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0 引言

Budd-Chiari 综合征是具有门脉高压、肝肿大以及临床
症状不同类型的肝静脉流出道梗阻. 其可表现为轻度症
状直至慢性终末期肝病. 临床误诊率较高.目前关于
Budd-Chiari 综合征的分型很不统一，至少有 20 种分
类方法，尚没有一种分型被广泛接受，极大地限制了其
诊断及治疗. 提高对本病的认识并达成一定的共识必将
推动对本病的深入研究.

1   Budd-Chiari 综合征的分型

1.1 按病原学分类  Budd-Chiari 综合征据病因不同可分
为 3 型[1] : (1)肝小静脉梗阻型，又称闭塞性静脉内膜
炎，可能由于摄取吡咯类肝细胞毒素所致. (2)肝大静脉
梗阻型多数是继发的，主要病因是高凝状态、恶性疾病
或其他疾病等[2]. (3)下腔静脉梗阻型是由隔膜[3,4]、血栓
形成或外来压力引起的.
1.2 从阻塞物的病理性质上大致分为 3 型Ⅰ型  血栓性[3]，
可以是单纯血栓、炎性血栓或瘤性血栓.Ⅱ:膜性[4,5]，
纤维膜厚薄不一，薄者仅 1-2 mm，大多为完全闭塞.
膜的表面光滑，与静脉瓣相似. Ⅲ:纤维狭窄型，此种类
型肝段下腔静脉某一段完全闭锁. I型可演变成另两型[6].
1.3 从临床表现上分 3 型  (1)急性型:少见，病程多在 1 mo
内，临床表现近似急性肝炎.  起病急，上腹痛伴腹
胀，肝进行性肿大有压痛，腹水增长迅速，可伴有黄疸，
死亡率极高. (2)亚急性型，病程在 1 a 以内，临床表
现最为典型，有腹水、肝区痛、肝肿大三联征，也可有
黄疸及脾肿大，胸腹部浅表静脉曲张伴下肢水肿是诊
断本病的重要特征. (3)慢性型:病程在 1 a 以上，主要为
膜性梗阻的患者，可分为两种亚型. 部分患者可因侧支
循环完全或下腔静脉膜性梗阻(membranous obstruction of
the inferior vena cava ，MOVC)中央有小孔而临床症状
不明显，成为隐匿型，约占 10 %. 显性型的患者起病
缓慢，可反复发作又可自行缓解[2,7,10].
1.4 根据静脉阻塞部位分类  以往国内外不少学者提出
各自的 BCS 分型大多以下腔静脉为分型的出发点[8,9].

李彦豪 [11]认为应重视肝静脉的通畅程度，以肝静脉作
为分型的核心. 由于目前下腔静脉开通术的技术提高，
下腔静脉的病变程度不再是影响介入治疗技术成功率
的重要因素. 他提出四型分类方法，简述如下:Ⅰ肝静
脉阻塞型，约占 10-20 %，南方较北方多见. 本型中
段肝下腔静脉常有长条状狭窄，为肝尾状叶肥大所致
的假性狭窄；可分 a、b 两种亚型，a 型:肝静脉近心端
膜性狭窄，远心端扩张；b 型:肝静脉广泛狭窄闭塞. Ⅱ
下腔静脉阻塞型，约占 50-70 %. 主要为肝段下腔静脉
狭窄，而主肝静脉开口在狭窄段的远心端，肝静脉血回
流困难，甚至出现逆流. Ⅲ型:肝、腔静脉阻塞型，约
占 20-30 %. 是上述Ⅰ、Ⅱ型的综合体. Ⅳ型:肝小静脉
闭塞型.为肝小静脉广泛阻塞，主肝静脉和下腔静脉通
畅，而肝静脉楔压降低，极少见.临床诊断要点为:肝肿
大、门静脉高压症及肝穿刺活检显示肝脏瘀血性改
变等.
        我们认为，BCS 分型应通俗易懂，且能体现出临
床与病理改变，并同时对治疗有指导作用，因此根据静
脉阻塞部位分型比较合适.

2   Budd-Chiari 综合征的诊断

2.1 临床表现  Budd-Chiari综合征的初始症状通常是缓
慢而模糊的上腹部不适和因门脉高压引起的进行性腹
水. 可有肝、脾肿大、黄疸和肝功能障碍. 体检有双下
肢水肿和阵发性肺栓塞，有时在下肢、腹部、腰部有大
量静脉曲张. 门脉压继续增高导致食管静脉曲张破溃出
血和进行性肝衰.少数病例起始即为暴发性肝衰[5,12].
2.2影像检查  目前超声扫描是诊断 Budd-Chiari 综合征
的首要工具，方便易行，且其敏感度在 85 % 以上[13].
B 超能较好地显示肝脏形态及实质的改变，能清楚了
解下腔静脉、肝静脉病变的部位、类型和阻塞程度，特
别是对下腔静脉广泛狭窄阻塞，导管不能插入及对碘
过敏者，B 超更显优势，但对下腔静脉(IVC)内的薄膜
样病变有时显示不清血管. 血管造影是诊断BCS的主要
方法和“金标准”，可直接显示阻塞部位和范围[14].
有下腔静脉造影[8]和经皮肝穿肝静脉造影[15]两种途径. 前
者能清楚地显示肝段下腔静脉阻塞、狭窄的部位与形
态，但对肝内静脉阻塞狭窄显示不清. 后者可清楚地显
示肝静脉病变的形态和范围. 磁共振成像(MRA)[16,17]为无
损伤、无造影剂的血管成像，能清楚显示病变血管的
部位、范围，可同时显示下腔静脉、肝静脉和门静
脉，对门脉高压、广泛的静脉曲张、自发性分流形



成及血流方向的显示优于其他方法，对 BCS 的诊断具
有明显的优势. CT 最易显示肝实质异常，对本病的诊
断无特异性[18].
2.3 诊断  急性 BCS 大多有腹痛、肝脏肿大压痛和腹水
三联征. 慢性患者有肝肿大，门体侧支循环和腹水三联
征. B 超基本可以明确诊断，有疑问时可进行血管造
影，肝活检组织学检查进一步明确. Budd-Chiari 综合
征极易误诊为慢性肝病，有报道其误诊率近 50 %，误
诊时间可长达数十年[19]，提醒临床医生应注意鉴别. 对
肝大、腹水、静脉曲张的应想到本病，特别是胸腹腰背
部浅静脉呈垂直方向长链状上行性曲张要想到本病，
此外，肝大伴轻度脾大、周围血象不显脾亢、腹水蛋白
偏高是本病的特征[20].
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