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Основу патогенеза внепеченочной портальной 
гипертензии у больных врожденным фиброзом 

и циррозом печени, по данным отечественных и за-
рубежных авторов, составляет препятствие кровото-
ку на уровне терминальной сети ветвей и капилляров 
воротной вены. Известно, что кровоток в прекапил-
лярах и капиллярах синусоидов печени определя-
ется функциональным состоянием проксимальных 
и дистальных гладких мышц. В проксимальных отде-
лах синусоидов давление составляет 8–9 мм рт.ст. [1]. 

В норме у человека в основном стволе воротной вены 
регистрируется давление менее 12 мм рт.ст. [2].

По данным спленопортограмм, у детей 
при врожденном фиброзе печени выявлено суже-
ние ствола воротной вены, обеднение внутрипече-
ночной сосудистой сети, варикозное расширение 
вен пищевода и желудка. У больных циррозом пе-
чени установлена дилатация воротной вены, обед-
нение и деформация ее внутрипеченочных ветвей 
[3]. Причиной развития портальной гипертензии 
может быть и внепеченочная патология в виде ар-
териопортальной фистулы [4]. Выбор методов хи-
рургического лечения и оценка их эффективности 
у детей, страдающих портальной гипертензией, 
представлен в комплексном исследовании на боль-
шом клиническом материале [5].

Цель нашей работы: исследование патологичес-
кой перестройки архитектоники и гемодинамики во-
ротной вены у больных с внепеченочной портальной 
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Впервые представлена новая трактовка патологии архитектоники воротной вены при внепеченочной портальной гипертен-
зии из-за препятствия портальному кровотоку как портальная цилиндрическая, портальная кистозная и смешанная форма 
флебэктазии у больных фиброзом и циррозом печени. Портальная цилиндрическая флебэктазия характеризуется равно-
мерной дилатацией просвета воротной вены и ее ветвей. Существенной характеристикой кистозной флебэктазии является 
округлая или овальная в виде кист фрагментарная дилатация всех ветвей и основного ствола воротной вены. Смешанная 
форма портальной гипертензии включает портальную цилиндрическую и портальную кистозную флебэктазию. Авторами 
представлен другой механизм внепеченочной портальной гипертензии, основу которого составляет аневризматическая арте-
риопортальная фистула из добавочной печеночной артерии. При этом отсутствует портальная цилиндрическая, портальная 
кистозная и смешанная флебэктазия ветвей воротной вены. Доказана высокая эффективность малоинвазивной операции 
эндоваскулярной окклюзии дистального отдела добавочной печеночной артерии спиралями Джантурко.

Ключевые слова: дети, портальная гипертензия, цилиндрическая, кистозная и смешанная флебэктазия, артериопортальная 
фистула, эндоваскулярная окклюзия.

The paper first presents a new interpretation of the abnormal architectonics of the portal vein in extrahepatic portal hypertension 
due to obstruction to portal blood flow as portal cylindrical, portal cystic, and mixed forms of phlebectasia in patients with liver fi-
brosis and cirrhosis. Portal cylindrical phlebectasia is characterized by uniform lumen dilatation of the portal vein and its branches. 
Round or oval fragmented dilatation, as cysts, in all branches and the main stem of the portal vein is a fundamental characteristic of 
cystic phlebectasia. The mixed form of portal hypertension comprises portal cylindrical and portal cystic phlebectasia. The authors 
describe another mechanism of extrahepatic portal hypertension, the basis of which is aneurysmal arterioportal fistula from the ac-
cessory hepatic artery. Portal cylindrical, portal cystic, and mixed phlebectasia of the branches of the portal vein is therewith absent. 
Mini-invasive surgery using Gianturco coils has been proven to be highly effective for endovascular occlusion of the distal portion of 
the accessory hepatic artery.

Key words: children, portal hypertension; cylindrical, cystic, and mixed phlebectasia; arterioportal fistula; endovascular occlusion. 
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гипертензией при врожденном фиброзе и циррозе 
печени и артериопортальной фистуле.

