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В статье анализируются этиологические факторы, особенности клинической картины и методы коррекции 
портальной гипертензии при отсутствии цирроза печени. Характерной чертой для портальной гипертензии, раз-
вивающейся в отсутствии цирроза печени, является отсутствие признаков печеночной недостаточности либо 
их меньшая выраженность и появление на поздних стадиях развития. Летальность данной категории пациен-
тов ассоциируется с эпизодами кровотечений из варикозно расширенных вен пищевода и желудка и других более 
редких локализаций. В связи с этим применение имеющихся и разработка новых, более эффективных методик 
профилактики и лечения кровотечений из варикозно расширенных вен, развивающихся вследствие формирования 
портокавальных анастомозов, является залогом улучшения результатов терапии данной категории пациентов. 
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Определение «портальная гипертензия» харак-
теризует состояния, при которых происходит пре-
вышение нормального уровня давления в воротной 
вене, обусловленное препятствием на разных участ-
ках следования крови либо другими причинами. 

Надпеченочная портальная гипертензия ма-
нифестирует при наличии окклюзии на уровне 
печеночных вен либо нижней полой вены. Вну-
трипеченочная ее форма разделяется на пресину-
соидальный тип, синусоидальный и постсинусо-
идальную. Подпеченочный вариант портальной 
гипертензии обуславливается обструкцией воротной 
либо селезеночной вен, функционированием соустья 
между селезеночной артерией и веной [8, 12, 16]. 

Среди факторов, рассматривающихся в качестве 
этиологических при развитии подпеченочного типа 
портальной гипертензии, играют роль гормональ-
ные контрацептивы, гнойные заболевания внутри-
брюшных органов,  травматические повреждения, 
фиброзные изменения забрюшинной клетчатки, ге-
матологические заболевания, новообразования ретро-
перитонеального пространства, лимфогранулематоз, 
интраоперационная травма, патологический артерио-
венозный сброс в системе селезеночной вены, образо-
вание аневризм селезеночной артерии и ее мальформа-
ции. В случае возникновения препятствия кровотоку 
на уровне селезеночной вены портальная гипертензия 
протекает по левостороннему типу. Наиболее часто 
к этому приводят воспалительные процессы и ново-
образования поджелудочной железы [11, 14, 15, 16].

Надпеченочный тип портальной гипертензии 
вызывается препятствием оттоку венозной кро-
ви от печени на уровне печеночных вен (синдром 
Бадда-Киари). Данный вид нарушения венозного 
оттока может возникнуть у пациентов с эритемато-
зом, идиопатическим гранулематозным васкулитом, 
болезнью Маркиафавы-Микели, при хроническом 
рецидивирующем афтозе, употреблении гормо-
нальных контрацептивов, ряде онкологических за-
болеваний, мальформациях нижней полой вены, 
беременности,  других заболеваниях. Смешанный 
вариант портальной гипертензии возникает в случае 
сочетания цирроза печени либо печеночно-клеточ-
ного рака с тромбированием воротной вены, надпе-
ченочный вариант портальной гипертензии может 
обуславливаться предсуществующей узловой транс-
формацией в отсутствии печеночной дисфункции, 
недоразвитие печеночных вен в ряде случаев ком-
бинируется с циррозом печени либо внепеченоч-
ным тромбированием воротной вены [11, 15, 1, 13].

Весьма показательны данные о результатах диагно-

стики и лечения пациентов с внепеченочной порталь-
ной гипертензией, опубликованные Н.Г. Сапроновой 
с соавторами (2013). Так, общее количество вклю-
ченных в исследование пациентов составило 341. Ее 
подпеченочный тип констатирован в 12,3%, внутри-
печеночный у 87,1%, и сочетание внутрипеченочного 
типа с надпеченочным выявлено в 0,6% наблюдений. 
Анализируя более тщательно причины подпеченоч-
ной портальной гипертензии у 42 пациентов, авторы 
у 9 из них отмечают развитие левостороннего вари-
анта с эпизодами кровотечений из варикозно расши-
ренных вен пищевода и увеличением селезенки в свя-
зи с  нарушением проходимости селезеночной вены 
вследствие развития панкреатита и постнекротиче-
ских кист. В одном случае констатировано наличие 
ретроперитонеального фиброза, в 6 – тромбирование 
просвета воротной вены, в 21 установлены остаточ-
ные изменения селезеночной вены после тромбоза, 
при этом в последней категории в 2 случаях наблю-
далась комбинация с наличием аневризматического 
расширения селезеночной артерии, врожденная маль-
формация воротной вены отмечена у 5 пациентов.

