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Гепатопульмональный синдром – тяжелое осложнение заболевания печени, характеризующееся триадой 
симптомов: болезнь печени, легочная вазодилатация и артериальная гипоксемия (РаО

2
 менее 70 мм рт.ст. в по-

кое). Прекапиллярная вазодилатация, ангиогенез в легких и гипердинамический тип кровообращения приводят 
к артериовенозному шунтированию в легких и ограничению диффузии газов. При выявлении макроскопических 
артериовенозных шунтов возможна эмболизация ветвей легочной артерии, однако единственным радикаль-
ным методом лечения гепатопульмонального синдрома на данный момент является трансплантация печени. 
Пятилетняя выживаемость пациентов, страдающих гепатопульмональным синдромом после транспланта-
ции, составляет около 70%. Уровень периоперационной летальности сохраняется высоким (8,5–29%), особенно 
у пациентов с PaO

2
 менее 50 мм рт.ст. В послеоперационном периоде зачастую требуется пролонгирование 

искусственной вентиляции легких, возможно применение неинвазивной вентиляции, а в тяжелых случаях по-
казана экстракорпоральная мембранная оксигенация. В данной статье приводятся обзор исследований, посвя-
щенных этой проблеме, и описание клинического случая успешной трансплантации печени пациенту, страда-
ющему циррозом печени и гепатопульмональным синдромом с тяжелой гипоксемией (PaO

2
 менее 50 мм рт.ст.).
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Hepatopulmonary syndrome is a liver disease complication characterized by the clinical triad of an advanced chronic 
liver disease, a pulmonary vascular dilatation, and a reduced arterial oxygenation (hypoxemia: PaO

2
 less than 70 mm Hg 

at rest) in the absence of intrinsic cardiopulmonary disease. Precapillary vasodilatation, intrapulmonary angiogenesis 
and hyperdynamic circulation lead to arteriovenous shunting and reduced gas diffusion. In case of detecting macroscopic 
shunts, the pulmonary artery branch embolization could be performed. However, the hepatopulmonary syndrome can be 
cured nowadays by means of liver transplantation only. A 5-year survival in these patients is about 70%. The observed 
mortality is the highest during the surgery or early after, especially in patients with PaO

2
 lower than 50 mm Hg. It 

ranges from 8.5 to 29%. A prolonged oxygenation support is often required after liver transplantation using invasive 
or non-invasive ventilation, or even extracorporeal membrane oxygenation. In this review, we have focused on the 
recent advances in this field as described in available literature and have presented a case report of successful liver 
transplantation in a patient with a severe hepatopulmonary syndrome.

Keywords: hepatopulmonary syndrome, liver transplantation, liver cirrhosis.
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Введение

Гепатопульмональный синдром (ГПС) – тяже-

лое осложнение заболевания печени и (или) 

портальной гипертензии, характеризующее-

ся нарушением оксигенации венозной крови в 

результате развития легочной вазодилатации [1, 

2]. Как правило, ГПС встречается при циррозе 

печени, однако имеются описания случаев дан-

ного осложнения у пациентов с предпеченочной 

формой портальной гипертензии при отсутствии 

хронического заболевания печени, с синдромом 

Бадда–Киари и даже с острыми или хрониче-

скими воспалительными заболеваниями печени 

без цирроза или портальной гипертензии [3–7].

Диагноз ГПС устанавливают при наличии 

следующих признаков: заболевание печени, 

легочная вазодилатация, артериальная гипоксе-

мия – парциальное давление кислорода в арте-

риальной крови (РаО
2
) менее 70 мм рт.ст. в покое 

в положении сидя, увеличение альвеолярно-ар-

териального кислородного градиента более чем 

на 15 мм рт.ст. или более чем на 20 мм рт.ст. у 

пациентов старше 64 лет [8, 9].

В зависимости от степени изменений сосудов 

легких выделяют два типа ГПС: при первом типе 

наблюдается диффузная дилатация прекапил-

лярного русла легких, в этом случае в ответ на 

кислородотерапию возможно повышение пока-

зателей оксигенации крови. Для второго типа 

характерны дилатация артериол и формирова-

ние артериовенозных шунтов, при этом дыхание 

кислородом не приводит к улучшению состояния 

больных [8].

ГПС различных стадий встречается среди 

пациентов с циррозом печени с частотой от 10 

до 30% [10–12].

