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门静脉高压症是指因门静脉血流受阻或异常增

多而导致门静脉系统压力升高及侧枝循环开放的临

床综合征。其最常以并发症的形式见于肝硬化的患

者，除此之外，可引起门静脉高压症的病因还包括特

发性门静脉高压、胰源性门静脉高压、门静脉海绵样

变性、布加综合征、血液系统疾病等。其中，血液系统

疾病导致的门静脉高压常表现为消化道出血及腹水

等，其临床特征及预后并不明确[1]，为提高对该病的

认识，结合笔者临床所见的相关病例，进一步探讨该

病的临床特点及治疗方法，帮助临床医生更好地诊

治血液系统疾病所致门静脉高压症。

1 资料与方法

1.1 资料来源

选取 1998年 6月 -2015年 6月大连医科大学

附属第一医院经骨髓涂片或活检确诊为血液系统疾

病，除外肝病基础、肝病危险因素及合并其他可导致

门静脉高压疾病的患者，如病毒性肝炎、布加综合

征、长期大量饮酒史、胰腺疾病等，且满足以下条件

之一者考虑为血液系统疾病导致的门静脉高压症：

①内镜、CT或 MRI检查提示存在胃底和 /或食管静

脉曲张；②临床表现或影像学提示存在腹水，且除血

液系统疾病外没有其他可导致腹水形成的病因[1]。

1.2 研究方法

分析一般资料、临床表现、实验室及影像学检

查、病理检查、治疗方法及结局，并进行回顾性分析。

2 结果

2.1 一般情况

12 例患者符合纳入标准，其中男性 5 例

（41.67%），女性 7例（58.33%）。9例（75.00%）患者血

液系统疾病的诊断早于门静脉高压症的诊断，中位

诊断间隔时间为 40个月（12～149个月）。

2.2 临床表现

12例患者中，脾大占 91.67%（11/12），腹水者占

25.00%（3/12），静脉曲张者占 83.33%（10/12）。25.00%

（3/12）的患者以腹水为门静脉高压症的首发症状，

而以消化道出血为首发症状占 33.33%（4/12），其他

4167%（5/12）的患者通过体检首次发现。

2.3 实验室检查结果

10例（83.33%）患者贫血，中位血红蛋白为 78.2 g/L

（30～133 g/L）。11例（91.67%）患者低蛋白血症，中

位白蛋白值为 35.4 g/L（28.9～43.0 g/L）。转氨酶升高

3 例（25.00%），γ- 谷氨酰基转移酶升高 3 例
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（25.00%），总胆红素的升高 5例（41.67%）。

2.4 影像学结果

12例患者行腹部 CT检查，其中肝脏体积缩小

4例（33.33%），肝脏体积正常 8例（66.67%），脾脏体

积增大 11例（91.67%），检出食管和 /或胃底静脉曲

张 5例（41.75%）。12例患者中 8例行胃镜检查，均

检出食管和 /或胃底静脉曲张，1例行上消化道钡剂

造影，未见静脉曲张，3例未行消化道检查。

2.5 治疗和预后

12例患者中，8例出现消化道出血，1例行经颈

静脉肝内门体分流术（transjugular intrahepatic por-

tosystemic shunt，TIPS），2例行脾切除术，其余 5例采

用药物保守治疗。收集的 12例患者中，7例有 2年

的随访记录，其中 3例死亡，死因为消化道出血。

3 讨论

血液系统疾病导致门静脉高压症的病因尚未完

全明确。考虑可能与以下机制有关：①髓外造血导致

脾大，引起门静脉系统血流量增加，形成循环高动力

状态；②髓外造血、肝窦状隙纤维化改变引起的肝

内阻塞，从而导致门静脉系统阻力升高；③血管内皮

细胞损伤导致门静脉、脾静脉血栓形成，引起门静脉

高压[2-4]。

12例患者在血液系统疾病的具体类型分布上

无明显倾向性，考虑与本研究样本量少有关，故不能

准确地提示疾病类型的分布特点。

脾大是血液系统疾病继发门静脉高压症的常见

体征，本研究中 91.67%的患者脾大。有报道指出，约

75.9%血液系统疾病合并门静脉高压症的患者有肝

大[5]。但本研究发现，大部分（66.67%）患者的肝脏体

积在正常范围内，考虑该差异可能与样本量少、检查

方法不同有关。

12例患者的肝功能检查显示，除外 1例患者丙

氨酸氨基转移酶（alanine aminotransferase，ALT）轻

度升高，2 例患者天门冬氨酸氨基转移酶（aspartate

aminotransferase，AST）轻度升高，3例患者γ- 谷氨

酰转肽酶（γ-glutamyl transpeptidase，γ-GT）轻度

升高外，其余绝大部分患者转氨酶正常。虽然 11例

（91.67%）患者的血清白蛋白水平有不同程度的降

低，但是中位白蛋白值为 35.4 g/L，考虑白蛋白降低

并不明显。有大量文献提示与肝硬化导致的门静脉

高压症比较，血液系统继发者有显著脾大，但脾功能

亢进不明显，肝功损伤较轻微，白蛋白水平下降不明

显，与常见的肝硬化门静脉高压症明显不同[6-7]。

10例患者存在食管和 /或胃底静脉曲张，其中

3例患者腹部 CT、胃镜提示静脉曲张征象，5例患者

仅胃镜下见到曲张的静脉，腹部 CT未有提示；其余

2例患者仅腹部 CT提示存在静脉曲张，但未行胃镜

检查，可疑食管和 /或胃底静脉曲张，胃镜检查可能

更有意义[5，8]。

对血液系统疾病继发的门静脉高压症的治疗，

除治疗血液系统原发病外，大多是针对门静脉高压

的并发症。66.67%（8/12）的患者出现消化道出血，该

8例患者中 1例接受经颈静脉肝内门体分流术，2例

行脾切除术，其余 5例患者选择药物保守治疗，没有

患者接受内镜下治疗。以上 3例接受 TIPS或脾切除

术的患者均于术后失访，故无法评估介入、手术及内

镜下治疗的疗效。在 7例随访 2年的患者记录中，3

例死亡，死因为消化道出血，提示血液系统继发的门

静脉高压症预后不佳，临床上对如何选择合适的治

疗方法及治疗时机仍需进一步探讨。

3例患者在确诊血液系统疾病的同时，发现存在

门静脉高压症，其余 9例患者门静脉高压的诊断晚

于血液系统疾病的诊断，中位间隔时间为 40个月。其

门静脉高压症的诊断率为 25.00%（3/12），以腹水为

首发症状，33.33%（4/12）以消化道出血为首发症状，

41.67%（5/12）通过检查首次发现。其原因可能为门

静脉高压症的诊断可同时或晚于血液系统疾病的诊

断，且有近半数患者因出现临床症状（腹水、消化道

出血）而确诊。文献报道，10%～17%的原发性血小

板增多症、真性红细胞增多症及原发性骨髓纤维化

的患者并发门静脉高压症[8]，故在血液系统疾病诊断

的同时，进行门静脉高压症的筛查、随访（如行胃镜

筛查食管和 /或胃底静脉曲张，超声筛查门、脾静脉

及其分支血栓形成）是有必要的。

因此，血液系统疾病继发的门静脉高压症预后

欠佳，对脾大、脾亢不明显，肝功能损伤较轻微的血

液系统疾病患者，要警惕门静脉高压症的出现，胃镜

及腹部 CT 检查对门静脉高压症的诊断有较大帮

助，建议血液系统疾病患者应早期筛查、定期随诊，

预防门静脉高压症的出现。
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