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Аннотация
У детей с внепеченочной портальной гипертензией самым частым и опасным для жизни осложнением является 

кровотечение из варикозно расширенных вен пищевода и желудка. Поэтому основная задача лечения внепеченоч-
ной портальной гипертензии — предотвращение кровотечений из вен верхних отделов желудочно-кишечного тракта. 
Наиболее эффективным лечением можно считать операции портосистемного шунтирования, эффективность которых 
достигает 94–97 %. Тем не менее применение этих операций ограничено именно из-за снижения портальной пер-
фузии печени и развития портосистемной энцефалопатии. Цель исследования — проанализировать отечественные 
и зарубежные публикации, посвященные хирургическому лечению портальной гипертензии и развитию портосистем-
ной энцефалопатии в послеоперационном периоде. Систематический поиск проведен в базах данных PubMed, Web 
of Science, Scopus, MEDLINE, eLibrary, РИНЦ, Cyberleninka. Анализу подвергнуты 345 ссылок, просмотрено 110 статей, 
отобрано 97 публикаций по хирургическому лечению портальной гипертензии. Развитие в послеоперационном периоде 
портосистемной энцефалопатии часто возникает после наложения тотальных портосистемных шунтов. Для снижения 
риска развития портосистемной энцефалопатии были разработаны селективные шунты, которые в той или иной степе-
ни сохраняют портальную перфузию печени. При дистальном спленоренальном анастомозе частота портальной перфу-
зии составляет менее 10–15 %. Промежуточное положение занимает спленоренальный анастомоз бок-в-бок, который 
обладает признаками селективной операции. Результаты анализа источников литературы показали, что до сих пор 
ведутся дискуссии относительно выбора оптимальной стратегии лечения пациентов с внепеченочной портальной ги-
пертензией, места и роли эндоскопических методов профилактики кровотечений желудочно-кишечного тракта, а так-
же мезопортального шунта при лечении пациентов с внепеченочной портальной гипертензией. Тем не менее большин-
ство мировых экспертов считают наложение мезопортального шунта наиболее оптимальной операцией для первичной 
и вторичной профилактики варикозного кровотечения и других осложнений внепеченочной портальной гипертензии. 
А при невозможности ее выполнения операция селективого шунтирования — дистального спленоренального анасто-
моза — может служить альтернативой выполнению мезопортального шунта. 

Ключевые слова: портальная гипертензия; портальная перфузия печени; портосистемная энцефалопатия; портоси-
стемный шунт; дистальный спленоренальный шунт; мезопортальный шунт; дети.
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Abstract
In children with extrahepatic portal hypertension (EPHT), the most frequent and life-threatening complication is bleeding 

from varicose veins of the esophagus and stomach. Therefore, the main task of HSv treatment is to prevent bleeding from the 
veins of the upper gastrointestinal tract. The most effective treatment is portosystemic bypass surgery, with effectiveness of 
94%–97%. However, the use of these operations is limited precisely by a decrease in portal liver perfusion and development of 
portosystemic encephalopathy. This study aimed to analyze domestic and foreign publications devoted to the surgical treatment 
of portal hypertension and the development of portosystemic encephalopathy during the postoperative period. A systematic 
search was carried out in PubMed, Web of Science, Scopus, MEDLINE, eLibrary, RSCI, and Cyberleninka; 345 references were 
analyzed, 110 articles were reviewed, and 97 publications on the surgical treatment of portal hypertension were selected for 
the review. The development of portosystemic encephalopathy during the postoperative period often occurs after the imposition 
of total portosystemic bypass surgery. To reduce the risk of developing portosystemic encephalopathy, selective shunts have 
been developed, which to some extent preserve the PPP. With distal splenorenal anastomosis, the frequency of portosystemic 
encephalopathy is 10%–15%. An intermediate position is occupied by a side-to-side splenorenal anastomosis, which has signs 
of selective surgery. The results of the analysis of literature sources showed that discussions are still underway regarding the 
choice of the optimal treatment strategy for patients with EPHT, place and role of endoscopic methods for the prevention of 
gastrointestinal bleeding, and mesoportal shunt in the treatment of patients with EPHT. Nevertheless, the majority of world 
experts consider mesoportal shunt to be the most optimal operation for the primary and secondary prevention of varicose 
bleeding and other HSv complications. If it is impossible to perform, selective bypass surgery of the distal splenorenal 
anastomosis can be an alternative to a mesoportal shunt.

Keywords: portal hypertension; portal liver perfusion; portosystemic encephalopathy; portosystemic shunt; distal splenorenal 
shunt; mesoportal shunt; children.
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简评

