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 文献综述 REVIEW

门静脉高压症少见成因及其诊断

孙立平, 童巧霞, 揭盛华

®

■背景资料
门静脉高压症是
指由不同原因引
起的门静脉血流
受阻或者血流异
常增多而导致门
静脉系统压力增
高和广泛侧支循
环形成的临床综
合 征 ,  最 常 见 于
肝硬化.由非肝硬
化性疾病所致的
门静脉高压仅占
5%-10%, 虽然发
病率低, 但易被忽
视, 常常被误诊为
肝硬化. 因此, 提
高对此类疾病的
认识和诊断水平
是十分必要的. 
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Abstract
Portal hypertension is defined as an increase 
in blood pressure in the veins of the portal sys-
tem and extensive formation of portal-systemic 
communicating branches, which results from a 
blockage in the portal blood flow or abnormal 
blood increment. Generally, cirrhotic portal hy-
pertension is common more than non-cirrhotic 
portal hypertension, but the latter is caused by 
a group of diseases, such as idiopathic portal 
hypertension(IPH), pancreatic sinistral portal hy-
pertension (PSPH), cavernous transformation of 
the portal vein (CTPV), congenital hepatic fibrosis 
(CHF), Budd-Chiari syndrome (BCS), hepatic si-
nusoidal obstruction syndrome (SOS), portal vein 
thrombosis (PVT), myeloproliferative disease 
(MLD), hepatic amyloidosis, and hemochroma-
tosis (HC). This paper reviews the rare causes of 
portal hypertension and their diagnosis.
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摘要

门静脉高压症是指由不同原因引起的门静
脉血流受阻或者血流异常增多而导致门静
脉系统压力增高和广泛侧支循环形成的临
床综合征, 最常见于肝硬化. 而非硬化性门
脉高压常见于特发性门静脉高压(idiopathic 
portal hypertension, IPH)、胰源性门脉高
压(pancreatic sinistral portal hypertension, 
P S P H)、门静脉海绵样变性 ( c a v e r n o u s 
transformation of the portal vein, CTPV)、
先天性肝纤维化(congenital hepatic fibrosis, 
CHF)、Budd-Ch ia r i综合征(Budd-Ch ia r i 
syndrome, BCS)、肝窦阻塞综合征(hepatic 
sinusoidal obstruction syndrome, SOS)、门静
脉血栓形成(portal vein thrombosis, PVT)、
骨髓增生性疾病(myeloproliferative disease, 
MLD)、肝淀粉样变(hepatic amyloidosis)、血
色病(hemochromatosis, HC)等. 本文就这几种
门脉高压的少见成因及诊断作一综述.
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0  引言

门静脉高压症(portal hypertension)的成因, 按照

血流阻力增加的方式分为: (1)肝前性: 发病率较

低, 多由门静脉海绵样变, 门静脉或脾静脉血栓

形成及肿瘤等浸润、压迫引起; (2)肝内性: 发病

率很高, 主要由血吸虫病、先天性肝纤维化、

特发性门静脉高压、淀粉样病、骨髓增生性疾

病、肝转移癌、肝炎肝硬化、Budd-Chiari综合

征等所致; (3)肝后性: 发病率最低, 由下腔静脉

闭塞性疾病、肝窦阻塞综合征、慢性右心衰、

心脏瓣膜病、缩窄性心包炎等引起. 由非肝硬

化性疾病所致的门静脉高压仅占5%-10%[1], 虽
然发病率低, 但易被忽视, 常常被误诊为肝硬化. 
因此, 提高对此类疾病的认识和诊断水平是十

分必要的.

■同行评议者
刘 绍 能 ,  主 任 医
师 ,  中 国 中 医 科
学院广安门医院
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■创新盘点
本文系统地综述
了临床上罕见的
几种由非肝硬化
性疾病所致的门
静脉高压症的成
因 及 诊 断 方 法 , 
对临床上对该大
类疾病的诊治提
供了很好的借鉴
依据.

