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■背景资料
目前原发性胆汁
性肝硬化(primary 
biliary cirrhosis, 
P B C )的确切发
病机制不明 ,  其
并发症多见 ,  临
床上报道的病例
多为合并干燥综
合征、系统性硬
化、系统性红斑
狼疮、甲状腺功
能障碍、多发性
肌炎等多种自身
免疫性疾病, 目前
尚无合并布加综
合征(Budd-Chiari 
syndrome, BCS)
的报道. 
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Abstract
The exact pathogenesis of primary biliary 
cirrhosis is currently unknown. The compli-
cations of primary biliary cirrhosis are not 
rare, but most of them are other autoimmune 
diseases. Primary biliary cirrhosis with Budd-
Chiari syndrome (BCS) is rarely reported. 
Here we report three cases of primary biliary 
cirrhosis with BCS. In addition, we performed 
a literature review to discuss the pathogenesis, 
diagnosis and treatment of primary biliary cir-
rhosis and BCS. 
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摘要
目前原发性胆汁性肝硬化(pr imary b i l i a ry 
cirrhosis, PBC)的确切发病机制不明, 其并发
症多见, 临床上报道的病例多为合并其他自身
免疫性疾病, 目前尚无合并布加综合征(Budd-
Chiari syndrome, BCS)的报道, 本文报道了3例
PBC合并BCS的病例, 并复习了PBC和BCS的
发病机制、诊断、治疗的相关文献.

© 2014年版权归百世登出版集团有限公司所有. 
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核心提示: 目前原发性胆汁性肝硬化(p r imary 
biliary cirrhosis, PBC)合并布加综合征(Budd-
Chiari syndrome, BCS)尚未见相关报道, 本文报道
了3例此类病例, 在总结经验后提出了PBC与BCS
是否有相关性、是通过何种机制将这两种疾病

联系在一起的疑问, 关于这些问题, 目前尚未见
相关资料有系统报道.
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0  引言

原发性胆汁性肝硬化(primary biliary cirrhosis, 
PBC)是一种慢性肝内胆汁淤积性肝病, 病因不

清, 可能与自身免疫异常有关, 其病理特点主

要是肝内胆管性炎症破坏. 布加综合征(Budd-
Chiari syndrome, BCS)是指由肝静脉和/或下腔

静脉狭窄或闭塞所引起的以肝后性门静脉高压

和/或下腔静脉高压为特点的临床综合征[1], 但
要除外由心脏疾病引起的肝静脉血流阻力增高

及肝窦阻塞性病变[2,3]. PBC与BCS最终均可导致
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■研发前沿
目前 P B C合并
BCS的病例罕见, 
二者之间相关性
未知, 迫切需要临
床医生发现并收
集、总结此类病
例, 这对病因研究
及疾病的诊治将
提供很好的依据.

门脉高压, 但二者病理基础不同, PBC为胆管性

疾病, BCS为血管性疾病. 国内外有大量文献[4-7]

报道了PBC合并干燥综合征、系统性硬化、系

统性红斑狼疮、甲状腺功能障碍、多发性肌炎

等多种疾病, 但关于PBC合并BCS目前尚未见报

道, 本文报道3例PBC合并BCS患者, 并根据报道

的病例进行相关讨论.

1  病例报告

病例1: 女, 42岁, 因反复乏力、纳差厌油2年至

昆明医科大学第二附属医院就诊, 曾于2012-07
因纳差、乏力至昆明医科大学第二附属医院就

诊, 行肝组织活检后诊断为PBC, Ⅰ-Ⅱ期(图1), 
后服用熊去氧胆酸胶囊, 并逐步减量为每天750 
mg. 此次为复查入院, 入院后肝功能示: 碱性磷

酸酶(alkaline phosphatase, ALP): 187 U/L, 谷氨

酰基转移酶(gamma-glutamyl transferase, GGT): 
115 U/L. 自身免疫性肝病、PBC分型检测: 抗线

粒体M2(+), 其余实验室检查未见明显异常. 门
静脉、肝静脉计算机断层扫描(computed tomog-
raphy, CT)扫描三重建、血管三维成像示: (1)肝
硬化、脾大、门脉高压; (2)肝中、右静脉未显

