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　　 肝外门静脉梗阻 （ｅｘｔｒａｈｅｐａｔｉｃｐｏｒｔａｌｖｅｉｎｏｂ
ｓｔｒｕｃｔｉｏｎ，ＥＨＰＶＯ）是一个独特的病种，梗阻可累及
或不累及肝内门静脉，肠系膜上静脉和脾静脉，但

单独的脾静脉或肠系膜上静脉梗阻不构成 ＥＨＰＶＯ。
另外，慢性肝病或肿瘤伴有的门静脉梗阻是单独病

种，不构成 ＥＨＰＶＯ。亚太地区肝病研究协会（Ｔｈｅ
ＡｓｉａｎＰａｃｉｆｉｃＡｓｓｏｃｉａｔｉｏｎｆｏｒｔｈｅＳｔｕｄｙｏｆｔｈｅＬｉｖｅｒ）关于
ＥＨＰＶＯ的共识提出，采用门静脉血栓形成名称有两
个缺点：第一，没有排除肝硬化或肝细胞癌侵袭所

致的肝内门静脉血栓形成；第二，没有包括门静脉

海绵血管瘤（ｃａｖｅｒｎｏｍａ）的形成和产生的门静脉高
压症。

１　病因和病理学

肝外门静脉梗阻是儿童上消化道出血的主要

原因，在儿科门静脉高压症中约占 ７０％。多数儿
童 ＥＨＰＶＯ原因不明，少数病例有脐感染，脐静脉插
入导管，或腹腔内感染的证据。先天性异常原因

罕见，也缺乏足够证据提示在儿童中有血液凝固性

过高疾病的基础。

病理学上，ＥＨＰＶＯ病例大体检查中，门静脉因
为被大小不等血管群团取代，杂乱无章地排列在结

缔组织中，很难辩认原始的门静脉，组织学检查显

示肝脏仍保持其正常结构性模式。

Ｓｈｉｎｏｈａｒａ等（ＣＴＰ）观察肝外门静脉高压症儿童
的肝外门静脉形态学改变，ＣＴＰ中采用螺旋 ＣＴ扫
描研究 ６例肝外门静脉高压症儿童，年龄 １０～１８
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岁，均有呕血史，经三维 ＣＴＰ发现全部 ６例患者门
静脉无血栓形成或梗阻，但肝外门静脉弯曲呈 ｎ
型，弯曲的门静脉从肠系膜上静脉与脾静脉汇合形

成，并向肝伸展数厘米后，向下弯曲行走，达到肝

门以前又形成弯曲。该作者根据门静脉弯曲的情

况认为在胚胎发育中，肝外胆管异位绕过门静脉

后侧，压迫门静脉使门静脉向前突起形成 ｎ－型弯
曲是儿童门静脉高压症的原因，而所谓的门静脉

海绵状改变可能是弯曲的大静脉．

２　临床表现和自然发展史

２．１　临 床表现

（１）食管静脉曲张出血。儿童 ＥＨＰＶＯ患者最
常见的临床表现是食管静脉曲张破裂引起突发性

大量呕血，可反复发作。患者一般对出血耐受性

好，无明显的肝细胞功能衰竭。没有证据证实在青

春期以后因自然侧支循环的开放分流会使静脉曲

张出血次数减少。ＥＨＰＶＯ病例中约三分之一出现
胃底静脉曲张，孤立性胃底静脉曲张可引发严重出

血，异位性静脉曲张也常见（十二指肠，肛门直肠

区，胆道和胆囊等）。（２）中等度或巨型脾肿大是
常见体征。（３）部分儿童并发生长发育迟缓。Ｍｅ
ｈｒｏｔａ等对 ２２例营养良好的 ＥＨＰＶＯ青春期前儿童
进行了人体测量，以及生长激素（ＧＨ）和胰岛素样
生长因子 １（ＩＧＦ１）水平测定，并与 ３５位年龄和性
别相等的营养良好的正常儿童对照组进行比较，

发现 ＥＨＰＶＯ儿童身高标准差分数和上臂肌肉周径
Ｚ分 数 明 显 低 于 对 照 组 （Ｐ ＜０．０１和 Ｐ ＜
０．０００１），但两组肱三头肌皮肤褶折厚度 Ｚ分数无
差别。ＥＨＰＶＯ患儿的 ＩＧＦ１水平明显低于对照组，
但基础 ＧＨ明显高于对照组，研究证明儿童性 ＥＨＰ
ＶＯ导致生长迟缓，瘦肉总量减少，皮下脂肪无减
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少，以及在基础 ＧＨ高水平情况下 ＩＧＦ１水平下降，
提示有 ＧＨ抵抗状态。因此认为，儿童 ＥＨＰＶＯ所导
致生长迟缓的可能机制是对生长激素有抵抗力。

