
гемодиализе [5, 6]. Однако шкалы MELD / PELD не отра-
жают степень нарушения структуры и функции печени и 
выраженность портальной гипертензии на том или ином 
этапе развития заболевания и применяются лишь для 
прогнозирования краткосрочной выживаемости пациен-
та (≥20 баллов — плохой прогноз трехмесячной выжи-
ваемости, ≤20 баллов — хороший прогноз трехмесячной 
выживаемости) для определения срочности проведения 
трансплантации печени [4–6].

Международная классификация функционирования, 
ограничений жизнедеятельности и здоровья (МКФ), при-
нятая экспертами Всемирной организации здравоохра-
нения (ВОЗ) в 2001 г., и Международная классификация 
функционирования, ограничений жизнедеятельности и 
здоровья детей и подростков (МКФ-ДП), утвержден-
ная в 2007 г., которые были объединены на совещании 
Functioning and Disability Reference Group (ВОЗ, Мад-
рид, 2010), а объединение их было одобрено Family of 
International Classifications (ВОЗ, Торонто, 2010), выде-
ляют структуры организма — его анатомические части 
(такие как органы, конечности и их составляющие), и 
функции организма — физиологические функции систем 
организма. При этом нарушениями считаются проблемы, 
возникающие в структурах или функциях, таких как су-
щественное отклонение или утрата [7, 8].

Обсуждается вопрос о наличии взаимосвязи между 
различными клинико-лабораторными и морфологиче-
скими показателями, отражающими степень выраженно-
сти нарушений структуры и функции печени [9–11]. На 
базе Научного центра здоровья детей (Москва) разрабо-
тана балльная система оценки степени тяжести наруше-
ния функции печени на основе МКФ у детей (патент РФ  
№ 2473904) путем определения биохимических показа-
телей крови, отражающих роль печени в обмене белков, 
жиров, углеводов [12], а также балльная система оценки 
степени нарушения структуры печени и выраженности 
портальной гипертензии у детей [13]. Однако сравнитель-
ного анализа влияния нарушений структуры печени на 
степень нарушения ее функции не проводилось. Это по-
зволило бы установить, какие патологические процессы 

в ткани печени наиболее значимо влияют на нарушение 
ее функции, более объективно оценивать тяжесть пато-
логического процесса, течение заболевания в динамике 
на фоне лечения с оценкой его эффективности, влиять на 
решение вопроса о необходимости проведения и сроках 
трансплантации печени у детей.

Целью нашего исследования было установить влия-
ние нарушений структуры печени на степень нарушения 
ее функции и динамику их изменений при хронических 
болезнях печени у детей.

Методы

План исследования
Проведено ретроспективное сплошное неконтролиру-

емое исследование.

Критерии соответствия
В исследование включали пациентов в возрасте от 1 года  

до 17 лет с диагнозом «Аутоиммунный гепатит», установ-
ленным согласно рекомендациям American Association 
for the Study of Liver Diseases (AASLD) [14]; болезнью 
Вильсона, диагностированной согласно рекомендациям 
European Association for Study of Liver (EASL) [15] и хро-
ническим гепатитом С (также согласно рекомендациям 
(EASL) [16]. В исследование не включали пациентов, у 
которых болезнь печени была обусловлена патологией 
других органов и систем.

Условия проведения
Анализировали результаты обследования и лечения 

детей, поступивших в гастроэнтерологическое отделе-
ние с гепатологической группой Научного центра здоро-
вья детей и в отделение пересадки печени Российского 
научного центра хирургии им. акад. Б.В. Петровского  
(Москва) в период с 2005 по 2014 гг.

Оцениваемые результаты
Определение степени нарушения функции печени 

осуществляли по балльной системе, разработанной и 
запатентованной в гастроэнтерологическом отделении с  
гепатологической группой Научного центра здоровья 
детей, согласно которой каждый биохимический пока-
затель, отражающий роль печени в обмене белков, жи-
ров или углеводов (альбумин, аланинаминотрасфераза, 
аспартатаминотрансфераза, общий билирубин, холесте-
рин, глюкоза, лактат, аммиак, мочевина, трансферрин, 
церулоплазмин, протромбин по Квику, фибриноген), 
оценивается по пятибалльной шкале. При отсутствии 
изменений дают оценку 4 балла, при незначительных 
изменениях — 3 балла, при умеренно выраженных изме-
нениях — 2 балла, при тяжелых изменениях — 1 балл, при 
абсолютных изменениях — 0 баллов. Сумма баллов, на-
бранных при оценке биохимических показателей, служит 
оценкой степени нарушения функции печени. При отсут-
ствии нарушений функции печени (снижение функции 
на 0–4%) суммарное число набранных баллов равно 54–
56, при незначительных нарушениях (снижение функции 
на 5–24%) — 43–53 баллам, при умеренных нарушениях 
(снижение функции на 25–49%) — 29–42 баллам, при 
тяжелых нарушениях (снижение функции на 50–95%) 
— 3–28 баллам, при абсолютных нарушениях (снижение 
функции на 96–100%) — 0–2 баллам (табл. 1) [12].