对患有肝外型门静脉高压症的儿童来说，最常见和威胁生命的并发症是食管胃底静脉曲张破裂

出血。因此，治疗肝外型门静脉高压症的主要目的是防止上消化道出血。门静脉系统分流术可以说

是最有效的治疗方法，其有效率为94-97%。然而，正是由于肝门静脉灌注的减少和门静脉系统性脑

病的发展，这些手术的应用有限。

在本综述中，我们对国内外与门静脉高压症的手术治疗和术后门静脉系统性脑病的发展有关

的出版物进行了分析。在PubMed、Web of Science、Scopus、MEDLINE、eLibrary、RSCI（Russian 

Science  Citation  Index）、Cyberleninka数据库中进行了系统性检索。共分析了345个链接，浏览

了110篇文章，并选择了97篇关于门静脉高压症手术治疗的出版物。

在全门门静脉系统分流术之后术后门静脉系统性脑病的发展是常常发生的。为了减少发生

门静脉系统性脑病的风险，人们开发了选择性分流术，这样手术允许或多或少地保留肝门静脉

灌注。在进行远端脾肾静脉吻合术的情况下，门静脉灌注率少于10-15%。脾肾静脉端侧吻合占去中

间位置，它具有选择性手术的征候。选择肝外型门静脉高压症患者最佳治疗策略，判断内镜技术在

预防胃肠道出血中的地位和作用，以及判断肠系膜上静脉门静脉左支分流术在肝外型门静脉高压

症患者接受治疗中的作用，仍然是争论的问题。然而，世界上大多数专家认为，肠系膜上静脉门静脉

左支分流术是一级和二级预防静脉曲张破裂出血和肝外型门静脉高压症其他并发症的最佳手术。

如果无法做到这一点，选择性分流术和远端脾肾静脉吻合术可以作为肠系膜上静脉门静脉左支分

流术的抉择。

关键词：门静脉高压症；肝门静脉灌注；门静脉系统性脑病；门静脉系统分流；远端脾肾静脉分流；

肠系膜上静脉门静脉左支分流；儿童。
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ВВЕДЕНИЕ
Внепеченочная портальная гипертензия (ВПГ) — одна 

из наиболее частых и опасных причин острых кровоте-
чений из верхних отделов желудочно-кишечного тракта 
(ЖКТ). Синдром портальной гипертензии (ПГ) объединя-
ет группу заболеваний, характеризующихся повышени-
ем давления в системе воротной вены (ВВ). Наиболее 
распространенной формой ПГ у детей считается внепе-
ченочная, вызванная блокадой кровотока по стволу ВВ 
и ее ветвям. По данным различных источников, частота 
внепеченочной формы среди всех случаев ПГ у детей ко-
леблется в пределах 60–75 % [1–3].

Цель исследования — проанализировать отечествен-
ные и зарубежные публикации, посвященные хирургиче-
скому лечению ПГ и развитию портосистемной энцефало-
патии в послеоперационном периоде.

Систематический поиск проведен в базах данных 
PubMed, Web of Science, Scopus, MEDLINE, eLibrary, РИНЦ, 
Cyberleninka. Анализу подвергнуты 345 ссылок, просмо-
трено 110 статей, отобрано 97 публикаций по хирургиче-
скому лечению ПГ.

ЭТИОЛОГИЯ
Этиология ВПГ разнообразна. Описано несколько фак-

торов, предрасполагающих к развитию ПГ [4]. Они под-
разделяются на три категории: местные факторы, которые 
могут вызвать повреждение ВВ (катетеризация пупочных 
сосудов в периоде новорожденности, инфекционные 
процессы в брюшной полости, ятрогенные поврежде-
ния), общие факторы (прокоагулянтный статус) и, реже, 
пороки развития сосудов. Наиболее распространенная 
причина — катетеризация пупочной вены в периоде но-
ворожденности. Эта процедура выполняется, по данным 
различных авторов, у 20–60 % новорожденных при необ-
ходимости проведения интенсивной терапии [5]. По мне-
нию A. Di Giorgio и соавт. [2], частота катетеризации пупоч-
ной вены тем меньше, чем выше технологический уровень 
оказания медицинской помощи [2]. Среди инфекционных 
процессов периода новорожденности, которые могут 
стать причиной тромбоза ВВ, отмечают пупочный сепсис, 
омфалит, перитонит и даже остеомиелит. В последние 
годы относительно большое количество публикаций по-
священо роли врожденного дефицита или качественных 
аномалий антикоагулянтных факторов (антитромбина III, 
протеина С, протеина S и резистентности к активирован-
ному протеину С) в генезе ВПГ [6, 7]. Так, например, в ис-
следовании Grama тромбофилию диагностируют в 35 % 
случаев у детей c ВПГ [6]. По этой причине дети с ВПГ, 
особенно те, у которых выявляются сочетанные аномалии 
и заболевания, должны быть обследованы на наличие 
наследственных протромботических нарушений: мутацию 
протромбина 20210 (PTHR), наличие фактора v Лейден 
(FvL), дефицит генов метилентетрагидрофолатредуктазы 

(MTHFR) или метаболические дефекты, такие как гиперго-
моцистеинемия. Врожденные аномалии (стеноз ВВ, атре-
зия или агенезия) определяются как причина ВПГ у 14 % 
пациентов [8–10].

ПАТОГЕНЕЗ
Патогенез ВПГ сложен и обусловлен во многом си-

стемными реакциями организма. Окклюзия ВВ индуцирует 
ряд патофизиологических процессов, приводящих к воз-
никновению гипердинамического типа кровообращения 
и осложнениям ПГ. Важным признаком ВПГ является 
формирование варикозных вен пищевода, по которым 
осуществляется коллатеральный отток крови из порталь-
ной системы, и «портальной каверномы» — сети гепато-
петальных коллатералей, по которым портальная кровь 
стремится попасть в печень в обход непроходимого участ-
ка ВВ [11–13].

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА
Существует триада классических симптомов ВПГ: кро-

вотечение из варикозных вен пищевода и желудка, спле-
номегалия, асцит. У 50–80 % детей манифестирующим 
симптомом считается желудочно-пищеводное кровоте-
чение из варикозных вен пищевода и желудка [14, 15]. 
Примерно с такой же частотой обнаруживают спленоме-
галию и гиперспленизм [5, 14]. У 70 % детей кровотечение 
из верхних отделов ЖКТ происходит в возрасте до 10 лет 
[16–18]. Однако совокупная частота варикозных кровоте-
чений продолжает увеличиваться в подростковом возрас-
те; и как правило повторяются примерно раз в год у де-
тей, не получивших профилактическое лечение [19, 20].