（４）少数病例有脾功能亢进，腹水和黄疸。（５）儿
童 ＥＨＰＶＯ可并发门静脉性胆病（ＰｏｒｔａｌＢｉｌｉｏｐａｔｈｙ），
包括肝内和肝外胆管狭窄或扩张，以及胆囊壁静脉

曲张等。Ｃｈａｎｄｒａ等根据 ＥＲＣＰ检查发现，ＥＨＰＶＯ病
例中约 ８０％有胆道病变，但绝大多数门静脉胆病
患者无症状。门静脉海绵状血管瘤，胆总管静脉曲

张和胆管缺血性损伤可能与门静脉形态学改变有

关。长期随访中发现少数（＜５％）患儿出现碱性
磷酸酶值升高，腹痛，黄疸，发热等症状，并可并发

胆管炎及胆石病。

２．２　自然病程
（１）ＥＨＰＶＯ出血率（出血次数／年）约 １．３，青

春期后的出血危险性保持不变。长期随访儿童

ＥＨＰＶＯ证明，在静脉曲张消除后，再出血发生率
低，１０年随访生存率近 ９０％。（２）肝功能障碍：一
般认为儿童 ＥＨＰＶＯ的临床特征之一是肝功能正
常。但 Ｒａｎｇａｒｉ等对 ４３例儿童 ＥＨＰＶＯ研究，发现 ９
例（２１％）出现自发性腹水和其他肝功能障碍，有
腹水病例（ｌ组）与无腹水病例（２组）比较，血清
ＡＬＴ值［（５４±２４）Ｕ／Ｌ∶（３４±１０）Ｕ／Ｌ］，血清白
蛋白［（３．２±０．３）ｇ／ｄＬ∶（３．７±０．４）ｇ／ｄＬ］，凝
血酶原时间差别［（９．０±４．５）ｓ∶（２．４±１．９）ｓ］，
两组均有显著性差异（Ｐ ＜０．０５，Ｐ ＜０．０１，Ｐ ＜
０．０５）。１组较 ２组儿童大 ４岁，患门静脉高压症
时间更长（１１．５∶５．６年，Ｐ ＜０．０５），同时，两组
门静脉性胆病的改变明显，且更加严重。

３　诊　断

影像学是诊断儿童 ＥＨＰＶＯ的重要手段，包括 Ｂ
超，彩超，螺旋 ＣＴ动脉造影（ＣＴＡ）和 磁共振动脉

造影（ＭＲＡ）等。诊断依据是影像学显示门静脉梗
阻，肝门区门静脉海绵状改变所产生的典型弯曲

血管团，以及超声显示肝脏的大小、形态和回声特

征均正常。多普勒彩色超声可证实肝外门静脉是

否有血流，海绵状血管瘤有向肝性信号或胆囊壁

有静脉曲张。通过影像学检查可了解门静脉系统

通畅情况，以及交通支和分流的存在，对治疗有重

要意义。对于怀疑伴发肝脏疾病的 ＥＨＰＶＯ患者，
可行肝活检排除肝脏病理改变。

儿童 ＥＨＰＶＯ须与肝硬化鉴别。Ｐｅｔｅｒ等对 １２０
例门静脉高压症儿童进行有关肝硬化 与肝外门静

脉梗阻在临床和化验上的鉴别，其中 ２８．３％诊断
为肝硬化，７１．６％为 ＥＨＰＶＯ。肝硬化患者中位年
龄（７．９３±３．８）岁与 ＥＨＰＶＯ（７．０８±３．２）岁具有
可比性。ＥＨＰＶＯ患者中，１１例伴有腹水，其中 ９例
住院前 ２周有显著性出血，腹水消失后行肝活检结
果发现肝组织学正常。研究发现，与肝硬化比较

ＥＨＰＶＯ儿童上消化道出血发生率明显地增高，分别
为 ６１．６％和 １４．７％；且以前发作出血的次数更
多，分别为（２．７±０．５）次和（１．２±０．４）次；有症
状的时间更长分别为（２５．７±４．６）个月和（１２．３
±３）个月；但黄疸发生率分别为 ２％和 ７６．４％。
进一步分析肝硬化儿童的临床特征显示，同时存在

腹水和黄疸者占 ４１％，黄疸和脑病 ２６％，腹水和
脑病 ２６％，单独黄疸 ７６％。ＥＨＰＶＯ儿童中，有腹
水者１２．８％，黄疸 ２．３％，但无 １同时有黄疸和腹
水。ＥＨＰＶＯ儿童 血红 蛋白低 ［（６．４±２．７８）ｇ／
ｄＬ］，肝功能正常，表现为胆红素及白蛋白水平和
凝血酶原时间正常。肝硬化病例血红蛋 白更高

［（８．８±２．８）ｇ／ｄＬ］，肝功能不正常。肝硬化儿童
中 １１．７％可见扩张、弯曲的前腹壁静脉，伴有黄疸
和／或腹水，但在全部 ＥＨＰＶＯ儿童是均无此表现。
弯曲扩张的前腹壁静脉来源于脐旁静脉血液逆流

