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［摘要］ 　 门脉肝窦血管病（ＰＳＶＤ）是一种少见的慢性肝脏疾病，其发病机制尚不完全清楚。
临床表现为肝功能异常、脾脏肿大和胃食管静脉曲张等症状。 目前，尽管已有一些研究对 ＰＳＶＤ 进

行了探索，但在其病因、诊断、治疗和预后方面仍存在一定的不明确性。 本文将从发病机制探索，
并对临床特征和诊断治疗方面进行综述和分析，以期提供进一步研究和治疗 ＰＳＶＤ 的思路和方向。

［关键词］ 　 门脉肝窦血管病；　 病因；　 发病机制；　 诊断；　 治疗

［中图分类号］ 　 Ｒ５７５　 　 　 　 ［文献标识码］ 　 Ａ

　 　 门脉肝窦血管病（ＰＳＶＤ）的疾病命名是在 ２０１９ 年

由欧洲肝脏血管病研究会提出，既往又被称为“特发

性非硬化性门脉高压（ＩＮＣＰＨ）”、“闭塞性门静脉病”、
“非硬化性门脉纤维化”等［１］。 ＩＮＣＰＨ 即在没有肝硬

化或已知引起门静脉高压（ＰＨ）的慢性疾病的情况下

出现 ＰＨ 症状的疾病。 ＰＳＶＤ 的概念扩大了 ＩＮＣＰＨ 的

定义，也涵盖了那些在肝脏活检中发现相似病理学改

变但无 ＰＨ 临床症状的患者。
ＰＳＶＤ 的病因尚不明确，可能与腹腔感染、免疫紊

乱、高凝、毒物 ／药物接触及基因异常等高危因素相关。
ＰＳＶＤ 的主要临床表现为 ＰＨ 表现，如脾脏肿大、食管

胃底静脉曲张、侧支循环形成、腹腔积液等。 无 ＰＨ 的

患者往往表现为不明原因的反复肝酶异常。 ＰＳＶＤ 特

有的组织学病变及特征性 ＰＨ 表现是诊断 ＰＳＶＤ 的重

要依据。 ＰＳＶＤ 的特征性病理变化包括闭塞性门静脉

病、结节性再生性增生（ＮＲＨ）和不完全间隔性纤维

化。 然而，不同病理学家对这些特征的识别可能存在

显著差异，因此，制定标准化的诊断标准至关重要［１］。

　 　 一、病因学

ＰＳＶＤ 的病因尚不明确，多种因素被认为可能和

ＰＳＶＤ 发病相关。 具体包括：（１）反复腹腔或肠道细菌

感染，可能引起门静脉小分支微血栓形成从而导致门

静脉闭塞。 这在东南亚、非洲等社会经济发展水平较

低的地区和儿童早期腹部感染率高的地区更为常

见［２］。 （２）易栓症被认为是西方国家 ＰＳＶＤ 发病的主

要病因，如蛋白 Ｃ ／蛋白 Ｓ 缺乏症、骨髓增生异常综合

征、凝血因子基因突变等［３］。 （３）免疫系统疾病，如系

统性红斑狼疮、系统性硬化症、原发性抗体缺乏、类风

湿关节炎、抗磷脂综合征等也可能与 ＰＳＶＤ 发病相

关［４⁃６］。 （４）ＨＩＶ 被认为可能导致对窦状内皮细胞的

直接损害，或者由于患者长期使用抗逆转录病毒药物

导致内皮细胞损伤［７⁃１０］，５’⁃核苷酸酶和黄嘌呤氧化酶

基因的单核苷酸多态性可能影响双脱氧核糖核酸治

疗的ＨＩＶ 患者，增加其发生 ＰＳＶＤ 的风险［１１］。 （５）乳

糜泻，患者对麸质不耐受引起的反复抗原刺激和免疫

反应，也可能引起门静脉小分支的损伤，从而发展为

ＰＳＶＤ［１２］。 （６）遗传因素，部分 ＰＳＶＤ 患者呈家族聚集

性分布，提示遗传易感性也可能参与 ＰＳＶＤ 的发生。
Ｂｅｓｍｏｎｄ 等［１３］在两个 ＰＳＶＤ 家系中发现了一个可能与

ＰＳＶＤ 致病相关的突变，并将其命名为 ＦＯＰＶ 基因突

变。 ＡＤＡＭＴＳ１３ 错义变异、ＫＣＮＮ３ 基因突变也可能与

