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原位肝移植治疗 Ｗｉｌｓｏｎ病术前漏诊布加综合症 １例
分析
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　　摘要：笔者回顾分析 １例行原位肝移植治疗肝豆状核变性病（Ｗｉｌｓｏｎ病）并布加综合征的临床资
料。患者 ２８岁，女性，Ｗｉｌｓｏｎ患者，接受背驮式原位肝移植，术后出现顽固性腹水及双下肢水肿，经彩

超、下腔静脉造影证实为布加综合症，予以经股静脉下腔静脉球囊扩张及支架植入。治疗后恢复顺

利，现已术后 １１个月，患者情况良好。提示对于 Ｗｉｌｓｏｎ病合并布加综合症者，在肝移植术前行介入治

疗是一种有效的选择，尤其对下腔静脉病变位置靠近右心房者。

［中国普通外科杂志，２００７，１６（８）：８２８－８２９］
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　　 我 院 对 １例 肝 豆 状 核 变 性 病
（Ｗｉｌｓｏｎ病）患者实施了背驮式原位肝
移植，患者在术后被发现合并有布加

综合征，予以经股静脉下腔静脉狭窄

段扩张和支架植入介入治疗后恢复顺

利，至今健康存活，现报道如下。

１　临床资料

患者，女，２８岁。因妊娠 ８个月，
伴乏力食欲减退、腹胀、双下肢肿胀 ２
个月于 ２００６年 ９月 ２０日入院。入院
前 １个月前在外院行产前检查，Ｂ超
发现肝硬化、脾大及腹水，随即剖腹产

中止妊娠，术后腹胀及双下肢水肿没

有明显好转入我院。体查：皮肤巩膜

无黄染；腹膨隆，肝肋下未及，脾肋下

１０ｃｍ可及，质硬，触痛，移动性浊音阳
性，双下肢凹陷性水肿。白细胞 １．７
×１０９／Ｌ，血红蛋白 ９４ｇ／Ｌ，血小板 ３２
×１０９／Ｌ；白蛋白 ２８．４ｇ／Ｌ，总胆红素
３０．４μｍｏｌ／Ｌ，谷丙转氨酶 ７０Ｕ／Ｌ；铜
蓝蛋白 ９７．３ｍｇ／Ｌ。角膜 Ｋ－Ｆ环检
查阳性。ＣＴ检查提示肝硬化肝萎缩、
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腹水。诊断为 Ｗｉｌｓｏｎ病、肝硬化失
代偿期、脾大伴脾亢。经准备后于

２００６年 ９月 ２９日行背驮式原位肝
移植术。

供体为血型相同尸肝（ＡＡ型）。
受体手术历时 ７．５ｈ，术中见患者肝脏
体积缩小呈结节状改变，大量腹水，下

腔静脉未见明显狭窄，按常规行背驮

式原位肝移植，胆道未放置 Ｔ型管。
术中失血 ２６００ｍＬ左右，输同型血
２２００ｍＬ。

免疫抑制剂术中采用甲基强的松

龙，术后采用 ＦＫ５０６、甲基强的松龙、
骁悉联用。术后病肝病理报告示肝豆

状核变性，结节性肝硬化。

术后第 ３天开始腹腔引流管引流
腹水渐增多，最多每天可达 ５０２０ｍＬ，
为淡黄色清亮腹水，并出现双下肢水

　　图 １　下腔静脉造影近心房处明
显狭窄

肿呈进行性加重，复查肝功能，白蛋白

３４．４ｇ／Ｌ，总胆红素 ３１６．８μｍｏｌ／Ｌ。行
彩超检查下腔静脉近右心房开口处狭

窄，狭窄段长度１５ｍｍ，内径 ８ｍｍ，而其
远段下腔静脉内径 １８ｍｍ。行三维 ＣＴ
成像提示肝上下腔静脉狭窄，内径约

８ｍｍ，吻合口无狭窄。考虑患者原为
Ｗｉｌｓｏｎ病合并布加综合征（ＢＣＳ）。
２００６年 １０月 ７日行下腔静脉造

影证实为布加综合症，乃行经股静脉

下腔静脉狭窄处球囊扩张并放置支

架，１０月 ２３日再次行下腔静脉狭窄
处 扩 张 后 内 径 最 宽 时 达 １２ｍｍ
（图１－２），介入治疗后予以低分子肝
素抗凝，患者情况明显好转，腹水锐减

并逐渐消退，双下肢水肿消退，恢复出

院。随访至 ２００７年 ８月患者情况良
好，已恢复日常工作。

　　图 ２　示下腔静脉经球囊扩张，
支架植入后改变
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２　讨　论

本例患者术前诊断为 Ｗｉｌｓｏｎ病，
肝硬化失代偿期，有肝移植指征

［１］
，因

供体原因行急诊肝移植，术前未行下

腔静脉 ＣＴ三维成像检查，致使布加综
合征漏诊。术后出现顽固性腹水，双

下肢严重水肿考虑可能合并 ＢＣＳ，予
以进一步检查明确为右心房下方肝上

段下腔静脉狭窄所致 ＢＣＳ。于术后近
期予以积极介入治疗，患者恢复顺利。

如果对此患者行手术治疗下腔静脉狭

窄而非介入治疗，常需开胸，甚至切开

心包，于右心房处阻断血流行下腔静

脉重建，手术创伤大，手术风险亦大，

术后恢复慢
［２－３］
。

根据本例经验，笔者体会到以下

几点：（１）术前应完善下腔静脉、肝静
脉、肝动脉的 ＣＴ三维成像，对肝硬化
的原因不能仅仅满足于某一方面，更

不能忽视一些罕见血管变异及疾病的

出现；（２）对于 Ｗｉｌｓｏｎ病或其他原因
如酒精性、肝炎性肝病或其他代谢性

疾病所致终末期肝病合并 ＢＣＳ（指下
腔静脉隔膜型或节段狭窄型），采用

背驮式肝移植结合介入治疗是一种合

理的选择，尤其对下腔静脉病变位置

靠近右心房者，无需开胸手术，其手术

创伤相对较小，但应考虑在肝移植前

行介入治疗，待下腔静脉狭窄解除后

再行肝移植；但对于下腔静脉病变较

容易手术切除者，则还应选择移植术

中解除狭窄，无需介入治疗，毕竟置放

支架后需长期抗凝治疗且有支架阻塞

肝静脉开口的危险
［４］
；（３）在本例治

疗过程中，曾因担心移植术后时间短

采用经股静脉下腔静脉球囊扩张会出

现吻合口撕裂的危险，而准备选择开

腹手术行下腔静脉成形，但因患者病

情严重而放弃，最后选择介入治疗成

功。说明如果术中血管吻合牢靠，术

后近期选择合适型号球囊扩张治疗是

安全的，这对一些肝移植术后因技术

原因所致吻合口狭窄或下腔静脉行介

入治疗具有借鉴意义。
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