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课题(Z２０１８０６９１)

􀅰腹部影像学􀅰
肝脏遗传性出血性毛细血管扩张症影像学表现

冯汝静,马隆佰,毛一朴,周和秀

【摘要】　目的:总结分析肝脏遗传性出血性毛细血管扩张症(HHT)的影像特征.方法:回顾分析

１１例经临床诊断的遗传性出血性毛细血管扩张症的影像学资料并总结其影像学特征.结果:１１例病例

均行CT平扫及多期增强扫描,其中２例做 MR检查.１１例病例中病灶 CT 平扫及 MRT１WI图像表

现正常,T２WI图像上表现为斑片云雾状略高信号灶.多期增强扫描图像上,１１例病例或出现动脉期肝

实质雪花样或棉絮状异常灌注,或出现肝脏大血管畸形,或两者同时存在;其中大血管畸形包括肝动脉

畸形３例、肝动脉Ｇ肝静脉瘘３例、肝动脉Ｇ门静脉瘘２例,肝门脉Ｇ肝静脉瘘１例.４例病例同时肺部 CT
检查发现肺内动静脉畸形(AVM),其中２例单发,２例多发.结论:肝脏遗传性出血性毛细血管扩张症

影像上表现为动脉期肝实质雪花样或棉絮状异常灌注及血管畸形,影像表现具有一定的特征性.
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Theimagingfindingsofhepatichereditaryhemorrhagictelangiectasia　FENGRuＧjing,MALongＧbei,

MAOYiＧpu,etal．DepartmentofRadiology,thePeople＇sHospitalofGuangxiZhuangAutonomousReＧ
gion,Nanning５３００２１,China

【Abstract】　Objective:TosummarizeandanalyzetheimagingfindingsofhepatichereditaryhemＧ
orrhagictelangiectasia．Methods:Theimaginginformationof１１patientsclinicallyＧconfirmedasherediＧ
taryhemorrhagictelangiectasiawereretrospectivelyanalyzed．Theimagingfindingsweresummarized．
Results:１１patientsallreceivedCTplainscanandmultiＧphaseenhancedscan,and２patientsalsoreＧ
ceivedMRexaminationatthesametime．１１casesshowednormalintheCTplainimagesandtheMR
T１WI,whilethelesionswerepatchcloudyandpresentedashyperＧsignalonT２WI．InthemultiＧphase
enhancedscanimages,１１caseshadthesnowＧpatternorcottonＧlikeabnormalperfusionofhepaticpaＧ
renchymainarterialphase,orhepaticmacrovascularmalformation,orboth．Vascularmalformations
included３casesofhepaticarterymalformation,３casesofarteriovenousshunting,２casesofarterioＧ
portalshuntingand１caseofportovenousshunting．Meanwhile,arteriovenousmalformation(AVM)

lesionswerefoundintheCTscanofthelungsof４patients．Amongthem,therewere２caseswithsinＧ
glelesionand２caseswithmultiplelesions．Conclusions:ThesnowＧpatternorcottonＧlikeabnormalperＧ
fusionofhepaticparenchymainarterialphaseandthehepaticmacrovascularmalformationarethe
characteristicimagingfeaturesofhepatichereditaryhemorrhagictelangiectasia．

【Keywords】　Liverdiseases;Telangiectasia,hereditaryhemorrhagic;Tomography,XＧraycomＧ
puted;Magneticresonanceimaging

　　遗传性出血性毛细血管扩张症(heredittaryhemＧ
orrhagictelangiectasia,HHT)又名 RenduＧOslerＧWeＧ

ber综合征,是一种以毛细血管扩张及动静脉畸形为

病理基础,累及粘膜、皮肤及多发器官的常染色体显性

遗传性疾病,发病率约１/１万~１/５０００,８％~３１％的

患者可累及肝脏[１Ｇ５].肝脏遗传性出血性毛细血管扩

张症通常无症状,但可有高输出型心衰、肝功能衰竭、
门脉高压等严重并发症[６],因此,对其准确诊断对临床

具有重要的意义.MSCT、MR 等影像检查作为临床
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常用的检查,是诊断肝脏 HHT的重要手段.因此,本
研究通过结合文献回顾性分析１１例肝脏 HHT患者

的临床和影像资料,旨在提高对肝脏 HHT的影像诊

断水平.

材料与方法

１．临床资料

回顾分析２０１２年４月－２０１８年１０月经临床诊

断的１１例 HHT患者资料,其中男４例,女７例,年龄

１４~８８岁,平均年龄(５０．５±１８．２)岁.临床表现及就

诊原因主要包括鼻出血及皮肤毛细血管扩张、功能性

腹痛、腹胀、消化不良、便秘、腹股沟疝等,其中１例超

声心动图发现左心扩大及门脉高压.

