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摘要

目的: 探讨原发性门静脉海绵样变的诊断方法和治疗.

方法: 5岁患儿诊断为: 先天性门静脉海绵样变 食管静脉

曲张破裂出血 脾肿大 脾功能亢进 肝功能 级. 采

用近端脾静脉-下腔静脉吻合联合贲门周围血管离断术治

疗 手术成功.

结果: 全麻下行近端脾静脉-下腔静脉吻合联合贲门周围血

管离断术. 离断前 离断后 分流后自由门静脉压力分别

为39 cm H2O 38 cm H2O和35 cm H2O. 胃冠状静脉直径

约0.8 cm 食管支静脉直径0.5 cm 高位食管支直径0.3 cm.

脾静脉直径1.2 cm. 脾静脉-下腔静脉吻合口1.0 cm 术

中出血约200 mL. 术后康复良好. 随访 1 a 无复发.

结论: 儿童的发病多为原发 可能与围生期感染 脐静脉

插管 先天性疾病或先天发育异常有关. 常用的检查方法有

超声 血管造影 CT和MRI. 手术是根本的治疗方法  其

中分流联合断流是首选的.
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男 5 岁 于 2002-06-15 无诱因突然出现呕血 暗

红色 量约250 mL 随后出现7次呕血 量约800 mL.

伴腹痛 阵发性. 查血红蛋白67 g/L 红细胞2.67×1012/L
血小板64×109/L. 经当地医院抢救病情稳定后送我院. 查
体: 营养差 嗜睡 面色苍白 急性贫血病容. 腹部

膨隆 腹壁静脉无曲张 肝未触及 脾肋缘下可触及

全腹无压痛及反跳痛 腹水症阴性 肠鸣音正常. 双下

肢可见大小不等的瘀斑. 经输血 白蛋白 血浆和营

养支持等治疗 病情稳定. MRI检查提示: 肝硬化 脾

肿大 食管下段胃底及脾门区静脉曲张. 食管吞钡提示:

食管中下段黏膜呈蚯蚓状. 电子胃镜检查: 食管下段可见

3 条明显隆起静脉 迂曲 呈串珠状 散在多个红

色斑及出血点. 间接性门静脉系统DSA显示: 肝动脉显

影良好 未见肝内动静脉瘘 脾动脉显影良好 脾门区

可见怒张之静脉血管团显影. 肠系膜上动脉 上静脉及

各分支显影良好 未见动静脉瘘. 肠系膜上静脉与脾静

脉汇合成门静脉主干走行约1.0 cm后见主干闭塞 肝

内门静脉未见显影 门静脉主干之血流经胃冠状静脉

及食管下段引流 引流静脉怒张成葡萄串状. 诊断: 先天

性门静脉海绵样变 食管静脉曲张破裂出血 脾肿大

脾功能亢进 肝功能 级. 经过充分的术前准备 2002-

09-04在全麻下行近端脾静脉-下腔静脉吻合联合贲门

周围血管离断术. 离断前 离断后 分流后自由门静脉压

力分别为39 cm H2O 38 cm H2O和35 cm H2O. 术中见胃

冠状静脉呈串球状扩张 直径约0.8 cm 食管静脉直径

0.5 cm 高位食管支直径0.3 cm 胃底贲门右前壁静脉呈

大片状扩张 成团. 脾静脉主干直径1.2 cm. 脾静脉-下

腔静脉吻合口1.0 cm 松解三翼钳后见吻合口充盈. 术中

出血约200 mL. 术后康复良好.  随访1 a 无复发.

