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Abstract
Idiopathic non-cirrhotic portal hypertension (INCPH), 
a kind of portal sinus vascular disease with unknown 
etiology, is characterized by the presence of clinical signs 
and symptoms of portal hypertension (PH) in the absence 
of liver cirrhosis or known risk factors accountable for 
PH. It has an extremely high rate of initial misdiagnosis 
and underdiagnosis. Liver biopsy is the only way to make 
a definitive diagnosis. Non-invasive modalities, such as 
CT imaging, are becoming a hot topic of interest in recent 
years. This article summarizes the pathological and CT/
MRI features of INCPH and the key points of differentiation 
from cirrhosis, to improve clinicians’ understanding of 
INCPH and reduce the rate of initial misdiagnosis and 
missed diagnoses.

© The Author(s) 2022. Published by Baishideng Publishing 
Group Inc. All rights reserved.
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Electronic computed tomography; Magnetic resonance 
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摘要
特发性非肝硬化门脉高压症(idiopathic non-cirrhotic 
portal hypertension, INCPH)是一种病因不明的肝门
窦血管性疾病. 临床以门脉高压的症状和体征, 而无
肝硬化为特征, 初次误诊漏诊率极高. 肝活检为明确
诊断的唯一途径. 近年来, CT影像等非侵入性诊断
INCPH成为关注的热点. 本文归纳了INCPH的病理、

CT/MRI特征以及与肝硬化的鉴别要点, 旨在提高临
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床医生对INCPH的认识, 减少初次诊断的误诊漏诊率.

© The Author(s) 2022. Published by Baishideng Publishing 
Group Inc. All rights reserved.

关键词: 门静脉高压; 非肝硬化; 病理学; 电子计算机X射

线断层扫描; 核磁共振成像

核心提要: 特发性非肝硬化门脉高压症(idiopathic non-
cirrhotic portal hypertension, INCPH)临床容易误诊和漏诊, 
肝活检病理诊断仍是INCPH的金标准. 在临床实践中, 首
先要根据相关指南掌握肝硬化的诊断要点, 而CT/MRI的
影像特征在INCPH早期诊断及与肝硬化的鉴别中具有了

较重要价值.

文献来源: 谭明洁, 刘晖, 丁惠国. 特发性非肝硬化门脉高压症的肝脏病理

及影像特征. 世界华人消化杂志 2022; 30(16): 729-734  

URL: https://www.wjgnet.com/1009-3079/full/v30/i16/729.htm  
DOI: https://dx.doi.org/10.11569/wcjd.v30.i16.729

0  引言

临床上大约90%的门脉高压症(portal hypertension, PH)由
肝硬化引起[1], 由于专业知识的匮乏和经验不足, 非肝硬

化性门脉高压症(non-cirrhotic portal hypertension, NCPH)
常被临床医生误诊或漏诊. 特发性非肝硬化门脉高压症

(idiopathic non-cirrhotic portal hypertension, INCPH)是在排

除肝硬化和其他已知原因非肝硬化门脉高压症的情况

下, 以门脉高压的症状与体征为临床特征的原因不明的

肝门窦血管异常(porto-sinusoidal vascular disease, PSVD). 
肝活检是INCPH诊断的唯一方法. 近年, 增强电子计算

机断层扫描影像(computed tomography imaging, CT)和
核磁共振成像(magnetic resonance imaging, MRI)显示了

对INCPH较好的诊断价值[2], 为INCPH的早期诊断和鉴

别诊断提供了新的希望. 为此, 本文概述了INCPH的病

理、CT/MRI特征以及与肝硬化的鉴别要点, 旨在提高

临床医生对INCPH的认识, 减少初次诊断的误诊漏诊率.

1  INCPH的流行病学及危险因素 

INCPH在不同国家和地区的发病率差别较大, 在印度估

计高达23%以上, 而西方国家估计3%-5%, 全球患病率仍

不清楚[3]. INCPH的病因和发病机制尚不明确, 目前认为

可能归因于肝内微小门静脉的闭塞和损伤[4], 导致在窦

前水平对门脉血流的阻力增加[5]. 几种引起血管损伤的

全身性疾病及毒物或药物的慢性暴露, 被认为是INCPH
发病相关因素(图1). 在中国, 药物似乎是INCPH的一个

重要发病因素[6]. 此外, INCPH诊断的最大挑战是与肝硬

化的鉴别[7]. 有研究报道[2], INCPH误诊为肝硬化的概率

高达72.1%, 诊断延迟远超肝硬化(中位延迟时间: 32 mo 
vs  4 mo). 由于INCPH与肝硬化门脉高压症的治疗与预后

存在差异, 因此, 临床医生应重视INCPH的早期鉴别诊

断. 