1  几种门静脉高压症的少见成因及诊断

1.1 特发性门静脉高压 特发性特发性门静脉高

压(idiopathic portal hypertension, IPH)又名肝内

型窦前阻塞性门脉高压症、班替氏综合征、班

替氏病、良性肝内门脉高压、肝门静脉硬化

症、非硬化性门静脉纤维化. 由于他们的临床

病理表现很相似, 很难明确区分, 故目前认为

是同一疾病, 普遍接受的名称是特发性门静脉

高压症[2]. 即一种以脾脏肿大、脾功能亢进, 食
管胃底静脉曲张、反复上消化道出血, 但无腹

水、肝性脑病、黄疸表现的门静脉高压症. 他
与肝硬化引起的门静脉高压症临床表现极相似, 
但缺乏肝硬化的典型病理表现. 患者一般状况

良好, 肝功能正常或者轻度异常, 晚期可出现白

蛋白降低, 因此临床诊断时须排除血吸虫、肝

静脉梗阻等各种病因.
IPH的病因不明确, 一般认为与砷、铜等化

学物质, 腹腔内感染, 接触毒物或者药物, 免疫

因素, 凝血功能异常有关[3]. 这些因素都会影响

肝内小静脉及汇管区, 使门静脉、汇管区及其

周围组织发生纤维化, 继而闭塞, 最终导致IPH. 
研究显示, 患者脾脏并不是淤血性肿大, 因脾

大、脾功能亢进症状的出现明显早于门静脉高

压症状, 可能是某种刺激因素引起, 为独立于肝

脏的病变[4]. 现认为特发性门静脉高压症的病理

变化分为4期: 被膜下肝细胞萎缩、肝实质细胞

萎缩、门静脉及肝实质纤维化和门静脉硬化、

闭塞, 通常至第4期才会出现脾大[3,5-7].
IPH的诊断依据[8-10]: (1)临床表现且排除了

各种已知原因的门脉高压; (2)肝脏病理学检查

示汇管区、门静脉及周围纤维化或有炎细胞浸

润, 肝小叶结构正常, 无假小叶形成, 晚期可出

现肝细胞缓慢变性、坏死等; (3)B超显示肝表面

平整, 门静脉管壁增厚、回声增强、管肝腔狭

窄甚至闭塞出现高回声, 门静脉主干最大血流

速度明显减小, 脾脏增厚; (4)CT检查显示胃底食

管静脉曲张, 脐静脉及腹壁静脉扩张; (5)门静脉

造影示门静脉主干扩张, 中小分支减少.
研究发现 I P H可发展至不完全分割性肝

硬化[11]. Rai等[12]报道了5例不完全分隔性硬化, 
Hillaire等[13]也认为IPH随着纤维化程度的加重, 
可以发展为不完全分割性肝硬化.
1.2 胰源性门静脉高压症 胰源性门静脉高压症

