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特发性门静脉高压4年并发小肠
毛细血管出血1例及文献复习
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摘要：本文报道1例因贫血发现为特发性门静脉高压并随访4年的患者，与其他特发性门静脉高压患者

不同，该患者为小肠毛细血管扩张导致出血。通过对本病例的报道和相关文献的复习，以期对这一相

对少见疾病有更深入的认识。
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Idiopathic portal hypertension with intestinal capillary bleeding for 4 years : a case report and 
literature review
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Abstract: A case of idiopathic portal hypertension complicated with anemia was reported and followed up for 
4 years. Unlike other patients with idiopathic portal hypertension, the reason for bleeding of this patient was 
small intestinal capillary dilatation. Through the report of this case and the review of relevant literature, we 
hope to have a deeper understanding of this relatively rare disease.
Key words: Portal hypertension; Liver cirrhosis; Telangiectasia of small intestine; Case reports

特发性门静脉高压（idiopathic portal hyper-            
tension，IPH）是一种血管起源的门静脉高压症，预

后较好 [1,2]。IPH的流行程度、性别和发病年龄因

地域而异[1]。其病因及发病机制尚未完全明确[3]。

目前认为肝窦和肝门小静脉损伤是IPH的始动机

制，凝血的活化是可能的介导因素，IPH的发病可

伴或不伴自身免疫过程[1,4]。IPH患者可能具有多项

致病因素，包括慢性感染、易栓症、免疫失调、毒

物或细胞毒性药物、遗传因素、淋巴循环异常及营

养状态[5-9]。本文报道1例特发性门静脉高压4年并小

肠毛细血管出血1例并进行文献复习。

1. 病历资料

1.1 主诉  患者女性，生于 1953 年，于 2019 年 1 月

主因“低热 5 d”于武警特色医学中心诊治。

1.2 现病史  患者于入院前5 d无明显诱因出现低热，
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体温 37.5 ～ 38.1 ℃，无咳嗽、咳痰，无腹痛、腹

泻，无头痛、头晕，无反酸、胃灼热，无恶心、呕

吐，无尿频、尿急、尿痛等伴随症状。于外院查血

常规：红细胞 1.58 × 1012/L，血红蛋白 37 g/L，白

细胞 2.65 × 109/L；于本院进一步诊治，急诊以“贫

血”收治入院。患者自发病以来，神志清、精神可，

二便未见异常，体重变化不明显。

1.3 既往史  既往有高血压、2 型糖尿病、冠状动脉

粥样硬化心脏病、风湿性心脏病、风湿性关节炎、

陈旧性肺结核病史；诊断肝硬化 2 年，未系统治疗；

诊断贫血 4 年余，期间多次不明原因便血，于多家

医院住院治疗，予止血、输血及补液对症支持治疗，

具体不详；否认肝炎、疟疾等病史。既往行胆囊切

除术、扁桃体切除术，否认外伤史；曾多次因贫血

在多家医院输 O 型 Rh 阳性悬浮红细胞，均未见输

血反应。无特殊用药或毒物接触经历，无去往疫区

经历。无烟酒史。

1.4 入院后诊疗经过  入院后体格检查：体温            
37.5 ℃，脉搏 96 次 /min，呼吸 24 次 /min，血压
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114/50 mmHg（1 mmHg = 133.32 Pa）；全身皮肤

