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Работа демонстрирует опыт успешного лечения пациента с диуретикорезистентным асцитом, обусловленным 

синдромом Бадда–Киари. Описано клиническое наблюдение успешной трансплантации печени от посмерт-

ного донора пациенту с синдромом Бадда–Киари 1-го типа с полной окклюзией печеночных вен и диурети-

корезистентным асцитом после портокавального шунтирования в анамнезе. Течение периода после транс-

плантации печени гладкое, асцит регрессировал, признаков печеночной недостаточности нет. Первый опыт 

хирургического лечения пациента с синдромом Бадда–Киари, а также первый опыт трансплантации печени 

после перенесенного портокавального шунтирования был успешным.
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The paper presents the experience of successful treating a patient with diuretic-resistant ascites associated with Budd–

Chiari syndrome. The authors provide a clinical observation of deceased donor liver transplantation to a patient with 

Budd–Chiari syndrome type 1, total hepatic vein occlusion, and diuretic-resistant ascites after portacaval shunt 

surgery. The post-transplantation period is observed as stable, with no signs of liver failure; ascites is reduced. The first 

experience of surgical treatment of a patient with Budd–Chiari syndrome, as well as the first experience of liver 

transplantation after portacaval shunting is appeared to be successful.
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 Вве де ние
Синдром Бадда–Киари – редкое заболева-

ние, характеризующееся нарушением венозного 
оттока вследствие окклюзии печеночных вен – 
1-й тип, а также надпеченочного поражения 
нижней полой вены (НПВ) – 2-й тип. Причиной 
заболевания наиболее часто являются гемато-
логические заболевания (50%), приводящие 
к тром бозу печеночных вен. Иногда компрессия 
сосудов обусловлена объемными новообразова-
ниями, паразитарной инвазией, перенесенными 
инфекциями. В 25–30% наблюдений этиологию 
синдрома Бадда–Киари установить не удается 
[1, 2]. С развитием надпеченочного блока запу-
скается патогенетический каскад, который при-
водит к увеличению давления в синусоидах 
и развитию портальной гипертензии. В конеч-
ном итоге происходит формирование цирроза 
печени [3–5].

Заболевание иногда может протекать бессим-
птомно. Чаще всего клинические проявления 
развиваются при прогрессировании внепече-
ночной портальной гипертензии. Наиболее 
типич ными признаками заболевания считают 
диуретикорезистентный асцит, боль в животе, 
гепатоспленомегалию, в ряде наблюдений – 
кровотечение из варикозно расширенных вен 
пищевода. Развивающийся при синдроме 
Бадда–Киари асцит, резистентный к диуретиче-
ским препаратам, остается сложной задачей для 
гастроэнтерологов и хирургов [6]. 

Перспективным направлением является при-
менение мини-инвазивных эндоваскулярных 
технологий. Однако в литературе имеются не-
многочисленные сообщения об их успешном 
применении в лечении пациентов с надпеченоч-
ным блоком. Эффективность портокавального 
шунтирования составляет порядка 60%. При 
этом операция имеет множество противопоказа-
ний и требует тщательного отбора больных, по-
этому многие из них вынуждены получать лишь 
паллиативную помощь [7]. Трансплантация пе-
чени, в отсутствие эффекта от консервативного 
и эндоваскулярного лечения, является един-
ственным радикальным и высокоэффективным 
методом лечения этой категории пациентов, 
хотя поражение печеночных вен и НПВ значи-
тельно затрудняет выполнение операции [8]. 
Приводим клиническое наблюдение.  

Пациентка 44 лет госпитализирована в хирургиче-

ское отделение Челябинской областной клинической 

больницы (ЧОКБ) осенью 2022 г. с жалобами на уве-

личение в размерах живота, отсутствие аппетита, 

одышку при небольшой физической нагрузке. За пол-

года похудела на 16 кг. Больна с начала весны 2022 г. 