ＰＳＶＤ 致病相关［１４⁃１６］。 （７）药物和毒素的暴露也被认

为与 ＰＳＶＤ 有关，包括砷中毒、奥沙利铂、硫唑嘌呤

等［２，１７⁃２０］。 然而，以上这些因素并不构成直接的因果

关系，在部分 ＰＳＶＤ 患者中，并未发现任何已知的风险

因素。

　 　 二、病理生理学机制

在病理生理学方面，ＰＳＶＤ 主要表现为门静脉系

统的血流受阻和血管结构改变。 门静脉是肝脏的主要

供血血管，其血流受阻会导致肝脏缺血和功能障碍。
同时，血管结构的改变（如血管壁增厚、管腔狭窄等）
也会进一步加剧血流受阻的程度。 这些病理生理改变

不仅会影响肝脏的正常功能，还可能引发一系列并发

症，如腹腔积液、食管胃底静脉曲张破裂出血等。
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研究表明，肝血流动力学改变、血管内皮细胞功能

异常、血管性血友病因子（ ｖＷＦ）表达、内皮⁃间充质转

化（ＥｎｄＭＴ）及血管内皮源性一氧化氮合成功能下降

等因素均参与了 ＰＳＶＤ 的形成［２１］。 同时，免疫系统异

常、炎症反应、纤溶异常等也被认为与 ＰＳＶＤ 发病机制

密切相关。 继发于 ＰＯＥＭＳ 综合征的 ＰＳＶＤ 也多有报

道，促炎因子［血管内皮生长因子（ＶＥＧＦ）、ＩＬ⁃６、ＩＬ⁃１β、
肿瘤坏死因子（ＴＮＦ）⁃α、转化生长因子（ＴＮＦ）⁃β）］和
促血栓因子（凝血酶⁃抗凝血酶复合物）可能在其中发

挥作用［２２⁃２４］。 ＡＤＡＭＴＳ１３ 基因突变引起的 ｖＷＦ 增多，
也可能促进门静脉内皮损伤部位的血小板聚集和黏

附，从而导致门静脉闭塞［１４，１６］。 血清中抗内皮细胞抗

体（ＡＥＣＡ）诱导门静脉内皮细胞中弹性蛋白的表达，
也是发生 ＰＳＶＤ 的可能机制之一［２５］。 有研究报道了

系统性硬化症与 ＰＳＶＤ 之间的关系，提示通过 ＴＧＦ⁃β
或其胞内信号转导中介物（Ｓｍａｄ）激活门静脉内皮的

内皮⁃间质转化（ＥｎｄＭＴ）也可能参与了 ＰＳＶＤ 的门静

脉病变［６］。
目前对于 ＰＳＶＤ 病因的研究仍处于起步阶段，为

更深入地理解 ＰＳＶＤ 的发病机制与病理生理过程，科
学家们采用了多种研究手段。 如通过临床观察和病例

分析总结 ＰＳＶＤ 的临床特点和发病规律；利用动物实

验模拟 ＰＳＶＤ 的发病过程，观察血流动力学、组织学、
生化及转录水平的变化［２６⁃２７］；通过分子生物学技术探

究相关基因的表达和调控机制［２８］。 这些研究不仅为

我们提供了更多的线索和依据，也为未来的治疗策略

提供了理论基础。

　 　 三、诊断依据

由于 ＰＳＶＤ 的发病机制复杂，临床表现多样，因此

其诊断具有一定的挑战性。 目前，临床上主要通过影像

学检查、实验室检查及病理检查等手段来确诊ＰＳＶＤ。
ＰＳＶＤ 的诊断需要有充足的肝活检结果作为依据，排
除肝硬化可能，要求肝活检样本长度至少 ２０ ｍｍ，包含

至少 １０ 个完整的汇管区，且不应过于破碎，以便于病

理学专家解读［１］。 此外，还需要排除胆汁淤积性肝

病、先天性肝纤维化、布加综合征（ＢＣＳ）、血吸虫肝病

等可能引起非肝硬化性 ＰＨ 的疾病。
根据最新的共识，ＰＳＶＤ 的诊断需在病理排除肝

硬化的前提下，至少满足以下三个标准中的一个［１］：
（１）至少一项 ＰＨ 特异性临床表现；（２）至少一项 ＰＳＶＤ
相关特异性组织学表现；（３）同时满足至少一项非特