与浅腹壁静脉交通，在 ＥＨＰＶＯ不存在这种静脉交
通，因为门静脉主干梗阻使与脐静脉汇合的门静脉

左支血流受阻。作者认为，当儿童有上胃肠道出血

而无黄疸时，预测 ＥＨＰＶＯ诊断的准确率为９７．５％。
ＥＨＰＶＯ血液动力学研究显示，肝静脉压力梯度

（肝静脉楔入压减去游离肝静脉压）在正常范围

内，脾内压力显著增高，表明其窦前梗阻性质，而

曲张静脉内压力也增高．脾内压力和曲张静脉内
压力均能反映门静脉压力。目前认为测定门静脉

压力对 ＥＨＰＶＯ儿童的作用有限。

４　治　疗

４．１　食管静脉曲张出血
儿童食管静脉曲张出血最常见原因是 ＥＨＰＶＯ。

在 ＥＨＰＶＯ儿童中约 ９０％病例主诉食管为静脉曲张
出血，其中 ７０％ ～７５％有再发性出血。静脉曲张
出血是儿童 ＥＨＰＶＯ并发症和死亡的主要原因。因
此，有效地控制出血可使最大多数病人长期生存。

这种结果与肝内病变引起的门静脉高压症是不同

的，因为后者的预后在很大程度上是决定于肝脏

的基础性病变。ＥＨＰＶＯ所致门静脉高压症，因肝
功能保持正常，预后良好，静脉曲张出血病死率约

７９７
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５％ ～９％，因此，儿童 ＥＨＰＶＯ的主要处理应该针
对静脉曲张出血的预防和治疗。

儿童 ＥＨＰＶＯ静脉曲张治疗有两个途径：内镜
（硬化疗法，结扎术）和外科手术。

４．１．１　内镜治疗
（１）内镜硬化疗法　硬化疗法可有效的控制儿

童 ＥＨＰＶＯ食管静脉曲张出血，但并发症发生率较
高。Ｙａｃｈｈａ等报告 ５０例确诊的 ＥＨＰＶＯ儿童，年龄
４个月至 １４岁，因复发性食管静脉曲张出血进行
内镜硬化疗法（ＥＳＴ），在曲张静脉内注射 １次 １％
乙氧硬化醇或 ３％石碳酸，每隔 ２～３周进行局部
注射直到静脉曲张消失，以后每隔 ６个月复查。治
疗结果显示，静脉曲张消失率为 ８８％（４４／５０），静
脉曲张消失平均需要 ８次注射（５～１３），此 ４４例
在 ＥＳＴ治疗过程中有 １３儿童共发生 １５例次出血，
而完成 ＥＳＴ疗程使静脉曲张消失后，经随访平均数
１９个月，无再出血病例，但胃静脉曲张发生率从
４０％增加到 ７０％，３例并发十二指肠溃疡。其余 ６
例静脉曲张未消失者，静脉曲张程度减少 ５０％，且
未发生再次出血。该组 ５０例 ＥＳＴ后并发食管溃疡
１０例（２０％），经过抗酸和奥美拉唑治疗后全部食
管溃疡愈合，并发 食管狭窄 ３例（６％），其中 ２例
被迫行内镜扩张术。该组无死亡或需要手术病例，

故认为 ＥＳＴ能有效的控制 ＥＨＰＶＯ儿童食管静脉曲
张出血，全部病例经 ＥＳＴ治疗后无再发性曲张静脉
出血。

Ｐｏｄｄａｒ等报道一组 ２５７例 ＥＨＰＶＯ儿童（男 １４４
例，女 ６３例），经内镜用纯酒精注入食管曲张静
脉，每 ２～３周重复注射 １次，直到曲张静脉全部
根除。２５７例中，随访和分析了 ２０７例，其中首次
出血的中位年龄 ５．９岁，治疗前出血平均 １．８（１
～５）次，脾肿大 ２００例（９６．６％），脾功能亢进 ７８
例（３８％）；腹部超声检查显示门静脉梗阻而脾静
脉通畅 １５７例（７６％），门静脉及脾静脉梗阻 ５０例
（２４％），但无单独脾静脉梗阻病例。在 ＥＳＴ治疗的
２０７例 ＥＨＰＶＯ儿童中，治疗期间因出血死亡 ５例，
转手术治疗 ２３例，正在接受 ＥＳＴ６例，完成 ＥＳＴ治
疗的 １７３例，其中食管曲张静脉根除成功 １６５例
（９５％），经平均（４．５ ±１．９）次内镜硬化剂注射
后曲张静脉才根除成功。随访平均 ３６个月，期间
有 ２８例（１７％）曲张静脉复发，但仅 ３例出血。该
组 ＥＳＴ并发症：食管溃疡 ３６例（１７．４％），狭窄
３８例（１８．４％），穿孔 ３例（１．４％）。该文提出，
内镜硬化疗法能有效根除儿童肝外型门静脉高压

