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摘   要	 特发性门静脉高压症（IPH）非常罕见，其特点是有门静脉高压，但没有肝硬化，有门静脉小分支堵塞

或狭窄，却没有肝静脉和门静脉主干的堵塞。该疾病尚有其它命名，如：特发性非硬化性门静脉高压

症、非肝硬化性门静脉纤维化等。IPH 病因及发病机制未明确，可能与遗传、免疫、感染等因素相关。

临床表现上 IPH 以脾功能亢进、胃食管静脉曲张为主，而少有肝功能不全、肝性脑病。诊疗上尚有不

少争议，目前 IPH 的诊断为排除性诊断，治疗上多参考肝硬化性门静脉高压的指南。IPH 预后资料不多，

目前认为较肝硬化性门静脉高压者预后更佳，只有少数患者进展至肝衰竭。
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Abstract	 Idiopathic portal hypertension (IPH) is a very rare disease, characterized by portal hypertension with obstruction 

or stenosis of the intrahepatic peripheral portal branches, in the absence of liver cirrhosis or obstruction of 

hepatic vein and main portal vein. This condition also has other denominations such as idiopathic non-cirrhotic 

portal hypertension and non-cirrhotic portal fibrosis. The etiology and pathogenesis of IPH remain unclear, 

and may be related to heredity, immunity, infection and other factors. The main manifestations of this disease 

are hypersplenism and gastroesophageal varices, with less occurrence of hepatic insufficiency and hepatic 

encephalopathy. There are still many controversies in the diagnosis and treatment of IPH. Its diagnosis is only 

made by exclusion, and treatment chiefly refers to the guidelines for cirrhotic portal hypertension. There are 

few data on prognosis of IPH, and IPH is considered to have a better prognosis than that of cirrhotic portal 

hypertension, and in only a few patients may progress to liver failure.
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特 发 性 门 静 脉 高 压 症 （ i d i o p a t h i c  p o r t a l 

