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【摘要】　目的　探讨儿童门静脉海绵样变性的临床特点及手术治疗策略。　方法　回顾性分析
湖南省儿童医院２０１０年５月至２０２２年１月收治的２７例儿童门静脉海绵样变性患儿临床资料，其中男
１２例，女１５例；年龄１岁７个月至１１岁１１个月。患儿均经腹部超声及ＣＴ检查确诊为儿童门静脉海绵
样变性，并经数字减影血管造影（ｄｉｇｉｔａｌｓｕｂｔｒａｃｔｉｏｎａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ，ＤＳＡ）评估肝内外门静脉通畅情况，根据
病变情况选取手术方式。　结果　２７例患儿均实施手术。其中Ｒｅｘ手术１９例，行Ｒｅｘ手术的患儿术后
门静脉系统压力均明显下降；其中２例利用粗大肝外侧支静脉与门静脉矢状部行侧侧吻合，肝内门静脉
获得满意灌注量；１例行巨脾切除后利用脾静脉行经典Ｒｅｘ手术；２例搭桥血管血栓形成，经抗凝治疗后
失败，血管闭塞。３例因严重门静脉海绵样变性和反复消化道出血实施肝移植手术，其中１例早期发生
肝动脉血栓，经抗凝治疗后再通。３例实施远端脾肾分流手术，分流血管通畅。２例实施近端脾肾分流
手术，其中１例出现脾静脉附壁血栓，经抗凝治疗后好转。　结论　儿童门静脉海绵样变性常常以门脉
高压相关症状为临床特点，手术方式应根据肝内外门静脉发育和代偿情况综合分析后进行选择，搭桥

血管可以根据患儿自身血管特点进行选择。首选Ｒｅｘ手术的原因在于其能够恢复门静脉系统正常解剖
通道和生理作用，改善肝脏灌注和生长发育，避免肝性脑病的发生。

【关键词】　 门静脉／病理生理学；门静脉海绵样变性；脾肾分流术，外科；门体分流术，外科；肝
移植；外科手术／方法；治疗结果
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　　儿童门静脉海绵样变性（ｃａｖｅｒｎｏｕｓｔｒａｎｓｆｏｒｍａ
ｔｉｏｎｏｆｔｈｅｐｏｒｔａｌｖｅｉｎ，ＣＴＰＶ）是指各种原因导致的门
静脉主干出现不同程度梗阻，肝脏为保证正常门静

脉的血流灌注而在门静脉周围发生代偿性结构改

变，形成大量向肝的扩张迂曲侧支血管丛，因在 ＣＴ
和ＭＲＩ检查中类似海绵状而得名，是引起儿童门静
脉高压的主要原因［１］。门静脉海绵样变性的常见

诱因包括门静脉栓塞、先天性发育异常、肝静脉阻

塞性疾病、各种血液系统疾病、手术损伤、脐静脉

炎、门静脉炎等，患儿可于病程不同时期出现消化

道出血、脾大、脾功能亢进等［２－３］。本研究旨在初步

探讨儿童门静脉海绵样变性的临床特点及手术治

疗策略。

材料与方法

一、一般资料

收集湖南省儿童医院２０１０年５月至２０２２年１
月收治的２７例儿童门静脉海绵样变性患儿临床资
料，其中男１２例，女１５例；年龄１岁７个月至１１岁
１１个月，中位年龄５岁７个月。纳入标准：患儿经Ｂ
超、腹部增强 ＣＴ发现门静脉海绵样变性，有脾大、
消化道出血及脾功能亢进的表现。排除标准：患有

基础肝病（如肝硬化）。所有患儿均获得湖南省儿

童医院伦理委员会审批（伦理审批件编号：ＨＣＨＬＬ
－２０１８－５８）。

二、诊断与治疗方法

（一）术前检查

①血管超声检查：评估肝脏有无萎缩及脾脏增
大情况，肝外门静脉、脾静脉、侧支静脉情况以及血

管的流速、直径、血流方向，明确肝内门静脉二级、

三级分支血管是否通畅及血流方向等。②腹部增
强ＣＴ检查：评估侧支静脉分布、术式选择、血管搭
桥位置选择等情况，排除其他血管变异情况。③胃
镜检查：评估食道下段胃底静脉曲张程度，消化道

