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Abstract
Cavernous transformation of the portal vein (CTPV) refers to 
the compensatory neoformation of venous collaterals around 
the hepatic portal after the main portal vein or its branches 
are blocked, in order to maintain liver blood perfusion. This 

disease is relatively rare, and in clinical practice, its etiology, 
diagnosis, and treatment are not well understood. Patients 
with portal hypertension-related syndromes need to receive 
active treatment. The main goal of treatment is to prevent 
upper gastrointestinal hemorrhage and hypersplenism 
caused by portal hypertension, and to restore hepatopetal 
portal blood perfusion. It is necessary to fully assess the 
patient’s condition and understand the best indications for 
each treatment. On this basis, we should adopt individualized 
comprehensive treatment strategies. This article reviews 
the latest advances in the understanding of the etiology, 
diagnosis, classification, and treatment of CTPV.

© The Author(s) 2021. Published by Baishideng Publishing 
Group Inc. All rights reserved.
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摘要
门静脉海绵样变性(cavernous transformation of portal 
vein, CTPV)是指门静脉主干或其分支受阻后, 机体为
维持肝脏血流灌注, 在肝门区代偿性形成的大量海绵
样侧支血管丛. 该病较罕见, 临床实践中缺乏对其病
因及诊疗原则的认识. 对于出现门静脉高压相关症状
的患者需要采取积极治疗措施. 治疗的主要目的是防
治门静脉高压引起的上消化道出血和脾功能亢进, 以
及恢复肝脏门静脉血流灌注. 需要在充分了解患者病
情及每种治疗方式最佳适应症的基础上, 采用个体化
综合治疗策略. 本文就CTPV的病因、诊断、分型、

门静脉海绵样变性的临床诊疗进展

李 昊, 孙培鸣, 孙宏伟, 崔 彦

在线投稿: https://www.baishideng.com

DOI: 10.11569/wcjd.v29.i12.662
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治疗方面的最新进展作一综述.

© The Author(s) 2021. Published by Baishideng Publishing 
Group Inc. All rights reserved.

关键词: 门静脉海绵样变性; 病因; 诊断; 治疗

核心提要: 门静脉海绵样变性(cavernous transformation of 
portal vein, CTPV)是一种罕见疾病, 主要病理改变为门静

脉系统血流受阻后肝门区代偿性形成大量海绵样侧支血

管丛. 约一半的CTPV患者病因不明确, 最常见的可知病

因是各种原因导致的门静脉血栓形成. CTPV的临床表现

以门静脉高压相关症候群为主, 结合病史及影像学表现

可明确诊断, 但误诊较常见. 治疗上, 需在充分了解患者

病情及掌握各种治疗方式最佳适应症的基础上, 采用个

体化综合治疗策略.

文献来源: 李昊, 孙培鸣, 孙宏伟, 崔彦. 门静脉海绵样变性的临床诊疗进

展. 世界华人消化杂志 2021; 29(12): 662-669 

URL: https://www.wjgnet.com/1009-3079/full/v29/i12/662.htm  
DOI: https://dx.doi.org/10.11569/wcjd.v29.i12.662

0  引言

门静脉海绵样变性(cavernous transformation of portal vein, 
CTPV), 又称门静脉海绵状瘤(portal cavernoma), 是先天

性或继发性病变导致门静脉主干和/或其分支完全或部

分受阻后, 门静脉压力增高致肝门区代偿性形成大量向

肝的扩张迂曲侧支静脉丛, 形似海绵, 故得此名[1]. 绝大

多数CTPV是门静脉栓塞后的继发表现, 可发生于急性

门静脉血栓形成(portal vein thrombosis, PVT)后的6-20 d
内[2,3], 约占全人群门静脉高压症(portal hypertension, PH)
的3.5%[4], 其中儿童更常见, 约占儿童PH的40%[4,5]. 该病继

续进展导致门静脉压力不断升高, 引起反复上消化道出

血、脾大、脾功能亢进等症状. 1869年, Balfour和Stewart
首次报道了CTPV[6], 后相继有中心报道该疾病[7-10]. 近年

来随着诊断技术的不断提高, 对该病的检出率逐渐增加, 
诊疗理念也在同步更新中. 本文结合近期相关文献, 对
门静脉海绵样变性的临床诊疗进展进行了综述. 