hyper tens ion，IPH）是一种极罕见的肝脏血流动

力 学 异 常 相 关 疾 病 ， 是 门 静 脉 高 压 的 特 殊 类 型 。

患 者 多 较 年 轻 或 年 幼 ， 可 有 门 静 脉 高 压 的 一 系 列

表 现 ， 但 常 无 肝 功 能 的 损 害 ， 其 肝 内 周 围 门 静 脉

分 支 阻 塞 或 狭 窄 ， 而 无 肝 静 脉 及 门 静 脉 主 干 梗

阻 。 若 认 识 不 足 ， 极 易 与 肝 硬 化 性 门 静 脉 高 压 、

肝外门静脉阻塞、布加氏综合征、先天性肝纤维化

等疾病相混淆，而造成误诊误治。一般来说，IPH不

会进展至肝硬化，亦很少发展至肝细胞肝癌[1-5]。近

些 年 国 内 外 学 者 对 该 病 逐 渐 重 视 ， 开 展 的 研 究 亦

逐 渐 增 多 ， 但 仍 未 能 明 确 该 病 病 因 ， 亦 未 发 现 明

确 有 效 的 根 治 手 段 ， 诊 断 及 治 疗 仍 有 很 多 困 惑 。

为 促 进 临 床 上 对 该 病 的 认 识 ， 本 文 结 合 国 内 外 的

研究进展，对该病的诊治进行总结。

1　命名演变

1 8 8 9 年 B a n t i [ 6 ]发 现 一 类 上 消 化 道 出 血 伴 脾

肿 大 和 贫 血 为 主 要 临 床 表 现 的 疾 病 ， 并 将 之 命 名

为 班 替 综 合 征 。 1 9 4 0 年 R a v e n n a [ 7 ]亦 发 现 一 类 患

者 ， 表 现 为 巨 脾 ， 但 肝 脏 无 明 显 病 理 损 伤 ， 当 时

称 之 为 充 血 性 脾 肿 大 。 随 着 对 该 类 患 者 研 究 的 增

多 ， 这 类 疾 病 与 肝 硬 化 引 起 的 巨 脾 有 显 著 差 别 ，

有 学 者 称 之 为 热 带 性 巨 脾 综 合 征 、 孟 加 拉 脾 肿 大

等 。 2 0 世 纪 6 0 年 代 初 ， 印 度 学 者 [ 8 ]发 现 一 类 患 者

反 复 出 现 胃 底 食 管 静 脉 曲 张 出 血 ， 但 无 肝 硬 化 证

据 ， 亦 少 见 腹 水 、 肝 性 脑 病 ， 称 之 为 肝 门 静 脉 高

压（intrahepat ic  por ta l  hypertension）。1965年

美国学者Mikkelsen等 [9]发现一类无肝硬化的门静

脉 高 压 患 者 ， 门 静 脉 及 其 分 支 管 壁 增 厚 伴 硬 化 ，

故 称 其 为 肝 （ 内 ） 门 静 脉 硬 化 症 （ h e p a t o p o r t a l 

s c l e r o s i s ， H S ） 。 1 9 6 7 年 印 度 的 B a s u 等 [ 1 0 ]提 出

以非肝硬化性门静脉纤维化（noncirrhot ic  por ta l 

f ibrosis，NCPF）来命名该类疾病。同年，印度的

Boyer等 [11]发现该类患者相对于肝硬化引起的门静

脉高压患者预后更佳，并提出了IPH这一名称。随

着 对 该 类 疾 病 的 研 究 增 多 ， 逐 渐 有 特 发 性 非 肝 硬

化门静脉高压症（idiopathic non-cirrhot ic  portal 

h y p e r t e n s i o n ， I N C P H ） 、 良 性 肝 内 门 静 脉 高 压

症 、 阻 塞 性 门 静 脉 血 管 病 等 其 它 称 呼 ， 现 代 学 者

们 研 究 后 认 为 以 上 各 类 命 名 均 为 同 一 类 疾 病 。 目

前学术界对该病称呼尚不统一，日本多称其IPH，

西 方 多 称 I N C P H 或 H S ， 印 度 多 称 N C P F ， 我 国 学

者 对 该 病 尚 无 统 一 称 呼 。 由 于 患 者 多 以 门 静 脉 高

压 的 表 现 就 诊 ， 而 且 门 静 脉 纤 维 化 仅 为 患 者 诸 多

病理表现之一，并无代表性，故笔者更认同IPH/

INCPH的命名，而不认同NCPF或HS；另考虑特发

性 已 强 调 该 疾 病 的 特 殊 之 处 及 排 他 性 含 义 ， 无 需

增加非肝硬化性表述，且IPH命名更简洁，故笔者

沿用日本学者及部分印度学者对此病IPH的称呼。

2　流行病学

世 界 各 地 均 有 报 道 ， 以 日 本 及 印 度 对 该 病 报

道 最 多 ， 西 方 国 家 及 我 国 报 道 较 少 ， 可 能 因 发 病

率 低 有 关 ， 亦 可 能 是 对 该 病 认 识 不 足 。 有 门 静 脉

高压的患者中，IPH的比例，在印度及日本可达约

10%~30%[12-13]，西方国家则占3%~5%[14]，我国为

5.8%~17.4%[15-16]。日本2005年的全国流行病学调

查 [17]提示，2004年确诊为IPH 并接受治疗的患者

人数为640~1  070例，总的男女比例约为1:2 .7，

确诊疾病的高峰年龄约在40~50岁，平均年龄约为

49岁。与日本不同的是，该病在印度的男女发病

率之比为2~4:1，而平均发病年龄则更为年轻，为

30~35岁[18-20]。一些研究[18,21-22]认为该病的发生发

展 可 能 与 居 住 环 境 差 及 经 济 条 件 较 差 相 关 ， 而 平

均 寿 命 、 种 族 背 景 亦 被 推 测 可 能 相 关 。 我 国 一 项

研究亦证实IPH患者中经济水平较差者占62%[16]。

3　发病机制及病因

3.1  推论与学说

目 前 I P H 发 病 机 制 不 明 ， 有 不 少 理 论 试 图 解

释 ， 如 ： 肝 内 周 围 门 静 脉 血 栓 学 说 ， 脾 来 源 学

说，自身免疫性紊乱学说 [23-31]，Sar in、Kumar的

血栓事件、统一假说论[32]，Schouten等[33]的二元理

论，Sato等[34]的内皮细胞－间质转化理论。

3.2  慢性感染

胃 肠 道 来 源 的 反 复 慢 性 感 染 可 能 导 致 门 静 脉

渐进的组织病理学改变，继而引起IPH。有两方面

证 据 支 持 ： 一 方 面 ， 经 济 相 对 落 后 地 区 ， 尤 其 是

婴幼儿期腹部感染史者，IPH患病率较高[33]；另一

方 面 ， 将 致 病 性 大 肠 杆 菌 引 入 动 物 的 门 脉 系 统 致

病，可建立起类似人类IPH的动物模型[35]。病原感

染 亦 是 联 系 后 述 多 种 因 素 的 纽 带 ， 如 当 获 得 肠 道
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来 源 的 致 病 大 肠 杆 菌 感 染 时 ， 内 毒 素 可 直 接 损 伤