2  INCPH的病理特征

2.1 肝脏大体特征 INCPH的宏观特征主要来源于肝移

植及尸解标本[3]. 早期肝脏体积正常或增大, 表面光滑. 
随着病程进展还可观察到肝包膜不规则, 包膜下区域实

质萎缩等改变. 晚期肝脏明显萎缩, 体积减小, 表面凹凸

不平, 可见小而相对均匀的浅黄褐色结节[3]. 横切面可见

肝内门静脉主干血管壁增厚, 中小门静脉分支相互靠近

或临近肝包膜. 肝门附近的切面可能出现轻微的结节改

变[10]. 此外, 陈旧性血栓常在较大的门静脉分支中被发

现, 近期的新鲜血栓反而更少见[11]. 所有的大体特征几

乎均可以通过CT/MRI影像检查获得.
2.2 组织病理特征 INCPH的组织学具有异质性, 在不

同临床阶段, 同一疾病表现为多种病理的重叠与随机

组合. 因此, 高质量的肝活检标本对INCPH的诊断非常

重要. 肝活检标本必须满足: 足够长(≥20 mm)且排除

肝硬化; 不能太碎(≥10个汇管区); 由病理专家阅片[8]. 
INCPH相对特异的三种组织学特征[8]包括: 闭塞性门静脉

病(obliterative portal venopathy, OPV)、结节性再生性增生

(nodular regenerative hyperplasmia, NRH)以及不完全间隔性

肝硬化(incomplete septal cirrhosis, ISC). 需注意, INCPH与
PSVD在自然病程上存在差异, 后者涵盖的范围更广[12], 必
须区分两者的定义要素(图2).
2.2.1 OPV: OPV是INCPH唯一强有力的独立组织学预

测因子[13], 被认为是INCPH/PSVD的标志性特征. 其主

要特点是门静脉纤维化、血管壁不规则增厚及管腔偏

心性狭窄, 有时甚至完全闭塞或门静脉缺失[8]. 正常组

织学变异的汇管区二联体结构可能会与门静脉缺失相

混淆, 阅片时需仔细辨别. 门静脉闭塞引起代偿性血

管增生, 包括汇管区周围异常血管和肝动脉血流量代

偿性增加及门体侧枝形成, 如食管胃静脉曲张等. Sato
等[14]研究了28例INCPH患者肝组织谷氨酰胺合成酶

(glutamine synthetase, GS)的表达发现, 71.4%患者GS
阳性, 提示门静脉旁侧枝分流形成.
2.2.2 NRH: NRH是由正常肝实质转化而成的小结节, 
直径1 mm-3 mm, 可分布在整个肝脏或局限于单个肝

段[15]. 与肝硬化相比, 因结节周围不受纤维化包绕, 因
此边界不清. 网状纤维染色可观察到结节由再生性增

生和外周受压萎缩的单层肝细胞板组成, 未见纤维间

隔[16]. 尽管NRH在INCPH中较少见, 但它与门脉高压的

形成密不可分.
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2.2.3 ISC: 特征是从汇管区发出的细薄纤维隔[16], 在肝

小叶内以盲端形式终止, 不与其他细隔发生桥接. 有时

可见模糊的结节, 但未见肝硬化样再生结节形成[8,17]. 
ISC可能是汇管区纤维化进展至终末期的表现.

除上述三个特征外, 其他的非特异性病理改变对于

INCPH的诊断也有一定的价值, 主要包括汇管区异常、

肝窦扩张及窦周纤维化等(表1).
总之, INCPH组织学异质性较大[18,19], 病理专家对

INCPH的组织诊断标准也未达成一致共识, 最终诊断的

确定仍需要结合临床和影像学改变.