异性 ＰＨ 临床特征，和至少一项非特异性 ＰＳＶＤ 组织

学特征。 其中，特异性 ＰＨ 临床特征包括食管胃底静

脉或异位静脉曲张、ＰＨ 性出血及影像学提示门体侧支

循环形成；非特异性 ＰＨ 临床特征包括腹腔积液、脾脏

长径≥１３ ｃｍ 及血小板计数 ＜ １５０ ０００ ／ ｍｍ３。 ＰＳＶＤ 特

异性组织学特征包括闭塞性门静脉病、ＮＲＨ 及不完全

性间隔纤维化；非特异性组织学特征包括门静脉异常、
结构紊乱、非带状窦性扩张及轻度窦周纤维化。 发现

门静脉血栓形成（ＰＶＴ）但无门静脉海绵样变时不能排

除 ＰＳＶＤ 的诊断，因为 ＰＳＶＤ 患者可能存在血液高凝

状态，在自然病程中可能会合并血栓形成［２９］。
因肝活检的有创性以及肝脏病理评估的技术难度

使得肝活检难以全面普及，大部分 ＰＳＶＤ 患者仍未得

到早期诊断和有效治疗。 目前，一些无创诊断技术如

瞬时弹性成像（ＴＥ）、自身免疫性抗体、代谢组学等已

被探究用于 ＰＳＶＤ 与肝硬化的鉴别诊断［３０⁃３５］，其中肝

脏、脾脏 ＴＥ 技术具有较好的诊断潜能。 ２０２３ 年北京

的一项研究表明，ＴＥ 技术中的肝脏硬度测量（ＬＳＭ）有
助于鉴别 ＰＳＶＤ、肝硬化及健康人群。 ＰＳＶＤ 患者的

ＴＥ⁃ＬＳＭ 值显著低于肝硬化患者，但高于健康人群。
以 １３． ６ ｋＰａ 为 ＬＳＭ 截断值对于鉴别 ＰＳＶＤ 和肝硬化

具有最佳的区分度，以 １０． ０ ｋＰａ 为 ＬＳＭ 截断值对于

ＰＳＶＤ 诊断的特异度较好，但敏感度欠佳［３６］。 同时，
ＰＳＶＤ 患者的脾脏硬度值（ ＳＳＭ）可能大于肝硬化患

者，ＳＳＭ 与 ＬＳＭ 的比值 （ ＳＳＭ ／ ＬＳＭ 指数） 也可用于

ＰＳＶＤ与肝硬化的鉴别诊断，取 ＳＳＭ ／ ＬＳＭ 指数为 ２ 作

为截断值具有良好的特异度和敏感度［３０］。
然而，对于不伴 ＰＨ 的 ＰＳＶＤ 患者，肝活检仍然是

唯一的诊断方法。 生物标志物的研究为 ＰＳＶＤ 的诊断

提供了新的思路。 如某些特定的基因或蛋白质的表达

水平可能与 ＰＳＶＤ 的发生和发展密切相关，通过检测

这些生物标志物，有望为早期诊断和预测病情进展提

供新的手段。

　 　 四、临床特征

１． 临床表现

ＰＳＶＤ 是非硬化性 ＰＨ 的主要病因之一，往往伴随

着 ＰＨ 的症状和并发症的发生，如脾脏肿大、脾功能亢

进、食管胃底静脉曲张、侧支循环形成以及反复发作的

上消化道出血等，腹腔积液及肝性脑病等并发症较少

见，一旦出现即预示已进入终末期［３７］。 ＰＳＶＤ 患者也可

同时伴有肝外 ＰＶＴ。 在成人患者的研究中，约 ２２％ ～
４０％的 ＰＳＶＤ 患者伴有 ＰＶＴ［３８⁃３９］。 在儿童患者中，约
１１％ ～３０％的患者确诊时可观察到 ＰＶＴ［４０⁃４２］。 对于由

影像学检查发现 ＰＶＴ 的患者，需进一步行肝活检进行

鉴别。
在实验室检查中，部分患者因脾功能亢进出现白

细胞减少、贫血及血小板减低，可能会首先在血液科就
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诊［２９］。 不伴有 ＰＨ 的临床前期 ＰＳＶＤ 患者，往往表现

