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肝右叶发育不良并发布加综合征导致的
肝硬化1例报道

武桂萍1，石银月1，郝俊贵1，吴文漪1，沈培璞2，王兴田2，张庆桥3，颜学兵1（1.徐州医学院附属医院 感

染病科，徐州 221002；2.徐州医学院附属医院 超声科，徐州 221002；3.徐州医学院附属医院 介入放

射科，徐州 221002）

国内文献共报道肝右叶发育不良55例[1-6]，其

具有独特的影像学特点。布加综合征（BCS）[7,8]

是指肝静脉和（或）邻近下腔静脉部分或完全阻

塞所引起的疾病，以肝脏排血障碍为主要临床表

现，其发病率低，临床表现与肝硬化等常见疾病

相似，易于误诊。肝右叶未发育并发BCS在国内

报道较少。本院收治1例21岁年轻男性患者，经诊

断考虑为肝右叶发育不良并发肝静脉型布加综合

征，现报告如下。

1 病例资料

1.1 主诉  患者，男性，21岁，叉车司机，江苏

宿迁人，因“体检发现血清胆红素升高40天”入

院。

1.2 现病史  患者40天前体检查肝功能示血清总

胆红素（SB）升高（SB ＞ 30 μmol/L），当地医

院CT提示有“肝硬化”，彩色多普勒超声提示

“肝损伤”，当地医院应用甘草酸二铵等药保肝

治疗4周后，复查肝功能SB变化不大。病程中无发

热，无厌油、纳差，无恶心、呕吐，无腹胀、腹

痛、腹泻，无乏力，尿稍黄，无反复鼻出血、牙

龈出血，无慢性肝病的其他症状和体征。基层医

院行CT检查诊断为肝硬化，为进一步明确病因收

治入院。

1.3 入院诊疗经过  入院查体示体温36.7 ℃，脉

搏65次/分，呼吸18次/分，血压110/70 mm Hg。精

神尚可，发育正常，营养中等，面色不华，肝掌

（－），蜘蛛痣（－），皮肤黏膜无色素沉着，

巩膜轻度黄染，心肺（－）；肝脾肋下未触及，

肝脏剑突下未触及，Murphy’s征（－），腹水征

（－），双下肢无水肿，双下肢无色素沉着或溃

疡、静脉曲张。

1.4 既往史  既往无高血压、糖尿病史，无外

伤、手术及输血史，无药物、食物过敏史。无外

地久居史，无血吸虫病等疫水接触史，无烟、酒

嗜好。发病前无应用损肝药物史如“土三七、长

春新碱”等，否认家族性传染病及遗传病史，否

认既往肝炎病史。

1.5 辅助检查

1.5.1 一般检查  血常规：WBC 3.96 × 109/L，NE 

1.81 × 109/L，EOS 0.95 × 109/L，RBC 4.98 × 1012/L，

HGB 147 g/L，PLT 60 × 109/L。尿、便常规均为

阴性，便常规寄生虫未检出，肝吸虫、血吸虫抗

体阴性。肝功能：总蛋白70.5 g/L，ALB 44 g/L，

ALT 14 U/L，AST 29 U/L，GGT 132 U/L，AKP 

164 U/L，SB 43.8 μmol/L，DB 17.4 μmol/L，DB 17.4 μ μmol/L。凝血功能：μmol/L。凝血功能：μ

PT 17.3秒，PT-ACT 61.0%，PT-INR 1.32，APTT 53秒。

血清蛋白电泳正常，铜蓝蛋白0.292 g/L。抗-HCV阴

性，HBsAb、HBeAb及HBcAb均为阳性，HBV 

DNA ＜ 1.0 × 103 拷贝/ml；CMV-IgM、Ig-G：阴性，

EBV-IgM：阴性。肿瘤学指标：AFP 3.68 ng/ml，
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CA199 17.30 U/ml。自身免疫系列为阴性；ANA 