В качестве основного варианта оперативно-
го вмешательства при подпеченочной портальной 
гипертензии выполнялось удаление селезенки, по 
показаниям дополнявшееся лигированием выяв-
ленных артериовенозных соустий, резекцией анев-
ризматических расширений селезеночной артерии, 
резекцией хвоста поджелудочной железы с лож-
ными кистами, изолированная эмболизация селе-
зеночной артерии выполнена лишь в 2 случаях [7].

Среди причин нецирротической портальной 
гипертензии рассматриваются нецирротический 
портальный фиброз, имеющий альтернативное на-
звание – идиопатическая портальная гипертензия, 
а также внепеченочная обструкция воротной вены 
и ее ветвей. Данные заболевания обуславливают 
до 20-30% всех случаев портальной гипертензии 
в развивающихся странах. К более редким причи-
нам относятся шистосомоз, узловая регенеративная 
гиперплазия, частичная узловая трансформация, 
пелиоз и врожденный фиброз печени [4, 5, 32, 33].

Говоря о проблеме неспецифического портально-
го фиброза, следует отметить, что первоначально для 
обозначения ситуации наличия портальной гипертен-
зии без цирроза печени, сочетающейся с флебоскле-
розом внутри- либо внепеченочных участков ветвей 
воротной вены Mikkelsenetal, ввели в обиход тер-
мин «гепатопортальный склероз», использующийся 
специалистами США. Затем Boyeretal предложил тер-
мин «идиопатическая портальная гипертензия» (IPH), 
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который применяется в Японии. В то же время на рабо-
чей конференции (1969) была обобщена вся имеюща-
яся к тому времени информация по данной проблеме, 
и патологии было присвоено определение «нецир-
ротического портального фиброза» [21, 24, 25, 33]. 

Диагностическими критериями нецирротического 
портального фиброза являются: наличие спленоме-
галии, нормальные или незначительно измененные 
функциональные печеночные пробы, варикозное 
расширение вен пищевода и желудка, проходимые 
воротная и печеночные вены, нормальное или не-
значительно повышенное давление заклинивания в 
печеночной вене, отсутствие цирроза при биопсии 
печени. При ультразвуковом допплеровском иссле-
довании выявляют наличие расширенной воротной 
вены, спленомегалии и наличие спленоренальных 
шунтов и портокавальных анастомозов других ло-
кализаций. Увеличение давления в воротной вене 
может быть измерено прямой катетеризацией во-
ротной вены с помощью чрескожного чреспеченоч-
ного доступа. Косвенно оно может быть оценено 
путем пункции селезенки и измерения давления 
в пульпе селезенки. Биопсия печени подтвержда-
ет отсутствие цирроза печени, при этом выявляют 
гистологическую картину, характерную для идио-
патической портальной гипертензии [3, 6, 10, 33].

При лечении пациентов с гепатопортальным скле-
розом необходимо учитывать, что главной причиной 
смерти у данной категории пациентов при сохранной 
функции печени является кровотечение из варикоз-
но расширенных вен пищевода и желудка. В связи 
с этим успех лечения данных пациентов зависит от 
эффективности контроля и профилактики эпизодов 
кровотечений. При острых кровотечениях из вари-
козно расширенных вен пищевода при данном за-
болевании широко используются эндоскопическое 
лигирование и склерозирование, которые имеют 
одинаковую эффективность. Экстренное выполнение 
портокавального шунтирования требуется менее чем 
в 5% случаев. Для вторичной профилактики кровот-
ечений используют β-блокаторы и эндоскопическое 
лигирование варикозно-расширенных вен. При этом 
эффект β-блокаторов при нецирротическом пор-
тальном фиброзе невысок, причем   имеются лишь 
единичные сообщения, подтверждающие ее. В то 
же время при шистосомозе их эффективность дока-
зана в контролируемых исследованиях. Так, пока-
зана меньшая частота рецидивов кровотечений на 
фоне портального нецирротического фиброза при 
использовании эндоскопического лигирования в 
сравнении с применением пропроналола либо его 
комбинации с изосорбита мононитратом [27, 29, 33].