В дебюте заболевания отмечала быстрое увеличение 

в размерах живота, выраженную слабость. В связи 

с выраженным асцитом и признаками объемного 

обра зования одного из яичников исключалось его 

злокачественное новообразование. В течение полу-

года дважды проведена диагностическая лапароско-

пия с эвакуацией около 5 литров асцитической жид-

кости, проведена биопсия яичника и печени. Опухоль 

яичника исключена. При лапароскопии отмечено 

небольшое увеличение, неоднородность окраски пече-

ни, поверхность гладкая. Результат биопсии – хрони-

ческий низкоактивный гепатит, гистологическая кар-

тина цирроза. В связи с тромбоцитозом (в общем ана-

лизе крови тромбоцитов 1387 × 109/л) консультирована 

гематологом. При обследовании обнаружена мутация 

V617F гена JAK2 – 7,2%, что является маркером при-

обретенной тромбофилии. Диагностировано хрониче-

ское миелопролиферативное заболевание, назначен 

гидроксикарбамид до 1000 мг в сутки. Для уточнения 

причины асцита пациентка госпитализирована 

в ЧОКБ в октябре 2022 г. Повторно выполнена КТ 

с контрастным усилением. Печеночные вены не за-

полняются контрастным препаратом, выявлены гепа-

томегалия, выраженный асцит, отмечена неоднород-

ность контрастирования печени. Проходимость во-

ротной вены сохранена, селезенка не увеличена 

(рис. 1). При ЭГДС не обнаружено варикозно расши-

ренных вен пищевода и желудка. Несмотря на комби-

нированную диуретическую терапию, во время диа-

гностического поиска в связи с нарастанием асцита 

появилась необходимость в эвакуации асцитической 

жидкости. Пунктирована брюшная полость, асцит 

устраняли дозированно, в течение нескольких суток. 

Дистанционно консультирована ведущим научным 

сотрудником лаборатории экстренной хирургии 

и портальной гипертензии ФГБНУ РНЦХ им. акад. 

Б.В. Петровского. Учитывая синдром Бадда–Киари 

1-го типа с полной окклюзией печеночных вен, вы-

раженный асцит, невозможность выполнения эндо-

васкулярной операции, принято решение об опера-

тивном вмешательстве. Обсужден план операции 

и допустимый уровень показателей в общем анализе 

крови для профилактики тромботических осложне-

ний в послеоперационном периоде. В ноябре 2022 г. 

пациентка оперирована. Выполнена верхнесредин-

ная лапаротомия, удалено 6 литров асцитической 

жидкости. При ревизии печень обычной окраски, 

плотная, несколько увеличена. Выделено две ветви 

верхней брыжеечной вены (ВБВ) на протяжении 

5–6 см и место их слияния: диаметр расположенной 

ближе к НПВ ветви – до 4 мм, диаметр расположен-

ной дальше от НПВ ветви – 8 мм, длина ее порядка 

20 мм, чего недостаточно для формирования анасто-

моза “бок в бок” (диастаз 30 мм). В связи с этим вы-

делена и резецирована большая подкожная вена на 

левом бедре, аутовенозный трансплантат (диаметр 

7 мм) размещен между ветвью ВБВ достаточного диа-

метра и НПВ – сформирован Н-образный мезентери-

кокавальный анастомоз. Время операции – 5 ч 45 мин 

(рис. 2). После операции по дренажу из малого таза 

отделялось до 4 литров асцитической жидкости с при-

месью лимфы. На фоне соблюдения диеты и перио-
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Рис. 1. Компьютерные томограммы. Отсутствие контра-
стирования печеночных вен, выраженный асцит, неод-
нородность контрастирования печени: а – фронтальная 
проекция; б – сагиттальная проекция; в – аксиальная 
проекция. 

Fig. 1. CT scans. No contrast enhancement of hepatic veins, 
massive ascites, heterogeneity of liver contrast: a – frontal 
view; б – sagittal view; в – axial view.  

а

в

б

Рис. 2. Интраоперационное фото. Н-образный мезентерикокавальный шунт.

Fig. 2. Intraoperative image. H-shaped mesenteric-caval shunt.  



