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ПРЕДИСЛОВИЕ К ИЗДАНИЮ НА РУССКОМ ЯЗЫКЕ

В последние годы термин «глобализация» вошел в повседневный словарь спе-
циалистов самых разных направлений науки и практики и, более того, глобализа-
ция стала реальным процессом, охватившим многие стороны творческой жизни и 
бизнеса. Наука наднациональна, и достижения в области науки принадлежат всему 
миру. Любое современное руководство для врачей должно опираться на последние 
научные достижения. Ввиду диверсификации и специализации науки возникают 
научные и клинические школы, последователи которых наиболее глубоко проникают 
в определенные проблемы и способны поэтому с наибольшей ясностью, полнотой 
и последовательностью донести до читателей сущностное и феноменологическое 
содержание представляемых разделов дисциплины, в частности гепатологии. На 
этом принципе построено руководство «Болезни печени по Шиффу». Редакторам 
американского издания удалось привлечь к написанию отдельных глав руководства 
большой коллектив действительно высококлассных специалистов, которые создали 
в целом своеобразную энциклопедию знаний о здоровой  и больной печени. Нашему 
читателю представляется перевод десятого издания этого всемирно известного руко-
водства. Такое частое переиздание означает, что авторский коллектив осуществляет 
непрерывный текущий контроль за всеми последними достижениями в области меди-
цины, и в частности гепатологии. При этом сохраняется фундаментальный характер 
руководства, отражающий преемственность в освещении всех сложнейших сторон 
гепатологии.

Возвращаясь к вопросу о глобализации знаний, следует приветствовать решение 
издателей предоставить нашим врачам руководство Шиффа на русском языке. Тем 
самым для врачей и научных работников значительно расширяются возможности, 
позволяющие сопоставить свои знания с профессионально выверенными блоками 
научной информации.

Неизбежное при переводе на русский язык расширение объема издания стало 
одной из основных причин, обусловивших решение выпустить его в ином, отличном 
от оригинала формате (в виде серии книг), что, по нашему мнению, сделает чтение 
более удобным.

Переводчикам и редакторам русского издания удалось в целом сохранить во всей 
полноте материал и стиль руководства. Вместе с тем мы будем благодарны читателям, 
если они укажут на выявленные при чтении недостатки и неточности перевода.

Академик РАМН, профессор     В.Т. Ивашкин
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ПРЕДИСЛОВИЕ К ДЕСЯТОМУ ИЗДАНИЮ

Мы уверены, что настоящее, десятое издание руководства «Болезни печени по 
Шиффу» на глубоком научном и современном клинической уровне освещает мно-
гие аспекты заболеваний печени. Гепатология продолжает постоянно развиваться. 
Наше понимание многочисленных процессов, происходящих в печени, а также раз-
нообразных факторов, оказывающих на них влияние, постоянно совершенствуется. 
Благодаря этому можно надеяться, что улучшатся и методы диагностики и лечения 
заболеваний печени.

Клинические проявления и естественное течение многих болезней печени в настоя-
щее время описаны довольно полно. Активно накапливаются сведения о том, что на 
течение болезни у конкретного пациента оказывает сочетанное влияние множество 
различных факторов. В начале этого издания мы показываем принципиальный под-
ход к обследованию пациента с предполагаемым поражением печени: от сбора анам-
неза и физикального обследования до биохимических и иммунологических маркеров, 
а также к современным визуализирующим методам. В последнем разделе представлена 
наиболее современная информация о трансплантации печени. Помимо этого, в книге 
содержится информация как о широко распространенных, так и об относительно 
редких гепатологических синдромах и заболеваниях. Подробно описаны взаимосвязи 
между клиническими синдромами и результатами биохимических и лучевых методов 
исследования, а также морфологической картиной по данным биопсии печени.