Характеристика детей и методы 
исследования

В клинике детской хирургии института проведе-
но 17 ангиологических исследований у 14 больных 
(12 мальчиков и 2 девочки), страдающих внепеченоч-
ной портальной гипертензией при врожденном фиб-
розе и циррозе печени, и у одного больного с артерио-
портальной фистулой. Возраст детей — от 3 до 16 лет. 
Всем больным были проведены общеклинические ис-
следования и специальные методы диагностики: уль-
тразвуковое исследование органов брюшной полости 
и, по индивидуальным показаниям, компьютерная 
томография печени в сосудистом режиме с введени-
ем контраста с использованием аппарата CT BS «GE 
HMS Co» (совместно с О. В. Окатьевой), а также анги-
ография и тензиометрия.

Катетеризация верхней брыжеечной артерии 
по Сельдингеру и пункция селезенки проведены 
под масочным наркозом. Ангиография была выпол-
нена с использованием рентгеноангиографического 
комплекса «Ancor». Автоматическим шприцем вводи-
лись рентгеноконтрастные средства «Ультравист 300». 
Тензиометрия выполнялась с использованием мони-
тора V24 / V26.

Анализ данных спленопортограмм больных с вне-
печеночной портальной гипертензией позволил вы-
явить фрагментарное сужение ствола воротной вены 
и части ее ветвей, а также их фрагментарную дилата-
цию. Получить более полную информацию о патоло-
гии архитектоники ветвей воротной вены по данным 
спленопортограмм не всегда представляется возмож-
ным. Наибольшая информация о патологической 
архитектонике ветвей воротной вены была получена 
по данным мезентерикопортограмм, которые были 
выполнены путем введения рентгеноконтрастного 
средства в верхнюю мезентериальную артерию.

Результаты и обсуждение

При анализе полученных данных установлено, 
что основу патологической перестройки ветвей во-
ротной вены при внепеченочной портальной гипер-
тензии у больных врожденным фиброзом и циррозом 
печени составляют портальная цилиндрическая, пор-
тальная кистозная и смешанная форма флебэктазии.

Портальная цилиндрическая флебэктазия характе-
ризуется равномерной дилатацией просвета воротной 
вены и ее ветвей.

Портальная кистозная флебэктазия характеризует-
ся фрагментарной дилатацией просвета вен в виде ок-
руглых и овальных кистозных образований размером 
более 2 мм на уровне субсегментарных вен, их ветвей 

и до 40 мм на уровне сегментарных вен и основного 
ствола воротной вены.

Смешанная форма портальной гипертензии пред-
ставлена портальной цилиндрической и портальной 
кистозной флебэктазией.

До настоящего времени нет данных о норматив-
ных величинах диаметра основного ствола, сегмен-
тарных, субсегментарных и терминальных ветвей 
воротной вены не только у детей, но и у взрослых. 
Для детского возраста нами принята условная вели-
чина нормального просвета основного ствола ворот-
ной вены, не превышающая 8 мм. Величина просвета 
воротной вены в наших наблюдениях была в пределах 
7–12 мм при средней величине 10,6 мм.

Диаметр селезеночной вены варьировал от 4 
до 8 мм при средней величине 7,7 мм. Диаметр ва-
рикозных венозных узлов желудка и пищевода ва-
рьировал от 3 до 5 мм при среднем значении 4,3 мм. 
Просвет верхней мезентериальной вены был в пре-
делах 4–7 мм при средней величине 5,8 мм. Диаметр 
нижней мезентериальной вены в наших наблюдениях 
варьировал от 4 до 6 мм при средней величине 5,2 мм.

Для анализа параметров давления в спленопор-
тальной системе за верхнюю границу нормального 
систолического давления нами принята величина 
от 5 до 10 мм рт.ст. Давление выше 10 мм рт.ст. соот-
ветствует портальной гипертензии. У больных вне-
печеночной портальной гипертензией показатели 
систолического давления в системе воротной вены 
составляли от 11 до 26 мм рт.ст. при полярных средних 
величинах от 10 до 24 мм рт.ст.

