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静脉顺行造影在静脉畸形骨肥大综合征的应用

熊伟  王孝英  梁波  戴文

  =摘要>  目的:探讨静脉顺行造影在静脉畸形骨肥大综合症( KTS)的应用价值。方法:对 9例下肢静脉畸形骨肥大综

合症患者行顺性静脉造影检查,其中有 4 例于术后复查顺性静脉造影, 以评价静脉畸形的部位、狭窄的范围与程度。9 例

患者均行 B超检查。结果: 静脉造影显示本组 9 例患者中, 1 例胫腓干静脉狭窄, 1 例胫腓干静脉狭窄并 静脉狭窄, 4 例

静脉狭窄, 1例 静脉狭窄合并股静脉狭窄, 4 例股静脉狭窄。4 例行手术治疗的患者,于术后复查下肢静脉造影, 显示

浅静脉曲张较术前减少,深静脉通畅度改善。结论: 静脉造影提供了明确的静脉畸形范围, 从而对临床治疗提供可靠的依

据;并有利于术前、术后对比,以评价疗效。
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=Abstract>  Objectives:To evaluate the value of ascending phlebography in the diagnosis of Klippe-l Trenaunay syndrome ( KTS) .

Method:9 patients with KTS underwent ascending phlebography of lower extremity, and 4 of them received reexamination after surgical

treatment. Following phlebography the location of venous malformation, and the extent and degree of venous stenosis were evaluated. All

the patients were also examined by ultrasound.Results:Phlebograms of 9 patients demonstrated tibiofibular venous stenosis ( n= 1) , steno-

sis of tibiofibular vein and popliteal vein ( n= 1) , narrowing of popliteal vein ( n= 4) , narrowing of fibular vein and popliteal vein( n= 1) ,

narrowing of femoral vein ( n= 4) , narrowing of both popliteal and femoral vein( n= 1) . Following surgical treatment of 4 patients, phlebo-

grams documented the alleviation of varicose superficial vein and restored deep vein, compared to the findings before surgery.Conclusion:

Phlebography can provide definite range and degree of the venous abnormality, warrant the clinical treatment and benefit the future evalua-

tion as a baseline.
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  静脉畸形骨肥大综合征 ( Klippe-l Trenaunay syn-

drome, KTS)是一种少见的先天性静脉畸形疾病, 由法

国医生 Klippel和 Trenaunay 于 1990年首次描述, Anila

在1956年~ 1995 年仅收集到 252例[ 1]。典型的临床

表现为红葡萄酒色血管斑(瘤)、浅静脉曲张和畸形静

脉以及肢体肥大三联征。静脉顺行造影能显示 KTS

的静脉曲张、畸形静脉以及深静脉异常, 对 KTS 的诊

断及临床治疗方法选择有重要意义。但目前有关文献

较少,在此结合我院收治的 9 例 KTS 病例, 总结报道

如下。

材料与方法

收集自 1995年~ 2000年间我院收治的 9例病人。

男4例,女 5例,年龄 7~ 28岁, 平均 11岁。所有病变

位于下肢,左侧 5例, 右侧 4例。所有病例均行下肢静

脉顺行造影。4 例行手术治疗, 其中有 1例行曲张浅

静脉的结扎剥脱术, 3 例行深静脉松解术。术后 4例

行顺行静脉造影复查。全部患者术前均行 B超检查。

顺行静脉造影方法: 患者保持 30b左右头高脚低
位,患肢伸直不受力,有 2例用绷带自踝关节紧密包扎

至大腿根部。均于足背前 1/ 3穿刺静脉, 结扎踝关节

稍上方。注入 45% ~ 50% Urographin 100ml, 在 2 ~

5min注完, 同时在透视下观察,于显示满意时分段摄

患肢正位片及侧位片,于Valsalvacs呼吸时摄大腿正位
片。根据需要对部分患者腹股沟深静脉走行区加压。

2例绷带包扎患者于以上程序后除去绷带以显示浅静

脉后摄片。术毕经穿刺针以生理盐水 20ml冲洗静脉

后拔针。患者除在检查中诉患肢肿胀感外, 无明显其

它不适。

结 果

1. KTS 的临床表现: 为三联征。¹ 血管斑: 9例,

呈红葡萄酒色, 8 例于出生时出现。 º 浅静脉曲张: 9

例,其中 8例可见外侧畸形静脉。其中 3例于 3~ 4年
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图 1 胫腓干静脉起始段狭窄闭塞, 无静脉分支。  图 2 静脉长约 4cm 狭窄段。小腿外侧有曲张浅静脉。  图 3 静脉上