1  病因

一般认为, 任何可以导致肝外门静脉阻塞(extrahepatic 
portal vein obstruction, EHPVO)的疾病均可引起CTPV. 但
确定CTPV的具体病因往往较困难, 约50％CTPV在经详

细问诊及检查后仍难确定病因[9]. 除极罕见的先天因素

(如门静脉先天性闭锁、门静脉发育不全或狭窄等)外, 
绝大多数CTPV继发于各种原因导致的PVT. 故本文该

部分着重回顾了PVT的危险因素.
静脉血栓形成的三要素包括高凝状态、血管内皮

损伤和血流瘀滞(Virchow三联征), 它们也可用以阐释

PVT的形成机制. 门静脉血流具有压力低、流速慢、流

量大的特点, 是血栓形成的好发部位. 儿童和成人PVT
的危险因素有所差异. 对于儿童, 常见的危险因素包括

门静脉损伤与继发性炎症刺激, 如脐静脉置管、脐静脉

感染、脐炎、新生儿脓毒症等[11,12]. 成人PVT的危险因

素更为复杂, 可概括为局部因素和全身因素. 局部因素

包括门静脉血管瘤、肝内动脉-门静脉瘘、肝门占位性

病变(如肝细胞癌、肝包虫病等)、门静脉癌栓(多见于

肝细胞癌)、肝静脉阻塞性疾病(如布加综合征)、腹腔

内炎症(如门静脉炎、胰腺炎、胆道感染、肝脓肿、化

脓性阑尾炎、克罗恩病、溃疡性结肠炎等)、手术(脾
切除术、胆囊切除术、胆肠吻合术、胰十二指肠切除

术、肝切除及肝移植等)以及各种原因的肝硬化等[7,13-17]. 
全身因素主要指先天性或后天性高凝状态. 根据现有报

道[17-20], 全身因素包括骨髓增生性疾病(包括真性红细胞

增多症、原发性血小板增多症、慢性骨髓纤维化, 约占

21%)、凝血酶原基因G20210A突变(约占15%)、抗磷脂

抗体综合征(约占9%)、恶性肿瘤(如胰腺癌、胃癌)、
凝血因子(抗凝血酶Ⅲ、蛋白S和蛋白C)缺乏、JAK-2基
因V617F突变、口服避孕药、阵发性睡眠性血红蛋白