出血患儿可行胃镜下行曲张静脉套扎止血。④肝
血管造影检查：经下腔静脉、左肝静脉逆行门静脉

系统造影，了解门静脉左支矢状部、门静脉左支、门

静脉右前支及右后支血管通畅情况。⑤门静脉系
统造影和测压：经空肠静脉插管至肠系膜上静脉水

平以上，行肝外门静脉系统造影，评估分流血管的

分流量和门静脉系统血流分布情况，测量手术前后

门静脉系统压力并记录。⑥ 肝脏组织活检：评估是
否存在肝硬化等。

（二）手术治疗方法

１．Ｒｅｘ手术：取上腹肋缘下弧形切口或反 Ｌ型
切口，自空肠静脉置入造影管并固定，行肝外门静

脉系统造影和测压。于第一肝门位置显露门静脉

侧支粗大静脉（胰十二指肠上静脉或胆道旁静脉），

术中应用多种手段（探查、超声、造影）明确血管通

畅情况。获取颈内静脉后，在脾静脉和肠系膜上静

脉汇合部位上方的门静脉处，与颈内静脉进行吻

合，血管另一端和门静脉矢状部进行吻合；在胆道

旁侧支静脉粗大、长度适宜及血流量大的情况下，

可行侧支静脉和门静脉矢状部的侧侧吻合；如有巨

脾、不明原因溶血情况，可切除脾脏，游离脾静脉作

为Ｒｅｘ手术的搭桥血管材料，而无需另外获取颈内
静脉；既往行胆肠吻合手术（胆总管囊肿手术和儿

童活体肝移植手术）的ＣＴＰＶ患儿，利用右侧粗大的
第一空肠静脉作为搭桥血管，与门静脉矢状部行端



侧吻合。

２．脾肾分流手术：取上腹肋缘下弧形切口或 Ｌ
型切口，如探查存在门静脉矢状部闭锁或血管直径

细小或门脉两侧不通畅，则选择脾肾分流术。我们

早期实施近端脾肾分流术，后改行远端脾肾分流术

（Ｗａｒｒｅｎ术）。
３．肝移植手术：取上腹肋缘下弧形切口或反 Ｌ

型切口，显露肝动脉后用动脉夹夹持，显露脾静脉

和肠系膜上静脉会合后的位置，以备门静脉吻合。

对于体积较小的小儿供肝，尽可能保留供肝的肝上

下腔静脉一定长度，沿后壁偏右侧纵向劈开形成三

角形开口，与受体下腔静脉前壁开口吻合（利用三

支肝静脉成形宽大吻合口），三角形吻合口采用 ３
点法固定，用６－０ＰＤＳ线分别沿三条边进行连续缝
合。对于大年龄儿童、下腔静脉粗大者采用经典腔

静脉端端吻合或改良背驼式吻合。

（三）围手术期管理与观察

１．分流手术：①抗凝治疗：术后２～３ｄ内使用
普通肝素，维持活化凝血酶原时间６５～１８０ｓ；术后
３～５ｄ加用华法林抗凝，使用４～５ｄ以维持国际标
准化比值（ｉｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌｎｏｒｍａｌｉｚｅｄｒａｔｉｏ，ＩＮＲ）在１．５
～２．０，待 ＩＮＲ达标后停用肝素，华法林常规应用至
术后３个月。②抗感染治疗：予广谱抗生素预防感
染，肠功能恢复后即恢复饮食。③吻合血管的监
测：术后１周内每日 Ｂ超监测搭桥血管血流通畅情
况１次，１周后每周监测 ２次，出院后每月监测 ２
次，观察吻合血管通畅情况以及有无血栓形成。

２．移植手术：①免疫抑制治疗：采用激素 ＋他
克莫司，将他克莫司药物浓度维持在７～１０ｎｇ／ｍＬ。
②术后１～２ｄ内使用肝素钠抗凝，术后第４天加用
华法林抗凝，使用４～５ｄ维持 ＩＮＲ在１．５～２．０，达
标后停肝素钠，华法林常规应用至术后３个月。③
抗感染治疗：予广谱抗生素预防感染，肠功能恢复