症的食管静脉曲张，并发症发生率在可接受水平，

ＥＳＴ是治疗儿童 ＥＨＰＶＯ的安全有效的治疗方法。
应用 ＥＳＴ治疗儿童 ＥＨＰＶＯ曲张静脉出血可并

发或加重门静脉高压症性胃病（ＰＨＧ）和胃静脉曲
张（ＧＶ），后者分为胃食管静脉曲张（ＧＯＶ）及单独
胃静脉曲张（ＩＧＶ）。Ｐｏｄｄａｒ等观察了 ＥＨＰＶＯ儿童因
食管静脉曲张出血行 ＥＳＴ治疗中 ＰＨＧ和 ＧＶ变化。
在开始 ＥＳＴ治疗以前的病例中（ｎ＝２７４），２７％病
例有 ＰＨＧ（其 中 ３．６％ 严 重 ），６８．６％ 有 ＧＶ
（ＧＯＶ６６．８％，ＩＧＶ１．８％），完成 ＥＳＴ以后 （ｎ ＝
１８６），ＧＯＶ显著减少（６４％降至 ４５％），ＩＧＶ增加
（１％ 升 至 １４％）， ＰＨＧ 增 加 （２４．７％ 升 至

５１．６％），而严重 ＰＨＧ发生率也显著性增加（３．２％
升至 １５．６％，Ｐ ＜０．０５）。随访平均 ３８个月期
间，１９％ＩＧＶ儿童有出血发生，但 ＰＨＧ者未发生出
血。Ｉｔｈａ等探讨了 １６３例 ＥＨＰＶＯ经内镜根除食管
曲张静脉后儿童，在平均 ３．７年的随访中，对食管
曲张静脉复发率，出现新的胃静脉曲张或原有胃

静脉曲张的变化，ＰＨＧ发病率以及复发的食管或
胃静脉曲张再出血的风险等进行了观察。观察时

将胃静脉曲张分类为胃食管静脉曲张（ＧＯＶ）或单
独胃静脉曲张（ＩＧＶ），而胃食管静脉曲张再分为
ＧＯＶ１（沿着胃小弯延伸），ＧＯＶ２（沿胃大弯延伸）。
结果发现，食管静脉曲张复发率是 ４０％（ｎ＝６５，
Ｉ°３１％，ＩＩ°５０％，ＩＩＩ°１８％），原发性 ＧＶ（ＥＳＴ
前）发生率 ６１％ （９９／１６３），其中是 ８３％ＧＯＶ１（ｎ
＝８２），１５％ ＧＯＶ２（ｎ＝１５），２％ ＩＧＶ（ｎ＝２）。
继发性 ＧＶ（ＥＳＴ后）发生率 ２８％（４５／１６３），其分
类为 ４７％ＧＯＶ１（ｎ＝２１），２４％ＧＯＶ２（ｎ＝１１），
２９％ＩＧＶ（ｎ＝１３）。ＥＳＴ治疗前与最后的追踪结
果比较，发现 ＧＯＶ１病例显著减少，分别为 ８２例和
５６例 （Ｐ＝０．０２），但有 ＧＯＶ２和 ＩＧＶ病例显著性
增多，分别为 １５例比 ２３例和 ２例比 １５例 （Ｐ ＜
０．００１），ＰＨＧ发生率也显著性增加，分别为 １２％
和 ４１％（Ｐ＜０．００１），有 严重程度 ＰＨＧ者从 １例
增为 １２例（Ｐ＜０．００１）。儿童 ＥＨＰＶＯ食管静脉曲
张根除以后的复发性食管静脉曲张没有再出血，

但７％儿童因各类型的原发性或继发性胃曲张静脉
而发生再出血。

Ｚａｒｇａｒ等对 ６９例儿童 ＥＨＰＶＯ因食管静脉曲张
出血行 ＥＳＴ后进行了随访，最长达 ２０年以上。治
疗方法是食管曲张静脉内注射 ５％乙醇胺油酸脂，
经过平均 ６．３次（３～１４次）注射，６３例（９１．３％）
达到食管曲张静脉根除（消失），与技术有关并发

８９７
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症发生率 ２８．９％，病死率 １．４％。５９例有食管静
脉曲张根除后获随访 １０．４～２０．１年［（平均（１５．１
±３．１）年］，显示在食管静脉曲张被根除后，在平
均 ３年（１．２～１２．８年）时间内有 ７例（１１．９％）再
出血（食管静脉曲张 ４例，胃静脉曲张 ２例，十二
指肠溃疡 １例），其中 ６例（８５．７％）再出血是在
食管静脉曲张后 ４年发作的。另外，有食管静脉曲
张复发 ８例（１３．６％），此 ８例复发性静脉曲张与 ７
例再出血中的 ５例，再次经 ＥＳＴ处理治愈；还有 ２
例胃静脉曲张出血者行手术治疗。Ｚａｒｇａｒ等认为，
ＥＳＴ根除食管静脉曲张后使 ８８．１％病例不再出血，
因此，儿童 ＥＨＰＶＯ静脉曲张出血行 ＥＳＴ是理想，安
全和有效的治疗方法。