尿、高同型半胱氨酸血症、凝血因子V莱顿(Leiden)突
变和亚甲基四氢叶酸还原酶基因突变等. 在接受包括骨

髓穿刺活检在内的彻底病因检查的患者中, 72％可发现

一种或多种全身危险因素, 仅5％存在孤立的局部危险

因素. 因此, PVT通常是局部危险因素和全身危险因素

综合作用的结果[16]. 
在CTPV形成过程中, 新发静脉侧支可以分为向肝

型(门-门分流)和离肝型(门-体分流)[1,3]. 栓塞门静脉的部

分再通, 肝结肠韧带和肝十二指肠韧带内的小静脉迂

曲扩张及侧支静脉交通形成等病理改变可同时发生于

EHPVO, 但这些代偿性改变不足以缓解内脏床中的高

压并补偿减少的肝脏血流, 以致离肝血管在门-体交通

部位发展为静脉曲张、痔疮、侧支交通或自发分流[21]. 
De Gaetano等[3]通过超声多普勒观察到在肝内局部门静

脉受阻病例中, 受阻部位附近的一段门静脉会分流至另

一节段门静脉, 相似的血流重分布现象也出现在某些肝

实质疾病(如肝硬化)中. 肝内血流重分布的原因可能是

向肝血流的阻力分布不均. 随着门静脉阻力的增加, 受
影响严重区域的血流可能会逆转并分流到相对健康的

区域. 当门静脉海绵状转化蔓延至肝脏时, 进入高阻力

区域的门静脉血流可能会转移到另一段阻力较低的静

脉中. 肝硬化和其他肝实质疾病患者发生PVT相对频繁, 
但与无肝脏疾病患者相比, 较少患者出现门脉血栓再通

与门静脉海绵样变[19], 其原因可能与病肝门静脉血流阻
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力大于健康肝脏有关, 即存在明显肝内性门静脉高压. 
据此推测, 门静脉海绵样变形成的一个必要条件是门静

脉受阻部位的远端无较大血流阻力. 

2  临床表现与诊断

先天性CTPV如未发展到PH, 可不出现任何症状. 继发

性CTPV可表现为反复上消化道出血、脾大、脾功能亢

进、腹水、门静脉高压性胃病、门静脉性肺动脉高压

(portopulmonary hypertension, PPHTN)以及门静脉高压性

胆病(portal hypertensive biliopathy, PHB)等[22]. PHB是由

扩张侧支静脉压迫胆管或引起胆道缺血性损伤所致. 在
磁共振胆道水成像中, 77%-100%的CTPV患者出现了胆

道形态变化[23,24], 但多数PHB患者无明显症状或仅有单

纯肝酶异常, 少数患者可发展为胆石症, 出现腹痛、梗

阻性黄疸等胆管炎症状[22,25]. 如门静脉血栓和胆道病变

长期存在或继续发展, 可导致肠系膜静脉充血、局部肠

道缺血、胆汁性肝硬化失代偿、肝性脑病等难治性致

命性病变[26-28]. 
除典型临床表现外 ,  C T P V的诊断主要依靠影

像学检查, 如超声、电子计算机断层扫描(computed 
tomography, CT)、磁共振成像(magnetic resonance 
imaging, MRI)等. 在正常门静脉的位置, 门静脉被多个

侧支静脉血流代替是CTPV的特征性表现. 据此影像学

表现, 往往可确诊CTPV. 超声检查是CTPV初始评估的

首选方法. 两项独立研究报告[29,30]显示, 超声诊断CTPV
的敏感性为89%-93%, 特异性为92%-99%. 彩色多普勒

超声还可提供血流速度、方向、流量等方面信息, 用以

详细评估疾病严重程度. 影响超声诊断准确性的因素包

括肥胖、腹水、肠内气体和操作者经验等[31]. 微泡对比

增强多普勒超声和内镜超声具有更高的诊断效能[32,33]. 
若超声检查提示门静脉血流正常, 则可排除CTPV; 若发

现PVT及门静脉侧支循环形成, 则需要进一步行CT或
MRI检查以确诊并明确病变范围. 腹部增强CT可有效评

估门静脉系统. 门静脉期显像可提供血栓范围、局部因

素、肠充血和缺血范围等重要信息. CT检查的缺点包括

辐射暴露、对比剂肾病风险以及技术因素引起的结果解

读差异等. 增强MRI已部分取代CT, 成为超声检查后的一

线诊断方式. MRI的优点是无辐射, 并对合并胆道疾病或

恶性肿瘤患者的敏感性更高, 缺点为费用昂贵、易产生

运动伪影以及腹水或肥胖影响图像质量等[19]. 此外, 上消

化道造影及胃镜检查可研判食管胃底静脉曲张程度及破

裂出血风险. 

