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区域性门静脉高压症的诊断和治疗
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摘要 ：区域性门静脉高压症（RPH）是由脾静脉狭窄或闭塞引起的一种临床综合征，是一种罕见的、

危及生命的上消化道出血疾病，却是门静脉高压症中唯一可以治愈的类型。胰源性疾病是RPH最常见的病

因，孤立性胃底静脉曲张是其临床特征。对于肝功能正常及不明原因脾大的消化道出血患者，应考虑RPH

的可能。RPH临床表现较为隐匿，与肝硬化所致的门静脉高压症在临床症状上有一定的相似性，由于对该

疾病认识不足，临床易误诊。原发疾病多样性造成RPH临床表现多样化，使疾病诊断复杂化，对于临床表

现不典型的患者，可选择辅助检查加以诊断。疾病诊断应以治疗原发病为主，同时遵循个体化原则。RPH

的预后主要与原发疾病相关，良性病变预后好，恶性病变预后差。
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Clinical diagnosis and treatment of regional portal hypertension
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Abstract: Regional portal hypertension (RPH) is a clinical syndrome caused by stenosis or occlusion of the

splenic vein. It is a rare yet life-threatening cause of upper gastrointestinal bleeding, but it is also the only type of

portal hypertension that can be cured. Pancreatic diseases are the most common cause of RPH, and isolated gastric

varices represent the characteristic clinical presentation. For patients with gastrointestinal bleeding with normal liver

function and unexplained splenomegaly, the possibility of RPH should be considered. The clinical manifestations of

RPH are relatively insidious, and are similar to those of portal hypertension caused by liver cirrhosis. Due to

insufficient knowledge of RPH, it is more likely to be misdiagnosed clinically. The diversity of primary diseases

results in the diversification of the clinical manifestations of RPH, which complicates the diagnosis of the disease.

For patients with atypical clinical manifestations, specific auxiliary examinations can be applied to assist in the

diagnosis. In terms of the treatment, the primary diseases should be attached the most importance to, and

individualized therapies should be provided. The prognosis of RPH is mainly related to the condition of primary

diseases, and benign lesions may herald a good prognosis yet malignant lesions a poor prognosis.
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区域性门静脉高压症（regional portal hypertension, RPH）是由脾静脉阻塞或狭窄继发脾静脉回流障碍
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而导致的一类肝外型门静脉高压性疾病。1969 年