（２）内镜结扎术　内镜硬化疗法和内镜结扎术
（ＥＶＬ）均对治疗 ＥＨＰＶＯ食管静脉曲张急性出血均
有疗效，但在预防再次出血方面，内镜结扎较硬化

疗法更安全、有效。刘寻阳采用 ＥＶＬ治疗 ２６３例食
管静脉曲张出血，其中有肝外门静脉阻塞 ２１例
（８％），但对后者的疗效还待分组研究。Ｃｈｏｕ等对
３例 ＥＨＰＶＯ儿童因难控制的食管静脉曲张出血有
计划地进行 ＥＶＬ和预防性心得安治疗，结扎曲张
静脉 ３～４次后，３例全部达到曲张静脉完全消失，
随访 ９～３１个月未发 生 复 发 性 曲 张 静 脉 出 血。
Ｚａｇａｒ等对比研究 ＥＶＬ与 ＥＳＴ对儿童 ＥＨＰＶＯ静脉曲
张出血的效果，用 ＥＳＴ治疗 ２４例，ＥＶＬ治疗 ２５
例，两组在停止实际性出血方面（１００％）和根除
曲张静脉率（９１．７％∶９６％，Ｐ ＝０．６１）方面均无
显著性差异。但根除曲张静脉需要的 ＥＶＬ次数比
ＥＳＴ少 ［（３．９±１．１） ∶（６．１±１．７），Ｐ ＜
０．０００１］，ＥＳＴ组的再出血率和严重并发症发生率
明显高于 ＥＶＬ组（分别为 ２５％∶４％，Ｐ ＝０．０４９
和 ２５％∶４％，Ｐ＝０．０４９），应用 ＥＶＬ或 ＥＳＴ使食
管曲张静脉根除后，ＥＶＬ的食管静脉曲张复发率比
ＥＳＴ高（１７．４％∶１０％），但统计学上无明显差异
（Ｐ＝０．６７）。总之，ＥＶＬ对 ＥＨＰＶＯ儿童曲张静脉
出 血是安全，有效的技术，ＥＶＬ较 ＥＳＴ能更快的根
除曲张静脉，再出血率更底，并发症更少。Ｐｏｄｄａｒ
等提出 ＥＶＬ对根除儿童 ＥＨＰＶＯ食管静脉曲张较
ＥＳＴ优越，但 ＥＶＬ不易结扎较小的食管曲张静脉，
而曲张静脉复发率偏高，因此考虑将 ＥＶＬ和低剂
量 ＥＳＴ结合处理儿童 ＥＨＰＶＯ食管静脉曲张。他对
３０例 ＥＨＰＶＯ儿童行 ＥＶＬ根除曲张静脉后，在随访
中发现的复发曲张静脉再用 ＥＳＴ处理。与另一组
１０６例儿童只行 ＥＳＴ的做比较，结果显示 ＥＶＬ＋

ＥＳＴ和单独 ＥＳＴ的静脉曲张根除率相似（１００％：
９６％），但 ＥＶＬ＋ＥＳＴ较单独 ＥＳＴ需要的硬化剂量
更少［（３．１±２）ｍＬ∶（７．５±４）ｍＬ，Ｐ ＜０．００１］，
治疗次数更少（２±１∶４．４±２，Ｐ ＜０．００１），平均
随 访 ２７ 个 月 中，静 脉 曲 张 复 发 率 分 别 为

６．６％∶１０％。此结果提示，ＥＶＬ＋ＥＳＴ可能是处理
儿童 ＥＨＰＶＯ食管静脉曲张较理想的方法，但病例
数太少，需要进一步研究。

内镜结扎在预防儿童食管静脉曲张的作用并

不明确。ＣｅｌｉｎｓｋａＣｅｄｒｏ等选择无出血史，食管静脉
曲张Ⅱ°或Ⅱ°以上，并经观察 ６个月后其大小至
少增加Ⅰ°或内镜显示有高危出血特征的 ３７例门
静脉高压症儿童进行前瞻性研究，尚未发生食管静

脉出血之前行预防性曲张静脉内镜结扎术。３７例
儿童年龄 ４～１７岁，其中肝硬化 ２２例，门静脉血
栓形成 １５例。３７例患儿中 ３１例坚持接受 ＥＶＬ，
其中 ２８例（９０．３％）经平均结扎（２．０±０．９）次后
食管静脉曲张被根除。曲张静脉根除后随访 １６个
月，发现有 ３例分别在 １２，１３和 ２８个月复发静脉
曲张但没有出血，另外 ２例发生门静脉高压症胃
病，其中 １例发作出血。肝硬化与门静血栓形成儿
童的 ＥＶＬ处理效果没有差别。作者结论是，肝硬
化和非肝硬化的儿童门静脉高压症行 ＥＶＬ能安全、
有效的预防食管静脉曲张首次出血。