中 小 门 静 脉 内 皮 细 胞 ， 致 其 变 性 、 增 生 ， 同 时 ，

细 菌 抗 原 激 发 机 体 免 疫 反 应 ， 引 起 免 疫 异 常 ， 致

门 静 脉 纤 维 化 ， 若 激 活 补 体 系 统 ， 还 将 促 血 栓 形

成 ， 使 机 体 进 入 高 凝 状 态 ， 细 菌 菌 栓 亦 可 直 接 堆

积造成中小门静脉堵塞。

3.3 免疫异常

有 学 者 推 测 免 疫 复 合 物 在 肝 窦 周 围 的 沉 积 可

引起中小血管纤维化，继而导致IPH。这种假设也

得到了多方面证据的支持 [24-25,36-38]：首先，IPH患

者 常 见 合 并 自 身 免 疫 系 统 疾 病 ， 如 进 行 性 系 统 硬

化症（PSS）、系统性红斑狼疮（SLE）、混合性

结缔组织病（MCTD）、原发性低丙种球蛋白血症

等；其次，IPH患者多伴有免疫相关指标异常，如

T细胞增多、IgA增高、蛋白C减少等；最后，IPH

患 者 门 静 脉 内 皮 细 胞 常 见 H L A - D R 3 （ 人 白 细 胞

DR3抗原）或VCMA -1（血管间黏附因子1）等高

表达，亦提示门静脉内皮细胞受免疫攻击。

3.4  高凝状态

法国一项纳入28例IPH患者的研究中，约50%

的患者有促血栓形成的证据 [ 39]；一项土耳其的研

究 表 明 ， 3 4 例 I P H 患 者 在 5 年 的 随 访 期 间 ， 有 7 例

（约20.6%）发生肝外门静脉血栓形成 [40]。IPH患

者 肝 活 检 亦 常 见 中 小 门 脉 血 栓 形 成 。 然 而 ， 血 栓

到底是引起IPH的病因还是IPH带来的结果，目前

仍有争议。

3.5  毒物或药物 

可 能 与 损 伤 门 静 脉 内 皮 相 关 ， 文 献 中 报 道 的

相 关 毒 物 或 药 物 有 ： 砷 剂 、 铜 、 氯 乙 烯 中 毒 ， 长

期服用甲氨蝶呤、6-巯基嘌呤、硫唑嘌呤、硫鸟

嘌呤等。

3.6  遗传 

有 不 少 报 道 提 到 I P H 具 有 家 族 聚 集 性 ， 或 发

生于有先天性疾病者，如Adams -Ol ive r综合征、

T u r n e r 综 合 征 者 。 I P H 患 者 的 家 族 成 员 基 因 中

HLA -DR3高表达，亦支持该病有遗传学基础 [41]。

亦有一些家系研究提示KCNN3等基因突变可能与

该病相关[42]。

4　临床表现

IPH患者的临床表现随疾病的进展而变化[43]：

一 方 面 ， 类 似 于 肝 硬 化 性 门 静 脉 高 压 症 ， 可 有 门

脉 高 压 性 胃 肠 病 、 腹 水 、 脾 功 能 亢 进 所 致 贫 血 及

出 血 、 侧 支 循 环 建 立 后 胃 底 食 管 静 脉 曲 张 及 出

血 ； 另 一 方 面 ， 区 别 于 肝 硬 化 性 门 静 脉 高 压 症 的

是 ， 严 重 并 发 症 如 黄 疸 、 肝 性 脑 病 、 肝 肺 或 肝 肾

综合征等较少见 [ 44]。其中，胃底食管静脉曲张出

血是最常见的就诊表现，多数患者于确诊前至少有

1次上消化道出血事件，由于肝功能多正常，出血

耐受常较好，若出血控制好，5年病死率接近0 [32]。

此外，腹水比例约10%~50%，多非难治性，通过口

服利尿药即可控制[33]。脾大出现于约95%的患者[21]，

故 脾 功 能 亢 进 所 致 贫 血 常 见 。 特 别 的 ， 相 较 于 肝

硬化门静脉高压者，IPH患者合并门静脉血栓者更

常见，约9%的IPH患者在确诊后1年内形成门静脉

血栓，经过早期的抗凝治疗，53%的患者堵塞血管

可再通[43]。HIV感染和静脉曲张出血是形成门静脉

血栓的独立危险因素。

5　辅助检查

5.1  实验室检查 

外 周 血 可 见 至 少 一 系 血 细 胞 成 分 减 少 ， 尤 以

血 小 板 数 减 少 为 著 。 初 诊 时 患 者 肝 功 能 指 标 多 正

常或接近正常[39]。

5.2  内镜检查 

常 见 上 消 化 道 静 脉 曲 张 ， 偶 见 门 静 脉 高 压 性

胃 肠 病 ， 十 二 指 肠 、 胆 管 周 围 和 下 消 化 道 异 位 静

脉曲张[44-46]。

5.3  腹腔镜探查 

肝 脏 表 面 光 滑 ， 常 见 肝 脏 边 缘 萎 缩 ， 中 央 代

偿 性 肿 大 ， 可 见 肝 脏 表 面 剧 烈 的 起 伏 或 波 浪 样 改

变[47]，一些病例可见肝结节[48]。

5.4  影像学检查 

多 普 勒 超 声 可 作 为 首 选 检 查 ， 可 见 肝 表 面

光 滑 ， 无 凹 凸 不 平 表 现 ， 实 质 均 匀 。 由 于 二 三 级

门 静 脉 突 然 狭 窄 、 截 断 ， 可 观 察 到 枯 树 征 表 现 。

I P H 患 者 肝 内 门 静 脉 分 支 管 壁 增 厚 、 回 声 增 强 、

管 腔 狭 窄 甚 至 闭 塞 呈 条 索 状 高 回 声 ， 脾 大 、 脾 动

静 脉 明 显 增 宽 、 脾 静 脉 壁 增 厚 ， 脾 门 静 脉 直 径 比

增 大 ， 部 分 患 者 可 见 门 静 脉 血 栓 。 另 外 ， 作 为 鉴

别 ， 多 普 勒 超 声 还 可 用 来 排 除 肝 外 门 静 脉 阻 塞 、

肝 静 脉 及 肝 后 下 腔 静 脉 阻 塞 等 所 致 门 静 脉 高 压 。
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CT除可见肝内周围门静脉缩窄、脾静脉增宽、脾

