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Список сокращений
АЧТВ – активированное частичное тромбопластиновое время

ВИЧ – вирус иммунодефицита человека

ВРВЖ – варикозно расширенные вены желудка

ВРВП – варикозно расширенные вены пищевода

ВРВ – варикозное расширение вен

ДПК – двенадцатиперстная кишка

КЩС – кислотно-щелочное состояние
МНО - международное нормализованное отношение
МСКТ – мультиспиральная компьютерная томография

НСББ – неселективные β-блокаторы
УЗИ – ультразвуковое исследование

ЦП – цирроз печени

ЭГДС – эзофагогастродуоденоскопия 

ЭКГ - электрокардиография

BRTO - Balloon-occluded Retrograde Transvenous Obliteration (Баллон-ассистированная Ретроградная Трансвенозная Облитерация)
BATO – Balloon-occluded Antegrade Transvenous Obliteration (Баллон-ассистированная Антеградная Трансвенозная Облитерация)
HBsAg – hepatitis B surface antigen (поверхностный антиген вируса гепатита B)
HCV – hepatitis C virus (вирус гепатита С)

HVPG/ПВГД – (Hepatic Venous Pressure Gradiente / Печеночный Венозный Градиент Давления)  

RW – Wassermann reaction (реакция Вассермана)

TIPS - Transjugular intrahepatic portosystemic shunt (трансъюгулярное внутрипеченочное портосистемное шунтирование) 

Термины и определения
Портальная гипертензия – это клинический симптомокомплекс, который проявляется патологическим повышением печеночного венозного градиента давления, что сопровождается формированием порто-портальных и порто-системных коллатералей, через который происходит сброс крови из портальной вены в обход печени [1].
Кровотечение из ВРВ пищевода и/или желудка – критическое состояние, которое возникает при растяжении и разрыве стенки вен пищевода и желудка из-за повышения давления в системе воротной вены [2-4].

                                   
1. Краткая информация по заболеванию или состоянию (группе заболеваний или состояний)
1.1 Определение заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний)
Клинически значимая портальная гипертензия ассоциируется с развитием клинических проявлений в виде расширения диаметра ствола воротной (более 14 мм) и селезеночной (более 8 мм) вен, варикозной трансформации вен пищевода и желудка, формировании эктопических варикозных вен кишечника, спленомегалии с явлениями гиперспленизма различной степени тяжести, развития асцитического синдрома.  Клинические проявления портальной гипертензии возникают при печеночном венозном градиенте давления более 10 мм рт.ст. [5].
Варикозное расширение вен (ВРВ) пищевода и/или желудка – осложнение портальной гипертензии, характеризующееся увеличением диаметра спонтанных порто-кавальных шунтов, расположенных в пищеводе и желудке, возникающее вследствие усиления кровотока по ним.
1.2 Этиология и патогенез заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний)
Портальная гипертензия может развиваться при различных патологических процессах, сопровождающихся нарушением кровотока в системе воротной вены. В соответствии с анатомическим расположением препятствия кровотоку форма портальной гипертензии может быть классифицирована как подпеченочная (с вовлечением селезеночной, брыжеечной или воротной вен), внутрипеченочная (заболевания печени) и надпеченочная (заболевания, приводящие к нарушению венозного оттока от печени) (Приложение А1). 

1.3 Эпидемиология заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний)
Около 90% случаев портальной гипертензии у взрослых возникает вследствие цирроза печени различной этиологии [6]. Среди причин цирроза печени наиболее часто встречаются хронические вирусные гепатиты – более 80%, алиментарные причины – 5%, аутоиммунные заболевания печени – 2%, метаболические, паразитарные и другие заболевания – более 10% [7]. 

Наиболее частым осложнением портальной гипертензии является варикозное расширение вен пищевода и/или желудка (до 95%). Первое кровотечение из ВРВ приводит к летальному исходу в 15-25% случаях. В отсутствии профилактики риск рецидива кровотечения в течение года составляет 60%, а госпитальная летальность при рецидивных кровотечениях превышает 30% [8,30].
1.4 Особенности кодирования заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний) по Международной статистической классификации болезней и проблем, связанных со здоровьем

I 85.0 – варикозное расширение вен пищевода с кровотечением
1.5 Классификация варикозной трасформации вен пищевода и желудка Классификация ВРВ по локализации:

Классификация ВРВ по локализации:

1. Изолированное варикозное расширение вен пищевода:

- ограниченное ВРВ средней и нижней трети пищевода;

- тотальное ВРВ пищевода

2. Варикозное расширение вен желудка (Sarin):

- GOV1 - гастроэзофагеальные ВРВ с распространением на кардиальный и субкардиальный отделы малой кривизны желудка;
- GOV2 - гастроэзофагеальные ВРВ от эзофагокардиального перехода по большой кривизне по направлению к фундальному отделу желудка;

- IGV1 – изолированные ВРВ фундального отдела желудка без ВРВ пищевода 

- IGV2 – изолированные ВРВ других отделов желудка 
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Рисунок 1. Классификация ВРВ желудка по Sarin (1992).
Классификация ВРВ по степени выраженности (А.Г. Шерцингер):

I степень – диаметр вен 2-3 мм

II степень – диаметр вен 3-5 мм

III степень – диаметр вен более 5 мм
Классификация гастропатий: 
Легкая - небольшие участки розового цвета, окруженные белым контуром.

Средняя - плоские красные пятна в центре розовой ареолы

Тяжелая - сочетание с точечными кровоизлияниями

1.6 Клиническая картина заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний)

Клиническая картина определяется локализацией варикозно-расширенных вен, которые явились причиной кровотечения, тяжестью кровопотери, этиологией портальной гипертензии и тяжестью основного заболевания. В связи с этим состояние пациента при поступлении может варьировать от удовлетворительного да крайне тяжелого. 
2. Диагностика заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний), медицинские показания и противопоказания к применению методов диагностики
Критерии установления диагноза/состояния: диагноз устанавливается на основании данных эзофагогастродуоденоскопии (ЭГДС)
2.1 Жалобы и анамнез

Пациенты предъявляют жалобы на одно/многократную рвоту малоизмененной кровью или сгустками крови, слабость, головокружение, сердцебиение, на наличие холодного липкого пота и изменение сознания, на изменение стула: от оформленного, черного до жидкого дегтеобразного или кровавой мелены. 
Обязательно уточнение о наличии в анамнезе эпизодов кровотечения и проведенных в связи с этим вмешательств, сопутствующей патологии, принимаемых препаратов и переносимости лекарственных средств.

2.2 Физикальное обследование

Незамедлительно после поступления в стационар пациента с подозрением на кровотечение из варикозно-расширенных вен пищевода и/или желудка, для определения его дальнейшей маршрутизации в приемном отделении, необходимо определение: частоты дыхательных движений, артериального давления, частоты сердечных сокращений, сатурация крови, температуры тела и уровня сознания по шкале Глазго.
Проводится осмотр кожного покрова и видимых слизистых с определением изменений, характерных для больных циррозом печени (кожный покров и видимые слизистые бледные, желтушные, возможно наличие подкожных геморрагий, увеличение в размерах живота, наличие расширенных вен передней брюшной стенки и периферических отеков).
При пальпации и перкуссии брюшной полости определяются размеры печени и селезенки, уточняется наличие свободной жидкости в брюшной полости.

При перкуссии и аускультации необходимо исключить наличие свободной жидкости в плевральных полостях.
2.3 Лабораторные диагностические исследования
Рекомендуется: Общий анализ крови, общий анализ мочи, группа крови и резус-фактор, биохимический анализ крови (включая альбумин, билирубин, креатинин), коагулограмма (МНО, АЧТВ), КЩС, электролиты крови, кровь на HCV, HBsAg, RW, ВИЧ.

2.4 Инструментальные диагностические исследования
В качестве основного метода диагностики, позволяющим поставить точный диагноз и определить дальнейшую тактику лечения, рекомендуется эзофагогастродуоденоскопия, сроки выполнения которой зависят от тяжести состояния пациента и клинической картины кровотечения. У пациентов с органной дисфункцией и/или клинической картиной продолжающегося кровотечения экстренная ЭГДС с анестезиологическим пособием выполняется в максимально короткие сроки от момента поступления в стационар.