Для оценки степени нарушения структуры печени и 
выраженности портальной гипертензии проводили луче-
вые методы визуализации: УЗИ с определением диаметра 
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воротной вены, диаметра селезеночной вены, размера 
селезенки, наличия реканализации пупочной вены, асци-
та, гидроторакса, гидроперикарда. При этом увеличение 
диаметра воротной и селезеночной вены оценивали в 
% от максимально допустимой нормы [13, 17]. Размер 
селезенки оценивали по ее длине, а увеличение ее раз-
мера — в % от максимально допустимой нормы длины 
[13, 17]. Определение степени выраженности фиброза 
печени и наличие ЦП осуществляли при проведении не-
прямой ультразвуковой фиброэластометрии печени [18, 
19]. Показатели эластичности печени (кПа) сопоставлены 
в соответствии с международными рекомендациями со 
стадиями фиброза по шкале Metavir [20]. При проведе-
нии многофакторного анализа для определения наиболее 
значимых показателей нарушения структуры печени и 
выраженности портальной гипертензии из данных мор-
фологического исследования был выделен показатель 
фиброза, который оценивался по методу R.G. Knodell в 
модификации V. Desmet и соавт. [13, 21, 22]. При этом 
степень фиброза оценивали в зависимости от его выра-
женности по четырехбалльной шкале.

Наличие варикозного расширения вен пищевода и 
степень его выраженности оценивали при проведении 
фиброэзофагогастродуоденоскопии (ФЭГДС) согласно 
классификации А.А. Шаврова [23].

По балльной системе оценки степени нарушения 
структуры печени и выраженности портальной гипертен-
зии оценивали 10 показателей [13]:

 • показатели, отражающие выраженность фиброза и 
наличие цирроза печени — оценка по шкале Metavir 

при фиброэластометрии, оценка по шкале Desmet при 
морфологическом исследовании печени;

 • показатели, отражающие выраженность портальной 
гипертензии — диаметр воротной вены, диаметр селе-
зеночной вены, длина селезенки, реканализация пу-
почной вены, варикозное расширение вен пищевода, 
асцит, гидроперикард, гидроторакс.
При этом каждый из перечисленных показателей, по-

лученный при обследовании детей, не имеющих болезней 
печени, интерпретировали как «отсутствие нарушений» 
и оценивали в 4 балла; показатели, полученные при об-
следовании детей, которым проводилась трансплантация 
печени по экстренным показаниям (≥20 баллов по шкале 
MELD / PELD), интерпретировали как «абсолютные на-
рушения» и оценивали в 0 баллов. В 2 балла оценивали 
показатели, составляющие 50% от показателей, соответ-
ствующих абсолютным нарушениям. Показатели, нахо-
дящиеся в диапазоне между «отсутствием нарушений» и 
«умеренными нарушениями» расценивали как «незначи-
тельные нарушения» и оценивали в 3 балла. Показатели, 
находящиеся в диапазоне между «умеренными нарушени-
ями» и «абсолютными нарушениями», интерпретировали 
как «тяжелые нарушения» и оценивали в 1 балл [13].

Увеличение диаметра воротной вены и селезеночной 
вены на 0–4% от максимально допустимой нормы [13, 17] 
оценивали в 4 балла, на 5–24% — в 3 балла, на 25–49% — в 
2 балла, на 50–95% — в 1 балл, на ≥96% — в 0 баллов [13].

Такие показатели, как отсутствие реканализации пу-
почной вены, асцита, гидроторакса и гидроперикарда 
оценивали в 4 балла, а их наличие — в 0 баллов [13].

таблица 1. Балльная система оценки степени нарушения функции печени у детей

Показатели
Е

ди
ни

цы
 и

зм
ер

ен
ия

Отсутствие 
нарушений 
(снижение 
функции  
на 0–4%)

б
А

л
л

ы

Незначительные 
нарушения 
(снижение 
функции  

на 5–24%)

б
А

л
л

ы

умеренные 
нарушения 
(снижение 
функции  

на 25–49%)

б
А

л
л

ы

тяжелые 
нарушена 
(снижение 
функции  

на 50–95%)

б
А

л
л

ы

Абсолютные 
нарушения 
(снижение 
функции  

на 95–100%)

б
А

л
л

ы

Глюкоза 
натощак ммоль/л ≥4,48 4 3,58–4,47 3 2,40–3,57 2 1,45–2,39 1 ≤1,44 0

Лактат мЭкв/л ≤1,56 4 1,57–1,86 3 1,87–2,24 2 2,25–2,93 1 ≥2,94 0
Альбумин г/л ≥42,3 4 37,1–42,2 3 31,9–37,0 2 26,7–31,8 1 ≤26,6 0

