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３５７６例区域性门脉高压症患者临床特征的系统分析
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　　［摘要］　目的　分析３５７６例区域性门脉高压症（ｒｅｇｉｏｎａｌｐｏｒｔａｌｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ，ＲＰＨ）患者的临床特
征。方法　检索１９８０年１月至２０１９年６月我国ＲＰＨ相关文献，纳入文献１５０篇，共３５７６例ＲＰＨ患者。
总结ＲＰＨ患者的性别、年龄、地域分布、病因、临床表现、检查方法、治疗手段及预后情况。结果　３５７６例
ＲＰＨ患者中男性２３４０例（６５．４４％），女性１２３６例（３４．５６％），平均年龄为５０．２３岁。病因以胰源性多
见（９２．０３％），其次为脾源性（１．６８％）和腹膜后源性（０．６７％）。胰源性ＲＰＨ的主要病因分别是胰腺肿
瘤（３４．４０％）、慢性胰腺炎（２９．６７％）、胰腺假性囊肿（１６．２８％）、急性胰腺炎（７．２７％）等。ＲＰＨ的临床
表现主要有脾肿大（６８．４７％）、上消化道出血（５４．９２％）、上腹部不适或上腹痛（３８．５６％）和孤立性胃底
静脉曲张（７１．４４％）等。ＲＰＨ的诊断主要依据 ＣＴ检查（２４．４１％），单独的胃镜或彩超诊断价值有限。
ＲＰＨ的治疗方式包括脾切除术（７０．９２％）、内镜下治疗（４．６５％）、脾动脉栓塞或结扎（３．９７％）等。上述
方法治疗好转率为８３．２０％，但也有２．２０％的患者因上消化道大出血死亡。结论　ＲＰＨ的发病率男性
高于女性，病因以胰腺疾病为主。单一检查项目中ＣＴ对于ＲＰＨ诊断价值最大。脾切除术是ＲＰＨ并发
上消化道出血患者的首选治疗方式，该病的预后依赖于ＲＰＨ的病因。
　　［关键词］　区域性门脉高压；病因；临床特征；ＣＴ；脾切除术
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　　区域性门脉高压症（ｒｅｇｉｏｎａｌｐｏｒｔａｌｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ，
ＲＰＨ），即左侧门脉高压症，是由多种因素引起脾静脉
血液回流受阻所致，以单纯门静脉脾胃区域压力增高

为主要病理生理特征的临床综合征。ＲＰＨ按病因分
为胰源性、脾源性和腹膜后源性，其中胰源性门脉高压

症占大多数。ＲＰＨ临床上少见，在所有门脉高压症中
不到５％［１－２］。由于大多数关于ＲＰＨ的报道病例数较
少，尚缺乏对该病的流行病学、临床表现、诊断、治疗方

法及疾病预后的大样本数据分析，因此，本研究系统总

结了３５７６例患者的临床资料，以进一步提高临床医
师对ＲＰＨ的认识。

１　资料与方法

１．１　文献检索
　　检索 １９８０年 １月至 ２０１９年 ６月中文文献数据
库，包括中国知网、维普网、万方数据库，检索词为“区

域性门脉高压”“左侧门脉高压”或“胰源性门静脉高

压”，通过人工阅读全文或文摘，纳入所有区域性门脉

高压原始病例的相关文献；剔除重复发表、数据不全

（未记录性别、年龄）、病例数＜５例、无法统计病例、综
述类或述评类文献及个案；来自同一单位的文献资料

只选择跨度时间最长、病例总数最多的１篇文献。最
终纳入文献１５０篇，发表时间为１９９２－２０１９年，其中回
顾性分析９６篇，病例报道５４篇，共计３５７６例ＲＰＨ患
者（表１）。

表１　区域性门脉高压症文献发表情况

时间 文献数（篇） 占比（％）
１９９１－１９９５年 ５ ３．３３
１９９６－２０００年 ７ ４．６７
２００１－２００５年 ２２ １４．６７
２００６－２０１０年 ４２ ２８．００
２０１１－２０１５年 ５６ ３７．３３
２０１６－２０１９年 １８ １２．００

