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　　门脉高压症（ＰＨ）是由各种原因引起的门静脉系
统血流受阻和（或）血流量增加导致压力增高的一组

综合征，根据压力来源的解剖部位可分为肝前性、肝内

性及肝后性，病因多样。部分少见原因引起的 ＰＨ临
床表现复杂，个体差异显著，也可能与常见的病毒性肝

炎等其他获得性肝损伤重叠发生，常规的病史询问、体

格检查和实验室检查缺乏特异性。肝脏组织病理检查

是诊断ＰＨ的“金标准”，但其为有创检查，部分患者存
在穿刺活检禁忌证，且结果可能出现“假阴性”或异常

原因不明。影像学诊断则相对简单，门静脉主干内径

≥１３ｍｍ、脾静脉内径≥１０ｍｍ可提示门脉高压。对于
原因不明的ＰＨ患者，无创的影像学检查联合生化检
测、酶学分析等可缩小诊断范围，指明诊断方向，为进

一步肝脏组织病理活检及基因检测提供依据，对其确

诊具有重要价值，可用于病情评估和疗效评价。为了

更有针对性地分析病因，本文根据不同类型 ＰＨ的影
像学特点，重点关注肝脏改变、血管病变、侧支循环开

放特点及其他间接或继发征象，探讨其诊断和鉴别诊

断要点，以供临床医生参考。

　　一、影像学检查方法的选择

肝脏疾病的无创影像学检查技术主要包括超声、

ＣＴ和ＭＲＩ等。超声检查常被视为疾病筛查的首选方
法，具有廉价、快速、能实时动态观察肝脏血流动力学

改变等优点，超声弹性成像可作为评估肝纤维化的无

创检查手段，但易受腹腔积液、肠气干扰，软组织分辨

率较低，定性诊断常需进一步检查。ＣＴ检查被认为是
肝脏疾病的一线检查技术，其扫描速度快、密度分辨率

高、对高密度病变（钙化、急性出血、阳性结石、骨性结

构等）显示清晰，ＣＴ血管成像（ＣＴＡ）对肝内血管结构
显示具有优势，缺点是有电离辐射、骨骼和金属伪影及

碘对比剂过敏风险。ＭＲＩ为多参数、多序列、多平面成
像模式，软组织解剖分辨率高，对微小病变的检出最敏

感，随着 ＭＲＩ新技术和对比剂的迅速发展，能同时提
供解剖和功能信息，实现定性诊断和定量检测：磁共振

胰胆管成像（ＭＲＣＰ）可无创显示肝内外胆管完整结构
和病变，诊断效能与ＥＲＣＰ相当，但无ＥＲＣＰ相关并发
症风险；弥散成像（ＤＷＩ）及其相关衍生技术可用于鉴
别肝胆良恶性病变，能更灵敏地显示细胞水肿，有望在

形态学变化前发现早期肝纤维化［１］；使用肝胆特异性

对比剂增强检查能帮助鉴别肝脏良恶性病变、对肝纤

维化进行量化分期、无创评价肝脏功能［２］，对于胆道

术后或ＭＲＣＰ显示欠佳的患者，基于肝胆特异期的增
强胆道成像（ＣＥＭＲＣＰ）还能辅助显示胆管解剖结构
和通畅情况；ＭＲＩ定量序列（ＩＤＥＡＬＩＱ、ｍＤＩＸＯＮＱｕａｎｔ
等）可无创、准确检测全肝脂肪和铁含量，与肝脏组织

病理活检结果一致性好，重复性高，已被越来越多地用

于肝脏弥漫性病变的早期诊断、病情评估和疗效监测；

磁共振弹性成像（ＭＲＥ）可绝对定量测量肝、脾的弹性
值，是目前无创量化分析组织硬度最准确的手段，与肝

纤维化病理分期呈显著正相关，能准确评估不同类型

肝纤维化程度，已被认为可取代肝脏病理组织活检，与

食管胃底静脉曲张程度（反映门脉高压程度）也具有

正相关性［３］。但ＭＲＩ的缺点是扫描时间长，且体内金
属植入、幽闭恐惧症患者检查受限。总之，超声、ＣＴ、
ＭＲＩ技术，尤其是 ＣＴ、ＭＲＩ的恰当应用将有助于肝脏
疾病的正确诊断。

