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 (Милераном), мелфаланом (Алкера-
ном), ионизирующим облучением. 

Вследствие употребления людьми алка-
лоидов некоторых растений (родов бу-
зульник (Ligularia) и крестовник 
(Senecio) семейства сложноцветных, 
чернокорень (Cynoglossum), гелиотроп 
(Heliotropium) и трахелантус 
(Trachelanthus) семейства бурачниковых, 
кротолярия (Crotolaria) семейства бобо-
вых.). Как правило, это случается при 
самолечении больных настоями из ука-
занных трав. 
Причиной ВОБ могут быть и наследст-
венные заболевания: печёночная веноо-
клюзионная болезнь с иммунодефици-
том (аутосомно-рецессивное наследова-
ние, начало у детей до 12 месяцев, вы-
раженная гипогаммаглобулинемия, кли-
ника Т-клеточной недостаточности при 
нормальном количестве Т-лимфоцитов. 
Диагностика на основании сывороточ-
ных IgA, IgM, IgG, молекулярного гене-
тического тестирования на ген SP110, 
гистологического исследования печени) 

Патоморфология и патогенез 

Главное в патогенезе веноокклюзион-
ной болезни - это поражение синусои-
дов. На аутопсии 25% пациентов НЕ 
обнаруживается облитерации крупных и 
средних печёночных вен. Веноокклюзи-
онная болезнь поэтому названа  «синд-
ром синусоидальной обструкции»  
Для пациентов с ВОБ характерен вас-

кулит печёночных венул и вен: расши-
рение субэндотелиальной зоны, инфи-
льтрация эритроцитов, отложения фиб-
рина, повышение экспрессии фактора 
Виллебрандта клетками эндотелия, нек-
роз гепатоцитов, окружающих венулы, 
уплотнение экстрацеллюлярного матри-

кса, увеличение числа звёздчатых кле-
ток, фиброз синусоидов, облитерация 
венул, гепатоцеллюлярный некроз, фиб-
роз. В просвете синусоидальных про-
странств накапливаются разрушенные 
эндотелиальные, звездчатые и купферо-
вские клетки. В итоге у больных возни-
кает нарушение кровотока в системе 
портальной и печёночных вен, застой 
крови, что. в свою очередь приводит к 
центрилобулярному некрозу гепатоци-
тов. 

Классификация 

 Лёгкая степень тяжести 
 Нет осложнений. Лечение не требуе-
тся. Разрешается самостоятельно.  
 Средней степени тяжести 
 Имеются осложнения. Требуется 
лечение (анальгетики, диуретики).  
 Тяжёлая 

Полиорганные нарушения: дыхатель-
ная недостаточность, почечная недоста-
точность (рост креатинина вдвое, необ-
ходимость гемодиализа), энцефалопа-
тия. 
Высокая смертность.  

Клиника 

Для веноокклюзионной болезни харак-
терно развитие желтухи, гепатомегалии. 
Больные жалуются на боль в правом 
верхнем квадранте живота. Развивается 
асцит 
Маркеры веноокклюзионной болезни: 

рост ингибитора активатора плазмино-
гена (ИАП-1) 
снижение содержания антитромбина III 
Основной метод диагностики - доппле-
ровская ультрасонография печени 
венозный застой 

нарушения кровотока в системе v. porta 
и vv. hepaticae 

Весьма информативные и точные диа-
гностические критерии веноокклюзион-
ной болезни в настоящее время разрабо-
таны двумя группами американских 
специалистов: из городов Балтимора и 
Сиэтла. Точность этих диагностических 
критериев равна  90%, а их специфич-
ность составляет 56%. 

Baltimore критерии: 

диагноз веноокклюзионной болезни 
можно поставить в случае наличия у 
пациента следующих диагностических 
признаков: 

• повышения содержания билирубина 
более 34 мкмоль/л  И 
• появления в течение 21 дня после тра-
нсплантации костного мозга двух и бо-
лее симптомов: 

o Гепатомегалия и болезненность печени 
при пальпации 
o Асцит 
o Повышение массы тела более чем на 
5% от предшествующих заболеванию 
значений  

Seattle критерии: 

Диагноз веноокклюзионной болезни 
можно поставить в случае появления в 
течение 20 дней после трансплантации 
костного мозга двух и более симптомов: 

 Повышение билирубина > 34 
мкмоль/л 
 Гепатомегалии и боли в правом вер-
хнем квадранте живота 
 Асцита 
 Повышение массы тела > 2% от пре-
дшествующих заболеванию значений  

Цель лечения веноокклюзионной 
болезни 

– устранение синусоидальной обстру-
кции за счёт коррекции васкулита. 
Специфическая терапия веноокклюзи-

оной болезни не разработана. 

