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门静脉左支缺失"肝门静脉入肝"走行于肝右叶%箭&!
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图
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食管
.

胃底静脉入肝"走行于肝左叶

%箭&!
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图
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右门静脉分支及食管
.

胃底静脉汇合走行于肝左叶%箭&!
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图
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横轴面
AN7

重组图像示胃

底静脉迂曲!

!

图
3
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冠状面
AN7

重组图像示胃底静脉回流汇入肝左叶!

!

图
G

!

右门静脉部分分支与胃

底静脉分支交汇!
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病例资料
!

患者!女!

J,

岁#因腹痛"恶心半天来

院!临床以急性胰腺炎收住入院#实验室检查'淀粉酶
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排动态容积
)*

增强扫描显示'胰腺弥

漫性增大!轮廓不规则!边缘模糊!左肾前筋膜增厚#

增强扫描显示'

#

左门静脉缺如!脾静脉与肠系膜上静

脉汇合为肝门静脉入肝右叶$图
!

%&肝脏左"右叶强化

较均匀!强化程度略显不同!肝左叶较右叶强化较明显

$图
#

%!右门静脉分支与食管
.

胃底静脉于肝裂处交汇

$图
+

%&

$

食管
.

胃底静脉走行迂曲$图
"

%&胃
.

食管静

脉及右门静脉分支汇合走行于肝左叶$图
3
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)*

诊断'急性胰腺炎&肝门静脉畸形$左门静脉缺如%&胃

底静脉稍显迂曲#

讨论
!

!$$G

年国际脉管性病变研究协会$

NLL.

>Q

%将脉管性疾病分为脉管性肿瘤$

=0Z9C208:C/68

%

和脉管畸形$

=0Z9C208/02Y68/0:16D

%#成人的肝脏脉

管性病变大多为脉管畸形!以静脉畸形多见(

!

)

#

门静脉由脾静脉与肠系膜上静脉汇合形成!通常

进入肝门分为右门静脉和左门静脉两支#肝门静脉通

常起源于两个卵黄静脉和左脐静脉!左右卵黄静脉的

近端位于发育中的十二指肠的两侧!通过三个吻合通

道相互连接(

#

)

#由于子宫中卵黄静脉和脐静脉之间的
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吻合方式异常和卵黄静脉的退化!肝内分支模式发生

变化产生了不同的解剖结构!门静脉发生分支异常(

+

)

#

目前文献报道的门静脉畸形类型根据解剖学可分为

!+

种!如先天性门静脉缺如"门静脉海绵样变"肝外分

离双门静脉"肝内双门静脉"肝内双矢状部"门静脉左"

右干反位"门静脉无分叉变异"十二指肠前门静脉

等(

"

)

#

左门静脉畸形是非常罕见的!可能涉及节段性分

支异常#此外!也有少数病例报道门静脉先天性畸形!

如门静脉或其分支发育不全"门静脉前置"门静脉重

复"门静脉与腔静脉相通或门静脉动脉瘤(

3

)

#其中左

门静脉缺失的发生机制尚不清楚!有关研究表明!左门

静脉水平部分缺失或门静脉分叉缺失可能是由于右卵

黄静脉尾侧部分与左脐静脉吻合失败!以及这两个静

脉段之间出现新的连接静脉通道#同时!由于肿瘤"感

染或炎症过程$最常见的胰腺炎!导致脾静脉闭塞%或

医源性原因!门静脉系统静脉侧支也可能发展成门静

脉及其分支的闭塞(

G

)

#本病国内外少见!国外仅见报

道
!

例(

,

)

!为左门静脉缺失!门静脉在肝门中只产生一

个单一的右门静脉分支!左门静脉分支的起源不存在!

来自第
1

段的一个大的门静脉分支横跨第
1

段和
2

段!提供左门静脉分支的一小段!形成第
+

"

,

和
*

段!

国内未见类似病例报道#本例报道同为左门静脉缺

如!右门静脉来源于脾静脉及肠系膜上静脉汇合形成

的门静脉!而肝左叶主要由食管
.

胃底静脉及右门静脉

分支汇合进行血液供应!其发病机制还有待进一步探

讨#

门静脉变异是常见的!但通常是无症状的#血管

解剖常常通过腹部多排螺旋
)*

增强扫描!结合最大

密度投影"多平面成像和
+S.

容积再现成像技术!可以

更详细"无创地进行评估#然而!了解门静脉走行和分

支模式的正常和异常解剖对于正确进行血管解剖学成

像"肝脏手术和介入治疗是必不可少的#

综上所述!门静脉变异的存在增加了胆管肝门解

剖变异的风险!由于这些变异对随后的外科手术和介

入放射学手术有相当大的影响!因此这些变异体必须

在复杂肝切除"切开或活体供体肝移植之前和复杂介

入手术如门静脉栓塞及经颈静脉肝内门体分流术之前

精确地描述与诊断!对其临床术前诊断"评估及病理机

制的判断和指导治疗都有着重要的应用价值#
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