(pancreatic sinistral portal hypertension, PSPH)
又称为区域性门静脉高压症、孤立性脾静脉栓

塞、胃脾区门静脉高压症、节段性门静脉高压

症, 是由脾静脉血液回流受阻引起脾胃区域静

脉压力增高, 使胃黏膜下静脉曲张, 继而发生上

消化道出血[14]. 主要表现为反复呕血及黑便、贫

血、脾脏肿大、脾功能亢进显著, 但肝功能无

明显异常, 孤立性胃底静脉曲张是特征性表现, 
胰腺病变的表现为腹痛、消瘦, 在各种门静脉

高压症中是唯一可以治愈的[15].
胰源性门脉高压是一种特殊的肝外型门静

脉高压症, 其根本原因是脾静脉阻塞. 随着脾静

脉压的增高, 脾血可以通过下列侧支循环回流: 
(1)脾静脉-胃短静脉-胃底静脉丛-胃冠状静脉-
门静脉; (2)胃网膜左静脉-胃网膜静脉弓-肠系

膜上静脉. 因此, 会出现左侧门静脉压力增高、

胃黏膜下静脉曲张及上消化道出血. 胰头部病

变导致门静脉、肠系膜上静脉和脾静脉受阻时, 
可出现异位十二指肠静脉曲张[16]. 在各种疾病

中, 引起胰源性IPH的原因分为3类: 胰源性、脾

源性、腹膜后源性[17]. 胰源性最常见的病因是胰

腺炎、胰腺肿瘤和结核; 脾源性主要为先天性

脾静脉狭窄或闭塞、脾动静脉瘘及反复感染导

致的脾静脉炎症和血栓. 腹膜后源性主要是腹

膜后纤维化、胃切除术、创伤、感染等.
PSPH的诊断依据: (1)临床表现且原发病变

明确: 胰腺、脾脏及腹膜后病变; (2)钡餐及胃镜

可见孤立性胃底静脉曲张; (3)CT示脾脏肿大, 脾
门周围及胃底静脉、胃网膜静脉丛扩张、迂曲, 
而肝脏形态正常, 同时可发现胰腺的原发病灶; 
(4)B超可发现胰腺的原发病灶, 肝脏形态正常, 
脾门及周围可见迂曲成团的静脉, 呈蜂窝状, 胃
底或胃左静脉曲张成团, 血流量增加, 速度减慢, 
因此有研究显示没有肝硬化的孤立性胃底静脉

曲张是区域性门静脉高压症最有特征的表现[18]; 
(5)血管静脉期造影示脾静脉血流受阻, 胃冠状

静脉和网膜静脉扩张, 胃底静脉曲张.
1.3 门静脉海绵样变性 门静脉海绵样变性(cav-
ernous transformation of the portal vein, CTPV)是
指门静脉主干完全或部分阻塞后, 导致门静脉血

流受阻, 侧支循环形成的一种肝前型门静脉高压

症[19], 是机体为保证肝功能及肝脏血流正常的一

种代偿性改变, 临床上较少见. 本病最初被认为

是先天性血管畸形[20], Omokawa等[21]用动物模型

证实了门静脉阻塞可导致CTPV. 主要临床表现

为脾脏肿大、脾功能亢进、上消化道出血、贫

血, 也可伴有不同程度的腹胀、腹水, 但患者肝

功能基本正常, 因此肝性脑病的发生率较低[22].
引起CTPV的病因目前还不确切, 但各种引
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■应用要点
本文系统阐明了
其发病原因及诊
断依据, 对临床诊
断有重要的指导
意义.