　　二、不同类型ＰＨ的影像学特点

（一）肝内性ＰＨ：最为常见，主要是由肝内门静脉
和（或）肝内小静脉（肝窦）梗阻所致，多见于肝炎后肝

硬化、酒精性肝病、非酒精性脂肪肝和胆道梗阻继发的

胆汁性肝硬化等，其少见原因包括肝脏血管性病变、遗

传代谢性肝病、自身免疫性肝病及系统性疾病累及肝

脏等。
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１．肝脏血管性病变
（１）肝窦阻塞综合征（ＳＯＳ）：又称肝小静脉闭塞

病，是以肝窦、肝小静脉和小叶间静脉内皮细胞损伤导

致管腔狭窄闭塞，引起肝淤血、肝损伤和门脉高压为特

征的肝脏非血栓性血管性疾病。病因包括服用含吡咯

烷生物碱的中草药（土三七等）、使用奥沙利铂等化疗

药物、造血干细胞移植及肝移植等。临床上该病患者

起病突然，病情较重，且肝内病变分布不均，可导致穿

刺活检出现假阴性；患者服用中草药成分复杂，含吡咯

烷生物碱情况有时难以确定，因此影像学诊断价值高。

ＣＴ、ＭＲＩ表现包括以下方面：①肝脏改变：肝弥漫性肿
大，肝叶比例协调，尾状叶增大不明显，肝淤血，增强扫

描呈特征性的“地图样”强化，或以第二肝门为中心沿

３支肝静脉呈“爪状”渐进性强化，延迟期更明显［４］。

②血管病变：肝静脉模糊、狭窄、显示不清，下腔静脉肝
内段受压变细，管腔旁见低强化；门静脉周围 Ｔ２加权
像（Ｔ２ＷＩ）高信号水肿带；肝动脉可代偿性增粗。③侧
支循环开放特点：食管胃底静脉曲张发生率低，程度
轻［５］。④间接或继发征象：脾脏增大程度轻，大量腹
腔和胸腔积液、胆囊壁水肿和胃肠壁水肿等（图 １）。
主要与布加综合征鉴别诊断。
　　（２）特发性ＰＨ（ＩＰＨ）：细小门静脉分支非特异性
炎症引起血管纤维化及狭窄、闭塞，导致肝内窦前性门

静脉血流阻力增大及以门脉高压、脾脏显著增大和脾

功能亢进为特征的慢性肝病综合征，但不发生肝硬化，

肝功能或无明显异常，预后良好。影像学检查的作用

主要在于证实门静脉和肝静脉通畅，评价有无门脉高

压，排除导致肝硬化或非肝硬化性 ＰＨ的其他常见疾

病。ＣＴ、ＭＲＩ表现包括以下方面：①肝脏改变：早期基
本正常，肝硬化表现轻，晚期包膜下肝实质萎缩，可出

现局灶性结节样改变，但无尾状叶肥大和左内叶萎缩。

②血管病变：相对具有特征性，肝静脉、门静脉大分支
和属支通畅，门静脉肝内二、三级小分支狭窄、闭塞，肝

外门静脉管壁增厚、钙化，晚期血栓形成［６］；约１／３患
者可出现门静脉周围 Ｔ２ＷＩ信号增高，提示纤维化和
异常新生血管生成［７］。③侧支循环开放：食管胃底静
脉曲张，部分患者门静脉主干通畅却发生海绵样变性。