Церулоплазмин мг/дл ≥20 4 16,7–19 3 13,3–16,6 2 10,0–13,2 1 ≤9,9 0

Фибриноген г/л ≥3,04 4 2,50–3,03 3 1,98–2,49 2 1,45–1,97 1 ≤1,44 0
Протромбин  

по Квику % ≥95,7 4 90,7–95,6 3 58,5–90,6 2 26,4–58,4 1 ≤26,3 0

Трансферрин мг/дл ≥244 4 202–243 3 176–201 2 150–175 1 ≤149 0
АЛТ МЕ/л ≤17,2 4 17,3–83,9 3 84,0–150,6 2 150,7–217,3 1 ≥217,4 0
АСТ МЕ/л ≤28,6 4 28,7–112,3 3 112,4–196,0 2 196,1–279,7 1 ≥279,8 0

Коэффициент 
де Ритиса

АСТ/ 
АЛТ 1,73–1,83 4 1,31–1,72  

или 1,84–2,27 3 0,88–1,30  
или 2,28–2,73 2 0,09–0,87  

или 2,74–3,57 1 ≤0,08 или ≥3,58 0

Аммиак  
(ионы аммония) мЭкв/л ≤32,0 4 32,1–39,7 3 39,8–47,7 2 47,8–62,4 1 ≥62,5 0

Мочевина ммоль/л ≥3,7 4 3,2–3,6 3 2,7–3,1 2 2,2–2,6 1 ≤2,1 0
Билирубин 

общий мкмоль/л ≤14,0 4 14,1–76,5 3 76,6–139,9 2 140,0–201,9 1 ≥202,0 0

Холестерин ммоль/л ≥4,0 4 3,3–3,9 3 2,7–3,2 2 2,0–2,6 1 ≤1,9 0
Максимально возможное число баллов 56

Примечание. Суммарное число баллов служит оценкой степени выраженности нарушений функции печени: отсутствие нарушений 
функции печени (снижение функции на 0–4%) — 54–56 баллов; незначительные нарушения функции печени (снижение функции  
на 5–24%) — 43–53 балла; умеренные нарушения функции печени (снижение функции на 25–49%) — 29–42 балла; тяжелые наруше-
ния функции печени (снижение функции на 50–95%) — 3–28 баллов; абсолютные нарушения функции печени (снижение функции  
на 96–100%) — 0–2 балла.
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Суммарное число набранных баллов отражает степень 
нарушения структуры печени и выраженность порталь-
ной гипертензии при ее хронических болезнях у детей. 
При отсутствии нарушений структуры печени и выра-
женности портальной гипертензии (нарушение на 0–4%) 
суммарное число набранных баллов равно 38–40; при 
незначительных нарушениях (нарушение структуры на 
5–24%) — 30–37 при умеренных нарушениях (нарушение 
структуры на 25–49%) — 20–29; при тяжелых нарушениях 
(нарушение структуры на 50–95%) — 3–19; при абсолют-
ных нарушениях (нарушение структуры на 96–100%) — 
0–2 (табл. 2).

Анализ в подгруппах
Для решения задач исследования данные детей, вклю-

ченных в него, анализировали в следующих подгруппах 
(табл. 3).

Этическая экспертиза
Исследование было одобрено независимым Локаль-

ным этическим комитетом Научного центра здоровья де-
тей. Все родители пациентов, участвовавших в исследова-
нии, подписали информированное согласие на обработку 
персональных данных.

Статистический анализ
Статистическая обработка данных проводилась с по-

мощью программы SPSS 16.0 (SPSS Inc., США). При опи-
сании качественных и порядковых признаков проводили 
анализ абсолютных и относительных частот признака в 
группе; полученный результат выражали в % от общего 
числа значений. Для сравнения двух независимых групп 
количественных данных применяли критерий Манна–
Уитни. Количественные данные выражали в виде средне-
го (М) ± стандартное отклонение (SD). Корреляционный 

таблица 2. Балльная система оценки степени нарушения структуры печени и выраженности портальной гипертензии

Показатели

Отсутствие 
нарушений 
(нарушение 

структуры на 
0–4%)

б
А

л
л

ы Незначительные 
нарушения 
(нарушение 

структуры на 5–24%) б
А

л
л

ы

умеренные 
нарушения 
(нарушение 

структуры на 
25–49%)

б
А

л
л

ы

тяжелые 
нарушения 
(нарушение 

структуры на 
50–95%)

б
А

л
л

ы

Абсолютные 
нарушения 
(нарушение 

структуры на 
96–100%)