影, BCS可能. 下腔静脉造影、肝静脉造影后诊

断肝静脉型BCS(图2). 患者未行介入等相关治

疗后出院. 追溯患者既往就诊记录, 曾于2012-07
就诊于昆明医科大学第二附属医院, 行相关检

查后当时未发现有BCS.
病例2: 女, 35岁, 因反复腹胀12年至昆明医

科大学第二附属医院就诊, 曾于2006年于外院

行肝穿后诊断PBC, 并长期服用熊去氧胆酸胶

囊, 既往就诊相关检查资料未提供, 但3次出院

诊断均未诊断BCS. 此次入院后实验室检查肝功

能示: ALP: 53 U/L, GGT: 19 U/L. 自身免疫性肝

病、PBC分型检测所有抗体均为阴性, 其余实验

室检查未见明显异常. B超示肝损伤, 门静脉及

脾门静脉内经增宽, 脾大, 中等量腹水, 符合肝

硬化声像; 肝右静脉、下腔静脉右肝静脉汇入

上段内低回声. 门静脉、肝静脉扫描三重建、

血管三维成像CT示: (1)下腔静脉上段及第二肝

门区肝左、中、右静脉汇入下腔静脉处狭窄, 
考虑BCS; (2)肝硬化、门脉高压、脾大、腹水; 
(3)肝内胆管稍扩张. 行下腔静脉造影、肝静脉

造影后诊断肝静脉型BCS(图3), 并行肝静脉球

囊扩张术后好转出院.
病例3: 女, 39岁, 因皮肤巩膜黄染1年, 发现

肝功能异常8 mo至昆明医科大学第二附属医院

就诊, 行肝组织活检示PBC Ⅱ-Ⅲ期(图4). B超提

示肝静脉先天发育异常, 肝中静脉与肝右静脉

远端扩张, 流速缓慢. 门静脉、肝静脉CT扫描三

重建、血管三维成像示: (1)肝脏增大; (2)肝左、

中、右静脉扩张, 下腔静脉肝段未见显影, 奇静

脉扩张, BCS可能. 实验室检查肝功能示: ALP: 
162 U/L, GGT: 265 U/L. 自身免疫性肝病、PBC
分型检测所有抗体均为阴性, 其余实验室检查

未见明显异常. 因患者自身原因, 未行肝静脉、

下腔静脉造影. 

2  讨论

根据2 0 0 9年美国肝脏病研究学会 ( A m e r i -
can Association for Study of Liver Diseases, 
AASLD)PBC诊疗指南[8]和欧洲肝脏研究学会

(European Association for the Study of the Liver, 
EASL)胆汁淤积性肝病临床实践指南[9], 若患者

血清ALP升高, 影像学检查除外胆道梗阻, 血清

特异性抗线粒体抗体(antimitochondrial antibod-
ies, AMAs)阳性(滴度≥1∶40), 即可诊断PBC, 
对于AMAs阴性患者, 确诊仍需要肝组织活检, 
肝组织活检同时可确定病理学分期. 也有学者[10]

指出满足以下3条指标中的2条即可诊断: 持续

的血清ALP升高、血清AMAs阳性、肝组织学

示PBC. 根据上述诊断标准, 此3例患者均可确诊

为PBC. PBC属于自身免疫性疾病, 目前具体发

病机制仍不明, 可能与遗传因素、免疫因素、

内分泌因素、胆管上皮细胞的衰老、凋亡、环

境因素等多种因素相关.
PBC好发于中年女性, 发病时其临床表现不

一, 部分PBC患者确诊时并无临床症状, 在有症

状的患者中, 多以疲劳、皮肤瘙痒、黄疸、右

上腹不适等为常见症状. 在PBC的合并疾病中, 
多为免疫性疾病, 如干燥综合征、系统性红斑

狼疮、自身免疫性甲状腺疾病、类风湿性疾病

等, 而合并非免疫性疾病的报道较少, 合并BCS
的报道尚无. 根据2009年EASL指南建议[9], 对于

PBC患者(包括无症状的者), 应该给予长期服用

熊去氧胆酸(ursodesoxycholic acid, UDCA)13-15 
mg/(kg•d), 而对于终末期患者, 肝移植仍是唯一

有效的方法.
目前BCS的病因及发病机制仍不清, 国外

的报道中[11], 血液的高凝状态被认为是主要的

致病因素, 先天因素、环境因素、饮食习惯、
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■相关报道
PBC合并BCS的
病例目前尚未见
报道, 希望临床医
生重视对PBC患
者的随访观察.
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病毒感染、创伤、手术、分娩、口服避孕药、

骨髓增殖异常性疾病、系统性红斑狼疮等病因

都可能与之有关[12,13]. 关于BCS的分型方法有多

种, 目前国内较为简便及常用的方法将其分为3
种类型[14]: Ⅰ型即下腔静脉型: 指肝段下腔静脉

阻塞或闭塞; Ⅱ型为肝静脉型: 指单纯肝内静脉

阻塞或闭塞; Ⅲ型即混合型: 指肝静脉和下腔静

脉同时受累. BCS临床症状主要为肝静脉伴或

不伴下腔静脉回流受阻所致, 主要包括食欲不

振、乏力、恶心、呕吐、腹痛、腹胀等消化道

症状及腹水、肝脾肿大、下肢水肿、浅表静脉

曲张、消化系血等门脉高压症状[15]. 目前BCS
的确诊主要靠肝静脉和下腔静脉造影, 其治疗

主要包括内科保守治疗及介入治疗. 内科治疗

包括抗凝、病因及症状性门脉高压的治疗, 介
入治疗包括球囊扩张及经颈静脉肝内门体分流

术(transjugular intrahepatic portosystemic shunt, 
TIPS), 若上述方法均治疗失败, 可考虑行肝移

植[16]. 对于既有PBC又有BCS的患者, 治疗上就

需要兼顾这两种疾病.
在上述报道的3例患者中, 追溯既往就诊记

录可知, 有2例患者在初步诊断为PBC时并未发

现合并BCS, 二者均为在诊断PBC数年多次随访

就诊后发现BCS, 这不禁让我们产生一些疑问: 
PBC本身是否在BCS的发病中有一些影响? 长期

口服熊去氧胆酸是否是BCS发病的诱因? PBC及
BCS的发病机制是否有关联? 肝硬化是否会压

迫肝静脉及下腔静脉肝段从而导致BCS? 在查

阅了大量相关文献后, 对于上述问题未见相关

报道, 这与目前此类患者尚罕见、无PBC和BCS
相关性研究有关, 这就需要我们临床医生善于

发现并收集、总结此类疾病, 这对病因研究及

疾病的诊治将提供很好的依据.
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■同行评价
选择病例较特殊, 
其分析有较好的
临床指导意义.
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