Большое внимание уделено вирусным гепатитам и их последствиям. Подробно рас-
смотрены методы диагностики и мониторирования активности вирусного гепатита С. 
Естественное течение и возможные осложнения вирусного гепатита С описаны в 
нескольких главах. Подробно объясняется, насколько важно исследование генотипа 
вируса гепатита С и уровня РНК вируса гепатита С в прогнозировании исхода болез-
ни и эффективности терапии. Прогресс в лечении вирусного гепатита С за последние 
несколько лет объясняется в первую очередь широким внедрением новых противо-
вирусных и иммуномодулирующих лекарственных препаратов. Основная проблема, 
которая для вирусного гепатита С пока не решена, — отсутствие эффективной вакци-
ны. Особое внимание уделено сложным взаимодействиям вируса гепатита С с другими 
гепатотропными вирусами, а также синергическому повреждающему действию вируса 
гепатита С и алкоголя, особенно у пациентов с фиброзом печени.

Подробно представлены сведения о вирусном гепатите В. Благодаря созданию 
эффективной вакцины уже удалось добиться впечатляющих результатов в регионах, 
где была осуществлена полноценная программа вакцинации. Это позволило изменить 
судьбы десятков тысяч человек. Однако, несмотря на этот впечатляющий рывок, 
миллионы пациентов, которые заразились вирусом гепатита В до создания вакцины, 
продолжают умирать от осложнений хронического вирусного гепатита В: цирроза 
печени и печеночно-клеточного рака. Для преодоления этой ситуации необходимо 
совершенствовать способы лечения вирусного гепатита В.

Мы пытались пронести через всю книгу мысль о том, что гепатологу необходимо 
постоянно обращаться к фундаментальным наукам о человеке и другим областям 
медицинских знаний. Медицина представляет собой единое целое, и различные ее 
области тесно взаимосвязаны. Так, активно изучается роль самих гепатотропных 
вирусов и ответа организма на их присутствие в развитии печеночно-клеточного рака. 
За последние несколько лет отмечается существенный рост случаев рака печени, осо-
бенно у пациентов, инфицированных вирусом гепатита С. 

Пристальное внимание вызывает изучение индивидуальных особенностей реагиро-
вания организма на воздействие факторов окружающей среды (химические, вирусные 
и др.). Так, при лекарственном поражении печени вектор развития патологического 
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процесса (преходящее повреждение или прогрессирующее поражение) определяется 
в первую очередь ранним ответом.

Возрастает интерес к проблеме отложения жира в печени, а также к последствиям 
этого процесса. Долгое время он считался доброкачественным, однако, по данным 
последних исследований, оказалось, что он может стать причиной цирроза и даже 
рака печени. Влияние жировой ткани на развитие фиброза в значительной степени 
определяется генетическими факторами. Кроме того, растет интерес к изучению роли 
метаболических расстройств в широком смысле слова при болезнях печени.

Невозможно отрицать, что усиливается роль трансплантации печени в современ-
ной гепатологии. Этой проблеме посвящен отдельный раздел, в котором подробно 
рассматриваются вопросы ведения пациента до и после хирургического вмешатель-
ства. Мы надеемся, что этот раздел, содержащий всеобъемлющую информацию, 
заменит другие источники.

Многое в гепатологии изменится в ближайшие несколько лет. Уже сейчас мы 
посчитали нужным представить современные данные об экспрессии генов, регуляции 
ядерных рецепторов, взаимодействиях различных цитокинов и факторов роста, раз-
личных металлов и минеральных соединений.

Мы очень рады, что 10-е издание руководства «Болезни печени по Шиффу» увиде-
ло свет. Достижения современной гепатологии меняют к лучшему жизнь наших паци-
ентов с заболеваниями печени. И это самое главное подтверждение того, что сейчас 
самое время для гепатологии.