б
А

л
л

ы

Диаметр воротной 
вены, % от максимально 

допустимой нормы
≤101,8 4 101,9–111,2 3 111,3–122,4 2 122,5–142,8 1 ≥142,9 0

Диаметр селезеночной 
вены, % от максимально 

допустимой нормы
≤105,6 4 105,7–121,7 3 121,8–145,4 2 143,5–182,6 1 ≥182,7 0

Размер селезенки (длина), 
% от максимально 
допустимой нормы

≤101,2 4 101,3–107,3 3 107,4–114,8 2 114,9–128,2 1 ≥128,3 0

Варикозное расширение 
вен пищевода, степень 

выраженности
0 4 1 3 2 2 3 1 4 0

Выраженность фиброза 
печени (морфологические 
данные), баллы по шкале 

Desmet

0 4 1 3 2 2 3 1 4 0

Выраженность 
фиброза печени 

(фиброэластометрия), 
баллы по шкале Metavir

0 4 1 3 2 2 3 1 4 0

Реканализация  
пупочной вены Нет 4 - 1 Есть 0 - - - -

Асцит Нет 4 - 1 Есть 0 - - - -
Гидроторакс Нет 4 - 1 Есть 0 - - - -

Гидроперикард Нет 4 - 1 Есть 0 - - - -
Максимально возможное 

число баллов 40 - - - - - - - - -

Примечание. Суммарная цифра баллов служит оценкой степени нарушения структуры печени и выраженности портальной гипертензии: 
отсутствие нарушений структуры печени и выраженности портальной гипертензии (нарушение структуры на 0–4%) — 38–40 баллов; 
незначительные нарушения структуры печени и выраженности портальной гипертензии (нарушение структуры на 5–24%) — 30–37 бал-
лов; умеренные нарушения структуры печени и выраженности портальной гипертензии (нарушение структуры на 25–49%) — 20–29 бал-
лов; тяжелые нарушения структуры печени и выраженности портальной гипертензии (нарушение структуры на 50–95%) — 3–19 баллов; 
абсолютные нарушения структуры печени и выраженности портальной гипертензии (нарушение структуры на 96–100%) — 0–2 балла.

таблица 3. Общая характеристика детей, данные которых были проанализированы в исследовании

Заболевание Наличие цирроза печени n (%) Возраст, годы Пол

Болезнь Вильсона
Нет 58 (23,0) 11,8±3,1 М — 56,9%, д — 43,1%
Есть 59 (23,4) 13,6±2,2 М — 37,3%, д — 62,7%

Аутоиммунный гепатит
Нет 22 (8,7) 10,1±2,6 М — 31,8%, д — 68,2%
Есть 50 (19,8) 10,9±3,9 М — 37,3%, д — 62,7%

Хронический гепатит С
Нет 60 (23,8) 8,0±4,2 М — 48,3%, д — 51,7%
Есть 3 (1,2) 11,5±1,5 М — 66,7%, д — 33,3%
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анализ выполняли путем расчета коэффициента непа-
раметрической (ранговой) корреляции Спирмена (R). 
Корреляционная связь при коэффициенте корреляции до 
0,5 расценивалась как низкая, 0,5–0,7 — как умеренная, 
0,7–0,9 — как сильная. С целью определения диагности-
ческой значимости в определении показаний к транс-
плантации печени был проведен ROC-анализ балльных 
шкал. Расчет длительности наблюдения детей до момента 
проведения трансплантации печени проводили по методу 
Каплана–Мейера. Критический уровень статистической 
значимости гипотез принимали равным 0,05.

Результаты

Участники исследования
Общая схема результатов обследования и лечения 

детей, данные которых включены в исследование, пред-
ставлены на рис. 1.

Проведен ретроспективный анализ историй болезни 
252 пациентов (сплошное исследование): 120 (47,6%) 
мальчиков и 132 (52,4%) девочек в возрасте от 1 года до  
17 лет (средний возраст 11,8±3,5 года), находившихся 
на лечении в гастроэнтерологическом отделении с гепа-
тологической группой Научного центра здоровья детей, 
а также детей, находившихся на лечении в отделении 
пересадки печени Российского научного центра хирургии 
им. акад. Б.В. Петровского в период 2005–2014 гг. Из них  
117 (46,4%) пациентов — с болезнью Вильсона,  
72  (28,6%) — с аутоиммунным гепатитом, 63 (25,0%) — с 

хроническим гепатитом С. Из этих детей 48 пациентам 
(средний возраст 12,6±3,9 года) с ЦП в исходе болез-
ни Вильсона (n=30, 62,5%) и аутоиммунного гепатита  
(n=18, 37,5%) была проведена трансплантация печени. 
Результаты исследований этих пациентов были включены 
в статистический анализ.

Основные результаты исследования
Показатели степени нарушения функции печени у де-

тей с аутоиммунным гепатитом (рис. 2), болезнью Вильсо-
на и хроническим гепатитом С представлены в табл. 4–6.  
Распространенность различных степеней нарушения 
функции печени при ее хронических болезнях у детей в 
динамике на фоне лечения представлена в табл. 7.

Анализ историй болезней 48 детей с аутоиммунным 
гепатитом (n=18) и болезнью Вильсона (n=30), которым 
была проведена трансплантация печени, показал, что 
степень нарушения функции печени у них составила 
47,2±13,6%, что, согласно МКФ, в 48,8% случаев соответ-
ствовало умеренным нарушениям и в 51,2% — тяжелым 
(р <0,001 при сравнении с показателями у детей, которым 
трансплантация печени показана не была; рис. 3).