４．１．２　外科手术　外科手术一般适用于 ＥＨＰＶＯ
儿童曲张静脉出血内镜疗法无效，或在青春期前有

显著发育迟缓，有症状的门静脉胆病或有症状的

脾功能亢进等，也可用于要求一次性治疗的患者。

（１）非分流性三联手术　Ｈｕ等（华西医院）报
告 ７例儿童肝外型门静脉高压症食管静脉出血行
脾肺固定术 ＋门奇断流术 ＋脾动脉结扎的三联手
术，手术后随访平均 ５．６年（２～８年），未再发作
胃食管静脉出血，且静脉曲张程度减轻，自由门静

脉压力显著下降，门静脉血流量减少，血白细胞和

血小板恢复正常，提示三联手术能有效控制儿童肝

外门静脉高压症静脉曲张出血。

（２）胃食管断流术和传统性门 －体分流术　
ＥＨＰＶＯ儿童门静脉高压症外科手术方法很多，为此
Ｒａｏ等前瞻性研究中比较 ３种术式的效果，将肝外
门静脉高压症儿童分成 ３组：第一组，脾切除术 ＋
中央型脾 －肾静脉分流术（ｃｅｎｔｒａｌｓｐｌｅｎｏｒｅｎａｌｓｈｕｎｔ，
ＣＳＳ），用于有脾大，严重脾功亢进，和脾静脉适合
行分流术者；第二组，保留脾脏，脾 －肾静脉侧侧
分流术（ｓｉｄｅｔｏｓｉｄｅｌｉｅｎｏｒｅｎａｌｓｈｕｎｔ，ＳＳＬＲ），用于

９９７
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有轻度脾大，轻度脾亢和脾静脉适合行分流者 ；第

三组，脾切除术 ＋胃食管断流术（ＳＧＤ），选用于因
无合适脾静脉不能行分流手术者。全组 ２７例儿
童，选用 ＣＳＳ１０例，ＳＳＬＲ１０例，ＳＧＤ７例。３种术
式后，门静脉压力下降水平无差别，ＳＳＬＲ与 ＣＳＳ
比较，手术中平均失血量更少，手术时间更短，有

显著性优势。手术后 ３个月的彩色超声检查显示
ＳＳＬＲ组分流全部通畅，ＣＳＳ组 １０例中 ９例通畅，
ＣＳＳ组和 ＳＧＤ组全部病例脾功能恢复正常，而 ＳＳ
ＬＲ组 ８例中 ５例血象改善。手术随访 ３～５年，均
无再出血、肝性脑病或脾切除后暴发性脓毒症发

生。

Ｏｒｌｏｆｆ等于 ２００２年总结 ４０年间，２００例儿童和
年青成年人为主的肝外门静脉血栓形成引起门静

脉高压症食管静脉曲张出血行择期性门 －体静脉
分流术的疗效。２００病例中，年龄 ４～１６岁者 １０６
例（５３％），１７～３０岁者 ６０例（３０％），３１～５２岁
者 ３４例（１７％）；门脉系统阻塞部位：单独门静脉
１３４例（６７％），门 －脾静脉 ５６例（２８％），门静脉
和肠系膜上静脉 １０例（５％）。治疗前曾经接受的
治疗包括：ＥＳＴ或 ＥＶＬ者 １０６例（５３％），各种手
术 ７２例（３６％），未行手术 １２８例（６４％）。所有
患者行静脉分流手术前经历过至少 ２次食管静脉
出血而且需要输血，另外要求门静脉系统至少有 １
根静脉是通畅的。根据患者不同情况提供 ３种门
－体静脉分流术选择：第一，当有脾脏存在，脾静
脉通畅选择行中央型脾 －肾静脉侧侧分流术，保
留脾脏，９４例（４７％）；第二，对发现脾静脉与肾
静脉的间距过大者行中央型脾 －肾静脉端侧分流
术 ＋脾切除术，４０例（２０％）；第三，对已经行脾
切除术或脾静脉阻塞或脾静脉太小者则选择行下

腔静脉（左侧髂总静脉）与肠系膜上静脉端侧分流

术，６６例（３３％）。２００例住院期间无手术后死亡
病例，６６例下腔 －肠系膜静脉分流术后，６例并发
下肢水肿，均为成年病人，而儿童病例中无 １例并
发下肢水肿。手术前有脾亢患者 １２２例，术后全部
患者血小版恢复正常。术后随访 １５年证实，５例
（２．５％）静脉分流栓塞，?发作再出血，均为中央
型脾 －肾 端 侧 静 脉 分 流 病 例；其 余 １９５病 例
（９７％）没有发生分流栓塞或再出血，术后生存率
５年为 ９９％，１０年为 ９７％，１５年为 ９５％。５年后
生活质量情况良好者 ９８％，一般者 ２％。作者指
出，有一个不正确的看法认为 ＥＨＰＶＯ患儿，随着年
龄长大，曲张静脉出血会最终消失，但本组 ９４例成