К факторам риска развития ГПС относят про-

живание на низкой альтитуде (высоте над уров-

нем моря) и генетическую предрасположенность. 

M.A. Valley et al., изучив данные о 65 264 канди-

датах на трансплантацию печени (ТП), показали, 

что проживание на низкой альтитуде ассоцииро-

вано с более высокими рисками развития ГПС, 

чем на высокой (при каждом увеличении высоты 

проживания на 1000 м шансы на возникновение 

ГПС уменьшаются на 46%) [13].

В недавних исследованиях обнаружена связь 

между ГПС и синдромом теломеры. Данный син-

дром обусловлен патологическим укорочением 

теломер и обычно проявляется идиопатиче-

ским легочным фиброзом и эмфиземой легких, 

которые могут сопутствовать ГПС [14]. Также с 

помощью генетического анализа было установ-

лено, что одиночный нуклеотидный полиморфизм 

восьми генов, вовлеченных в регуляцию ангио-

генеза (кавеолина, эндоглина, NADPH-оксидазы 

4, рецептора к эстрогену II типа, фактора фон 

Виллебранда, Runt-связанного фактора транс-

крипции 1, коллагена типа XVIII-1, тирозин-

киназы-1), является фактором риска развития 

ГПС [15].

Патогенез

Патогенез ГПС недостаточно изучен, однако 

известно, что прекапиллярная вазодилатация в 

легких играет ключевую роль в развитии заболе-

вания, так как вызывает нарушение вентиляци-

онно-перфузионных соотношений и увеличение 

альвеолярно-артериального кислородного гра-

диента [1, 16, 17]. Вследствие прекапиллярной 

вазодилатации молекулы кислорода не достигают 

эритроцитов, находящихся в центре расширенно-

го капилляра [18] (рис. 1 [19]). Гипердинамический 

тип кровообращения усугубляет данное состо-

яние, поскольку при этом возрастает скорость 

потока крови в капиллярах легких, что уменьша-

ет время для газообмена [20, 21]. Циркулирующие 

факторы роста сосудов стимулируют ангиогенез 

в легких, приводя к образованию шунтов de novo. 

Сохранение гипоксемии после ТП и положитель-

ный эффект применения блокаторов эндотели-

ального фактора роста (VEGF) подтверждают 

наличие дополнительных шунтов [22, 23].

Рис. 1. Механизмы нарушения оксигенации при гепато-
пульмональном синдроме

Существует несколько механизмов легочной 

вазодилатации. Повышение давления в системе 

воротной вены приводит к развитию портальной 

гастро- и энтеропатии, что способствует транс-

локации бактерий через стенку кишки, тогда как 
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нарушение функции печени является причиной 

длительной циркуляции эндотоксинов [3]. В этом 

случае легкие берут на себя функцию инактивации 

эндотоксинов: моноциты крови активно мигрируют 

в легочный интерстиций, где дифференцируются 

в легочные макрофаги. Последние, в свою очередь, 

фагоцитируют инородные тела из крови, активи-

руются и синтезируют различные вазоактивные 

медиаторы, такие как фактор некроза опухо-

ли-альфа (ФНО), гемоксигеназа (НО), монооксид 

углерода (СО), эндотелин-1 (ЕТ-1) и оксид азота 

(NO) [24].

Экспериментальные и клинические данные 

свидетельствуют о том, что повышенная про-

дукция NO в легких является центральным зве-

ном в патогенезе ГПС. Повышение активности 

NO-синтазы, индуцированное ET-1 и ФНО, при-

водит к увеличению концентрации NO, который 

вызывает вазодилатацию. Рост концентрации NO 

в выдыхаемом воздухе у пациентов с ГПС корре-

лирует с увеличением альвеолярно-артериально-

го кислородного градиента [16, 25]. CO, как и NO, 

является вазодилататором, а также стимулирует 

ангиогенез [26].

Клиническая картина

Одышка встречается у всех пациентов с ГПС, 

однако она может быть следствием асцита и гид-

роторакса, развивающихся при декомпенсации 

цирроза печени. Более специфичным признаком 

служит платипноэ – ортодезоксия [27]. Данный 

симптом проявляется нарастанием одышки и 

падением значений сатурации крови кислоро-

дом (SpO
2
) и PaO

2
 (более чем на 5%, или 4 мм 

рт.ст.) при переходе из горизонтального поло-

жения тела в вертикальное [28]. Другие симпто-

мы, характерные для ГПС, менее специфичны и 

могут встречаться у пациентов с циррозом пече-

ни без ГПС – это звездчатые ангиомы и расши-

ренные венозные портокавальные коллатерали 

[29]. Периферический цианоз и пальцы в форме 

барабанных палочек являются маркерами хро-

нической гипоксии, которая может развиваться 

при любых заболеваниях легких, не связанных с 

патологией печени [30].