УУР – D. УДД – 1.

У пациентов без органной дисфункции и без клинической картины продолжающегося кровотечения ЭГДС рекомендуется проводить в срок до 12 часов от момента поступления в стационар.
УУР – B. УДД – 1.

Кроме ЭГДС в обязательном порядке рекомендуются к применению: ЭКГ, рентгенография органов грудной клетки, УЗИ органов брюшной полости и гепатопанкреатодуоденальной зоны c ультразвуковым дуплексным сканированием портального кровотока.

В качестве дополнительных инструментальных методов исследования могут быть использованы: обзорная рентгенография органов брюшной полости, ЭхоКГ, МСКТ органов брюшной полости с внутривенным контрастированием, эластометрия печени.
УУР – D. УДД – 1.
3. Лечение, включая медикаментозную и немедикаментозную терапии, диетотерапию, обезболивание, медицинские показания и противопоказания к применению методов лечения
3.1 Медикаментозная терапия
3.1.1 Гемотрансфузионная и гемостатическая терапия

· Рекомендуется введение эритроцитарной массы при уровне гемоглобина менее 70 г/л.
УУР – А. УДД – 1.

· Рекомендуется введение тромбоконцентрата при уровне тромбоцитов ниже 50х109
· Рекомендуется введение свежезамороженной плазмы при уровне МНО ≥1,5, фибриноген ниже 1г/л

Комментарии. Стратегия трансфузионной терапии должна определяться индивидуально с учетом сопутствующей сердечно-сосудистой патологии, возраста больного, гемодинамического статуса и характера кровотечения. 
УУР – А. УДД – 1.

Комментарии. Стандартные показатели свертывающей системы крови (МНО, АЧТВ, протромбиновое время) малоинформативны для оценки состояния свертывающей системы крови у больных с терминальной стадией диффузных заболеваний печени [9].
УУР – B. УДД – 1.
· Не рекомендовано введение рекомбинантного VIIа фактора и транексамовой кислоты у больных с кровотечением из варикозных вен пищевода и/или желудка

УУР – А. УДД – 1.
3.1.2 Рекомендована антибиотикопрофилактика (не менее 7 дней): 

· Норфлоксацин орально (400 мг 2 раза в день) 

· Ципрофлоксацин 200мг* 2 раза в/в 

· Цефтриаксон 1г * 2 раза в/в
УУР – А. УДД – 1.

Комментарии. Острое кровотечение из варикозно-расширенных вен пищевода часто связано с бактериальной инфекцией за счет кишечной дислокации и нарушений перистальтики кишечника. Профилактическая антибиотикотерапия уменьшает бактериальную инфекцию, повторные кровотечения, и увеличивает показатели выживаемости [10-13]. 

3.1.3 Рекомендовано применение вазоактивных препаратов:

( Терлипрессин (1 мг каждые 4 часа)

Комментарии: Терлипрессин повышает эффективность контроля над кровотечением и смертностью, и должен служить препаратом первого выбора. Гипонатриемия была описана у пациентов, получавших терлипрессин, особенно у пациентов с сохраненной функцией печени. Поэтому следует контролировать уровень натрия. Всем пациентам с подозрением на кровотечение из варикозно расширенных вен пищевода и желудка в максимально ранние сроки должно быть начато введение тканевых вазоконстрикторов. 

( Рекомендовано применение Соматостатина /Октреотида (болюсно 50-100мкг, далее инфузионно 25-50мкг/час) (А.1)
Комментарии: Фармакотерапия соматостатином (аналогами) эффективна для остановки кровотечения, по крайней мере, временно, у 80% пациентов. Соматостатин по эффективности может превосходить свой аналог октреотид. Лечение пищеводного кровотечения аналогами соматостатина не уменьшает показатель смертности, но снижает необходимость переливания крови. 
УУР – А. УДД – 1.

Комментарии: Нет убедительных доказательств в лучшей эффективности терлипрессина или соматостатина у больных с кровотечением из варикозных вен пищевода и/или желудка. Терапия вазоактивными препаратами должна начинаться как можно раньше и продолжаться от 2 до 5 суток [14-17]. 

УУР – А. УДД – 1.

3.1.4 Рекомендованы препараты, снижающие давление в системе воротной вены

Неселективные β-адреноблокаторы (НСББ) в максимально переносимой дозе после стабилизации артериального давления (начиная с 5-х суток после кровотечения)
· Пропранолол 20мг* 4 раза в сутки перорально

· Карведилол до 25мг/сут перорально

Комментарии. β-адреноблокаторы должны назначаться пациентам после стабилизации артериального давления, но с осторожностью больным с резистентным асцитом в связи с риском почечного повреждения на фоне гипотензии. Препараты назначаются на длительный срок. Примерно 30% пациентов не отвечают на терапию β-адреноблокаторами снижением градиента печеночного венозного давления, несмотря на адекватные дозы. 

Рекомендовано применение венодилятаторов
( Нитраты

Комментарии. Монотерапия нитратами не рекомендуется. Изосорбид 5-мононитрат снижает портальное давление, но его использование у пациентов с циррозом ограничено системными вазодиляторными эффектами, часто приводящими к дальнейшему понижению артериального давления и, потенциально, к (преренальному) нарушению функции почек

Рекомендовано применение вазоконстрикторов и вазодилятаторов
( Комбинированная терапия приводит к синергическому эффекту в снижении портального давления

Комментарии. Комбинация изосорбида 5-мононитрата с неселективными β-блокаторами показала усиленный эффект в снижении портального давления и особенно эффективна у пациентов, не ответивших на первичную монотерапию β-блокаторами. Тем не менее, эти положительные эффекты могут быть перевешены вредными воздействиями на функцию почек и долгосрочный показатель смертности, особенно у пациентов старше 50 лет. Следовательно, рутинное применение этой комбинации не рекомендовано.
3.1.5 Рекомендована деконтаминация желудочно-кишечного тракта

· Эритромицин (250 мг за 30-120 минут до эндоскопии)
УУР – B. УДД – 1.
Комментарии: Применение эритромицина противопоказано при удлинении интервала QT на ЭКГ.
· Рекомендовано применение перорального питания
УУР – D. УДД – 2.

Комментарии: Длительное голодание увеличивает риски развития осложнений у больных циррозом печени и кровотечением из ВРВ, поэтому пероральное питание должно рекомендоваться как можно раньше от эпизода кровотечения.
· Рекомендовано применение Лактулозы (невсасываемые дисахариды, слабительные средства)
Назначаются в индивидуальной дозе (как правило 15-30 мл каждые 12 часов до появления 2-3 дефекаций мягким или неоформленным стулом на протяжении суток. В дальнейшем доза подбирается индивидуально для поддержания 2-3 кратного стула). 
УУР – В. УДД – 1.
Комментарии. Применение лактулозы целесообразно как для профилактики, так и для лечения печеночной энцефалопатии у больных циррозом печени и кровотечением из ВРВ.

3.1.6 У больных с портальной гипертензией вследствие заболеваний крови обязательно продолжать цитостатическую терапию под контролем гематологов.
3.2 Компрессионный гемостаз

3.2.1 При диагностике продолжающегося кровотечения из ВРВ пищевода и/или кардиального и субкардиального отделов малой кривизны желудка (GOV1) и невозможности выполнения эндоскопического лигирования вен рекомендована остановка кровотечения зондом Блекмора.

УУР – А. УДД – 1.
Зонд Блэкмора рекомендуется устанавливать врачу-хирургу в условиях анестезиологического пособия. Зонд рекомендуется вводить через носовой ход в желудок, предварительно замерив расстояние от мочки уха до эпигастрия. Затем, в катетер желудочного баллона рекомендуется вводить воздух в количестве 120-150 см3 (не жидкость!), катетер перекрывать зажимом. Зонд рекомендуется подтягивать до ощущения упругого сопротивления, чем и достигают сдавление вен в зоне кардии. После этого зонд рекомендуется фиксировать к носогубному треугольнику пластырем. Обычно достаточно раздувания только желудочного баллона. Пищеводный баллон рекомендуется раздувать только при продолжении срыгивания кровью. Воздух в пищеводный баллон рекомендуется вводить небольшими порциями, первоначально 45-50 см3, затем по 10-15 см3 с интервалом в 3-5 минут, общий V до 80 см3.