＋ ENA为阴性。免疫球蛋白及补体检查处于正常

范围内，甲状腺功能正常。

1.5.2 肝脏超声检测结果  患者肝右叶发育差，肝

光点增粗、不均匀，肝内血管壁及胆管壁回声增

强，胆囊移位至右肾前方，见图1左。无中肝及右

肝静脉，探及引流静脉血管内壁回声增强，胆囊

移位至右肾前方，见图1右。

1.5.3 肝脏MRI检测结果  患者肝脏下腔静脉受压

图 1 肝脏超声检测结果

变窄，门静脉主干变窄，肝静脉显示不清，胆囊

移位至右肾前方（静脉期）见图2左。肝脏轮廓不

整，胆囊移位至右肾前方（增强期）见图2右。

1.5.3 DSA数字造影检查  第1次DSA造影示肝静脉

纤细，可见大量充盈缺损影及分支血管影，见图

3。第2次DSA造影示肝静脉纤细，其内充盈缺损

影较上次减少，肝静脉开口处狭窄，球囊胆管至

肝静脉狭窄段，透视下扩张2～3次后，复查造影

示肝静脉开口处血流通畅，无明显狭窄，肝静脉

仍有充盈缺损影。介入术后，彩色多普勒超声示

布加综合征介入术后，仍示右半肝发育差，无中

肝及右肝静脉，胆囊移位至右肾前方，肝左叶增

大，回声不均匀，脾大。门静脉主干宽约1.0 cm，

血流通畅，门静脉管壁增厚，左肝静脉宽约0.7 cm，

血流通畅，血流速增快，下腔静脉肝后段受压变

细，血流通畅。

1.5.4 肝脏病理学检查  肝小叶结构存在，肝小叶

内局灶性明显淤血，肝窦扩张，肝细胞淤血、萎

缩，部分门管区扩大，纤维组织增生，淤血区主

要在肝静脉小分支和中央静脉周围，见图4。肝

静脉周围胶原纤维增生，Massson染色显示门管

区纤维增生，见图5。免疫组织化学示普鲁士蓝

染色（－），CK19、CK7显示纤维组织中小胆管

轻度增生，HBsAg（－），HBcAg（－），HCV

（－），见图6、7、8。

图 4 肝脏病理A
（HE染色，200×）

图5 肝脏病理B
（Massson染色，400×）

图 2 肝脏MR平扫及增强检测结果

  

 

 

图 3 肝脏DSA数字造影检测结果
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2 讨论

患者因“体检发现胆红素升高40天”入院，

根据其临床表现及实验室检查，排除常见导致肝

硬化的疾病，如HBV、HCV、CMV、EBV感染。

CMV-IgM、CMV-IgG及EBV-IgM均为阴性，不

支持诊断CMV、EBV感染。患者无血吸虫疫水接

触史，病程中无发热，虽嗜酸粒细胞计数在入院

第一次检测时偏高，但随后检查均处于正常范围

内，影像学无相应改变，相关抗体检测结果均为

阴性，不支持肝血吸虫病引起肝硬化诊断。患者

血清蛋白处于正常范围，无神经精神症状，家族

中无直系亲属发生此病，肝脏病理学检查显示无

相应改变，不支持肝豆状核变性的诊断。自身免

疫性肝病是一种慢性进展性疾病，以女性多发，

肝脏病理学检查亦无相应改变，无肝外表现如对

称性或游走性关节炎、甲状腺功能亢进、糖尿

病、溃疡性结肠炎等，患者无相关临床症状及支

持诊断该疾病的实验室检测结果，可排除。

入院时，根据基层医院彩色多普勒超声及CT

检查结果考虑诊断为 “肝硬化”，CT示不均值

密度，结合实验室检查HBsAb、HBeAb及HBcAb

均为阳性，考虑是否为“隐匿性乙型肝炎、肝

硬化”，但肝活检免疫组织化学染色示HBsAg

（－）、HBcAg（－）、HCV（－），结合血

清HBV DNA阴性，不支持隐匿性乙型、丙型肝

炎导致的肝硬化。鉴于患者21岁，仅胆红素轻度

升高，脾大，无其他肝硬化体征，且肝硬化病因

不清。反复超声检查示肝右叶未发育，无中肝及

右肝静脉，肝左叶增大，肝内血管壁及胆管壁回

声增强，肝静脉管腔偏细，回流不畅，脾大。

MRI检查示肝脾肿大，肝叶比例失调，增强后肝

实质呈不均匀强化，肝静脉显示其强化不佳，

脾脏体积增大，少量腹水征，考虑为肝脏弥漫性

病变所致及是否为“淤血性改变：肝小静脉闭

塞（HVOD）、BCS”。进一步行肝组织病理学

检查，结果示肝小叶内局灶性明显淤血，肝窦扩

张，肝细胞萎缩，不支持诊断HVOD。遂行DSA

肝静脉、下腔静脉造影＋肝静脉置管溶栓术，造

影示肝静脉纤细，内示大量充盈缺损影。给予肝

静脉溶栓，并同时给予华法林口服，5天后再次行

DSA造影示肝静脉纤细，其内充盈缺损影较上次

减少，肝静脉开口狭窄处行透视下球囊扩张2～3

次后，复查造影示肝静脉开口处血流畅通，无明

显狭窄，肝静脉仍有充盈缺损影，继续肝静脉内

溶栓。3天后再次造影示肝右静脉内无明显充盈

缺损影，血流通畅，开口处无明显狭窄，可见大

量分支血管影，遂拔肝右静脉溶栓导管；继续口

服华法林，复查示肝功能好转，彩色多普勒超声

及DSA造影均提示肝静脉开口处血流通畅，无明

图 6 肝脏病理C
[HBsAg（－），SP法，400×]

