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AbSTRACT
Objective To analyze the manifestations of congenital intrahepatic portosystemic venous shunts on 
multislice spiral CT (CT) and magnetic resonance imaging (MRI). Methods We retrospectively reviewed 
8 patients with CIPSVS. The image data of MRI and dynamic contrast enhanced (DCE)-CT were 
reconstructed in the manner of volume reconstruction (VR), any maximum intensity projection (MIP). 
The characters of them were analyzed and assessed. Results In all CIPSVS patients, 1 case occurred 
in left lobe of liver, 5 cases in right lobe of liver, 2 cases in right lobe and caudate lobe of liver. 7 cases 
detected by CT scanning were found slightly low density of round, oval and tubular shadow. 1 case 
detected by MRI scanning showed vessel-emptied signals. 1 case were detected on MRI, which shown 
as flow void signal. On arterial phase, 6 cases showed no enhancement, whereas 2 cases presented as 
inhomogeneous enhancement. In portal and parenchymal phase, all the cases demonstrate marked 
homogenous enhancement. On VR and MIP images, dilatied portal vein and hepatic vein branches 
were found in 8 cases. Hepatic vein affluxed into the second hepatic portal in 6 cases, while 2 cases 
were found affluxed into the third portal. Localized tumor-like dilatation was found in 4 cases of portal 
vein branches, with 1 case occurred in the course of the journey, 1 at the beginning of the portal vein, 
and 2 at the end of the portal vein. The portal vein branch from the beginning part of the portal vein 
to the hepatic vein confluent into the hepatic hilus showed the lumen patency. 1 case showed the 
portal vein and hepatic vein branch connected by the reticular vessel. In 1 case, the right posterior 
inferior hepatic vein entered into the third hepatic hilum and the hepatic vein showed a relatively 
localized stenosis of lumen. Conclusion MSCT and MRI can accurately diagnose CIPSVS and display its 
anatomical details clearly.
Key words: Portal venous malformation; Portosystemic venous shunt; Tomography; X-ray computed; 
Magnetic Resonance Imaging

　　先天性肝内型门-体静脉分流(congenital intrahepatic portosystemic venous 
shunt，CIPSVS)是一种先天性发育异常所致肝内门静脉分支与肝静脉分支之间形
成异常交通畸形，亦称为肝脏门-肝静脉瘘，罕见，以往多为病例报道[1-7]。本研究
搜集2007年1月至2018年6月间表现典型的8例CIPSVS患者的影像学资料，通过分
析病变血管的多层螺旋CT(multi-detector row spiral CT，MSCT)和MRI平扫、动态
增强扫描及血管后处理重组的表现，旨在进一步了解其表现及特点。