У большинства пациентов ГПС протекает бес-

симптомно или со слабо выраженным диспноэ. 

Интересно, что тяжесть ГПС не коррелирует с 

показателем MELD (Model for End-Stage Liver 

Disease) и классом Child–Pugh, т.е. развитие ГПС 

происходит независимо от прогрессирования 

болезни печени [31].

Диагностика

Первым этапом в диагностике ГПС рекомен-

дуется проводить неинвазивное измерение SpО
2
 с 

помощью пульсоксиметрии, а затем анализ газо-

вого состава артериальной крови – PaО
2
. Для под-

тверждения диагноза используют контрастную 

трансторакальную эхокардиографию (ЭхоКГ) 

и перфузионную сцинтиграфию (ПС) легких с 

использованием макроагрегированного альбу-

мина, меченного 99mТс [1]. Снижение сатурации 

менее 97% в вертикальном положении тела при 

дыхании атмосферным воздухом свидетельству-

ет о наличии гипоксемии. Также оценивают дина-

мику показателя SpO
2
 после изменения положе-

ния тела из горизонтального в вертикальное: если 

изменение SpO
2
 равно или превышает 4%, то это 

говорит о наличии ортодезоксии [32, 33].

ЭхоКГ с контрастом
В качестве контраста для ЭхоКГ применяют 

предварительно подготовленный физиологи-

ческий раствор, в котором после интенсивного 

взбалтывания образовались мелкие пузырьки 

воздуха. Готовый раствор вводят внутривенно. 

Пузырьки хорошо улавливаются с помощью 

ультразвукового датчика. В норме пузырьки 

обнаруживаются только в правой камере серд-

ца. При ГПС контраст проходит через расши-

ренные легочные капилляры (нормальный диа-

метр капилляров легких составляет 8 мкм). 

Следовательно, наличие пузырьков в левых 

камерах сердца свидетельствует об артериове-

нозном шунтировании. При этом необходимо про-

водить дифференциальную диагностику между 

внутрисердечным и внутрилегочным шунтиро-

ванием крови: у пациентов с внутрисердечным 

шунтированием контрастное вещество попадает 

в левые камеры через 1–2 сердечных цикла (ран-

нее шунтирование), в то время как у больных с 

ГПС пузырьки появляются в левом предсердии 

только через 4–8 циклов (позднее шунтирование) 

[34, 35].

Трансэзофагеальная ЭхоКГ – более чувстви-

тельный метод, но наличие варикознорасширен-

ных вен пищевода (ВРВП) является противопо-

казанием к ее проведению [17, 36].

Перфузионная сцинтиграфия
ПС – менее чувствительный метод, чем 

ЭхоКГ с контрастом. Он основан на регистрации 

излучения радиоизотопа 99mТс, которым мече-

ны макроагрегаты альбумина (> 20 мкм в диа-
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метре). В норме весь препарат задерживается в 

легких, так как микросферы не способны пройти 

сквозь легочные капилляры нормального диа-

метра. При ГПС часть макроагрегата проникает 

сквозь расширенные капилляры легких и попа-

дает в капилляры головного мозга, почек и селе-

зенки, что и регистрируется прибором [37, 38]. 

Допустимо внелегочное накопление препарата 

(фракция шунтирования) не более 6% [39].

Контрастная ангиография сосудов легких 

позволяет визуализировать крупные макро-

скопические артериовенозные шунты, которые 

сразу могут быть эмболизированы. Однако метод 

инвазивен и менее чувствителен, чем ЭхоКГ с 

контрастом и ПС [40].

Функция внешнего дыхания, рентгенография 

и компьютерная томография легких не выявляют 

изменений, характерных для ГПС, и использу-

ются для исключения сопутствующей патологии 

легких [1].

Лечение

Фармакологическая терапия
Несмотря на проведение многочисленных 

исследований, эффективные методы консер-

вативной терапии ГПС до сих пор не найдены. 