２􀆰诊断标准

参照２０００年国际 HHT 基金科学顾问委员会制

定的临床标准(也称Curaco诊断标准)[７].①鼻出血:
表现为自发性、反复发生鼻出血;②皮肤黏膜毛细血管

扩张:如嘴唇、舌头、手指、鼻部等处的多发毛细血管扩

张;③内脏受累:肺动静脉瘘、肝动静脉分流、脑动脉畸

形、脊髓动静脉畸形和伴或不伴有胃肠道出血的胃肠

道毛细血管扩张;④家族史:根据上述诊断,直系亲属

中至少有一位诊断 HHT.符合上述４项中３项或以

上即可为确诊病例.

３􀆰检查方法

CT扫描:采用Siemenssensation６４层螺旋 CT
扫描仪或 PhilipsBrilliance２５６CT 扫描仪,管电压

１２０kV,管电流２００~３００mAs,螺距１．４/０．９９３,准直

６４×０．６mm/１２８×０．６２５mm,扫描层厚１mm,层间隔

０．８mm.患者均为仰卧位.腹部扫描范围为膈顶至

髂前上棘,胸部扫描范围为胸腔入口到肺下界膈面.
增强扫 描 用 ７０~８０ mL 非 离 子 对 比 剂 (优 维 显,

３００mgI/mL)经肘静脉注射,注射流率为３．０mL/s,
开始注射后３５s、６０s及１２０s分别行动脉期、门脉期

及平衡期扫描.薄层图像传至PhilipsEBW(ExtendＧ
edBrilliance Workspace)及 SiemensSyngoMMWP
(SyngoMultiModalityWorkplace)工作站上行多平面

重组(multiplannarreconstruction,MPR)、最大密度

投影(maximumintensityprojection,MIP).

MRI扫描:采用 SiemensAvanto１．５T 及 SieＧ
mensSkyria３．０T,线控阵体部线圈.一次性屏气成

像完成肝脏扫描,自旋回波序列 T１ 加权成像(T１WI:

TR５２０ms,TE１５ms)及快速自旋回波序列 T２ 加权

成像(T２WI:TR３５００ms,TE９３ms).采用３DT１Ｇ
VIBE(volumetricinterpolatedbreathＧholdexaminaＧ
tion)序列进行动态增强扫描,１５mL钆对比剂(马根

维显,０．１ mg/mL)经 肘 静 脉 推 注,注 射 流 率 为

２．０mL/s,注射对比剂后１５s开始动脉期扫描,每隔

８s扫描一次,扫描３次后,嘱患者换气１５s,再进行门

脉期扫描,扫描方式同动脉期,注射对比剂１２０s后行

延迟期扫描.

结　果

１􀆰平扫表现

１１例患者的CT平扫图像上,１例病例有数目＜３
个的囊性病灶并胆管轻度扩张,１例病例有数目大致

１０个左右的大小不等的囊性病灶(图１),其余病例肝

实质为等密度.１例病例有类肝硬化表现即各叶比例

失常、肝裂增宽、肝缘欠光整(图２a),其余病例肝脏外

形正常.２例磁共振病例肝实质 T１WI信号均为等信

号,T２WI见斑片云雾状稍高信号(图２b).

２．增强表现

肝脏异常灌注:１１例患者１０例出现雪花样或棉

絮样异常灌注,表现为动脉期、门脉期图像上散在小斑

点、小结节强化(图２c、d)或弥漫性斑片状、片状强化.
肝脏血管畸形:①肝动脉畸形４例,表现为动脉期

图像上肝总动脉、肝固有动脉、左右肝动脉及分支增

粗、迂曲,左肝动脉相对更为明显,管径达０．５cm 以上

(图３);②肝动脉Ｇ静脉瘘２例,表现为肝动脉增粗、迂
曲,肝静脉于动脉期早显,肝静脉分支增粗,动脉与静

脉直接相通(图４a、b);③肝动脉Ｇ门脉瘘２例,肝动脉

增粗、迂曲,门脉于动脉期早显,动脉脉分支与门脉直

接相通(图１c);④肝门脉Ｇ静脉瘘１例,表现为肝门脉

分支与肝静脉分支直接相通,相应的血管分支增粗.