Для иллюстрации патологической перестройки 
архитектоники воротной вены при внепеченочной 
портальной гипертензии у больной врожденным 
фиброзом печени приводим клинические наблюде-
ния.

Наблюдение 1. Больная К., 8 лет 6 мес, поступи-
ла в клинику по поводу внепеченочной портальной 
гипертензии в состоянии средней тяжести после пи-
щеводно-желудочного кровотечения. Росла и разви-
валась нормально. 31.05.2011 г. внезапно возникла 
рвота. Рвотные массы содержали примесь крови.

В клинике детской хирургии 19.06.2011 г. выпол-
нено комплексное ультразвуковое исследование пе-
чени. Контуры органа ровные, четкие, паренхима го-
могенна, эхоструктура с незначительным усилением 
сосудистого рисунка. Воротная вена не дифференци-
руется. У ворот печени определяются множественные 
анэхогенные образования округлой формы диамет-
ром до 6 мм. По данным цветного допплеровского 
картирования выявлен венозный кровоток низкой 
интенсивности.

20.06.2011 г. была выполнена артериальная мезен-
терикопортография под общей анестезией: пункция 
правой бедренной артерии по Сельдингеру с уста-
новкой интродьюсера по проводнику, катетер 5 Fr 
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проведен в устье верхней мезентериальной артерии. 
По катетеру введено 10 мл Ультравист 300 со скоро-
стью 10 мл / с (снимки 3 кадра / с).

Спленопортография: в десятом межреберье 
по средней подмышечной линии пунктирована се-
лезенка и введено в ручном режиме 20 мл Ультравист 
300. Проведена тензиометрия.

На артериомезентерикопортограмме представ-
лены ветви и основной ствол воротной вены с со-
пряженными венозными анастомозами (рис. 1). 
Воротная вена диаметром 12 мм. Сегментарные 
внутрипеченочные ветви воротной вены извитые 
с цилиндрическими и множественными округлыми 
и овальными кистозными образованиями размером 
до 25 мм. Вены пищевода и желудка в виде варикоз-
ных узловатых образований размером до 3 мм. Верх-
няя мезентериальная вена диаметром 8 мм. Нижняя 
мезентериальная вена имеет извитой ход, ее диаметр 
составил 5 мм. Представлена обширная сеть сопря-
женных с воротной веной венозных ветвей других ор-
ганов. Интенсивность контрастирования селезеноч-

ной вены снижена.
По данным спленопортограмм определяется се-

лезеночная вена диаметром 5 мм. Воротная вена и ее 
ветви слабоконтрастированы. Другой более полной 
информации о характере патологической перестройки 
воротной вены при портальной гипертензии по дан-
ным спленопортограмм не получено. Среднее давле-
ние в селезеночно-портальной системе 23 мм рт.ст.

Таким образом, в приведенном наблюдении пред-
ставлена смешанная форма внепеченочной порталь-
ной гипертензии в виде портальной цилиндричес-
кой и портальной кистозной флебэктазии основного 

ствола и ветвей воротной вены.
В патогенезе портальной гипертензии у детей оп-

ределенное место занимают и артериопортальные 
фистулы. В качестве иллюстрации аневризматичес-
кой артериопортальной фистулы из добавочной пече-
ночной артерии от абдоминальной аорты у больного 
с внепеченочной портальной гипертензией приводим 
клиническое наблюдение.

Наблюдение 2. Больной К., 9 лет, поступил в кли-
нику детской хирургии по поводу портальной гипер-
тензии, варикозного расширения вен пищевода, ас-
цита.

Анамнез заболевания: после травмы живота по
явились боли в эпигастрии, рвота и постепенное сни-
жение массы тела. Через полгода был выявлен асцит, 
наблюдалось пищеводно-желудочное кровотечение. 
В стационаре по месту жительства получал паллиа-
тивную терапию.

