
诊,病例2足月儿因常规复查发现该病,2例患儿目前

预后均较好,对NTCP缺陷病的长期预后仍需随访更

多此类疾病的患儿。
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  布-加综合征(BCS)是一种以门静脉高压为主的

综合征,由于肝静脉主干和(或)下腔静脉肝段的阻塞

或狭窄最终发展而成[1]。BCS患者临床表现复杂,急
性期通常会出现肝功能损伤,腹水、腹痛等[2-3],易与

其他引起肝损伤、腹水的疾病相混淆,出现腹水的患

者可送检腹水常规细胞形态学检查,能快速、准确鉴

别腹水的性质,避免漏诊及误诊。

1 临床资料

  患者,女,61岁,2018年9月3日15:00因无明

显诱因突然出现腹胀且逐渐加重伴下肢肿胀、平卧困

难而就诊。患者就诊时明显腹痛、腹胀,伴双下肢肿

胀,胸闷,不能平卧,无发热、咳嗽、咳痰、恶心、呕吐

等。患者既往无就诊史,家属自诉平素健康,既往史:
无特殊。就诊时查体:体温正常,呼吸频率19次/分,
血压125/79

 

mm
 

Hg,双肺呼吸音粗,未闻及干湿啰

音,心率96次/分,心律齐,未闻及杂音,腹部外形隆

起,触诊腹壁紧张,全腹部压痛,腹水征阳性,双下肢

水肿。神经系统查体无明显异常。腹部CT检查提示
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下腔静脉肝段狭窄趋闭塞,肝左、中、右静脉入下腔段

均狭窄,大 量 腹 水,右 下 肺 动 脉 小 血 栓 形 成,提 示

BCS。住院期间行下腔静脉造影球囊扩张术,用Mus-
tang

 

8
 

mm×40
 

mm、12
 

mm×40
 

mm球囊依次扩张

狭窄段,并置入BRAD
 

E.LUMINEXX
 

14
 

mm
 

×60
 

mm支架使下腔静脉通畅。手术顺利,术后腹腔穿刺

引流出3
 

000
 

mL黄色清亮腹水,腹水常规细胞形态

学检查未见明显异常,术后患者病情稳定,痊愈出院。
2019年3月患者因腹胀伴双下肢肿胀第2次就诊,行
下腔静脉CT增强造影检查提示下腔静脉肝段支架置

入术后支架下段及下腔静脉肝下段管腔较窄;盆、腹
腔大量积液。入院期间患者行下腔静脉造影经皮腔

内血 管 形 成 术 (PTA)联 合 置 管 溶 栓 术,用 波 科

6
 

mm×40
 

mm、14
 

mm×80
 

mm球囊依次扩张狭窄

段,并置入BRAD
 

E.LUMINEXX
 

10
 

mm
 

×60
 

mm
支架,与原支架重叠30

 