3  分型

目前CTPV的分型主要依赖超声表现. Ueno等[34]将CTPV

划分为3型, 即Ⅰ型: 门静脉主干区域多条侧支静脉形

成, 正常门静脉结构显示不清, 多为特发性; Ⅱ型: 门静

脉主干存在, 腔内见栓子伴周围侧支静脉形成, 良性及

恶性栓子均可引起; Ⅲ型: 门静脉腔外肿物压迫或侵犯

致门静脉主干阻塞, 伴周围侧支静脉形成, 多由外部恶

性病灶引起. 通过该种形态学分型可大体推断CTPV的

病因. 秦石成等[35]通过对14例CTPV患儿行彩色多普勒

超声检查, 根据门静脉阻塞部位将其分为3型, 即Ⅰ型: 
肝外型, 肝门部门静脉主干狭窄或闭塞, 代之为分布于

肝门部和胆囊床部蜂窝状管状回声. Ⅱ型: 混合型, Ⅰ
型合并肝内门静脉左和(或)右分支狭窄或闭塞, 管壁回

声增强, 周围见蜂窝状管道回声. Ⅲ型: 肝内型, 肝内门

静脉左和(或)右分支狭窄或闭塞, 而肝外门静脉主干未

受累. 该分型便于明确门静脉阻塞部位, 指导后续治疗. 
冯子毅等[36]结合术前彩色多普勒超声及临床表现, 将
CTPV分为4型, 即Ⅰ型: 门静脉有海绵样变性,但无临床

症状, 无脾大, 此型患者仅需严密观察, 无需治疗; Ⅱ型: 
门静脉有海绵样变性, 同时有PH, 但海绵样变仅限于门

静脉, 此型可灵活选择断流术或分流术治疗; Ⅲ型: 在Ⅱ

型基础上海绵样变波及大部分肠系膜上静脉和部分脾

静脉, 此型宜选择远端脾-肾分流术治疗; Ⅳ型: 在Ⅱ型

基础上, 海绵样变波及整个门静脉系统, 该型患者仅做

贲门周围血管离断术及脾切除, 以缓解贫血和出血症

状. 该分型主要用于评估CTPV的严重程度和病变范围, 
进而指导手术方案的选择及判断预后.

4  治疗

CTPV的治疗目的主要是防治门静脉高压引起的上消化

道出血和脾功能亢进, 以及恢复肝脏门静脉血流灌注. 
目前治疗方式多样, 应针对患者具体情况和每种治疗方

式的特点, 细致评估, 采用个体化综合治疗策略, 以使患

者治疗获益最大化. 
4.1 药物治疗 
4.1.1 抗凝药物: 抗凝治疗的目的是防止血栓复发或扩

展至其他内脏静脉, 从而预防肠梗塞和PH相关症状. 经
典抗凝治疗主要以肝素(普通肝素或低分子量肝素)和维

生素K拮抗剂为基础. 研究证实, 抗凝剂的使用不仅可以

降低血栓复发率和进展率[26,37], 还可以改善患者远期生

存率[28]. 最近一项荟萃分析结果提示抗凝治疗可显著提

高肝硬化合并PVT患者的门静脉再通率, 与降低食管静

脉曲张破裂出血的风险相关[38]. 抗凝治疗前需详细评估

患者的凝血功能, 尤其对于存在肝硬化凝血功能障碍的

患者, 更要仔细权衡出血风险及治疗获益, 优化抗凝方

案[39]. 当然在长期抗凝过程中也需要定期监测凝血功能. 
在PVT和骨髓增生性疾病患者中, 发生肝素诱导的血小
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板减少症的概率可达20%, 这些患者使用的抗凝剂几乎

均为普通肝素[40]. 近期一项大型回顾性队列研究显示

利伐沙班、阿哌沙班和达比加群等直接口服抗凝药物

(direct oral anticoagulants, DOACs)治疗非肝硬化性PVT
是安全有效的[41], 这一结论仍需要随机对照研究的验证. 
目前, 美国和欧洲相关指南对不能用其他方式纠正的严

