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　　【摘要】　目的　通过分析肝小静脉闭塞病（ＨＶＯＤ）的 ＣＴ表现，探讨 ＣＴ血管造影（ＣＴＡ）在该病诊断中
的应用价值。 方法　回顾性分析 ５例 ＨＶＯＤ患者的临床及影像资料。 该组病例均有服用吡咯双烷类生物碱
类植物的病史。 所有病例均进行了 ＣＴ增强及三维重建、数字减影血管造影（ＤＳＡ）检查、超声检查。 分析 ＣＴ
征象，并将门静脉 ＣＴ三维重建表现与数字减影血管造影结果相对照。 结果　在 ＣＴ图像上，该组５个病例均
可见肝实质密度不均匀性（３例）或弥漫性（２例）减低，其中 ４例表现为肝弥漫性肿大、１例肝脏无明显增大；
增强 ＣＴ扫描 ３例可见典型地图状、雪花状增强和低灌注区。 ５例均有大量腹水。 ＣＴＡ：门静脉主干及分支均
未见明显增宽，１例可见肝右静脉呈细线状，均未见副肝静脉形成。 ５例均有脐静脉开放，２例食管、胃底静脉
开放。 ５例下腔静脉肝段变扁平，且下腔静脉肝段远端未见血管扩张及侧支循环形成。 ＣＴＡ所见与 ＤＳＡ结
果相符合。 结论　ＨＶＯＤ的 ＣＴ检查有其特征性表现，ＣＴＡ可明确显示门静脉及相关血管改变，对该病的诊
断有重要价值。

【关键词】　肝静脉闭塞性疾病；　体层摄影术，Ｘ线计算机

　　肝小静脉闭塞病（ｈｅｐａｔｉｃ ｖｅｎｏ唱ｏｃｃｌｕｓｉｖｅ ｄｉｓｅａｓｅ，ＨＶＯＤ），是
指肝小叶中央静脉和小叶下静脉损伤导致管腔狭窄或闭塞而产

生的肝内窦后性门静脉高压症，又称为肝窦阻塞综合征
（ＨＳＯＳ） ［１］ 。 本病较罕见，近年来其发病率有升高趋势［２唱３］ 。 目
前病因不明，多数学者认为主要与造血干细胞移植术、大剂量的
放化疗及食用含有吡咯双烷类生物碱（Ｐｙｒｒｏｌｉｚｉｄｉｎｅ Ａｌｋａｌｏｉｄｓ，
ＰＡ）植物等有关。 本组资料中 ５ 例患者均有服用中药“土三七”
的病史。 临床以肝脏肿大、黄疸及大量腹水为主要表现。 本文
回顾性分析了我院收治的 ５ 例 ＨＶＯＤ患者，分析其 ＣＴ表现，探
讨 ＣＴ血管造影在该病诊断中的应用价值。

一、资料与方法
１．一般资料：本组收集了 ２０１１ 年 ９ 至 ２０１２ 年 ３ 月我院经

临床与病理诊断的 ５ 例 ＨＶＯＤ 的患者资料，其中男 ２ 例，女 ３
例，年龄 １９ ～７７岁，中位年龄 ４５ 岁。 ５ 例患者均以腹胀、黄疸、
纳差、乏力、少尿等症状就诊，实验室检查丙氨酸氨基转移酶
（ＡＬＴ）、天门冬氨酸转移酶（ＡＳＴ）、总胆红素明显升高，凝血酶
原时间延长。 血常规检查：白细胞升高，血小板计数正常。 ５ 例
患者入院后化验肝炎病毒标志物为阴性，均无放射、化疗史以及
造血干细胞移植病史。 ５例患者入院后经保肝、利尿、降氨、腹腔
穿刺减压等对症等治疗后，择期进行介入（两步法支架嫁接分流
术）手术，手术均顺利完成。 ４ 例在病情好转后顺利出院。 １ 例
（ＨＶＯＤ慢性期患者）在术后第 １４ ～１７ 天出现嗜睡、意识不清等
症状，诊断为肝性脑病，经抢救、积极治疗后病情稳定，病情好转
后出院。

２．临床诊断标准：（１）其他原因无法解释的胆红素增高（胆
红素≥３４ μｍｏｌ／Ｌ）。 （２）以下条件中符合 ２ 项：疼痛性肝脏肿
大；腹水；不明原因的体重增加≥２０％以上。 （３）肝穿刺活检病
理证实。 在临床中肝穿刺是诊断本病的金标准，但患者往往存
在血小板减少、凝血功能障碍及大量腹水等穿刺禁忌证而无法