④间接或继发征象：脾脏显著增大，硬度明显增加，程
度远超肝硬化［８］；脾内多发 ＧａｍｎａＧａｎｄｙ小体，即铁
质沉着性结节（图２）。这些影像学表现可帮助ＩＰＨ与
其他常见原因所致肝硬化相鉴别。

　　２．遗传代谢性肝病
（１）先天性肝纤维化（ＣＨＦ）：一种少见的常染色

体隐性遗传病，以儿童及青少年发病为主，由于肝组织

大量纤维化，导致肝内血流阻力增加，引起门脉高压，

病变可累及门静脉、肾脏和肝内胆管等多器官。其临

床特点是肝纤维化、门脉高压，而肝功能受损较轻，可

伴肾功能损害。ＣＴ和 ＭＲＩ表现包括以下方面：①肝
脏改变：早期肝脏形态可正常，随着病情进展，出现肝

硬化，出现形态异常，肝右叶萎缩，尾状叶及肝左外叶

肥大，左内叶正常或肥大。相对特征性的改变是肝内

胆管扩张，部分呈囊状，ＭＲＣＰ显示囊性病变与扩张的
胆管相通，胆管扩张的程度随肝功能受损的程度而变

化。②血管病变：肝内门静脉分支受压、减少、纤细；肝
动脉增粗、迂曲。③侧支循环开放特点：食管胃底静
脉曲张明显，脾肾分流。④间接或继发征象：超过５０％

图１　２５岁男性ＳＯＳ患者影像学表现：Ａ：ＣＴ增强扫描结果显示肝淤血、肝硬化，肝实质“地图样”强化，沿３支肝静脉“爪状”分布，肝静

脉显示不清；食管胃底静脉曲张轻；Ｂ：ＣＴ增强扫描结果显示下腔静脉肝内段受压、变细，周围见低强化；Ｃ：ＭＲＩ增强扫描结果显示肝淤

血，肝实质异常强化与ＣＴ类似；Ｄ：ＭＲＩＴ２ＷＩ示门静脉周围高信号水肿带

图２　６５岁女性 ＩＰＨ患者 ＣＴ影像学表现：ＰＨ，门静脉主干增宽，食管下段胃底静脉、胃冠状静脉重度曲张，脾静脉曲张，附脐静脉开

放，巨脾；门静脉及其属支、肝静脉、下腔静脉通畅，肝硬化改变轻（Ａ、Ｂ：横断面；Ｃ、Ｄ：冠状面）
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的患者可见肾脏病变，包括多囊肾、髓质海绵肾、肾结

石、脾脏增大（图３）。由于ＣＨＦ临床症状缺乏特异性，
若影像学检查结果同时出现上述肝脏、胆管、肾脏病变

及ＰＨ，而肝功能受损轻，则有助于ＣＨＦ的诊断。鉴别
诊断包括：①肝硬化性ＰＨ：肝硬化表现更重，合并肝功
能异常，无胆管和肾脏囊性病变。②Ｃａｒｏｌｉ病：肝内多
发大小不等囊性病变，与胆管相通，增强扫描可见囊内

点状强化，即“中心点征”。③胆管错构瘤：少见的小叶
间胆管畸形，好发于老年女性，肝内弥漫性粟粒状小囊

性病变，呈“满天星”样，可融合，与胆管树不相通，

ＭＲＣＰ可帮助鉴别。
　　（２）肝豆状核变性（ＨＬＤ）：我国最常见的遗传性
肝病，是少数可治疗的 ＰＨ病因之一。游离铜离子在
肝细胞大量蓄积引起肝细胞肿胀、坏死和小叶中心静