mm,造影显示下腔静脉通畅,
但下腔静脉下段存在血栓梗阻,遂留置猪尾导管,给
予抗凝溶栓治疗后逐渐好转,腹胀及双下肢肿胀症状

消失。此次术后腹腔穿刺引流出血性腹水,常规细胞

形态学检查提示腹水呈血性、浑浊,蛋白定性阳性

(++),细胞总数43
 

243×106/L,有核细胞数243×
106/L,有核细胞分类:中性粒细胞28%,淋巴细胞

46%,巨噬细胞26%。腹水涂片中可见单个或成簇分

布的癌细胞,胞体大,呈圆形或卵圆形,细胞质较丰

富,染蓝色,部分细胞的细胞质边缘可见瘤状突起,细
胞核大,呈圆形或卵圆形,偏于细胞一侧,核染色质较

细致,核仁明显。见图1。薄层液基细胞学检查提示

未见上皮内病变或恶性细胞。患者因病情好转、稳定

后要求出院,但腹水常规细胞形态学支持恶性病变,
腹水病理检查未查见恶性细胞,故嘱患者随诊,2个月

后复查。2019年5月患者遵医嘱复查第3次就诊,进
行女性盆腔磁共振平扫加增强检查提示盆腔囊实性

占位,子宫腔内占位,考虑恶性病变伴盆腔种植转移,
盆、腹腔大量积液。阴道超声检查提示盆腔可见大小

13.0
 

cm×8.6
 

cm混合回声团块,下腹部液深9
 

cm。
考虑盆腔混合性包块,腹水。常规细胞形态学检查提

示腹水呈血性,浑浊,蛋白定性阳性(+),细胞总数

184
 

823×106/L,有核细胞数2
 

823
 

×106/L,有核细胞

分类:中性粒细胞90%,淋巴细胞6%,巨噬细胞4%。
腹水涂片中可见单个或成簇分布的癌细胞。胞体大,呈
圆形或卵圆形,细胞质较丰富,染蓝色或淡蓝色,细胞核

大,呈圆形或卵圆形,偏于细胞一侧,可见双核及多核,
核染色质较细致,核仁明显,可见癌细胞分裂象。见图

2。薄层液基细胞学检查找到癌细胞。考虑盆腔包块为

恶性肿块,行剖腹探查术。术中切除病灶组织送病理检

查。病理诊断:子宫浸润性腺癌,左侧附件可见肿瘤组

织;盆腔包块浸润性(或转移性)腺癌。最后诊断为BCS
合并盆腔恶性肿瘤,并进行积极抗肿瘤治疗。

  注:A为癌细胞成团分布,胞体大,可见核仁,胞质量丰富,嗜碱性强,染蓝色,部分细胞胞质边缘不整齐,可见癌细胞相互融合;B为单个分布的

癌细胞,胞体大,胞质量丰富,染蓝色,边缘可见瘤状凸起。

图1  患者第2次就诊的腹水涂片查出癌细胞(瑞吉染色,×1
 

000)

  注:A为癌细胞大片分布,胞体大,可见双核及多核癌细胞,胞质量丰富,嗜碱性强,染蓝色,可见癌细胞分裂象;B为散在分布的癌细胞,胞体

大,可见核仁,胞质量丰富,嗜碱性强,染蓝色,部分细胞胞质中可见紫红色颗粒。

图2  患者第3次就诊的腹水涂片查出癌细胞(瑞吉染色,×1
 

000)
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2 讨  论

  BCS是由于各种原因导致肝静脉和邻近下腔静

脉狭窄闭塞,肝静脉和下腔静脉血液回流障碍,临床

表现为肝静脉流出道梗阻的各种异质性疾病的综合

体[4]。BCS是肝后型门脉静高压症,与传统肝硬化门

静脉高压症不同,其病因在西方国家主要为肝静脉病

变所致,亚洲地区以下腔静脉病变多见。
BCS患者临床表现和发病形式多样,大多数有肝

脏肿大、压痛,腹痛及腹水三联征,一般认为是BCS的

典型三联症,但缺乏诊断的特异性,易与其他原因导

致的肝硬化、门静脉高压相混淆。既往误诊率较高,
尤其是对症状隐匿、仅靠临床表现容易误诊,超声、
CT等影像学检查目前为诊断BCS的有效方法[5]。

本例患者以腹胀、大量腹水、双下肢肿胀起病,第
1次就诊时腹部CT检查提示下腔静脉肝段狭窄趋闭

塞,肝左、中、右静脉入下腔段均狭窄,BCS诊断明确,
行下腔静脉造影球囊扩张术后患者症状消失,痊愈出

院。患者第2次仍以腹胀、大量腹水、双下肢肿胀就

诊,CT检查提示下腔静脉肝段支架置入术后,支架下

段及下腔静脉肝下段管腔较窄,大量腹水,行下腔静

脉造影PTA联合置管溶栓术后腹胀及双下肢肿胀症

状消失,病情好转自动要求出院。此次就诊期间腹水

常规细胞形态学查见恶性细胞,但腹水病理检查未查

见恶性细胞,所以,嘱患者随诊。2个月后患者再次就

诊复查,此次腹水常规细胞学检查和病理学检查均查

见癌细胞,临床各项检查指标均显示恶性肿瘤,故给

予抗肿瘤治疗。
BCS患者的肝脏肿大、压痛,腹痛及腹水三联征

与某些恶性肿瘤如肝癌,盆腹腔恶性肿瘤等临床表现

非常相似,容易混淆。据文献报道,由于BCS可造成

肝脏淤血,静脉回流不畅,从而导致肝脏细胞缺氧而

引起肝脏恶性肿瘤[2]。BCS并发肝癌也有文献报

道[6]。BCS合并妇科盆腹腔恶性肿瘤罕见文献报道。
BCS,肝癌,盆腹腔恶性肿瘤均可导致腹痛、大量腹水,
临床医生遇到此类患者一定要注意区分,尤其是BCS
患者大量腹水时一定要考虑到恶性肿瘤的可能,尤其

是对中老年女性患者来说,大量腹水必须考虑宫颈

癌、卵巢癌等妇科肿瘤,并加以排除[7-8],而此时腹水

常规细胞形态学检查作为一种简便、快捷的方法就显

得尤为重要。腹水常规细胞形态学检查作为一项常

规检查技术,方便、快捷、准确,尤其是对恶性肿瘤给

予很明确的诊断意义[9-11],可作为腹水良、恶性鉴别的

重要手段广泛用于临床。
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  人类免疫缺陷病毒(HIV)感染合并急性髓细胞 白血病(AML)在临床中较为少见,在早期临床症状、
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