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一、定义

           1845年Budd首先描述了肝静脉的血栓形成，
Chiari于1899年报道了肝静脉炎性闭塞及其临床表
现。目前布加综合证（Budd—Chiari Syndrone）
已不限于肝静脉本身的病变，而是指由肝静脉或
其邻近的下腔静脉发生阻塞而引起肝静脉血流受
阻，由此产生的一系列症候群。如肝脾肿大、肝
功能损害和大量腹水，最后并发为肝硬化。在我
国，仅由于肝静脉阻塞引起较为罕见，大多为下
腔静脉阻塞所此起。 
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二、病因

    1、先天性下腔静脉隔膜阻塞    在胚胎发育过程中，下
腔静脉由5部分融合而成，即肾段、肾下段、肾上段、肝段和
肝上段。肝段是由肝窦状隙和下主静脉融合而成，肝上段由
卵黄静脉衍变形成，如肝段和肝上段发育异常，就可能在近
侧下腔静脉内形成隔膜。隔膜形成的确切机理，目前尚不清
楚。

    2、下腔静脉或肝静脉血栓形成  血栓形成的原因尚不清
楚，但与易致血液高凝状态的疾病有关；如真红细胞增多症，
阵发性夜间血红蛋白尿、系统性红斑狼疮、白塞氏病、慢性
白血病、长期口服女性避孕药等。

    3、肿瘤  如肝癌可压近或侵及静脉或肝段下腔静脉，也
可沿静脉形成癌栓。肾癌时癌栓可沿下腔静脉向近侧伸延，
导致静脉阻塞。 
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三、病理

    下腔静脉隔膜阻塞在我国、日本和非洲的发病率高于欧
美。隔膜的位置比较固定；常位于横膈下方至静脉开口附近，
相当于第8—9胸椎水平。隔膜常为薄膜状（但有的可厚达数
厘米），由胶原纤维及少量弹力纤维组成，无肌肉成分。隔
膜光滑，有弹性，有的隔膜中央有孔或呈筛状，以后可能纤
维化而使孔闭合，这一现象可以解释为何为先天性病变而在
成年后发病。隔膜可位于肝静脉开口的上下，若在肝静脉开
口的上，则不论肝静脉本身有无阻塞，均可导致下腔静脉和
肝静脉血流受阻，从而引起肝纤维化及增生，产生肝后性门
脉高压。引起肝脾肿大、腹水，胃底静脉曲张及双下肢水肿、
静脉曲张，隔膜远侧的下腔静脉内因血流受阻，常易发生血
栓 。

    肝静脉内血栓大多发生于与下腔静脉汇合处附近，极少
发生于肝小叶和肝中央静脉内。
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    肝脏的病理变化主要是由于肝静脉血流受阻而引起肝广泛
瘀血，整个肝脏肿大，边缘钝，外观褐红色。肝切面可见深红
色的瘀血区，其旁边为黄色，是脂肪代谢障碍所致。因其红黄
相间，故称为槟榔肝。肝中央静脉扩张，壁变厚，肝窦间隙充
满红细胞，并有坏死和炎性细胞浸润。在病变期间，若肝静脉
受阻得以解除，这些病变尚是可逆的。若肝内长久持续高压和
瘀血，肝可产生纤维化和肝窦状隙瘀血，压力升高，使肝淋巴
液形成增多，并从肝表面溢出，形成腹水，这种腹水含蛋白质
较高，有时还会含有红细胞。

    下腔静脉梗阻引起下肢静脉血回流受阻，双下肢发生静脉
曲张、水肿、色素沉着、溃疡等。胸腹壁也出现静脉曲张。
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   四、临床表现
     此病以青壮年多见，男性发病率高于女性，发病大多
缓慢，偶有急性发病者。病人自觉腹胀，腹痛，恶心，食欲
不振，乏力等。可有双下肢肿胀并有静脉曲张。检查可发现
肝脾肿大，腹水，偶有轻度黄疸。侧胸腹壁甚至腰背部可见
纵行扩张静脉，血流方向是由下向上。双下肢可有凹陷性水
肿及广泛静脉曲张，有时可见精索静脉曲张及阴囊水肿，小
腿色素沉着及溃疡等。有时食道静脉曲张破裂引起上消化道
出血。由于下腔静脉阻塞，回心血流量减少，因而心功能较
差，活动后常感心悸、气短。 
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五、实验室检查