１．２　预后判断标准
　　治疗好转：患者未再发生消化道出血，或复查胃
镜、ＣＴ等提示胃和／或食管静脉曲张消失；治疗无效：
消化道出血未得到控制，或胃和／或食管静脉曲张未减
轻；死亡：随访期间死亡。

１．３　统计学分析
　　建立Ｅｘｃｅｌ表格，统计纳入病例的性别、年龄、地
域分布、病因、临床症状、治疗方式和预后情况。计数

资料使用例数和百分比表示。

２　结果

２．１　ＲＰＨ病例的性别、年龄和地域分布
　　３５７６例ＲＰＨ患者中男性２３４０例，女性１２３６例，
男女比为１．８９∶１．００。年龄为 ３～８５岁，平均年龄为
５０．２３岁。按地域分布统计发现，华东、西南地区发生
率相对较高（表２）。

表２　ＲＰＨ的性别及地域分布

分类 病例数 占比（％）

性别

　男 ２３４０ ６５．４４

　女 １２３６ ３４．５６

地域

　华东 ９１２ ２５．５０

　西南 ７９０ ２２．０９

　华北 ５２８ １４．７７

　华中 ４９２ １３．７６

　东北 ３５２ ９．８４

　西北 ３３６ ９．４０

　华南 １６６ ４．６４

２．２　ＲＰＨ的病因
　　３５７６例患者中胰源性 ３２９１例（９２．０３％），脾源
性６０例（１．６８％），腹膜后源性２４例（０．６７％），其他少
见原因（胃癌、腹腔淋巴瘤、骨髓纤维化等）３５例
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（０．９８％），另有１６６例（４．６４％）患者的病因不详或未
在文献中对病因进行说明。胰源性 ＲＰＨ的主要病因
分别是胰腺肿瘤［１２３０例（３４．４０％）］、慢性胰腺炎
［１０６１例（２９．６７％）］、胰腺假性囊肿［５８２例（１６．２８％）］
等（表３）。
２．３　ＲＰＨ的临床表现
　　共有１２３篇文献记录了 ２７１５例 ＲＰＨ患者的临
床表现。其中临床症状主要有呕血和黑便等上消化道

出血症状［１４９１例（５４．９２％）］、上腹部不适或上腹痛

［１０４７例（３８．５６％）］、贫血［８２例（３．０２％）］等；体征
主要为脾肿大［１８５９例（６８．４７％）］、腹部包块［４６例
（１．６９％）］、腹水征［２０例（０．７４％）］等（表 ４）。另外，
有１１５篇文献记录了２４２３例患者胃镜、钡餐或ＣＴ检查
结果，表现为孤立性胃底静脉曲张［１７３１例（７１．４４％）］、
孤立性食管下段静脉曲张［６２例（２．５６％）］、胃底合
并食管下段静脉曲张［３３６例（１３．８７％）］、食管或胃
底静脉曲张［１２８例（５．２８％）］，以及无静脉曲张表现
［１６６例（６．８５％）］。