大 、 侧 支 静 脉 曲 张 ， 还 可 见 肝 内 局 灶 结 节 样 增 生

和 灌 注 缺 损 。 M R I 可 见 典 型 门 静 脉 高 压 的 表 现 ，

效 果 似 C T 。 肠 系 膜 上 动 脉 造 影 门 静 脉 期 和 经 皮

经 肝 穿 刺 门 静 脉 造 影 ， 可 见 肝 内 周 围 门 静 脉 分 支

结 构 异 常 ， 呈 低 显 ， 有 时 可 见 肝 内 门 静 脉 粗 大 分

支和肝外门静脉血栓形成 [ 49]。肝静脉造影和压力

测 量 ， 常 见 肝 静 脉 分 支 相 互 吻 合 和 “ 柳 树 样 ” 改

变，肝静脉楔压 正常或轻度升高 [ 50]。超声弹性成

像 测 量 肝 脏 和 脾 脏 硬 度 ， 常 显 示 肝 脏 硬 度 略 有 增

加，脾脏硬度显著增加[51]。特别值得一提的是，有

研究[52]发现IPH患者平均肝硬度为9.2 kPa，而肝硬化

门静脉高压者肝硬度常大于14 kPa，两者差别显著。

5.5  病理检查 

大体表现上[17]，IPH患者肝脏表面光滑，可呈

波 浪 状 ， 亦 可 不 规 则 起 伏 ， 部 分 病 例 肝 脏 外 形 极

不规则。因IPH患者肝脏边缘萎缩，故其肝脏横切

面 可 见 肝 包 膜 下 肝 实 质 缺 失 。 肝 内 粗 大 门 静 脉 分

支 及 门 静 脉 主 干 常 通 畅 ， 但 也 有 部 分 病 例 见 其 中

血 栓 形 成 。 部 分 患 者 肝 脏 可 见 肝 增 生 性 结 节 ， 但

无肝硬化。有学 者 [ 53]依据肝脏有无包膜下萎缩、

整体萎缩及门静脉血栓，将IPH分为四期，因未发

现 对 临 床 指 导 价 值 ， 这 里 不 赘 述 。 肝 脏 组 织 学 表

现 上 ， 常 见 肝 内 周 围 门 静 脉 分 支 破 坏 和 狭 窄 、 肝

内 门 静 脉 分 支 硬 化 、 异 常 侧 支 静 脉 形 成 ， 可 见 汇

管区细纤维化和 不同程度的扩张 [ 54]。脾脏大体表

现 上 ， 主 要 为 明 显 脾 肿 大 。 脾 脏 组 织 学 表 现 上 ，

可 见 红 脾 髓 脾 窦 （ 静 脉 窦 ） 增 生 ， 网 纤 维 和 胶 原

纤维增生，脾小梁可见Gamna Gandy结节。

6　诊断标准

6.1  欧洲肝病学会 

欧洲肝病学会于2012年举办会议商讨IPH的诊

治，并最终于2015年发布IPH的诊治指南。该指南

认为必须同时满足以下5点才诊断IPH：⑴ 有门静

脉 高 压 的 表 现 之 一 ， 如 脾 肿 大 （ 需 加 上 其 它 至 少

一 项 门 静 脉 高 压 表 现 ） 、 脾 功 能 亢 进 、 胃 食 管 静

脉 曲 张 、 腹 水 、 肝 静 脉 压 力 梯 度 的 轻 度 增 高 、 门

静脉侧枝形成；⑵ 肝活检排除肝硬化；⑶ 排除导

致 肝 硬 化 或 非 肝 硬 化 性 门 静 脉 高 压 的 其 它 慢 性 肝

脏 疾 病 ， 如 慢 性 乙 型 病 毒 性 肝 炎 、 慢 性 丙 型 病 毒

