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摘 要：目目 的的 探讨特发性非肝硬化门静脉高压症（idiopathic non-cirrhotic portal hypertension，
INCPH）的病因、临床症状、诊断与治疗方法，同时结合文献复习。方方 法法 回顾性分析 1例特发

性非肝硬化门静脉高压症的临床资料，结合国内外文献进行分析。结结 果果 患者以“呕血 1天”表

现入院 ，误诊断为肝硬化性门静脉高压，追溯患者病史，患者门静脉高压早于肝硬化失代偿的发

生，因此诊断考虑为特发性非肝硬化性门静脉高压，但是治疗方法一直同肝硬化性门静脉高压的

一样，患者 10年生存率高于肝硬化性门静脉高压。结结 论论 特发性非肝硬化门静脉高压症是一

种罕见疾病，特点是在无肝硬化、无其他导致肝脏疾病的病因以及无内脏静脉血栓病因存在的情

况下出现的门静脉高压。目前尚无 INCPH的治疗指南，专家意见推荐遵循肝硬化门脉高压患者

的防治指南，特发性非肝硬化门静脉高压症主要以并发症的预防与治疗为主，INCPH的患者预

后较肝硬化性门静脉高压好。
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Abstract： Objective To investigate the etiology， clinical symptoms， diagnosis， and
treatment of idiopathic non-cirrhotic portal hypertension （INCPH）， combined with a
literature review. Methods We retrospectively analyzed the clinical data of 1 case of
idiopathic non-cirrhotic portal hypertension，combined with domestic and foreign literature
for analysis. Results The patient was admitted to the hospital with ″ hematemesis for one
day″ and was misdiagnosed as cirrhotic portal hypertension. Portal hypertension predated the
onset of decompensated liver cirrhosis based on the patient′s medical history. Therefore，the
diagnosis was considered idiopathic non-cirrhotic portal hypertension，but the treatment
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method has always been the same as that of cirrhotic portal hypertension. The 10-year
survival rate of patients is higher than that of cirrhotic portal hypertension. Conclusion
Idiopathic non-cirrhotic portal hypertension is a rare disease characterized by no liver
cirrhosis，no other causes of liver disease，and no visceral vein thrombosis with portal
hypertension. There are currently no treatment guidelines for INCPH，and expert opinions
recommend following the prevention and treatment guidelines for patients with cirrhosis and
portal hypertension. Idiopathic non-cirrhotic portal hypertension is mainly based on
preventing and treating complications. Patients with INCPH have a better prognosis than
cirrhotic portal hypertension.
Key words：idiopathic portal hypertension；liver cirrhosis；portal hypertension；esophageal
varicose veins