表３　ＲＰＨ的病因构成

病因分类 病例数 占比（％）

胰源性

　胰腺肿瘤 １２３０ ３４．４０

　慢性胰腺炎 １０６１ ２９．６７

　胰腺假性囊肿 ５８２ １６．２８

　急性胰腺炎 ２６０ ７．２７

　急性重症胰腺炎 ４６ １．２８

　胰腺炎（未指明分型） ３９ １．０９

　胰腺脓肿 １６ ０．４５

　胰腺外伤 １６ ０．４５

　胰腺结核 １４ ０．３９

　胰腺周围手术史 １３ ０．３６

　自身免疫性胰腺炎 ６ ０．１７

　胰管蛔虫胰体尾肿大 ３ ０．０８

　多囊胰腺 ２ ０．０６

　胰腺感染 １ ０．０３

　胰腺体尾部炎性肉芽肿 １ ０．０３

　胰尾部变异 １ ０．０３

脾源性

　脾动静脉瘤 １９ ０．５３

　脾静脉狭窄或栓塞 ９ ０．２５

　脾静脉海绵样变 ９ ０．２５

　脾脏结核 ４ ０．１１

　先天性脾静脉异常 ４ ０．１１

　脾大 ３ ０．０８

　脾外伤 ２ ０．０６

　副脾 ２ ０．０６

　脾脓肿 ２ ０．０６

　脾动静脉瘘 １ ０．０３

　脾周围炎 １ ０．０３

　脾脏肉瘤 １ ０．０３

　异位脾脏 １ ０．０３

　脾包虫 １ ０．０３

　脾脓肿 １ ０．０３

病因分类 病例数 占比（％）

腹膜后源性

　腹膜后肿瘤 １０ ０．２８

　肾周脓肿 ４ ０．１１

　肾癌 ４ ０．１１

　肾上腺肿瘤 ３ ０．０８

　腹膜后淋巴结结核 ３ ０．０８

其他少见原因

　胃癌 ５ ０．１４

　胃间质瘤 ４ ０．１１

　腹腔淋巴瘤 ４ ０．１１

　血管畸形 ３ ０．０８

　医源性 ２ ０．０６

　未分类淋巴瘤 ２ ０．０６

　骨髓纤维化症 ２ ０．０６

　结肠癌转移压迫脾静脉 ２ ０．０６

　胃溃疡穿入脾脏或胰腺 ２ ０．０６

　霍奇金淋巴瘤 ２ ０．０６

　胃泌素瘤 １ ０．０３

　腹腔纤维肉瘤 １ ０．０３

　腹部外伤 １ ０．０３

　银屑病 １ ０．０３

　ＮｉｅｍａｎｎＰｉｃｋ病 １ ０．０３

　抗磷脂综合症 １ ０．０３

　原发性血小板增多症 １ ０．０３

病因不详或未在文献中详细说明病因 １６６ ４．６４
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表４　ＲＰＨ的临床表现

临床表现 例数 占比（％）
脾肿大 １８５９ ６８．４７
上消化道出血 １４９１ ５４．９２
上腹部不适或疼痛 １０４７ ３８．５６
贫血 ８２ ３．０２
乏力、纳差或消瘦 ６７ ２．４７
腹部包块 ４６ １．６９
腹水征 ２０ ０．７４
恶心呕吐 １６ ０．５９
黄疸 １０ ０．３７
发热 ７ ０．２６
腹泻 ６ ０．２２
休克 １ ０．０４

２．４　ＲＰＨ的诊断
　　共有 １４０篇文献描述了 ３２１２例患者确诊 ＲＰＨ
的检查方法，１２１９例（３７．９５％）患者仅用１种检查方
法诊断ＲＰＨ，９９５例（３０．９８％）患者使用２种检查方法
诊断，８５０例（２６．４６％）患者使用 ３种检查方法诊断，
１４８例（４．６１％）患者使用４种以上检查方法诊断。接
受ＣＴ检查确诊的人数最多，共 ７８４例（２４．４１％）；其
次是通过 ＣＴ、胃镜、多普勒彩超３种检查相结合诊断
ＲＰＨ，共有 ４７９例（１４．９１％）患者；再者是胃镜与 ＣＴ
相结合诊断 ＲＰＨ，共有 ２３８例患者（７．４１％）；８８例
（２．７４％）患者是通过单独的胃镜或多普勒彩超诊断
ＲＰＨ。
２．５　ＲＰＨ的治疗及预后
　　共有 １１５篇文献记录了 ２３４５例患者的治疗方
式，其中行脾切除术的患者１６６３例（７０．９２％），内科
综合治疗２６５例（１１．３０％），不含脾切除的其他手术如
剖腹探查、胆肠吻合术、肿瘤姑息手术等 １７６例
（７．５０％），行内镜下曲张静脉套扎或硬化剂治疗１０９例
（４．６５％），行脾动脉栓塞或结扎９３例（３．９７％），脾动
脉栓塞联合脾切除术２５例（１．０７％），放弃治疗 １４例
（０．６０％）。共有１００篇文献记录了２０８９例患者的预
后，随访时间为１周至１８年，其中治疗后好转１７３８例
（８３．２０％），无效４０例（１．９１％），死亡１８２例（８．７１％），
失访或未提及预后的患者１２９例（６．１８％）。死亡患者
中，１１７例（６４．２８％）因胰腺癌等腹腔内恶性肿瘤死亡，
４例（２．２０％）患者因上消化道大出血死亡，因肠坏死、
急性心肌梗死、感染性休克死亡各 １例，另有 ５８例
（３１．８７％）患者未被提及死亡原因。

