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Основною причиною виникнен-
ня ПГ вважають цироз печінки (ЦП), 
проте, у 3– 40% хворих ПГ первин-
но виникає як наслідок тромбозу ВВ, 
фіброзу печінки, аномалії судин то-
що [1, 2]. 

При оклюзії ВВ швидко виникає 
компенсаторне розширення роз-
ташованих у гепатодуоденальній 
зв’язці вен і сплетень– епіхоледохе-
ального венозного сплетення Саїнта 
(Saint’s plexus) і парахоледохеаль-
них вен Петрена (Petren). Розвиток 
нових колатералей і початок река-
налізації обтурованої ВВ сприяють 
відновленню основного шляху по-
стачання печінки кров’ю– крово-
току в системі ВВ [3]. Крім значного 
розширення вен гепатодуоденаль-
ної зв’язки з формуванням вариксів, 
відбувається кавернозна трансфор-
мація ВВ, що зумовлює компресію 
жовчних проток і протоки підшлун-
кової залози [1, 4] з відповідними клі-
нічними проявами.

Симптомокомплекс, що виникає 
за такої ситуації, в літературі назва-
ний «псевдосклерозуючим холангі-
том» (pseudosclerosing cholangitis), 
«холангіопатією, пов’язаною з ПГ» 
(cholangiopathy associated with 
portal hypertension), «ознакою 
псевдохолангіоцелюлярної кар-
циноми» (pseudocholangiocellular 
carcinoma sign), «пов’язаною з ка-
верномами портальною холангіопа-
тією» (portal cavernoma–associated 
cholangiopathy), «портальною дук-
топатією» (portal ductopathy), «пор-
тальною гіпертензивною біліопаті-
єю» (portal hypertensive biliopathy), 
проте, найчастіше використову-
ють термін «портальна біліопатія» 
(portal biliopathy) [1, 2, 5 – 7]. Всі на-
ведені назви синдрому вказують на 
наявність змін біліарної системи з 
порушенням або, на певних фазах, 
без порушення прохідності жовч-
них проток. Оскільки захворюван-
ня є досить рідкісним, в літературі 

немає однозначної думки щодо лі-
кувальної тактики, це спонукало нас 
поділитися власним досвідом.

Метою дослідження було опра-
цювання діагностичної та лікуваль-
ної тактики з використанням мініін-
вазивних ендоскопічних технологій 
у хворих з приводу ускладненої ПБ.

За 20 років ми спостерігали 19 
хворих з клінічно вираженою ПБ 
віком від 18 до 59 років; переважа-
ли чоловіки– 12 (63%). ПБ виявля-
ли в основному під час обстеження 
хворих з приводу ПГ. Так, з 45 паці-
єнтів за наявності жовчнокам’яної 
хвороби на тлі ПГ з ознаками біліар-
ної обструкції за даними лікувальної 
ЕРХПГ у 9 (20%) виявлені зміни по-
запечінкових жовчних проток, ха-
рактерні для ПБ, у 4 з них саме ПБ 
була причиною біліарної обструк-
ції. Ще у 10 хворих при ПГ і ознаках 
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безкам’яної обтураційної жовтяни-
ці під час обстеження виявлена ПБ 
як етіологічний чинник біліарної гі-
пертензії. У 12 пацієнтів відзначений 
асимптомний перебіг захворюван-
ня, припущення про характерні змі-
ни жовчних проток виникло під час 
УЗД, підтверджене за даними МРХПГ 
та/або ЕРХПГ.

Всім хворим, крім лаборатор-
них досліджень, проведене УЗД з ре-
тельним обстеженням органів ге-
патопанкреатобіліарної зони і ви-
значенням за даними допплерогра-
фії параметрів портальної, печінко-
вої і спланхнічної гемодинаміки. У 
5 (16%) хворих додатково проведе-
на КТ з контрастуванням, у 6 (19%)– 
МРХПГ. Для виявлення і визначення 
ступеня розширення вен стравохо-
ду, портальної гастропатії та ектопо-
ваних вариксів в усіх хворих прове-
дена езофагогастродуоденоскопія, в 
11 (35%)– ще рентгеноконтрастне 
дослідження травного каналу.

Тяжкість перебігу ЦП визначали 
за критеріями Child–Pugh, ступінь 
печінкової недостатності оцінюва-
ли за шкалами Glasgow Coma Scale 
(GCS) та West Haven Criteria (WHC).

Отримані результати аналізували 
за допомогою статистичної програ-
ми SPSS 11.5 for Windows. Для порів-
няння параметричних показників 
використовували t–тест Ст’юдента, 

непараметричних– U–тест Манна – 
Уїтні, відносних – 2–тест.