１１例病例肝脏 HHTCT增强表现具体如表１.
表１　１１例肝脏 HHTCT增强影像表现

序列 性别 年龄
肝脏异
常灌注

肝动脉
畸形

肝动脉Ｇ
静脉瘘

肝动脉Ｇ
门脉瘘

肝门脉Ｇ
静脉瘘

１ 女 ５０ － ＋ ＋ － －
２ 女 ８８ ＋ － － － －
３ 女 ５７ ＋ － － － ＋
４ 女 ３４ ＋ ＋ ＋ ＋ －
５ 女 ４７ ＋ ＋ － － －
６ 男 ５９ ＋ － － － －
７ 男 １４ ＋ － － ＋ －
８ 女 ４８ ＋ － － － －
９ 男 ５３ ＋ － － － －
１０ 女 ６２ ＋ ＋ － － －
１１ 男 ４４ ＋ － － － －

３􀆰肝外病变CT表现

４例病例同时肺部CT检查发现肺内动静脉畸形

(arteriovenousmalformation,AVM)病灶,均表现为

单支肺动脉与肺静脉相通(图５、６).２例单发,分别发

生于右肺中叶内侧段、左肺下叶后基底段;２例多发,
均为两个病灶,１例发生在左肺下叶背段和右肺中叶

内侧,１例发生在右肺上叶尖后段和左肺上叶前段.
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图３　CT动脉期 MIP图像,显示肝动脉及其分支增粗、门静脉早显、血管周围斑片状、片状异常灌注.
图４　a)轴面 MIP图像示肝动脉增粗(箭)及肝动脉Ｇ静脉瘘(短箭);b)冠状面 MIP图像示肝动脉(箭)Ｇ肝右

静脉(黑箭)瘘.　图５　肺部CT平扫 MIP图像示中叶单一型AVM.　图６　肺部CT平扫 MIP图像示左

肺下叶背段单一型 AVM.

图１　a)CT 平扫图像,除了囊性

病灶(箭)外其余实质为等密度;b)

CT动脉图像显示无强化的囊性病

灶(箭)、门静脉(短箭)早显、斑片状

及片状(箭头)异常灌注.　图２　
a)T１WI图像示肝实质为等信号,
肝缘不光整;b)T２WI图像部分病

灶 呈 斑 片 状 稍 高 信 号 (箭 );c)