TURRILL等[1]提出“左侧”肝外型门静脉高压的概

念，既往大部分研究主要集中在急性、慢性胰腺

炎引起的“孤立性脾静脉血栓”，故许多学者称其

为胰腺性门静脉高压。RPH 较为罕见，仅占肝外

型门静脉高压的 5%[2]，却是一种危及生命的上消

化道出血疾病，加之其临床表现类似于肝硬化性

门静脉高压而常被误诊。笔者就RPH近年在病因、

病理、生理、诊断和治疗及预后方面的进展作一

综述。

1 RPH的解剖学基础

门静脉是由肠系膜上静脉和脾静脉2个主要属

支汇合而成，门静脉循环实质上可分为“内脏大

循环”（肠系膜区，即右区）和“内脏小循环”（脾胃

区，即左区）。肠系膜上静脉主要由回肠静脉、空

肠静脉、右结肠静脉及中结肠静脉组成。脾静脉

紧贴胰腺体尾部背侧，与脾动脉伴行。脾静脉是

一大而不弯曲的血管，直径约0.5 cm，长约12 cm，

其主要属支有胃网膜左静脉和胃短静脉，分别收

集胃体左侧前后壁和胃底前后壁的血液。故脾静

脉阻塞可累及脾脏、胃底、部分胃体区的静脉回

流，引起RPH。

2 病因及发病机制

RPH 的常见病因可分为胰源性、脾源性及腹

膜后源性，其中胰源性 RPH 最为常见，但仍有个

别 RPH 病因不明[3]。胰源性 RPH 包括急慢性胰腺

炎、胰腺假性囊肿及脓肿、胰腺肿瘤、胰腺结核、

假性动脉瘤、胰腺动静脉瘘等。临床上以慢性胰

腺炎、胰腺肿瘤常见，近年来由胰腺肿瘤所致的

RPH 的发病率呈上升趋势。脾源性 RPH 主要由脾

脏血管性病变所致，包括脾静脉纤维化、脾动脉

瘤、脾静脉海绵样变、先天性脾静脉狭窄或闭塞、

脾脓肿、脾内动静脉瘘、副脾等。腹膜后源性

RPH 主要由腹膜后炎症、肿瘤等引起，包括腹腔

内非胰腺肿瘤（淋巴瘤、肉瘤）、腹腔内淋巴结结

核[4]、腹膜后纤维化、腹部外伤等。RPH的根本原

因是由于脾静脉阻塞，各种疾病发生、发展的过

程中，通过肿瘤细胞促凝因子的释放、局部炎症

因子的波及、肿瘤压迫或浸润等方式，直接或间

接对脾静脉造成损伤，导致管腔狭窄、管壁增厚、

管腔内血栓或癌栓形成，使正常回流通路受阻，

导致相应侧支循环建立与开放，血液通过侧支循

环回流至门静脉，而门静脉及肠系膜上静脉内压

力正常[5]。常见的侧支循环包括：①通过胃短静脉

流向冠状静脉，胃右静脉回流至门静脉；②通过

胃网膜左静脉和右静脉回流至肠系膜上静脉和门

静脉；③经胃网膜左静脉至大网膜静脉回流至肠

系膜下静脉的情况较少见；④通过膈血管至肋间

的血管回流至上腔静脉。经胃底的侧支循环为脾

静脉回流的主要途径，也是孤立性胃底静脉曲张

形成的基础。当冠状静脉开口于梗阻远端时，冠

状静脉汇入高压的脾静脉，导致压力增高，出现

食管下段静脉曲张。

3 临床表现

RPH 与肝硬化性门静脉高压患者不同，大多

数患者无症状，肝功能正常。其临床表现主要包

括原发病的表现和脾胃区门静脉高压的表现。不

同的原发疾病导致临床表现的多样性，其中最常

见的是胰源性疾病。大多数回顾性研究认为上腹

部及腰背部疼痛是RPH最常见症状[6]。王烁等[7]对

26 例 RPH 患者进行研究，其中 38.5% 患者临床表

现以腹痛为主，多与胰腺原发疾病相关。RPH有

时也表现为无症状，需通过其他疾病的检查来诊

断[8]。脾胃区门静脉高压表现以脾大较为常见，发

生率为 71%，其肿大程度不一，多数无症状，由

于脾静脉回流受阻导致脾脏充血，仅少数患者有

脾区疼痛，部分患者表现为白细胞或血小板减

少[9]。孤立性的胃底静脉曲张是RPH特征性表现，

多于胃镜检查时发现，可导致上消化大出血。既

往认为上消化道出血为RPH的常见症状，多为食

管下段或胃底静脉曲张破裂出血，偶尔有结肠和

十二指肠静脉曲张破裂[9-10]。但多数学者认为，

RPH导致胃底静脉曲张破裂出血的风险明显低于

肝硬化，其可能原因为RPH有相对足够的侧支循

环建立。RPH患者通常不引起明显的腹水，只有

当患者同时合并肝硬化或没有消化道大出血所致

血流动力学不稳定需紧急行液体复苏致稀释性低
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蛋白血症时，才会产生明显腹水[11]。目前多数文