轻度黄染，瞳孔等大等圆，对光反射存在。给予一

级护理，禁食水，完善相关检查，给予抑酸、抗感染，

止血、缩血管、营养支持及对症治疗，并先后输注

O 型 Rh 阳性悬浮红细胞 9 单位。经治疗患者退热，

复查血红蛋白升至 66 g/L，病情好转，要求出院，

请示上级医师，经上级医师查房、查体后，准予患

者于 2019 年 1 月 29 日出院。出院诊断：重度贫血；

肝硬化，脾大，脾功能亢进；干燥综合征；高血压

病；风湿性心脏病；2 型糖尿病；胆囊切除术后；

扁桃体切除术后。

1.5 辅助检查  患者完善相关检查，梳理历次检查结

果，诊断：消化道出血；肝硬化，肝硬化失代偿期，

脾大；特发性门静脉高压；重度贫血；血小板减少；

脾性中性粒细胞减少症；小肠毛细血管扩张；高血

压 2 级（很高危）；2 型糖尿病；风湿性心脏病；

风湿性关节炎；胆囊切除术后；扁桃体切除术后。

历次住院相关重要检查结果如下。

血常规：多次查均为三系减少（输血治疗后

有所回升），网织红细胞上升，见图1。便常规：

隐血时为阳性。肝功能、肾功能、凝血4项（凝血

酶原时间、部分凝血酶原时间、凝血酶时间、纤

维蛋白原）、叶酸、维生素B12、血清铁蛋白、心

肌酶复合物、防癌五项（铁蛋白、癌胚抗原、甲

胎蛋白、糖类抗原-199、糖类抗原-125）、术前

四项（乙型肝炎、丙型肝炎、梅毒及获得性免疫

缺陷综合征病原学检测）、免疫全项[免疫球蛋白

（immunoglobulin， Ig）G、IgA、IgM、IgE、补体

C3、补体C4、抗双链DNA、超敏C反应蛋白]、不

规则抗体等未见明显异常；幽门螺杆菌阴性。

受患者患有风湿性心脏病、风湿性关节炎影

响，部分免疫结果呈阳性：IgA 7.12 mg/L（正常参
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图 1  特发性门静脉高压并小肠毛细血管出血患者不同时间血常规检测结果
注：白细胞参考值范围（4 ～ 10）× 109/L；血小板参考值范围（100 ～ 300）× 109/L；红细胞参考值范围（3.8 ～ 5.1）× 1012/L；

血红蛋白参考值范围（110 ～ 150）× 109/L；网织红细胞百分比参考值范围 0.43% ～ 1.36%；网织红细胞绝对值参考值范围（0.017 ～
0.0638）× 1012/L
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考值：0.7～4 mg/L），IgE 1.290 IU/L（正常参考