После того, как зонд установлен, рекомендуется аспирировать желудочное содержимое и промыть желудок холодной водой. Контроль за эффективностью гемостаза рекомендуется осуществлять путем динамического наблюдения за характером желудочного содержимого, поступающего по зонду.

Во избежание пролежней на слизистой оболочке пищевода через 4 часа c момента установки зонда пищеводный баллон рекомендуется распустить. При отсутствии рецидива кровотечения пищеводный баллон рекомендуется оставлять спущенным. Желудочный баллон рекомендуется распускать спустя 2 часа от момента распускания пищеводного баллона.

При появлении в зонде свежей крови после распускания пищеводной манжетки клиническую картину рекомендуется расценивать как рецидив кровотечения. Манжетку рекомендуется повторно раздуть на 4 часа. При повторном рецидиве после распускания пищеводной манжетки временный гемостаз вновь обеспечивается зондом Блекмора и рекомендуется принимать решение об экстренном проведении эндоскопического, рентгенэндоваскулярного или открытого хирургического вмешательства.

При отсутствии рецидива кровотечения после распускания пищеводной манжетки желудочный баллон рекомендуется распускать спустя 2 часа. После распускания желудочного баллона зонд рекомендуется оставлять для контроля за рецидивом кровотечения на 12-24 часа. При отсутствии кровотечения в этот период наблюдения, пациенту рекомендуется выполнять эндоскопическое лигирование вен пищевода, которое проводится в операционной под наркозом или с седацией на самостоятельном дыхании.
В случае рецидива кровотечения после эндоскопического лигирования зонд Блекмора рекомендуется устанавливать повторно. Возможно проведение повторного эндоскопического лигирования. При следующем рецидиве после эндоскопического лигирования ВРВ пищевода рекомендуется обеспечивать временный гемостаз зондом Блекмора и определить показания к экстренному проведению рентгенэндоваскулярного или открытого хирургического вмешательства 
УУР – B. УДД – 1.
3.3 Хирургическое лечение
3.3.1 При диагностике продолжающегося кровотечения из ВРВП и/или ВРВЖ (GOV1, I тип) рекомендовано эндоскопическое лигирование вен.

Анестезиологическое пособие рекомендуется определять исходя из тяжести состояния пациента, объёма хирургического вмешательства, наличия сопутствующей патологии. В качестве метода выбора анестезиологического пособия рекомендуется общая анестезия 
УУР – D. УДД – 1.
Комментарии. При необходимости интубации трахеи во время проведения эндоскопического исследования, экстубация по показаниям должна проводиться в максимально короткие сроки
Для лигирования ВРВП и/или ВРВЖ (GOV1, I тип) рекомендуется использовать эндоскопические устройства типа Z.A. Saeed различных фирм-производителей в наборе на 6 или 10 латексных колец. После проведения эндоскопа с насадкой рекомендуется приступать к лигированию, при этом рекомендовано начинать с области эзофагокардиального перехода, чуть выше зубчатой линии. Кольца накладываются по спирали, избегая наложения лигатурных колец в одной плоскости по окружности для профилактики дисфагии в ближайшем и отдаленном периодах. Выбранный варикозный узел отсосом рекомендуется эвакуировать в цилиндр, не менее чем на половину высоты. После чего рекомендуется сбросить кольцо. Следом рекомендуется возобновить подачу воздуха и несколько извлечь эндоскоп, что позволяет удалить лигированный узел из цилиндра. 3а сеанс, в зависимости от выраженности ВРВ, рекомендуется накладывть от 6 до 10 лигатур.

Лигирование ВРВП при продолжающемся или состоявшемся кровотечения имеет некоторые технические особенности. Первую лигатуру рекомендуется накладывать на источник кровотечения, затем рекомендуется лигировать остальные ВРВП.

Данный способ позволяет за один сеанс перевязывать до 14-15 варикозных узлов пищевода и зоны кардиоэзофагального перехода.

В случае рецидива кровотечения после эндоскопического лигирования рекомендуется устанавливать повторно зонд Блекмора (см. выше). Возможно проведение повторного эндоскопического лигирования. При следующем рецидиве после эндоскопического лигирования ВРВП рекомендуется обеспечивать временный гемостаз зондом Блекмора и определить показания к экстренному проведению рентгенэндоваскулярного или открытого хирургического вмешательства 

При отсутствии в клинике эндоскопических лигирующих наборов возможно проведение эндоскопического гемостаза методом склерозирования. Показанием для эндоскопического склерозирования является неактивное продолжающееся кровотечение из ВРВП и ВРВЖ GOV 1 (I тип) после проведенного гемостаза зондом Блэкмора.  Методика введения склерозанта преимущественно паравазальная, основной целью которой является создание отека подслизистого слоя, что позволяет сдавить варикозно-деформированную вену, тем самым остановить кровотечение, а в последующем на 5-7 сутки за счет активизации склеротического процесса в подслизистом слое обеспечить создание рубцового каркаса. Возможно введение вспененного склерозанта интравазально.
Склеротерапию рекомендуется начинать от области эзофагокардиального перехода и продолжать в проксимальном направлении. Из склерозирующих агентов, как правило, рекомендуется использовать этоксисклерол (Германия), который содержит 5-20 мг полидоканола в 1 мл этилового спирта. При каждой инъекции рекомендуется вводить не более 3-4 мл склерозанта. Рекомендуется осуществлять от 15 до 20 вколов. За один сеанс расходуется до 24-36 мл склерозанта. Вводимый по инъектору склерозант создает по обеим сторонам варикозной вены плотный отек, сдавливающий сосуд. По окончании сеанса склеротерапии варикозные вены практически не определяются в отечной слизистой. Подтекание крови из мест проколов обычно незначительно и не требует принятия дополнительных мер.
Длительность диагностического этапа ЭГДС в случае продолжающегося кровотечения не должна превышать 10-15 минут, при невозможности эндоскопического лигирования или склерозирования ВРВП рекомендуется выполнять повторный временный гемостаз зондом Блэкмора или установить стент Даниша.
Комментарии. Противопоказанием к лигированию ВРВП является наличие варикозных узлов в желудке и ДПК. Показанием к применению стента Даниша является кровотечение из изолированных ВРВП при невозможности эндоскопического лигирования и балонной тампонады зондом Блекмора. Противопоказанием к установке стента Даниша является наличие ВРВЖ.
УУР – В. УДД – 1.
Остановка пищеводного кровотечения при помощи стента Даниша достигается непосредственным давлением раскрытого стента на стенку кровоточащих ВРВ. 

Стент Даниша представляет собой полый металлический каркас из нитиноловой проволоки, покрытый силиконовой пленкой. На концах стента находятся рентгеноконтрастные нити, заканчивающиеся проволочными петлями для механических тракций. Номинальные размеры расправленного стента -25мм в теле и 30мм – по проксимальной и дистальной воронкам, длина стента 135см. Сам стент до его имплантации в пищевод содержится в дистальном конце доставочного устройства в сжатом состоянии. В состав набора дополнительно входят струна –проводник длиной 260см, шприц емкостью 50 мл и специальный экстрактор для извлечения стента.

Перед установкой стента Даниша рекомендуется выполнять эндоскопический осмотр пищевода и желудка для достоверной верификации источника кровотечения из варикозно-расширенных узлов в пищеводе. При этом во время проведения эндоскопии рекомендуется измерить расстояние от резцов до источника кровотечения и расстояние от резцов до кардии для определения правильного размещения стента Даниша в просвете пищевода.
Перед имплантацией стента через рабочий канал эндоскопа в антральный отдел желудка рекомендуется установить струну-проводник вдоль большой кривизны до привратника. Затем эндоскоп рекомендуется осторожно извлечь, а проводник-струну фиксировать в ротовой полости пациента для предотвращения его смещения.

Для правильной ориентации в глубине установки, желтый стопор на доставочном устройстве стента Даниша рекомендуется устанавливать на значение измеренного расстояния от резцов до кардии и прибавляют еще 4-6 см для облегчения раздувания баллона в желудке.