Препараты соматостатин, алмитрин, индомета-

цин, норфлоксацин, L-NAME (N-nitro-L-arginine 

methyl ester) и аспирин не продемонстрирова-

ли эффекта [41, 42]. Препарат пентоксифиллин 

оказался эффективен в отношении показателей 

оксигенации, однако размер исследовательской 

группы был слишком мал для получения одно-

значных выводов [43, 55]. Осуществлялись попыт-

ки использовать препарат метиленовый синий 

после ТП для снижения гипоксии, что приведено 

в описании одного клинического случая [44].

Исследуется влияние розувастатина и антител 

к ФНО на ангиогенез и вазодилатацию. В экспе-

рименте на животных было продемонстрировано 

снижение альвеолярно-артериального кислород-

ного градиента, плазменной концентрации ФНО, 

NO и эндотоксинов [45–47].

Трансъюгулярное внутрипеченочное порто-
системное шунтирование (TIPS – transjugular 

intrahepatic portosystemic shunt)
Метод TIPS применяют для купирования 

портальной гипертензии и профилактики ее 

осложнений. Влияние процедуры на течение 

ГПС неоднозначно: имеются описания случаев 

как улучшения симптоматики, так и отсутствия 

изменений [48, 49]. Шунтирование рекомендуется 

применять для лечения портальной гипертензии. 

Процедура может положительно влиять на состо-

яние пациентов с ГПС, благодаря устранению и 

предотвращению осложнений портальной гипер-

тензии, которые ухудшают прогноз независимо 

от течения ГПС [50].

Эмболизация легочных артерий
Одним из перспективных методов паллиатив-

ного лечения ГПС является эмболизация легоч-

ных артерий. Уменьшение количества артериове-

нозных шунтов позволяет улучшить оксигенацию 

и состояние больного [18]. Многие авторы счита-

ют эмболизацию ведущим методом лечения ГПС 

первого типа как до, так и после ТП [40]. Ранее 

считалось, что эта процедура может помочь 

только при втором типе ГПС, т.е. при локальной 

дилатации ветвей легочных артерий. В последние 

годы появились единичные сообщения об успеш-

ном применении данной методики у пациентов с 

первым типом ГПС (диффузная дилатация арте-

риол). Описаний клинических случаев использо-

вания эмболизации легочных артерий при ГПС 

недостаточно, чтобы рекомендовать методику для 

применения в качестве рутинного метода лечения 

ГПС как первого, так и второго типа [40, 51, 52].

Трансплантация печени

Пациенты с тяжелой гипоксемией при ГПС 

(PaO
2
 < 60 мм рт.ст.) должны рассматривать-

ся в качестве кандидатов на ТП, при этом 

они должны иметь приоритет в Листе ожи-

дания [41]. При исходно тяжелой гипоксемии 

(PaO
2
 < 45–50 мм рт.ст.) возможно усугубление 

симптоматики в раннем послеоперационном 

периоде, а частота неблагоприятных исходов 

становится выше [53, 54]. Пятилетняя выживае-

мость пациентов с ГПС после ТП составляет 76% 

по сравнению с 26% при естественном течении 

болезни, поэтому ГПС является отдельным пока-

занием для пересадки даже при компенсирован-

ном циррозе печени и низком MELD [41, 55].

Дополнительные баллы к MELD
По данным исследования Pascasio et al., 

наличие ГПС ведет к увеличению летальности в 

Листе ожидания [56]. Учитывая плохой прогноз 

пациентов с ГПС, многие центры в таких случа-

ях практикуют присвоение им дополнительных 

баллов в Листе ожидания (22 балла) [41]. Данная 

система позволяет уменьшить время ожидания 
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донорского органа и летальность у пациентов с 

этим тяжелым осложнением [41]. Стадия заболе-

вания не влияет на послеоперационный прогноз, 

однако тяжелая гипоксия является фактором 

риска высокой летальности после ТП [54, 57]. 

Предоставление приоритета позволяет предот-

вратить прогрессирование заболевания и таким 

образом уменьшить раннюю послеоперационную 

летальность. Очевидно, что тщательный регуляр-

ный мониторинг степени гипоксемии является 

обязательным в Листе ожидания [54].

Особенности операции
Наиболее важной проблемой анестезиоло-

гического пособия пациентам с ГПС во время 

ТП является поддержание удовлетворительной 

артериальной оксигенации. Даже при тяжелой 

гипоксемии у большинства больных PaO
2
 суще-

ственно повышается при дыхании 100% кисло-

родом [19].