值：0～0.1 IU/L），IgG 24.60 mg/L（正常参考值：

7～16 mg/L），Ig轻链KAP测定6.22 mg/L（正常参

考值：1.7～3.7 mg/L），Ig轻链LAM测定3.41 mg/L
（正常参考值：0.9～2.1 mg/L），自身抗体谱中抗

SSA抗体阳性。

2016年3月于武警特色医学中心的胃镜检查

示：慢性胃炎；胃窦黏膜增生灶（性质待定）见图

2A、2B。自2017年9月16日起在多家医院复查胃镜

均提示：轻度食管胃底静脉曲张。见图2C、2D。

2016年3月和2017年9月16日在武警特色医学中心的

2次结肠镜均提示：结肠多发息肉。病理回报：回

盲部钳取组织，黏膜慢性炎症，急性活动期；距肛

缘25 cm钳取组织，增生性-腺瘤性息肉。2017年10
月24日至2017年11月23日在中国人民解放军陆军总

医院的结肠镜示：全结肠黏膜未见明显异常。2017
年9月21日在武警特色医学中心的胶囊小肠镜示：

小肠毛细血管扩张，小肠黏膜静脉血管显露，见图

2E～2H。

2017年9月17日于武警特色医学中心的肝胆胰脾

彩色超声示：肝包膜欠光滑，肝表面欠平整，实质

回声增粗，分布尚均匀，符合肝硬化声像表现。门

静脉主干内径1.3 cm。脾脏大小13.3 cm × 4.3 cm，

形态饱满，脾大。脾门静脉内径正常。胆囊切除

术后。2019年1月21日于武警特色医学中心的肝胆

胰脾彩色超声示：肝包膜欠光滑，肝表面欠平整，

实质回声增粗，分布尚均匀，符合肝硬化声像表

现；门静脉主干内径1.4 cm；脾脏大小13.5 cm × 
4.4 cm，形态饱满，脾大；脾门静脉内径正常；胆

囊切除术后。肝脏脂肪变性定量，即瞬时弹性成

像技术测量受控衰减参数（controlled attenuation 
parameter，CAP）254 dB/m，肝硬度/脂肪肝指数为

11.9 kPa。
2017年10月24日至2017年11月23日在中国人

民解放军陆军总医院的腹部增强计算机断层扫描

（computed tomography，CT）示：肝硬化，肝内点

状钙化灶；脾脏增大；胆囊未显示，请结合病史；

双肾小囊肿。骨髓活检示：骨髓增生尚活跃，三系

尚可见，未见明显异常细胞。肝组织活检示：（S6
段）穿刺的肝组织，肝细胞结节状增生，部分肝细胞

浊肿，部分肝细胞脂肪变性，间质纤维组织增生，

汇管区小胆管增生伴慢性炎细胞浸润，并见厚壁血

管，符合肝硬化结节。免疫组织化学结果：细胞角

蛋白（cytokeratin，CK）18（+），磷脂酰蛋白聚糖

（glypican，GPC）（﹣），CD34（血管+），CK19
（胆管+），甲胎蛋白（﹣），CD10（小胆管+），见

图3。ANAK：髓过氧化物酶（﹣），蛋白酶3（﹣），抗

肾小球基底膜抗体（抗-GBM）（﹣）。

2019年1月于武警特色医学中心易栓症筛查

三项示：抗凝血酶Ⅲ活性  47%（正常参考值：

80%～120%），血浆蛋白C测定39%（正常参

考值：70%～130%），血浆蛋白C测定（30%，

55%～123%）。血栓弹力图示：凝血因子活性差，

纤维蛋白原功能差，血小板功能正常：凝血因子功

能-反应时间24.8 min，血小板凝聚功能-血栓形成的

最大幅度值为51.4 mm，凝血功能差，请结合临床分

析。肝功能储备：吲哚箐绿15 min滞留率21%（正常

参考值：＜ 10%）。复查便常规：隐血阴性。

A B C D

E F G H

图 2  特发性门静脉高压并小肠毛细血管出血患者 2017 年 9 月胃镜、肠镜及胶囊小肠镜结果
注：A、B为胃镜（2017年 9月），示轻度食管胃底静脉曲张；C、D为肠镜（2017年 9月）：示结肠多发息肉；E～H为胶囊小肠镜（2017

年 9 月 21 日），示小肠毛细血管扩张，小肠黏膜静脉血管显露。
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2.讨论

