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继发于地中海贫血的血色病一例

李晏
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　图１　ＣＴ平扫示肝脏体积缩小，密度普遍增高，肝内血管呈树枝状相对

低密度影（箭头）；脾脏增大，密度稍增高，内见散在斑片状钙化（箭）。　

图２　胆囊内见多个大小不等高密度影充填（箭）；胰腺密度普遍增高

（箭头）。　图３　腹膜后见多发条索、小结节样钙化灶（箭）。

图４　ＣＴ平扫示心脏增大，心腔内密度低于心肌，双侧胸腔少量积液

（箭），右肺下叶肺组织部分实变，密度呈不均匀性增高（）。

　　病例资料　患者，男，６４岁。乏力、面色苍白十余

年，２００６年确诊为β型地中海贫血，随后曾多次住院输

血治疗。近来患者诉头晕、乏力，活动后气促、心悸，偶

有胸闷，无发热、咳嗽，无腹胀、腹痛、无头痛等，精神

可，胃纳一般，大、小便正常。查体：重度贫血貌，皮肤

巩膜无黄染，浅表淋巴结不大，腹软，肝脾肿大可及。

实验室检查：血糖２１．８５ｍｍｏｌ／ｌ，白蛋白２９．１Ｇ／ｌ，球

蛋白４２．１４Ｇ／ｌ，白蛋白／球蛋白（Ａ／Ｇ）０．６９；凝血功

能：ＰＴ活性３９％，凝血酶原时间２２．１ｓ，活化部分凝血

活酶时间５３．６ｓ，纤维蛋白原定量０．９９ｇ／ｌ；贫血３项：

维生素 Ｂ１２１０９３ｐｇ／ｍｌ，叶酸 １．８ｎｇ／ｍｌ，铁蛋 白

４４８９．０６ｎｇ／ｍｌ；血常规：白细胞总数１．９２×１０
９／ｌ，血红

蛋白３６ｇ／ｌ，血小板总数４７×１０
９／ｌ；血清铁及感染性疾

病检查未见明显异常；超声心动图：左心稍增大，左室

壁稍增厚，二尖瓣钙化伴轻度反流，三尖瓣轻中度反

流，肺动脉高压（轻中度）。临床诊断：β地中海贫血；

继发性血色病；Ⅱ型糖尿病。

腹部ＣＴ扫描：平扫示肝脏体积缩小，表面呈波浪

状，肝裂增宽，各叶比例失调，肝实质密度普遍均匀增

高，ＣＴ值约１１３ＨＵ，明显高于同层面胸壁肌肉密度，

肝内血管呈树枝状相对低密度影而显示清晰，脾脏体

积明显增大，平扫ＣＴ值约５６ＨＵ，内见散在斑片状高

密度影（图１），ＣＴ值约８９ＨＵ；胆囊体积不大，内见多

个大小不等高密度颗粒影充填，胰腺形态、大小正常，密度均匀

增高（图２），ＣＴ值约６５ＨＵ；门静脉主干增粗，直径约１６ｍｍ，

脾静脉增粗、纡曲，直径约１０ｍｍ；肝门区、腹膜后及肠系膜根

部见多发类条状、结节状稍高密度影（图３），ＣＴ 值约９９～

１４１ＨＵ，上下层面呈串珠状排列。腹腔见较多游离水样密度

影，双侧胸腔少量积液；心脏增大，心腔内密度较心肌低（图４），

主动脉及其分支管腔呈相对低密度，管壁密度增高，并伴多发

钙化影。二尖瓣及右冠状动脉管壁可见钙化。ＣＴ诊断：①结

合地中海贫血病史，考虑继发性血色病，血色素性肝硬化、脾

大，门静脉高压；大量腹腔积液。②脾内多发钙化灶。③胆囊

多发填充型结石。④双侧胸腔少量积液，双下叶少许肺组织膨

胀不全，以右侧明显。⑤腹膜后及肠系膜根部多发小淋巴结钙

化。⑥ＣＴ平扫示心腔、大血管腔内密度较低，考虑贫血表现。

⑦心脏增大，主动脉硬化，二尖瓣及右冠状动脉钙化，建议结合

临床。

讨论　血色病（ｈｅｍｏｃｈｒｏｍａｔｏｓｉｓ，ＨＣ）是一种少见的铁代

谢异常疾病。根据发病原因分为原发性血色病（ｐｒｉｍａｒｙｈｅｍｏ

ｃｈｒｏｍａｔｏｓｉｓ，ＰＨＣ）和继发性血色病（ｓｅｃｏｎｄａｒｙｈｅｍｏｃｈｒｏｍａｔｏ

ｓｉｓ，ＳＨＣ）两类
［１］。ＰＨＣ是一种铁代谢异常的常染色体隐性遗

传性疾病，与 ＨＦＥ基因中Ｃ２８２Ｙ错义突变型
［２３］密切相关，具

有明显的家族性，若治疗不及时则预后较差。ＳＨＣ由多种原因

引起，常继发于血液病如重型地中海贫血和铁幼粒细胞性贫

血，由于骨髓造血功能代偿性增加，红骨髓无效增生活跃，肠道

对铁吸收增强，加之铁利用障碍，使体内过量的铁沉积于肝脏、

脾脏、胰腺和骨髓等，导致相应器官功能损害和结构破坏，但较

ＰＨＣ为轻。典型临床表现为多器官损害，包括皮肤色素沉着、

肝脾肿大、肝硬化、糖尿病、心脏病变（心律失常、心脏扩大、心

力衰竭）、关节病变等［４５］。本例即为长期的重型地中海贫血导

致肝脏内铁沉积的ＳＨＣ，同时因胰岛细胞内过量铁沉积而具有