   初期肝功能可正常，后期可有血清白蛋白下降，胆红素
轻度升高，凝血酶原时间延长及白细胞及血小板减少等。 

六、特殊检查

    1 B超及多普勒超声波检查，可清楚显示肝静脉行程、
形态、管腔大小及肝内侧支形成和下腔静脉情况，狭窄
或阻塞的部位和范围、有无血栓等。为临床病变的定位、
分型、分类提供可靠的依据。但超声对下腔静脉内的薄
膜样病变有时显示不佳，易产生回声失落现象。

         2  CT检查是肝脾肿大，淤血肝脏的密度不均匀，出

现不规则低密度灶，有时可误诊为肝癌，肝脂肪变等，
肝尾状叶肥大对本症有提示作用。
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七、血管造影检查

     1、造影方法  往往使用猪尾巴管作下腔静脉单向或双
向造影。具体做法是用Seldinger法，穿刺一侧的股静脉或颈
静脉，置入1.665～2.331mm（5～7F）猪尾巴导管于肾段水平
以下的下腔静脉内，用总剂量20～50ml造影剂，以每秒12～
18ml的速率注入造影。造影摄片时间要大于6秒，使侧支循环
能充分显示。如单向造影不能良好显示狭窄情况，则作双向
造影。如为下腔静脉不完全阻塞，可利用导管通过狭窄段，
将导管置于下腔静脉入右心房处再作造影，以了解狭窄段的
长度或隔膜的厚度。如为下腔静脉完全狭窄阻塞，则可穿刺
颈内静脉或销骨下静脉，置入导管于下腔静脉近右房处造影。
双向造影可分次进行，也可利用连接管及三通，作一次双向
造影术。造影前后，可进行狭窄两端的压力测定。狭窄两端
的压差为10~25cmH2O。 
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2、造影表现  

    可分为直接征象和间接征象。造影显示下腔静脉狭窄或
阻塞的部位、范围、形态、有无血栓等，此为直接征象。也
可显示扩张的右肝静脉及侧支循环。下腔静脉阻塞的部位常
在每8～9胸椎水平，阻塞的长度不等，可呈薄膜状，有的长
达5cm以上，甚至整个腔静脉堵塞。大多数病例狭窄段小于1
～2cm。狭窄直接显示率为100%，侧支循环出现率为84.6%。
侧支循环表现为奇静脉、半奇静脉、腰升静脉、脊椎旁静脉
等明显增粗，走行迂曲。根据下腔静脉阻塞性质、程度、范
围、肝静脉有无阻塞等情况，可将布-加氏综合征分型如下：

  Ⅰ型  下腔静脉膜型。

  Ⅱ型  下腔静脉节段型。

  Ⅲ型  肝静脉型。

  Ⅳ型  肝静脉加下腔静脉型。
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八、治疗

（1）外科治疗

1、直接对下腔静脉病变手术

   Ⅰ 经右心房手指破膜术：1963年Kinmura首创，适用
于隔膜厚度小于2cm者。经右侧第4肋间进入胸腔，切开心
包，在右心耳根部作荷包缝合，剪开右心耳，左手食指插
入，用力撕裂隔膜，破膜后局部常残碎片，易形成血栓及
再度狭窄。破膜后退出手指，结扎心耳缝线。若隔膜坚韧
难破，不可强行暴力，以免操作静脉而大出血。此时应改
行其他手术。
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    Ⅱ 隔膜切除术：适用于隔膜较厚和下腔狭窄者，
需在体外循环下进行。正中劈开胸骨、纵行切开心
包和隔肌，切开右心房下部和下腔静脉，将隔膜全
部切除，下腔静脉有狭窄者可作成形术，有血栓者
也予取出。若肝静脉开口有阻塞，同时也作相应处
理。最后缝合右心房下腔静脉和隔肌。此手术较复
杂，但切除病变彻底。
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2、降低下腔静脉和门静脉压力的转流术