起门静脉阻塞的因素都可能促使他的发生, 分为

原发性门静脉海绵样变性和继发性门静脉海绵

样变性[23]. 先天性门静脉狭窄、闭锁或缺如是引

起原发性的病因, 而腹腔脏器感染、腹部外伤、

腹腔肿瘤、真性红细胞增多症、全身感染累及

门静脉等均可引起继发性门静脉海绵样变性.
CTPV的诊断依据: (1)临床表现; (2)B超示

门静脉正常结构消失, 门静脉主干和分支狭窄

或闭塞, 可见蜂窝状血流信号, 脾脏肿大; (3)CT
示脾脏肿大, 脾静脉扩张呈团块状, 肝区门静脉

正常结构消失, 代之以扩张、迂曲的团块状血

管影, 周围可见呈特征性海绵样改变的多发蜂

窝状侧支血管影, 胃底、食管下段及胃冠状静

脉曲张.
1.4 先天性肝纤维化 先天性肝纤维化(congeni-
tal hepatic fibrosis, CHF)是以门管区纤维组织

增生、小胆管增生为特征, 最终使门静脉区纤

维化, 导致门静脉压力增高, 形成门静脉高压

症. 超过一半的患者有肾脏病变[24], 儿童期发病

多见[25,26], 有一定的家族遗传倾向. 主要表现为

呕血、黑便、肝脾肿大、腹胀、腹水, 易合并

Carolina病和多囊肾, 伴发Carolina病时可反复

发作上腹痛、发热、黄疸, 伴发多囊肾时会出

现肾功能减退, 甚至肾功能衰竭. 目前, 多数学

者认为先天性肝纤维化和常染色体隐性遗传性

多囊肾是同一疾病的不同表现形式[27,28]. CHF根
据临床表现的不同分为[29]: 门脉高压型、胆管

炎型、门脉高压合并胆管炎型、无症状型4种, 
以门脉高压型最多见, 主要为上消化道出血(占
44.4%)、反复发作的胆管炎所致的发热、腹痛

(占30.6%), 也可同时出现上消化道出血和胆管

炎、发热(占8.3%). 有的患者终生无症状, 仅在

尸检时偶然发现[29].
CHF的诊断依据: (1)临床表现; (2)B超及CT

可见肝脾肿大、门静脉扩张、食管胃底静脉曲

张、肝内胆管扩张, 伴发多囊肾时, 可见双肾多

发性囊性病变; (3)肝功能正常或轻微异常; (4)
肝组织活检是确诊先天性肝纤维化的金标准[30]: 
肝小叶结构完整, 无结节性再生及假小叶形成, 
肝细胞板排列基本正常, 无肝细胞坏死及再生, 
肝内门脉支减少或消失; 肝内小叶间胆管板发

育异常, 小叶间胆管受累, 形成发育不良的胆管

结构[31]; 肝组织内呈现宽大致密的胶原纤维间

隔, 或纤维束弥漫穿插于固有的肝小叶内, 纤维

间隔内无明显炎症反应.
1.5 Budd-Chiari综合征 Budd-Chiari综合征(Budd-

Chiari syndrome, BCS)又称为肝静脉阻塞综合

征, 是指肝静脉或其开口以上的下腔静脉阻塞

性病变引起的一种以IPH(或)和下腔静脉高压

为特征的肝后性疾病. 本病多发于中青年男性, 
典型临床表现为腹痛、肝脾大、腹水、下肢水

肿[32-34]. 受肝静脉和下腔静脉阻塞的部位、程度

及侧支循环的影响, 肝静脉阻塞时还可出现食

欲不振、腹胀、黄疸、消化道出血, 胸腹壁及

精索大隐静脉曲张, 肝昏迷, 下腔静脉阻塞还可

出现色素沉着、溃疡、乏力、活动后心悸、气

喘等.
引起BCS的因素有: 先天性发育异常导致的

下腔静脉阻塞, 肿瘤占位, 血栓阻塞, 血管压迫, 
自身免疫性疾病, 体内血液高凝状态等. 形成的

病理生理改变基础是肝静脉回流受阻后, 其压

力明显升高, 致肝中央静脉和肝静脉窦淤血、

扩张, 继而导致门静脉高压. 如果病变累及下腔

静脉, 就会导致下腔静脉高压, 进而出现一系列

临床表现. 如诊断不及时, 可因肝实质纤维化、

肝硬化甚至肝功能衰竭而死亡. 部分患者因肝

动脉代偿性充血及血流分布不均, 可在肝硬化

或门静脉高压症状出现以前形成再生结节[35].
BCS的诊断依据: (1)临床表现; (2)B超提示

肝静脉及下腔静脉阻塞的具体部位, 同时有肝

脏肿大和腹水; (3)CT示肝脾明显增大, 肝内多

发雪花状或斑片状强化表现; (4)血管造影示下

腔静脉造影或者肝静脉造影可明确病变部位及

侧支循环情况, 明确诊断; (5)磁共振示肝脏淤血, 
肝实质低强度信号, 肝静脉和下腔静脉的开放

状态也可清晰显示, 甚至可以区分新鲜血栓与

机化血栓或者肿瘤, 还可显示蛛网样的肝内侧

支循环, 同时显示肝外侧支循环.
1.6 肝窦阻塞综合征 肝窦阻塞综合征(hepatic si-
nusoidal obstruction syndrome, SOS)又称肝小静