Принципы ведения больного ВОБ 

• Ограничение гепатототоксических 
препаратов (циклоспорин), нефротокси-
ческих средств (аминогликозиды), до-
памина (в эксперименте нарушает вис-
церальный кровоток). 
• Соблюдение рекомендаций по парен-
теральному питанию пациентов с забо-
леваниями печени 
• Коррекция коагулопатии 
• Поддержание баланса жидкости в ор-
ганизме. 
• Терапия асцита консервативными и 
хирургическими методами 
• Лечение дыхательной недостаточности 
• Лечение нарушений функции почек 
(гемодиализ). 
Наблюдение специалистов: гематолог, 
пульмонолог, нефролог, невропатолог, 
инфекционист, реаниматолог 
 

Рис. 5. Трансъюгулярный интрапечёночный портосистемный шунт (TIPS) 
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Медикаментозное лечение ВОБ 

Активаторы тканевого плазминогена 

o эффективны у 30% больных, т.к. могут 
вызывать массивные кровотечения 
o применение ограничено при полиор-
ганной недостаточности. 

Заместительная терапия антитромбином 
III 

– начальная доза 1-2 тыс. МЕ, затем 2-
3 тыс.МЕ/сут (болюсно по 500 МЕ через 
каждые 4-6 ч либо в форме длительного 
капельного вливания), в комбинации с 
гепарином или активаторами тканевого 
плазминогена. 

Дефибротид (клин. испытания) – одно-
цепочечный полидеоксирибонуклеотид 
(из тканей свиньи) с антитромботичес-
ким, тромболитическим, противовоспа-
лительным и антиишемическим 

Осложнения ВОБ 

Печёночная недостаточность. 
Почечная недостаточность (пациентам, 
перенёсшим трансплантацию костного 
мозга, назначаются нефротоксические 
препараты: ванкомицин , амфотерицин 
В , циклоспорин). 
Дыхательная недостаточность 
Неврологические нарушения 
Инфекции 
Коагулопатия потребления (высокий 
риск развитий тромбозов и кровотече-
ний).  

Прогноз при веноокклюзионной 
болезни 

Неблагоприятный у больных с:  

хроническим вирусным гепатитом С 
билирубином > 68,4 мкмоль/л через 10 
дней после трансплантации костного 
мозга 

инфекционными заболеваниями при 
химиотерапии 

Смертность: 
• лёгкая степень = 3% 
• среднетяжёлое течение = 20%  
• тяжёлое течение = 98% 
Летальный исход в период 30-60 дней 

после трансплантации костного мозга 
из-за печёночной и полиорганной недо-
статочности 

Синдром Budd-Chiary 

В 1845 его впервые описал английский 
терапевт  G. Budd, как «облитерирую-
щий эндофлебит печёночных вен». В 
1899 г. австрийский патолог Н. Chiari 
предоставил информацию о 13 случаях 
этого синдрома.  

Определение 

СБК – это нарушение оттока крови из 
печени, обусловленное либо первичным 
облитерирующим эндофлебитом 
печёночных вен, их тромбозом и пос-
ледующей окклюзией или пороками 
развития vv. hepaticae, и характеризу-
ющееся поражением печени и пор-
тальной гипертензией.  

Эпидемиология СБК 

В мире заболеваемость синдромом 
Budd-Chiary менее 1:100.000. Чаще 
заболевают женщины с гематологичес-
кими расстройствами. Заболевание чаще 
манифестирует в возрасте 40-50 лет  

Патогенез 

Синдром Budd-Chiary возникает в ре-
зультате нарушения печёночного веноз-
ного кровотока из-за стеноза, тромбоза 
vv. hepaticae или мембранозного зара-
щения v. cava inf. Гипертрофированная 
хвостатая доля печени способствует 

возникновению вторичной обструкции 
v. cava inf.  