图 7 肝脏病理D
[HBcAg（－），SP法，400×]

图 8 肝脏病理E 
[HCV（－），SP法，400×]
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显狭窄。根据患者病史、临床表现、血液生化检

查、病理报告及影像学诊断考虑为肝右叶发育不

良并发肝静脉型布加综合征[9]。

本例主要依据患者既往无家族性传染病史

及遗传病史，否认既往肝炎病史，肝脏免疫组

织化学示HBsAg（－），HBcAg（－），HCV

（－），无长期饮酒史及服用肝损伤药物史，无

慢性肝病症状、体征，A/G比例正常，胆红素轻度

升高，结合影像学检查及DSA造影和导管内溶栓

效果，排除其他导致肝损伤的疾病，诊断考虑为

肝右叶发育不良并发布加综合征。患者已行导管

内溶栓及球囊扩张，肝静脉内充盈缺损影较前减

少，目前动态观察患者彩色多普勒超声、凝血功

能、肝功能等以判断疗效。

关于肝右叶未发育的文献鲜有报道，其影像

学主要特点[3]为右肝明显缩小，少数甚至辨认不

清；左肝增大，可伴有尾状叶增大，门静脉右支

发育异常，胆囊向右上方移位，失去“倒梨”形

态；第一肝门右旋移位，部分胆总管位于门静脉

右侧并与之平行排列。而BCS多半找不到病因，

仅部分病例可找到病因如先天性畸形、系统性疾

病、占位性病变压迫、血液高凝状态等，但为数

甚少。临床可分为急性和慢性两型[10]，由窦后性

门脉高压和下腔静脉高压组成。可有肝脾肿大、

腹水、门静脉侧支循环、下肢水肿、胸腹壁上行

静脉曲张等，其表现呈多样性。腹部彩色多普勒

超声检查[9]也可为疾病诊断提供很好地线索，其超

声诊断准确率可达90%以上，也可在健康体检时发现

早期BCS，而静脉造影则是确诊BCS的金标准[11,12]。

本病例在首次超声检查中未发现BCS，而是通过

DSA确诊。笔者认为本例肝右叶未发育，肝左叶

代偿性增大，导致肝左静脉相对狭窄、肝静脉内

血栓形成，同时肝左叶代偿性增大后使下腔静脉

受压。

本病例诊断过程中，经MRI曾考虑患者为

HVOD，而HVOD[13,14]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，早期表现为肝肿大、右上腹

痛、黄疸、腹水等，后期可出现门静脉高压、肝

硬化等各种并发症而危及生命。病理组织学检查

表现为中央静脉和小叶下静脉内皮损伤、内膜肿

胀、内膜增生增厚和结缔组织增生纤维化。超声

示慢性弥漫性肝病，右肝静脉、肝段下腔静脉狭

窄，腹水。病理组织学诊断标准为肝小静脉非血

栓性阻塞，肝小静脉管腔狭窄或纤维性硬化，不

同程度的肝细胞坏死，肝窦严重淤血及纤维化。

而本病例虽存在肝肿大、黄疸、肝淤血，但无肝

小静脉非血栓性阻塞等特征性病理表现，且无服

用“土三七”等药物史、无肝移植史，故临床不

考虑。

本病例肝右叶未发育导致肝左叶代偿性增

大，继发BCS，是否为先发生BCS，形成右肝静脉

阻塞，导致肝右叶不发育及肝左叶代偿性增大，

还有待于进一步探讨。

在临床工作中，详细询问病史，重视实验室

及影像学检查，能有效辅助判断病情，以免延误

诊治时机。目前尚无良好办法解决肝右叶明显缺

失，肝脏移植可能是惟一解决途径，然而肝源紧

张且花费较高，移植后抗排异反应药物昂贵，因

而并非最好的解决办法。本报道旨在引起临床工

作者的重视，集思广益，提出新的见解，寻找肝

叶明显缺失新的解决途径。
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●消息●

《中国肝脏病杂志（电子版）》征稿启事
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