脉闭塞病, 是某些原因使肝小叶中央静脉和小

叶下静脉等肝窦内皮细胞损害导致管腔狭窄、

广泛闭塞即肝窦流出道阻塞所引起的肝内窦性

门静脉高压症, 临床上较为少见. 典型的SOS是
疼痛性肝肿大、顽固性腹水及黄疸, 还可出现

脾脏肿大、乏力、纳差、恶心、呕吐、腹泻、

腹胀等, 严重者可同时出现心、肺、肾损害的

多脏器功能衰竭. 最初发现SOS是摄入千里光中

毒的患者, 当时组织学最显著的改变是中央静

脉阻塞, 严重者可进展为非门脉性肝硬化[36]. 近
年的实验研究证明本病发生最根本、最早的病

理改变是肝窦流出道阻塞而非小静脉阻塞[37]. 因
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■同行评价
本文综述了引起
门脉高压的少见
成因及诊断, 为临
床提供了诊断思
路 .  全 文 内 容 丰
富, 层次清晰, 可
读性强, 对临床有
较好的指导意义; 
此外, 本文反映了
研究工作的科学
问题和特定内容, 
简明而有特色.

此, DeLeve[38]等将其更名为SOS.
发生SOS的主要原因有药物如咪唑硫嘌呤, 

免疫性因素如器官移植, 植物毒素如吡咯类生

物碱和中药土三七, 其他因素如先天性畸形、

血栓等. 肝窦内皮细胞对这些因素比肝细胞更

敏感[39,40], 主要是引起肝窦高度扩张、淤血, 进
而致肝小静脉内膜明显增厚并纤维化, 管腔显

著变小. 但是随着研究的进展, 肝小静脉阻塞的

组织学依据不再是确诊SOS的必备条件[41].
SOS的诊断依据: (1)临床表现; (2)肝功能

示血清胆红素升高, CA125升高[42], 蛋白质C等

降低[43]; (3)B超显示肝、脾肿大, 腹腔积液, 门静

脉主干及分支内径增宽、血流缓慢, 肝静脉内

径狭窄、变细等; 肝内回声强弱不均匀, 呈补丁

状分布[37]; (4)MRI可表现为肝实质片状信号增

强, 与肝窦淤血相一致[44]. 动脉期肝内信号偏低, 
门静脉期见门静脉分支末端肝实质信号片状强

化, 呈不均匀分布, 肝静脉腔内造影剂充盈不良; 
(5)肝组织学活检光镜下可见肝窦扩张、淤血, 
肝细胞变性、坏死, 中央静脉或汇管区小静脉

管腔狭窄、管腔增厚伴纤维化.
1.7 门静脉血栓形成 门静脉血栓形成(portal vein 
thrombosis, PVT)指门静脉主干、肠系膜上静

脉、肠系膜下静脉或者脾静脉发生血栓, 继而

阻碍门静脉系统血液回流, 是一种临床上较少

见的血管阻塞性疾病, 其起病隐匿, 少有急骤. 
临床表现为: 早期腹痛、腹泻、恶心、呕吐; 
进展期症状加重, 不同程度腹胀、肛门停止排

便、排气、腹膜刺激征、血性腹水、发热、上

消化道出血等. 急性门静脉血栓形成时, 脾脏迅

速增大, 食管胃底静脉曲张破裂而出现上消化

道出血, 慢性者可出现肝门处海绵状血管瘤和

门静脉压力进行性升高[45]. 如患者不能得到及

时有效地治疗, 病情恶化, 将会导致肠坏死、腹

膜炎、血性腹水等. 此时病情凶险, 死亡率高达

50%[46]. 由于缺乏典型的症状和体征, 临床上常

误诊为急性肠梗阻、胰腺炎、胆囊炎、原发性

腹膜炎等.
PVT的原因可分为原发性和继发性[47], 二者

均与血液的高凝状态相关. 但原发性门静脉血

栓形成多为先天性因素如高纤维蛋白原血症、

