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　　[摘要]　布加综合征是由各种原因引起的肝静脉流出道梗阻,导致以肝充血和门静脉高压为特征的综合征。
典型肝脏病理特征为肝窦明显扩张,慢性发展可出现肝硬化。临床诊断通常依赖影像学检查提示,并通过金标准

下腔静脉造影确诊。但因该病临床表现复杂多变,容易误诊漏诊,延误治疗。现报道1例先因误诊漏诊而治疗无

效的布加综合征引起的肝硬化病例,最终基于肝活检病理检查发现、门静脉CT检查和下腔静脉造影得以临床确

诊与有效治疗的过程,以期提高对该病的认识。
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Abstract　 Budd-Chiarisyndromeisasyndromecharacterizedbyhepaticcongestionandportalhypertension
duetoobstructionofthehepaticvenousoutflowtractcausedbyvariouscauses.Thetypicalpathologicalfeatureof
theliverismarkeddilationofthehepaticsinus,andchronicdevelopmentcanleadtocirrhosis.Clinicaldiagnosis
usuallyreliesonimagingevidence,whichthenisconfirmedbygold-standardinferiorvenacavaangiography.
However,duetothecomplexandvariableclinicalmanifestationsofthisdisease,itiseasytomisdiagnoseormiss
thediagnosis,resultingindelayedtreatment.HerewereportonecaseofcirrhosiscausedbyBudd-Chiarisyn-
dromewhowasinitiallyineffectivelytreatedduetomisdiagnosisandmisseddiagnosisandwasfinallyclinicallydi-
agnosedandeffectivelytreatedbasedonthepathologicalfindingsofliverbiopsy,portalveinCTexaminationand
inferiorvenacavaangiography,inordertoimprovetheunderstandingofthedisease.
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1　初诊情况

患者,女,39岁。因“右胁肋胀满不适2年余”
于2021年5月10日入院。患者于2019年4月因

腹部不适在当地医院行上腹部 MRI增强检查提

示:肝硬化,脾肿大,门静脉高压伴食管下段、胃底

静脉曲张。血清肝功能检查显示谷氨酰转移酶

(GGT)轻度升高。嗜肝病毒及自身免疫性肝炎相

关抗体均为阴性。2019年11月6日在上海某三甲

医院行肝硬度检测 (FibroScan)显示:肝脏硬度

值19kPa,脂肪衰减217dB/m。2019年12月在

上海某三甲医院行肝组织活检术,病理检查结果提

示:慢性肝炎 CH-G1S3-4(图1),诊断为不明原因

肝硬化,采用保肝药物治疗,效果不佳。既往史无

特殊。
初步诊断:肝硬化。入院后体检结果显示无明

显阳性体征。血常规、肾功能、血脂、凝血功能等均

正常;肝功能检查显示:GGT81U/L(正常范围为

7~45U/L),余均正常;肝炎病毒标记物:HBcAb
7.60S/CO,余阴性;自身免疫性肝炎相关抗体均

为阴性;血清铜蓝蛋白水平正常。FibroScan:肝脏

硬度值17.1kPa;脂肪衰减263.8dB/m。心脏超

声:未见明显异常。根据以上信息,排除病毒性肝

炎、自身免疫性肝炎、血吸虫、肝豆状核变性、心包

炎等常见肝硬化病因。胃镜检查提示:轻度食管静

脉曲张(F1Lem,iD0.5CbRc-Rf0Lg-),提示门静脉

高压。
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2　诊疗经过

为明确肝硬化病因,我科再次行肝组织活检

术,结果提示:小叶内肝细胞部分疏松化,偶见小灶

坏死,部分肝窦扩张、出血伴微血栓形成,部分肝窦

纤维化,未见肝细胞脂肪变性;汇管区轻度炎细胞

浸润,小胆管及小血管未见异常,纤维组织增生,假
小叶形成。病变符合慢性肝炎 CH-G1S4,伴慢性

静脉 流 出 道 阻 塞,Masson 三 色 (+ + +),网

状(+++)。见图2。

a:苏木精-伊红染色 ×100;b:Masson染色 ×100。
图1　第1次肝组织病理检查

a:苏木精-伊红染色 ×100;b:Masson染色 ×100。
图2　第2次肝组织病理检查

进一步行门静脉CT检查,结果显示患者下腔

静脉近心段狭窄,提示布加综合征(Budd-Chiari
syndrome,BCS)可能(图3)。基因检测结果提示:
染色体位置chrl:169526099;变异命名:F5:NM_
000130.5:exon6:c.737C>T:p.T246I;合子类型:
杂合,父亲未检出,母亲杂合。患者于2021年7月

行下腔静脉造影,造影结果显示:下腔静脉远心段

部分显影,肝后下腔静脉及近心段下腔静脉不显

影,周围见部分侧支静脉开放。见图4。明确BCS
诊断。治疗上,先在血管外科行下腔静脉球囊扩张

术,并导入支架。术后再次行造影检查显示:下腔

静脉通畅,管腔形态良好,流速快,周围侧支循环明

显 减 少。 而 后 本 科 室 予 以 利 伐 沙 班 治

疗(10mg/d)。益气活血中药:生黄芪20g,党参

15g,延胡索12g,香附15g,川芎15g,茜草15g,

当归15g,桃仁6g,红花6g,随证加减。
随访1年,患者无任何不适,肝脏硬度值较治

疗前明显下降、脾脏较前缩小(表1),各项指标正

常,患者可正常工作与生活。

箭头处显示下腔静脉近心段狭窄。
图3　门静脉CT

箭头处显示肝后下腔静脉及近心段下腔静脉不显影。
图4　DSA造影

表1　治疗前后FibroScan、脾脏体积结果

检查项目 2019年11月 2021年5月 2021年10月 2022年6月

肝脏硬度/kPa 19.0 17.1 14.0
脂肪衰减/(dB·m-1) 217.0 263.8 256.0
脾脏体积/mm2 46×137 45×121 43×112
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3　讨论