后即恢复饮食。④Ｂ超监测：术后１周内每天１次，
术后１～２周每周２次，术后２～４周每周１次，术后
１～３个月每两周１次，术后３～６个月每月１次，术
后６个月以上每２个月１次；观察吻合血管有无狭
窄及有无血栓形成。

３．随访：随访内容包括血常规、血生化及超声
检查，同时观察有无呕血、黑便等症状。

结　果

本组２７例均手术成功，其中行Ｒｅｘ手术１９例，

患儿术中行肝脏组织活检以排除肝硬化，进腹前行

门静脉系统测压并记录，血管搭桥成功关腹前再监

测一次门静脉系统压力，１９例术前门静脉压力偏
高，搭桥后门静脉压力均明显下降。２例利用粗大
侧支静脉与门静脉矢状部行侧侧吻合，肝内门静脉

获得满意灌注量；１例因术前溶血、巨脾，切除巨脾
后行经典Ｒｅｘ手术；２例搭桥血管血栓形成，经抗凝
治疗后失败，血管闭塞；３例因严重门静脉海绵样变
性和反复消化道出血实施肝移植手术；１例早期肝
动脉血栓，经抗凝治疗后再通；３例实施远端脾肾分
流手术，分流血管通畅，无呕血、黑便发生；２例实施
近端脾肾分流手术；１例出现脾静脉附壁血栓，经抗
凝治疗后好转。

２７例均获得随访（随访时长５个月至１２年）。
１７例接受Ｒｅｘ手术的患儿搭桥血管通畅，血流速度
正常，无血管狭窄；１０例术前脾大，经 Ｒｅｘ手术后６
例脾脏较前缩小；Ｒｅｘ术后血管闭塞２例。２例脾肾
分流手术患儿术后脾脏未见缩小，食管下段胃底曲

张静脉无缓解，但未发生呕血、黑便。

讨　论

门静脉海绵样变性是儿童门静脉高压的重要

影响因素，其临床表现包括消化道出血、脾大、脾功

能亢进或肝脏部分萎缩，也可无任何临床症状［４］。

门静脉海绵样变性的病因尚不明确，一些研究认为

与门静脉发育周期有关，也可能与婴幼儿时期脐部

感染、肠系膜血管的细菌性感染以及脐静脉医疗性

置管有关［５］。肝脏增强ＣＴ可以显示门静脉海绵样
变性以及曲张的侧支静脉走行；Ｂ超可以很好地显
示门静脉海绵样变性血管管腔内部和血流动力学

情况，还能精确测量肝内门静脉系统（门静脉左支、

门静脉右前支、门静脉右后支、门静脉矢状部、尾状

叶静脉）管腔直径、血流速度、血流方向及其和肝外

门静脉系统相通情况［６］。肝外门静脉造影（ｈｅｐａｔｉｃ
ｐｏｒｔａｌｖｅｎｏｇｒａｐｈｙ，ＨＰＶ）能清晰显示肝外门静脉变
性、血流分布和向肝内门静脉系统沟通途径，需在

全身麻醉状态下实施。也有学者在介入下经皮脾

穿刺脾静脉，进行门静脉系统造影［７］。这些有创性

操作能够精准诊断门静脉海绵样变性，还能测量肝

外门静脉系统的压力［８］。

门静脉海绵样变性的患儿因肝前性门静脉高

压，可出现脾大、脾功能亢进、消化道出血等症状，

治疗措施以手术为主，手术方式主要包括断流术、



表１　２７例门静脉海绵样变性患儿临床资料
Ｔａｂｌｅ１　Ｃｌｉｎｉｃａｌｐｒｏｆｉｌｅｓｏｆ２７ｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｓｐｏｎｇｉｏｓｉｓｏｆｐｏｒｔａｌｖｅｉｎ