性 肝 炎 、 非 酒 精 性 脂 肪 肝 、 酒 精 性 脂 肪 肝 、 自 身

免疫性肝炎、遗传性血色素沉着症、Wilson病、

原发性硬化性胆管炎；⑷ 排除导致非肝硬化性门

静 脉 高 压 的 其 它 疾 病 ， 如 先 天 性 肝 纤 维 化 、 结 节

病、血吸虫病；⑸ 彩超或CT证实门静脉和肝静脉

未堵塞。

6.2  日本 IPH 研究组 

日本于1975年即成立IPH研究组，该研究组于

2001年至今已制定多版IPH指南。在其2017年的

诊断标准中提到，由于IPH是一种综合征，且在不

同 疾 病 阶 段 存 在 不 同 发 病 机 制 ， 因 此 应 全 面 地 根

据 一 般 实 验 室 检 查 、 影 像 学 和 病 理 学 检 查 结 果 作

出诊断。需排除以下疾病: 肝硬化、肝外门静脉阻

塞 、 布 加 综 合 征 、 血 液 病 、 寄 生 虫 感 染 、 肉 芽 肿

性 肝 病 、 先 天 性 肝 纤 维 化 、 慢 性 病 毒 性 肝 炎 、 原

发 性 胆 汁 性 胆 管 炎 的 非 肝 硬 化 期 。 在 确 诊 的 基 础

上 ， 该 指 南 依 据 胃 食 管 和 异 位 静 脉 曲 张 、 门 静 脉

高 压 、 体 力 活 动 受 限 、 胃 肠 道 出 血 、 肝 功 能 衰 竭

五项指标，提出了IPH的严重程度分级。由于该疾

病分级在指导治疗方面无临床意义，这里不赘述。

综合上述标准可见，IPH的诊断是排他性的：

首 先 ， 需 明 确 门 静 脉 高 压 诊 断 ， 其 次 ， 需 结 合 影

像 学 检 查 及 病 理 检 查 等 排 除 其 它 导 致 门 静 脉 高 压

的疾病。

7　治疗及预防

7.1  静脉曲张破裂出血 

静 脉 曲 张 破 裂 出 血 者 除 需 接 受 针 对 出 血 的 一

般 治 疗 （ 包 括 抗 休 克 及 后 述 用 药 ） 外 ， 还 应 立 即

根 据 实 际 情 况 选 择 球 囊 压 迫 止 血 、 内 镜 下 硬 化 剂

注射（EIS）、内镜下血管套扎（EVL）。以上治

疗 失 败 者 ， 需 立 即 考 虑 经 颈 静 脉 肝 内 门 体 静 脉 分

流术（TIPSS）或紧急手术。若出血被临时控制，

在 患 者 一 般 情 况 改 善 以 后 ， 仍 需 继 续 行 内 镜 治 疗

或 择 期 手 术 或 两 者 均 施 行 。 对 于 尚 未 出 血 的 静 脉

曲 张 患 者 ， 亦 可 行 预 防 性 内 镜 治 疗 或 预 防 性 手

术。关于内镜治疗方案，有研究 [55]表明EIS和EVL

均可控制90%以上的静脉曲张破裂出血，两种方案

的曲张静脉消失率无差别，但EVL组曲张静脉闭塞

更 快 且 并 发 症 更 少 。 关 于 手 术 方 案 ， 可 考 虑 施 行

选 择 性 分 流 术 或 断 流 术 （ 食 管 下 段 及 胃 底 周 围 血
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管离断）[56-58]。目前尚无IPH患者行上述两种术式