На следующем этапе проксимальный жесткий конец струны-направителя рекомендуется вставлять в отверстие на торцевой части дистального конца доставочного устройства и постепенно передвигать доставочное устройство по проводнику-направителю до предварительно установленного желтого стопора. Далее рекомендуется снимать первый (синий) съемный стопор и медленным движением вперед переводить систему в первое положение. Рекомендуется подключать шприц к воздушному клапану Y коннектора и наполнять баллон воздухом шприцом до рекомендуемого объема 120-150 мл. Латексный герметичный предохранитель оранжевого цвета сразу же показывает избыточное давление в системе, если желудочный баллон находится в неправильном положении.

После заполнения желудочного баллона воздухом рекомендуется подтягивать доставочное устройство на себя до ощущения незначительного сопротивления. В этом положении, перед окончательным размещением стента, рекомендуется повторно фиксировать систему, передвигая дистальный подвижный стопор желтого цвета к мундштуку. Далее рекомендуется снять второй стопор белого цвета и, удерживая проксимальный конец доставочного устройства, медленно (в течение 3-5 секунд) тянуть толстую оболочку (покрытие) по направлению «на себя» до первого хлопка, указывающего на окончательное открытие и высвобождение стента. После этого рекомендуется открыть воздушный клапан инсуффляции для освобождения желудочного баллона от воздуха, после чего доставочное устройство удалить вместе с проводником-направителем.
Сразу после установки рекомендуется выполнить эндоскопический контроль положения стента. Оптимальной считается позиция, когда дистальный конец стента расположен на 1-2 см ниже желудочно-пищеводного соединения, а проксимальный конец стента заканчивается ниже верхнего пищеводного сфинктера. В случае отклонения от оптимальной позиции, рекомендуется изменить положение стента путём захвата его проксимальной (когда необходимо сместить вверх) или дистальной (когда необходимо сместить вниз) петли эндоскопическими щипцами типа «крысиный зуб». 

Для удаления стента Даниша рекомендуется использовать специальный экстрактор, обеспечивающий атравматичное отделение стента от стенки пищевода, который состоит из оболочки, представленной двумя полыми трубками, и крючка извлечения, имеющего в средней части замок для фиксации в задвинутом положении. На проксимальном конце внутренней трубки оболочки имеется винт блокировки крючка, на закруглённой наружной трубке оболочки – желтый резиновый конус, обеспечивающий плавное отделение стента от слизистой пищевода.

Для извлечения стента дистальный конец эндоскопа рекомендуется располагать на уровне верхнего края стента Даниша, через рабочий канал эндоскопа до его конца проводить крючок экстрактора стента и захватывать проксимальную проволочную петлю. Перемещением синего предохранителя вперед крючок рекомендуется фиксировать в закрытом положении для предотвращения его открытия.

Далее оболочку экстрактора рекомендуется вводить вдоль по-прежнему заблокированного крючка и до проксимального края стента Даниша. После того, как кончик наружной трубки оболочки достигает проксимального края стента, крючок извлечения и захваченную им проволочную петлю рекомендуется медленно втягивать во внутреннюю трубку оболочки в положение, при котором проксимальный конец стента отделяется от слизистой оболочки и образует конус. В этот момент дальнейшее продвижение крючка рекомендуется останавливать, а поворотом фиксирующего кольца на проксимальном конце оболочки, крючок прочно закрепить во внутренней трубке оболочки. Далее, фиксируя внутреннюю трубку оболочки в неподвижном положении, рекомендуется постепенно перемещать внешнюю оболочку вперед, отделяя стент от стенки пищевода и втягивая его в наружную трубку оболочки.

После полного втягивания стента Даниша в экстрактор всю конструкцию рекомендуется полностью извлечь наружу.
В конце процедуры рекомендуется проводить эндоскопический осмотр пищевода с оценкой потенциальных местных осложнений и остаточных ВРВП
УУР – Д. УДД – 1.

3.3.2. При диагностике состоявшегося кровотечения из ВРВП и/или ВРВЖ GOV1 (I тип) и для вторичной профилактики кровотечения из ВРВП и ВРВЖ GOV1 (I тип)  рекомендуется применение комбинации НСББ и эндоскопическое лигирование ВРВ (см.выше).
УУР – А. УДД – 1.
3.3.3 При диагностике состоявшегося кровотечения из ВРВЖ, кроме GOV1 (I тип)
По необходимости рекомендуется стабилизировать состояния пациента. В дальнейшем рекомендуется дообследование, в объём которого рекомендуется включать КТ органов брюшной полости с внутривенным болюсным контрастированием. На основании дообследования рекомендуется принимать решение об объёме окончательного гемостаза с дифференцированным выбором хирургического или эндоваскулярного лечения.
3.2.4 При диагностике продолжающегося кровотечения из ВРВЖ GOV2 (II тип)
В зависимости от гемодинамического статуса больного для эндоскопического гемостаза возможно применение цианокрилатных клеевых композиций. Рекомендуется использовать два тканевых клея: N-бутил-2-цианокрилат (гистоакрил) и изобутил-2-цианокрилат (букрилат). Методика введения цианокрилатов: интравазально вводится р-р гистоакрила в разведении в липиадолом для предотвращения ранней полимеризации (при попадании в кровь цианокрилат полимеризуется  в течение 20 секунд). Клеевые композиции, вызывая облитерацию сосуда, способствуют гемостазу. Через несколько недель после инъекции клеевая пробка отторгается в просвет желудка. 

Комментарий: Метод технически не прост в исполнении в связи с риском преждевременного застывания клея в инъекторе и инструментальном канале эндоскопа, что приводит к повреждению эндоскопа, особенно при выполнении этой манипуляции в инверсии. Кроме того, клеевые композиции могут мигрировать в системный кровоток, приводя к эмболии крупных артериальных сосудов (легких и почек в первую очередь). 

В практике при продолжающемся кровотечении или его рецидиве из ВРВЖ GOV2  (II типа) показано экстренное открытое хирургическое вмешательство.
3.2.5. При продолжающемся кровотечении из ВРВП и/или ВРВЖ, резистентном к проведению консервативной терапии и эндоскопическому гемостазу в экстренном порядке возможно выполнение: операции Пациоры, TIPS, BRTO, BATO.
Операция М.Д. Пациоры: Суть операции заключается в проведении гастротомии и прошивании ВРВ пищевода и/или желудка. В некоторых клинических ситуациях (гигантская спленомегалия, затрудняющая технически выполнение вмешательства) операция Пациоры дополняется спленэктомией (при портальной гипертензии у больных с заболеванием крови спленэктомию желательно выполнять после консультации (консилиума) с гематологами). В последние годы операция Пациоры, особенно у тучных пациентов и при глубоком расположении пищеводно-желудочного перехода, часто сочетается с предварительной деваскуляризацией желудка по большой кривизне и перевязкой левой желудочной вены, что приводит к мобилизации пищеводно-желудочного перехода и облегчению проведения операции. 

Техника операции. После выполнения верхне-срединной лапаротомии, зона операции (желудок) тщательно изолируется большими салфетками от других отделов брюшной полости. Выполняется  верхняя гастротомия косопоперечным разрезом на протяжении 8-10 см по передней стенке желудка несколько отступя от дна в направлении к малой кривизне. Визуализируются ВРВ кардии, уходящие несколькими стволами в пищевод, верифицируется источник кровотечения – пробойник, который может располагаться на венах кардии, субкардии и в зоне кардио-эзофагеального перехода, в зависимости от типа варикозной трансформации вен желудка. Прошивают варикозный узел, несущий пробойник. Далее начинают прошивание наиболее крупного ствола непосредственно в зоне кардио-эзофагеального перехода и, осторожно подтягивая за лигатуру, прошивают пищеводный ствол вены выше, используя длительно рассасывающийся шовный материал на атравматической колющей игле 25-26. Нельзя прошивать варикозные стволы вен капроном, шелком и другим нерассасывающимся шовным материалом! Таким образом, прошивают все стволы (обычно, это от 3 до 5 стволов, чаще 4) кардио-эзофагеального перехода, по возможности, «входя в пищевод». Не следует, прошивать 2 ствола одновременно, ссуживая и деформируя таким образом кардио-эзофагеальный переход. «Вкол и выкол» иглы следует производить непосредственно по краю ствола, не проникая в просвет вены и, стараясь не захватывать неизмененную стенку пищевода, чтобы также не ссуживать и не деформировать кардиоэзофагеальный переход. После окончания обработки варикозных вен по периметру гастро-эзофагеального перехода и пищевода начинают прошивание варикозных вен желудка, при этом, также используют длительно нерассасывающийся шовный материал, но с атравматической колющей иглой большего диаметра, в зависимости от размера варикозного ствола. Операция заканчивается ушиванием гастротомии двухрядным швом с предварительной обязательной установкой тонкого назогастрального зонда с целью декомпрессии желудка на тпервые сутки и последующего введения водно-электролитных растворов. 1 ряд, обычно, это непрерывный вворачивающий шов по Коннелю длительно нерассывающимся шовным материалом на атравматической игле. 2 ряд – узловой или непрерывный с таким же шовным материалом. Тщательная санация и дренированием брюшной полости.