编号 性别 年龄 临床表现 实验室检查 手术方式 随访时间 预后 并发症

１ 男 １１岁６个月 脾大、脾亢 ＷＢＣ／ＰＬＴ下降 脾切、近端脾肾分流术 １０年 存活 吻合口血栓

２ 女 ５岁４个月 呕血、脾大 ＷＢＣ／ＰＬＴ下降 脾切、近端脾肾分流术 ４年５个月 存活 无

３ 女 ９岁１１个月 呕血，脾大 血常规三系下降 Ｗａｒｒｅｎ术 ２年７个月 存活 无

４ 女 ５岁９个月
检查发现 ＣＴ
ＰＶ，脾大

正常 Ｗａｒｒｅｎ术 ２年４个月 存活 无

５ 男 ８岁１１个月
呕血、黑便，脾

大、脾亢
血常规三系下降 Ｗａｒｒｅｎ术 １年 存活 无

６ 男 １岁７个月 检查发现ＣＴＰＶ ＷＢＣ／ＰＬＴ下降 Ｒｅｘ手术／搭桥血管ＩＪＶ ４年 存活 无

７ 女 ８岁１１个月 鼻出血，脾大 ＷＢＣ下降 Ｒｅｘ手术／搭桥血管ＩＪＶ ３年８个月 存活 无

８ 男 ５岁９个月 鼻出血，脾大 ＷＢＣ／ＰＬＴ下降 Ｒｅｘ手术／搭桥血管ＩＪＶ ３年５个月 存活 无

９ 女 １岁８个月 检查发现ＣＴＰＶ ＷＢＣ下降 Ｒｅｘ手术／搭桥血管ＩＪＶ ３年３个月 存活
术后 ４个月搭桥
血管血栓

１０ 女 ５岁２个月
检查发现 ＣＴ
ＰＶ，脾大

ＷＢＣ／ＰＬＴ下降 Ｒｅｘ手术／搭桥血管ＩＪＶ ３年１个月 存活 无

１１ 男 ４岁３个月
检查发现 ＣＴ
ＰＶ，脾大

ＷＢＣ／ＰＬＴ下降
Ｒｅｘ手术／门静脉侧支－
矢状部侧侧吻合

２年８个月 存活

１２ 女 ５岁 呕血，脾大
ＷＢＣ／ＲＢＣ／ＨＧＢ
下降

Ｒｅｘ手术／搭桥血管ＩＪＶ ２年４个月 存活

１３ 女 ６岁１１个月
检查发现 ＣＴ
ＰＶ，脾大

ＷＢＣ／ＰＬＴ下降
Ｒｅｘ手术／门静脉侧支－
矢状部侧侧吻合

１年１１个月 存活 无

１４ 女 ３岁１１个月 呕血，脾大 血常规三系下降 Ｒｅｘ手术／搭桥血管ＩＪＶ １年９个月 存活 吻合口狭窄

１５ 男 ２岁９个月 检查发现ＣＴＰＶ ＷＢＣ／ＰＬＴ下降 Ｒｅｘ手术／搭桥血管ＩＪＶ １年 存活

１６ 女 １１岁１１个月 呕血，脾大
ＷＢＣ／ＲＢＣ／ＨＧＢ
下降

Ｒｅｘ手术／搭桥血管ＩＪＶ １年７个月 存活 无

１７ 男 ５岁７个月 检查发现ＣＴＰＶ 正常 Ｒｅｘ手术／搭桥血管ＩＪＶ １年７个月 存活 无

１８ 男 ８岁１个月
便血、溶血性贫

血、脾大、脾亢
血常规三系下降

ＲＥＸ手术＋巨脾切除／搭
桥血管ＳＰＶ

１年２个月 存活 无

１９ 男 ２岁１个月 检查发现ＣＴＰＶ ＡＰＴＴ延长 Ｒｅｘ手术／搭桥血管ＩＪＶ １年１个月 存活 无

２０ 女 ３岁７个月 检查发现ＣＴＰＶ ＷＢＣ／ＰＬＴ下降 Ｒｅｘ手术／搭桥血管ＩＪＶ ８个月 存活

２１ 女 ６岁
反复便血、ＬＤ
ＬＴ术后

ＷＢＣ／ＲＢＣ／ＨＧＢ
下降

Ｒｅｘ手术／第一空肠静脉
－门脉矢状部端侧吻合

９个月 存活 无

２２ 男 ６岁８个月
反复便血、ＢＤ
术后