的 对 照 研 究 ， 考 虑 到 该 疾 病 相 对 良 好 的 预 后 ， 而

分 流 术 更 易 出 现 肝 性 脑 病 等 严 重 并 发 症 ， 故 笔 者

倾向于推荐断流术。

7.2  脾功能亢进 

如 有 脾 肿 大 的 症 状 （ 腹 痛 、 压 迫 感 ） 和 脾 功

能 亢 进 的 表 现 ， 如 出 血 倾 向 、 严 重 的 血 细 胞 下 降

（至少包括以下一种：血小板≤5×104；血白细胞

≤3 000；血红细胞≤300×104），可考虑行部分

脾栓塞术（PSE）或脾切除术[59-60]。Ozturk 等[61]对

21例IPH合并脾功能亢进的患者行PSE，发现治疗

效果上PSE与脾切除术相当，但并发症明显减少，

尤其是门静脉血栓的风险明显降低。故对于IPH合

并 脾 功 能 亢 进 者 ， 或 不 能 耐 受 手 术 者 ， 笔 者 推 荐

行PSE。

7.3  药物应用 

7.3.1  特利加压素　为人工合成的血管加压素，

除降门静脉压力外，还可降低肾素的浓度，提高肾

血 流 量、 肾 小 球 滤 过 率， 改 善 肾 脏 功 能。 静 脉 曲

张破裂出血者，初始 48 h 的剂量为 2 mg/4 h，其

后 72 h 以 1 mg/4 h 的用量持续给药，有助于预防

早期再出血。肝肾综合征者推荐联合白蛋白静脉注

射，初始 0.5~1 mg/4 h，最大可用到 3 mg/4 h，疗

程 2 周。应注意监测血压及血清电解质水平，因为

特利加压素可致血压升高及低钠血症 [62]。

7.3.2  生长抑素及其衍生物　生长抑素为天然内

源 性 物 质， 其 降 低 门 静 脉 高 压 的 确 切 机 制 尚 不 完

全 清 楚， 但 其 在 治 疗 急 性 静 脉 曲 张 破 裂 出 血 和 预

防 早 期 再 出 血 的 疗 效 确 切， 与 特 利 加 压 素 效 果 相

当。对于急性出血者，初始 250 μg 静脉注射，继

以 250~500 μg/h 维持，直至出血停止 24 h。奥曲

肽是人工合成八肽环状化合物，与生长抑素作用类

似，而半衰期是生长抑素的 30 倍。用于急性出血时，

初始 50 μg 静脉推注，继以 50 μg/h 维持。

7.3.3  非选择性 β 受体阻滞剂（NSBB）　 可 同

时 阻 断 β1 肾 上 腺 素 受 体 及 β2 肾 上 腺 素 受 体 来

减少门静脉血流量，降低门静脉压力，故被推荐用

于静脉曲张破裂出血的一级、二级预防。推荐普萘

洛 尔 10~20 mg， 每 天 2 次， 根 据 效 果 每 2~3 天 调

整剂量，每日最大剂量不超过 160 mg。推荐纳多

洛 尔 20 mg 每 天 1 次， 每 2~3 天 酌 情 调 整 剂 量，

每日最大剂量不超过 320 mg[63]。NSBB 的治疗目标

为 HVPG 下 降 至 12 mmHg（1 mmHg=0.133 kPa）

以 下， 或 较 基 线 水 平 下 降 20%， 或 静 息 心 率 下 降

至基础心率的 75%，或者心率达 50~60 次 /min。

NSBB 联合 5- 单硝酸异山梨酯降低门静脉压力的

效 果 更 佳。 卡 维 地 洛 同 时 阻 滞 α1 和 非 选 择 性 β

受 体， 故 它 还 可 通 过 降 低 侧 支 循 环 的 压 力 而 降 低

门 静 脉 压 力， 效 果 优 于 普 萘 洛 尔， 其 推 荐 剂 量 为