为轻度的肝酶水平升高，如转氨酶、碱性磷酸酶、γ⁃谷
氨酰转移酶（ＧＧＴ）。 ２０２２ 年一项研究通过肝活检揭

示了不明原因的孤立性持续 ＧＧＴ 升高患者中，４５％的

患者病理表现为 ＮＲＨ，具有较高的 ＰＳＶＤ 患病率，这
在无 ＰＨ 症状的患者中可能被忽视［４３］。 大部分患者

的肝脏合成功能处于代偿期，白蛋白、胆碱酯酶水平

无明显异常。 女性患者更易出现贫血和白细胞减少，
而男性患者出现血清转氨酶、胆红素水平异常更多

见［２９］。 儿童 ＰＳＶＤ 是一个较少见的群体，大多数患儿

发病时无明显临床症状，主要表现为脾脏肿大或肝酶

异常［４４］，肝脏合成功能大多正常［４２］。 ２０％ 的患儿就

诊时表现为上消化道出血，６０％的患儿出现贫血、血小

板减少等脾功能亢进表现［４０］。
２． 影像学特征

ＰＳＶＤ 的影像学检查主要用来评估门静脉系统和

肝脏的情况，以排除门静脉血栓、肝窦阻塞综合征、
ＢＣＳ 等可能引起 ＰＨ 的原因。 影像学检查如增强 ＣＴ、
ＭＲＩ 等观察到脾脏肿大、门静脉增宽、侧支循环形成及