Внепеченочная обструкция воротной вены яв-
ляется распространенной причиной желудочно-ки-
шечных кровотечений в детском возрасте и наибо-
лее часто бывает обусловлена тромбозом. Обычно 
происходит окклюзия тромбом на всем протяже-
нии воротной вены с распространением на селезе-
ночную вену, а также на верхнюю часть верхней 
брыжеечной вены. В небольшом проценте случаев 
наблюдается окклюзия лишь терминальной части 
воротной вены в области ворот печени. Наиболее 
частым местом обструкции является место форми-
рования ствола воротной вены, гораздо реже находят 
тотальный тромбоз воротной и селезеночной вен. 
Изолированный тромбоз селезеночной вены, без 
вовлечения воротной, не входит в определение вне-
печеночной обструкции воротной вены. Не отно-

сится к этому состоянию и тромбоз воротной вены 
на фоне предшествующего цирроза печени [22, 31]. 

В клинической картине у пациентов с внепече-
ночной обструкцией воротной вены наиболее часто 
встречается сочетание хорошо переносимых кро-
вотечений из варикозно расширенных вен пищевода 
и желудка с увеличенными размерами селезенки. В 
случае возникновения тромбоза воротной вены на 
фоне цирроза печени эпизоды кровотечений пере-
носятся пациентами хуже, имеется тенденция еще 
большего ухудшения печеночной функции в этот 
период, присоединения трудно контролируемого ас-
цита и энцефалопатии, возможны летальные исходы. 
Пациенты со злокачественными заболеваниями, ос-
ложненными тромбозом воротной вены, чаще поги-
бают раньше, чем успевают развиться кровотечения 
из варикозно расширенных вен пищевода и желудка. 
Характерно наличие явлений анемии, лейкопении 
и тромбоцитопении, обусловленной спленомега-
лией с явлениями гиперспленизма. У ряда пациен-
тов проявлением тромбоза воротной вены являются 
прогрессирование асцитического синдрома, боли 
в животе и развитие клиники венозного мезентери-
отромбоза. Реже встречается гемобилия и тромбо-
эмболия легочной артерии. Чаще всего асцит носит 
транзиторный характер и возникает после кровоте-
чения либо оперативного вмешательства [33, 35, 37]. 

Варикозное расширение вен пищевода отмечается 
у почти 95% пациентов с внепеченочной обструкци-
ей воротной вены, их сочетание с варикозным расши-
рением вен желудка наблюдается в 40% наблюдений, 
гораздо реже выявляется изолированное расширение 
лишь вен дна желудка. Портальная гипертензионная 
гастропатия и обусловленные ею кровотечения встре-
чаются реже, чем при циррозе печени. В то же время 
аноректальные вариксы встречаются в большем про-
центе наблюдений в сравнении с циррозом печени 
и нецирротическим портальным фиброзом. Часто-
та кровотечений из них может достигать 10%, при 
этом кровотечения чаще бывают профузными [7, 33]. 

Таким образом, в диагностике внепеченочной 
обструкции воротной вены помогают клинические 
признаки сохранности печеночной функции у бо-
лее молодых пациентов. В то же время у пациентов 
с длительным анамнезом заболевания наблюдаются 
признаки печеночной дисфункции в виде удлине-
ния протромбинового времени, а также уменьшения 
уровня альбумина. Высокую диагностическую цен-
ность имеет ультразвуковое исследование органов 
брюшной полости. При ранней диагностике в про-
свете воротной вены визуализируется эхогенный 
тромб. При кавернозной трансформации воротной 
вены на ультразвуковом исследовании выявляются 
переплетения извитых вен в области ворот печени. 
В современных условиях гораздо реже выполня-
ется спленопортография либо ангиография селезе-
ночной артерии с исследованием в венозную фазу, 
хотя эти методы исследования обладают достаточ-
ной информативностью. Гораздо чаще применя-
ется допплеровское ультразвуковое исследование, 
компьютерная томография с контрастным усиле-
нием, нативная магнитно-резонансная томография 
либо магнитно-резонансная ангиография [7, 33]. 