1  材料和方法
1.1 临床资料  病例纳入标准：无肝硬化、海绵状血管瘤、肝细胞癌等肝脏原发性
疾病；无肝脏外科手术、血管介入治疗、肝脏穿刺及上腹部外伤史；无肝脏感染
性疾病史。搜集符合上述病例纳入标准且诊断为CIPSVS患者8例，其中男3例，女5
例，年龄33~77岁，平均58.4 岁。4例体检时发现，1例乙型肝炎检查时发现，3例
因间断性精神恍惚及行为异常0.5~3 年检查时发现。
1.2 检查方法
1.2.1 CT检查：使用GE Bright Speed 16层螺旋CT行腹部平扫和动态增强扫描，增
强扫描参数为：管电压120kV，管电流300~380mA，层厚5mm，层间距5mm，床
进13.5mm/rot，螺距1.375︰1。经肘静脉穿刺，高压注射器注入碘海醇(350mgI/ 
mL)80~110mL，注射速度4.5~5.0mL/s，扫描延迟时间：动脉期18~22s，门静脉
期55~60s。重建层厚0.625mm，间隔0.625mm。
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【摘要】目的 分析先天性肝内型门-体静脉分流
(CIPSVS)在多层螺旋CT(MSCT)和磁共振成像(MRI)
中的表现。方法 搜集8例CIPSVS患者的MSCT和
MRI平扫和动态增强扫描检查资料，采用容积再现
重组(VR)、最大密度投影(MIP)对动态增强扫描各期
原始图像分别进行血管重建，分析其表现特点。结
果 8例CIPSVS发生于肝右叶5例，肝左叶1例，肝右
叶和尾状叶2例。CT平扫7例连续多个层面见肝内圆
形、椭圆形、管状稍低密度影；MRI1例平扫呈血管
流空信号影。增强扫描动脉期无强化6例，不均匀
强度强化2例，门脉期8例病灶均呈明显强化。门脉
期VR、MIP均显示肝内病变区门静脉分支和肝静脉
分支扩张，6例病变肝静脉汇入第二肝门，2例汇入
第三肝门。4例门静脉分支见局限性瘤样扩张，其
中，1例发生于门静脉分支行程中，1例发生于起始
端，2例发生于末端。1例门静脉与肝静脉分支以网
状血管相连，1例肝右后下静脉汇入第三肝门处呈
相对局限性管腔狭窄。结论 MSCT和MRI能准确诊
断CIPSVS并清晰显示其解剖细节。
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1.2.2 MRI检查：使用GE公司生产的1.5T磁共振扫描仪，8通
道体部阵列线圈。先行上腹部常规MRI扫描，包括横轴面脂
肪抑制和非脂肪抑制T1WI、T2WI，冠状面FIESTA，动态增强
扫描采用三维超快速多期动态增强扫描序列(LAVA)，扫描参
数为：TR3.8ms，TE1.8ms，TI 7.0ms，翻转角(FA)150，视
野460~480mm，矩阵256×192，扫描层厚4mm，层间距
2.0mm，信号采集次数0.73，并行采集空间敏感性编码技术
(array spatial sensitivity encoding technique，ASSET)。
经肘静脉穿刺，高压注射器注入Gd-DTPA 30mL，注射速度
3mL/s，采用“Smart Prep”自动扫描技术确定动脉期扫描
延迟时间，连续3次，每次间隔8~10s。
1.2.3 图像后处理：将患者的动态增强扫描图像传至ADW 4.4
工作站，采用容积再现重组(VR)、最大密度投影(MIP)进行血
管重建。
                                   
2  结   果

2.1 平扫表现  7例CT检查，发生于肝右叶4例，左叶1例，肝
右叶和尾状叶2例，均表现为在连续多个层面见圆形、椭圆
形、管状稍低密度影(图1)。1例MRI检查平扫见肝右叶前段椭
圆形血管流空信号影(图2)。
2.2 动态增强扫描表现  MRI 1例动态增强扫描动脉期病变血
管无强化，门静脉期呈明显均匀强化(图3)。7 CT检查中，肝
右叶3例，左叶1例及肝右叶和尾状叶1例病变动态增强扫描表
现为动脉期无强化，门静脉期呈均匀明显强化；1例肝右叶和
尾状叶病变动脉期呈不均匀轻-中度强化(图4)，右叶和尾状叶
肝组织呈轻度一过性灌注异常，门静脉期病变呈均匀明显强化
(图5)；1例肝右前叶下段病变呈椭圆形，动脉期表现为病变前
部明显强化，后部轻度强化(图6)，周围肝组织无明显强化，
门静脉期表现为动脉期明显强化的部分其强化稍减退，动脉期
轻度强化的部分呈明显强化(图7)。
2.3 血管后处理重建表现  动脉期血管后处理重建，6例病变
无明显强化者，肝动脉及分支的管径、走形均正常，2例动脉

图1 CT检查。平扫示肝右后叶和尾状叶椭圆形(长箭)及管状(短箭)低密度影。图2-3 同一病例，MRI检查。图2 轴面T2WI示肝内血管流空信号影(箭)。图2增强扫描
门脉期轴面示病变均匀明显强化(箭)。图4 与图1同一病例。CT增强扫描动脉期示病变不均匀强化(箭)。肝脏右后叶、尾状叶轻度强化。图5 与图1同一病例，增强
扫描门脉期示病变均匀明显强化。图6-8 同一病例。图6轴面CT增强扫描动脉期示病变前部明显强化(短箭)，后部轻度强化(长箭)。周围肝组织无强化。图7门静脉
期示病变前部强化稍减退，后部明显强化(箭)。图8动脉期MIP重建示肝动脉与类圆形强化病变连接(箭)。图9 与图1同一病例。门脉期轴面VR重建，示门静脉右后
支起始端呈瘤样扩张(箭头)，与扩张的肝右后下静脉(长箭)交通，以窄颈经第三肝门区汇入下腔静脉(短箭)。图10 CT门脉期冠状面VR重建，示门静脉左支扩张并
局部瘤样扩张(箭)。图11与图2-3同一病例。MRI门脉期冠状面VR重建，示门脉右前支末端瘤样扩张，肝右前静脉与瘤样扩张处连接(箭)。图12 与图6-8同一病例。
门脉期冠状面VR重建，示门脉右前支末端瘤样扩张(长箭)，与肝静脉之间以多支细小血管相连(短箭)。
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期病变强化者，肝动脉分支稍增粗，1例未显示肝动脉与静脉
连接关系，1例肝动脉分支与门静脉和肝静脉瘤样扩张的连接
区相通(图8)。门静脉期血管后处理重建，8例病变累及的肝静
脉及门静脉分支均可见不同程度扩张，7例肝静脉均匀扩张，
1例为以窄颈经第三肝门汇入下腔静脉(图9)。4例门静脉分支
见瘤样扩张，其中，1例发生于分支的起始部(图9)，1例发生
于走形的中段(图10)，2例发生于末端，1例肝静脉直接与门静
脉瘤连接(图11)，1例肝静脉与门静脉之间以多只相对细小血
管相连(图12)。6例发生于肝左右叶者，均显示门静脉左右支
与相应区域引流肝静脉分支连接，肝静脉经第二肝门汇入下腔
静脉；2例发生于肝右叶和尾状叶者，门静脉右后支与肝右后
下静脉连接，经第三肝门汇入下腔静脉(图9)。