献将RPH的临床表现概括为：①原发疾病如胰腺

本身的病变常伴腰背部放射性疼痛和慢性上腹痛；

②脾大，脾功能亢进；③肝功能正常，无肝硬化

体征；④孤立性胃底静脉曲张或合并食管下段静

脉曲张。

4 辅助检查及诊断

目前国内外尚未建立统一的 RPH 诊断标准，

多数学者认为 RPH 的诊断应包括导致脾静脉阻塞

的原发疾病，结合脾区门静脉高压的临床表现，

并经影像证实即可确诊。在 RPH 诊断中，实验室

检查及影像学检查各具特点。

4.1 实验室检查

血常规检查可明确有无脾功能亢进，而肝穿

刺活检及骨髓穿刺检查可进一步明确是否合并肝

硬化及血液系统疾病。

4.2 影像学检查

4.2.1 上消化道内镜检查 胃镜检查可清晰显示

上消化道病变，其准确性明显优于上消化道钡餐

和碘造影等间接影像学证据，可明确是否存在胃

底或食管静脉曲张，并进行分级。肝硬化性门静

脉高压食管静脉曲张比胃静脉曲张更明显，而

RPH 则相反，多表现为孤立性胃底静脉曲张。所

以对于疑诊为 RPH 并发胃底静脉曲张的患者在能

耐受的情况下均应行胃镜检查。但在 RPH 早期，

胃底静脉有无扩张或仅有轻度扩张，加之胃底肿

胀皱襞的影响，可能干扰内镜下的诊断。对于胃

底孤立隆起性病变，在不能清楚判别病变性质时，

切记不要盲目活检。内镜活检前行超声内镜或CT

检查有助于进一步判断病变性质，避免活检时大

出血的风险。

4.2.2 超声内镜（endoscopic ultrasound, EUS）检查

EUS因具有内镜与超声双重功能，诊断胃底静脉曲

张的敏感性高于普通内镜，能清楚显示脾胃区门

静脉系统毗邻结构，观察血管走形及血流方向，

显示血流频谱，明确狭窄或阻塞部位。作为研究

胰腺最敏感的影像学方法之一，EUS提高了诊断胰

腺肿块病变和评估胰腺恶性肿瘤血管受累的能

力[12]。EUS诊断胰腺微小占位性病变及血管侵犯的

准确率分别为94%和87%[11-12]。既往无慢性胰腺炎

病史并疑似 RPH 的患者可考虑使用 EUS 寻找胰腺

肿瘤的证据，通过EUS-FNA 取组织标本行病理学

检查以明确诊断。

4.2.3 腹部超声 腹部超声简单无创，常作为确

诊的首选方法。其既能检查腹部脏器的基本情况，

又能评估脾静脉及门静脉的血流情况。但由于脾

静脉解刨位置的特殊性，超声对脾静脉血栓的诊

断准确率远不如门静脉血栓。

4.2.4 CT检查 近年来，多层螺旋CT因其成像

速度快、侵入性低在临床上广泛应用，对胰腺原

发疾病有良好的显示，特别是具有血管重建等优

点，对 RPH 有重要的诊断价值。但其检测脾脏血

管微小改变的敏感性和特异性不高[13]。

4.2.5 数 字 减 影 血 管 造 影（digital subtraction

angiography, DSA） DSA可直接显示脾静脉受压或

阻塞情况并评价侧支循环，是诊断RPH的金标准。

但目前随着多种无创性方法的普及，有创的血管

造影已很少进行。JIANG 等[14]通过对比研究发现，

计算机断层静脉造影在内脏静脉血栓等检查中敏

感性、特异性、阳性率及阴性率与 DSA 相比无显

著差异，且费用及检查风险更低，在临床中可作

为替代DSA的首选方案。

5 治疗及预后

RPH 的治疗包括原发疾病及脾胃区高压症，

因原发疾病病因复杂，推荐个体化治疗，而脾胃

区门静脉高压包括对静脉曲张和脾大、脾功能亢

进的治疗。

5.1 一般治疗

目前对无消化道出血及脾功能亢进的 RPH 患

者是否需要手术治疗尚未达成共识[2，15]。部分学者

建议行脾切除作为预防措施，而另一部分学者则

持保守态度。HEIDER等[16]研究表示，对53例胰腺

炎所致的无症状脾静脉血栓患者随访 34 个月后，

只有 2 例（4%）发生胃静脉曲张出血并需行脾切除

术，由于胃静脉曲张出血的发生率较低，且与胃

静脉曲张出血相关的死亡率也低，故HEIDER等建

议对这些患者不需常规行脾切除术。有证据表明，

应积极随访无症状的患者，部分 RPH 所致曲张静

脉随胰腺原发疾病的治愈而缓解、消失[16]。
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5.2 手术治疗