В усіх хворих виявлена ПГ, у 25 – 
за даними біохімічних, імунологіч-
них, вірусологічних і гістологічних 
(пункційна та/або інтраоперацій-
на біопсія печінки) досліджень вста-
новлений діагноз ЦП, що ускладнив-
ся розширенням вен стравоходу– у 
16 (52%), набряково–асцитичним 
синдромом– у 4 (13%), спленомега-
лією– у 8 (26%), гіперспленізмом– 
у 8 (26%). Відповідно до класифіка-
ції Child–Pugh, ЦП у стадії компенса-
ції (A) встановлений у 20 (80%) хво-
рих, субкомпенсації (B)– у 4 (16%), 
декомпенсації (C)– в 1 (4%). За кри-
теріями WHС, печінкова енцефало-
патія І ступеня виявлена при госпіта-
лізації у 13 (42%) хворих, ІІ ступеня– 
у 3 (10%), ІІІ ступеня – в 1 (3%).

За даними літератури, ПБ най-
частіше пов’язана з ПГ на тлі тром-
бозу ВВ [1, 5, 6, 8]. В нашому дослі-
дженні етіологічними чинниками 
ПГ і ЦП були алкогольний гепатит– 
в 11 (35%) хворих, вірусний гепа-
тит– у 10 (32%), вроджена аномалія 
в ділянці гепатодуоденальної зв’яз-
ки– у 3 (10%), і лише у 7 (23%) хво-
рих виявлена оклюзія (ймовірно, 
тромбоз) ВВ. Причиною тромбозу 

ВВ у 4 хворих був гострий або хро-
нічний панкреатит, у 2– травма ге-
патодуоденальної зв’язки, в 1 – інва-
зія пухлиною. У патогенезі ПБ виді-
ляють два основні чинники. З одно-
го боку, тиск на стінку спільної жовч-
ної протоки (СЖП) з формуванням 
нерівностей її контуру безпосеред-
ньо створюють значно розширені 
вени епіхоледохеального венозного 
сплетення і парахоледохеальні вени, 
що особливо виражено при тром-
бозі ВВ [1, 5]. З іншого боку, на фор-
мування змін стінок жовчних про-
ток впливає розростання у них спо-
лучної тканини внаслідок склерозу 
та некрозу судин і локальної ішемії, 
утворення колагену та фіброзу тка-
нин. Внаслідок утворення фіброзної 
тканини виникають різної протяж-
ності ділянки стриктури проток, між 
ними з’являються зони дилатації, що 
загалом порушує пасаж жовчі у про-
токах, спричиняє холестаз [9, 10]. 
Додатковим патогенетичним чин-
ником є приєднання холангіту, що 
зумовлює рубцювання й утворення 
стриктури СЖП [5].

Клінічними проявами ПБ були оз-
наки, пов’язані з синдромом ПГ (ас-
цит, портальна гастропатія, варик-
си стравоходу та шлунка з виник-
ненням кровотечі, енцефалопатія, 
гіперспленізм, коагулопатія тощо), 
і симптоми біліарної патології ( . 

). У 12 (39%) пацієнтів за-
хворювання виявлене випадково під 
час УЗД печінки і жовчних проток.

Характерними ознаками ПБ були 
симптоми холестазу внаслідок об-
струкції жовчних проток, що супро-
воджувалось гіпербілірубінемією, 
жовтяницею, свербінням шкіри, пе-
ріодичним болем у правій підребро-
вій ділянці, підвищенням темпера-
тури тіла. ПГ часто супроводжується 
жовчнокам’яною хворобою [7]. В на-
шому дослідженні у 12 (39%) хворих 
виявлений холелітіаз, у 5 (16%)– хо-
ледохолітіаз. В 11 (35%) хворих білі-
арна гіпертензія була пов’язана з на-
явністю стриктури СЖП, у 5 (16%) з 
них – це було ішемічно–фіброзне 
ураження стінки протоки, у 6 (19%)– 
наслідок компресії судин і каверно-
ми. У 6 (19%) хворих виявлені симп-
томи гострого або хронічного пан-
креатиту, пухлини тіла підшлункової 
залози. Виникнення ознобу при бо-
лю в надчеревній ділянці у 7 (23%) 
хворих було зумовлене холангітом, 
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в одного хворого виявлені сепсис та 
абсцеси печінки.