Состояние больного при поступлении в клинику 
тяжелое, кожные покровы бледные, пониженного 
питания, брюшная полость увеличена в объеме, ас-
цит. Выполнено комплексное ультразвуковое иссле-
дование брюшной полости. В проекции левой доле-
вой ветви воротной вены определяется сосудистое 
образование мешковидной формы размером 41х59 мм 
с замедленным турбулентным кровотоком. Вдвое уве-
личен просвет левой и правой ветвей воротной вены. 
Умеренная гепатомегалия с диффузными изменени-
ями паренхимы печени (фиброз) и спленомегалия. 
Выявлена свободная жидкость в малом тазу, в лате-
ральных каналах и между петлями кишечника. За-
ключение: портальная гипертензия.

При компьютерной томографии печени в сосу-
дистом режиме выявлена аневризматическая арте-
риопортальная фистула (рис. 2). Проведены абдоми-
нальная аортография, селективная артериография 
(контрастирование добавочной печеночной артерии). 
На абдоминальной аортограмме определена аневриз-
ма аортопортальной фистулы (рис. 3).

На рис. 4 представлена умеренная цилиндричес-
кая флебэктазия основного ствола воротной вены. 
Отсутствуют патологические изменения ее перифе-
рических ветвей в виде портальной цилиндрической 
и кистозной флебэктазии. Просвет селезеночной 
и верхней мезентериальной вен не увеличен. Это 
подтверждает положение авторов о другом механизме 
портальной гипертензии в виде аневризматической 
артериопортальной фистулы из добавочной пече-
ночной артерии от абдоминальной аорты. При этом 
механизме заболевания нет препятствия кровотоку 
в системе портальной вены, что и определяет от-
сутствие портальной флебэктазии в ветвях воротной 
вены.

Больному была проведена малоинвазивная опе-
рация — эндоваскулярная эмболизация дистального 
отдела добавочной печеночной артерии 4 спиралями 

Рис. 1. Мезентерикопортограмма больной К. Введено 20 мл 
Ультрависта 300.
Красная стрелка — воротная вена, цилиндрическая флеб
эктазия; голубая стрелка — кистозная флебэктазия воротной 
вены, диаметр кисты 25 мм; желтые стрелки — портальные 
кистозные флебэктазы сегментарных и субсегментарных 
вен; белые стрелки — портальные цилиндрические флебэк-
тазы; зеленая стрелка — варикозные вены пищевода.
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Gianturco IMWCE-35‑10‑10. Осложнений не было.
Затем была выполнена селективная артериог-

рафия добавочной ветви от абдоминальной аорты. 
Выявлена полная окклюзия аневризматической ар-
териопортальной фистулы. Четко определяется кон-
гломерат изогнутых спиралей и запустевшие стенки 
артериовенозной аневризмы (рис. 5).

После операции и проведения интенсивной ме-
дикаментозной терапии состояние больного улучши-
лось, и он был выписан из клиники в удовлетвори-
тельном состоянии.

Повторно обследован через 5 мес. Жалоб нет. Со-
стояние удовлетворительное. Асцита нет. Отмечено 
увеличение массы тела. При ультразвуковом иссле-
довании органов брюшной полости выявлена уме-
ренная гепатомегалия, умеренные диффузные изме-
нения паренхимы печени, поджелудочной железы 

Рис. 2. Компьютерная томограмма абдоминальной аорты. 
Зеленая стрелка — абдоминальная аорта; красная стрелка — 
добавочная печеночная артерия; желтая стрелка — артерио-
портальная аневризма; белая стрелка — портальная вена.

Рис. 4. Абдоминальная аортограмма (8-я секунда). 
Желтая стрелка — артериопортальная аневризма; белая 
стрелка — портальная вена; синяя стрелка — варикозные 
вены пищевода и желудка; зеленая стрелка — верхняя мезен-
териальная вена; красная стрелка — ветви портальной вены.