脉周围纤维组织增生，晚期表现为间质纤维化和坏死

后肝硬化。肝型 ＨＬＤＣＴ及 ＭＲＩ表现包括以下方面：
①肝脏改变：早期肝脏肿大，右肝增大为主；脂肪肝，
ＣＴ平扫示肝实质密度减低，ＭＲＩ肝实质脂肪含量增高
（＞５％）；典型表现是结节性肝硬化，肝内多发大小不
等、直径１～３ｃｍ的再生结节，在低密度脂肪肝背景
上，ＣＴ平扫结节呈稍高密度，ＭＲＩ呈 Ｔ２ＷＩ低、Ｔ１ＷＩ
等稍高信号，ＣＴ或 ＭＲＩ增强扫描无异常强化。②血
管病变：门静脉直径增宽。③侧支循环开放特点：程度
较轻。④间接或继发征象：颅脑ＭＲＩ双侧豆状核对称
性异常信号。ＨＬＤ影像学表现不具有更多特异性，但
对于年轻患者，出现原因不明的肝脏、脾脏增大和其他

慢性肝病表现，在排除肝炎感染和自身免疫性病变后，

若影像检查发现脂肪肝或结节性肝硬化，即使双侧豆

状核改变不典型，仍需注意该病可能。

　　３．自身免疫性肝病
（１）原发性胆汁性肝硬化（ＰＢＣ）：一种慢性进行性

胆汁淤积性肝病，病理改变为肝内肉芽肿、小叶间和胆

管的破坏性炎症。好发于４０岁左右的女性，临床症状
包括肝功能损害、皮肤瘙痒、进行性黄疸，ＰＨ发生率高，
易发展为胆汁性肝硬化。ＰＢＣ的 ＣＴ检查结果可显示
肝硬化，但与其他类型肝硬化差别不大。ＭＲＩ诊断价
值高，特异性征象包括以下方面：①肝脏改变：肝脏肿
大；ＭＲＣＰ肝内胆管多发狭窄，走行僵直，肝内２～３级

胆管显示不清，与ＰＢＣ淤胆、胆汁分泌减少有关。②血
管病变：肝内门静脉周围“晕征”，Ｔ１ＷＩ和 Ｔ２ＷＩ均呈
低信号，病理基础是门静脉周围肝细胞坏死；肝外门

静脉周围Ｔ２ＷＩ高信号，提示门静脉周围炎性水肿；上
述征象是ＰＢＣ高度特异性表现，分别出现于６６．７％和
７２．７％的患者［９］。③侧支循环开放特点：ＰＨ表现，门体
静脉侧支开放。④间接或继发征象：脾脏增大；腹腔淋
巴结增大，与自身免疫功能紊乱、门脉高压有关；胆囊

壁水肿、增厚。典型的ＭＲＩ表现结合患者临床症状和
血液中抗线粒体抗体（ＡＭＡ）阳性，需考虑 ＰＢＣ，但最
终确诊有赖于病理组织穿刺活检结果。

　　（２）原发性硬化性胆管炎（ＰＳＣ）：一种慢性胆汁淤
积性肝病，病理改变为胆管进行性增生性炎症和纤维

化，肝内外胆管均可受累，导致胆管的狭窄及肝脾肿

大，可发展为胆汁性肝硬化、ＰＨ及肝衰竭，临床上多见
于２５～４５岁男性。常见症状有黄疸、乏力、皮肤瘙痒，
ＰＳＣ根据病变部位分为肝内型（最常见）、肝外型和混
合型（肝内外胆管均受累）。ＭＲＩ和 ＭＲＣＰ检查是诊
断ＰＳＣ最主要手段，可观察胆管狭窄的部位、程度，随
访ＰＨ和胆管癌的发生，其表现包括以下方面：①肝脏
改变：不同程度肝硬化，肝叶体积缩小，尾状叶肥大，肝