Изучалось влияние выбора метода анестезии 

(ингаляционной или внутривенной) при ГПС. 

Различий в уровне оксигенации через 30 минут 

после индукции анестезии получено не было [58]. 

Учитывая явление ортодезоксии, строгое 

горизонтальное положение во время операции 

может быть предпочтительным для пациентов 

с ГПС [41].

Послеоперационное ведение
В первые часы после трансплантации гипок-

сия может усугубляться по причине негативных 

эффектов наркотических анальгетиков, седации, 

травмы передней брюшной стенки, перегрузки 

объемом, ателектаза и т.д. Начало функциони-

рования трансплантата, резкое исчезновение 

портальной гипертензии и прерывание патофи-

зиологичекого процесса, являющегося причи-

ной легочной вазодилатации, могут приводить к 

спазму легочных артерий и нарушать вентиля-

ционно-перфузионное соотношение [59].

Ранняя экстубация после ТП с переходом на 

дыхание 100% кислородом с помощью маски или 

назальных канюль рекомендуется для снижения 

частоты вентилятор-ассоциированной пневмо-

нии [41]. У пациентов с гипоксемией возможно 

успешное применение искусственной венти-

ляции легких (ИВЛ) с понижением давления 

в дыхательных путях (airway pressure release 

ventilation – APRV), неинвазивной вентиляции 

легких, эндотрахеальной оксигенотерапии для 

поддержания SpO
2
 > 85% [22]. Преимущество 

последней, по мнению авторов, заключается в 

значительном снижении потребности в кислороде 

и ранней послеоперационной активизации боль-

ных [60]. Описаны случаи применения ингаляций 

NO, эпопростенола, метиленового синего, эмболи-

зации ветвей легочной артерии с положительным 

эффектом [61]. Пролонгированная (до 14 суток) 

ингаляция NO может увеличивать оксигенацию 

в послеоперационном периоде за счет улучше-

ния перфузии вентилируемых частей легких 

без повышения кровотока через внутрилегоч-

ные шунты [62, 63]. Метиленовый синий, вызы-

вая сужение сосудов участков легких с нару-

шенной вентиляцией, также может увеличивать 

PaO
2
 [44]. Рекомендуются использование позиции 

Тренделенбурга, ранняя активизация в пределах 

постели [41].

В случае тяжелой рефрактерной гипоксе-

мии в послеоперационном периоде у пациентов 

с ГПС предлагается применять вено-венозную 

экстракорпоральную мембранную оксигенацию 

(ВВ-ЭКМО). Это может способствовать их ранне-

му освобождению от кислородной поддержки и, 

как следствие, предотвращению использования 

длительной седации, а также уменьшению риска 

связанных с ней осложнений. C другой стороны, 

применение ВВ-ЭКМО само по себе несет риски 

осложнений [61, 64].

Результаты
Несмотря на изменение приоритетной полити-

ки, достижения в анестезиологической и хирур-

гической технике, уровень периоперационной 

летальности при трансплантации по поводу ГПС 

остается высоким: от 8,5 до 29% [65–67].

Ведущим фактором повышения периопера-

ционной летальности является тяжесть гипоксе-

мии. Интраоперационное РаО
2
 менее 50 мм рт.ст. 

в сочетании с фракцией шунтирования макро-

агрегированного альбумина более 20% служат 

факторами риска ранней послеоперационной 

смерти [53, 67]. Результаты исследования базы 

данных UNOS демонстрируют, что критическим 

является снижение PaO
2
 менее 44 мм рт.ст. Ниже 

приведены сводные данные различных центров, 

касающихся результатов ТП у пациентов с ГПС, 

с градацией по медиане РаО
2 

(табл.). Goldberg et 

al. провели анализ более 700 трансплантаций 

при ГПС и вычислили выживаемость пациентов 

в зависимости от степени гипоксемии [54]. При 

PaO
2
 более 50 мм рт.ст. прогнозы весьма оптими-

стичны: после ТП симптомы полностью исчезают 

у большинства больных [56].
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Клиническое течение раннего послеопера-

ционного периода может быть разным, одна-

ко к 6 месяцам после ТП показатели SpO
2
 

у большинства больных увеличиваются. 