Трансъюгулярное внутрипеченочное портосистемное шунтирование: Операция TIPS осуществляется путем чрескожной имплантации стента между крупными печеночными венами и ветвями воротной вены для создания внутрипеченочного соустья. В качестве сосудистого доступа к центральной венозной системе предпочтительно выполнение чрескожной пункции внутренней яремной вены справа. При невозможности пункции правой внутренней яремной вены используют левосторонний доступ. После пункции вены устанавливают интродьюсер не менее 8F. Далее по 0.035 проводнику в полую вену и правое предсердие проводят диагностический катетер с измерением давления. Для катетеризации печеночной вены используется катетер размером 5 или 6 F с изогнутым кончиком типа Cobra или JR. После заклинивания катетера в печеночной вене проводится измерение давления заклинивания с расчетом и оценкой печеночно-венозного градиента давления. На данном этапе с целью контрастирования портальной системы проводится баллонная окклюзионная печеночная карбоксиграфия или рентген контрастная ангиография. При использовании коммерческого набора для трансъюгулярного внутрипеченочного портосистемного шунтирования входящую в комплект иглу под контролем рентгеноскопии или ультразвука по жесткому 0.035 проводнику устанавливают в ствол правой печеночной вены для пункции правой ветви воротной вены. Также для пункции могут быть использованы средняя и левая печеночные вены, а также левая ветвь воротной вены. Идеальная точка входа в воротную вену находится на расстоянии 1–2 сантиметров от основной бифуркации, чтобы избежать внепеченочной пункции и возможного гемоперитонеума. Если доступ к воротной вене таким образом невозможен, то целесообразно выполнение чрескожной чреспеченочной пункции воротной вены с заведением проводника и использованием его в качестве рентгеноскопической мишени для лучшей визуализации воротной вены. Для подтверждения пункции воротной вены выполняют аспирацию крови с последующей инъекцией контрастного вещества. Далее по 0.035 проводнику в ствол воротной вены проводится ангиографический катетер типа Pigtail, выполняется портография. После портографии выполняется предилатация канала в паренхиме печени низкопрофильным периферическим баллонным катетером. Для стентирования сформированного интрапаренхиматозного канала предпочтительно использовать частично покрытый стент, при этом непокрытая часть стента позиционируется в воротной вене, а покрытая часть позиционируется до места слияния печеночной вены и нижней полой вены (НПВ). Следует избегать выхода проксимальной части стента в НПВ или углубления дистальной части стента в ствол воротной вены ввиду того, что в дальнейшем это может в будущем затруднить трансплантацию печени. После имплантации стента выполняют контрольную портографию с оценкой контрастирования варикозно расширенных вен. При сохранении кровотока в варикозно расширенных венах проводят их эмболизацию спиралями или окклюдером. Также при продолжающемся кровотечении с гемостатической целью возможно симультанное эндоскопическое склерозирование варикозно расширенных вен. Далее проводят повторное измерение порто-кавального градиента. После извлечения инструментария осуществляют мануальный гемостаз места пункции [29].
Операция TIPS рекомендуется при рефрактерных кровотечениях из ВРВ пищевода и желудка с эндоскопическому лигированию и медикаментозной терапии.

УУР – В. УДД – 1.
В целях ранней вторичной профилактики (не позднее 72 часов после кровотечения) TIPS рекомендуется выполнять при циррозе печени класса С (менее 14 баллов), класса В (более 7 баллов) или при градиенте давления более 20 мм.рт.ст.

УУР – А. УДД – 1.
Проведение TIPS у больных циррозом печени класса С более 13 баллов, MELD более 30 и уровнем лактата более 12 ммоль/л без включения в экстренный л ист ожидания на трансплантацию печени не рекомендуется.

УУР – B. УДД – 1.
Баллон-ассистированная Ретроградная Трансвенозная Облитерация:  Операция BRTO заключается в эндоваскулярной облитерации подслизистых ВРВ желудка.  В качестве сосудистого доступа используется чрескожная пункция внутренней яремной или общей бедренной вены. После пункции вены устанавливается интродьюсер не менее 8 F. Для катетеризации левой почечной вены и гастро-ренального шунта используются катетеры размером 5 или 6 F с изогнутым кончиком типа Cobra, Simmons или JR. Общий ствол левой надпочечниковой вены и гастро-ренального шунта могут иметь различные анатомические варианты как по расстоянию отхождения от нижней полой вены, так и по углу отхождения. Диагностический катетер устанавливается в ствол гастро-ренального шунта проксимальнее места впадения левой надпочечниковой вены. Затем по 0.035 гидрофильному проводнику производится замена диагностического катетера на баллонный окклюзионный катетер с сопоставимым размером баллона, позиционирование и раздувание баллонного окклюзионного катетера в стволе гастро-ренального шунта. Далее выполняется ретроградная венография с баллонной окклюзией. По данным венографии необходимо провести оценку кровотока по гастро-ренальному шунту, наличие венозных коллатералей с целью эмболизации их (до 40% неэффективности операции BRTO связано с неверной интерпретацией венограмм и нецелевым распределением склерозанта в системе коллатеральных вен). К нецелевым венозным коллатералям относятся надпочечниковые вены, нижние диафрагмальные вены, забрюшинные вены. До 32% процедур BRTO необходима эмболизация венозных коллатералей (7% забрюшинных или почечных и 25% нижних диафрагмальных). Далее проводят введение склерозанта или через просвет баллонного окклюзионного катетера или коаксиально через микрокатетер, чем достигается химических ожог вен, их тромбоз и последующая постепенная облитерация просвета вен желудка.. Во всем мире наблюдается сдвиг в сторону использования пенных склерозантов (раствор для внутривенного введения этоксисклерола 5 мг/мл, 10 мг/мл, 30 мг/мл). Общая доза лауромакрогола-400 не должна превышать 2 мг/кг массы тела. При выполнении ретродной флебографии после окклюзии коллатералей, появляется возможность подсчитать объем контраста, который был необходим до полного заполнения варикозной системы вплоть до портального русла. Объем пенного склерозанта эквивалентен объему контраста. Затем во вне- и внутрижелудочные подслизистые вены вводится расчетное количество склерозирующего агента (смесь Этоксисклерола с воздухом в соотношении 1:1). По завершении введения склерозанта баллонный окклюзионный катетер оставляют раздутым, а дистальный его конец герметизируют заглушкой и фиксируют лигатурным швом вместе с интродьюсером к коже. Классическое описание времени раздувания баллона составляет 12–24 часов. Ряд авторов описывает, что при использовании вспененного раствора 3% натрия тетрадецил сульфата среднее время раздувания баллона составляет приблизительно 6 часов. По истечении указанного времени баллонный окклюзионный катетер можно сдуть и извлечь у постели больного, однако современные авторы рекомендуют извлекать его под контролем рентгеноскопии, особенно когда баллон остается надутым в течение 4–6 часов или меньше. Это связано с тем, что при сдувании баллона под рентгеноскопией его можно быстро снова раздуть, если склерозирующая смесь будет не стабильной или подвижной. По завершении процедуры удаляют венозный интродьюсер с наложением гемостатической повязки на место пункции вены.

