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特发性门脉高压症临床少见，病因不明，是导致门脉高压的第二大原因. 主要表现为门脉高压、显著脾肿大伴脾功能亢进及贫
血，肝功能基本正常. 病理改变主要表现为门静脉纤维化，肝内门静脉终末支破坏，以及肝实质萎缩，但无肝硬化改变. 血流动
力学改变为肝内窦前性门脉高压，即肝门静脉压力显著升高而肝静脉楔压基本正常，脾静脉及门静脉血流量增加. 治疗基本与肝
硬化所致门脉高压相同，预后主要取决于上消化道静脉曲张的严重程度及其处理.
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