典型的糖尿病症状，另外，具有肝硬化的表现（脾大，腹水，门静

脉高压）和长期贫血所致的心脏贫血心改变。

腹部典型ＣＴ表现为肝实质密度弥漫性增高，甚至似增强

后肝脏表现，称为“白肝症”［６］，ＣＴ值７５～１３０ＨＵ，且密度与肝

内铁沉积程度呈正相关，肝内血管影因肝实质密度明显增高而

显示清晰，晚期可发生肝硬化；脾脏、淋巴结等亦可受累而致密

度增加，但脾脏密度正常是ＰＨＣ的特点，可与ＳＨＣ鉴别
［６］。

本例ＣＴ平扫表现与文献报道相一致，且患者因病史较长，已具

有肝硬化及腹膜后、肠系膜多发小淋巴结钙化等表现。
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不典型ＢｕｄｄＣｈｉａｒｉ综合征一例

张鸿英，余灯兵

【中图分类号】Ｒ８１４．５；Ｒ５４３．６　【文献标识码】Ｄ　【文章编号】１００００３１３（２０１２）０２０２２２０１

　图１　ＣＴ增强示肝脏淤血呈网格状改变，下腔静脉、肝右静

脉、奇静脉、半奇静脉均可见扩张。１肝右静脉，２奇静脉，３

半奇静脉。　图２　ＤＳＡ早期示肝静脉以上下腔静脉呈膈

膜状闭塞，其下方见多发异常侧支循环血管影，肝右静脉、肝

中静脉、肝左静脉扩张，与肝内多发侧支循环相连。１下腔

静脉，２肝右静脉，３肝中静脉，４肝左静脉。　图３　ＤＳＡ中

后期示扩张肝静脉与肝内多发侧支血管相连，并经右侧膈下

静脉（长箭）注入膈膜闭塞以上的下腔静脉（短箭），肝内及膈

膜状闭塞下方异常侧支循环血管影明显增多。　图４　下腔

静脉支架置入造影示下腔静脉通畅，侧支循环消失。

　　病例资料　患者，男，４８岁。皮肤黄染１个月入院，伴乏

力，食欲不振，无肝炎，酗酒史，无长期服药史。查体：神清，巩

膜黄染，胸腹壁、腰背部及下肢未见静脉曲张，肝大（肋下３ｃｍ），

质地韧，脾肋下可及，移动性浊音阴性，双下肢无水肿。

ＣＴ检查：平扫示肝脏体积增大，以尾状叶增大明显，脾大，

腹膜后奇静脉、半奇静脉明显扩张增粗；增强示肝脏淤血肿大，

表面呈网格状改变，下腔静脉、肝右静脉明显扩张，奇静脉、半

奇静脉增粗、纡曲，下腔静脉肝段未见明显狭窄及缺如（图１）。

ＣＴ诊断：考虑布加综合征可能，建议下腔静脉ＤＳＡ。

ＤＳＡ：肝静脉开口以上下腔静脉呈膈膜状闭塞，肝静脉扩

张，以肝右静脉扩张明显，肝静脉远端与肝内纡曲扩张的异常

血管相连，肝内异常侧支血管向上通过扩张的右侧膈下静脉注

入膈膜状闭塞以上的下腔静脉，形成异常交通网（图２、３）。

ＤＳＡ诊断：布加综合征。行下腔静脉成形术，支架置入，并经

颈静脉于下腔静脉内留置导管，导管头置于肝右静脉内（图４）。

术后４个月复查，ＣＴ增强示：肝脏淤血，下腔静脉、肝静脉、奇

静脉、半奇静脉扩张明显好转，异常侧支循环消失。

讨论　布加综合征（Ｂｕｄｄｃｈｉａｒｉｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＢＣＳ）是各种原

因引起右心房入口以下肝静脉主干或肝段下腔静脉的阻塞，导

致淤血性门静脉高压和下腔静脉高压［１］。临床表现为肝硬化，

脾大，腹水，胸腹壁及下肢静脉曲张，食道及胃底静脉曲张，导

致消化道出血。ＣＴ特别是增强ＣＴ对ＢＣＳ直接或间接征象的

显示有重要价值，但下腔静脉造影是诊断ＢＣＳ的金标准
［２］。

通常情况下ＢＣＳ以肝外侧支循环常见，肝内侧支循环相对

少见，但本例肝内侧支循环非常丰富，扩张的肝左、肝右及肝中

静脉及腔静脉周围多发侧支血管，与肝内明显扩张纡曲的异常

侧支血管相交通，向上汇聚于扩张纡曲的右侧膈下静脉，并经

其注入隔膜狭窄以上的下腔静脉，回流至右心房。肝脏内部在

肝静脉与右侧膈下静脉间形成丰富的、开放的交通支，导致下

腔静脉血反向流动，经扩张增粗的肝静脉，和肝内交通支与右

侧膈下静脉相连，再经膈下静脉直接注入下腔静脉膈膜闭塞的

上方。这一过程中，肝脏充当下腔静脉膈膜闭塞上下方的中转

站，缓解门静脉及下腔静脉的压力。这就解释了为什么患者年

龄较大而淤血性肝硬化并不严重，同时说明了为什么患者门静

脉高压症状不明显，无食道静脉及胃底静脉曲张，无腰背部及

下肢静脉曲张等原因。
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