3  INCPH的CT/MRI特征

近年来, 放射影像学研究结果在INCPH的诊断中显示了

较好的应用前景.
3.1 门静脉系统异常 大约71%的INCPH患者出现肝内

外门静脉异常[22]. 与肝硬化的区别为: (1)门静脉通畅度: 

INCPH比肝硬化患者门脉通畅度低. 表现为不同程度的

肝内外门静脉血栓形成、血管钙化、肝内门静脉二、

三级分支的突然变细或截断及中小口径的门静脉视野

不显影. INCPH患者门静脉或其主要分支异常和肝外血

栓形成的概率分别为58.0%和43.0%[22], 而92.3%肝硬化

患者肝内外门静脉系统均未发生闭塞[2]; (2)门静脉管壁: 
INCPH比肝硬化患者的门脉壁厚, 管腔直径更小. Zhao
等人[23]比较了INCPH患者、肝硬化患者和健康人门静

脉主干、矢状支和第3级分支的参数, 发现INCPH组和

健康组的管腔直径均小于肝硬化组(P <0.05). 而相较于

其他两组, INCPH组的延迟期可见门静脉系统低增强区

域, 血管壁更厚, 管壁更粗糙, 门静脉主干和矢状静脉厚

径比(即壁厚与管腔直径的比值)更大(P<0.05). 门静脉的

异常改变可能与组织学中门脉壁增厚及纤维化有关. 因
此, 对门静脉狭窄程度的定量或半定量界定, 即门静脉

通畅度, 可作为INCPH严重程度的影像学分层标志.

     

表 1 INCPH的非特异性组织学表现[3,8,9,20,21]

  

命名 定义

汇管区 门静脉疝 与汇管区周围实质直接毗邻的异常门静脉

    汇管区高度血管化 汇管区内多个薄壁血管腔

    汇管区周围异常血管 位于汇管区外但紧邻汇管区的单个或多个不同口径的薄壁血管腔, 形成分流

肝小叶 肝窦扩张 肝窦宽度大于1个肝细胞板, 通常非区域分布

    窦周纤维化 胶原染色显示肝窦周围胶原沉积

    中央静脉异常 中央静脉扩张、中央静脉增厚或中央静脉多腔

INCPH: 特发性非肝硬化门脉高压症.

图 1 特发性非肝硬化门脉高压症的发病相关因素[8,9]. a: 系统性红斑狼疮、自身免疫性肝炎、干燥综合征、硬皮病、类风湿性关节炎等; b: 

蛋白C或蛋白S缺乏、凝血因子Ⅱ或凝血因子Ⅴ基因突变. HIV: 人类免疫缺陷病毒; ADAMTS13: 温韦伯氏因子裂合酶-13; NAFLD: 非酒精

性脂肪性肝病.

DOI: 10.11569/wcjd.v30.i16.729 Copyright ©The Author(s) 2022.
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3.2 肝脏实质异常 
3.2.1 尾右比异常: 80%以上的INCPH患者有肝脏形态

学改变[22], 表现为尾状叶肥大和右叶萎缩. 可能归因于

肝内门静脉阻塞引起灌注不足, 导致同侧节段性肝萎

缩, 尾状叶代偿性肥大或灌注相对保留. 相反, 肝硬化

患者更容易出现尾状叶肥大伴肝Ⅳ段的萎缩, 常用尾

右比(caudate-to-right lobe ratio, C/RL), 即尾状叶与右

叶的比率来描述. INCPH的尾右比明显高于肝硬化[2]. 
全肝萎缩只在晚期病例中偶见, 可能代表该疾病更晚

期的诊断[24,25].
3.2.2 肝脏局灶性结节性增生: 局灶性结节性增生(focal 
nodular hyperplasia, FNH)是INCPH较常见的表现. 这
是一种由于门静脉血流量减少, 动脉血流代偿性增加

导致灌注紊乱的良性增生性病变[9,26]. FNH通常单发, 
典型外观为分叶状, 中央瘢痕是它的特征性表现. 钆塞

酸二钠增强MRI显示, 动脉期呈高强化, 门脉期未见门

脉冲洗或“快进快出”现象, 肝胆期显示周围高强度

伴中央低信号瘢痕[26]. FNH在INCPH中发生率约14%, 
但尚未在肝硬化患者中发现[8,27].

FNH与肝细胞性肝癌(hepatocellular carcinoma, HCC)
同样都是高度血管化改变, 对于FNH在随访期间是否会

发生HCC或恶性转化的结论仍不一致[2], 还需要更大的

队列进行评估.
3.2.3 肝脏实质增强模式: INCPH动脉期或门脉期的异

质性实质增强比肝硬化更常见. 由于门脉长期灌注不

足, 肝外周动脉灌注代偿性增加, 在INCPH的动脉期或

门静脉期可观察到斑片状的高信号影, 为异质性实质

增强的表现. 肝实质增强程度受肝功能的显著影响[28,29]. 