Показатели степени нарушения структуры печени и 
выраженности портальной гипертензии у детей с аутоим-
мунным гепатитом, болезнью Вильсона и хроническим 
гепатитом С представлены в табл. 8–10. Динамика часто-
ты встречаемости различных степеней нарушения струк-
туры печени и выраженности портальной гипертензии 
при хронической патологии печени у детей представлена 
в табл. 11.

Рис. 2. Степень нарушения функции печени у детей с аутоим-
мунным гепатитом в зависимости от проведения иммуносупрес-
сивной терапии на момент первой госпитализации (р =0,035).

Рис. 3. Степень нарушения функции печени (в %) при ее хро-
нических болезнях у детей в зависимости от наличия показаний 
к трансплантации печени по шкалам MELD / PELD (р <0,001).

 • Оценка по балльной системе степени нарушения структуры печени и выраженности портальной гипертензии при первой госпитализации,  
через 6 и 12 мес от начала лечения

 •  Оценка по балльной системе степени нарушения функции печени при первой госпитализации, через 6 и 12 мес от начала лечения

Дети с аутоиммунным гепатитом 
(n=54), которым трансплантация 

печени не была показана

Дети с хроническим гепатитом С 
(n=63), которым трансплантация 

печени не была показана

Дети с болезнью Вильсона  
(n=87), которым трансплантация 

печени не была показана

Дети с аутоиммунным гепатитом 
(n=18) и болезнью Вильсона  
(n=30), которым проведена  

трансплантация печени

Рис. 1. Схема исследования
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Степень нарушения структуры печени и выражен-
ности портальной гипертензии у 48 детей, которым была 
проведена трансплантация органа (18 детей с аутоим-
мунным гепатитом и 30 детей с болезнью Вильсона), со-
ставила 45,2±11,2%, что, согласно МКФ, в 34,9% случаев 
соответствовало тяжелым нарушениям, в 58,1% — уме-
ренным, в 7,0% — незначительным (р <0,001 при срав-
нении с показателями у детей, которым трансплантация 
печени не была показана; рис. 4).

При наиболее оптимальном соотношении чувстви-
тельности и специфичности, составляющих, соответ-
ственно, 72,2 и 64,4%, пороговое значение степени 
нарушения функции печени было ≥40%. Проведение 
ROC-анализа балльной системы определения степе-
ни нарушения функции печени у пациентов при пер-
вой госпитализации (n=252), включая детей, которым 
впоследствии была проведена трансплантация печени  
(n=48), показало, что она обладает умеренной значимо-
стью в прогнозировании вероятности проведения пере-
садки органа (AUC =0,776; рис. 5).

При наиболее оптимальном соотношении чувстви-
тельности и специфичности, составляющих, соответ-
ственно, 72,2 и 94,4%, пороговое значение степени на-
рушения структуры печени и выраженности портальной 
гипертензии было ≥40%. Проведение ROC-анализа 
балльной системы определения степени нарушения 
структуры печени и выраженности портальной гипер-
тензии у пациентов на момент первой госпитализации 
(n=252), включая детей, которым впоследствии была 
проведена трансплантация печени (n=48), показало, 
что она обладает высокой значимостью в прогнозиро-
вании вероятности проведения трансплантации печени  
(AUC=0,927; рис. 6).

При проведении корреляционного анализа степени 
нарушения функции и степени нарушения структуры 
печени и выраженности портальной гипертензии при ее 
хронических болезнях у детей определена средняя корре-
ляция между этими показателями (R =0,542) при р <0,001 
(рис. 7).

Дополнительные результаты исследования
С учетом того, что пациенты с декомпенсированным 

ЦП без проведения трансплантации имеют неблагопри-
ятный прогноз, был проведен анализ прогноза выжива-
емости детей с болезнью Вильсона, аутоиммунным гепа-
титом и хроническим гепатитом С. Началом наблюдения 
считали момент дебюта заболевания, исходом — момент 
проведения трансплантации печени (рис. 8). Установ-
лено, что однолетняя выживаемость у детей с болезнью 
Вильсона и аутоиммунным гепатитом с момента дебюта 
заболевания при отсутствии выполнения трансплантации 
печени составляет 92,0 и 97,0%, а пятилетняя — 79,0 и 
80,0%, соответственно.

Обсуждение

При анализе степени нарушения функции печени у 
детей с болезнью Вильсона, которым трансплантация 
печени не была показана, было установлено, что при пер-
вой госпитализации преобладали умеренные и тяжелые 
нарушения (66,3 и 30,3%, соответственно). При этом у де-
тей с ЦП в исходе болезни Вильсона степень нарушения 
функции была более выражена, чем у детей без цирроза 
(р<0,001). В динамике через 6 и 12 мес от начала лечения 
отмечено значимое улучшение функции печени у детей 
с ЦП (р=0,006 и р<0,001, соответственно) в отличие от 

Рис. 4. Степень нарушения структуры печени и выраженности 
портальной гипертензии (в %) у детей с хронической патологией 
печени в зависимости от наличия показаний к трансплантации 
органа (р <0,001).