实质局灶性异常高灌注，晚期会出现肝硬化结节；典型

表现是ＭＲＣＰ胆管“串珠状”改变［１０］，即胆管多节段

或弥漫性胆管狭窄，其间胆管正常或继发性扩张，可呈

憩室样，伴胆管壁向心性增厚，可达３～４ｍｍ，明显持
续性强化；小胆管闭塞导致肝内胆管分支减少，较大胆

管狭窄、僵直似“枯枝”状，称为“剪枝征”；肝外胆管病

变表现类似。②血管病变：门静脉周围水肿，Ｔ２ＷＩ呈
高信号，门静脉周围淋巴结增大。③侧支循环开放特
点：ＰＨ表现。④间接或继发征象：约２０％的ＰＳＣ患者
可并发胆管癌，６０％ ～８０％的 ＰＳＣ患者可伴发炎性肠
病（ＩＢＤ），以溃疡性结肠炎多见［１１］（图４）。对于临床
疑似ＰＳＣ的患者应首先行ＭＲＩ及ＭＲＣＰ检查，排除由
胆道手术、缺血、结石、损伤导致的继发性硬化性胆管

炎及ＩｇＧ４相关性硬化性胆管炎、寄生虫感染等，不能
确诊时可考虑行组织穿刺病理活检。

　　４．系统性疾病累及肝脏
（１）肝结节病：结节病是一类发病机制未知的多

图３　８岁女性ＣＨＦ患者ＭＲＩ影像学表现：Ａ：Ｔ２ＷＩ示肝内胆管扩张，部分呈囊状；Ｂ：ＭＲＣＰ示肝内病变与胆管相通；Ｃ：Ｔ１ＷＩ增强扫描

示门静脉分支纤细；Ｄ：Ｔ１ＷＩ增强扫描示ＰＨ，巨脾，食管胃底静脉重度曲张；Ｅ：Ｔ１ＷＩ增强扫描示双侧肾脏多发小囊性病变
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图４　２０岁男性ＰＳＣ患者影像学表现：Ａ：ＭＲＣＰ示肝内外胆管多节段性狭窄，呈“串珠状”改变，肝内

胆管分支僵直，呈“剪枝征”；Ｂ、Ｃ：ＭＲＩＴ１ＷＩ增强扫描示肝内外胆管壁增厚、明显强化

系统肉芽肿增生性疾病，肺结节病最为常见，肝结节病

相对少见。其病理特征是非干酪性肉芽肿在门静脉周

围发展，引起门静脉周围纤维化、肝硬化，从而导致

ＰＨ。ＣＴ、ＭＲＩ表现包括以下方面：①肝脏改变：肝肿
大，肝脏弥漫性小结节，门静脉周围分布为主，直径从

数毫米至１～２ｃｍ不等，ＣＴ平扫呈低密度，ＭＲＩ呈斑
片状、结节状异常信号，活动期 Ｔ２ＷＩ呈高信号，ＤＷＩ
高信号，ＣＴ及ＭＲＩ增强扫描呈低强化，还可出现大的
再生结节和外周实质萎缩。②血管病变：ＭＲＩ可见门
静脉周围Ｔ２ＷＩ高信号。③侧支循环开放特点：晚期
有ＰＨ表现。④间接或继发征象：脾脏增大，脾脏弥漫
性多发结节，与肝内病变类似。鉴别诊断要首先排除