食管胃底静脉曲张等 ＰＨ 征象的同时，也可观察到

ＰＳＶＤ的特征性改变，如肝内门静脉分支非阻塞性狭

窄、中等大小门静脉分支截断、近端与远端门静脉分支

管径相差显著以及门静脉小分支血栓等［４５］。 肝脏表

面光滑、肝动脉代偿性扩张、尾叶代偿性增生、肝脏局

灶性结节性增生等表现均有助于 ＰＳＶＤ 与肝硬化的鉴

别［３１］。 此外，ＰＳＶＤ 患者的 ＭＲＩ 可见门静脉管壁增

厚，对比增强成像中延迟期门静脉低强化，Ｔ１ 加权成

像（Ｔ１ＷＩ）上强化不均匀。 同时，ＰＳＶＤ 患者的门静脉

主干及矢状面平均管腔直径、管壁厚度及厚度 ／直径比

与肝硬化比较有显著性差异［４６］。
多普勒超声下可以观察到脾脏肿大及门静脉管壁

增厚征象，部分显示出典型的“分层”模式［４５］。 在超声

造影中，门静脉周围延迟强化可能是 ＰＳＶＤ 的特征表

现［４７］。 同时，ＰＳＶＤ 引起的 ＰＨ 为窦前性 ＰＨ，肝静脉

压力梯度测量（ＨＶＰＧ）往往正常或轻度升高，不能准

确反映 ＰＳＶＤ 患者 ＰＨ 的严重程度，脾脏和肝脏容积

测量可作为评估非硬化性 ＰＨ 患者门静脉压力的替代

指标［４８］。
随着 ＰＳＶＤ 的进展，门静脉灌注不足引起肝实质

缺血性萎缩，肝包膜不光整，与肝硬化难以鉴别，导致

ＰＳＶＤ 患者易被误诊为肝硬化［３９，４９］。 因此，影像学检

查不能单独诊断 ＰＳＶＤ，最终诊断仍依赖于肝活检［５０］。
３． 病理特征

ＰＳＶＤ 的病理改变主要涉及肝窦和门静脉小分

支，典型病理改变包括门静脉闭塞、ＮＲＨ 以及不完全

间隔性纤维化。 这些病理改变可能导致 ＰＨ 及肝酶异

常。 其中，门静脉闭塞表现为门静脉管壁增厚、门静脉

狭窄、闭塞及缺失。 一项观察者之间的一致性研究表

明，门静脉闭塞是诊断 ＰＳＶＤ 的强有力的独立组织学

预测因子，使用门静脉闭塞作为诊断因子可显著提高

不同观察者之间的诊断一致性［５１］。 ＮＲＨ 表现为肝实

质的微结节性转变，肝细胞增生区与萎缩、压缩的肝板

交替出现，无纤维隔膜。 不完全间隔性纤维化表现为

薄且不完整的纤维隔膜围绕的结节，但不出现典型的

肝硬化再生结节。 ＮＲＨ 和特发性门静脉硬化症（ＩＳＣ）
的形成可能和门静脉阻塞引起局部缺血性损害有

关［５２］。
其次，一些继发性病理改变也提示 ＰＳＶＤ 的可能，

如门静脉分支扩张（门静脉分支显著扩大，至少是胆

管直径的 ３ 倍）、畸形、向肝实质内疝入、门静脉分支

增多（血管瘤样改变）、汇管区周围血管增生、汇管区

残基（汇管区 ＜ ２ 倍胆管，胆小管 ＜肝细胞），中央静脉

增生或管腔扩张以及肝窦扩张等［５３⁃５５］。

　 　 五、治疗和管理

目前，ＰＳＶＤ 的治疗还缺乏普遍接受的指南和共

识，治疗目标主要是控制门脉高压和预防并发症，包括

食管胃底静脉曲张破裂出血、腹腔积液和门静脉血栓

等。 一线治疗方法主要是降低门静脉压力治疗，如非

选择性 β 受体阻滞剂普萘洛尔、卡维地洛等，而关于

使用抗凝药物预防血栓的证据不足。 对于已经出现门

静脉血栓的患者，可以进行溶栓、抗凝治疗。 对于脾脏

肿大、脾功能亢进引起全血细胞减低严重的患者，可以

行部分脾栓塞（ＰＳＥ）治疗［５６］。
对于出现食管胃底静脉曲张的患者，可以行内镜

下套扎治疗、硬化剂治疗等预防出血。 对已经出现食

管胃底静脉曲张破裂出血的患者进行二级预防，如经

颈静脉肝内门体分流术（ＴＩＰＳ）、脾切除加食管胃静脉

断流术（ＳＥＤ）或内镜治疗（ＥＴ）联合非选择性 β 受体

阻滞剂（ＮＳＢＢ）等［５７⁃６０］。 经比较，ＴＩＰＳ 治疗较易导致

血氨增加，而 ＥＴ ＋ ＮＳＢＢ 治疗患者再出血风险较高。
ＴＩＰＳ、ＳＥＤ 和 ＥＴ ＋ ＮＳＢＢ 治疗的总体死亡率无显著差

异。 治疗后死亡率主要与再出血、肝性脑病和 ＰＶＴ 相

关［６１］。 对于无 ＰＨ 的亚临床 ＰＳＶＤ 患者，其自然史尚

未得到充分探索，且缺乏明确的治疗方法，因此，仍需

要大规模的前瞻性研究来为这类患者制定管理建议。

　 　 六、预后

关于 ＰＳＶＤ 的临床预后的研究相对较少，不同临

床表现的 ＰＳＶＤ 患者之间预后可能存在较大的差异。
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大部分无 ＰＨ 的患者病情进展缓慢，甚至在随访结束