３　讨论

　　近年来，随着胰腺疾病发生率的增加与临床医师

诊疗水平的提高，在临床上 ＲＰＨ的发现率日益增高。
目前尚缺乏ＲＰＨ的流行病学调查资料，张谊等［３］分析

了３２３例ＲＰＨ患者的临床资料，结果显示男性发病率
是女性的２倍，平均年龄４５．７岁。本研究分析近３０年
来国内文献报道的 ＲＰＨ病例，结果显示男女比例为
１．８９∶１．００，患病年龄为３～８５岁，平均年龄为５０．２３岁。
可见我国ＲＰＨ的男性发病率明显高于女性，中年人易
发。地域分布统计显示：华东、西南、华北、华中地区发

生率相对较高，这可能与该地区医疗水平和医生对该

病的重视程度有关。

　　ＲＰＨ发生的根本原因是脾静脉回流不畅或阻塞，
当脾静脉狭窄或闭塞时，门静脉脾胃区压力高于正常

值，从而导致ＲＰＨ。本研究病因分布统计的结果显示
胰源性门脉高压症仍占 ＲＰＨ的绝大多数（９２．０３％），
胰腺肿瘤（３４．４０％）、慢性胰腺炎（２９．６７％）、胰腺假
性囊肿（１６．２８％）、急性胰腺炎（７．２７％）是导致 ＲＰＨ
的主要原因，这与既往文献报道的结果一致［４］。胰腺

肿瘤或胰腺假性囊肿可直接挤压或浸润脾静脉，造成

脾静脉血流变缓甚至阻塞，诱导脾静脉血栓产生。胰

腺炎诱发脾静脉血栓进而引起 ＲＰＨ第一次被报道于
１９２０年［５］，原因是胰腺炎症累及脾静脉，损伤血管内

皮细胞，进而形成脾静脉血栓导致 ＲＰＨ。慢性、急性、
家族性、创伤性和自身免疫性５种类型的胰腺炎中，引
起ＲＰＨ最常见的是慢性胰腺炎、急性胰腺炎和相关并
发症，如胰腺假性囊肿等，这也与本研究结果一致。除

了常见病因，本研究还发现某些血液系统肿瘤和自身

免疫性疾病如骨髓纤维化［６］、抗磷脂综合征［７］等少见

病因也可引起 ＲＰＨ，其发病机制尚不明确，可能与基
础疾病状态下反复细菌感染诱发的脾静脉内皮细胞破

坏、脾静脉微血栓形成等因素有关［８］。

　　ＲＰＨ的临床表现主要有两方面的临床症候群［９］：

一是引起脾静脉回流受阻的基础疾病的临床表现，如

胰腺肿瘤常出现腹痛、腰背部疼痛、消瘦；慢性胰腺炎

常出现慢性不规则腹痛、恶心、呕吐等；二是门静脉脾

胃区静脉压力增高的临床表现，如脾脏淤血性肿大、胃

底静脉曲张，少数情况下出现食管下段静脉曲张，严重

者可能发生静脉曲张破裂出血［１０］。有研究报道 ＲＰＨ
疾病患者脾肿大的发生率超过７１％，上消化道出血的
发生率为４５％～７２％，腹痛的发生率为２５％～３８％［２］。
本研究结果表明：ＲＰＨ患者脾肿大、上消化道出血和上
腹部不适或疼痛的发生率分别为 ６８．４７％、５４．９２％和
３８．５６％。与肝硬化门脉高压症不同，ＲＰＨ患者较少
出现腹水征，原因主要是ＲＰＨ脾胃区门脉循环压力增
高，而肠系膜循环区域压力正常，同时此类患者肝功能
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多无损害，这样既无低蛋白血症又无肠壁静水压增高，