进行肝脏活组织检查。 既往应用经静脉插管测定肝静脉嵌塞压
（ＷＨＶＰ）和肝静脉压力梯度（ＨＶＰＧ）以确定有无门脉高压，并获
取组织学标本以诊断 ＨＶＯＤ，当 ＨＶＰＧ ＞１０ ｍｍ Ｈｇ 时提示
ＨＶＯＤ诊断［４唱５］ ，ＨＶＰＧ＞２０ ｍｍ Ｈｇ时可判定为预后不良。 本组
病例中 １例经穿刺活检证实，其余 ４例均符合临床诊断标准。

３．检查方法：设备：以西门子双源螺旋 ＣＴ（Ｓｏｍａｔｏｍ Ｄｅｆｉｎｉ唱
ｔｉｏｎ Ｓｉｅｍｅｎｓ）对患者进行肝脏血管成像的容积扫描，扫描范围包
括膈肌至髂嵴。 检查前准备：患者在检查前禁食 ８ ～１２ ｈ，饮水
１５００ ｍｌ，以充分充盈胃肠道。 患者取仰卧位。 经肘正中静脉连
接装有碘对比剂和生理盐水的双筒高压注射器。 对比剂为非离
子型对比剂优维显（３７０ ｍｇ Ｉ／ｍｌ），剂量：１畅０ ～１畅５ ｍｌ／ｋｇ 体重，
注射速率 ４ ｍｌ／ｓ。 平扫后使用对比剂团注追踪技术，应用小剂
量注射对比剂（４ ｍｌ／ｓ，１５ ｍｌ）得到强化时间唱密度曲线，以准确
获得动脉期 （ＨＡＰ）、门静脉期 （ ＰＶＰ）。 扫描参数：管电压
１２０ ｋＶ，管电流 １８０ ｍＡ，扫描速度 ０畅５ ｓ，探测器 ６４ ×０畅６，螺距
０畅９，图像扫描层厚 ８ ｍｍ。 三维重建：重建层厚 １畅０ ｍｍ，在工作
站中分别以多平面重组（ＭＰＲ）、最大密度投影（ＭＩＰ）、容积再现
（ＶＲ）等技术进行肝动脉、门静脉及下腔静脉血管重组。
二、结果
１．ＣＴ表现：（１）平扫：肝实质呈斑片状不均匀密度降低３例

（图 １Ａ）或弥漫性密度减低 ２例，ＣＴ值 ３０ ～４５ ＨＵ。 ４ 例肝弥漫
性肿大，１例未见增大。 脾脏明显增大 １ 例，５ 例均伴有大量腹
水。 （２）动脉期：３ 例肝脏出现小斑片状不均匀强化（图 １Ｂ），３
例胆囊壁环形强化。 （３）门静脉期：３ 例病变呈地图状［６］ （图
１Ｃ）、雪花状（图 ２）增强和低灌注区，随着扫描时间的延迟，强化
范围逐渐加大。 １例门静脉周围呈晕征或轨道征（图 ２）。 （４）延
迟期：肝脏仍有斑片状低密度存在 ３例（图 １Ｄ）。

２．ＣＴ血管造影表现：动脉期：５ 例患者动脉期三维重建肝
动脉未见增宽。 门静脉期：（１）门静脉及其侧支：５ 例门静脉主
干及属支未见增宽（图 ３Ａ），门静脉主干直径 ０畅６ ～１畅０ ｃｍ，平均
为０畅８ ｃｍ，均未见门静脉海绵样改变；食管、胃底侧支循环形成２
例（图 ３Ｂ）；全部病例均见脐静脉开放（图 ３Ｃ）。 （２）下腔静脉：
本组病例均显示下腔静脉肝段变扁平（图 ３Ａ），但尚通畅，轴位
呈三角形、逗点状，下腔静脉肝段远心端未见扩张及侧支循环形
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成。 （３）肝静脉：１例患者可见肝右静脉，但较纤细呈细线状（图
４），余显示不清或未见显示，未见副肝静脉结构。

３．超声及血管造影的影像表现：肝脏超声均提示肝脏增大，
肝脏回声弥漫性增强 ３ 例、误诊为布加综合征（Ｂｕｄｄ唱Ｃｈｉａｒｉ ｓｙｎ唱
ｄｒｏｍｅ，ＢＣＳ）２例。 ５例均有下腔静脉变扁、腹水。 胆囊壁水肿 ３
例。 数字减影血管造影（ＤＳＡ）：５ 例均为下腔静脉肝段狭窄（图
５Ｃ）、肝静脉分支细小、门静脉离肝性血流、静脉脉主干未增粗
（图 ５Ｂ），２例胃底食管侧支循环形成（图 ３Ｄ），５例脐静脉开放。