ＷＢＣ／ＲＢＣ／ＨＧＢ
下降

Ｒｅｘ手术／搭桥血管ＩＪＶ ９个月 存活 无

２３ 男 ２岁８个月 检查发现ＣＴＰＶ 正常 Ｒｅｘ手术／搭桥血管ＩＪＶ ９个月 存活 无

２４ 女 ４岁 呕血，脾大 血常规三系下降 Ｒｅｘ手术／搭桥血管ＩＪＶ ５个月 存活 吻合口血栓

２５ 男 ２岁４个月
呕血、黑便，脾

大、脾亢
血常规三系下降 全肝移植术 ４年９个月 存活

术后早期肝动脉

血栓、抗凝后再通

２６ 女 ６岁１个月 便血 血常规三系下降 全肝移植术 ２年１０个月 存活 无

２７ 女 ３岁５个月
呕血、黑便，脾

大、脾亢
血常规三系下降 全肝移植术 １年８个月 存活 无

　注　ＣＴＰＶ：门静脉海绵样变性；血常规三系指白细胞、红细胞、血小板；脾亢：脾功能亢进；ＬＤＬＴ：活体肝移植术；ＷＢＣ：白细胞；ＰＬＴ：血小
板；ＲＢＣ：红细胞；ＨＧＢ：血红蛋白

分流术、转流术及肝移植手术等［９］。分流术分为非

选择性分流术和选择性分流术，非选择性分流术和

脾肾分流术可有效缓解食管胃底静脉曲张和减少

再发出血，但对门静脉系统生理灌注改变较大，可

导致肝脏萎缩和肝性脑病；肠系膜上静脉－肝内门
静脉矢状部搭桥术（Ｒｅｘ手术）已成为儿童门静脉海



绵样变性的首选手术方式，可恢复入肝血流，符合

门静脉生理灌注，手术实施的前提条件是门静脉左

支矢状部发育良好且处于通畅状态［１０－１１］。对于肝

内门静脉左支通畅的患儿，我们根据术中血管情况

实施 Ｒｅｘ手术。有研究表明，经神经心理学测试，
２５％～４５％门静脉海绵样变性患儿同时伴有不同程
度的肝性脑病，可能与凝血功能障碍、高氨血症相

关，因此有部分学者建议行预防性手术治疗［１２－１３］。

经典的Ｒｅｘ手术是通过移植或转位自身血管，
将肝外门静脉主干或肠系膜上静脉的血流通过搭

桥血管分流进入门静脉左支矢状部，恢复正常的入

肝门静脉血流，降低门静脉高压状态。１９９２年，ｄｅ
Ｖｉｌｌｅ等［１４］首次采用颈内静脉，在肠系膜上静脉和

门静脉左支之间进行搭桥吻合，用于治疗活体部分

肝移植术后门静脉梗阻的患儿。随后有学者利用

脾静脉、胃冠状静脉或肠系膜下静脉进行转位或血

管搭桥，改善肝内门静脉灌注，患儿预后良好［１５］。

门静脉矢状部开放且发育良好是实施Ｒｅｘ手术的必
要条件。此外，还应通过肝功能检查排除重要的肝

脏疾病，必要时需行肝活检排除肝脏纤维化或肝硬

化［１６］。本中心先行增强 ＣＴ和 Ｂ超诊断门静脉海
绵样变性，随后利用Ｂ超精确测量肝内门静脉矢状
部直径和血流速度，在手术中进行血管造影，进一

步评估门静脉矢状部发育情况。本组２７例患儿术
前影像学评估均诊断为门静脉海绵样变性，４例术
前和术中评估门静脉矢状部闭锁，１例术中探查门
静脉矢状部发育差，改行脾肾分流手术；２１例成功
实施Ｒｅｘ手术，其中２例因门静脉侧支血管粗大且
向左侧矢状部位置生长，将其侧壁和门静脉矢状部