Этиология СБК 

Гематологические расстройства 

o Полицитемия 
o Тромбоцитоз 
o Пароксизмальная ночная гемоглоби-
нурия. 
o Миелопролиферативные заболевания.  

Коагулопатии 

o Дефицит протеинов С и S. 
o Дефицит антитромбина II 
o Антифосфолипидный синдром 

Системные васкулиты 
Серповидно-клеточная анемия 
Хронические воспалительные заболева-
ния кишечника 
Приём оральных контрацептивов 
Злокачественные новообразования – 9% 
(почечноклеточная карцинома, гепато-
целлюлярная карцинома, опухоли над-
почечников, лейомиосаркома v. cava inf., 
миксома правого предсердия, опухоль 
Вильмса) 
Идиопатический – 20-30%  
Остальные случаи: 

o Посттравматическая обструкция vv. 
hepaticae и v. cava inferior  
o беременность, роды 
o Послеоперационная обструкция vv. 
hepaticae и v. cava inferior  
o Перитонит 
o Перикардит 
o Гипоплазия vv. hepaticae 
o Врождённое мембранозное заращение 
v. cava inferior  

 Тип I: тонкая мембрана находит-
ся в нижней полой вене.  
 Тип II: отсутствие сегмента v. 
cava inf. 
 Тип III: отсутствие кровотока по 
нижней полой вене и развитие кол-
латералей.  

o Цирроз печени 
o Мигрирующий висцеральный тромбо-
флебит 
o Инфекционные заболевания (туберку-
лёз , аспергиллёз, филяриоз, эхинокок-
коз, амёбиаз, сифилис)  

Патогенез СБК 

Обструкция ОДНОЙ из vv. hepaticae 
протекает бессимптомно. Для клиничес-
кой манифестации синдрома Budd-
Chiary необходимо наличие нарушений 
кровотока, по крайней мере, в ДВУХ vv. 
hepaticae. 

Нарушение венозного кровотока приво-
дит к растяжению капсулы печени и 
возникновению болей. 
Атрофия периферических отделов пе-

чени и гипертрофия центральных. 
Компенсаторная гипертрофия хвостатой 
доли печени ведёт к вторичной обструк-
ции v. cava inf.  

Рис.6 . УЗИ органов брюшной полости 40-летней женщины с лимфогранулематозом .
Признаки веноокклюзионной болезни манифестировали на 11 день после транспланта-
ции костного мозга. Асцит, истончение стенки желчного пузыря и плевральный выпот
справа. 
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У 9-20% больных синдромом Budd-
Chiary возникает тромбоз v. porta .   

Классификация 

По локализации места венозной об-
струкции:  

I тип – Обструкция v. cava inf. + вто-
ричная обструкция vv. hepaticae 

II тип – Обструкция крупных vv. 
hepaticae 

III тип – Обструкция мелких вен пече-
ни (веноокклюзионная болезнь)  
По течению: 

 Острая форма (15-20%) 
 Острое начало синдрома Budd-

Chiary является следствием тромбоза 
vv. hepaticae или v. cava inf. 
 Хроническая форма – (80—95%)  

Клиника острой формы: 

Острая форма СБК обычно начинается 
внезапно со следующих симптомов: 

интенсивные боли в эпигастральной 
области и правом подреберье 
рвота 
увеличение печени. 

При патологии v. cava inf. характерны 
отёки нижних конечностей, расширение 
подкожных вен в области живота и гру-
дной клетки. 
Быстро прогрессирует, в течение не-

скольких дней развивается асцит, часто 
имеющий геморрагический характер, не 
поддаётся лечению диуретиками 
Асцит может сочетаться с гидроторак-

сом 
В терминальной стадии - кровавая 

рвота. 
Летальный исход в течение несколь-

ких дней.  