При выполнении операции BRTO на высоте активного желудочного кровотечения из варикозно расширенных вен на фоне установленного и раздутого желудочного зонда Блэкмора, крайне важно, чтобы баллон зонда был сдут на ранней стадии процедуры катетеризации гастро-ренального шунта. Раздутый баллон зонда Блэкмора сдавливает варикозно расширенные вены желудка тем самым нарушая анатомию гастро-ренального шунта, делая процедуру BRTO трудной или невозможной. Кроме того, при начале баллонной окклюзии гастро-ренального шунта может происходить недостаточное заполнение варикозно расширенных вен желудка склерозантом, поскольку варикозно расширенные вены желудка сдавлены баллоном зонда Блэкмора.

Операцию BRTO рекомендуется выполнять для первичной и вторичной профилактики кровотечений при GOV2, IGV1 как альтернатива TIPS.
УУР – D. УДД – 2.
Баллон-ассистированная Антеградная Трансвенозная Облитерация: Операции BATO выполняется из трансъюгулярного, чреспеченочного и чресселезеночного доступа с целью облитерации подслизистых варикозных вен желудка через доминантные афференты. При выполнении этого вмешательства через один из доминантных афферентов, необходимо убедиться в окклюзии других значимых афферентных сосудов. При выявлении на КТ 2 и более афферентных сосудов, производится катетеризация поочередно наименьших по диаметру с их последующей окклюзией (клей, спирали, этоксисклерол с гемостатической губкой с последующей фиксацией спиралью). Оставшийся наиболее крупный афферент катетеризируют, раздувают в нем баллонный катетер и производят антеградную флебографию. Далее производится облитерация смесью Этоксисклерола 30мл/мл эквивалентным объемом. В зависимости от скорости миграции контраста может быть использована гемостатическая губка как фиксирующий компонент.

Частичная эмболизация селезеночной артерии (ЧЭС). Операция заключается в эмболизации 2-3 ветвей селезеночной артерии дистальнее ворот селезенки. 
В качестве сосудистого доступа возможно использование артериального трансрадиального, трансбрахиального или трансфеморального доступа. Артерию пунктируют по методике Сельдингера пункционной иглой, далее в просвет сосуда проводится проводник и по нему устанавливается артериальный интродьюсер размером 5–6 F. Следующим этапом по стандартному или гидрофильному 0.035 проводнику с J-образным кончиком необходимо установить диагностический катетер размером 5 или 6 F с изогнутым кончиком типа Cobra, JR или Sim в устье чревного ствола для выполнения диагностической целиакографии. Контрастное вещество в объеме 20–30 мл вводится при помощи автоматического инъектора со скоростью 4–5 мл/сек, съемку осуществляют в режиме цифровой субтракционной ангиографии в условиях задержки дыхания пациентом до портальной фазы контрастирования. Целью данного исследования является определение артериальной анатомии ветвей чревного ствола, венозной анатомии селезеночной и портальной систем, подбор инструментария для лечебного вмешательства. Далее в ствол селезеночной артерии проводится стандартный или гидрофильный 0.035 проводник с изогнутым на 30–45( кончиком и по нему диагностический катетер проводится в ствол селезеночной артерии (по возможности в средний или дистальный сегмент сосуда, а при извитости селезеночной артерии и технической невозможности позиционирование кончика катетера возможно в проксимальном ее отделе). Далее выполняется ангиография селезеночной артерии. Контрастное вещество в объеме 15–30 мл вводится при помощи автоматического инъектора со скоростью 3–5 мл/сек, съемку осуществляют в режиме цифровой субтракционной ангиографии (DSA) в условиях задержки дыхания пациентом до портальной фазы контрастирования. Целью данного исследования является определение артериальной анатомии селезеночной артерии, венозной анатомии селезеночной и портальной систем. Далее по 0.014 или 0.018 проводнику с изогнутым на 30-45( кончиком коаксиально в сегментарные ветви селезеночной артерии проводится микрокатетер длинной от 135 до 155 см и диаметром совместимым с размерами эмболизационных частиц (обычно для данной задачи подходят микрокатетеры диаметром 2,8–3,0 F). Преимущественно катетеризируют сегментарную ветвь селезеночной артерии I или II к верхнему полюсу органа. Далее проводится введение контрастного препарата через микрокатетер с целью подтверждения надежности положения кончика катетера и исключения нецелевой эмболизации. На следующем этапе проводится введения эмболизата через микрокатетер. В качестве эмболизата возможно использования калиброванных и некалиброванных не рассасывающихся частиц или сфер размерами от 300 до 700 микрон, смешанных с контрастным препаратом. Введение эмболизата проводится под рентгеноскопическим контролем. Необходимо выполнить эндоваскулярную окклюзию 2–3 ветвей селезеночной артерии дистальнее ворот органа. После эмболизации микрокатетер промывается физиологическим раствором и извлекается. На завершающем этапе выполняется контрольная ангиография селезеночной артерии. Контрастное вещество в объеме 15–20 мл вводится при помощи автоматического инъектора со скоростью 3–5 мл/сек, съемку осуществляют в режиме цифровой субтракционной ангиографии (DSA) в условиях задержки дыхания пациентом до портальной фазы контрастирования. Целью данного исследования является определение артериальной анатомии селезеночной артерии после ЧЭС. Диагностический катетер на 0.035 проводнике извлекают, далее извлекают проводник и артериальный интродьюсер. Гемостаз места пункции артерии осуществляется мануальной или аппаратной компрессией или ушивающим/окклюзирующим устройством с последующим наложением асептической давящей повязки и переводом пациента в профильное отделение под наблюдение лечащего врача.
Операция ЧЭС рекомендуется только в составе комплексной вторичной хирургической профилактики кровотечений из ВРВ пищевода и/или желудка для снижения давления в системе воротной вены. Данную технологию рекомендуется сочетать с эндоскопическим лигированием вен пищевода, TIPS, BRTO в плановом порядке. 
4. Медицинская реабилитация и санаторно-курортное лечение, медицинские показания и противопоказания к применению методов медицинской реабилитации, в том числе основанных на использовании природных лечебных факторов
Медицинская реабилитация пациентов с циррозом в стадии компенсации подразумевает под собой раннее выявление признаков начинающейся декомпенсации цирроза печени, присоединения новых осложнений, определение показателей нутритивной недостаточности. 
Рекомендовано пациентам с ЦП проводить восстановительное лечение в амбулаторных условиях, и оно должно включать прекращение приема алкоголя, исключение воздействия гепатотоксичных веществ, исключения приема лекарственных средств без назначения врача, умеренную физическую активность с ограничением выраженных физических нагрузок, прогулки на свежем воздухе, энтеральное и парентеральное питание растворами белков при снижении синтетической функции печени, коррекцию билиарной и первичной/вторичной панкреатической недостаточности, ограничение приема натрия с пищей (включая минеральные воды с высоким содержанием натрия) у пациентов с асцитом [18,19].

УУР – В. УДД – 3.
Рекомендуются общие принципы питания пациентов с циррозом печени без ее недостаточности: полноценное, сбалансированное, ограничение тугоплавких жиров (30% жиров должны быть растительного происхождения), азотистых экстрактивных веществ и холестерина [20,21].
5. Профилактика и диспансерное наблюдение, медицинские показания и противопоказания к применению методов профилактики

Рекомендовано всем пациентам с ЦП с «симптомами угрозы» (наличие пятен васкулопатии, ЦП класса С по шкале Child-Pugh, ВРВП и желудка II и III степени независимо от тяжести ЦП по шкале Child-Pugh) проводить первичную профилактику кровотечения из вен пищевода и желудка [2-4]. 

УУР – С. УДД – 5.
Рекомендовано пациентам с ЦП и ВРВ пищевода и желудка I степени с пятнами васкулопатии и пациентам с декомпенсированным ЦП (класс С по шкале Child-Pugh) назначение бета-адреноблокаторов с целью профилактики кровотечения [2-4,31]. 
УУР – С. УДД – 5.
Комментарии. Перспективной альтернативой неселективным адреноблокаторам становится карведилол (неселективный бета-адреноблокатор с существенной анти-альфа1-адренергической активностью). Дозу карведилола необходимо титровать. Начинать необходимо с суточной дозы 6,25 мг, максимальная доза — 25 мг в день. Назначение карведилола ассоциировано с более существенным снижением портального давления по сравнению с традиционными неселективными бета-адреноблокаторами. 