IPH的典型表现为门静脉高压的症状和体征[2,6]。

常表现为血常规三系减少，肝功能正常或轻微异

常，与门静脉高压症的严重程度不平行，本例患者

的检验结果与之相符（图1）。影像学无特征性征

象，可与肝硬化的影像学征象重叠[10]：起初肝硬化

的形态学改变不明显，随病情进展，肝脏逐渐萎

缩，加上门静脉高压表现，影像学可得出肝硬化的

结论，临床医师需注意鉴别，本例患者反复消化

道出血后，影像学才出现早期肝硬化表现。肝静

脉压力梯度测定（hepatic venous pressure gradient，
HVPG）有助于判断门静脉高压的类型，IPH的典型

表现为HVPG正常或轻度升高；当患者出现明显门静

脉高压临床征象，但HVPG ＜ 10 mmHg时，应考虑

为IPH[11]。IPH导致的消化道出血多是门静脉高压迫

使胃底、食管下段交通支开放所致的食管胃底静脉

曲张破裂出血，但本例患者出血原因相对少见（这

也是延误该患者及时诊断的原因之一）：贫血、消

化道出血出现时间比首次发现食管静脉轻度曲张和

肝硬化早，且与严重程度不呈正比；根据小肠镜结

果（图2E～2H），可推断本例患者门静脉高压引发

的交通支开放主要侧重于前腹壁交通支/腹膜后交通

支，从而导致小肠毛细血管扩张出血。

IPH的病理标志是肝内血管的改变，主要是

门静脉不同程度的阻塞、肝内门静脉的纤维化或

硬化，肝脏表面可光滑或出现不同程度萎缩，

Nakanuma等[12]将其分为4期：Ⅰ期为周围实质无萎

缩；Ⅱ期为非萎缩性肝脏存在周围实质萎缩；Ⅲ期

为萎缩肝脏周围实质萎缩；Ⅳ期为肝内大门静脉或

门静脉主干梗阻性血栓形成。镜下改变包括肝内门

静脉硬化、门静脉周围纤维化、窦周纤维化、结节

性再生性增生、正常的小叶结构和不同程度的萎

缩；另外，不完全中隔肝硬化和异常的门静脉血

管（如门静脉血管瘤病、门静脉通道增多、门管

内或近门管内血管扩张等改变）也被认为是IPH的

病理特征[1,13-16]。有研究表明，门静脉血栓（portal 
vein thrombosis，PVT）形成可进一步引起组织学改

变（此时需要注意IPH相关PVT与PVT间的鉴别诊

断）[17]。

IPH的诊断尚无金标准，主要依据门静脉高压

表现，并排除其他引起门静脉高压的疾病，肝脏病

理检查是其重要的诊断指标[1,11]，建议在诊断时评

估整个内脏循环的通畅性[18]。临床工作中对不明原

因的门静脉高压患者应怀疑IPH[1]。临床上，目前

对该病的病理表现尚无统一标准[3]，有经验的肝病

病理医生能够快速识别，但对大多数综合医院病理

科来说，仍具有一定挑战性，本例患者延误诊断就

存在此问题。

IPH治疗的重点是管理门静脉高压及其相关并发

症，目前推荐采用与肝硬化患者门静脉高压并发症

相同的治疗策略，与肝硬化患者相同的随访策略，

建议随访时每年评估整个内脏循环的通畅性[18-21]。对

于IPH患者是否予以抗凝治疗仍存在争议，目前不建

议预防性使用抗凝药，当确诊合并易栓症时才予以

长期抗凝[11]。本例患者易栓症筛查三项检查提示易

栓症，血栓弹力图提示极低凝血因子活性，低血小

A B C

D E F
图 3  特发性门静脉高压并小肠毛细血管出血患者 2017 年 10 月肝组织病理图

注：A（HE 染色，× 100）、B（HE 染色，× 400）提示肝细胞结节状增生，部分肝细胞浊肿，部分肝细胞脂肪变性；C（CD10 染色，× 
100）提示肝间质纤维组织增生；D（CD34 染色，× 200）提示汇管区小胆管增生伴慢性炎细胞浸润；E（CK18 染色，× 200）、F（CK19 染色，× 
100）提示壁胆管壁增厚
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板功能，纤维蛋白原功能差，凝血功能不良，但由

于住院期间使用了止血药物，建议出院停药1～2周
后复查易栓症筛查三项及血栓弹力图等，进一步断

定是否有易栓症，是否需要加用抗凝治疗。本例患

者病情较复杂，不同于常见的IPH：食管胃底静脉轻

度曲张；小肠毛细血管扩张（难以通过内镜治疗/预
防再出血）；肝功能检测指标尚可，但肝功能储备

检测提示肝功能已经受损；建议患者及时评估行经

颈静脉肝内门静脉系统分流术可行性及进行脾切除

术等治疗[22,23]，并定期随访。

虽然目前对IPH已有一定的了解，但小肠毛细

血管出血作为门静脉高压相对少见的并发症并未得

到足够重视；随着多中心前瞻性队列研究的开展，

对IPH将有更加全面和清晰的认识。本案例提示查

明消化道出血原因、正确及时的病理诊断对于临床

IPH的诊断十分重要。
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