3.125~6.250 mg/d，逐渐加量，每日最大剂量不超

过 12.5 mg。需注意 NSBB 禁忌证包括：窦性心动

过缓、支气管哮喘、慢性阻塞性肺气肿、心力衰竭、

低血压、II 度以上房室传导阻滞和胰岛素依赖性糖

尿病。

7.3.4   抗凝治疗　部分学者 [64] 建议使用抗凝药物

来预防疾病进展并保持门静脉通畅。然而，考虑消

化 道 出 血 是 IPH 主 要 表 现 之 一， 而 且 高 凝 状 态 在

IPH 发生发展中所扮演角色具体怎样仍不确定，大

部分学者不建议常规使用抗凝治疗。仅对于明确发

现门静脉血栓或合并其它部位血栓者方可考虑 [65]。

7.3.5  他汀类药物　可以通过增加肝脏一氧化氮

释放，降低肝内阻力，从而降低门静脉压力。有学

者证实口服辛伐他汀 20~40 mg 可显著降低门静脉

压力，改善肝脏纤维化 [66]。

7.4  肝移植

对 于 上 述 治 疗 失 败 者 ， 门 静 脉 高 压 难 以 控

制、肝衰竭者，可考虑行肝移植术[1]。

8　预　后

I P H 患 者 长 期 预 后 资 料 不 多 ， 有 限 资 料 提 示

预 后 显 著 优 于 肝 硬 化 门 静 脉 高 压 者 。 I P H 患 者 曲

张 静 脉 出 血 所 致 死 亡 的 概 率 远 低 于 肝 硬 化 门 静 脉

高 压 者 ， 可 能 与 肝 功 能 多 正 常 相 关 [ 3 9 ]。 I P H 患 者

在成功处理胃食管静脉曲张后，2~5年存活率接近

100%。很少有患者进展至肝衰竭。但合并腹水、

免疫系统疾病、肿瘤性疾病者，预后不佳[43]。少数

报道[1-2]怀疑IPH与肝细胞癌之间可能存在关联。

9　小　结　

门静脉高压患者多为肝硬化性，IPH患者常被

误 诊 。 临 床 上 遇 到 不 明 原 因 门 静 脉 高 压 症 、 转 氨

酶 升 高 、 凝 血 功 能 异 常 等 情 形 需 考 虑 该 病 可 能 。
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目 前 该 病 的 病 因 仍 未 明 确 ， 需 要 进 行 更 深 入 的 基

础 研 究 及 大 规 模 的 流 行 病 学 调 查 。 该 病 的 诊 断 为

排 他 性 诊 断 ， 在 做 出 门 静 脉 高 压 的 判 断 后 ， 需 进

一 步 结 合 影 像 学 及 病 理 学 的 检 查 排 除 其 它 已 知 可

能 导 致 门 静 脉 高 压 的 疾 病 。 该 病 的 治 疗 为 对 症 治

疗 ， 通 过 参 考 肝 硬 化 性 门 静 脉 高 压 症 的 治 疗 指 南

来 处 理 胃 食 管 静 脉 曲 张 出 血 及 脾 功 能 亢 进 ， 在 具

体 治 疗 中 常 有 争 议 ， 远 期 治 疗 效 果 亦 有 待 确 认 。

在脾切除和PSE的选择上，目前有限的资料推荐行

PSE。尚无资料对比分流术和断流术，但考虑该病

的 较 佳 预 后 ， 推 荐 优 先 选 择 断 流 术 。 中 国 人 口 基

数 大 ， 各 区 域 经 济 水 平 不 一 ， 临 床 医 生 若 对 该 病

有 充 分 掌 握 ， 不 但 可 以 减 少 误 诊 ， 给 患 者 提 供 更

精 准 医 疗 ， 还 可 以 对 该 病 的 深 入 认 识 和 诊 疗 做 出

巨大贡献。
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