Рекомендовано пациентам с ЦП и ВРВ пищевода и желудка II и III степени назначать неселективные бета-адреноблокаторы или эндоскопическое лигирование ВВ с целью профилактики кровотечения [3]. 

УУР – С. УДД – 5.
Рекомендовано пациентам с ЦП и ВРВ пищевода и желудка II и III степени с целью выбора метода профилактики кровотечения (неселективные бета-адреноблокаторы или эндоскопическое лигирование ВВ) ориентироваться на локальный опыт и ресурсы, выбор пациента и ожидаемые побочные эффекты [22,23]. 

УУР – С. УДД – 5.
Комментарии. Рекомендовано избегать высоких доз неселективных бета-адреноблокаторов при лечении пациентов с ЦП и напряженным или рефрактерным асцитом [24]. 
УУР – С. УДД – 5.
Комментарии: Неселективные бета-адреноблокаторы с осторожностью применяются у пациентов с ЦП и напряженным или рефрактерным асцитом. В основе этого положения лежат данные, полученные при изучении прогноза пациентов с рефрактерным асцитом, получавших неселективные бета-адреноблокаторы [25]. Было выявлено снижение их выживаемости и повышение риска дисциркуляторной дисфункции после проведения лапароцентеза. Считается, что неселективные бета-адреноблокаторы усугубляют системную артериальную гипотензию и истощение резервов сердечной мышцы на фоне прогрессирующего гипердинамического типа кровообращения, которое свойственно пациентам с терминальной стадией заболевания печени. В результате развиваются многочисленные осложнения, такие как гепато-ренальный синдром.
Не рекомендуется назначать карведилол пациентам с ЦП и напряженным или рефрактерным асцитом с повышенным риском кровотечения из ВРВ пищевода и желудка [26]. 

УУР – С. УДД – 5.
• Рекомендуется временно отменить неселективные бета-адреноблокаторы пациентам с ЦП и прогрессирующей гипотонией (систолическое артериальное давление интеркуррентного события (например, кровотечение, сепсис) [26]. 

УУР – С. УДД – 5.
Рекомендуется проведение эндоскопического лигирования вен пищевода пациентам с ЦП и непереносимостью неселективных бета-адреноблокаторов или при наличии противопоказаний к их назначению с целью профилактики кровотечения из ВРВ пищевода и желудка [2-4].

УУР – С. УДД – 5.
Комментарии: Не смотря на то что эндоскопическое лигирование ВРВ пищевода и желудка сопряжено с меньшим числом системных побочных эффектов, оно чаще, чем применение неселективных бета-адреноблокаторов, приводит к потенциально жизнеугрожающим осложнениям, таким как образование язв и кровотечение из них [27]. Кроме того, эндоскопическое лигирование не влияет на портальную гипертензию. Поэтому эндоскопическое лигирование применяют обычно при непереносимости неселективных бета-адреноблокаторов и при наличии противопоказаний к их назначению. 

• Рекомендуется проведение TIPS пациентам с ЦП, не отвечающим на терапию неселективными бета-адреноблокаторами, при отсутствии абсолютных противопоказаний, с целью профилактики кровотечения из ВРВП и желудка [28]. Пациентам с компенсированным течением и отсутствием показаний к постановке в ЛО ОТП в качестве альтернативы операции TIPS возможно и желательно выполнение окклюзионных операций BRTO/BATO. 
УУР – А. УДД – 2.
Рекомендуется пациентам с ЦП с целью первичной профилактики кровотечения из гастроэзофагеальных вен типа II или изолированных вен желудка типа I назначать неселективные бета-адреноблокаторы с целью профилактики кровотечения из ВРВ пищевода и желудка [2,4]. 

УУР – С. УДД – 5.
6. Организация оказания медицинской помощи

Все пациенты с подозрением на кровотечение из ВРВ пищевода и/или желудка должны быть госпитализированы в круглосуточный хирургический стационар.
Рекомендуется перевод пациентов с состоявшимся кровотечением из ВРВ пищевода и/или желудка с высоким риском рецидива кровотечения или неустойчивым гемостазом в больницы 3 уровня для проведения квалифицированной помощи по лечению осложнений портальной гипертензии.
Прогностические критерии возникновения кровотечения из ВРВ пищевода и желудка: 

· III степень ВРВ;

· локализация ВРВ;

· степень дилатации пищевода;

· напряжение ВРВ –вены не спадаются при инсуфляции воздухом;

· тяжесть васкулопатии для вен пищевода и тяжесть гастропатии для ВРВ желудка [29];

· портокавальный градиент >12 мм рт.ст.;

· тяжесть функционального состояния печени (цирроз печени класса С по Child-Pugh);

· тромбоз воротной вены у больных циррозом печени.

После выписки больного с состоявшимся кровотечением из ВРВ пищевода и/или желудка обязательным является обращение к гепатологу и хирургу-трансплантологу для определения показаний к постановке в лист ожидания на трансплантацию печени.

7. Дополнительная информация (в том числе факторы, влияющие на исход заболевания или состояния)
Дополнительная информация отсутствует
8. Критерии оценки качества медицинской помощи
	№

	Критерии качества
	Оценка выполнения (да/нет)


	1. 
	Выполнена госпитализация в хирургический стационар
	Да/нет

	2. 
	Выполнена эндоскопическая эзофагогастродуоденоскопия
	Да/нет

	3. 
	Проведены общий (клинический) анализ крови, биохимический анализ крови (включая альбумин, билирубин, креатинин), коагулограмма (включая МНО, АЧТВ), общий анализ мочи, группа крови и резус-фактор, КЩС и электролиты крови.
	Да/нет

	4. 
	Выполнено ЭКГ, рентгенография органов грудной клетки, УЗИ органов брюшной полости и гепатопанкреатодуоденальной зоны
	Да/нет

	5. 
	Назначены препараты, снижающие давление в системе воротной вены
	Да/нет

	6. 
	Назначены антибактериальные препараты
	Да/нет

	7. 
	Выполнена попытка лигирования источника кровотечения пациентам с циррозом печени с продолжающимся кровотечением из ВРВ пищевода 
	Да/нет

	8. 
	При невозможности лигирования источника продолжающегося кровотечения установлен зонд Блекмора
	Да/нет

	9. 
	При неэффективности консервативных мероприятий, эндоскопических и рентгенэндоваскулярных вмешательств в остановке кровотечения выполнена операция Пациоры
	Да/нет
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Приложение А1. Классификация портальной гипертензии в соответствии с анатомической областью блока кровотоку в воротной вене

	· Подпеченочная форма портальной гипертензии

Тромбоз селезеночной вены

Тромбоз воротной вены

Врожденная аномалия развития  воротной вены и кавернозная трансформация воротной вены.

Наружное сдавление воротной вены

Артериовенозная фистула

· Внутрипеченочная форма портальной гипертензии

Цирроз (вирусный, алкогольный, билиарный, метаболический)

Гранулематозные заболевания (шистосомоз, саркоидоз, туберкулез)

Фокальная нодулярная гиперплазия*

Врожденный фиброз печени

Поликистоз*

Идиопатическая портальная гипертензия*

Гипервитаминоз А

Отравление мышьяком, сульфатом меди, мономерным винилхлоридом

Амилоидоз

Мастоцитоз

Болезнь Рандю-Ослера-Вебера

Инфильтрация печени при гематологических заболеваниях

Острая жировая дистрофия печени беременных

Тяжелый острый вирусный или алкогольный гепатит

Хронический активный гепатит

Гепатоцеллюлярная карцинома

Отравление цианамидом

Веноокклюзионная болезнь

· Надпеченочная форма портальной гипертензии

Тромбоз печеночных вен (болезнь Бадда-Киари)

Врожденные мальформации и тромбоз нижней полой вены (синдром Бадда - Киари)

Констриктивный  перикардит

Поражение трехстворчатого клапана


* Носит «пресинусоидальный» характер
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Приложение А2. Методология разработки клинических рекомендаций
Целевая аудитория данных клинических рекомендаций:
1. Хирурги
2. Гастроэнтерологи
3. Терапевты
Таблица 1.Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД)для методов диагностики (диагностических вмешательств)
	УДД
	Расшифровка

	1
	Систематические обзоры исследований с контролем референсным методом или систематический обзор рандомизированных клинических исследований с применением мета-анализа

