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%%患儿'女孩'=岁'以腹胀)腹痛)纳差 "! 1为主诉

入院& "! 1前无明显诱因出现腹胀)腹痛)纳差'病初

在院外按+消化不良,治疗 ! 周'食欲有所好转'仍有

腹胀)腹痛'且腹部逐渐增大& 肝功能*B0#$6; Ĉ['

8"K6! Ĉ[' Y !"6" Ĉ[' 8[B!;$ ĵ[' 8FB

!;< ĵ['YYB<! ĵ[#凝血功能*0B!>6> O'0BHW7G

!6##胸腹部 Z超*右胸腔积液'肝中重度弥漫性损

伤'肝大'腹水'下腔静脉肝后段狭窄#胸水 8?8*

"6K" ĵ[#腹水常规*粘蛋白阴性)定量 "" Ĉ[)细

胞 ;#$ i!$

=

[̂)中性 $6!")淋巴 $6K>)间皮 $6$;#血

清铜蛋白氧化酶*!">6> Wĵ[#血常规)&G0)XFG正

常# 00?试验阴性#结核抗体阴性#给予放腹水

=$$ .['输血浆)白蛋白等对症支持治疗'纳差)腹

痛)腹胀无减轻'渐渐出现少尿& 既往无肝炎)结核)

血吸虫病史#爱吃零食'有随便吃药$有偷吃避孕药

史'家中常备有三黄片等%及野生植物的习惯&

入院后查体*B;=6#a'09"次 .̂()'G"$次 .̂()'

全身皮肤巩膜无黄染'右下肺呼吸音降低'未闻及干

湿性音'心率 9" 次 .̂()'律齐'各瓣膜听诊区未闻

及杂音& 腹部膨隆'腹围 =" S.'腹壁静脉明显'无

曲张'全腹有轻度压痛'无反跳痛'肝脾肋下未触

及'移动性浊音)液波震颤阳性'双下肢无水肿&

实验室检查*血)尿常规正常#肝功能*8"K6= Ĉ['

Y"!6< Ĉ[' BZ(5!K6<

!

.+5̂[' ?Z(5<6<

!

.+5̂['

8[B>= ĵ[' 8FB<$ ĵ[' 8[09! ĵ[' &dX

; $$$ ĵ[#&G0!; .Ĉ[#XFG!$ ..̂ '#胸水常规*

淡黄微混'蛋白定性实验阳性'细胞数 $6"# i!$

9

[̂'

单核 $6#>'多核 $6>"'间皮 $6$;#腹水常规*色黄微

混'粘蛋白阳性'kZ&$6$K i!$

9

[̂'单核 $6;K'多核

$6>9'间皮 $6$;#腹水 [?d=" ĵ['8?8> ĵ[#甲H

戊肝病毒血清学标志均为阴性#血清铜蓝蛋白正常#

结核三项$结核杆菌抗体斑点渗滤)结核杆菌抗体

斑点层析)结核分枝杆菌抗体 WCY%)00?试验均阴

性#胸片示肺心膈未见异常#骨髓细胞学检查未见明

显异常#&B$图 !%*门脉期肝脏呈花斑样不均匀强

化'延迟期强化均匀'第二肝门处下腔静脉管腔局限

狭窄'腔内可见线样低密度影#食管胃底静脉)脾静

脉)奇静脉)半奇静脉)腰升静脉迂曲扩张#胸腹部彩

超示*双侧胸腔积液#左室壁轻度增厚#肝肋下

"# ..'回声稍细密增强'胆囊壁增厚水肿'脾厚

"# ..'腹水'双肾未见异常'三支肝静脉及下腔静

脉内径变细'血流通畅'门静脉)肠系膜上静脉)脾静

脉内径正常& 肝脏穿刺病理学检查示$图 "%*肝小

叶结构基本正常'肝血窦明显扩张充血'部分肝细胞

%%图 )I肝脏E!表现I门脉期肝脏

呈花斑样不均匀强化&

%%图 'I肝脏穿刺病理活检I

8$ i#$$%*肝小叶结构基本正常'肝血窦明显扩张充血$绿色

箭头所示%'部分肝细胞胞浆疏松化$红色箭头所示%# Z$ i!$$%*汇管区炎细胞浸润$箭头所示%&

(K$;(
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胞浆疏松化'汇管区炎细胞浸润& 临床诊断*肝小静