Рис. 5. Диагностическая значимость балльной системы оценки 
степени нарушения функции печени в оценке прогноза транс-
плантации печени у детей (ROC-анализ).

Рис. 6. Диагностическая значимость балльной системы оценки 
степени нарушения структуры печени и выраженности порталь-
ной гипертензии в оценке прогноза трансплантации печени у 
детей (ROC-анализ).
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детей без цирроза (р=0,428 и р=0,006, соответственно). 
Такая же динамика изменений степени нарушения функ-
ции печени прослеживалась и при аутоиммунном гепати-
те. Однако незначительные нарушения функции печени 
у этих пациентов встречались чаще (48%; р<0,001). Это 
объясняется тем, что в 33,3% случаев на момент первой 
госпитализации дети получали патогенетическую (им-
муносупрессивную) терапию (см. рис. 2), и нарушение 
функции печени у этих пациентов было менее выражен-
ным (р=0,035).

У детей с хроническим гепатитом С степень нару-
шения функции печени на момент первой госпитализа-
ции преимущественно соответствовала незначительным 
и умеренным нарушениям (75 и 25%, соответственно). 
При этом у детей с ЦП в исходе хронического гепатита С 
степень нарушения функции печени была более выраже-
на, чем у детей без цирроза (р=0,004), и соответствовала 
умеренным нарушениям. В динамике на фоне терапии 
через 6 и 12 мес степень нарушения функции печени у 

детей с хроническим гепатитом С достоверно снизилась 
(р=0,015 и р=0,012, соответственно). У детей с ЦП в ис-
ходе хронического гепатита С анализ динамики степени 
нарушения функции не был проведен в связи с малым 
числом пациентов.

При анализе степени нарушения структуры печени и 
выраженности портальной гипертензии у детей с болез-
нью Вильсона, которым трансплантация печени не была 
показана, установлено, что при первой госпитализации 
преобладали незначительные и умеренные нарушения 
(68,9 и 27,5%, соответственно). При этом у детей с ЦП 
степень нарушения структуры была более выражена, чем 
у детей без цирроза (р<0,001). В динамике через 6 и 12 мес 
от начала терапии преобладали уже незначительные на-
рушения (80 и 82,1%, соответственно). При этом положи-
тельная динамика степени нарушения структуры печени 
у детей с циррозом была более выражена (р=0,003), чем 
у детей без ЦП (р=0,267). Через 12 мес от начала лечения 
улучшение структуры печени и выраженности порталь-
ной гипертензии зарегистрировано только у детей с ЦП 
(р=0,011). Такая же динамика изменений степени нару-
шения структуры печени и выраженности портальной ги-
пертензии прослеживалась и при аутоиммунном гепатите.

У детей с хроническим гепатитом С степень нару-
шения структуры печени и выраженность портальной 
гипертензии при первой госпитализации в 89% случаев 
была незначительной. При этом у детей с ЦП в исходе 
хронического гепатита С степень нарушения структуры 
была более выражена, чем у детей без цирроза печени, и 
соответствовала незначительным и умеренным наруше-
ниям (83,3 и 16,7% соответственно). В динамике на фоне 
терапии (через 6 и 12 мес) степень нарушения структуры 
печени и выраженность портальной гипертензии суще-
ственно не менялась у детей без ЦП.

У детей с болезнью Вильсона и аутоиммунным гепати-
том степень нарушения функции печени на момент пер-
вой госпитализации соответствовала преимущественно 
умеренным. У детей с хроническим гепатитом С степень 
нарушения функции печени при первой госпитализации 
соответствовала незначительным нарушениям. Степень 
нарушения функции и степень нарушения структуры 
печени и выраженность портальной гипертензии у детей 

Рис. 7. Степень нарушения функции и структуры печени и выраженность портальной гипертензии (в %) и их изменения в динамике у 
детей с хроническими болезнями печени.

Рис. 8. Анализ прогноза выживаемости детей с болезнью Виль-
сона (БВ), аутоиммунным гепатитом (АИГ), хроническим гепа-
титом С (ХГС).
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таблица 4. Динамика степени нарушения функции печени (в %) у детей с болезнью Вильсона

болезнь Вильсона
Первая 

госпитализация  
(n=87)

Через 6 мес (n=82) Через 12 мес (n=75)

Цирроза нет 37,8±11,6 36,3±10,1 31,5±7,9
Цирроз печени 48,1±12,9* 40,9±8,1 35,4±8,8*
Все пациенты 41,3±12,9 38,0±9,6 33,3±8,4*

Примечание. * — р <0,001.