４．ＣＴ血管造影与 ＤＳＡ 比较：两种检查方法在门静脉主干
及其分支、侧支循环的显示上无明显差异，但 ＤＳＡ显示门脉及侧
支显影更加清晰（图 ５Ａ，５Ｂ），动态观察可明确显示血流方向。

三、讨论
１．病因及病理：本病的具体发病机制尚不完全清楚，已较明

确的致病原因有两大类：一是食用含吡咯双烷类生物碱类［７］植

物或被其污染的谷类；二是癌肿化疗药物（如长春新碱） ［８］和移

植术后免疫抑制剂的应用。 国外多为继发于肿瘤药物化疗或移
植术后，过去认为造血干细胞移植术后 ＨＶＯＤ 的发生率高达
１０％～５０％。 Ｋａｌａｙｏｇｌｕ唱Ｂｅｓｉｓｉｋ等［９］回顾性分析了 １９７ 例造血干
细胞移植术后患者有 １３ 例发生 ＨＶＯＤ，ＨＶＯＤ在移植术后的发
病率为 ６畅６％，在移植术后 １００ ｄ 内死亡的 ３３ 例患者中发生
ＨＶＯＤ占 ８例，占移植术后 １００ ｄ内死亡原因的 ２４％。 而 Ｍａｒａ唱
ｄｅｉ等［１０］的回顾性分析发现 ＨＶＯＤ在造血干细胞移植术后发病
率为 ２１％（８８／４２７）。 国内报道主要以误服“土三七”［１１］及不明

成分中药为主。 本组资料中 ５ 例患者均有服用“土三七”病史。
“土三七”内含有吡咯双烷类生物碱，可引起肝小静脉内皮、肝窦
以及肝小叶第三带（Ⅲ区）肝细胞的损伤，其特征为肝小叶内直
径＜３００ μｍ的中央静脉和小叶下静脉内皮损害、内膜肿胀，随
后纤维蛋白等沉积于内皮下形成聚合物，这些聚合物和管腔内
的细胞碎片逐渐阻塞肝小静脉，导致肝窦淤血引起肝内窦后性
高压，最终导致门静脉高压，促进腹水形成。

２．ＣＴ表现：ＨＶＯＤ急性期：（１）平扫：由于肝淤血以及肝细
胞变性、坏死，ＣＴ表现为肝脏弥漫性肿大，肝实质不均匀性减低
或弥漫性减低；（２）动脉期：门静脉高压致肝动脉呈增粗、扭曲等
代偿性改变，动脉期肝实质可有轻度的不均匀强化；（３）门静脉
期：由于窦后性门脉高压引起肝内门静脉血流灌注不足，肝实质
强化峰值降低和峰值时间延迟。 以肝小叶淤血、坏死和水肿区
最为明显，表现为围绕肝内门静脉小分支为中心的斑片状、地图
状强化，随着扫描时间的延迟，强化范围逐渐加大。 由于窦后性
门脉高压造成淋巴回流受阻，下腔静脉及门静脉分支周围渗出
增多，ＣＴ上表现为晕征或轨道征。 大量肝细胞受损致低蛋白血
症、肝静脉流出受阻、窦后性门脉高压以及淋巴回流障碍等原因
共同促进腹水形成，通常为中至大量腹水形成。 （４）延迟期肝内
仍有斑片、地图状的低密度区存在，无强化区可提示局部肝组织
严重的淤血及坏死。 总之，肝静脉流出受阻引起的肝淤血以及
窦后性的门脉高压，是本病影像学表现的基础。 在 ＣＴ上表现为
典型的地图状强化对诊断急性期 ＨＶＯＤ有非常重要的意义。

ＨＶＯＤ亚急性期缺乏特异性，ＣＴ检查可以提供一些诊断线
索。 但某些轻症患者仅表现为肝动脉的增粗，确诊较为困难，需
要结合临床及进一步的病理检查作出诊断。 ＨＶＯＤ慢性期肝脏
血流动力学已达成某种平衡，与其他原因导致的肝硬化在影像
上无明显差异，慢性期 ＨＶＯＤ可有侧支循环形成等，本组患者中
有 １例为慢性期，ＣＴ 表现为门静脉高压，但本病例门静脉增宽
不显著，通过结合土三七服用史、发病时间及临床表现等诊断为

ＨＶＯＤ慢性期。
３．ＣＴ三维重建：（１）肝动脉：文献报道，肝动脉可增粗、扭

曲等，但本组 ５例患者均无此征象。 （２）门静脉：虽然存在门静
脉高压，但门静脉主干未见明显增宽，是本病的典型表现。 且有
部分患者门静脉及其属支变细。 正常肝小静脉闭塞症的患者肝
内外侧支循环开放不明显，无副肝静脉代偿性扩张表现，这可能
与肝小静脉未全部闭塞及其代偿能力强有关。 重症 ＨＶＯＤ患者
会有部分侧支循环形成。 褚建国等［１２］报道的进行介入手术的