Оксигенотерапия может быть прекращена, когда 

сатурация превысит 88% (в покое, при нагрузке и 

во сне) [41]. По результатам исследования, прове-

денного Gupta et al., медиана срока прекращения 

кислородной поддержки составила 130 суток (от 

9 до 700 суток), а к 6-му месяцу наблюдения 75% 

больных в кислородотерапии не нуждались.

Клинический пример
Пациент 14 лет. Диагноз: «ГПС и цирроз печени 

неясной этиологии». Известно, что первым симп-

томом заболевания были телеангиэктазии на коже 

лица, появившиеся в возрасте 3 лет. Однако забо-

левание печени было выявлено только через 4 года. 

Был установлен диагноз «цирроз печени в исходе 

болезни Рандю–Ослера с синдромом портальной 

гипертензии (ВРВП II ст., гепатоспленомегалия), 

печеночно-клеточной недостаточностью (гипопро-

тромбинемия), асцитом».

Болезнь Рандю–Ослера – заболевание, характе-

ризующееся трансформацией мелких сосудов в мно-

жественные телеангиэктазии на коже, слизистых 

и серозных оболочках, артериовенозные шунты 

во внутренних органах и аневризмы. Заболевание 

наследуется по аутосомно-доминантному типу и 

проявляется кровоточивостью при повреждении 

стенок сосудистых образований. Этот диагноз был 

поставлен на основании сочетания клинических при-

знаков: телеангиэктазии и болезнь печени. Однако 

ни случаев заболевания в семье пациента, ни при-

знаков сосудистых новообразований в легких при 

компьютерной томографии (КТ) выявлено не было.

Таблица. Однолетняя выживаемость пациентов с гепатопульмональным синдромом после трансплантации печени

Автор исследования Число пациентов
Медиана PaO

2
 на момент ТП,

мм рт.ст.

Однолетняя 

выживаемость, %
Ссылка

V.N. Iyer et al. 49 50 83 [57]

C. Taille et al. 23 52 91,3 [66]

M.R. Arguedas et al. 24 54 71 [67]

M.J. Krowka et al. 32 55 84,4 [68]

K.L. Swanson et al. 24 57 79 [69]

M. Deberaldini еt al. 25 74,9 68 [70]

J.M. Pascasio et al. 49 77 77,6 [56]

S. Gupta et al. 14 50,7 93% [71]

D.S. Goldberg et al. 739

41,0 84,4

[54]
50,3 91,8

57,0 92,5

66,3 84,8

Первые признаки гипоксии были отмечены в 

возрасте 11 лет, когда ребенок стал жаловаться 

на одышку при физической нагрузке. Постепенно 

одышка стала нарастать, через год потребовалось 

применение оксигенотерапии в интермиттирующем 

режиме днем и во время сна. Вскоре была выявлена 

печеночно-клеточная недостаточность, и пациент 

был направлен в ФНЦТИО им. акад. В.И. Шумакова, 

где подтверждено наличие гипоксемии (SpO
2
 – 65% 

при дыхании атмосферным воздухом). При осмотре 

обращали на себя внимание множественные яркие 

звездчатые телеангиэктазии, акроцианоз конечно-

стей и носогубного треугольника, пальцы в форме 

барабанных палочек, ногти в форме часовых стекол. 

С помощью сцинтиграфии с макроагрегатами аль-

бумина, меченными 99mТс, выявлено шунтирование 

крови справа налево. Врожденные пороки сердца 

исключены при ЭхоКГ. Выполнена КТ органов груд-

ной клетки и органов брюшной полости: патологии 

легких не выявлено, диагностировано расшире-

ние воротной и селезеночной вен, спленомегалия. 

Поскольку, несмотря на проведение дополнительно-

го обследования, причины развития цирроза печени 

установить не удалось, диагноз был сформулирован 

как «цирроз печени неясной этиологии класса А по 

шкале Child–Pugh, MELD10. Гепатопульмональный 

синдром». Пациент находился на интермиттиру-

ющей кислородотерапии в домашних условиях, 

удовлетворительно перенося снижение SpO
2
 до 

70% при дыхании атмосферным воздухом в течение 

нескольких часов. При измерении газов артериаль-

ной крови отмечено падение PaO
2
 ниже 50 мм рт.ст.

Известно, что снижение PaO
2
 менее 50 мм рт.ст. 