Рис. 5. Селективное контрастирование окклюзированной 
спиралями добавочной печеночной артерии. 
Красные стрелки — добавочная печеночная артерия, ее диа-
метр 10 мм; желтые стрелки — спирали Джантурко; белая 
стрелка — диаметр дистального отдела добавочной печеноч-
ной артерии после окклюзии составил 5 мм; зеленая стрелка 
— катетер в устье добавочной печеночной артерии.

Рис. 3. Абдоминальная аортограмма (2-я секунда). Введено 
20 мл Ультравист 300. 
Зеленая стрелка — абдоминальная аорта; красная стрелка — 
добавочная печеночная артерия; желтая стрелка — артерио-
портальная аневризма; белая стрелка — печеночная артерия.
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и селезенки. При компьютерной томографии печени 
в сосудистом режиме обнаружена полная окклюзия 
дистального отдела добавочной печеночной артерии 
спиралями Джантурко.

Отсутствие контрастирования системы воротной 
вены по данным контрольной селективной артерио
графии свидетельствует о высокой эффективности 
эндоваскулярной окклюзии спиралями Джантурко 
дистального отдела добавочной печеночной артерии 
при аневризматической артериопортальной фистуле 
с полным разобщением портальной системы с боль-
шим кругом кровообращения.

Обсуждение

Наиболее информативным методом исследования 
патологии архитектоники воротной вены у больных 
с внепеченочной портальной гипертензией, наряду 
с компьютерной томографией в сосудистом режиме, 
является мезентерикопортография с контрастирова-
нием верхней мезентериальной артерии. До настоя-
щего времени не установлены величины нормального 
диаметра воротной вены для детей разных возрастных 
групп, что затрудняет выявление дилатации просвета 
воротной вены у больных портальной гипертензией. 
Известно, что нормальный диаметр воротной вены 
у человека варьирует от 7 до 15 мм и сопряжен с воз-
растом, полом и ростом, но полной корреляции меж-
ду указанными параметрами не получено [6]. Исходя 
из этого, для констатации наличия дилатации ворот-
ной вены у детей с внепеченочной портальной гипер-
тензией мы приняли условные величины ее нормаль-
ного диаметра, не превышающие 8 мм.

Подавляющему большинству больных детей с вне-

печеночной портальной гипертензией выполняются 
различные операции: спленоренальный венозный 
анастомоз и хирургические вмешательства по шун-
тированию крови из воротной вены в печеночную 
или в полую вену. Нами продемонстрирована эффек-
тивность лечения портальной гипертензии, вызван-
ной аневризматической артериопортальной фисту-
лой, путем проведения малоинвазивной операции 
— эндоваскулярной окклюзии спиралями Джантурко 
добавочной печеночной артерии, сопряженной через 
аневризму с портальной веной. Для контрастирова-
ния мы использовали препарат Ультравист 300, име-
ющий оптимальный баланс высокой концентрации 
йода, низкой осмоляльности и низкой вязкости. Во 
всех случаях он позволял получать изображения вы-
сокого качества и хорошо переносился пациентами.

Выводы

1. Семиотика патологии системы воротной вены 
при внепеченочной портальной гипертензии у больных 
врожденным фиброзом и циррозом печени характери-
зуется портальной цилиндрической, портальной кис-
тозной и смешанной флебэктазией. При этом просвет 
воротной вены при цилиндрической флебэктазии пре-
вышает нормальный размер в 1,5 раза, а диаметр кисты 
воротной вены превышает таковой более чем в 3 раза.

2. Патогенез внепеченочной портальной гипер-
тензии у больных врожденным фиброзом и цирро-
зом печени представляется как прогрессирующий 
процесс с начальной (умеренной), промежуточной 
(смешанной) и терминальной (тяжелой) формами 
заболевания. Умеренная внепеченочная портальная 
гипертензия характеризуется цилиндрической флебэ-
ктазией, выраженная — смешанной флебэктазией 
и тяжелая — кистозной флебэктазией.