таблица 5. Динамика степени нарушения функции печени (в %) у детей с аутоиммунным гепатитом

Аутоиммунный гепатит
Первая 

госпитализация  
(n=54)

Через 6 мес (n=46) Через 12 мес (n =42)

Цирроза нет 21,9±8,9 18,1±7,0 18,7±8,1
Цирроз печени 33,3±12,6* 22,2±8,1* 18,9±10,1*
Все пациенты 28,8±12,5 20,6±7,9* 18,8±9,2*

Примечание. * — р <0,001.

таблица 6. Динамика степени нарушения функции печени (в %) у детей с хроническим гепатитом С

хронический гепатит С
Первая 

госпитализация 
(n=63)

Через 6 мес (n=45) Через 12 мес (n=40)

Цирроза нет 17,0±7,7 13,1±7,8 17,3±5,9
Цирроз печени 26,0±7,4* Нет данных Нет данных
Все пациенты 19,1±7,8 13,1±7,8* 17,3±5,9

Примечание. * — р <0,001.

таблица 8. Динамика степени нарушения структуры печени и выраженности портальной гипертензии (в %) у детей с болезнью 
Вильсона

болезнь Вильсона
Первая 

госпитализация  
(n =87)

Через 6 мес (n =82) Через 12 мес (n=75)

Цирроза нет 10,5±4,0 10,5±2,0 10,0±1,5
Цирроз печени 32,7±9,2* 26,2±9,7 18,8±6,1
Все пациенты 25,0±8,1 15,7±9,3* 14,2±6,1

Примечание. * — р <0,001.

таблица 7. Распространенность различных степеней нарушения функции печени (в %) при аутоиммунном гепатите, болезни Вильсона 
и хроническом гепатите С у детей

Степень нарушения 
структуры печени  
и выраженность  

портальной гипертензии

Первая госпитализация
болезнь Вильсона (n=87) Аутоиммунный гепатит (n=54) хронический гепатит С (n=93)

Вся группа цП  
(n=29)

цП нет  
(n=58) Вся группа цП  

(n=33)
цП нет  
(n=21)

Вся 
группа

цП  
(n=6)

цП нет 
(n=87)

0–4 (отсутствуют) 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
5–24 (незначительные) 3,4 0,0 5,4 48,0 33,3 70,0 75,0 0,0 85,7

25–49 (умеренные) 66,3 48,5 76,8 44,0 53,3 30,0 25,0 100,0 14,3
50–95 (тяжелые) 30,3 51,5 17,9 8,0 13,3 0,0 0,0 0,0 0,0

Через 6 мес от начала лечения
0–4 (отсутствуют) 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 26,7 Нет данных 23,1

5–24 (незначительные) 12,5 0,0 20,0 64,3 61,5 68,8 66,7 Нет данных 69,2
25–49 (умеренные) 66,7 66,7 66,7 35,7 38,5 31,2 6,7 Нет данных 7,7

50–95 (тяжелые) 20,8 33,3 13,3 0,0 0,0 0,0 0,0 Нет данных 0,0
Через 12 мес от начала лечения

0–4 (отсутствуют) 0,0 0,0 0,0 2,6 0,0 6,7 0,0 Нет данных 0,0
5–24 (незначительные) 13,3 28,6 0,0 68,4 69,6 66,7 100,0 Нет данных 100,0

25–49 (умеренные) 73,3 42,9 100,0 21,1 26,1 13,3 0,0 Нет данных 0,0
50–95 (тяжелые) 13,3 28,6 0,0 7,9 4,3 13,3 0,0 Нет данных 0,0

Примечание. ЦП — цирроз печени
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наиболее значимы при ЦП, независимо от того, в исходе 
каких заболеваний он развивается, и преимущественно 
соответствовали умеренным нарушениям. Оценка сте-
пени нарушения структуры печени и выраженности пор-
тальной гипертензии у детей без ЦП при всех заболева-
ниях преимущественно соответствовала незначительным 
нарушениям. Хронический гепатит С, как правило, со-
провождался незначительными нарушениями структуры 
печени.

Полученные данные подтверждают, что хронический 
гепатит С у детей, как и у взрослых, редко протекает с 
тяжелым поражением печени и выраженной биохимиче-
ской активностью [16, 24, 25] по сравнению с болезнью 
Вильсона и аутоиммунным гепатитом [14, 15].

Продемонстрирован пример использования балльных 
систем для оценки эффективности терапии при наблюде-
нии в динамике.

ROC-анализ балльной системы определения степе-
ни нарушения функции печени и балльной системы 
определения степени нарушения структуры печени и 
выраженности портальной гипертензии подтверждает це-
лесообразность их использования при решении вопроса 

о необходимости проведения трансплантации печени у 
детей. В свою очередь, балльная система определения 
степени нарушения структуры печени и выраженности 
портальной гипертензии обладает большей значимостью 
в прогнозировании вероятности проведения трансплан-
тации печени у детей, чем балльная система определения 
степени нарушения функции печени.