蛋白缺乏症等, 而继发性门静脉血栓形成多与

获得性凝血功能障碍有关, 如门静脉高压症、

腹腔感染、腹部手术及外伤、长期使用高凝药

物等[48]. 因此, 在临床诊治过程中, 对于无明确原

因的上消化道大出血或脾大, 不明原因的麻痹性

肠梗阻, 不明原因的腹胀、腹痛、血样便, 伴有

血液高凝状态, 应警惕门静脉血栓形成.
PVT的诊断依据: (1)临床表现; (2)B超示血

管腔内均匀低回声团, 无血流信号; (3)CT诊断本

病的准确率是90%, 是目前较为常用的方法[49]. 
CT示小的血栓充盈缺损, 门静脉完全阻塞时表

现为“双轨征”; (4)颈静脉造影可精确显示门

静脉血栓的延伸、狭窄程度及具体位置.
1.8 骨髓增生性疾病 骨髓增生性疾病(myelopro-
liferative disease, MLD)是某一系或多系分化相

对成熟的骨髓细胞不断地科隆性增殖所引起的

肿瘤性疾病, 包括骨髓纤维化, 原发性血小板增

多症, 慢性粒细胞白血病, 真性红细胞增多症, 约
20%的骨髓增生性疾病可伴发门静脉高压症[50]. 
本病以中年男性多见, 可表现为头痛、眩晕、

多汗、疲乏无力、耳鸣、眼花等, 系由于血液

的黏滞度增高导致血流缓慢及缺氧, 还可出现

呕血、黑便、皮肤、黏膜显著性充血,多伴有

脾大.
MLD引起门静脉高压症的原因: (1)门静脉

及脾静脉血流量增大, 形成漩涡及血管内皮损

伤而导致门静脉及脾静脉血栓形成, 引起非硬

化性门静脉高压症[1]; (2)因髓外造血致脾静脉血

流量增加, 形成的高动力循环易发生门静脉高

压症[51].
MLD所致门静脉高压症的诊断依据: (1)临

床表现且脾大, 但无脾功能亢进的表现; (2)肝
功能基本正常, 可有腹水, 但白蛋白正常; 白细

胞、血小板升高, 但与感染无关[52]; 骨髓检查嗜

酸性粒细胞较多见[53]; (3)B超显示肝脏体积正常

或者稍大, 脾肿大, 门静脉管壁增厚, 管腔狭窄; 
(4)门静脉造影示门静脉主干管腔狭窄, 脾静脉

未显影, 肝内门静脉汇合处狭窄伴周围侧支形

成, 食管胃底静脉曲张; (5)肝组织活检可见肝细

胞轻度肿大, 未见假小叶; (6)脾穿刺可发现髓样

化生, 处于不同阶段的粒细胞、巨核细胞、有

核红细胞及正常脾淋巴细胞. 
1.9 肝淀粉样变 肝淀粉样变(hepatic amyloidosis)
是一种临床少见, 且易漏诊、误诊的病变, 是由

多种原因导致的以纤维蛋白为主的淀粉样物质

沉积在血管壁及组织或者器官细胞外, 最易累

及肝脏、脾脏等, 预后不良[54,55]. 淀粉样物质沉

积于肝细胞之间或网状纤维支架时称为肝淀粉

样变[53]. 肝脏是淀粉样变最易累积的部位[56,57], 
有文献显示[58], 95%的淀粉样变患者有肝淀粉

样变. 本病多发于中老年, 临床表现根据淀粉样
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物质沉积的部位、沉积量及受累器官、组织

不同而表现各异. 肝脏受累的临床表现较轻微, 
80%-90%患者肝肿大[59], 重量可超出正常的几

倍, 甚至成为巨肝, 巨肝伴转氨酶升高、黄疸时

病情严重, 预后差. 此外, 纳差、腹胀、体质量

减轻、疲劳、水肿、腹水等也是常见症状, 极
少部分出现门静脉高压症.