Портальная гипертензионная гастропатия обычно 
присутствует у детей с ВПГ, но в отличие от взрослых 
пациентов, редко становится источником значительного 
кровотечения у детей [21]. Остальные осложнения/сим-
птомы для первичной портальной обструкции достаточно 
редки. К ним можно отнести минимальную печеночную 
энцефалопатию, портальную билиопатию, очаговую узло-
вую гиперплазию печени, асцит, отставание детей в фи-
зическом развитии [15]. Портальная билиопатия является 
результатом внешнего механизма компрессии портальной 
каверномой внепеченочных и внутрипеченочных желчных 
протоков, ишемией и длительной ПГ с развитием коллате-
ралей в области желчевыводящих путей. Чаще наблюда-
ется у взрослых пациентов (80–100 % наблюдений) и го-
раздо реже у детей с ВПГ (4 % наблюдений) [3, 22, 23]. 
Гепатопульмональный синдром — редкое, но хорошо из-
вестное осложнение ВПГ. В исследовании v. Borkar и со-
авт. [24] гепатопульмональный синдром выявлен в 13 % 
(p = 0,001) у пациентов с ВПГ [24]. 

С другой стороны, в наших наблюдениях [5] у более 
700 пациентов с ВПГ гепатопульмональный синдром 
встретился только у 2 детей. В исследовании К.А. Джума 
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и соавт. [25] выявлено, что у большинства детей с ВПГ 
имеет место напряженность гуморального звена имму-
нитета (IgМ, IgА) и фагоцитоза, вторичный клеточный им-
мунодефицит со снижением общего количества лейкоци-
тов, лимфоцитов и субпопуляций лимфоцитов (СD3+, СD4+, 
СD8+) [25]. Тем не менее важным отличием ВПГ от других 
форм ПГ является сохранность печеночных функций. На-
рушения функции печеночной паренхимы, характерные 
для цирроза печени, крайне редко встречаются при блоке 
кровотока по ВВ [5, 16, 17, 26].

МЕТОДЫ ЛЕЧЕНИЯ ВНЕПЕЧЕНОЧНОЙ 
ПОРТАЛЬНОЙ ГИПЕРТЕНЗИИ

Основная задача лечения ВПГ — предотвращение 
кровотечений из вен верхних отделов ЖКТ. Для этого 
используют все варианты хирургического лечения: эндо-
скопическое склерозирование и лигирование, операции 
деваскуляризации, портосистемное шунтирование (ПСШ) 
[16, 18, 19, 27]. Некоторые авторы отдельно выделяют 
группу паллиативных операций, направленных на вре-
менную остановку острого кровотечения из варикозных 
вен пищевода и желудка. К этой группе можно отнести 
гастротомию с прошиванием варикозных вен и спленэк-
томию [5].

Наиболее эффективными в лечении детей с ВПГ дол-
гое время оставалось ПСШ, поскольку оно направлено 
непосредственно на устранение причины возникнове-
ния варикозных вен пищевода и желудка — высокого 
давления в системе ВВ [26, 28–30]. ПСШ — это сосуди-
стые операции, создающие отток крови из портальной 
системы с высоким давлением в систему нижней полой 
вены с низким. Первый портокавальный анастомоз бок-
в-бок выполнил Rosenstein в 1912 г. [31]. Позднее были 
предложены другие варианты сосудистых анастомозов 
для лечения ПГ. большое количество исследований, по-
священных ПСШ, наглядно показали, что эти операции 
избавляют пациента от угрозы кровотечений в подавля-
ющем большинстве случаев. Эффективность операций 
ПСШ достигает 94–97 % [32–34]. Тем не менее приме-
нение этих операций ограничено именно из-за сниже-
ния портального давления и, как следствие, портальной 
перфузии печени (ППП). Впервые этот феномен изучил 
Павлов в 1893 г. [5]. Он описал, что тотальное лишение 
печени портальной перфузии приводит к печеночной 
дегенерации и «мясной интоксикации», то есть портоси-
стемной энцефалопатии (ПСЭ). Этот негативный момент 
имеет наибольшее значение для пациентов с циррозом 
печени (ЦП), с той или иной степенью печеночной недо-
статочности [35]. Считается, что тип шунтирующей опе-
рации и диаметр шунта позволяют регулировать степень 
декомпрессии портальной системы, то есть снижение 
портального давления. Исследования портальной ге-
модинамики в послеоперационном периоде позволяют 

обосновать выбор оптимального метода лечения [5, 36]. 
Именно на ограничение снижения ППП после операций 
шунтирования были направлены исследования по поиску 
новых методик — селективного шунтирования и шунтов 
ограниченного диаметра [28, 29, 36–38]. Селективность 
шунта оценивают по его влиянию на ППП. Тотальное шун-
тирование приводит к тому, что практически весь объем 
крови из системы ВВ сбрасывается через вновь созданный 
анастомоз в системный кровоток минуя печень. Селек-
тивные шунты сохраняют в той или иной степени приток 
крови из брыжеечных вен к печени, поддерживая ППП. 
К тотальному шунтированию можно отнести портокаваль-
ный, мезокавальный, кавамезентериальный анастомозы, 
проксимальный (центральный) спленоренальный анасто-
моз. Надо отметить, что описанный еще Экком в 1877 г. 
портокавальный анастомоз конец-в-бок, приводящий 
к тотальной декомпрессии портальной системы, в лече-
нии ПГ у детей не применяется. К селективным шунтам 
относятся анастомозы в спленоренальной зоне: например, 
дистальный спленоренальный шунт [38]. Промежуточное 
положение занимают спленоренальные анастомозы бок-
в-бок и шунты «малого диаметра». Операции по созданию 
шунтов «малого диаметра» предполагают создание ис-
кусственных портосистемных анастомозов ограниченного 
диаметра, чтобы уменьшить сброс крови из портальной 
системы [33, 36, 37, 39].

