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患儿，男，13 岁，因“反复肝功能异常 11 个月”于 2021 年
11 月 20 日入院。患儿生长发育史无特殊，既往无其他特殊疾
病病史，患儿父母及家族中无类似疾病患者。入院后查肝功
能: 丙氨酸氨基转移酶( ALT) 100． 7 U /L，天冬氨酸氨基转移酶
( AST) 40． 1 U /L，γ-谷氨酰基转移酶( GGT) 64． 4 U /L，总胆红
素( TBil) 58． 50 μmol /L，直接胆红素( DBil) 10． 20 μmol /L，间接
胆红素( IBil) 48． 30 μmol /L，总蛋白( TP) 71． 00 g /L，白蛋白
( Alb) 46． 20 g /L，碱性磷酸酶( ALP) 241． 7 U /L，胆碱酯酶
( CHE) 7 544 U /L; 查自身免疫性肝病抗体、血铜蓝蛋白、乙肝丙
肝抗体病毒及其他嗜肝病毒等感染均为阴性，先后予以双环

醇、熊去氧胆酸、苯巴比妥片等治疗，用药期间肝功能恢复尚
可，但停药后肝功能反复异常。2022 年 7 月 8 日复查腹部 CT
提示: 肝脏内缘欠规整，脾略增厚，门静脉及属支略增宽，胆囊

壁略增厚毛糙，肝内胆管略显扩张; 部分肝内门静脉周围鞘样

低密度影，肝微小囊肿( 图 1) 。腹部彩色超声: 肝胆脾胰肾未见
异常，肝脏硬度 5． 3 kPa。胃镜提示: 慢性非萎缩性胃炎伴糜烂
及胆汁反流。于 2022 年 7 月 21 日在彩色超声引导下行肝脏穿
刺活检术，病理检查: 门静脉狭窄、不完全性间隔纤维化，肝脏
慢性炎性反应，G1S1 ( 图 2) 。外院病理会诊提示: 组织学表现
门脉异常，符合门脉—肝窦血管病( portal hepatic sinus vascular
disease，PSVD) 诊断。
确诊后给予双环醇片 25 mg /次，每日 3 次保肝治疗，治疗

期间定期复查肝功能。2022 年 8 月 6 日复查: ALT 49． 5 U /L，
AST 40． 6 U /L，TBil 38． 15 μmol /L，DBil 11． 28 μmol /L。患儿转
氨酶数值较前改善，继续给予保肝治疗并嘱家属定期复查。

图 1 患者上腹部增强 CT表现

图 2 患者肝脏穿刺活检结果( HE染色，× 400)

讨 论 特发性非肝硬化门脉高压症( idiopathic non cir-

rhotic portal hypertension，INCPH) 是一种临床病理疾病，表现为
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门脉高压( portal hypertension，PH) ，而无肝硬化或潜在肝病［1］。
De Gottardi等［2］建议病理符合 INCPH，临床伴或不伴门脉高压
症患者，采用门脉—肝窦血管病( PSVD) 诊断。PSVD 是一种罕
见的疾病，涉及门脉系统和肝窦系统的血管病变，通常会引起

门脉高压和肝脏损伤，进而导致肝硬化、门脉血栓形成和胃肠
道出血等并发症。有 2 种临床情况可以怀疑 PSVD: 无门脉高
压的慢性和不明原因肝酶改变患者和不明原因临床明显的门

脉高压者。伴或不伴门脉高压的 PSVD可能是同一疾病的不同
阶段，其中组织学 PSVD可代表伴有门脉高血压的 PSVD的“早
期”症状前阶段［3］。血清 ALT、AST 是 2 种常用的肝损伤生化
标志物［4］。PSVD患者肝功能检查的变化多样，以 ALT 和 AST
轻度升高、碱性磷酸酶高于正常值 2 倍或 γ谷氨酰转肽酶升高
为代表［5］。本例患儿最先因 ALT 和 AST 升高来院就诊，符合
疾病特点。
超声是 PSVD最先采用的辅助检查，表现为门静脉高压的

症状，如脾肿大，甚至比肝硬化患者更明显，出现门静脉轴扩

张［3］。CT显示血管异常，尤其是周围肝内门静脉分支( 即异质
性肝增强、肝内二级门静脉分支突然变窄、中型门静脉分支稀
少) ［3］。对于具有门脉高压、门脉异常和 CT /MＲ上局灶性结节
增生样病变临床特征的年轻患者，必须考虑 PSVD 的诊断［6］。
脾硬度测量 /肝硬度测量指数可用于肝硬化和 PSVD 的鉴别诊
断，当 cut-off 值为 2 时，诊断 PSVD 有良好的敏感度和特异
度［7］。本例患儿腹部 CT 提示: 肝脏内缘欠规整，脾略增厚，门
静脉及属支略增宽，考虑早期肝硬化。CT 的异常表现提示医
生进一步为患者进行腹部 MＲ、肝脏穿刺活检等最终明确诊断。

PSVD诊断标准: 经充分的肝活检中未发现肝硬化，同时，
( 1) 至少有一种门脉高压的特殊征兆; ( 2) 至少有 1 种 PSVD 的
特定组织学征象; ( 3) 至少有 1 种非特异性门脉高压征象和至
少 1 种非特异性 PSVD组织学征象［2］。肝穿刺活检是诊断 PS-
VD的金标准，具体的组织学表现包括结节性再生增生、闭塞性
门静脉病变 /门静脉狭窄和不完全性间隔纤维化 /肝硬化，由于
PSVD患者可能出现其他情况，包括酒精相关和非酒精性脂肪
性肝病、病毒性肝炎或门静脉血栓形成，因此应仔细评估其对
肝脏损害的相对贡献［8］。本例患儿排除其他肝损害因素，由肝
穿刺活检发现组织学表现门脉异常，符合门脉—肝窦血管病
确诊。
非肝硬化门脉高压症 ( non-cirrhotic portal hypertension，

NCPH) 的治疗包括相关疾病和 PH的治疗［9］。一旦确诊PSVD，
应筛查患者是否存在相关免疫疾病促凝因素或遗传疾病以及

药物 /毒素暴露; 同时需要内镜筛查胃食管静脉曲张，不推荐使
用抗凝治疗预防 PSVD患者门静脉血栓形成( portal vein throm-
bosis，PVT) 形成; 发展为 PVT 的患者，应根据非肝硬化 PVT 的
建议开始抗凝治疗。有严重或难治性门静脉高压并发症或严
重肝功能异常的 PSVD患者，可在专科中心确定是否具有肝移

植适应证［10］。本例患儿病理结果有 PSVD 表现，但胃镜检查无
静脉曲张，也无门静脉血栓等并发症，排除其他遗传、药物等因
素。患儿表现为 ALT、AST 异常，没有显著门脉高压，经保肝药
物治疗后随访，ALT、AST显著恢复，病情恢复良好。
综上，PSVD是一组临床中较少见的疾病，在少年儿童中更

加少见，对于不明原因反复转氨酶升高的患者，应积极寻找病

因。PSVD诊断需要借助相关实验室检查，肝穿刺活检在诊断
中有非常重要的地位，其治疗在无门脉高压阶段以保护肝功

能、对症治疗和定期随访为主，而一旦进入合并门静脉高压阶
段，要及时处理门静脉高压的相关并发症。
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