Юджин Шифф
Майкл Соррел

Уиллис Мэддрей

Предисловие
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ПРЕДИСЛОВИЕ К ПЕРВОМУ ИЗДАНИЮ

За последние годы наши представления о заболеваниях печени претерпели суще-
ственные изменения. Причины этого многообразны: это прогресс в фундаментальном 
понимании строения и функционирования печени, достижения в разработке экспери-
ментальных моделей печеночных заболеваний, успехи в области изучения вирусных 
гепатитов, разработки новых клинических критериев и патофизиологических меха-
низмов развития печеночной комы (установление значения нарушений обмена амми-
ака); лучшее понимание патогенеза цирроза печени и совершенствование методов его 
лечения; уточнение метаболических повреждений при гемохроматозе и разработка 
эффективных механизмов его лечения, основанных на хелатировании ионов железа; 
доказательства этиологического значения нарушения обмена меди в развитии болез-
ни Вильсона (гепатолентикулярная дегенерация), накопление опыта и более широкое 
использование тонкоигольной биопсии печени, а также хирургического лечения при 
портальной гипертензии.

Книга, которую Вы держите в руках, не энциклопедия. При ее написании мы не 
преследовали цели осветить все возможные аспекты гепатологии. Это издание отра-
жает личный опыт и содержит наиболее современные сведения о заболеваниях пече-
ни, которые обобщены коллективом авторов, занимающихся различными аспектами 
гепатологии. Читатель может не найти в книге какой-то информации, но в большин-
стве случаев мы могли счесть ее не столь значимой. Мы надеемся, что компенсацией 
этих пробелов станет наиболее современная, практически ориентированная инфор-
мация по различным аспектам гепатологии, изложенная признанными экспертами в 
соответствующих областях. Мы надеемся, что настоящее издание позволит читателю 
отказаться от использования других изданий по данной тематике, особенно в области 
фундаментальных наук.

Я благодарен всем коллегам за дружный и высококачественный труд и очень рас-
считываю, что этой книге уготована интересная и многолетняя судьба. Отдельно мне 
хотелось бы поблагодарить за поддержку Сесил Уостон, Артура Патека и Эдварда 
Колла.

Леон Шифф
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СОСУДИСТЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ 

ПЕЧЕНИ



КЛЮЧЕВЫЕ ПОНЯТИЯ

Синдром Бадда–Киари •   развивается как следствие тромботической окклюзии 
печеночных вен.
Основной причиной тромбоза печеночных вен при синдроме Бадда–Киари слу- •
жит повышенная свертываемость крови. В основе лечения этого синдрома лежит 
антикоагулянтная терапия.
Больные с соединительнотканными мембранами, оставшимися после ранее пере- •
несенного тромбоза нижней полой вены, представляют наиболее многочисленную 
группу среди больных с синдромом Бадда–Киари в дальневосточном регионе.
Для острого или подострого синдрома Бадда–Киари характерны боль в животе,  •
увеличение печени и асцит, в то время как хронический синдром Бадда–Киари 
проявляется симптомами портальной гипертензии .
Наиболее информативным скрининговым исследованием для выявления боль- •
ных с синдромом Бадда–Киари является допплеровское ультразвуковое исследо-
вание. Компьютерная томография с контрастированием и магнитно-резонансная 
томография также позволяют диагностировать окклюзию печеночных вен и 
изменения паренхимы печени, обусловленные нарушением венозного оттока. 
Наиболее информативными методами диагностики синдрома Бадда–Киари 
являются венография и биопсия печени.
В некоторых случаях окклюзию печеночных вен удается устранить с помощью  •
ангиопластики и тромболизиса. Если симптомы заболевания, несмотря на меди-
каментозное лечение, прогрессируют, показана хирургическая декомпрессия 
портального русла путем открытого портосистемного или трансъюгулярного 
внутрипеченочного портосистемного шунтирования. Больным с декомпенсиро-
ванным циррозом печени или острой печеночной недостаточностью показана 
трансплантация печени.
Наследственная геморрагическая телеангиэктазия, или синдром Рандю–Ослера– •
Вебера,  — системное сосудистое заболевание, которое может протекать с пора-
жением печени.
Пелиоз печени характеризуется появлением в печени наполненных кровью  •
кист и может развиться при длительной иммуносупрессивной терапии или при 
 ВИЧ-инфекции. У ВИЧ-инфицированных пелиоз печени вызывает инфекция 
Bartonella henselae.