故ＲＰＨ较少出现腹水，本研究中仅０．７４％的患者有腹
水征表现。脾胃区局部静脉压力增高仍以孤立性胃底

静脉曲张为主要表现，占７１．４４％，这是ＲＰＨ患者胃镜
检查时的相对特异征象，ＲＰＨ也可出现胃底合并食管
下段静脉曲张（１３．８７％），孤立性食管下段静脉曲张仅
占２．５６％，值得注意的是，早期ＲＰＨ也可能无静脉曲张
表现［１１］，本组患者中有６．８５％的患者无静脉曲张。
　　ＲＰＨ缺乏统一的诊断标准，主要依据临床表现、
血清学、影像学检查等综合判断［１２］。由于缺乏特异性

临床表现，胃镜下发现孤立性胃底静脉曲张是ＲＰＨ区
别于一般门脉高压症的重要特征之一，因此通过影像

学检查评价脾胃区静脉和门静脉血流、胰腺疾病对于

诊断和鉴别诊断 ＲＰＨ至关重要。虽然多普勒彩超无
创、价格便宜［１３］，用作评价门静脉闭塞敏感性和特异

性分别为 ９３％和 ８３％，但由于脾静脉的特殊解剖位
置，其评估脾静脉阻塞的准确度较低［２］，因此需要采

用ＣＴ、磁共振或血管造影等能完整评估整体门静脉系
统的更精确的诊断方法［１４］。本研究的结果证实：单一

的检查项目中，ＣＴ检查的价值最大，２４．４１％的患者仅
通过ＣＴ可诊断 ＲＰＨ，而单独胃镜或多普勒彩超检查
诊断ＲＰＨ价值有限，仅２．７４％的患者通过单独的胃镜
或多普勒彩超诊断 ＲＰＨ；目前临床上多采用 ＣＴ基础
上结合胃镜或多普勒彩超检查，能为ＲＰＨ的诊断提供
更多证据，有利于下一步确诊和后续治疗方案的制定。

　　ＲＰＨ的治疗包括纠正脾胃区门脉高压症和处理
原发疾病两部分。对于并发出血的 ＲＰＨ，治疗的首选
措施之一是脾切除术，不能耐受外科手术者，可综合应

用内镜下曲张静脉硬化止血治疗、组织胶注射以及脾

动脉栓塞等多种手段［１５－１６］。对于原发疾病，可予以肿

瘤病灶切除、胰腺假性囊肿引流等干预措施。本研究

中，大部分患者（７１．９９％）接受了脾切除术，仍有１１．３０％
的患者接受内科综合治疗。脾切除术是 ＲＰＨ并发上
消化道出血患者的首选治疗方式，但对于无症状的

ＲＰＨ患者并不主张预防性脾切除［２］。内科治疗中除

止血、对症支持等措施外，抗凝治疗对于预防脾静脉血

栓进展亦有益，且急性胰腺炎并发脾静脉血栓的患者

接受抗凝治疗是安全的［１７］，但对于产生完全性脾静脉

血栓患者，抗凝治疗可能会加重由于胃底静脉曲张引

起出血的风险［５］。因此，ＲＰＨ的抗凝治疗应遵循个体
化原则。肿瘤相关的 ＲＰＨ患者 １年内的死亡率为
９．１％［１８］，本研究中大部分患者（８３．２０％）预后较好，
随访时间为１周至１８年，总体死亡率为８．７１％，死亡
的主要原因是原发疾病为胰腺癌等恶性肿瘤。

　　综上所述，ＲＰＨ作为一种临床综合症，病因多样，
主要是胰腺疾病。无肝病基础的患者出现上消化道出

血和不明原因脾肿大，特别是胃镜发现孤立性胃底静

脉曲张时，应考虑 ＲＰＨ，同时需借助 ＣＴ、胃镜、多普
勒彩超等手段明确诊断。治疗上应针对原发疾病，

对于并发静脉曲张破裂出血的患者行脾切除手术是

首选治疗方法，该病的预后大多良好，主要依赖于

ＲＰＨ的病因。
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