重高凝状态患者建议使用抗凝治疗[2,27], 而对无高凝状

态患者是否进行长期抗凝治疗, 尚无定论.
4.1.2 降压药物: β受体阻滞剂具有减缓心率、降低门

静脉压力的作用. 非选择性β受体阻滞剂可降低慢性

EHPVO和重度静脉曲张患者的出血风险并提高长期生

存率[28]. 一项针对EHPVO患者的大型队列研究发现, 接
受β受体阻滞剂的患者和接受内镜下套扎术预防性治疗

患者的出血率相似(分别为32%和25%)[42]. 另有研究表

明, 在未接受抗凝治疗的患者中, 内镜下静脉曲张套扎

和普萘洛尔预防静脉曲张再出血的疗效相似[43]. 最近有

国内外学者发现, 使用非选择性β受体阻滞剂与肝硬化

患者PVT形成或进展风险增加相关[44,45], 一项荟萃分析

结果同样提示了该结论[46], 但在非肝硬化患者中是否存

在相同血栓形成风险, 及其促血栓机制尚未明确. 非选

择性β受体阻滞剂在CTPV治疗中带来的获益与风险有

待进一步评估. 
4.1.3 其他药物: 血管加压素类、生长抑素类药物等可以

明显减少内脏器官的血流量, 降低曲张血管出血风险, 
而又不引起体循环动脉血压的显著变化, 因而在治疗食

管胃底静脉曲张出血方面有一定临床价值[47,48]. 
4.2 内镜治疗 内镜下止血治疗可用于CTPV所致的食管

胃底静脉曲张破裂出血的急诊或预防性治疗, 主要包括

内镜下硬化剂注射、组织胶注射和套扎治疗, 其优点为

疗效确切、简单、微创、适用范围广, 局限性是无法从

根本上缓解门静脉高压, 治疗后易复发. 一般认为, 硬化

治疗不能作为预防首次出血的一线治疗. 门静脉海绵样

变性时, 高压的内脏静脉血经大量侧支静脉流向低压的

肝窦, 硬化剂注射可导致多处内脏静脉血栓形成, 影响

患者日后行分流手术, 可能造成严重后果[49]. 硬化剂和

组织胶注射易引起食管溃疡、狭窄、缺血穿孔、异位

栓塞等严重并发症. 套扎治疗也可导致食管穿孔、狭窄, 
以及其他静脉(脾静脉、肠系膜上静脉等)血栓形成[49], 
对突出不明显的曲张静脉无法结扎. 超声内镜引导下可

更准确地将组织胶注射至曲张静脉内, 并可对治疗后静

脉闭塞情况进行更有效的评估. 然而, 超声内镜下组织

胶注射仍可出现异位栓塞等严重并发症. 弹簧圈与组织

胶共同注入曲张静脉内可起到固定支架的作用, 使组织

胶存留在曲张静脉内, 减少组织胶用量及异位栓塞发生

率[50]. 目前普遍认为, 内镜联合药物治疗可达到更理想

的治疗效果. 
4.3 介入治疗 经颈静脉肝内门-体分流术(transjugular 
intrahepatic porto-systemic shunts, TIPS)能够再通门静脉, 
降低门静脉压力, 是预防肝硬化合并门静脉血栓患者食