T１WI增强动脉期图像,病灶呈小

斑点、小结节强化;d)CT动脉期图

像,肝实质内弥漫多发结节样强化.
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讨　论

遗传性出血性毛细血管扩张症的病理生理机制主

要是 HHT基因突变引起的血管生成调节异常,目前

发现的突变基因有５种,最常见的是ENG(HHT１型)
和 ALKＧ１(HHT２型).肝脏受累的遗传出血性毛细

血管扩张症中 HHT２型更为常见[１Ｇ３,６].遗传性出血

性毛细血管扩张症的临床表现和预后差异很大,这取

决于毛细血管扩张的数量、类型和位置.鼻出血是

HHT最常见的临床症状,经常容易被忽视.而大部

分肝脏 HHT是无症状的,仅有８％的肝脏 HHT患者

可出现轻微症状[３,５Ｇ６].随着腹部CT、MR检查及不断

增加,偶然发现的肝脏遗传性出血性毛细血管扩张症

病例也在增加.在回顾性研究中,肝脏受累的 HHT
发生率估计为 HHT的８％至３１％,但在一项大型前

瞻性研究中,这一比例更高,在４１％~７８％之间[８Ｇ９].
肝脏 HHT常存在多种血管异常分流,随着病程的进

展可引起高输出型心衰、肝功能衰竭、门脉高压、胆道

坏死等严重并发症,这些肝脏血管异常相关的并发症

以及死亡的发生频率是 ３．６ 和 １．１ 每 １００ 个人年

数[６,１０].本组病例中有１例出现左心扩大的心衰表

现.因此,提高对肝脏 HH 影像表现的认识,可以提

高临床对 HHT的诊断率,及早监测、及早处理,可以

防止严重并发症的发生.
肝脏 HHT病变主要是血管不同程度的扩张,可

以从小的毛细血管扩张发展到大的动静脉畸形,通常

伴随肝内异常分流,主要有肝动脉Ｇ门静脉分流,肝动

脉Ｇ肝静脉分流、门静脉Ｇ肝静脉分流３种类型.CT平

扫图像上肝脏 HHT通常无异常表现,多期增强扫描

可因肝脏血管扩张程度不同而出现不同的影像表现.
小的毛细血管扩张可以是局灶性或弥漫性,主要表现

为肝脏的灌注不均.小的局灶性病灶表现为仅在动脉

期小结节状、小斑片状强化,边界模糊,直径一般为数

毫米,较大的局灶性病灶(直径在１０mm 以上)则在动

脉期及肝实质期均呈相对略高密度的强化,有文献称

大病灶门脉期显示更清晰[１１].弥漫性病变则表现为

弥漫斑片状、片状动脉期异常强化,分布主要沿门脉或

肝静脉分布,通常在肝实质期上呈等密度,病灶范围不

同而表现为雪花样、棉絮样或地图样灌注.动静脉畸

形及其三种肝内异常分流在CT增强图像上表现更为

清晰、直接,即肝动脉、门静脉、肝静脉的增粗、走行迂

曲,血管与血管之间相通沟通形成瘘.肝动脉Ｇ门脉瘘

常伴随肝动脉Ｇ静脉瘘出现,门脉Ｇ静脉瘘比较少且多

在静脉期显示[５,１２].本组病例的 CT表现与文献[１１Ｇ１４]

报道基本一致.阮志兵等[１２]搜集的病例中以大血管

畸形为主,故其认为肝动脉扩张、纡曲是诊断肝脏

HHT最可靠的标志.本组病例有５例主要表现为肝

脏的异常灌注,大血管畸形表现不明显,与文献报道不

符,考虑为该５例病例主要受累的是肝内毛细血管所

致,有待更大样本的进一步分析.

MR具有更高的软组织分辨率,因此能更为准确

的显示肝脏 HHT肝实质的异常.Milot等[１５]认为肝

脏 HHT在 MR图像上肝实质异常表现有３种不同的

类型:毛细血管扩张、灌注障碍和结节性增生(NH).
毛细血管扩张是指毛细血管前动脉与后静脉直接相

通、扩张,表现为 T１WI低信号、T２WI高信号的结节

灶.灌注障碍主要是由于肝内血管不同程度发育障碍

引起的各肝小叶血供差异所致,表现增强扫描动脉期

结节样、斑片样甚至片样的高信号,而门静脉表现为等

信号.肝内动静脉畸形导致血流不均可引起肝细胞的

损伤与修复,发生结节性增生,MR图像上表现为与正

常肝实质相比 T１WI略低信号、T２WI略高信号的结

节灶,这些结节在增强扫描的动脉期明显强化.此类

再生结节因其周围没有纤维间隔而有别于肝硬化中所

见的肝细胞再生结节,被称为假性肝硬化[１６].本组病

例中２例 MR病例有灌注障碍及结节性增生的表现,
与文献报道所见一致.

肝脏 HHT在影像上需要与引起肝血管异常增粗

的疾病、引起肝脏灌注异常的疾病及引起胆道坏死的

疾病进行鉴别.肝硬化通常可以有门脉高压引起的门

脉增粗、各肝叶纤维化程度不同而引起的灌注不均及

肝硬化增生结节,与肝脏 HHT在影像表现上有一定

的相似性,故应注意鉴别.肝硬化通常为肝炎性或酒

精性肝硬化,临床上有肝炎、酗酒等相关病史,晚期可

以有门脉增粗或门脉海绵样变表现,但一般肝动脉无

增粗,肝脏灌注不均通常以肝段分布,表现动脉期大片

状异常强化,与肝脏 HHT结节状、雪花状灌注不均不

同;但肝硬化增生结节与肝脏 HHT增生结节鉴别有

困难.总之,存在肝血管畸形或肝实质异常灌注的病

例,特别是两种征象共存的情况下,要考虑到 HHT的

可能.
肺部是 HHT另一较为常见的受累器官,可与肝

脏同时受累.文献报道[１６]肺部 HHT 的发生率约为

HHT的２０％~５０％,肺部 HHT 的 AVM 病灶可分

为单纯型和复杂型,病灶直径≥３cm 会出现呼吸困

难、紫绀、咯血等症状.大约８％的肺部 HHT患者有

显著的肺动脉高压,进而继发高输出性心衰,特别是与

肝脏同时受累的病例[１７].本组病例中４例/１１例病例

同时肺部 CT检查发现肺内 AVM 病灶,病灶均为单

纯型———单支动脉与静脉相通,交通血管呈瘤样扩张,
其中１例出现了左心扩大的心衰症状.因此,笔者认

为当发现肝脏 HHT时应进行肺部 CT检查,能及时
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发现肝肺同时受累的 HHT,从而提示临床关注并预

防心衰等较严重并发症的发生.
综上所述,肝脏遗传出血性毛细血管扩张症影像

学具有雪花样或棉絮样异常灌注及血管畸形的特征性

表现,认识并准确诊断对临床具有重要的临床意义,特
别是对肝肺同时受累病例的准确诊断,可以预防心衰

等严重并发症的发生.
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