Бадд в 1845 г. впервые описал синдром, состоящий из триады признаков: боли в 
животе, асцита и гепатомегалии [1]. Позднее Киари изучил морфологические особен-
ности этого синдрома [2]. В настоящее время под синдромом Бадда–Киари понимают 
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нарушение венозного оттока из печени вследствие тромботической окклюзии на 
уровне печеночных венул, печеночных вен или нижней полой вены вплоть до право-
го предсердия. Синдром Бадда–Киари следует отличать от других причин обструкции 
печеночных вен, включая правожелудочковую сердечную недостаточность и веноок-
клюзионную болезнь. На Дальнем Востоке чаще встречается окклюзия нижней полой 
вены, связанная с образованием в ней мембран, в то время как в западных странах 
более часты случаи тромбоза печеночных вен. В большинстве случаев при синдро-
ме Бадда–Киари развитие тромбоза бывает вызвано повышенной свертываемостью 
крови, поэтому в основе его лечения лежит антикоагулянтная терапия. Клиническая 
картина зависит от протяженности окклюзии, темпов ее нарастания, а также от 
степени развития коллатерального кровообращения. Описаны варианты синдро-
ма с острым, подострым, хроническим и бессимптомным течением. Венография 
печени является обязательным методом исследования при диагностике синдрома 
Бадда–Киари, особенно когда речь идет о предстоящем наложении портокавального 
анастомоза или трансъюгулярном внутрипеченочном портосистемном шунтировании  
(ТВПШ). Без проведения проспективных исследований трудно разработать алгоритм 
лечения. В некоторых случаях можно выполнить ангиопластику и тромболизис. 
ТВПШ и открытое портокавальное шунтирование показаны в тех случаях, когда, 
несмотря на антикоагулянтную и другую медикаментозную терапию, симптомы забо-
левания нарастают. Больным с декомпенсированным циррозом печени или острой 
печеночной недостаточностью может понадобиться трансплантация печени.

Наследственная геморрагическая телеангиэктазия, или синдром Рандю–Ослера–
Вебера, характеризуется носовыми кровотечениями, появлением телеангиэктазий 
на коже и слизистых оболочек, а также артериовенозными мальформациями во вну-
тренних органах. Обычно в той или иной степени в процесс вовлекается также печень, 
но ее поражение обычно протекает бессимптомно. В случае появления клинических 
симптомов прибегают к эмболизации печеночной артерии, однако последние иссле-
дования свидетельствуют об опасности такого лечения.

Для пелиоза печени характерно образование в печени кист, наполненных кровью. 
Он развивается у больных, получающих длительную иммуносупрессивную тера-
пию, или у ВИЧ-инфицированных. Возбудителем бактериального пелиоза у ВИЧ-
инфицированных является Bartonella henselae . Лечение больных пелиозом печени 
состоит в назначении антибиотиков для подавления активности Bartonella henselae и в 
лечении заболевания, требующего проведения иммуносупрессивной терапии.

СИНДРОМ БАДДА–КИАРИ И СХОДНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ

Этиология

Наиболее частой причиной обструкции печеночных вен служат тромбофилические 
состояния, особенно связанные с миелопролиферативными заболеваниями  [3–5] 
(табл. 1-1). По данным наиболее крупного исследования, в 45% случаев синдрома 
Бадда–Киари больные страдали эритремией  и в 9% — эссенциальной тромбоцитемией  
[6]. Часты также случаи латентно протекающих миелопролиферативных состояний, 
выявляемых по спонтанному образованию эндогенных эритроидных колоний без 
стимуляции эритропоэтином [7]. Рост количества больных с тромбофилиями сопрово-
ждается учащением случаев синдрома Бадда–Киари [8–13]. Более чем у 25% больных 
отмечается более одной причины тромбоза [13]. Тщательное обследование больных 
в поисках причины тромбоза способствовало тому, что частота идиопатического син-
дрома Бадда–Киари уменьшилась до уровня менее 10% [7, 13, 14]. Лейденская мута-
ция  фактора V — наиболее частая причина наследственной тромбофилии и вторая по 
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