管胃底静脉曲张再出血的重要方法[51]. 曾有学者认为, 
CTPV是TIPS的禁忌症. 但随着技术的进步和对目标患

者的选择, TIPS已可在73.3%-85%的CTPV患者中成功

实施, 并显著降低了平均门静脉压力及再出血率, 说明

TIPS对预防CTPV患者食管胃底静脉曲张再出血有显著

作用[10,52-55]. TIPS成功与否主要与门静脉血栓的范围和

局部解剖条件相关. 一项针对15例EHPVO患者的研究

发现, 经皮经肝门静脉再通在92%肝内门静脉分支未闭

的患者中可以成功实施, 而在肝内门静脉分支阻塞的患

者中均失败[56]. 联合经皮经肝、经脾和经肠系膜静脉入

路可能会提高TIPS成功率[10,53,57]. 肝性脑病为TIPS最常

见的并发症,在CTPV患者中的发病率可达28%[52,53,58]. 有
学者发现, TIPS术中同时行曲张静脉栓塞, 可延长由支

架功能障碍导致的再发门静脉高压到再出血时间[10]. 在
EHPVO背景下, 应着重强调在门静脉再通后立即行围

手术期抗凝治疗. 上述研究皆为小样本回顾性分析, 尚
需大规模前瞻性研究的验证. 
4.4 手术治疗 对于内镜或药物治疗后发生的难治性再出

血, 存在严重脾功能亢进或者PHB的CTPV患者可行手

术治疗. 主要术式有断流术、分流术、联合手术、转流

术及肝移植等, 每种术式各有优势与不足, 具体术式的

选择需根据患者具体病情而定. 因CTPV有大量侧支血

管形成, 部分解剖结构发生改变, 血管内压力较高, 容易

造成副损伤及术中急性出血, 手术风险大, 建议经验丰

富的外科医师操作.  
4.4.1 断流术: 经典的门奇静脉断流术为脾切除加贲门

周围血管离断术. 该术式离断了导致食管胃底静脉曲张

破裂出血的病理性曲张侧支血管, 止血迅速, 同时切除

脾脏, 根治了脾功能亢进, 疗效确切[59]. 但该术式存在一

些局限性, 如术中很难将曲张静脉完全离断, 同时还会

破坏向肝交通静脉; 未解决门静脉高压以致新的侧支曲

张血管形成; 离断了胃底周围静脉, 可加重门静脉高压

性胃病; 门静脉血栓形成或加重, 导致门静脉压力进一

步升高等[60]. 目前, 断流术已很少作为CTPV的首选术式, 
但因其操作简便, 术中创伤小及术后恢复快, 对肝功能

没有要求等优点, 仍可用于治疗急诊上消化道出血或无

法完成分流术的CTPV患者[61]. 
4.4.2 分流术: 门腔静脉分流术分为非选择性分流术和

选择性分流术. 非选择性分流术虽能有效降低门静脉压

力, 防止食管胃曲张静脉破裂出血, 但也因门腔分流量

过大导致肝脏门静脉灌注不足, 易引起肝功能损害、肝
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脏萎缩或发育受限(肝损害程度与吻合口大小和位置有

关). 同时, 门脉中血氨代谢不足也更易导致肝性脑病[62]. 
随着外科技术和理念的进步, 针对PH的择期分流术更

多采用选择性分流, 其中远端脾肾分流术是治疗CTPV
的常用术式. 该术式不仅可以有效缓解脾胃区的门静

脉压力, 降低食管胃曲张静脉破裂出血风险, 还可减少

对肠区静脉回流的影响, 保证一定的肝脏门静脉灌注. 
远端脾肾分流术维持长期疗效的关键点是保持脾肾静

脉吻合口的通畅, 避免吻合口血栓形成. 吻合血管的直

径、吻合技术以及缝线材质对吻合口血栓形成的影响

较大[5,49]. 
4.4.3 Rex手术: 以上术式虽然缓解了CTPV患者的PH, 但
对生理结构改变较大, 未从根本上解决EHPVO引起的

肝脏门静脉血流灌注不足问题, 尤其对于儿童患者, 长
期的肝脏供血不足可能会导致肝功能不全、萎缩, 生
长发育障碍, 神经认知异常, 影响长期生活质量[63,64]. de 
Ville等[65]于1992年首先报道了Rex术式, 为1例部分肝移