门静脉高压症是指由于门静脉压力持续增高引发的一系列症候群，主要表现为腹水、门－腔

侧支循环开放、脾功能亢进及脾大等，其最常见原因为肝硬化，约占 90%左右，然而，非肝硬化性

门静脉高压只占 10%左右，其主要分为慢性门静脉血栓形成和特发性非肝硬化门静脉高压，其

中特发性非肝硬化门静脉高压（idiopathic non-cirrhotic portal hypertension，INCPH）更为罕见，是

一种病因不明，且由非肝硬化因素所致的肝内门静脉闭塞所引起的肝脏血管疾病，主要表现为肝

内型门静脉高压，其显著特点是肝功能正常或接近正常［1］。在临床实践中，特发性非肝硬化性门

静脉高压症常常被误诊为隐源性肝硬化，该病的发病机制尚不清楚［2］，但其病理学特征明显有别

于肝硬化。目前本病尚无特异性的诊断试验，须进行肝脏活检病理检查，并在排除其他可能导致

门脉高压及肝病的疾病之后才能诊断。特发性非肝硬化性门静脉高压症的治疗主要是针对门静

脉高压症相关并发症，目前其治疗策略主要参考肝硬化门静脉高压指南推荐，基于本病病理生理

过程及自然病程的治疗策略亟需深入研究。目前尚无特异性非肝硬化性门静脉高压症的治疗指

南，专家意见推荐遵循肝硬化门脉高压患者的防治指南［3］。本文报道 1例中老年女性特发性非

肝硬化性门静脉高压症患者，并结合相关文献讨论该病的病因、临床表现及治疗，报告如下。

1 临床资料

患者女，57岁，因“呕血 1天”入院，于 2019年 12月 5日入住武汉市中心医院消化内科监护

室。既往史：有慢性支气管炎、自身免疫性肝炎、肝硬化、门静脉血栓、多次出现胸腹水、肝性脑

病、食管胃底静脉曲张破裂出血、腹膜炎、胆囊结石、肾结石、腔隙性脑梗死病史；2010年行“脾切

除 + 胆囊切除术”，2012年因“附件囊肿”行“双侧附件切除术”，2013年行“EVL及胃底曲张静脉

组织胶注射术”；有多次输血史；否认病毒性肝炎、结核、血吸虫等传染病史；否认药物过敏史；入

院查体：体温 36. 5 ℃，脉搏 110 次/min，规则，呼吸 20 次/min，规则，血压 140/85 mmHg。神清，

全身皮肤黏膜无黄染，双肺呼吸音清，未及干湿啰音，心律整齐，腹软，无压痛及反跳痛，肝脾肋

下未及，腹部未及明显包块，移动性浊音阴性，肠鸣音稍活跃，肾区叩痛阴性，双下肢不肿，病理

征阴性。辅助检查，血常规：血红蛋白 88 g/L，淋巴细胞百分数 15. 6%，淋巴细胞计数 0. 92 ×
109/L，肝功能：白蛋白 36. 7 g/L，球蛋白 43. 4 g/L，白球比值 0. 85；心肌酶谱：a-羟丁酸脱氢酶

236 U/L，乳酸脱氢酶 280 U/L，肌酸激酶 175. 8 U/L，肌酸激酶同工酶 43. 0 U/L；大便常规：潜血

阳性；凝血常规、血脂七项、肾功能五项、电解质五项、血氨测定、胰腺炎筛查、输血前检查、甲胎

蛋白大致正常，患者拒绝行胃肠镜及胸腹 CT检查。入院后给予患者暂禁食禁水、抑酸护胃、止
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血、抗感染、营养支持、输注红细胞等对症治疗，5 d后患者病情平稳要求出院，出院诊断为特异性

非肝硬化性门静脉高压、肝硬化。

追溯患者既往病史，患者 2008年体检入外院就诊，行腹部 CT检查示脾大，脾亢，未给予特殊

治疗，2010年因胆囊结石行胆囊切除加脾切除术，2013年突发呕血，查肝功能、肾功能正常，胃镜

检查示食管胃底静脉曲张并出血；腹部 CT示门静脉高压，脾切除术后，胸腹腔积液；行肝脏弹性成

像、肝穿刺活检排除肝硬化、肝癌。行食管胃底曲张静脉组织胶注术，后出血症状较前好转。2016年
患者因腹胀入该院消化科监护室，查生化全套：前白蛋白 98. 5 mg/L，白蛋白 27. 4 g/L，球蛋白

44. 9 g/L，尿酸 523. 7 μmol/L，钾 3. 30 mmol/L，乳酸脱氢酶 321. 8 U/L，肌酸激酶同工酶 33 U/L；
全程C反应蛋白 1. 98 mg/dL；BNP 205. 60 pg/mL；血常规：血红蛋白 50 g/L，血小板计数 415 × 109/L；
肝炎全套未见异常；肺及上腹 CT示：右侧大量胸腔积液伴右中下肺膨隆不全，门脉高压症，腹腔