Клиника хронической формы: 

Хроническая форма развивается при 
ЧАСТИЧНОЙ обтурации vv. hepaticae. 
Она течёт несколько месяцев, редко лет, 
в виде рецидивов, с болями, увеличени-
ем печени, желтухой. В дальнейшем 
появляются боли в правом подреберье, 
рвота. В разгаре заболевания печень 
резко увеличивается, уплотняется, фор-
мируется цирроза печени, спленомега-
лия. В терминальной стадии имеется 
выраженная портальная гипертензия: 
нарастающий асцит, кровотечения из 
расширенных вен пищевода и геморро-
идальных вен  

Осложнения СБК 

 Портальная гипертензия 
 Асцит 
 Печёночная недостаточность 
 Кровотечения из варикозно-
расширенных вен пищевода, желудка, 
кишечника. 
 Гепато-ренальный синдром 
 Бактериальный перитонит 
 Гепатоцеллюлярная карцинома (у 
больных с мембранозным заращением v. 
cava inf. – в 25-47,5% )  

Диагностика СБК 

Сплено- и гепатоманометрия 
Синдром Бадда-Киари является пока-

занием для проведения гепатоманомет-
рии либо спленоманометрии. Эти мето-
ды могут дать следующие результаты: 

Снижено окклюзионное давление в vv. 
hepaticae 
Повышено портальное давление 
Заклиненное постпечёночное венозное 
давление (ЗПВД) в системе v. porta и её 
ветвей соответствует синусоидальному 
давлению. Катетер проводится через 
локтевую вену, правые отделы сердца и 
v. cava inf. в одну из vv. hepaticae до 
заклинивания внутрипечёночной вены 
небольшого диаметра. (Норма: 5,5 мм 
рт.ст) 
Внутриселезёночное давление (пункция 
селезёнки в VIII межреберье по средне-
подмышечной линии) отражает преси-
нусоидальное давление. Оно же равно 
свободному портальному давлению, 
(катетеризация мезентериальной вены 
или основного ствола v. porta.) 
Норма внутриселезёночного давления и 
свободного портального давления: от 16 
до 25 мм рт. ст.  

Допплеровское УЗИ 

Чувствительность и специфичность 
метода при СБК равна 85%. Допплеров-
ское УЗИ позволяет визуализировать 
(Рис. 7): 

• тромб в просвете v. cava inf. или в vv. 
hepaticae 
• нарушения кровотока в поражённых 
сосудах 
• сеть коллатералей 

Компьютерная томография 

Компьютерная томография при СБК 
выявляет такие признаки: 
• Неравномерное распределение контра-
стного вещества в печени  
• Хвостатая доля гипертрофирована, в 
ней более высокая концентрация конт-
раста 
• В периферических отделах печени – 
обеднение кровотока. 
• У 20-50% больных выявляется тром-
боз vv. hepaticae и v. cava inf  
•  

Рис.8. Гепатосцинтиграфия. Повышение 
накопления РФП в хвостатой доле из-за её 
гипертрофи. Снижение накопления изо-
топа на периферии печени (атрофия). 

Рис. 7. Допплерография правой печеночной
вены. А - неизмененная правая печёночная 
вена. В - бифазная форма волны. С - от-
сутствие кровотока по правой печёночной
вене 
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Магнитно-резонансная томография 

Чувствительность и специфичность 
МРТ при СБК составляет 90%.  
МРТ выявляет:  

• нарушения перфузии печени 
• участки атрофии, гипертрофии, некро-
за 
• признаки жировой дистрофии 
• уровень и степень обструкции сосудов 
• позволяет отдифференцировать ост-
рый и хронический варианты синдрома 
Budd-Chiary 

При остром течении СБК МРТ позво-
ляет обнаружить: 

• Отёк паренхимы печени 
• Паренхима гетерогенна 
• По периферии органа – участки атро-
фии. 

При хроническом течении видны: 

• узлы регенерации 
• тромбоз, окклюзия и сужение 
• просвета vv. hepaticae 
• гепатомегалия 
• атрофия правой доли печени 
• гипертрофия хвостатой доли 
• асцит  

Флебография печени и нижняя ка-
вография 

Визуализируются: 

Гепатоспленомегалия 
Нарушения архитектоники печеночных 
артерий (отёк паренхимы) 
Артериовенозные шунты 
Замедление прохождения контрастного 
вещества через печень 
Двунаправленный или циркулярный 
кровоток  
Тромбоз или опухолевая эмболию v. 
cava inf. 
Коллатерали между печёночными вену-
лами и крупными венами 
Стеноз и обструкция vv. hepaticae.  