钆塞酸二钠增强MRI检查显示, INCPH患者肝实质信

号强度比肝硬化组高[2].
3.2.4 肝包膜光滑: INCPH病变主要集中在门静脉周围[23], 
因此在影像学上很少见到肝脏表面结节及肝包膜异常, 
而大多数肝硬化患者都有较典型的弥漫性结节样改变[2]. 
INCPH肝脏表面结节的生成可能是因为远端门静脉阻塞

导致局灶性肝脏表面回缩. 肝包膜结节样、不规则多出

现在进展晚期, 此时与肝硬化较难辨别. 可以推测, 门脉

高压表现严重, 但未见肝脏表面结节可能是INCPH与肝

硬化的鉴别特征.
此外, MRI显示肝Ⅳ段萎缩导致的胆囊窝增大, 即胆

囊窝扩大征, 是肝硬化的一种早期特征, 其诊断肝硬化

的敏感性、特异性、准确性、阳性预测值分别为68%, 
98%, 80%, 98%[30], 在INCPH的影像特征中, 也可作为一

个潜在的标志物.
3.3 胃静脉曲张与脾脏肿大 由于汇管区纤维化及中、

小门静脉病变, INCPH的门脉高压程度明显重于肝硬化

患者[2], 表现为: (1)脾脏体积明显大于肝硬化, 且多为不

规则的巨脾[2,23]. 脾脏肿大还可在CT或MRI上显示多个

钙化Gamna-Gandy小体, 而肝脏边缘光滑[31]; (2)食管胃底

静脉曲张及出血的发生率更高. INCPH患者的死亡与静

脉曲张再出血、肝性脑病及门静脉血栓形成显著相关, 
几乎没有肝衰竭或肝癌的发生. 经颈静脉肝内门体静脉

分流术(transjugular intrahepatic portosystemic shunt, TIPS)
常用于内镜和药物治疗无效的食管胃底静脉曲张出血

患者的二级预防, 但肝性脑病和血栓形成的风险增加, 
尽管INCPH患者TIPS术后肝性脑病的发生率明显低于

肝硬化. Bissonnette等[32]一项研究发现, 作为有TIPS指征

的INCPH患者, 基础疾病的严重程度、血清肌酐浓度和

腹水与不良结局相关. 因此, TIPS用于肾功能正常或无

严重肝外疾病的INCPH患者. TIPS一级预防INCPH患者

食管胃静脉曲张出血仍无临床研究证据.
3 .4  其他影像学检查  瞬时弹性成像肝脏硬度测定

(transient elastography-liver stiffness measurement, TE-LSM)
被证实在INCPH的鉴别诊断中发挥良好效能. INCPH患

者的肝脏硬度值正常或稍高[7.9(6.2-11.6) kPa][33], 脾脏与

肝脏硬度的比值远高于肝硬化[34,35]. 在有门脉高压症状

的患者中, LSM＜10 kPa高度提示INCPH, 需要肝活检以

确定诊断. LSM＞20 kPa时INCPH的可能性非常小[33]. 有
趣的是, 当INCPH患者发生NRH时, LSM值较高接近肝

硬化的阈值, 此时很难将二者区分[7,36,37], 值得临床医生

重视.
此外, INCPH患者的肝静脉压力梯度(hepatic venous 

pressure gradient, HVPG)明显低于肝硬化患者, 且与门

脉高压的程度不成比例. 有研究表明[38], INCPH患者的

图 2 特发性非肝硬化门脉高压症与门窦血管病的定义要素. 
INCPH与PSVD临床过程对比研究[12], 91例PSVD患者中仅28例

(30.8%)符合INCPH诊断. 鉴别要点: 在组织学特征(+)的前提下, 

INCPH的诊断必须伴有PH的临床特征, 而PSVD可伴或不伴PH临

床特征. INCPH是一种特殊的PSVD. INCPH: 特发性非肝硬化门脉

高压症; PSVD: 门窦血管病; PH: 门脉高压症.

DOI: 10.11569/wcjd.v30.i16.729 Copyright ©The Author(s) 2022.
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HVPG平均为(8.3±4.5) mmHg, 约60%INCPH患者的

HVPG正常或轻度升高(≤10 mmHg). 这也是与肝硬化的

重要鉴别特征之一.

4  总结 

常见门脉高压症的表现, 而少见门脉高压症的病因, 这
就是NCPH的临床特点. 迄今, 肝活检病理诊断仍是

INCPH的金标准. 在临床实践中, 首先要根据相关指南, 
掌握肝硬化的诊断要点, 而CT/MRI的影像特征在INCPH
早期诊断及与肝硬化的鉴别中显示了较好价值. 未来, 
通过多学科协作, 建立CT/MRI影像组学模型, 可能为提

高INCPH的早期精准诊断带来新的希望.
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