肝脏原发和继发肿瘤，及肝结核、炎性假瘤等肉芽肿性

病变，若患者胸部ＣＴ同时有肺结节病表现，则有助于
本病的诊断。

（２）肝脏淀粉样变：淀粉样变是淀粉样物质在多
脏器细胞间的沉积，肝脏淀粉样变临床表现多样，误诊

率较高。ＣＴ主要表现为肝脏弥漫性肿大、密度减低，
类似脂肪肝的表现，增强不明显，伴或不伴广泛性钙

化，肝内血管不受累、移位。可伴 ＰＨ的表现，如食管、
胃底静脉曲张和腹腔积液等。影像学表现和实验室检

查缺乏特异性，若合并心肌、肾脏等其他部位的淀粉样

改变，则有助于该病的诊断。确诊需依靠病理学检查

结果，但若影像学检查发现患者肝脏明显肿大，肝包膜

紧张，有引发肝破裂或出血风险，在肝脏穿刺活检时应

慎重［１２］。

（二）肝前性ＰＨ：约占 ＰＨ的１０％，是由于肝外门
静脉及属支阻塞或狭窄导致，多继发于肝硬化或腹部

恶性肿瘤的门静脉栓子形成，但无肝病基础的血管病

变，如门静脉系统血栓形成（ＰＶＴ）、门静脉海绵样变
性、区域性ＰＨ、肝动脉门静脉瘘等不容忽视。
１．ＰＶＴ：血液高凝状态、炎症（克罗恩病、憩室炎、阑

尾炎等）、损伤等是非肝硬化ＰＶＴ的主要病因，可导致
肝瘀血、肝细胞损伤及 ＰＨ，甚至导致肠缺血坏死、梗
阻。影像学检查需要区分有无肝硬化基础、发现恶性

肿瘤、确定血栓形成时间（急／慢性）和内脏肠系膜静
脉血栓范围，是评估预后和指导治疗决策的关键。

ＣＴ、ＭＲＩ表现包括以下方面：①肝脏改变：可无明显异
常。②血管病变：急性期 ＰＶＴ血管管径增宽，ＣＴ平扫
示腔内密度增高，超过正常血管；门静脉系统中若出现

气体，强烈提示门静脉炎；ＭＲＩ急性期（＜２４小时）、亚
急性期（２～１４天）血栓为Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ高信号，流空信
号消失；慢性期血栓（１５天以上）为 Ｔ１ＷＩ混杂信号、
Ｔ２ＷＩ低信号，提示血栓机化、钙化及血管再通，增强检
查为血管腔内充盈缺损，血管壁“轨道样”强化。可累

及肠系膜静脉、脾静脉。③侧支循环开放特点：食管胃
底静脉曲张，慢性期广泛侧支循环形成。④间接或继
发征象：与血栓部位和程度有关，如累及肠系膜上静脉

可引起小肠壁水肿、强化减低，提示肠缺血；肠系膜水

肿、渗出；肠壁菲薄呈纸样，肠壁、肠系膜积气，提示肠

坏死。鉴别诊断主要包括门静脉癌栓，若有肝硬化背

景、甲胎蛋白等肿瘤标志物水平增高，出现栓子强化、

新生血管生成、肝动脉门静脉瘘、栓子附近有肿块时，
需注意癌栓可能。

２．门静脉海绵样变：血栓形成６天以上即可导致门
静脉海绵样变，ＣＴ和ＭＲＩ表现包括以下方面：①肝脏
改变：原发性门静脉海绵样变患者肝脏形态多数正常，

肝实质可出现动脉期异常高灌注灶。②血管病变：门
静脉行程区结构紊乱，正常门静脉结构闭塞、消失，肝

内分支变细、减少。③侧支循环开放的特点：门静脉引
流区及门体分流区广泛侧支血管，门静脉、胆囊窝、胆
管周围迂曲、扩张的侧支静脉和血管团，具有特征性。

④间接或继发征象：胆总管不规则、波浪状受压、管腔
变窄，近段胆管可轻度扩张，当继发胆管周围纤维化

时，胆管壁不规则增厚，范围较广，呈“假胆管癌征”

（图５）。
　　３．区域性ＰＨ：又称胰源性ＰＨ、左侧ＰＨ，是极少数
可治愈的ＰＨ之一。脾静脉或其属支狭窄、闭塞，回流
障碍，导致门静脉系统的压力增高。主要病因是胰腺

病变（约占９０％），包括急慢性胰腺炎、体尾部癌、假性
囊肿、胰腺手术等，少见原因包括脾血管性病变和腹膜

后炎症、肿瘤、特发性纤维化等。ＣＴ和 ＭＲＩ表现具有
特征性，包括以下３个方面：①肝脏改变：肝脏可无异
常，肝硬化改变轻。②血管病变：脾静脉或其属支狭窄、
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图５　３１岁男性慢性ＰＶＴ门静脉海绵样变患者ＣＴ影像学表现：门静脉、肠系膜上静脉闭塞，门静脉、胆囊