	2
	Отдельные исследования с контролем референсным методом или отдельные рандомизированные клинические исследования и систематические обзоры исследований любого дизайна, за исключением рандомизированных клинических исследований, с применением мета-анализа

	3
	Исследования без последовательного контроля референсным методом или исследования с референсным методом, не являющимся независимым от исследуемого метода или нерандомизированные сравнительные исследования, в том числе когортные исследования

	4
	Несравнительные исследования, описание клинического случая

	5
	Имеется лишь обоснование механизма действия или мнение экспертов


Таблица 2.Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД)для методов профилактики, лечения и реабилитации (профилактических, лечебных, реабилитационных вмешательств)
	УДД
	Расшифровка 

	1
	Систематический обзор РКИ с применением мета-анализа

	2
	Отдельные РКИ и систематические обзоры исследований любого дизайна, за исключением РКИ, с применением мета-анализа

	3
	Нерандомизированные сравнительные исследования, в т.ч. когортные исследования

	4
	Несравнительные исследования, описание клинического случая или серии случаев, исследования «случай-контроль»

	5
	Имеется лишь обоснование механизма действия вмешательства (доклинические исследования) или мнение экспертов


Таблица 3.Шкала оценки уровней убедительности рекомендаций(УУР) для методов профилактики, диагностики, лечения и реабилитации (профилактических, диагностических, лечебных, реабилитационных вмешательств)
	УУР
	Расшифровка

	A
	Сильная рекомендация (все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются важными, все исследования имеют высокое или удовлетворительное методологическое качество, их выводы по интересующим исходам являются согласованными) 

	B
	Условная рекомендация (не все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются важными, не все исследования имеют высокое или удовлетворительное методологическое качество и/или их выводы по интересующим исходам не являются согласованными) 

	C
	Слабая рекомендация (отсутствие доказательств надлежащего качества (все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются неважными, все исследования имеют низкое методологическое качество и их выводы по интересующим исходам не являются согласованными) 


Порядок обновления клинических рекомендаций.
Механизм обновления клинических рекомендаций предусматривает их систематическую актуализацию – не реже чем один раз в три года,а также при появлении новых данных с позиции доказательной медицины по вопросам диагностики, лечения, профилактики и реабилитации конкретных заболеваний, наличии обоснованных дополнений/замечаний к ранее утверждённым КР, но не чаще 1 раза в 6 месяцев.
Приложение А3. Справочные материалы, включая соответствие показаний к применению и противопоказаний, способов применения и доз лекарственных препаратов, инструкции по применению лекарственного препарата
1. Диагностика и лечение острых хирургических заболеваний органов брюшной полости в медицинских организация Департамента здравоохранения города Москвы. Под редакцией главного хирурга ДЗМ, академика РАН Шабунина А.В. 2023. 111 с.

2. Клинические рекомендации Российского общества по изучению печени и Российской гастроэнтерологической ассоциации по диагностике и лечению фиброза и цирроза печени и их осложнений.

3. Клинические рекомендаций по лечению кровотечений из варикозно-расширенных вен пищевода и желудка Российского общества хирургов. 2014 г.
Приложение Б. Алгоритмы действий врача
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Рисунок 1. Алгоритм лечения больных с кровотечением из ВРВ пищевода и желудка GOV1
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Рисунок 2. Алгоритм лечения больных с кровотечением из ВРВ желудка GOV2, IGV.
Приложение В. Информация для пациента
Уважаемый пациент! Цирроз печени развивается при формировании соединительной ткани в печени в результате различных хронических заболеваний, включая действие алкоголя, вирусные гепатиты, аутоиммунные заболевания печени, более редкие наследственные заболевания печени. По мере прогрессирования заболевания печень с трудом выполняет основные свои функции, что приводит к развитию таких осложнений, как желтуха, асцит (накопление жидкости в брюшной полости) и отеки, печеночная энцефалопатия (нарушение ориентации, заторможенность, сонливость). При наличии расширенных вен пищевода и желудка может развиться кровотечение, которое проявляется резкой слабостью, тошнотой, рвотой желудочным содержимым по типу «кофейной гущи». В случае своевременной диагностики цирроза печени и лечения основного фактора, который привел к циррозу, можно избежать этих жизнеугрожающих осложнений, а в некоторых случаях даже обратить процесс вспять. Вам необходимо находиться под постоянным контролем врача, который определит перечень необходимых исследований и их периодичность, назначит необходимую терапию. 
Первый эпизод кровотечения из варикозных вен пищевода и/или желудка является показанием для консультации врача-трансплантолога для определения показаний для трансплантации печени.
Приложение Г1-Г3. Шкалы оценки, вопросники и другие оценочные инструменты состояния пациента, приведенные в клинических рекомендациях
Шкала ком Глазго.

Glasgow Coma Scale

Источник: https://www.glasgowcomascale.org/
Тип: шкала оценки

Оценка тяжести нарушения сознания
	Признак
	Реакция
	Баллы

	Открывание глаз
	Спонтанно с миганием
На команду/голос
На болевые стимулы
Отсутствует
	4

3

2

1

	Двигательный ответ
	Выполняет движения по команде

Рука локализует область болевого раздражения

Отдергивает конечность при болевом раздражении

Сгибание руки на болевой стимул
Разгибание руки на болевой стимул

Отсутствие движений
	6

5

4

3

2

1

	Речевые реакции
	Норма

Спутанная речь

Неадекватные слова или выражения
Имеются различные звуки, но не слова
Отсутствие речи
	5

4

3

2

1


Интерпретация:
15 баллов – норма

13-14 баллов – оглушение

9-12 баллов – сопор

4-8 баллов – кома

3 балла – гибель коры головного мозга

Шкала тяжести цирроза печени по Child-Turcotte-Pugh
Child-Turcotte-Pugh Score

Источник: https://www.mdcalc.com/calc/340/child-pugh-score-cirrhosis-mortality
Тип: шкала оценки
	Показатель
	Степень отклонения показателей от нормы

	
	1
	2
	3

	Асцит
	Нет
	Контролируемый
	Резистентный

	Энцефалопатия
	Нет
	Минимальная
	Кома

	Билирубин, мкмоль/л
	<34
	34-51
	>51

	Альбумин, г/л
	>35
	28-35
	<28

	Протромбин, с
	<4
	4-6
	>6


Интерпретация:

5-6 баллов - класс А (хорошо компенсированная функция печени), выживаемость в течении года 100%
7-9 баллов -  класс B (выраженные нарушения функции печени), выживаемость в течении года 80%
10-15 баллов – класс С (декомпенсация заболевания и функции печени), выживаемость в течении года 45%
При сумме баллов менее 5 средняя продолжительность жизни пациентов составляет 6,4 года, при сумме 12 и более – 2 месяца.
Индекс MELD

Model for End-Stage Liver Disease
Источник: Durand F., Valla D. Assessment of the prognosis of cirrhosis: Child-Pugh versus MELD. Journal of hepatology. 2005;42(1):S100–7.
Тип: индекс

Назначение: данная числовая шкала принята для определения очередности трансплантации печени в листе ожидания (в связи с ограниченным количеством донорских органов).

Содержание: MELD = 9,57Ln (уровень креатинина) + 3,78Ln (уровень общего билирубина) + 11,2(МНО) + 6,43. MELD калькулятор (источник — https://www. mayoclinic.org/medical-professionals/transplantmedicine/calculators/meld-model/itt-20434705), где Ln — натуральный логарифм, МНО — международное нормализованное отношение. Применяются следующие правила расчета: минимальное значение для любой из трех переменных  — 1 мг/дл, максимальный возможный уровень креатинина — 4 мг/дл, максимальное значение для индекса MELD — 40. Неблагоприятный жизненный прогноз ассоциирован со значением МELD > 18. 

Ключ (интерпретация): Чем выше значение индекса, тем тяжелее протекает заболевание печени. При использовании классификации MELD было выявлено, что она обладает большой достоверностью при прогнозировании летального исхода в течение трех месяцев у пациентов с декомпенсированным ЦП. Так, при MELD > 35 баллов летальный исход прогнозируется в 80 % случаев, при MELD от 20 до 34 баллов — в 10–60 %, при MELD 21 балла — тяжелый).
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