脉闭塞病$ '-/2,(SN-)++SS5QO(N-1(O-2O-' d4e?%&

给予放腹水)输血浆)保肝)利尿)丹参川芎嗪及前列

地尔等治疗'患儿胸水)腹水逐渐消失'腹痛)腹胀缓

解'腹围渐降至 #< S.'精神饮食好转& 共住院治疗

;$ 1'好转出院& 现随诊 ; 个月'患儿肝功能正常'

无腹痛)腹胀'未出现腹水&

讨论*d4e?为一种少见的疾病'是指肝小叶中

央静脉和小叶下静脉损伤导致管腔狭窄或闭塞而产

生的肝内窦后性门静脉高压症& 病因及发病机制尚

不清楚'文献报道认为与器官移植)化疗药物)含有

吡咯里西碇类生物碱$/R33+5(\(1()-25U25+(1O'08O%的

植物)砷等有关!!'""

& 本例患儿没有明确的长期服

药史'但有偷吃药物的习惯'且家中常备三黄片$含

砷%'可能与此有关& 终末肝小静脉和肝血窦内皮

细胞以及肝小叶第三带 $

)

区% 肝细胞损伤是

d4e?的病理基础& 多数表现为肝窦扩张)瘀血'肝

索挤压)萎缩'肝细胞坏死'胆汁淤积'而肝小静脉缩

窄甚至闭塞等典型表现并不常见& 本例患儿仅表现

为肝血窦明显扩张充血'部分肝细胞胞浆疏松化'汇

管区炎细胞浸润'可能与经皮肝穿刺活检术有很大

局限性'且不同病期病理改变不同有关&

d4e?轻型常无明显肝病表现和肝功能异常'

但多数患者病情严重'突然起病出现上腹疼痛)肝脏

肿大)压痛)腹胀)迅速出现腹水'随后即有黄疽)脾

肿大'可伴随发热)纳差)恶心)呕吐)腹泻等症状'重

型往往迅速发生心)肺)肾等多脏器功能衰竭& 实验

室检查可有不同程度的肝功能损害'血清总胆红素)

转氨酶升高及其程度是诊断 d4e?和判断预后的

良好指标'若 8FBb<>$ ĵ['则高度提示患者预后

不佳!;"

& d4e?的诊断主要根据病史及临床表现参

考国际上的 F-2,,5-标准和Z25,(.+3-标准!#"

'确诊需

组织活检的病理证据'但是肝穿活检标本有时难以

代表整个肝脏病变情况'且病变初期肝内尚无典型

病变'容易漏诊#另外'本病多伴有大量的顽固性腹

水'实施此项检查受限'本例患儿也是经治疗腹水基

本消失后才得以做病理活检& 因此若临床符合 F-H

2,,5-和 Z25,(.+3-标准'再根据 &B+地图状,

!>"及彩

超+豹纹状,)+斑片状,

!="等典型改变'?F8或]G8

排除三支肝静脉和下腔静脉阻塞'测肝静脉压力梯

度$d40Y% b!$ ..dC

!<"

'多可以诊断'不一定都要

做病理活检'以争取早期诊断& 该例患儿之所以预

后较好'与病情较轻以及早诊治有关& d4e?的鉴

别诊断*$!%肝硬化'根据有无慢性肝损害病史)肝

脏缩小'结合彩超或 &B所示不难鉴别& $"%ZQ11H

S'(23(综合征'为肝静脉及分支阻塞'超声及肝静脉)

下腔静脉造影可诊断&

d4e?目前尚无特效治疗'仍以护肝)利尿)维

持水)电解质平衡等对症支持治疗为主'早期应用抗

凝药及改善微循环是治疗本病的关键& 文献报道防

治d4e?的常用药物包括*肝素或低分子肝素)前

列腺素 X!)糖皮质激素)去纤苷等!KH!$"

'尤其去纤苷

治疗重症d4e?有效且无明显毒性'近几年在国外

得到广泛的应用&

总之'该病的总体预后较差'尤其重症晚期病人

病死率较高'所以提高对本病的认识'做好预防工

作'早诊断早治疗非常重要& 我国有应用中药治疗

疾病的传统'且对中药的认识存在误区'认为+天然

药物无毒性,'其实许多中药制剂中含有 08O)砷等

成分'儿童相对于成人对 08O的反应更为敏感'国

外报道了较多儿童摄人 08O后中毒或引起肝小静

脉闭塞征甚至致死的病例'因此应加强科普知识的

宣传'临床上加强对 d4e?的认识'合理使用中药

制剂&
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