    Ⅰ 下腔静脉-右心房转流术：适用于下腔静脉隔膜较
厚而肝静脉通畅者，可直接降低下腔静脉压，间接降低门
静脉压。若肝静脉有狭窄或阻塞，则门静脉压的降低将受
到限制。因此手术前通过B超和下腔静脉造影，了解肝静脉
通畅情况至为重要。手术时作胸腹正中切口，也可作腹部
正中切口及右侧第4肋间切口。在十二指肠水平部下方切开
后腹膜，于肾静脉以下分离出下腔静脉，选取用一直径为
1.2～1.6cm之人工血管（聚四氟乙烯或涤纶，最好外面有
塑料或金属丝环绕，以免受压变形）。一端与下腔静脉作
端侧吻合，另一端穿过横结肠系膜，经胃和肝的前方，向
上穿过横膈与右心房作端侧吻合。转流后因回心血量骤然
增加，会增加右心房的负荷，故术中须控制输液量，并适
量使用强心和利尿药物。术后肝脏缩小，腹水消失，食道
静脉曲张减轻，胸腹壁及下肢静脉曲张明显减轻。远期疗
效有赖于防止血栓形成，术后需进行抗凝治疗。
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    Ⅱ 肠系膜上静脉-右心房转流术：适用于肝后段
下腔静脉有较长段阻塞或肝静脉完全阻塞者，主要降
低门静脉高压。手术切口和吻合方法基本与腔-房转流
术相同，只是在横结肠系膜下方分离出肠系膜上静脉，
与人工血管一端作端侧吻合，另一端与右心房吻合。
此手术对食道静脉曲张及顽固腹水疗效显著，但术后
易发生肝性脑病是其缺点。为防止肝性脑病发生，手
术中可适当缩小吻合口。以减少分流血量，术后控制
饮食，减少蛋白质摄入量。
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    Ⅲ 肠系膜上静脉-下腔静脉转流术：仅适用于
肝静脉阻塞而下腔静脉通畅者。一般多作侧侧吻合，
或中间以人工血管架桥，术后也要注意防止肝性脑
病的发生。
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    Ⅳ 脾肺固定术：为Akita于1962年首创。先作左腹直肌
切口，在胰腺上方发断脾动脉，切断胃冠状静脉，将食道下
端及胃近侧的所有血管都切断，但保留胃短静脉。再作幽门
成型术。然后经左第8肋间切口进入胸腔，切开膈肌，显露
脾脏膈面约10cm直径，将膈肌切缘与脾用比线缝合一圈，以
防发生膈疝。在脾被膜上作多个正方形切口，并剥去脾被膜，
将左肺下叶的膈面用锉磨擦，使有轻微出血，然后将其与脾
用肠线间断缝合，相互紧贴。此手术的目的是通过脾肺固定
以建立门肺分流，缓解门静脉高压，对食道静脉曲张和腹水
有一定疗效。因此手术并非静脉直接转流，故降压效果有限。
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    手术方法很多，但并发症很多，如何进行选择，除
根据下腔静脉和肝静脉的阻塞情况外，尚需参考病人的
临床表现。例如病人的主要问题是下肢肿胀和静脉曲张，
而无腹水，食道静脉曲张轻微，则可考虑作腔-房转流
术。如果病人的主要问题是严重的食道静脉曲张和腹水，
则应作肠-房转流术。 
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（2）介入治疗

           BCS的介入治疗方法主要有：肝静脉开通术，下腔
静脉开通术，TIPS和副肝静脉开通术。

1、适应症

   一般认为，介入治疗方法的选择与分型有关。

    Ⅰ 下腔静脉膜型为PTA治疗的最佳适应征，如隔膜较
厚，置入血管内支架效果更佳。

    Ⅱ  下腔静脉节段型行单纯球囊扩张的效果不佳。由
于球囊扩张术后回缩明显并且易发生再狭窄，所以一般使
用PTA加血管内支架置入术。
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    Ⅲ 对于肝静脉型，须经颈静脉穿刺或经皮肝穿刺操
作，对肝静脉隔膜较厚或是肝静脉节段性狭窄者应在肝静
脉球囊扩张术后置入血管内支架。对三支肝静脉均阻塞者，
只要能保持一支肝静脉通畅，即可取得肯定的疗效。