窝、胆管周围可见迂曲、扩张的侧支静脉和血管团，肝内、外广泛侧支循环形成，胆丛和胆总管周围侧支血

管开放，“假胆管癌征”（Ａ、Ｂ：横断面；Ｃ、Ｄ：冠状面）

闭塞，显示不清，而门静脉主干及肠系膜静脉管腔通

畅；脾动脉可同时受累、狭窄或闭塞，导致脾脏供血异

常、动脉扩张，甚至形成动脉瘤，因为本病有效的治疗

手段之一是脾切除，术前ＣＴＡ明确脾脏异常供血的动
脉对于确定手术方案十分重要。③侧支循环开放的特
点：局限性、孤立性胃底、胃周静脉重度曲张，而食管下

段、肠系膜静脉曲张少见［１３］。④间接或继发征象：脾
脏增大显著、脾脏灌注异常；胰腺或腹膜后原发病灶等

（图６）。
　　４．肝动脉门静脉瘘：患者Ｇｌｉｓｓｏｎ鞘内肝动脉和门
静脉间交通支广泛开放、扩张，大量肝动脉血分流入门

静脉，使其血流量增加、压力增高，引起ＰＨ。后天性肝
动脉门静脉瘘较为常见，可为先天性，包括遗传性疾
病、先天性动静脉畸形和血管瘤等，其中一个罕见原因

是遗传性出血性毛细血管扩张症（ＨＨＴ）。ＨＨＴ是常
染色体显性遗传病，其病理改变为全身多部位的小血

管管壁发育异常、菲薄，导致毛细血管扩张、动静脉畸

形和动脉瘤，遗传性、血管畸形和出血素质三联征为其

特征［１４］。由于ＨＨＴ患者有较高的出血风险，如非必
要应避免肝脏病理组织活检，影像学检查对早期发现

内脏病变、确诊疾病、预防出血并发症有重要意义。

ＣＴ和ＣＴＡ检查最具价值，影像学表现包括以下４个
方面：①肝脏改变：肝淤血，肝窦扩张，动脉期肝实质弥
漫性异常高灌注灶；长期可发展为淤血性肝硬化，再生

结节或局灶性增生结节形成；胆管缺血，出现类似硬化

性胆管炎改变。②血管病变：动脉期观察最佳，肝总动
脉及其分支增粗、增多、迂曲，达肝脏边缘，肝固有动脉

直径大于脾动脉，肝总动脉直径 ＞７ｍｍ、肝左和肝右
动脉直径＞５ｍｍ是可靠的诊断指标［１５］；肝动脉肝静
脉瘘、肝动脉门静脉瘘、动脉解剖变异，常合并肝内、
外动脉瘤。③侧支循环开放特点：食管胃底静脉曲张
显著。④间接或继发征象：脾脏增大，腹腔积液；肠系
膜动脉受累，导致肠缺血（图７）。鉴别诊断包括其他
原因如肝硬化、血管瘤、肝细胞肝癌、多发血管畸形导

致的动静脉分流。

　　（三）肝后性ＰＨ：肝静脉或下腔静脉肝后段梗阻、

肝静脉向右心回流受阻导致，布加综合征（ＢＣＳ）是主
要原因，其他还包括被动性肝淤血、缩窄性心包炎、右

心衰竭等。

肝静脉主干和（或）下腔静脉肝静脉入口处到与

右心房交汇处任何部位阻塞都可引起 ＢＣＳ，根据梗阻
部位分为肝静脉型、下腔静脉型和混合型，隔膜和血栓

形成是常见的病理改变。ＣＴ和 ＣＴＡ为本病最主要无
创诊断手段，主要影像学表现包括以下４个方面：①肝
脏改变：急性期肝脏肿大，慢性期其他肝叶萎缩，尾状

叶肥大，肝叶比例失调；肝淤血，肝实质灌注不均，呈“扇

形”，特征性中央部分强化，周边部分低强化。②血管
病变：肝静脉主干和（或）下腔静脉肝后段狭窄、充盈

缺损或线样低密度隔膜；副肝静脉开放。③侧支循环
开放的特点：肝静脉型ＢＣＳ肝包膜下肝静脉体循环及
肝内肝静脉门静脉、梗阻未梗阻肝静脉之间侧支开
放，呈“蜘蛛网”样；下腔静脉型肝外体循环侧支开放