年人中，有 ４２例出血史是在儿童时期开始的，以
后多次出血直到行门 －体静脉分流术；同时也发现
一些肝外门静脉高压症成年患者，从儿童时期开

始出血，但以后失去行分流术的机会。因此认为，

很多或多数肝外门静脉高压症患者会继续发生曲

张静脉出血，直到因出血或其并发症引起死亡或接

受有效治疗。

Ｋａｔｏ等认为，近来随内镜治疗的发展以及对手
术并发症的忧虑，使外科手术处理儿童门静脉高压

症的作用显著下降。但内镜疗法消除曲张静脉需

要经过几次内镜处理，在每次内镜处理的间隔时

间有再次出血风险，且内镜治疗不能消除门静脉

高压症；而门 －体静脉分流术不但能直接降低门静
脉压力，减少发生出血风险并能改善儿童生长状

况。作者观察儿童门静脉高压症 １２例，其中肝外
门静脉梗阻 ６例，手术前肝功能良好，１０例行远
端脾 －肾静脉分流术，２例行其它静脉分流术。手
术后全部恢复正常活动，手术后 ２年随访，９例青
春前期儿童其体重和高度有显著改善．Ｍｅｎｏｎ等前
瞻性研究儿童肝外门型静脉高压症患者行择期性

外科手术后生长指标和生活质量的改变，并与术前

内科治疗期间状况进行比较，该组 ３０例 ＥＨＰＶＯ儿
童，年龄 ５～１７岁，全部有胃肠道出血史，内科治
疗平均 ４年，９０％接受过内镜硬化疗法。根据具
体情况选用：脾切除 ＋胃断流术（ｎ＝９），脾切除
＋中央型脾 －肾静脉分流术（ｎ＝１５）或脾 －肾静
脉侧侧分流术（不切除脾脏，ｎ＝６）。术后过程顺
利，随访 １－４年，无 １例再出血或发作肝性脑病，
术后 １年 体 重 和 身 高 ｚ分 数 明 显 改 善，分 别 为
５０％和 ７５％，多数儿童学习能力，体力活动和社会
交流活动明显改善。

（３）肠系膜 －门静脉左支分流术［ｍｅｓｅｎｔｅｒｉｃｏ
ｌｅｆｔｐｏｒｔａｌｂｙｐａｓｓ，ＭＬＰＢ（Ｒｅｘｓｈｕｎｔ）］　ｄｅＧｏｙｅｔ等在
１９９６年创造并应用于治疗 ７例儿童肝移植后晚期
发生的门静脉栓塞形成所致的肝外型门静脉高压

症。Ｒｅｘ分流术操作如下：可先通开脐静脉，行脐
静脉造影或行彩色超声或磁共振血管造影（ＭＲＡ）
等确定门静脉左支通畅，沿着圆韧带分离到门静

脉左支远段（ＲｅｘｒｅｃｅｓｓｕｓＲｅｘ隐窝）以及其第 ＩＩＩ，
ＩＶ段的分支，显露门静脉左支 ３～４ｃｍ，注意避免
损害胆管或动脉小分支，用小型血管钳侧面钳夹门

静脉左支，在圆韧带与门静脉左支连接处切断圆韧

带，将静脉切口纵形切开，在横结肠系膜下方显露

肠系膜上静脉，采用患者颈内静脉，用 ６０可吸收
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线进行移植静脉与门静脉左支行端 －侧吻合后，将
移植静脉沿着十二指肠前方穿过横结肠系膜与肠

系膜上静脉行端 －侧吻合，有时需要切除门静脉左
支前方存在的桥形肝组织，便于显露和避免关腹后

引起吻合口压迫。分流术后随访 ４～９年，７例全
部健康生存，疗效良好。Ｂａｍｂｉｎｉ等采用 Ｒｅｘ静脉分
流术成功治疗 ５例儿童肝外型门静脉高压症，认
为 Ｒｅｘ静脉分流术是消除儿童肝外门静脉血栓形
成所致门静脉高压症很有效的方法。Ｇｅｒｋｅ等监测
了 １３例（年龄 １．２～１４．２岁）ＥＨＰＶＯ儿童行 Ｒｅｘ
静脉分流术后肝内门静脉血流的变化，彩超显示