BCS是各种原因引起的肝静脉流出道部分或

完全梗阻,导致血液回流障碍而致淤血性门静脉高

压或(和)下腔静脉高压症候群[1-5]。有研究报告显

示,法 国、意 大 利 和 瑞 典 BCS 的 发 病 率

为(0.69~2.20)/100万[6-8]。在西方国家,肝静脉

血栓形成是最常见的阻塞类型,而最常见的血栓形

成性疾病为骨髓增生性疾病,其他包括阵发性睡眠

性血红蛋白尿、白塞病、口服避孕药等[3,5,8-9]。罕见

情况为肝肿瘤或肝外肿瘤压迫或侵犯肝静脉和

(或)下腔静脉[1-5]。在亚洲国家包括中国,则以肝

静脉和(或)肝段下腔静脉阻塞型多见[10-11]。根据

发病和病程的临床特征,BCS可分为暴发性、急性、
亚急性和慢性4种类型[1,12-14],患者多表现有肝静

脉不同程度阻塞。临床表现包括出现腹胀、腹水、
肝脾肿大或食欲不振等,慢性发展可出现淤血性肝

硬化、肝功能衰竭以及肝癌[3-4]。
本例患者临床表现为肝区胀满不适,多次影像

学均提示肝硬化表现,首次肝组织病理即提示CH-
G1S3-4,肝硬化诊断明确,但始终病因不明。此次

入院胃镜检查提示门静脉高压存在,血液检测仅

GGT轻度升高,未见腹水。导致门静脉高压的原

因可分为:①肝后-窦后性:如 BCS、肝窦阻塞综合

征/肝小静脉闭塞病、缩窄性心包炎等;②肝内-窦

性:肝硬化;③肝前-窦前性:如血吸虫、先天性肝纤

维化、脾静脉血栓/闭塞等。根据该患者临床表现

和实验室检查,首先考虑窦后性因素。第2次肝组

织病理除提示肝硬化外,肝窦尤其是Ⅲ区肝窦明显

扩张,窦内存在红细胞,提示慢性肝静脉流出道阻

塞。BCS的血管病变早期多引起门静脉高压,长期

则可因肝脏淤血和肝血管阻塞导致肝细胞缺血缺

氧,进而肝窦内皮细胞损伤与肝细胞消亡,以致肝

组织结构塌陷及肝结节形成[15-17]。如果病情未得

到充分识别,且梗阻未及时纠正,则可能导致肝细

胞坏死、进行性小叶中心纤维化、结节性再生性增

生,最终导致肝硬化[1,18]。该患者历时3年的影像

学均仅提示肝硬化、脾肿大,未诊断BCS,可能有如

下原因:①慢性期BCS的 CT/MRI表现与肝硬化

相似,均可见肝脏边缘呈波浪状凹凸不平,各肝叶

比例失调,但BCS多见尾状叶增大,并有肝脏密度

不均或呈弥漫性低密度改变[19];②一般多由肝硬

化引起血管病变进而门静脉高压,而由血管病变引

起肝硬化相对少见。在有些情况下,肝脏组织学检

查是获得诊断的关键途径,包括 CT/MRI不足以

诊断时可考虑肝脏组织学检查[20]。本例患者基于

肝组织活检病理检查结果,结合放射科反复检测方

提示 下 腔 静 脉 近 心 段 狭 窄,再 经 下 腔 静 脉 造

影确诊。

此外,基因检测发现该患者F5基因中出现1
个杂合变异。F5即凝血因子Ⅴ,与F5相关的疾

病包括因凝血因子Ⅴ缺乏症引起的出血及因活化

蛋白C抗性引起的血栓形成[21-24]。本例患者该位

点变异暂无文献报道,但该基因为 BCS的易感基

因,其基因变异可增加患 BCS的风险。二代测序

结果表明受检者该变异遗传自母亲。
BCS可归属于中医学的“积聚”“鼓胀”等范畴,

其病理机制多与瘀血相关。姜淑芳等[25]对BCS辨

证分型为肝滞血瘀型、肝瘀衄血型、肝瘀脾虚型、肝
瘀风动型。刘欣华等[26]认为本病多由肝脾肾失调

而致气滞血瘀且水淫互结于腹中,治疗常采用活血

化瘀和疏肝理气之法,以膈下逐瘀汤、鳖甲煎丸、香
砂六君子汤等加减治疗。我们采用活血破血中药

为主,并 辅 以 益 气 行 气 之 品,临 床 中 常 收 到 较

好效果[27]。
总之,当出现不明原因肝硬化、门静脉高压等

情况时,在常规检查排除常见疾病后,也应考虑慢

性BCS的可能。影像学检查是首选方法,也可配

合肝组织病理及基因检测以明确诊断。治疗上内

外科、中西医相结合,手术解除血管狭窄、药物抗

凝、中医活血化瘀等,可促进患者向愈。
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