    Ⅳ 对于肝静脉加下腔静脉型，应对肝静脉和下腔静
脉分别行球囊扩张术和血管内支架置入术。
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2、禁忌症

   布-加综合征的介入治疗无症禁忌症。但对于合并下
腔静脉血栓形成的病变，PTA治疗应慎重，防止血栓脱落
引起肺动脉栓塞。有报道采用PTA加血管内支架置入术取
得成功，究其原因可能为血管内支架既起到对下腔静脉
的支撑作用，也起到对血栓的压迫作用。
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3、介入术前准备

   Ⅰ 病人准备  大致准备与动脉系统的PTA相同，主要
是抗凝处理、镇静剂的使用、术前不正常检查结果的纠正
等。

   Ⅱ 器械准备  穿刺针，导管鞘，导引钢丝，猪尾巴导
管，单弯导管，眼镜蛇导管，破膜用穿刺针，球囊导管，
金属内支架及内支架推送器等。

   Ⅲ 药物准备  肝素、造影剂、麻醉剂、常规抢救药物
等。
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4、介入操作方法与注意事项

    介入治疗的目的是扩张狭窄的下腔静脉和（或）肝静
脉，同时防止再狭窄的发生。选用与欲成形的血管直径一
致的球囊导管，一般为15～25mm囊径，如无这类大直径的
球囊，可用数个直径相对较小的球囊合并起来使用，当然，
进路尽可能为双侧，以免一侧静脉损伤过大。在单向或双
向造影结束后，经造影导管送入导引钢丝，将导引钢丝通
过狭窄段后，更换球囊导管，将球囊导管两端的标记置于
狭窄处的两侧，固定导管。用5～10ml的注射器，制取相当
于30%～38%浓度的泛影葡胺的造影剂，透视下注入球囊，
使球囊膨胀从而扩张狭窄的静脉。每次维持球囊扩张的时
间约为20秒，共3～4次。
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    如果狭窄为膜性完全性阻塞，则需利用器械破膜。可
在造影结束后，从股静脉进路，利用导丝送入球囊导管抵
达至隔膜处，用稀释的造影剂充盈球囊，以保证导管位于
膜的中央点，使用带套管的长穿刺针或0.889mm（0.035in）
直径导引钢丝硬头端，在透视监视下向下腔静脉阻塞近端
方向穿刺破膜，然后再用球囊扩张。球囊扩张结束后，抽
瘪球囊导管，缓慢、轻柔地退出球囊导管，尽量避免静脉
的过大损伤。

等渡确菇螺宛猖醇荒又泉汀琴芳否裁有午众海层邪车阔岁腕幅陇水选铲促布加氏综合征诊断与治疗布加氏综合征诊断与治疗



    PTA结束后，必要时可置入金属内支架。一般选取用
Z形金属内支架，原因是Z形内支架有较大的网眼，不至
于阻塞腔静脉的分支，同时Z形内支架有较好的支撑力。
但须注意在选取用多节的Z形内支架时，尽量选用多臂支
撑的内支架，以免单臂内支架的单元连接处被嵌顿在残
余的隔膜中，起不到支撑的作用。介入治疗结束后，可
换入猪尾巴导管行下腔静脉造影，并在原狭窄两端测压，
两端的压差<5cmH2O,以了解治疗效果。
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5、并发症与术后处理

   ①并发症

      一般少见，可有出血，感染等。特殊的并发症可有      
血栓脱落造成肺动脉栓塞，破膜时穿破血管壁，一般很少
需外科处理。

   ②术后处理

     Ⅰ 穿刺处压迫止血包扎，注意观察有无下肢静脉血
栓形成，如有血栓形成，则需溶栓。

     Ⅱ 常规抗菌处理。
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    Ⅲ 注意回心血流增加可能造成的心力衰竭。一旦出现，
给予相应处理。

    Ⅳ 随访术后肝、肾功能及症状、体征改善情况。

    Ⅴ 抗凝、抗血小板冶疗6-12个月。使用抵克力得、氯
匹格雷、肠溶阿司匹林等。

    Ⅵ 定期超声检查、或MR血管造影和（或）下腔静脉造
影检查，了解腔静脉血流通畅情况。
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