１３例均有门静脉海绵状改变，其中 ８例显示肝内
有很小的门静脉分支，Ｒｅｘ分流术后肝内门静脉分
支直径迅速增大，门静脉向肝性血流也迅速增多，

门静脉高压症的症状改善，反映了 Ｒｅｘ静脉分流术
后肝内门静脉分支的迅速适应性。建立 Ｒｅｘ静脉
分流术后，门静脉血流转入肝内达到与正常门静脉

血流相似，表现为：分流术后门静脉左支有反向性

血流灌注右侧肝脏；肝门的海绵状血管瘤 随着时

间而消失，?伴有其它门静脉高压症状消退；在静

脉分流平面，移植静脉直径和血流速度与健康人

群门 静 脉 主 干 相 似 （分 别 为 ６～１３ｍｍ 和 ３０～
１５０ｃｍ／ｓ），提示肝脏有充足的门静脉血流。Ｓｕｐｅｒｉ
ｎａ等注意到有关 ＥＨＰＶＯ儿童行 Ｒｅｘ静脉分流术对
肝形态学和功能的影响，在 ３４例计划行 Ｒｅｘ分流
术中，３１例（９１％）手术成功，经 １～７年随访 ３１
例移植血管均通畅，肠系膜上静脉血流分流术前

是（１１９±６６）ｍＬ／ｍｉｎ，术后增加到（４４７±２２５）
ｍＬ／ｍｉｎ（Ｐ＜０．０００１），术后 １个月肝容量从术前
（７０３±３４９）ｃｍ２ 增 加 到 （７９９±３１７）ｃｍ２（Ｐ ＜
０．００１），分流术 ２年后门静脉左支直径从术前（２．６
±１．６）ｍｍ增加到（７．３±２．４）ｍｍ（Ｐ ＜０．００２），
凝血酶原时间从术前（１６．６±１．６）ｓ降到（１３．７±
０．２）ｓ（Ｐ＜０．００５）。Ｒｅｘ分流术后未发生消化道
出血，术前有脾功能亢进患者，术后血小板数和血

白细胞数显著增加，脾大小缩小。作者发现，Ｒｅｘ分
流术后，肝内门静脉血流恢复程度与患者年龄大小

有关，越年青者越可能达到理想的门静脉血流。因

为 Ｒｅｘ分流术成功后，门静脉血流从高阻力侧支血
管立即转向低阻力肝血管床，肝内门静脉直径逐

渐增大，但大年龄儿童的血管顺应性减少，因此诊

断儿童 ＥＨＰＶＯ后应尽早进行 Ｒｅｘ分流术。
４．２　特殊病变的处理
４．２．１　脾功能亢进　根据 Ｓａｒｉｎ等意见，仅个别有
症状脾功能亢进的 ＥＨＰＶＯ患儿值得行脾切除术，
而因脾亢需要行脾切除术时应同时行静脉分流术

或门奇静脉断流术。

４．２．２　门静脉性胆病　儿童 ＥＨＰＶＯ并发胆管炎
和胆总管结石可采用胆道支架，括约肌切开取石

术，但常常不能解除胆道梗阻，复发性结石形成率

很高，对严重胆道狭窄者可能需要先行门 －体分流
术，改善局部情况以便于行肝管空肠吻合术 。Ｇａｕ
ｔｈｉｅｒＶｉｌｌａｒｓ等在 １２１例 ＥＨＰＶＯ儿童中诊断 ８例有
胆汁郁积和肝内胆管扩张，其中 ４例有肝外胆管扩
大。８例中 ２例行 Ｒｅｘ分流术，５例行肠系膜 －下
腔静脉桥式分流术（用自体颈内静），１例行空肠静
脉 －下腔静脉桥式分流术（用颈内静脉）。８例儿
童分流术后，胆汁郁积症状完全消失，证实 ＥＨＰＶＯ
胆道异常改变是继发于门静脉海绵状瘤的扩大静

脉压迫胆管所致。

４．２．３　肝肺综合征　儿童肝肺综合征（ＨＰＳ）同成
年人一样是并发于肝硬化或肝外门静脉梗阻所致

的门静脉高压症。目前对儿童 ＨＰＳ病理生理的了
解有限，ＥＨＰＶＯ儿童 ＨＰＳ原因可能是门静脉高压
症情况下，肠系膜循环中作用于血管的某些介质，

包括内皮素 １，经侧支血管绕过肝脏进入肺循环。
内皮素 １可激活一氧化氮合酶使局部的一氧化氮
和一氧化碳增高，引起肺内血管扩张或动 －静脉分
流。儿童 ＨＰＳ的长期内科治疗无效。文献报告共
有 １４例儿童 ＨＰＳ行肝移植成功，但因患者有严重
低血氧，肝移植病死率可达 １６％。Ｆｕｃｈｓ等报告 ７
例儿童 ＥＨＰＶＯ成功行 Ｒｅｘ分流术，其中有 １例为
ＥＨＰＶＯ儿童并发 严重 ＨＰＳ，同时有食管静脉曲张和
复发性出血。其 ＨＰＳ临床表现为发绀，缺氧，不用
氧吹入器时氧饱和度 ＜８５％，需要持久性给氧；闪
烁显象性灌注和通气扫描显示肺内右→左分流，
行 Ｒｅｘ分流术后 ６个月患者 ＨＰＳ临床症状全部消
失，体重增加 ４ｋｇ，表明 Ｒｅｘ分流术可 治愈某些肝

外门静脉梗阻合并的 ＨＰＳ。
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