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儿科影像学
儿童先天性门体静脉分流临床及CT表现

向永华,金科,徐和平,甘清,李春旺

【摘要】　目的:探讨儿童先天性门体静脉分流CT表现,提高对其认识.方法:回顾性分析２０１３年

４月－２０１９年１０月在湖南省儿童医院确诊２８例先天性门体静脉分流患儿临床及 CT 资料.结果:先

天性门体静脉分流共２８例,包括肝内门静脉瘘１８例,静脉导管未闭５例,门Ｇ脐静脉分流１例及 AbernＧ
ethy畸形４例.肝内门静脉瘘中肝动脉Ｇ门静脉Ｇ肝静脉瘘１４例,门静脉Ｇ肝静脉瘘４例,１４例合并房间

隔缺损.Abernethy畸形中Ⅰb型１例,Ⅱ型３例,３例合并先天性心脏病,１例合并肝性脑病.静脉导

管未闭中４例合并先天性心脏病,４例合并肺动脉扩张,２例合并肝性脑病.门静脉Ｇ脐静脉分流１例,
合并肝性脑病.结论:儿童先天性门体静脉分流种类多样,临床症状主要取决于分流量及发病年龄,常

合并先心病,CT诊断关键在于对门静脉结构充分认识.
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ClinicalandCTfindingsofcongenitalportosystemicvenousshuntsinchildren　XIANGYongＧhua,JIN
Ke,XU HeＧping,etal．DepartmentofRadiology,HunanChildren＇sHospital,Changsha４１０００７,China

【Abstract】　Objective:ToexploretheclinicalandCTfindingsofcongenitalportosystemicvenous
shuntsinchildrenandtoexpandtheknowledgeaboutthedisease．Methods:TheclinicalandCTdataof
２８patientswithcongenitalportosystemicvenousshuntsdiagnosedbetweenApril２０１３andOctober
２０１９inHunanChildren’sHospitalwereretrospectivelyanalyzed．Results:The２８casesofcongenital
portosystemicvenousshunts,included１８casesofintrahepaticportalvenousfistula,５casesofpatent
ductusvenous,onecaseofportalＧumbilicalvenousshunt(n＝１)and４casesofAbernethymalformaＧ
tion．Intrahepaticportalvenousfistulaincluded１４casesofhepaticarterioＧportalＧhepaticvenousfistuＧ
lasand４casesofportalＧhepaticvenousfistulas,complicatingatrialseptaldefectin１４cases．AbernＧ
ethymalformationsincludedtypeⅠb(n＝１)andtypeⅡ (n＝３),complicatingcongenitalheartdisＧ
easein３casesandhepaticencephalopathyinonecase．Patentductusvenouscomplicatedcongenital
heartdiseasein４cases,pulmonaryarterydilatationin４casesandhepaticencephalopathyin２cases．
PortalＧumbilicalvenousshuntcasecomplicatedhepaticencephalopathy．Conclusion:ThetypesofconＧ
genitalportosystemicvenousshuntsinchildrenwerediverse．Theclinicalsymptomsmainlydependon
shuntvolumeandtheageofpatients．Itisoftencomplicatedwithcongenitalheartdiseases．Thekeyfor
CTdiagnosisistofullyunderstandthestructureofportalvein．

【Keywords】　Portasystemicshunt,surgical;Child;Tomography,XＧraycomputed;Diagnosis

　　先天性门体静脉分流(congenitalportosystemic
venousshunts,CPSVS)是指胚胎发育过程中导致门

静脉和体静脉间存在异常交通,为临床少见血管畸形.
临床症状缺乏特异性,但可致严重并发症,诊断主要依

靠影像学检查.

材料与方法

１研究对象

搜集２０１３年４月－２０１９年１０月在湖南省儿童

医院确诊２８例先天性门静脉异常分流患儿临床及

CT资料.１７例由数字减影血管造影(DSA)、手术或

尸检确诊,另１１例由两位主治以上对儿童腹部疾病有
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图１　门静脉Ｇ肝静脉瘘,男,９天.a)CT 示门静

脉左支(长箭)发出分支(箭头)与肝静脉(短箭)交

通;b)CT示门静脉与肝静脉瘘口(箭).
图２　静脉导管未闭,男,５岁.反复呼吸道感染

５年.a)CT 示右心明显增大,右室壁增厚;b)

CT示门静脉左支矢状部与下腔静脉间静脉导管

未闭(箭);c)CT 示 未 闭 静 脉 导 管 直 观 清 晰

(箭).

丰富经验影像诊断医师共同复习CT及彩色多普勒超

声资料确诊.

２CT检查方法

使用PhilipsBrilliance６４排螺旋CT.患儿均行

上腹部 CT 平扫及动态增强扫描,对比剂碘克沙醇

(３２０mgI/mL),剂量２mL/kg体质量.扫描参数:管
电压 ８０~１００kV,管 电 流 ８０~１２０ mAs,层 厚

０．６２５mm,扫描间隔０．３mm.