侧壁进行吻合，Ｂ超监测肝内门静脉获得满意血流
灌注。１例因严重门脉高压、巨脾，术前多次出现溶
血现象，术中切除巨脾，获取脾静脉作为搭桥血管，

实施经典 Ｒｅｘ手术并获得成功。因此我们认为，
Ｒｅｘ手术的关键在于确保肝外门静脉系统的血液能
够通过某途径灌注入肝内门静脉系统；其次要确保

门静脉灌注的压力和流量达到一定程度，否则低灌

注仍然无法缓解肝外门静脉高压和增加肝内门静

脉灌注量；搭桥血管的吻合口径和管腔直径均不能

小于５ｍｍ。张金山［１５］则认为血管直径大于３ｍｍ、
血管吻合保持无张力对保证手术的成功至关重要。

虽然Ｒｅｘ手术是恢复门静脉生理灌注的最合适手术
方式，但是Ｒｅｘ手术也存在一定血管并发症，其中包
括术后搭桥血管两端随着生长发育逐渐出现的吻

合口的狭窄。

肝移植手术是治疗儿童门静脉海绵样变性最

有效的手术方式，也是诊疗过程中最后选择的治疗

方案，能够彻底去除病变血管并缓解门静脉高

压［１７］。目前儿童肝移植技术在国内得到快速发展，

国内多家儿童肝移植诊疗中心报道的术后３年生存
率、５年生存率均超过９０％［１７］。肝移植手术治疗门

静脉海绵样变性引起的门脉高压安全有效，且能够

改善患儿生长发育情况。结合国内一些研究，作者

认为当存在以下情况时，可考虑进入肝脏移植等待

程序：①肝内门静脉存在海绵样变性且互不相通；
②脾静脉、左肾静脉细小；③反复消化道出血且难
以有效控制；④经Ｒｅｘ手术、分流手术等治疗失败；
⑤伴严重门静脉高压及严重肝功能损伤［３］。本研

究中包含３例门静脉海绵样变性患儿，肝内门静脉
系统呈现出广泛海绵样变性，Ｂ超检查肝内外未见
通畅的门静脉系统，临床表现为反复消化道出血、

严重食管胃底静脉曲张、脾功能亢进、血常规三系

均减少和腹水，均利用供肝自身的门静脉进行血管

重建，弥补了受体自身海绵样变性门静脉的缺陷，

而受体的肝动脉发育基本正常。对于儿童门静脉

海绵样变性，肝移植手术仅作为最后的治疗选择。

总之，儿童门静脉海绵样变性主要表现为快速

发展的门静脉旁路静脉曲张和严重消化道出血。

儿童肝脏缺乏门静脉灌注所带来的生长发育障碍、

凝血功能障碍和肝性脑病需要小儿外科医生重点

关注。近年来，儿童门静脉海绵样变性的治疗理念

已发生改变，建议早诊断、早手术治疗。手术方式

应根据肝内外门静脉发育和病变情况综合分析后

抉择。首选Ｒｅｘ手术的原因在于其能够恢复门静脉
系统正常解剖通道和生理作用，改善患儿肝脏灌注

和生长发育，避免肝性脑病的发生。肝脏移植手术

能够彻底治愈门静脉海绵样变性，但其手术适应证

应严格筛选。

利益冲突　所有作者均声明不存在利益冲突

作者贡献声明　文献检索为盛新仪、谢惟心，论文调查设计为尹强、

刘金桥，数据收集与分析为陈立健、袁妙贤，论文结果撰写为彭宇

明，论文讨论分析为彭宇明、尹强
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—ｅ７４．ＤＯＩ：１０．１０９７／ＳＬＡ．００００００００００００４５２５．

（收稿日期：２０２２—０３—１３）

本文引用格式：彭宇明，尹强，袁妙贤，等．儿童门静脉海绵样变
性的临床特点及手术治疗策略［Ｊ］．临床小儿外科杂志，２０２２，２１
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盲法在临床研究过程中的主要作用

盲法使用的本质是为了降低由于个人主观因素所造成的信息偏倚，因此，实际的小儿外科科研工作中

盲法主要会围绕整个研究环节的三个群体（即受试者、调查者、分析者）朝着不同的方向展开。对于研究对

象而言，可以降低因研究对象心理或生理上的反应而对干预效果产生影响，另外研究对象更容易遵守研究

方案，减少失访的发生；对于研究者而言，不会区别对待研究对象（采用不同的干预手段或剂量不同等），对

研究结果的评价也会更客观；对于数据统计分析人员而言，在统计分析中会更公平、公正，不会去刻意追求

有统计学意义的结果。