При оценке выживаемости детей методом Каплана–
Мейера установлено, что однолетняя выживаемость у 
детей с болезнью Вильсона и аутоиммунным гепатитом с 
момента дебюта заболевания при отсутствии выполнения 
трансплантации печени составляет 92 и 97%, а пятилет-
няя — и 79 и 80%, соответственно. Снижение выживае-
мости уже на первом году наблюдения можно объяснить 
частотой диагностики болезни Вильсона и аутоиммун-
ного гепатита на стадии декомпенсированного ЦП и 
необходимостью выполнения срочной трансплантации 
печени, что соответствует данным мировой литературы 
[14, 15, 26].

Из данных корреляционного анализа следует, что 
степень нарушения функции печени находится в прямой 
зависимости от степени нарушения ее структуры и вы-

таблица 9. Динамика степени нарушения структуры печени и выраженности портальной гипертензии (в %) у детей с аутоиммунным 
гепатитом

Аутоиммунный гепатит
Первая 

госпитализация  
(n =54)

Через 6 мес (n=46) Через 12 мес (n=42)

Цирроза нет 13,2±2,5 11,0±2,3 9,8±1,8
Цирроз печени 24,8±8,3* 16,9±6,9* 15,6±5,3
Все пациенты 20,4±9,2 15,1±5,0 13,4±5,2

Примечание. * — р <0,001

таблица 10. Динамика степени нарушения структуры печени и выраженности портальной гипертензии (в %) у детей с хроническим 
гепатитом С

Хронический гепатит С
Первая 

госпитализация 
(n=63)

Через 6 мес (n=45) Через 12 мес (n=40)

Цирроза нет 5,7±2,2 4,8±1,5 5,6±3,2
Цирроз печени 19,2±14,1* Нет данных Нет данных
Все пациенты 6,8±4,4 4,8±1,5 5,6±3,2

Примечание. * — р <0,001

таблица 11. Частота встречаемости различных степеней нарушений структуры печени и выраженности портальной гипертензии (в %) 
при аутоиммунном гепатите, болезни Вильсона и хроническом гепатите С у детей

Степень нарушения 
структуры печени  
и выраженность  

портальной гипертензии

Первая госпитализация
болезнь Вильсона (n=87) Аутоиммунный гепатит (n=54) хронический гепатит С (n=93)

Вся группа цП  
(n=29)

цП нет  
(n=58) Вся группа цП  

(n=33)
цП нет  
(n=21)

Вся 
группа

цП  
(n=6)

цП нет 
(n=87)

0–4 (отсутствуют) 2,2 0,0 3,4 2,0 0,0 5,3 9,6 0,0 10,4
5–24 (незначительные) 68,9 18,2 96,6 66,6 51,5 89,5 89,0 83,3 89,6

25–49 (умеренные) 27,5 75,8 0,0 29,4 45,5 5,3 1,4 16,7 0,0
50–95 (тяжелые) 1,1 3,0 0,0 2,0 3,0 0,0 0,0 0,0 0,0

Через 6 мес от начала лечения
0–4 (отсутствуют) 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 18,8 Нет данных 21,4

5–24 (незначительные) 80,0 50,0 100,0 90,0 85,2 100,0 75,0 Нет данных 78,6
25–49 (умеренные) 20,0 50,0 0,0 7,5 11,1 0,0 6,2 Нет данных 0,0

50–95 (тяжелые) 0,0 0,0 0,0 2,5 3,7 0,0 0,0 Нет данных 0,0
Через 12 мес от начала лечения

0–4 (отсутствуют) 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 33,3 Нет данных 37,5
5–24 (незначительные) 82,1 63,2 100,0 92,6 88,2 100,0 66,7 Нет данных 62,5

25–49 (умеренные) 17,9 36,8 0,0 7,1 11,8 0,0 0,0 Нет данных 0,0
50–95 (тяжелые) 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 Нет данных 0,0

Примечание. ЦП — цирроз печени
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раженности портальной гипертензии. Стойкое снижение 
функции печени на ≥40% и нарушение структуры печени 
и выраженности портальной гипертензии на ≥40% обу-
словливают необходимость решения вопроса о проведе-
нии плановой трансплантации печени при ее хрониче-
ских болезнях у детей.

Заключение

Разработанные балльные системы определения степе-
ни нарушения функции и степени нарушения структуры 
печени и выраженности портальной гипертензии у детей 
могут служить объективным критерием оценки тяжести 
поражения печени, использоваться для контроля их из-

менений в динамике с оценкой эффективности прово-
димой терапии, быть критерием определения показаний 
и срочности проведения трансплантации печени, приме-
няться для создания «модели пациента» при хронических 
болезнях печени с последующей разработкой стандартов 
и протоколов оказания медицинской помощи, использо-
ваться при проведении медико-социальной экспертизы 
при определении категории «ребенок-инвалид».
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