Операции по созданию искусственных сосудистых 
анастомозов между верхней брыжеечной веной (ВбВ) 
и нижней половой веной (НПВ, мезокавальный шунт) 
получили широкое распространение в середине про-
шлого века. Эта операция относятся к группе операций 
тотального шунтирования, поскольку обеспечивает эф-
фективную декомпрессию портальной системы, приводя 
к практически полному прекращению ППП [40, 41]. Мезо-
кавальный анастомоз бок-в-бок был разработан в конце 
40-х – начале 50-х годов XX в. как альтернатива порто-
кавальному анастомозу. В связи с особенностями анато-
мических взаимоотношений ВбВ и НПВ не всегда воз-
можно выполнить прямой анастомоз бок-в-бок. С целью 
решения этой проблемы был предложен мезокавальный 
Н-шунт (МКН). Соединение ВбВ и НПВ осуществляется по-
средством вставки из ксенотрансплантата или аутовены. 
В доступной литературе описано большое количество ва-
риантов использования различных материалов. МКН был 
впервые описан в 1951 г. J.T. Reynolds и H.W. Southwick 
[42], которые предложили использовать аутовенозную 
вставку из собственной непарной вены пациента для со-
единения ВбВ и НПВ. В 1966 г. H.R. Nay и соавт. [43] со-
общили о первом опыте использования аутовенозного 
трансплантата из правой наружной подвздошной вены 
для выполнения МКН. Другие исследователи, в том чис-
ле J. Foster [44], F. Preston и O. Trippel [45], Drapanas T. 
[46] использовали пластиковые протезы (тефлон, полите-
трофлюроэтилен — PTFE) для мезокавальных Н-вставок 
с хорошими результатами и низкой летальностью. Однако 
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в дальнейшем было определено, что подобные материа-
лы для сосудистых протезов громоздки в работе, а склон-
ность к перегибам и перекручиваниям велика, и как след-
ствие это приводит к тромбозу. По данным ряда авторов, 
риск развития тромбоза синтетической венозной вставки 
в отдаленные сроки составляет 23–54 % [47–49].

Далее R.C. Read и соавт. [50] представили свой опыт 
лечения 7 пациентов с использованием мезокавальных 
H-гомотрансплантатов с хорошим результатом. S. Stipa 
с соавторами в 1973 г. продемонстрировали свою технику 
использования аутогенных венозных трансплантатов «Н», 
полученных из наружной яремной вены у 8 пациентов 
без операционной летальности [51]. W.A. Dale и W. Scott 
рассмотрели и изучили трансплантаты венозной системы 
и пришли к выводу, что наиболее удовлетворительными 
являются аутогенные трансплантаты [52]. По данным ряда 
авторов, МКН характеризуется высокой проходимостью 
шунта (до 98 % при применении аутовенозных вставок) 
[41, 47, 52].

Центральный спленоренальный анастомоз был разра-
ботан R.R. Linton с соавторами в 1947 г. [53]. Эта опера-
ция до сих пор широко применяется многими хирургами 
для предотвращения кровотечений из варикозных вен 
[54, 55]. Принципиально операция заключается в спленэк-
томии, направленной на снижение притока крови в си-
стему ВВ и выполнении сосудистого анастомоза между 
проксимальным концом селезеночной вены (СВ) и левой 
почечной веной (ЛПВ). Несмотря на относительно низкий 
процент рецидивов кровотечений (0–11 %), у этой опера-
ции существуют отрицательные стороны. Это, безусловно, 
необходимость выполнения спленэктомии и значительное 
снижение ППП после операции, что позволяет отнести 
этот вид сосудистого анастомоза к тотальному шунтиро-
ванию [52]. По нашему мнению, эта операция не должна 
применяться в детском возрасте, поскольку не имеет пре-
имуществ перед альтернативными методиками [5, 41].

Альтернативой центральному шунтированию являет-
ся спленоренальный анастомоз (СРА) между СВ и ЛПВ. 
Это наиболее распространенный вид сосудистых анасто-
мозов в спленоренальной зоне [1, 56, 57]. По данным 
многих авторов, СРА обладает минимальным риском 
тромбоза шунта, сравнимым с МКН [5]. Важным досто-
инством СРА является возможность создать анастомоз 
оптимального размера (около 8 мм в диаметре) вне за-
висимости от размера используемых сосудов, который 
обеспечивает достаточный сброс портальной крови, 
не приводя к нарушению функции печени. В литературе 
приводятся лишь единичные сообщения о появлении 
симптомов портосистемной энцефалопатии (ПЭ) у этих 
пациентов при создании чрезмерно широких анастомо-
зов. При наложении анастомозов диаметром 8–10 мм 
вероятность таких осложнений минимальна. По данным 
В.Е. Рачкова [18] и Р.В. Жежера [57], СРА обладает при-
знаками селективной операции, так как в раннем по-
слеоперационном периоде сохраняет умеренную ППП. 

Эталоном селективной операции портосистемного 
шунтирования, безусловно, является дистальный спле-
норенальный анастомоз (ДСРА). В 1967 г. W.D. Warren 
и соавт. [38] предложили операцию дистального сплено-
ренального анастомоза для лечения пациентов с ЦП. Эта 
операция была разработана как альтернатива операциям 
тотального шунтирования, приводящим к тотальному пре-
кращению ППП. Неудовлетворенность высоким риском 
ПСЭ и прогрессирующая печеночная недостаточность 
привели к разработке методики, позволяющей проводить 
селективную декомпрессию портальной системы с сохра-
нением ППП. D. Warren и целый ряд авторов в конце 60-х – 
начале 70-х годов прошлого века разрабатывали вари-
анты шунтирования, основываясь на «гепатотрофной» 
теории. В своих работах авторы подчеркивали ведущую 
роль сохранения ППП для избежания структурных и функ-
циональных нарушений печеночных клеток и профилак-
тики возникновения неврологических расстройств после 
шунтирования у пациентов с различными формами ПГ 
[35, 38, 56]. Операция ДСРА преследует следующие цели:

 – декомпрессия венозной системы пищевода и желуд-
ка посредством наложения анастомоза конец-в-бок 
между дистальным концом пересеченной СВ и ЛПВ;

 – поддержание относительно высокой ППП за счет 
разобщения системы мезентериальных вен с вы-
соким венозным давлением и системы вен пище-
вода и желудка с низким давлением. Последнее 
достигается перевязкой левой желудочной, левой 
желудочно-ободочной вен желудка [58].