结　果

先天性门体静脉分流２８例,男１５例,女１３例,包
括肝内门体静脉分流２４例及肝外门体静脉分流４例.
肝内门体静脉分流包括肝内门静脉瘘１８例,静脉导管

未闭５例及门Ｇ脐静脉分流１例;肝外门体静脉分流为

Abernethy畸形４例.
肝内门静脉瘘:男８例,女１０例,平均年龄(１．１±

０．２)月.其中肝动脉Ｇ门静脉Ｇ肝静脉瘘１４例,多发８
例,单发６例,门静脉Ｇ肝静脉瘘４例(图１).CT表现

为肝内单发或多发血管团以及肝动脉、肝静脉及门静

脉间异常交通,常伴肝总动脉及引流肝静脉增粗;其中

１４例合并房间隔缺损(ASD).
静脉导管未闭(新生儿期４mm 以下静脉导管未

闭未包括,图２):男３例,女２例,年龄１６天~１０．７
岁;CT表现为门静脉左支矢状部与下腔静脉交通前

下向后上走行血管结构(内径７~２２mm);４例合并先

天性心脏病,１例右心房右心室明显增大;１例合并门

静脉Ｇ脐静脉Ｇ髂动脉及右锁骨下动脉瘘;４例肺动脉明

显增粗;２例合并肝性脑病;１例合并２１Ｇ三体综合征.
门Ｇ脐静脉分流:男,１０岁;CT表现为门静脉右支

发育不良,左支增粗,矢状部与开放的脐静脉相连,引
流至脐周及髂外静脉,肝硬化,脾大,食管胃底静脉曲

张,合并肝性脑病(图３).

Abernethy畸形:男３例,女１例,年龄１月－７．９
岁,其中Ⅰb型１例(图４),Ⅱ型３例(图５);Ⅰb型CT
表现为门静脉缺如,肠系膜上静脉与脾静脉汇合后部

分下行经双侧髂内静脉引流入下腔静脉,部分上行经

食管胃底静脉从引流入上腔静脉,合并复杂先心病及

胸椎畸形.Ⅱ型 CT 表现为门静脉肝内分支发育不

良,门静脉另发出较大分支直接或通过左肾静脉引流

入下腔静脉;１例合并 ASD及动脉导管未闭,１例合并

ASD、肝性脑病及多种泌尿系畸形.

讨　论

胚胎时期门静脉和体静脉系统在发育过程中出现

未闭或异常交通支,在出生之后仍未闭合,导致了

CPSVS,其可分为肝内及肝外门体静脉分流[１].

１CPSVS临床症状及并发症

CPSVS临床症状表现为高度多样化[２Ｇ４].门体静

脉分流临床意义在于门静脉血流绕过了肝脏而进入体

循环,造成体循环中有毒物质增高及回心血量增加,因
此,其临床症状主要取决于门体分流量大小及年龄.
当门体分流量较小时可无临床症状,当分流量较大时

可导致全身多发系统症状如静脉性肺动脉高压、肝肺

综合征、高排型心力衰竭、胃肠道出血、膜增生性肾小

球肾炎以及肝性脑病等[５].当门体分流率＜３０％时患

者可能一生都不会出现症状,当分流率＞３０％时肝性

脑病有随时出现可能,而当分流率＞６０％时,肝性脑病

的发生率很高[６,７].本组肝内门静脉瘘患儿平均年龄
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图３　门静脉Ｇ脐静脉分流,男,１０岁.a)CT示门静脉左支矢状部(箭)与

脐静脉(长箭)交通;b)CT示脐静脉(箭)向下走行,后经脐周静脉与髂外

静脉交通;c)头颅 MRI示双侧基底节区对称性短 T１ 信号(箭),提示肝

性脑病.　图４　Abernethy畸形Ⅰb型,女,６．２个月.a)CT 示肝门区

未见门静脉显示,肠系膜上静脉与脾静脉汇合后发出粗大分支(箭)向下

走行引流入髂内静脉;b)CT 示引流静脉部分经扩张食管胃底静脉(箭)
向上引流入奇静脉;c)CT直观显示向上及向下引流静脉(箭).
图５　Abernethy畸形Ⅱ型,男,２个月.a)CT 示门静脉肝内分支细小,
主干发出粗大分支向左向后走行(箭);b)CT示其引流入左肾静脉(箭);

c)VR图示引流静脉更为直观(箭).

仅为１．１月,且分流量较小,因而,大多无明显临床症

状,肝功能亦大多无异常,多为其它原因就诊偶然发

现.而本研究中门体分流量较大病例多存在不同系统

症状如肺动脉高压、胃肠道出血及神经系统出现异常.
本研究中仅对４例患儿行头颅 MRI,但均提示肝性脑

病,总结这４例患儿特点为分流血管内径及年龄均较

大,分流血管内径在７mm 以上,年龄在５岁以上.需

引起重视是虽然存在肝性脑病,但可无神经系统症状,
本组２例头颅 MRI提示肝性脑病,但并无神经系统症

状.因而,当发现较大门体静脉分流时,不管有无神经

系统症状,我们建议均需行头颅 MRI检查.