植术后门静脉血栓形成的患儿重建了门静脉通路, 后将

其应用于CTPV治疗. 该术式通过将自体静脉移植物在

门静脉左支(Rex隐窝内)或与之相连通的开放的脐静脉

与肝外门静脉或门静脉系统其他属支间架桥转流, 尽
可能恢复了门静脉的生理性解剖和血流动力[4], 逆转了

PH相关症状及门体分流的不良后果, 是一种针对CTPV
相对治愈性的治疗方式. Rex手术与非生理性分流术在

缓解食管胃静脉曲张和PHB方面疗效相似, 但在改善脾

大、脾功能亢进、肝功能异常、肝脏萎缩、身体发育

障碍以及肝性脑病等方面更具优势, 与传统分流术(如远

端脾肾分流术)相比, 吻合口血栓形成的发生率更低[64]. 
Rex手术已逐渐成为部分CTPV患者的首选术式. 满足以

下条件的CTPV患者适宜行Rex手术: (1)肝内门静脉结

构完整通畅; (2)肝静脉压力梯度正常, 无影响门脉血流

的基础肝病; (3)肠系膜上静脉和脾静脉无明显血栓形

成; (4)有可供利用的架桥血管(管腔通畅, 直径≥5 mm, 
长度达到无张力吻合); (5)无严重内源性高凝状态; (6)
体重>8 kg[64]. 在临床实践中, Rex术前需要详细评估肝

脏功能, 必要时行肝穿刺活检, 以排除影响门静脉回流

的肝脏疾病, 并需选择超声、CT或MRI血管成像、以

及术前或术中门静脉造影等检查对门静脉及其属支和

架桥血管进行充分评估. Rex手术方案的具体设计应在

充分术前评估的基础上遵循个体化原则. 术后抗凝治疗

可有效预防术后分流血管血栓形成, 尤其对于伴有凝血

机制异常的CTPV患者[66]. 受Rex手术理念启发, 目前也

有肝外门静脉与门静脉右支搭桥的个案报道[67], 可在门

静脉左支闭锁的情况下采用, 但其长期预后尚待进一步

评估. 

4.4.4 联合手术: 断流术联合分流术既能及时阻断门奇

静脉间异常侧支血流, 达到急性止血的要求, 又可有效

降低门静脉压力, 防止食管胃底曲张血管形成, 达到预

防远期消化道复发性出血的目的. 联合手术同样需注意

预防吻合血管的栓塞. 小样本研究显示, 断流术联合限

制性门腔分流(吻合口径约0.8 cm)发生吻合口阻塞和肝

性脑病的概率较低[68], 可达到较好的远期效果. 目前, 更
常采用的联合术式为贲门周围血管离断术加Rex手术. 
有研究表明, 对CTPV患者采用贲门周围血管离断术加

Rex手术联合治疗, 患者术后血细胞计数明显增加, 术后

消化道出血的发生率也明显降低, 远期预后良好[69,70]. 
4.4.5 肝移植: 肝移植可从根本上解决EHPVO导致的

PH, 与其他治疗方式相比, 其疗效更为可靠. 对于CTPV
患者, 在其他手术方式治疗失败、反复消化道出血且难

以有效控制、伴肝功能衰竭者, 肝移植可作为最终的

治疗方式. 儿童CTPV患者可选择亲体肝移植或劈离式

肝移植. 随着肝移植手术技术的进步和术后免疫抑制治

疗效果的提升, 儿童肝移植术后5年生存率已达90%以

上[71]. 有临床研究结果显示, 亲体肝移植可根治EHPVO, 
恢复门静脉血流通畅, 长期有效降低门静脉压力, 改善

生长发育情况[49]. 但肝移植手术操作复杂, 技术要求高, 
治疗费用昂贵, 加之肝源紧缺, 在临床实际中较难广泛

开展和普及. 

5  结论

CTPV是一种罕见疾病, 主要病理改变为门静脉系统血

流受阻后肝门区代偿性形成大量海绵样侧支血管丛. 约
一半的CTPV患者病因不明确, 最常见的可知病因是各

种原因导致的门静脉血栓形成. CTPV的临床表现以门

静脉高压相关症候群为主, 结合病史及影像学表现可明

确诊断. 治疗上, 需在充分了解患者病情及掌握各种治

疗方式最佳适应症的基础上, 采用个体化综合治疗策略.
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