段局限性狭窄,呈弧形外压改变。  图 4 股静脉中下段明显狭窄, 周围软组织中有较多侧支静脉汇入股静脉近段。图 5  下肢

外侧自胫骨下段始可见一粗大畸形静脉, 上行至大腿中段转向内上汇入股静脉。小腿外侧见较多曲张静脉。图 6 术前(左 )与

术后(右)对比,可见小腿静脉曲张明显减少,深静脉显示清晰、通畅。

前在外院行大隐静脉高位结扎剥脱术, 2 例行外侧畸

形静脉分段剥脱结扎术, 均于近期复发。 » 骨与软组

织增生: 9例患肢增粗, 与健侧相比, 小腿周长平均增

加2. 8cm; 4例增长,与健侧相比, 平均增长 3. 2cm。手

术中发现 3例 静脉被致密的纤维束带压迫, 静脉

远端主要属支明显扩张, 切除纤维束后 静脉充盈。1

例胫腓干静脉近 静脉处一段静脉变细,腓静脉扩张、

迂曲,松解后静脉充盈。

2. 下肢顺行静脉造影征象

胫后静脉及腓静脉不显影; 胫腓干远端狭窄 2例

(图 1) ; 静脉局限狭窄 6例(图 2, 3) ; 股静脉狭窄 4

例(图 4)。所有病例均未发现深静脉瓣膜功能不全。

用绷带包扎下肢的 2 例, 大腿深静脉显示较其它 7例

更为清楚。并且浅静脉重叠影明显减少。

9例均有明显小腿静脉曲张,浅静脉明显扩张、扭

曲,主要集中于外侧,以小腿明显。全部病例均可见下

肢外侧一粗大浅静脉,自小腿外侧上行, 至大腿上 1/ 3

时向内走行与股骨小转子水平注入股静脉。在走行路

径中,可见与深静脉间有多支较粗交通静脉(图 5)。

对4例行手术治疗患者的术前、术后造影片比较,

显示下肢曲张静脉明显减少, 深静脉显示清晰。提示

术后有一定疗效(图 6)。

所有患者的 B超均未发现活动性动静脉瘘存在。

讨 论

发病情况: KTS 是一种少见的中胚层发育异常的
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先天性静脉畸形性疾病[ 6] ,其发病以下肢为主,单侧多

见,尚可发生于上肢、胸部、腹部及头颈部。典型的临

床表现为红葡萄酒色血管斑(瘤) , 浅静脉曲张、畸形静

脉以及肢体肥大三联征。93. 8%患者在出生时至少有

三个主要特征之一[ 2]。95. 1%的患者有典型的红葡萄

酒色血管斑, 76. 4%的患者有明显的下肢外侧静脉曲

张。肢体肥大在所有确诊患者出生时即可被发现, 血

管斑也多于出生时即出现。浅静脉曲张或静脉异常则

非如此,它通常在婴儿开始行走后才明显表现出来,表

现为下肢尤其是小腿的静脉曲张、下肢外侧畸形静脉。

静脉异常主要是由静脉壁先天性薄弱造成,深、浅静脉

系统及交通支静脉均可发生异常。浅静脉异常包括小

静脉扩张、静脉曲张或畸形,永存胎儿静脉以及大静脉

畸形,永存胎儿静脉指大腿外侧静脉及坐骨静脉, 这些

静脉通常较粗大、扭曲发育不良且有静脉瓣, 它造成患

肢无力感及沉重感。深静脉异常包括静脉瘤样扩张、

闭塞、重复、发育不全等以及由纤维束带或异常血管压

迫造成的狭窄闭塞
[ 3~ 5]

。 静脉与股浅静脉是最常受

累的,尚可累及股深静脉、胫腓静脉和髂静脉[ 1]。如静

脉畸形累及盆腔及腹部, 可引起血尿与直肠出血[ 2]。

下肢顺行静脉造影显示本组 9例中有 1例累及胫

腓静脉,表现为胫腓干静脉局限性闭塞,这与术中所见

一致。6例累及 静脉, 造影提示 静脉局限受压变

窄,其中 3例手术所见异于造影所见一致。这也提示

受累静脉段管壁缺乏弹力,也支持其先天性疾病的诊

断。4例累及股静脉,均以狭窄表现为主,未见文献中

提到的股静脉完全闭塞改变。9例均有下肢外侧浅静

脉曲张、外侧畸形浅静脉、血管斑及肢体肥大。

KTS临床诊断较容易,只要具有三联征中的两项

即可诊断[ 2]。但在确诊前, 还需通过动脉造影或 B超

排除动静脉瘘存在[ 6]。下肢顺行静脉造影可以显示深

静脉解剖及其瓣膜功能、畸形静脉及其引流路径、静脉

功能不全,以及曲张静脉。由于 KTS静脉曲张是继发

于深静脉病变代偿扩张, 临床对于那些需行曲张静脉

结扎及剥脱术的患者,了解深静脉通畅程度, 尤其是

静脉和股静脉通畅与否十分重要。小腿深静脉,解剖

上分为胫、腓静脉共三组 6支静脉, 只要有 2~ 3支正

常即可完全代偿。而 静脉、股静脉不通畅术后复发

率可达 90% 以上[ 1]。如有股静脉或 静脉异常的患

者,则必须先进行手术纠正后方可行曲张静脉的剥脱

结扎术。由此可见, 良好的手术效果必须建立在准确

详实的术前检查的基础上。因此静脉造影不仅可以明

确诊断,了解深、浅静脉的异常, 对临床治疗采取手术

或非手术方案选择都有十分重要的意义, 对术后患者

的复查,更可提供直观的比较资料。在检查过程中,为

了充分显示深静脉, 我们对被检查肢体加压包扎, 以尽

量减少造影剂进入浅静脉,同时还能减少对深静脉观

察的影响。实践证明这对深静脉的显示确有明显效

果。B超能明确深静脉开放及瓣膜功能, 并可以排除

动静脉瘘存在, 但对异常静脉走行路径定位、深静脉发

育不全的诊断价值还不清楚
[ 2]

, 并且当小腿有较多曲

张浅静脉时,也会影响对小腿深静脉判断,并且不能给

临床提供直观的资料。MRI及 MRA可用于明确肢体、

腹内及盆腔有无受累,受累范围以及对肌肉、骨骼受累

范围的描绘
[ 2]

, 但其费用较大。由此可见下肢顺行静

脉造影对KTS 的诊断及治疗方法选择有十分重要的

意义, 其前提是需排除动静脉瘘的存在。检查过程中

需充分显示深静脉, 尤其是 静脉与股静脉, 这是造影

检查关键之一。
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