2   讨论

门脉被血栓阻塞后局部血流动力学发生改变 门脉系

统的血流缓慢 受阻而导致门静脉压力增高 继发地引

起一系列门脉高压症状 为维持肝脏的血液供应 在闭

塞的门静脉周围形成侧枝静脉 表现为海绵样外观

De Gaetano et al [1]将门静脉血栓形成后的局部的侧枝循

环形成的过程定义为门静脉海绵样变性(cave rnous

transformation of the portal vein CTPV). 目前认为其发病

可能与下列因素有关: 一是先天畸形.  二是新生儿脐部

感染引起. 三是认为CTPV是一种门静脉的血管瘤[2]. 临

床表现主要是食管 胃底静脉曲张 上消化道出血常为

首发症状 80 以上患者在1-6岁出现首次食管胃底静

脉曲张破裂出血[3]. CTPV是肝前型门脉高压的特异表

现  故影像学检查具有特定的意义. 常用的检查方法有

超声 血管造影 CT 和MRI 经皮脾门静脉造影和

经皮肝穿门脉造影. 治疗方法包括硬化剂治疗 断流

分流手术和断流联合分流术. 国外多采用选择性分流

术 国内多开展断流加分流术[4] 断流术采取贲门周

围血管离断术 分流术采用肠腔侧侧分流术或脾腔分

流术等 因贲门周围血管离断术后门脉压仍较高 术

后仍有可能重新形成门体间的侧支循环 因此 附加

周围型的门-体分流术 适当降低部分门脉压力 但

又维持门脉的血供 可以抵消贲门周围血管离断术的

不利之处. 因此 断流加分流 手术既能取长 又

能补短 值得提倡.
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摘要

目的: 了解马内菲青霉病的诊断与转归.

方法: 复习1例马内菲青霉病合并消化道出血患者病例资

料 记录该病的临床表现 诊断过程及转归

结果: 本例马内菲青霉病患者曾被误诊为结核 经病理切

片PAS染色确诊 虽经积极抢救 终因消化道出血而死亡

结论: 马内菲青霉病易被误诊 确诊需要行真菌培养或活

检病理检查 预后凶险
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王 男性 21 岁 福建平潭县农民. 因 腹痛

乏力2 mo余 黑便10 d 入院. 患者自2002-07初出

现阵发性全腹绞痛伴腹胀 乏力 颜面部成批出现红色

圆形疱疹 渐扩展至颈部 前胸 后背及双上肢 伴瘙

痒 破溃后流出清亮泡液 创面渐溃烂 无腹泻 无畏

寒 发热. 查 超示少量腹水 予利尿 抗炎等治疗

症状未缓解. 8 mo初出现每日下午2时至夜间11时左右

发热 体温最高39.5 可自行退热. 颈部淋巴结活

检病理诊断为 结核 抗痨治疗1 mo 体温降至正常

但腹痛 皮肤溃疡无缓解 出现黑便 数日后解暗红色

血便 1-2次 /d 无呕血 予止血 支持治疗 效果欠

佳 为进一步诊治收住入院. 查体: 营养差 神志清 精

神萎靡 颜面部 前胸 肩背部及双上肢可见散在皮肤

溃疡 形态不规则 大小不等 直径约0.5-1.5 cm

部分表面有渗出(图 ) 皮肤黏膜苍白 浅表淋巴结

未触及肿大 心肺未见异常 腹壁柔韧 全腹无压痛

肝脾触诊不满意 移动性浊音可疑阳性 肠鸣音正常

双下肢无指凹性水肿  初步诊断: (1)消化道出血原因待

查. (2) 脓庖病. 入院后行结肠镜检查示: 回肠末端 盲

肠 升结肠和横结肠黏膜充血 水肿 糜烂 并有息肉

样增生(图 2) 其余结肠黏膜未见异常. 回肠末断活检

标本HE染色显示黏膜炎性肉芽肿性病变(图3) PAS染

色见较多腊肠样真菌细胞 部分有分隔 皮肤活检标本

HE染色显示真皮全层散在炎性细胞浸润 以浆细胞和

淋巴细胞为主 并见较多异噬巨核细胞 PAS染色见真

皮浅层坏死处有较多孢子和腊肠样真菌细胞 部分有

分隔 部分孢子积聚于细胞内. 诊断为播散性马内菲青

霉病. 经抗真菌等抗感染 止血 支持等治疗 终因消

化道出血难以控制而死亡

图1  马内菲青霉病患者皮肤散在皮肤溃疡, 形态不规则, 大小不等.

图 2  马内菲青霉病患者回肠末端黏膜充血 水肿 糜烂 并有息
肉样增生.
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