3  讨   论
3.1 肝脏血管分流分型  肝脏有动脉、门静脉、肝静脉三套
血管系统，肝动脉和门静脉为向肝性血流，为肝脏供血血管，
其入肝后逐渐分支形成血窦，血窦呈辐射状排列，向小叶中央
汇集成小叶中静脉，出小叶后进入小叶下静脉，再汇合成肝静
脉，为肝动脉、门静脉血流的引流静脉，通常为2~4支汇集于
第二肝门。生理状态下，小叶间动脉与小叶间静脉、肝动脉终
末支与门静脉分支、胆管周围小动脉丛与门静脉分支间存在潜
在的吻合，当肝脏因某种原因致潜在的吻合开放、扩张，或因
外伤等形成异常血管交通，或因先天性血管发育异常[8]时可形
成肝脏血管瘘或称肝脏血管分流，一般分为肝动脉-门静脉分
流、肝动脉-肝静脉分流、门静脉-肝静脉分流三种类型[9]。从
理论上来讲，肝脏的三套血管系统之间亦可同时存在通道，形
成肝动脉-门静脉-肝静脉混合型肝脏血管瘘，形成第四种类型
分流即混合型肝内血管分流。本研究2例，动脉期见病变血管
强化，排除了因动脉期延迟扫描时间过长而出现的静脉强化，
与肝动脉-肝静脉分流表现相似，1例显示肝动脉与静脉相通，
门静脉期病变血管强化程度与门脉主干相同，血管后处理重建
显示门静脉与肝静脉交通，呈混合型肝内血管分流表现。此
2例因门-肝静脉分流量较大，本研究仍将其归入CIPSVS中讨
论。混合型肝内血管分流尚未见专门的文献报道，可能因为：
肝动脉分流量较小时，静脉强化不明显，易漏诊；肝脏三套血
管系统中肝静脉压力最小，含对比剂的血流进入肝静脉，流入
门静脉的量小或无，周围肝脏无或轻度“一过性强化”，易忽
视肝动脉供血。
3.2 CIPSVS分型  CIPSVS是肝脏血管分流中的一种类型，为
了便于描述及诊断，根据异常交通的数量、分布区域及影像学
上的表现特点，Park等[10]将门静脉肝静脉分流分为4型，I型为
连接于门静脉与下腔静脉及其主要分支单一的管状结构；Ⅱ型
是位于肝脏外周某一段内的肝静脉、门静脉分支间交通；Ⅲ型
是肝静脉与门静脉分支通过一个瘤样结构交通；Ⅳ型是肝内2
分叶及以上分布的肝静脉、门静脉间弥漫交通。Ⅳ型即多发血
管畸形，可能是畸形血管累及肝脏两个及以上分叶或多个分叶
同时发生畸形。本研究按上述分型，Ⅱ型6 例，Ⅲ型2 例，未
见I型和Ⅳ型病例，可能因为本研究均为成年人，I型为门脉主
干与下腔静脉交通而分流量大，患者易夭折而不易首次发现于