积液。抽取腹水生化未见结核杆菌及肿瘤细胞，给予输注红细胞、抽取胸腹水、利尿、抑酸护胃、

输注白蛋白等对症治疗，患者病情好转，出院诊断为肝硬化失代偿性门静脉高压，自身免疫性肝

炎。2016-2018年患者因胸腹水反复住院，查血常规示贫血，肝肾功能、电解质正常。抽取胸腹

水生化未见结核杆菌及肿瘤细胞，查腹部 CT示：右侧大量胸腔积液、门脉高压症、肝硬化、腹腔

积液。2019年 9月患者因呕血再次入院，腹部 CT示大量胸腔积液、门脉高压症、肝硬化、门静脉

血栓形成可能，腹腔积液，给予胸腹强穿刺抽取液体、利尿、止血对症治疗。根据患者既往病史可

知，患者的门静脉高压早于肝硬化的出现，因此推断患者可能是特异性非肝硬化性门静脉高压

症，但治疗上一直采用肝硬化性门静脉高压的治疗方法进行治疗，但并发症控制尚可，患者预后

较肝硬化性门静脉高压好。

2 讨论

目前对于 INCPH的病因研究有以下几种：① 感染。如腹腔及胃肠道感染引起肠道菌群通

过肠壁及腹膜进入血管形成导致门静脉栓塞［4］。② 免疫障碍。自身免疫病合并 INCPH患者多

是先出现自身免疫病的症状，经过数年再出现门静脉高压的一系列症状。并且有报道 NCPH可

能和自身免疫病有共同的发病机制［5］，INCPH常与自身免疫障碍性疾病共同存在，如系统性硬

化症、系统性红斑狼疮等［6］。③ 血液疾病。患者自身处于如血小板增多及高凝的状态下［7］，可反

复形成血栓导致门静脉阻塞。④ 遗传因素。有部分疾病如 Turner 综合征、Adams-Oliver综合

征等都与与 INCPH的发病有关。⑤ 药物或毒物接触史。有研究发现服用某些抗病毒药物及免

疫抑制剂会导致患者出现 INCPH［8］，停止服用上述药物，门静脉高压症状有所缓解［9］，因此，IN⁃
CPH的发病与某些抗病毒及免疫抑制剂可能有关。

结合本例患者症状及相关文献的报道，INCPH患者的临床表现可有腹痛、乏力、腹水［10］、肝

性脑病、门静脉血栓形成［11-12］，极少许患者还有可能出现肝肺综合征、门脉高压性肺动脉高压以

及肝细胞肝癌。最主要的临床症状还是与门静脉高压的并发症有关［4］，有将近 42%的患者可无

任何明显症状，有 32%的患者最常见的临床表现为静脉曲张破裂出血［12］。出血部位依次为食管

静脉曲张（84%）、胃底静脉曲张（7%）、门脉高压性胃病（7%）和异位静脉曲张（2%）［10］。还有

74%的患者在无明显上消化道出血的情况下仍可出现静脉曲张［12］，因此采取防止静脉曲张破裂

出血的预防措施，患者再次出血风险可高达 9%左右，出血后 1年内的再出血率会有所增高，可达

约 22%［12］。

INCPH常用的诊疗方法有：① 结合病史及临床表现。如存在明显的胃食管静脉曲张、腹水、

脾大等门静脉高压失代偿的临床表现。② 实验室检查。大部分 INCPH患者的肝功能基本正
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常，脾功能亢进所致的贫血、白细胞减少和血小板减少很常见。因此检查结果的异常并不与 IN⁃
CPH患者疾病严重程度相关。③ 影像学检查。多普勒超声可以发现脾大、腹水、门静脉壁增厚、