При прогрессировании заболевания у 90-95% па-
циентов с внепеченочным тромбозом воротной вены 
возникают кровотечения из варикозно расширен-
ных вен пищевода. Терапевтические подходы к их 
коррекции сходны с таковыми при идиопатической 
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портальной гипертензии. В то же время при кор-
рекции необходимо учитывать наличие портальной 
билиопатии, задержку развития в детском возрас-
те, а также оценивать целесообразность проведения 
антикоагулянтной терапии в ранние сроки после 
наступления тромбоза. Так, на первый план из спек-
тра методов лечения при наличии кровотечения из 
варикозно расширенных вен пищевода и желудка 
выступает их эндоскопическое склерозирование и 
лигирование, эффективность которых достигает 90-
95%. При достаточной оснащенности и квалифици-
рованности специалистов большинство кровотече-
ний может быть остановлено эндоскопически. Для 
первичной и вторичной профилактики кровотечений 
используют как прием β-блокаторов, так и эндоско-
пические методы облитерации вариксов, при этом с 
помощью последних их эрадикации можно добить-
ся в большинстве случаев (до 90%). В то же время 
при эндоскопическом  склерозировании возникает 
опасность такого осложнения, как распространение 
тромбоза на селезеночную либо верхнюю брыжееч-
ную вены, вследствие распространения склерозирую-
щего вещества по коллатеральным сосудам. Следует 
отметить также, что эндоскопические методы обли-
терации варикозно расширенных вен при исполь-
зовании в изолированном виде без нормализации 
портального давления не предотвращают развитие 
аноректального и эктопического варикоза, порталь-
ной билиопатии, не способствуют нормализации раз-
вития в детском возрасте [2, 18, 19, 20, 23, 26, 34].

В случае неэффективности данных методов сле-
дует применять портокавальное шунтирование. Хи-
рургическое вмешательство также является обосно-
ванным в случае эктопического варикоза, портальной 
гипертензивной гастропатии. В экстренных ситуаци-
ях при неконтролируемом кровотечении чаще выпол-
няют операции азигопортального разобщения. В то 
время как среди операций, выполняемых по плано-
вым показаниям, превалируют шунтирующие вмеша-

тельства. Данной группе вмешательств присущ риск 
ранних рецидивов кровотечений – до 11% случаев, и 
развитие печеночной энцефалопатии. Летальность, 
по сообщениям ряда авторов, достигает 2%. В ситу-
ации наличия распространенного тромбоза выполни-
мым является лишь мезентерико-кавальное шунти-
рование. Существует также опасность продленного 
тромбоза у пациентов с гиперкоагуляционным ста-
тусом. Развивающийся при внепеченочном тромбозе 
воротной вены гиперспленизм чаще всего не требует 
специального лечения. При наличии геморрагическо-
го синдрома либо выраженной анемии с необходи-
мостью заместительного переливания эритроцитар-
ной массы необходима коррекция гиперспленизма. 
При этом возможно выполнение селективных либо 
тотальных портокавальных шунтов, что приводит к 
уменьшению размера селезенки и повышению содер-
жания тромбоцитов. Клинически выраженная пор-
тальная билиопатия является показанием к оператив-
ному лечению вследствие высокого риска развития 
билиарного цирроза печени. При этом выполняется 
портосистемное шунтирование с возможным допол-
нением гепатикоеюностомией [2, 9, 17, 28, 30, 36]. 

Таким образом, характерной чертой для пор-
тальной гипертензии, развивающейся в отсутствии 
цирроза печени, является отсутствие признаков пе-
ченочной недостаточности либо их меньшая вы-
раженность и появление на поздних стадиях раз-
вития. Летальность данной категории пациентов 
ассоциируется с эпизодами кровотечений из вари-
козно расширенных вен пищевода и желудка и дру-
гих более редких локализаций. В связи с этим при-
менение имеющихся и разработка новых, более 
эффективных методик профилактики и лечения 
кровотечений из варикозно расширенных вен, раз-
вивающихся вследствие формирования портока-
вальных анастомозов, является залогом улучшения 
результатов терапии данной категории пациентов. 
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PORTAL HYPERTENSION IN THE ABSENCE OF LIVER CIRRHOSIS (LITERATURE REVIEW)
Mahiliavets E.V.

Educational Establishment «Grodno State Medical University», Grodno, Belarus

The article analyzes the etiological factors, clinical features and methods of correction of portal hypertension in the absence of 
cirrhosis. The characteristic feature of portal hypertension that develops in the absence of cirrhosis of the liver is the absence of signs 
of liver failure or lesser severity and its occurrence in the later stages of development. The mortality of these patients is associated 
with episodes of bleeding from esophageal and gastric varices and other more rare localizations. The use of existing and elaboration 
of new more effective methods of prevention and treatment of bleeding from varicose veins, developing as a result of the formation 
of portacaval anastomoses is the key to improving treatment of this category of patients.

Key words: portal hypertension, non-cirrhotic portal fibrosis, portal vein obstruction.
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