Первоначально операции ДСРА получили широкое 
применение в лечении взрослых пациентов, в основном 
с ЦП. более чем 25-летний срок применения этой опера-
ции показал, что ДСРА эффективно предотвращает раз-
витие кровотечений из варикозных вен и характеризуется 
низкой летальностью [59, 60]. Авторы отметили, что после 
операции удается сохранить ППП в течение длительного 
срока. Кроме того, важное преимущество этой опера-
ции — сохранение селезенки. В целом при выполнении 
ДСРА достигается низкая частота повторных кровоте-
чений (менее 5 %), низкая частота ПЭ (менее 10–15 %) 
и хорошее качество жизни в послеоперационном перио-
де. Никакой другой вариант операций ПСШ не дает таких 
хороших краткосрочных и среднесрочных результатов. ПЭ 
встречается чаще в позднем послеоперационном периоде 
(7–10 лет после операции), которая является следствием 
трансформации селективного шунта в тотальный и резуль-
татом повышенного сопротивления печеночного синусои-
да [61]. Другие исследователи считают, что снижение ППП 
в отдаленные сроки происходит за счет развития колла-
тералей в поджелудочной железе между бассейном ВбВ 
с высоким давлением и СВ с низким давлением [5, 62, 63].

С целью улучшения селективности ДСРА было предло-
жено выполнение сплено-панкреатического разобщения 
(spleno-pancreaticdisconnection) — манипуляции, при ко-
торой СВ выделяется из поджелудочной железы на всем 
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протяжении [58]. В работе S.-i. Kanaya и H. Katoh приведе-
но сравнительное исследование операций, повышающих 
селективность ДСРА, а именно ДСРА со спленопанкреати-
ческим и желудочным разобщением и стандартной ДСРА. 
было определено, что ДСРА со спленопанкреатическим 
и желудочным разобщением имеет преимущества в виде 
уменьшения повторных кровотечений и улучшения каче-
ства жизни в результате сохранения селективности шун-
тирования и портального кровотока [64]. В исследовании 
А.Ю. Разумовского и соавт. [18] было подтверждено это 
заключение, однако доказано, что ДСРА у детей остается 
селективным лишь в раннем послеоперационном периоде. 

Одно из основных осложнений ПСШ у детей — тром-
боз шунта (до 40 %). Это объяснялось малым диаметром 
сосудов и сложностью выполнения сосудистых анастомо-
зов у детей до 3 лет [32, 35, 65]. Однако на данном этапе 
при использовании микрохирургической сосудистой тех-
ники и современного шовного материала для выполне-
ния сосудистого анастомоза это осложнение встречается 
редко [66]. В настоящее время возраст детей не являет-
ся фактором, ограничивающим выполнение сосудистых 
операций при ПГ. А.Ю. Разумовский и соавт. [41] считают, 
что выбор метода шунтирования зависит от анатомиче-
ских особенностей строения вен портальной системы, ра-
нее перенесенных операций, состояния пациента и опыта 
оперирующего хирурга. Среди других осложнений многие 
авторы отмечают интраоперационное кровотечение (до 
5 %), распространение тромботического процесса с обла-
сти анастомоза на прилегающие сосуды (3,2 %) [34, 52, 65].

Специфическим осложнением при выполнении опе-
раций спленоренального шунтирования является пан-
креатит вследствие травмы или нарушения трофики под-
желудочной железы, развивающийся при выделении СВ, 
и хилезный асцит, развивающийся вследствие высокого 
давления в бассейне ВбВ после операции [18, 59]. В ра-
ботах S. Evans и соавт. [67] послеоперационный асцит 
встречался у 30 % пациентов.

Подходы к определению показаний для выполнения 
операций ПСШ различны. В странах, где в качестве ос-
новного метода лечения ВПГ применяют эндоскопическое 
склерозирование, основным показанием для выбора опе-
рации ПСШ являются повторяющиеся кровотечения из ва-
рикозных вен, не купируемые эндоскопическим лечением 
[35, 65]. В странах с большой территорией, где медицин-
ская квалифицированная помощь сосредоточена в специ-
ализированных крупных медицинских центрах, операции 
ПСШ — это операции выбора в лечении ПГ, особенно у па-
циентов с непаренхиматозными формами ПГ [41, 68–70]. 
Относительное ограничение операций ПСШ состоит в от-
сутствии магистральных вен, которые можно использовать 
для создания сосудистых анастомозов, вследствие порока 
развития, распространенного тромбоза сосудов портальной 
системы или предыдущих перенесенных операций [5, 71].