肝淀粉样变性所致的门静脉高压症诊断

依据: (1)临床表现; (2)肝功能轻度异常, 其他可

有蛋白尿、碱性磷酸酶增高等[57]; (3)CT示淀粉

样物质沉积部位表现为灶性低密度改变, 称为

“淀粉样假瘤”[60]; (4)B超检查无特异性改变, 
多为肝脏弥漫性增大; (5)肝组织活检示淀粉样

物质沉积于动脉、小动脉管壁及狄氏间隙, 肝
窦及肝实质、门脉及周围均可累及, 未见假小

叶, 电镜下表现为肝细胞周围大量团块状、纤

细状微小非分支的细纤维结构.
1.10 肝血色病 血色病(hemochromatosis, HC)又
称色素性肝硬化, 是多种原因导致过多的铁沉

积在脏器、组织, 造成不同程度的基质细胞破

坏、纤维组织增生及脏器功能障碍, 是罕见的

先天性铁代谢紊乱性疾病. 当过多的铁沉积于

肝脏, 即为肝血色病, 又称为血红蛋白沉着症、

肝铁过度沉积症. 临床特点[61,62]: 早期无症状, 一
般在3-5年以后, 随着病情进展会出现皮肤色素

沉着、内分泌紊乱、肝功能衰竭、糖尿病、心

脏和关节病变、腺垂体功能障碍等. 血色病患

者大部分都会出现肝肿大, 说明对肝脏的病变

起主导作用的是沉积的铁. 血色病肝硬化发生

原发性肝癌的发生率是正常人的200倍, 大部分

起源于肝内胆管, 但是在肝硬化发生前治疗本

病可防止肝癌发生[63].
肝血色病的发生原因分为原发性和继发性[64]. 

肝原发性血色病是一种常染色体隐性遗传病, 与
HFE基因中C282Y错义突变型密切相关[65], 85%
的病人都可检测到C282Y突变, 是较好的诊断依

据[66]. 肝继发性血色病患者过量的铁一般沉积在

网状内皮细胞内[67], 常见于过量应用铁剂、大量

输血、溶血性贫血、肝病、铁利用障碍所致的

贫血等.
肝血色病的诊断依据: (1)皮肤色素沉着, 患

者全身古铜色或金属灰色; (2)糖尿病: 有时可为

首发症状; (3)肝肿大和肝硬化: 早期患者可表

现为肝肿大, 肝质地较硬, 肝功能异常; (4)心脏

可出现心率失常、心力衰竭, 关节主要是疼痛; 
(5)实验室检查铁代谢异常: 血清铁、铁蛋白及

铁蛋白饱和度增高; (6)CT示肝脏密度弥漫性增

高, 似增强后, 称之为“白肝症”[68], 但肝内血

管密度减低, 原发性肝血色病的脾脏密度正常; 
(7)MRI示肝脏的信号强度降低, 这种低信号的

肝脏称之为“黑肝症”[68], 是肝脏铁过度沉积的

定性指标[69]; (8)肝细胞活检示小管周边肝细胞

内有含铁血黄素颗粒, 晚期胆管上皮细胞、枯

否细胞及巨噬细胞都有铁质沉积, 同时还会出

现脂肪变性和空泡变性等非特异性的变化; (9)
基因检测: 检测C282Y有无突变, 可用来筛查和

诊断[70].
非硬化性门静脉高压症的诊断较困难, 详细

的病史采集极为重要, 各种辅助检查也是重要

的诊断依据.

2  结论

临床上, 形成门静脉高压症的非硬化性疾病还

有α1-抗胰蛋白酶缺乏症、Wilson病、成人先天

性门静脉畸形、门静脉纤维化、脾静脉血栓形

成等. 由于该类疾病发生率低, 且多数缺乏特异

性诊断手段, 加之临床医生普遍对其认识水平

及重视程度不够, 以至于误诊率很高. 因此, 有
必要提高对该类疾病的认识水平. 当遇到非肝

硬化所致门静脉高压症时, 采集详细的病史, 认
真分析疾病的特征, 合理选择相关检测手段, 是
明确病因、减少误诊、误治的关键.
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