大的肝内门静脉回声增厚等，门静脉轴出现“枯树征”是 INCPH的特征性表现［13］，CT检查可以

更好地评估肝脏形态、血管及血流灌注改变［13］。增强 CT和 CE-MRI检查，INCPH的特征性表

现为延迟期门静脉壁增厚、沿门静脉分布的低强化区［14］。因此，两者均可发现门静脉高压征象，

并可评估内脏静脉轴的通畅性。肝脏瞬时弹性测定对 INCPH的诊断和鉴别诊断有一定帮助，其

肝脏硬度常低于普通肝硬化患者［15］。④ 活检病理学。通过活检排除慢性乙型病毒性肝炎、慢性

丙型病毒性肝炎、非酒精性脂肪性肝炎、酒精性脂肪性肝炎、自身免疫性肝炎、遗传性血色病、

Wilson病、原发性胆汁性肝硬化，先天性肝纤维化、结节病、血吸虫病、布加综合征导致的门静脉

高压［16］。

对症治疗是 INCPH患者的主要治疗方法，目前尚无 INCPH的治疗指南，专家意见推荐遵循

肝硬化门脉高压患者的防治指南［3］。主要是对静脉曲张破裂出血、脾大、脾亢、腹水、肝性脑病、

门静脉血栓的预防及治疗，研究［12］报道采用肝硬化门静脉高压的防治策略治疗 INCPH安全有

效。静脉曲张破裂出血的治疗：首先可用生长抑素、特利加压素、血凝酶等止血药物进行治疗，同

时辅以质子泵抑制剂治疗，一般情况可控制。如药物治疗无效，可行内镜手术组织胶注射术、内

镜下硬化剂注射术、内镜下套扎术等。若内镜下治疗无效者，需进行手术治疗，如经颈静脉肝内

门体分流术（TIPS），TIPS 手术成功率为 83%，但术后有肝性脑病（34%）、静脉曲张再出血

（28%）、腹腔出血（10%）、肝功能衰竭（5%）和死亡（12%）等风险。对于合并门静脉血栓或处于

高凝状态的患者可使用抗凝来预防和治疗血栓的形成［17］，对于 TIPS手术的患者更应预防性给

予抗凝治疗，可降低 TIPS手术支架短期内堵塞，对患者有益。当疾病发展至终末期，对患者最

根本的治疗方法为肝移植［2，4］，目前国内肝移植治疗仍较少，有 6% 的 IPH患者需要肝移植治

疗［18］。肝移植适应症包括很多，门静脉血栓、肝功能衰竭、肝肺综合征和难治性静脉曲张破裂出

血［18］。 INCPH 患者肝移植的预后较好［19］，术后很少复发［20］。

综上所述，结合该病例，由于患者起病时间久远，患者无法阐明病因，早期无明显表现，入院

笔者所在医院时已属于晚期，晚期临床表现为腹痛、乏力、腹水、肝性脑病、门静脉血栓形成，食

管静脉曲张破裂出血，查血常规肝肾功能未见异常，胃镜检查食管静脉曲张破裂，追溯患者既往

肝弹性成像及肝穿刺活检诊断患者无肝硬化及各种肝炎，因此患者可被诊断为特异性门静脉高

压，既往被误诊断为肝硬化性门静脉高压，给予患者止血、护肝治疗，主要以门静脉高压并发症的

治疗为主，患者预后可。因此，当临床上遇到晚期门静脉高压的患者诊断明确患者是否为特异性

非肝硬化性门静脉高压时存在一定的难度，但对于诊断是否明确，其治疗方法仍属于一致，就算

存在误诊也没有耽误其治疗效果，因为 INCPH患者的肝功能较肝硬化性门静脉高压患者的好，

并且并发症也较后者更容易控制，因此非肝硬化性门静脉高压患者的长期预后较肝硬化性门静

脉高压的患者更好［4］。有研究［11］发现未进行肝移植的患者 10年生存率为 82%，总体预后较好，

出现腹水及存在严重的合并症都与 INCPH预后不良相关。通过本篇案例报道，加强临床医生对

特发性非肝硬化性门静脉高压的了解及认识，以减少临床误诊及漏诊。
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