Как отмечалось выше, отрицательным следствием де-
компрессии портальной системы при ПСШ у детей с ВПГ 

является снижение в отдаленные сроки ППП, даже по-
сле селективных операций [5]. Сообщения о развитии ПЭ 
при ВПГ у детей малочисленны. A.B. voorhees и соавт. [72] 
одни из первых в 1973 г. сообщили о развитии ПЭ после 
хирургического создания ПСШ [72]. Подобные сведения 
опубликовали S.K. Sarin и S. Nundy [73]. Они сообщили 
о «субклинической энцефалопатии» после ПСШ у группы 
пациентов без ЦП, с нецирротическим портальным фи-
брозом. Другие авторы говорят о развитии явной ПЭ у па-
циентов с ВПГ после создания неселективных (тотальных) 
шунтов, но не после селективных шунтов, таких как ДСРА 
[74]. В работе A. Srivastava и соавт. [75] показано, что дети 
с ВПГ имеют значительно более высокие показатели ам-
мония крови и соотношения глутамат/креатинин после 
неселективного ПСШ, чем пациенты с ВПГ без ПСШ. Ми-
нимальная ПЭ развивалась чаще у пациентов, перенесших 
неселективное ПСШ, чем в группе без ПСШ (41 % против 
32 %). Тем не менее важно отметить, что в исследовании 
А.Ю. Разумовского и В.Е. Рачкова [5] на большом матери-
але (более 700 пациентов с ВПГ, перенесших ПСШ) было 
доказано, что классическая ПЭ, характерная для взрос-
лых пациентов с ЦП, у детей развивается казуистически 
редко. При этом минимальная ПЭ свойственна в разной 
степени выраженности всем детям с ПГ в до- и после-
операционном периоде.

благодаря новым возможностям хирургического ле-
чения в последние годы тактика ведения детей с ВПГ 
изменилась. Внедрение операции мезопортального шун-
тирования (МПШ) бельгийским хирургом Jean de villede 
Goyet в 1996 г. совершило революцию в возможностях 
хирургического лечения ВПГ у детей [76, 77]. С целью 
восстановления нормальной ППП в этой операции ис-
пользуют аутовенозную вставку из внутренней яремной 
вены, которая соединяет ВбВ и умбиликальную порцию 
левой ветви ВВ (Rex recessus, Rex-segment, RexR) в обход 
непроходимого (тромбированного) участка ВВ. Впервые 
эту технику использовал Jean de ville de Goyet в 1992 г. 
у пациента с тромбозом ВВ после трансплантации пече-
ни. После чего ее стали успешно использовать у детей 
с идио патическим тромбозом ВВ [77, 78].

Согласно консенсусу, достигнутому в бавено (Италия) 
на vI Педиатрическом съезде, для обеспечения 90 % уров-
ня хороших результатов МПШ, необходимо  соблюдение 
ряда условий. Основные положения [79]: подтвержден-
ный при портографии (ретроградная трансюгулярная ве-
нография) анатомический вариант А (typeA); нормальный 
градиент печеночного венозного давления, определяе-
мый во время ретроградной трансюгулярной венографии  
и/или биопсии печени, подтверждающей отсутствие фи-
броза или другого заболевания печени, которое могло 
бы повлиять на портальный кровоток; подтвержденная 
с помощью компьютерно-томографической (КТ) или маг-
нитно-резонансной ангиографии проходимость ВбВ и СВ, 
без тромбоза; двусторонняя проходимость внутренних 
яремных вен, подтвержденная УзИ или КТ-ангиографией. 
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Эти же требования для эффективного выполнения 
МПШ отражены в работах J. de ville de Goyet и R. Superina. 
Во-первых, нормальное структурное и функциональное 
состояние печени. Во-вторых, проходимость RexR, бифур-
кации ВВ и ВбВ являются также неотъемлемыми крите-
риями успешного исхода МПШ [77, 80]. 

Однако, несмотря на продолжающийся поиск наибо-
лее информативного метода исследования, не существует 
оптимального варианта оценки проходимости RexR. Хотя 
некоторые авторы отмечают успешность ретроградной 
портографии в отношении оценки проходимости RexR (от 
80 до 90 %) [81–83]. Работа A. Bertocchini и соавт. [83] ока-
залась практически единственным в своем роде масштаб-
ным проспективным исследованием, главной задачей 
которой было ответить на вопрос: можно ли по изображе-
нию внутрипеченочных ветвей портальной системы, полу-
ченному с помощью ретроградной портографии, отобрать 
наиболее подходящих кандидатов для МПШ? Исследо-
вание было проведено в группе пациентов из 89 детей 
с ВПГ. На основе особенностей анатомического строения 
внутрипеченочной портальной системы (ВППС) авторы 
распределили пациентов на 5 групп. бóльшая часть па-
циентов имела самый неблагоприятный тип для МПШ — 
тип Е. При этом именно на данную группу приходилось 
большее число случаев катетеризации пупочной вены 
(26/49 — 53,1 %) и 2 случая омфалита. Дальнейшая так-
тика ведения пациентов была основана на типе анатоми-
ческого строения ВППС. Несмотря на то что RexR визуа-
лизировался в 37 случаях (тип А — 26/26, тип В — 9/12, 
тип С — 2/3), оптимальным строением RexR для создания 
мезопортального анастомоза обладал только 31 пациент 
(тип А — 26/26, тип В — 4/9, тип С — 1/2). Все они были 
отобраны для проведения МПШ. Эффективность проспек-
тивной оценки RexR в сравнении с интраоперационной 
картиной составила 90 % (28/31), в то же время успешный 
исход МПШ составил 93 % (26/28). Авторы исследования 
пришли к выводу, что положительный результат МПШ 
будут иметь пациенты с ВППС типа А. В большом обзоре, 
посвященном имеющимся методам предоперационного 
исследования проходимости RexR, не смогли выделить 
методику, которая с высокой степенью достоверности мог-
ла бы однозначно оценить проходимость левой ветви ВВ 
и, основываясь на этом, определить оптимальную тактику 
хирургического лечения конкретного ребенка с ВПГ [84].