更明显；混合型则二者兼具。④间接或继发征象：ＰＨ
表现，肝静脉型更显著（图８）。ＭＲＩ表现与 ＣＴ相似，
但肝淤血、肝静脉和下腔静脉的血栓、隔膜显示更好，

肝特异性对比剂增强检查有助于鉴别肝内增生结节和

肝细胞肝癌。鉴别诊断包括以下３个方面：①肝炎后
肝硬化、肝内良恶性结节压迫可引起肝静脉狭窄，但肝

淤血和肝内外侧支循环开放表现不明显；②肝功能损
害、对比剂充盈不良，肝静脉或下腔静脉有时也可显示

不清，但无血管病变；③ＳＯＳ与 ＢＣＳ临床表现相近，但
受累血管不同，ＢＣＳ累及肝静脉主干及下腔静脉，ＳＯＳ
累及肝窦及小肝静脉；肝静脉型 ＢＣＳ肝叶比例失调，
肝尾状叶肥大具有特征性，而 ＳＯＳ肝脏体积增大，但
比例协调，尾状叶不大，增强扫描呈特征性的“地图

样”或“爪状”。

　　综上所述，无创的影像学检查，尤其是ＣＴ、ＭＲＩ是
ＰＨ各类病因诊断的重要方法，在密切结合临床病史与
实验室检查的基础上，仔细观察影像征象，准确分析影

像特征，是实现准确诊断和鉴别诊断的根本。影像学

新技术和新应用有望为解决ＰＨ疑难诊断问题及全面
评价病情严重程度、疗效及预后带来新的机遇。
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图６　３９岁女性区域性ＰＨ患者（既往胰腺肿瘤切除）影像学表现：Ａ、Ｂ：ＣＴ增强扫描结果示脾静脉闭塞，门静脉及肠系膜上静脉通畅；

Ｃ：门脉高压，胃底、胃网膜静脉侧支明显增多、迂曲、扩张，但食管静脉曲张轻，无肝硬化改变；Ｄ：ＣＴＡ检查结果示脾动脉闭塞，胃左、胃

十二指肠动脉明显增粗，供血脾脏，脾动脉瘤形成

图７　１５岁男性ＨＨＴ患者影像学表现：Ａ：ＣＴ增强扫描结果示动脉期肝门部肝动脉明显增粗，门静脉早显、增粗，强化程度与肝动脉相

似，提示肝动脉门静脉瘘；肝硬化，巨脾；Ｂ：ＣＴ增强扫描结果显示动脉期肝动脉肝内分支增多、迂曲，达肝脏边缘；Ｃ：ＣＴＡ示肝动脉及

其分支明显增粗迂曲，腹主动脉小分支、肠系膜上动脉分支与肝动脉沟通；Ｄ：ＣＴ静脉成像（ＣＴＶ）示门静脉主干显著增宽，广泛侧支循

环形成，食道胃底静脉、胃冠状静脉、脾静脉重度曲张，脾肾分流

图８　５７岁男性混合型 ＢＣＳ患者增强 ＣＴ影像学表现：Ａ、Ｂ：肝静脉根部及下腔静脉肝后段狭窄，肝内、肝外侧支循环形成，肝淤血；

Ｃ：肝硬化，尾状叶明显增大，ＰＨ，脾脏增大；Ｄ：ＣＴＶ示下腔静脉肝后段狭窄、闭塞，肝内、肝外广泛侧支循环形成
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