у пациентов с ГПС является фактором риска смер-

ти после ТП. С другой стороны, прогноз этих боль-

ных при естественном течении заболевания пло-

хой. Поэтому на консилиуме было принято решение 
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включить пациента в Лист ожидания ТП. За время 

наблюдения эпизодов декомпенсации цирроза пече-

ни не отмечено, но гипоксия прогрессировала (мини-

мальная SpO
2
 – 59%). Индекс Karnofsky составлял 

50%. Несмотря на низкий показатель MELD, пациент 

получил приоритет в очередности трансплантации.

15 мая 2014 г. выполнена трансплантация целой 

трупной печени по методике piggy-back от донора, 

соответствующего стандартным критериям (опери-

ровал профессор Я.Г. Мойсюк). При морфологиче-

ском исследовании тканей удаленной печени были 

выявлены признаки цирроза в исходе аутоиммун-

ного гепатита.

Несмотря на обоснованные опасения, критиче-

ских осложнений во время операции отмечено не 

было. Минимальное PaO
2
 при ИВЛ во время нарко-

за составило 66 мм рт.ст., наименьшая SpO
2
 – 91%. 

Пациент был переведен в отделение реанимации и 

экстубирован в течение первых суток с SpO
2
 87% 

при постоянном дыхании кислородом 10–12 литров 

в минуту. Субъективно больной отметил ухудшение 

состояния по сравнению с дооперационным пери-

одом. Индекс Karnofsky составлял 30%. В связи с 

быстрым развитием одышки даже в покое кислоро-

дотерапию проводили непрерывно. Ходьба, длитель-

ные перерывы в дыхании кислородом, возможные 

до операции, стали недоступны пациенту. Однако 

без какого-либо терапевтического и хирургическо-

го лечения с течением времени гипоксемия стала 

регрессировать и через 12 месяцев достигла доопе-

рационного уровня (рис. 2). Соответственно степени 

гипоксии, состояние и самочувствие ребенка улуч-

шились. Несмотря на непереносимость физической 

нагрузки, стали возможными уход за собой, пере-

движение в пределах комнаты при дыхании атмо-

сферным воздухом.

Через год после трансплантации выполнена 

повторная сцинтиграфия с меченым альбумином. 

Отмечено снижение шунтирования в 4 раза, однако 

полного исчезновения шунтирования не произошло 

(рис. 3).

К 1,5 годам после трансплантации для пациента 

стало возможным обходиться без кислорода в тече-

ние нескольких часов, в том числе и при ходьбе, он 

вернулся к учебе в школе. Функция транспланта-

та сохраняется удовлетворительной, через 2,5 года 

после ТП качество жизни больного оценивается на 

80% по шкале Karnofsky.

При дальнейшем наблюдении состояние пациен-

та и функция трансплантата сохраняются удовле-

творительными.

Заключение

ГПС является тяжелым осложнением болез-

ни печени, для консервативной терапии которого 

эффективные методы не найдены. В клинической 

практике и на экспериментальных моделях про-

водится исследование различных потенциально 

влияющих на патогенез ГПС препаратов, одна-

ко результаты этих исследований не позволяют 

рекомендовать ни одно из лекарственных средств.

Единственным эффективным методом лече-

ния по-прежнему остается ТП. Пятилетняя 

выживаемость пациентов после ТП составляет 

76%, что сравнимо с отдаленными результатами 

трансплантаций при других нозологиях. Однако 

больные с ГПС имеют более высокие риски смер-

ти в периоперационном периоде.

Симптомы ГПС после трансплантации регрес-

сируют во многих случаях, но при тяжелой и 

крайне тяжелой формах предсуществующего 

ГПС гипоксемия может усугубляться. Тяжелая 

гипоксия требует применения вспомогательных 

методов поддержки от неинвазивной вентиляции 

до ЭКМО.

Необходимы дальнейшие исследования, 

направленные на поиск консервативной терапии 

ГПС и профилактику осложнений в периопера-

ционном периоде.

Рис. 2. Динамика сатурации кислородом гемоглобина 
(SpO

2
) и парциального давления кислорода в артери-

альной крови (PaO
2
)

Примечание: ОТП – ортотопическая трансплантация печени.

Рис. 3. Сцинтиграфия с микросферами альбумина, 
меченного 99mТс: а – до трансплантации печени: наблю-
дается относительно большое внелегочное накопление 
радиофармпрепарата; б – после трансплантации пече-
ни: отмечается значительное снижение шунтирования
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