По мнению ряда авторов, гистологическое иссле-
дование печени зачастую не имеет специфической 
картины. Чаще всего обнаруживается только перипор-
тальный фиброз, хотя при длительном течении изме-
нения могут прогрессировать. Единого мнения, нужно 
ли в обязательном порядке проводить биопсию печени 
пациентам с ВПГ, нет. Некоторые авторы советуют вы-
полнять ее при превышении портосистемного градиен-
та более 8 мм вод. ст., при получении патологической 
портограммы внутрипеченочной портальной системы, 
или же в том случае, когда существует необходимость 

исключить паренхиматозные заболевания печени  
[3, 5, 80].

Стоит отметить, что на данный момент существует 
множество модификаций МПШ [85–87]. Иногда особен-
ности анатомии у пациента позволяют вместо внутрен-
ней яремной вены использовать селезеночную, левую 
желудочную, крупную коллатераль каверномы, нижнюю 
брыжеечную и т. д. были попытки заменить внутрен-
нюю яремную вену реканализированной пупочной веной, 
большой подкожной веной нижней конечности или син-
тетическим сосудистым протезом [87, 88]. По мнению 
некоторых исследователей, гомотрансплантаты, крио-
консервированные трансплантаты, артериальные транс-
плантаты имеют худшие результаты применения аутове-
нозной вставки [88, 89].

Опыт применения МПШ убедительно доказал, что де-
компрессия портальной системы после МПШ эффективно 
избавляет пациента от первых симптомов болезни (желу-
дочно-пищеводных кровотечений, спленомегалии и ги-
перспленизма) [1, 87, 90, 91]. 

Лабораторно доказано, что восстановление гепато-
петального кровотока снижает концентрацию аммиака 
в крови [90]. Наблюдается регрессия таких осложнений, 
как минимальная печеночная энцефалопатия [91, 92], ге-
патопульмональный синдром [88], портальная билиопатия 
[22], коагулопатия [80], восстанавливаются соматические 
параметры роста и развития [90, 93]. МПШ вследствие 
устранения проявлений ПЭ способствует улучшению 
внимания и памяти, повышению успеваемости в учебе. 
При ВПГ проявления печеночной энцефалопатии не столь 
тяжелы, как при ЦП, но нельзя не брать во внимание тот 
факт, что развитие и становление когнитивных способно-
стей для ребенка неоспоримо важно, и результат лечения 
может отразится на будущей его профессиональной де-
ятельности. Немаловажными для педиатрической прак-
тики являются и росто-весовые показатели пациентов. 
Нередко при ВПГ отмечается снижение этих параметров. 
Хотя причина такого явления еще и не до конца ясна, 
эта закономерность уже получает свое подтверждение. 
Экспериментально доказано, что после МПШ наблюда-
ется увеличение роста и массы тела ребенка [93]. Суще-
ственная причина этого состояния, по-видимому, кроется 
в снижении уровня инсулиноподобного фактора роста-1 
(IGF-1) и резистентность к гормону роста. Эта гипотеза по-
лучила подтверждение в исследовании T.B. Lautz и соавт. 
[93]. Но с чем это связано, пока остается под вопросом. 
МПШ во многом позволяет избежать опасных осложне-
ний, в частности вторичного билиарного цирроза, атрофии 
паренхимы печени, гепатоцеллюлярной аденомы и фо-
кальной нодулярной гиперплазии печени [15, 89].

В систематическом обзоре S. Zielsdorf и соавт. [94] 
проанализиировано 22 исследования с участием 461 па-
циента детского возраста с ВПГ, которым была проведена 
МПШ или ПСШ (ДСРА, проксимальный СРА, СРА бок-в-
бок, МКН, портокавальный шунт, спленосупраренальный 
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шунт), со средним сроком наблюдения 46,6 ± 33,4 мес. 
Анализ первичного результата исследования, частоты 
тромбоза шунта, определил, что операции МПШ были 
связаны с более высокой частотой тромбоза шунта 
по сравнению с операциями ПСШ (14,1 % против 5,8 %), 
в то время как операции ПСШ были связаны с более вы-
сокой частотой стеноза шунта по сравнению с МПШ (6,6 % 
против 2,4 %). При МПШ чаще требовались инвазивные 
процедуры для устранения послеоперационного тромбоза 
и/или стеноза. В совокупности этот анализ показывает, 
что ПСШ сопряжено с меньшим риском серьезных по-
слеоперационных осложнений по сравнению с МПШ [94].

В исследовании, посвященном изучению результатов 
МПШ, проведенном в Северной Америке, частота тромбо-
зов после МПШ составила 14 % (n = 9/65) [95]. В каждом 
случае при тромбозе МПШ требовалось повторное хирур-
гическое вмешательство. Примечательно, что в 66 % слу-
чаев (n = 6/9) в последствии пациенты снова перенесли 
тромбоз МПШ, и 4 из этих 6 пациентов с рецидивирую-
щими тромбозами подверглись хирургическому вмеша-
тельству — ПСШ. Эта тема также была освещена в про-
веденном в Азии исследовании по изучению результатов 
МПШ, где потребовалось 13 повторных операций после 
тромбоза или стеноза МПШ [85]. При этом в 5 наблюде-
ниях выполнен ПСШ, в 4 — реконструкция МПШ. Тактика 
выполнения ПСШ при тромбозе МПШ не является чем-то 
необычным: в некоторых исследованиях либо все, либо 
большинство их тромбированных МПШ были преобразо-
ваны в ПСШ [94, 95].