Одновременно можно проводить анги-
опластику: устанавливать стенты, прои-
зводить тромболизис, выполнять транс-
ъюгулярное внутрипечёночное портока-
вальное шунтирование.   

Пошаговое лечение (Clichy 
group) 

Медикаментозное лечение 

Эффект невыраженный и кратковре-
менный. При только лекарственной те-
рапии двухлетняя выживаемость < 85%. 
Применяются диуретики, антикоагу-

лянты, тромболитики 
Антикоагулянты – низкомолекулярные  

эноксапарин натрия (Клексан) – только 
п/к от 20 мг (0,2 мл) до 100 мг(1,0 мл) в 

сутки 
дальтепарин натрий (Фрагмин) – п/к 200 
МЕ/кг однократно, или 100 МЕ/кг каж-
дые 12 ч. Продолжительность лечения - 
5 дней (до нормализации протромбино-
вого индекса). Обычный гепарин испо-
льзуется только если ожидается быст-
рый рецидив тромбообразования  

Тромболитическая терапия 
Стрептокиназа (Стрептодеказа, Стре-

птаза) через катетер по 7500 МЕ/час или 
в/в по 100000 МЕ/час после болюсного 
введения в дозе 250.000 МЕ. 
Урокиназа в/в 4400 МЕ/кг в течение 10 

мин, после чего доза повышается до 
6000. Поддерживающая доза - 4400-
6000 МЕ/час, в/в. 
Альтеплаза (Актилизе) в/в, по 0,25-0,5 

мг/кг, в течение 60 мин.  

Хирургическое лечение 

При тромбозе печёночных вен выпол-

няются следующие операции: 

наложение сосудистых анастомозов  

o портокавального 
o спленоренального 

перемещение селезенки в плевральную 
полость 
лимфо-венозный анастомоз 
Трансплантация печени показана при 

o остром течении синдрома Budd-Chiary. 
Выживаемость через 4,5 года = 50-95% 
o почечноклеточной и гепатоцеллюляр-
ной карциномах , развившихся на фоне 
синдрома Budd-Chiary 

При острой форме заболевания - не-
благоприятный. Смерть происходит от 
печёночной комы или тромбоза брыжее-
чных вен с разлитым перитонитом. 

 

Рис. 9. Нижняя кавография . Сдавление
гипертрофированной хвостатой долей
печени v. cava inf. и латеральное смещение
сосуда 
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При стенозе v. cava inf. или её мембра-
нозном заращении произодят такие опе-
рации, как 

• чреспредсердная мембранотомия 
• расширение стенозированного участка 
• обходное шунтирование полой вены с 
правым предсердием 
• Баллонная дилатация 

Исходы СБК 

• Тяжелая печёночная недостаточность 
• Тромбоз мезентериальных сосудов 
• Перитонит  

При хронической форме 10-летняя 
выживаемость больных составляет 55%. 

Факторы, ухудшающие прогноз при 
СБК: 

• пожилой возраст 
• мужской пол 
• наличие злокачественных новообразо-
ваний (почечноклеточной или гепато-
целлюлярной карциномы , опухолей 
надпочечников) 
• высокие показатели по шкале Child-
Pugh  
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Особливості клініки та діагностики нециротичної портальної 
гіпертензії 
Ю.О. Мошко 

Дана стаття присвячена сучасним методам діагностики та лікування позапечінкової портальної 
гіпертензії. Викладено методи ультразвукової, рентгенололгічної, МРТ та ангіографічної діагно-
стики нециротичної портальної гіпертензії. 
Ключові слова: портальна гіпертензія, позапечінкова, клініка, діагностика, лікування 

Clinical and diagnostic features of non-cirrhotic portal hypertension 
Yu.A. Moshko 

This article is regards the modern methods of diagnosis and treatment of extrahepatic portal hypertension. 
Methods of ultrasonic, radiological, MRI and angiographic diagnosis non-cirrhotic portal hypertension 
are discussed. 
Key words: portal hypertension, extrahepatic, course, diagnosis, treatment 