96

АННАЛЫ ХИРУРГИЧЕСКОЙ ГЕПАТОЛОГИИ, 2023, том 28, №4           ANNALS OF HPB SURGERY, 2023, Vol. 28, N 4

Рис. 3. Интраоперационное фото. Трансплантат печени 
после запуска кровотока.

Fig. 3. Intraoperative image. Liver transplant after starting 
blood flow.

Рис. 4. Макрофото. Печень реципиента. Отсутствие про-
ходимости печеночных вен.

Fig. 4. Macrophotograph. Liver of the recipient. No patency 
of the hepatic veins.   

а б

в

Рис. 5. Компьютерные томограммы. Исследование через 
3 мес после операции. Отсутствие асцита, контрасти-
рование печеночных вен: а – фронтальная проекция; 
б – сагиттальная проекция, в – аксиальная проекция.

Fig. 5. CT scans. 3 months after the surgery. No ascites, 
contrast enhancement of hepatic veins: a – frontal view; 
б – sagittal view; в – axial view.  
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дического пережатия дренажа количество асцитичес-

кого отделяемого с примесью лимфы постепенно 

уменьшилось, затем прекратилась лимфорея. Дренаж 

удален, асцит не нарастал, но сохранялся. Через 

месяц, в январе 2023 г., вновь отмечено выраженное 

увеличение в размерах живота. Повторно госпитали-

зирована, выполнен лапароцентез, дозированное уда-

ление асцитической жидкости, после чего дренаж 

удален. Несмотря на проходимость шунта, недоста-

точный декомпрессионный эффект операции, приня-

то решение о включении пациентки в лист ожидания 

трансплантации печени. В феврале 2023 г. выполнена 

лапаротомия, рассечение спаек и сращений, удалено 

12 литров асцитической жидкости. Печень несколько 

увеличена в размерах, плотноватой консистенции, 

гладкая. Выделен мезентерикокавальный шунт в об-

ласти корня брыжейки тонкой кишки – шунт прохо-

дим, функционирует, перевязан между зажимами и 

пересечен. Выполнена гепатэктомия с резекцией ре-

тропеченочного сегмента НПВ. Агепатический пери-

од – 48 мин. Выполнена трансплантация печени от 

посмертного донора классическим способом. 

Холодовая ишемия – 5 ч 16 мин. Билиарная рекон-

струкция выполнена формированием холедохо-холе-

дохоанастомоза с дренированием через культю пу-

зырного протока донорской печени. Кровопотеря – 

1500 мл. Время операции – 9 ч 10 мин (рис. 3). 

При осмотре макропрепарата печень плотная, не-

сколько увеличена, стенки печеночных вен значи-

тельно инфильтрированы, уплотнены, просвет сужен 

(рис. 4). Ближайший послеоперационный период 

протекал без значимых особенностей. Количество 

отде ляемого по дренажам – в пределах 500 мл с не-

большой примесью лимфы. Дренажи поэтапно удали-

ли. Асцит не нарастал, но сохранялось небольшое 

количество жидкости в брюшной полости по данным 

УЗИ. Выписана в удовлетворительном состоянии. 

Срок наблюдения – 3 мес. Асцита нет (рис. 5). 

Представленное клиническое наблюдение 
наглядно демонстрирует необходимость более 
детальных исследований при синдроме Бадда–
Киари. Портокавальное шунтирование на позд-
них сроках этого заболевания – технически 
сложная задача, и вмешательство не всегда со-
провождается эффектом. В такой ситуации 
единственным методом лечения остается транс-
плантация печени. При этом трансплантат под-
вержен риску недостаточной венозной перфу-
зии. При наличии неселективного портокаваль-
ного шунта во время трансплантации необходимо 
его перевязать для поддержания адекватного ве-
нозного кровотока по воротной вене. Вследствие 
этого формирование Н-образных анастомозов 
при возможной трансплантации печени в буду-
щем является предпочтительным, поскольку их 
перевязка наименее травматична для пациента 
и представляет меньше технических трудностей 
для хирургов.  
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и сотрудникам ФГБУ “Национальный медицинский 
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