В Детской городской клинической больнице № 13 
им. Н.Ф. Филатова к настоящему времени накоплен самый 
большой в стране опыт лечения пациентов с ВПГ. С 1989 г. 
по 2017 г. там наблюдалось 789 больных портальной ги-
пертензией в возрасте от 2,5 мес. до 17 лет, 23,5 % ко-
торых составили дети младше 3 лет. В большинстве 
случаев выполняли различные варианты спленореналь-
ного шунтирования или мезокавального Н-шунтирования. 
Выбор метода шунтирующей операции во многом опре-
делялся особенностями анатомии сосудов брюшной по-
лости и предыдущими оперативными вмешательствами. 
Операция МПШ выполняется в клинике с февраля 2000 
г. К настоящему времени она выполнена у 261 ребенка. 
Операция МПШ возможна только при условии установ-
ленной в ходе ревизии проходимости левой ветви ВВ. 
В случае облитерации левой ветви ВВ выполняется один 
из вариантов портосистемного шунтирования. По данным 
авторов, у 239 (91,6 %) пациентов достигнут хороший ре-
зультат — редукция варикозных вен, и восстановлена 
портальная перфузия печени. У 10 детей в послеопера-
ционном периоде отмечен рецидив кровотечения из ва-
рикозных вен, у 12 пациентов — отсутствие редукции 
варикозных вен. Все дети после неэффективного МПШ 
оперированы повторно — осуществлены различные виды 
портосистемных анастомозов (15 пациентам — спленоре-
нальное шунтирование, 6 пациентам — мезокавальное 

шунтирование). Катамнестическое наблюдение за детьми 
после МПШ выявило нормализацию гипердинамического 
кардиального синдрома, исчезновение гастропатии, ку-
пирование симптомов минимальной ПЭ и в целом более 
высокое качество жизни по сравнению с детьми после 
ПСШ [96]. 

На основании полученных данных разрабатывает-
ся общая стратегия лечения варикозного кровотечения 
при ПГ у детей. В 2012 г. в бавено (Италия) согласитель-
ная комиссия сформулировала положения [23]. Хотя вари-
козное кровотечение является осложнением ПГ у детей, 
первый эпизод кровотечения лишь в редких случаях при-
водит к летальному исходу, а сопутствующая патология 
при этих случаях недостаточно хорошо охарактеризо-
вана и изучена. В настоящее время недостаточно дан-
ных по педиатрическим пациентам, свидетельствующих 
об эффективности и безопасности фармакологической 
терапии или эндоскопического лечения в качестве пер-
вичной профилактики или о том, что предотвращение 
варикозного кровотечения в конечном итоге улучшит вы-
живаемость. Таким образом, в настоящее время не может 
быть предложено никаких рекомендаций по первичной 
профилактике кровотечений с использованием эндоско-
пического лигирования вен пищевода, эндоскопического 
склерозирования вен пищевода или неспецифические 
бета-блокаторы у детей. Однако у подавляющего боль-
шинства детей с ВПГ будут возникать осложнения, кото-
рые можно предотвратить с помощью успешной опера-
ции МПШ. Поэтому детям с ВПГ следует предлагать МПШ 
для первичной и вторичной профилактики варикозного 
кровотечения и других осложнений, если имеется соот-
ветствующий хирургический опыт, если предопераци-
онная и интраоперационная оценка вен демонстрирует 
благоприятную анатомию, и если доступна соответству-
ющая многопрофильная помощь для послеоперационной 
оценки и лечения тромбоза или стеноза шунта. Группа 
экспертов также пришла к общему мнению, что перечис-
ленные эндоскопические методы лечения наряду с ДСРА 
могут стать альтернативой операции МПШ. Группа также 
была единодушна в том, что спленэктомия решает только 
проблемы, связанные с гиперспленизмом, и не показана 
для лечения ВПГ. Спленэктомия связана с пожизненным 
риском инфицирования инкапсулированными бактериями 
и потенциальным риском повреждения поджелудочной 
железы. Это также может предотвратить выполнение 
в будущем ДСРА [79].

К аналогичным выводам пришли в своей работе 
М.С. Савельева и соавт. [97]. Анализируя опыт лечения 
63 пациентов с ВПГ, они пришли к выводу, что основ-
ным методом хирургического лечения пациентов с ВПГ 
являются операции ПСШ. МПШ — радикальный метод 
лечения при ВПГ. При невозможности применения это-
го метода операцией выбора становится спленореналь-
ное шунтирование. Методики эндоскопического скле-
розирования и лигирования варикозных вен являются 



DOI: https://doi.org/10.17816/psaic1311

46

  Russian Journal of Pediatric Surgery, 
REvIEWS vol. 13 (1) 2023 Anesthesia and Intensive Care

дополнительными методами остановки и профилактики 
кровотечений из варикозных вен пищевода и самостоя-
тельно могут рассматриваться лишь при невозможности 
выполнения ПСШ [97]. Наиболее полный протокол лече-
ния детей с ВПГ предложен в работе А.Ю. Разумовского 
и соавт. [5]. Однако появление новых данных по катам-
нестическому наблюдению за оперированными детьми 
и развитие новых хирургических технологий может вно-
сить, по мнению исследователей, дополнительные кор-
рективы в эти протоколы.

ЗАКЛюЧЕНИЕ
Суммируя вышеизложенное, следует отметить, 

что проблема лечения ВПГ сложна и охватывает чрез-
вычайно широкий круг вопросов, многие из которых 
и по настоящее время окончательно не решены. До сих 
пор ведутся дискуссии относительно выбора оптималь-
ной стратегии лечения пациентов с ВПГ, места и роли 
эндоскопических методов профилактики кровотечений 
ЖКТ, а также МПШ при лечении пациентов с внепече-
ночной ПГ. Тем не менее большинство мировых экс-
пертов считают МПШ наиболее оптимальной операцией 
для первичной и вторичной профилактики варикозного 
кровотечения и других осложнений ВПГ. А при невоз-
можности ее выполнения операции селективого шун-
тирования (СРА, ДСРА) могут служить альтернативой  
выполнению МПШ. 
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