２CPSVS合并畸形

CPSVS常有合并畸形存在,
本研究中２１/２８患儿存在合并畸

形,合并畸形类型多样,可是合并

单一畸形,也可多种复杂畸形并

存,合并畸形可累及各个系统.最

常见合并畸形为先天性心脏病,本
组达２１/２８,而合并先天性心脏病

中最常见的类型是 ASD,本组达

２１/２１,少数表现为多种简单心脏

畸形并存或复杂心脏畸形.肝内

门静 脉 瘘 患 儿 多 合 并 单 一 畸 形

ASD,本组１４/１８肝内门静脉瘘患

儿均为合并单一畸形 ASD,而静

脉导管未闭及 Abernethy畸形常

为多种复杂畸形并存.ASD高合

并率,推测其原因,可能为门体分

流导致了右心房容量负荷增加,压
力增高,从而延迟或阻碍了房间隔

关闭.

３CPSVS的CT表现

肝内门静脉瘘可为门静脉Ｇ肝

静脉瘘,也可为肝动脉Ｇ门静脉Ｇ肝

静脉瘘,可单发也可多发.涉及成

人文献报道[８],肝内门静脉瘘以门

静脉Ｇ肝静脉瘘多见,而肝动脉Ｇ门

静脉Ｇ肝静脉瘘较少发生.但本组

儿童肝内门静脉瘘中１４/１８为肝

动脉Ｇ门静脉Ｇ肝静脉瘘,且多数为

多发病灶.CT 表现为肝内单发

或多发血管团以及肝动脉、肝静脉

及门静脉间直接交通或无血管团

门静脉与肝静脉间直接交通,常有

引流肝静脉明显增粗,也可伴有肝

总动脉增粗.儿童肝内门体静脉

分流患儿部分可在１~２岁自然关闭[９Ｇ１１].本组追踪

到２例肝动脉Ｇ门静脉Ｇ肝静脉瘘新生儿,６个月后复

查,１例病灶消失,另１例病灶明显缩小.因此,对于

年龄较小及分流量较少的患儿可先行观察而不急于手

术治疗.静脉导管是胎儿时期正常生理循环结构,出
生后不久即关闭.静脉导管未闭为肝内门体分流一种

特殊类型,其CT诊断主要根据分流血管特定走行位

置,表现为门静脉左支矢状部与下腔静脉交通前下向

后上走行血管结构.阅片时常因对该结构认识不足而

漏诊,尤其在横断面上因其在第二肝门区汇入下腔静

脉,而容易将其误认为是肝静脉,因此阅片过程中要注

意观察肝静脉走行,当发现第二肝门区汇入下腔静脉
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血管增多以及有增粗或异常密度血管引流入下腔静脉

时要追踪其走向以免漏诊.此外,静脉导管未闭分流

量常较大,可导致回心血量增多而表现为右心房及右

心室明显增大.本研究中１例患儿多次漏诊,每次检

查仅发现肺动脉明显增粗,右心房及右心室明显增大,
无其它先天性心脏病,但均未找出病因.因此,当发现

不明显原因右心明显增大及肺动脉高压时,要想到静

脉导管未闭的可能,进行有针对性的检查及观察.

Abernethy畸形是一种罕见的门静脉发育畸形,
表现为门静脉的血液全部或部分未经肝脏直接分流入

体静脉.国内以前仅数十例报道[１２],现在报道有所增

多[１３,１４].Abernethy畸形分为Ⅰ型和Ⅱ型[１５].Ⅰ型

为门静脉血完全向腔静脉分流而不回流至肝脏;其又

分两个亚型:Ⅰa型,肠系膜上静脉与脾静脉无汇合;

Ⅰb型,肠系膜上静脉与脾静脉汇合.Ⅱ型为门静脉

血部分引流至腔静脉而仍有部分回流至肝脏.AberＧ
nethy畸形以Ⅱ型多见,本组４例中Ⅰb型１例,Ⅱ型

３例.Ⅰ型 CT 表现为门静脉缺如或闭锁,肠系膜上

静脉与脾静脉直接或间接引流入上下腔静脉;Ⅱ型表

现为门静脉主干或分支发育不良,肠系膜上静脉、脾静

脉或门静脉主干发出分支引流至上下腔静脉.两型的

分流血管可是单支或多支,可直接引流至上下腔静脉

或经奇静脉、肾静脉及髂静脉等引流至上下腔静脉.

CT及超声等检查可能对发育不良细小门静脉和分支

显示不清,从而易将Ⅱ型误诊为Ⅰ型[１６],而两型的手

术方案完全不同,因此对Ⅰ型的诊断需要格外慎重.
当CT诊断疑似Ⅰ型时需在薄层图像上仔细观察有无

细小门静脉显示,如有可疑入肝血管影,需行 DSA 检

查,先对分流血管进行封堵以提高压力,再造影观察有

无发育不良门静脉.
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