手术是治疗RPH最有效的方法。因为在处理

原发疾病的同时，还可解决脾胃区门静脉高压，

但手术时机的把握及术式选择仍是目前的难题。

脾切除术（包括贲门周围血管离断术）是治疗RPH

的主要手术方式，该术式治疗曲张静脉破裂出血

可明显减少侧支循环静脉的血流量，减少或防止

再出血的概率。MOOSSA等[10]通过对1969～1984年

的文献进行回顾性分析，144 例 RPH 患者中有 79

例行脾切除术，术后6例（8%）死亡，其余在随访

11个月期间未发生消化道出血。EVANS等[17]研究

表明，10例RPH患者采用脾切除术作为主要治疗

手段，除 1 例患者外，其余患者出血得到有效控

制。不同的原发疾病其手术治疗方式也有所不同，

如胰腺或腹膜后肿瘤切除术、囊肿空肠内引流术

等，应当在充分解决胰腺本身病变的同时，再解

决其并发症。以胰腺肿瘤等外压性质为主的病变

所致脾静脉闭塞或狭窄，若治疗原发病解除压迫

则可考虑保留脾脏。当RPH病变位于胰尾，由于

与胰腺有黏连，多主张行脾脏联合胰尾部切除术。

5.3 介入治疗

上消化道大出血所致血流动力学紊乱、胰腺

炎术后严重黏连或恶性肿瘤晚期RPH患者不能耐

受脾脏切除术，越来越多的选择创伤性较小的介

入方法，如选择性的脾动脉栓塞在治疗脾亢方面

疗效确切，可有效减少脾静脉血液回流量，缓解

胃底或食管下端静脉曲张的程度，相当于“内科

性”脾切除的疗效。虽然介入治疗创伤小，可保

留部分脾脏功能，但并不能从根本上解决问题，

且术后易发生腹痛、脾脓肿、败血症、血肿、异

位栓塞等“梗死后”综合征[18]。近年来随着预防

性抗生素的应用，栓塞后并发症已显著减少。脾

动脉栓塞已被证明是一种与脾切除术效果相同的

替代方法[19-20]，可以避免发生一些严重并发症。所

以选择性脾动脉栓塞特别适用于手术风险大、基

础情况较差、恶性肿瘤晚期、胰腺原发疾病不能

完全去除或因局部组织黏连严重而无法行脾切除

术的患者。然而，也有学者主张在脾切除前行脾

动脉栓塞或结扎术，使脾静脉闭塞，可减少脾切

除术中出血量及术后并发症的发生[21-23]。对于出现

大量消化道出血而内镜检查失败的患者，选择性

脾动脉栓塞也是一种挽救性治疗方法[24-25]。此外，

可选择经皮或经颈静脉路径穿刺门静脉治疗脾静

脉狭窄但尚未完全闭塞的患者，对狭窄的脾静脉

行 球 囊 扩 张 或 支 架 植 入 术 ， 从 而 恢 复 血 流

供应[26-27]。

5.4 内镜治疗

RPH 合并曲张静脉破裂出血的患者可能会有

生命危险。目前推荐内镜治疗胃静脉曲张出血。

治疗胃静脉曲张出血的选择包括套扎、凝血酶和

氰基丙烯酸酯（Cyanoacrylate, CYA）注射。对于原发

疾病不能去除且不宜手术者，也可行食管静脉曲

张套扎术及胃底静脉曲张硬化剂注射等[28]，对肝

硬化合并食管、胃底静脉曲张破裂出血者效果良

好，但对RPH患者胃底硬化剂或组织胶注射成功

率低，再出血风险高，且异位栓塞尤其是肺栓塞

的风险限制了硬化剂的应用。最近BHAT等[29]研究

表明，EUS 引导下注射线圈加 CYA 治疗胃底曲张

静脉可提高疗效并降低CYA栓塞的风险。

RPH 是目前唯一可以治愈的门静脉高压症，

经脾切除等外科手术治疗的患者，在解除脾胃区

门静脉高压的同时，其曲张静脉再次出血的风险

性降低，脾功能亢进临床症状恢复良好。KÖKLÜ

等[2]通过对22例RPH患者中位随访20个月后发现，

11例合并恶性肿瘤（胰腺癌或胃癌），其中10例患

者在1年内死亡。而在另一项前瞻性研究中对23例

慢性胰腺炎所致RPH患者（10例未行脾切除术，13

例行脾切除术）进行中位随访28.9个月，患者均存

活且无消化道出血[30]。因此 RPH 的预后主要取决

于原发疾病，大多数良性病变者预后好，恶性病

变者预后差。

6 结语

RPH 是一种较少见但并不罕见的肝外性门静

脉高压性疾病，因其病因较多，与肝硬化性门静

脉高压具有相似性，常导致漏诊和误诊。故临床

上需要抓住的要点是：孤立性胃静脉曲张为RPH

临床特征，并伴脾大和脾功能亢进的特点，肝功

能正常，且无肝硬化的临床表现及体征，需考虑

RPH 的可能。对临床表现不典型的患者，可选择

·· 4
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辅助检查进行确诊。对无明显症状且出血风险低的

患者，可采取保守治疗，并随访追踪观察。对合并

曲张静脉破裂出血的患者可行脾脏切除术或选择

性的脾动脉栓塞术。治疗需重视原发疾病，根据

静脉曲张的严重程度及患者的一般情况，遵循个

体化治疗的原则，以提高临床疗效。
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