成年患者。CIPSVS病变血管常位于肝脏边缘区，血管扩张不
明显时，Ⅳ型容易漏诊。Ⅲ型中肝静脉与门静脉分支交通处的
瘤样结构，文献上均未对其作详细描述，我们认为其可能为门
脉分支末端瘤样扩张，理由：本研究2 例从形态上均表现为瘤
样扩张的长径与门脉分支的走形一致；1 例肝静脉与瘤样结构
的侧壁交通，1 例肝静脉与瘤样结构之间经过多支细小血管呈
网状交通；本研究另有2 例在门静脉与肝静脉连接处之外出现
瘤样扩张，而肝静脉多表现为呈均匀扩张，说明CIPSVS中门
静脉更易发生管壁结构异常而致瘤样扩张。
3.3 CIPSVS影像表现与临床表现的关系  由于门静脉压力
高于肝静脉，CIPSVS时门静脉血液不经过肝脏解毒而直接进
入体循环，最常见的症状就是分流性脑病，亦可引起肝肺综合
征，可能源于内脏血管床产生的血管活性物质绕过肝脏代谢直
接作用于肺血管引起[11-14]。临床症状出现的早晚及轻重，与门
静脉的分流量有关，分流量的大小与病变发生的部位、吻合口
的大小、流通道的管径及是否通畅等有关，分流量小时，无明
显临床症状，实验室检查正常或轻度血氨升高，当分流量超
过一定比例时，血氨明显升高，肝性脑病的发生率将会明显提
高。从本研究8例初步观察，3例临床表现异常者，均发生于
门静脉的叶或肝段等主要分支，门静脉及肝静脉全程及吻合处
均无明显管腔狭窄，更多的门静脉血液不受阻流入下腔静脉。
5例无临床症状者中，4例门静脉及肝静脉均扩张不显著，提
示分流量较小，2例肝动脉参与供血，静脉明显扩张，1例门
静脉与肝静脉由多支细小血管呈网状吻合，提示门静脉血液流
入肝静脉受到一定阻碍，1例肝静脉流入下腔静脉处表现为相
对明显扩张的门静脉与肝静脉分支呈局限性管腔变窄，提示肝
静脉血液流入下静脉受限，部分限制了门静脉血流的分流量。
CIPSVS合并动脉供血，即混合型肝脏血管分流，从血流动力
学分析，肝动脉压力显著高于门静脉，而门静脉压力稍高于肝
静脉，当肝动脉参与CIPSVS供血，使畸形血管内压力升高，
可以部分阻止门静脉血流的分流量，从而延缓肝性脑病的发生
或减轻临床症状。因本研究病例较少，尚需积累更多病例作进
一步观察。
3.4 鉴别诊断  在混合型CIPSVS合并瘤样扩张患者肝动脉分流
量较大时，动脉期明显强化，轴面图像上显示圆形或椭圆形强
化，易与动脉瘤混淆，亦可能误诊为肝动-静脉分流，血管重
建图像上可清楚显示动、静脉分支与瘤样扩张血管之间的关
系，一般鉴别诊断不难。与富血供肿瘤鉴别，一般肿瘤为动脉
供血，动脉期强化，无明显门静脉及肝静脉扩张等表现可资鉴
别。
　　本研究不足之处在于病例较少，8例均为首诊病例，多为
中老年患者(平均58.4岁)，血管扩张较明显、分流量较大，
CIPSVS是否在青少年时期，分流量小，血管扩张不明显，易
漏诊，随着年龄增长，血管逐渐扩张、血液分流量逐渐增多，
CIPSVS合并动脉供血(混合型)是先天性还是随着静脉扩张而继
发供血，尚需更多病例追踪观察证实。
　　总之，MSCT、MRI动态增强扫描结合血管后处理重建，
能清楚显示CIPSVS供血血管、引流血管的数量、管径等解剖 

细节，为临床预估病情和选择治疗方案提供依据。     
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[ 5 ]吴爱宁,王珊珊,郭春亮,等.计算机图像分析技术结合

超声造影在肾肿瘤术后随访中的应用[J ] .现代肿瘤医
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[6]谢媛媛,薛改琴.探讨超声造影在肾脏良、恶性病变鉴别诊断中
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[7]谢础能,陈湘华,王碧飞,等.肾功能衰竭患者动-静脉造瘘术后

出现血液透析灌注不足的超声图像特征分析[J].中国当代医
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泡靶向于肾细胞癌的体内外实验研究[J].第三军医大学学
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充分了解病变的特点及准确掌握影像表现可以明显提高诊断
率。对于可疑的囊状或扩张胆管样结构，要尽早进行CT或
MRI增强检查。
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