Обстеження пацієнтів розпочи-
нали з УЗД в режимі сірої шкали. 
Метод дозволив виявити дилатацію 
та аномалії СЖП. У 4 хворих вияв-
лений холедохолітіаз. Проте, метод 
має недоліки: в ехо–щільній печін-
ці складно виявити жовчні протоки, 
а пошук СЖП в структурах гепато-
дуоденальної зв’язки значно усклад-
нений при тромбозі ВВ ( . 1) і на-
явності великої кількості розшире-
них вен. Кольорова допплерографія 
допомагає підтвердити наявність 
множинних звивистих вен у зв’язці, 
визначити у них кровоток, дифе-
ренціювати СЖП, виявити зміни у 
її стінці і просвіті. Це допомогло в 1 
хворого виявити холедохолітіаз, у 4 
– підтвердити наявність стриктури, 
у 2 хворих– діагностувати варикси 
стінки СЖП. Більш точну інформа-
цію за потреби можна отримати за 
даними ендосонографії (особливо 
з допплерографією) або неінвазив-
ної контрастно–підсиленої КТ в ре-
жимі ангіографії, МРХПГ [6, 7, 10], що 
здійснено відповідно у 5 і 6 хворих.

Особливе місце у діагностиці й 
лікуванні ПБ посідає діагностична 
та лікувальна ЕРХПГ, яку застосува-
ли у 28 хворих. Показанням до про-
ведення ЕРХПГ була наявність лабо-
раторних та/або УЗД ознак біліарної 
гіпертензії (у 25 хворих). З діагнос-
тичною метою ЕРХПГ проведена у 
хворих при припущенні про наяв-
ність ПБ лише за відсутності мож-
ливості проведення МРХПГ. При ви-
конанні ЕРХПГ у хворих з ПБ слід 
пам’ятати про деякі застереження. 
Наявність ПГ спричинила розши-
рення вен стравоходу та кардіаль-
ного відділу шлунка у 16 (52%) хво-
рих, у 2 – виявлені ектоповані варик-
си у дванадцятипалій кишці (ДПК), 
пошкодження цих вен і вариксів під 
час ЕРХПГ небажане через загрозу 
виникнення тяжкої кровотечі [11]. У 
5 (16%) хворих до втручання вияв-
лені порушення гемокоагуляції, що 
обмежувало можливості проведен-
ня адекватної ЕПСТ з переважанням 
дилатаційних методів доступу до 
жовчних проток (при балонній ди-
латації великого сосочка ДПК– ВС 
ДПК ризик виникнення кровотечі 
менший). Інструментальну ревізію 
жовчних проток та літоекстракцію 
слід здійснювати максимально обе-
режно, бажано, з використанням не 

кошика, а балонного літоекстракто-
ра, особливо якщо за даними кольо-
рової допплерографії виявлені ва-
рикси у стінці СЖП [8]. Ми спостері-
гали двох таких пацієнтів, в одного 
з них після вдалої літоекстракції ви-
никла гемобілія, допоміжним за та-
кої ситуації виявилося тривале стис-
кання стінки проток і вени дилата-
ційним балоном. Загалом під час ді-
агностичного етапу ЕРХПГ ( . 
2) виявлено хвилясту деформацію 
стінки і звужень СЖП в усіх хворих 
(що підтвердило діагноз ПБ), стрик-
туру СЖП з порушенням її прохідно-
сті – в 11 (35%) хворих, локальну ди-
латацію СЖП– у 16 (52%), холедохо-
літіаз– у 5 (16%), стеноз ВС ДПК– у 
5 (16%). Частота і вид проявів різни-
лися за симптомної та асимптомної 
ПБ. Характерним при ПБ за даними 
ЕРХПГ є необов’язкове та нерівно-
мірне розширення проток вище міс-
ця обструкції, відсутність симетрич-
ності розширення печінкових про-
ток.

Лікувальний етап ЕРХПГ вклю-
чав проведення ЕПСТ (у 26 хворих) 
та/або балонної дилатації ВС ДПК (у 
5) з подальшою літоекстракцією (у 
5), балонною дилатацією стрикту-
ри СЖП (у 9), ендобіліарним стенту-
ванням (встановлені 8 пластикових і 
2 металевих стентів довжиною 60 – 
110 мм). У 2 хворих з приводу хро-
нічного панкреатиту проведено вір-
сунготомію, в 1 з них – встановле-
ний панкреатичний стент.

Консервативна терапія, проведе-
на у хворих за симптомної ПБ, спря-
мована, насамперед, на зменшення 
вираженості ПГ шляхом застосуван-
ня неселективних бета–блокаторів. 
З метою попередження інфекцій-
них ускладнень застосовували анти-

біотики, для профілактики рецидиву 
холедохолітіазу – призначали пре-
парати урсодезоксихолевої кислоти. 
Проводили корекцію порушень коа-
гуляції крові.

1. ПБ у хворих при ПГ може супро-
воджуватися біліарною обструкцією.

2. Майже у 25% хворих за симп-
томної ПБ виявлений холедохоліті-
аз.

3. Комплексний та виважений під-
хід до діагностики й лікування хво-
рих з приводу симптомної ПБ з за-
стосуванням ендоскопічних тран-
спапілярних втручань дозволяє за 
мінімальної частоти ускладнень до-
сягти хороших безпосередніх і від-
далених результатів.
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