ＨＶＯＤ患者，术中直接门脉造影可见侧支循环，并发现代偿静脉
大多为脐静脉、自发性脾肾分流以及少量的食管、胃底静脉曲张
等。 本组患者 ５例均为较重的 ＨＶＯＤ 患者，故有脐静脉及部分
胃底静脉开放。 （３）肝静脉：ＨＶＯＤ 患者肝静脉常显示不清，影
像学表现为细线状或不显示。 Ｅｒｔｕｒｋ 等［１３］研究发现，肝移植术
后患者发生肝小静脉闭塞病时，肝右静脉直径平均为 ０畅２７ ｃｍ，
明显小于发生移植物抗宿主病时肝右静脉平均直径 ０畅８７ ｃｍ。
本组仅 １例可见肝右静脉，较纤细呈细线状，其余肝静脉均未见
明确显示。 （４）下腔静脉：通常表现为肝段受压变扁平，但其管
腔尚通畅，下腔静脉远端无扩张及侧支血管征象，下腔静脉变窄
为超声误诊为 ＢＣＳ的主要原因。 由于肝细胞广泛水肿引起肝体
积增大、代偿性增大的尾状叶挤压致肝静脉变窄，肝内脉管系统
门静脉、肝静脉也均受此影响。

４．临床分期及 ＣＴ在鉴别诊断、治疗方案设计中的作用：临
床分期：（１）急性期：发病时间均在 ３ 个月内，平均为 ５０ ｄ，主要
表现为起病急、黄疸、腹痛、腹胀、肝肿大及大量腹水。 本组病例
中 ４例为急性期患者；（２）亚急性期：一般指发病后 ３ ～６ 个月，
临床表现为肝持续肿大，反复出现腹水，肝功能可出现轻至重度
损害，本组病例中未发现此期病例；（３）慢性期：发病超过 ６ 个
月，临床表现与其他类型肝硬化相同，临床诊断较困难，通过结
合服用“土三七”药史、临床表现及相应检查才可以确诊。 本组
病例中 １例为 ＨＶＯＤ慢性期。

ＨＶＯＤ与 ＢＣＳ的鉴别：二者在临床表现十分相似，主要鉴别
诊断依据包括：（１）追溯病因：ＨＶＯＤ 主要是由于服用含吡咯双
烷类生物碱类药物，放、化疗及移植术后等，具有明确的病史。
肝静脉内无血栓形成；而 ＢＣＳ是肝静脉内隔膜形成、血栓或肿瘤
压迫等所致。 （２）ＣＴ 增强征象差异：ＨＶＯＤ 肝脏增强扫描门静
脉期表现为地图状强化，肝静脉狭窄或显示不清；而 ＢＣＳ在增强
扫描早期肝中心区强化明显，外周区密度较低，延迟扫描中心区
密度较低，周围区密度较高，部分肝静脉主干因回流受阻而增
粗；另外，ＣＴ血管造影可显示 ＢＣＳ的膜状分隔、血栓及受压等征
象［１４］ 。 （３）ＤＳＡ检查在肝静脉阻塞型 ＢＣＳ可见肝静脉内隔膜或
血栓形成，肝内外可见广泛的交通支形成以及可见副肝静脉代
偿性扩张等表现，而 ＨＶＯＤ肝内外侧支循环开放常较轻微或不
明显。
近年来 ＨＶＯＤ发病率有升高趋势，诊断和治疗较为棘手，常

用的治疗方法有：（１）内科保肝支持疗法，对轻型患者效果较好。
（２）介入治疗，多采用两步法支架嫁接分流术，主要针对已出现
门静脉高压相关并发症的重症 ＨＶＯＤ患者，介入治疗的主要目
的是恢复肝脏及下腔静脉血流动力学循环，缓解门静脉压力。
本组 ５例患者均行此介入疗法，２ 例胃底静脉曲张、出血得到控
制，术后门静脉压力明显减低，５例难治性腹水减少或消失，一般
情况好转后出院。 （３）肝移植：是本病的惟一根治方法。 ＣＴ 扫
描可以明确肝脏、门静脉的解剖形态学及影像病理改变情况，在
本病治疗方案的选择上有重要帮助。
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　　肝小静脉闭塞病具有典型的 ＣＴ征象，增强扫描在门脉期表
现为以肝内门静脉小分支为中心的地图状强化；ＣＴ血管造影三
维重建可完整、系统地显示肝内血管解剖形态学改变。 总之，ＣＴ
诊断技术在肝小静脉闭塞病的临床诊断、鉴别诊断中具有重要
价值，并可为治疗方案的选择提供充分的影像学依据。
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