时仍未出现 ＰＨ 进展［４４，６２⁃６３］。
在有特定 ＰＨ 临床体征的 ＰＳＶＤ 患者中，１１． ２％的

患者在 ３ 年后出现肝脏失代偿，食管胃底静脉曲张和

侧支循环等 ＰＨ 体征与肝脏失代偿和死亡率相关［６２］。
在一项最近的研究中，经过中位时间 ４３． ６ 个月的随

访，基线失代偿的 ＰＳＶＤ 患者生存率为 ７６． ０％ ；伴 ＰＨ
的无失代偿患者生存率为 ９８． ７％ ，无 ＰＨ 的患者生存

率为 １００％ ；在随访结束时，伴 ＰＨ 的代偿期患者中

６． ４％出现失代偿，无 ＰＨ 的患者在随访期间均未出现

ＰＨ［６３］。 伴 ＰＨ 的 ＰＳＶＤ 患者比肝硬化患者更易发生

ＰＶＴ，且 ＰＶＴ 患者 ＰＨ 进展更快，更易出现食管胃底静

脉曲张及 ＰＨ 性出血，ＰＶＴ 是 ＰＳＶＤ 患者预后不良的

重要因素［６４⁃６５］。
伴食管胃底静脉曲张的 ＰＳＶＤ 患者，其 １ 年内首

次出血的概率为 ９％ ，１ 年内再出血的概率为 ２２％ ［６６］。
控制食管胃底静脉曲张，预防 ＰＨ 性出血，对于改善

ＰＳＶＤ 患者预后至关重要［６７］。 对已经发生 ＰＨ 性出血

的 ＰＳＶＤ 患者行 ＴＩＰＳ 治疗，与肝硬化相比，尽管发生

再出血的概率相似，但其死亡率及发生肝性脑病、肝功

能失代偿的风险明显较低，总体预后较好［６８］。 ＰＨ 出

血和复发性腹腔积液是 ＰＳＶＤ 患者死亡或行肝移植的

主要原因，腹腔积液是 ＰＳＶＤ 患者预后不良的独立危

险因素［６３，６９］。

　 　 七、展望

ＰＳＶＤ 的研究仍存在许多问题和困境。 早期识别

和适当的管理有助于改善 ＰＳＶＤ 患者预后。 未来的研

究应深入探索其病因与发病机制，提高诊断水平和治

疗效果，并加强疾病监测和预防。 此外，加强多中心联

合研究，建立疾病数据库，制定规范的诊疗指南和共

识，对于推动 ＰＳＶＤ 的研究和治疗至关重要。
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ａｎｔｓ ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ ｗｉｔｈ ｄｅｆｅｃｔｉｖｅ ａｃｔｉｖｉｔｙ ａｎｄ ｓｅｃｒｅｔｉｏｎ ｏｆ ＡＤＡＭＴＳ１３ ｉｎ ａ
ｐａｔｉｅｎｔ ｗｉｔｈ ｎｏｎ⁃ｃｉｒｒｈｏｔｉｃ ｐｏｒｔａｌ ｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ ［ Ｊ］ ． Ｉｎｄｉａｎ Ｊ Ｇａｓｔｒｏｅｎ⁃
ｔｅｒｏｌ，２０１７，３６（５）：３８０⁃３８９．

［１５］Ｋｏｏｔ ＢＧ，Ａｌｄｅｒｓ Ｍ，Ｖｅｒｈｅｉｊ Ｊ，ｅｔ ａｌ． Ａ ｄｅ ｎｏｖｏ ｍｕｔａｔｉｏｎ ｉｎ ＫＣＮＮ３ ａｓ⁃
ｓｏｃｉａｔｅｄ ｗｉｔｈ ａｕｔｏｓｏｍａｌ ｄｏｍｉｎａｎｔ ｉｄｉｏｐａｔｈｉｃ ｎｏｎ⁃ｃｉｒｒｈｏｔｉｃ ｐｏｒｔａｌ ｈｙｐｅｒ⁃
ｔｅｎｓｉｏｎ［Ｊ］ ． Ｊ Ｈｅｐａｔｏｌ，２０１６，６４（４）：９７４⁃９７７．

［１６］ Ｒａｓｚｅｊａ⁃Ｗｙｓｚｏｍｉｒｓｋａ Ｊ，Ｗａｓｉｌｅｗｉｃｚ Ｍ，Ａｎｄｒｚｅｊｅｗｓｋａ Ａ，ｅｔ ａｌ． Ｏｒｔｈｏ⁃
ｔｏｐｉｃ ｌｉｖｅｒ ｔｒａｎｓｐｌａｎｔａｔｉｏｎ （ＯＬＴｘ） ｉｎ ｎｏｎ⁃ｃｉｒｒｈｏｔｉｃ ｐｏｒｔａｌ ｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ
ｓｅｃｏｎｄａｒｙ ｔｏ ＡＤＡＭＴＳ１３ ｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ ［ Ｊ］ ． Ｐｒｚ Ｇａｓｔｒｏｅｎｔｅｒｏｌ，２０１６，１１
（１）：５６⁃５８．

［１７］ Ｙａｚａｋｉ Ｔ，Ｋａｗａｓｈｉｍａ Ｋ，Ｉｓｈｉｈａｒａ Ｓ． Ａｚａｔｈｉｏｐｒｉｎｅ⁃ｉｎｄｕｃｅｄ ｐｏｒｔｏ⁃ｓｉｎｕ⁃
ｓｏｉｄａｌ ｖａｓｃｕｌａｒ ｄｉｓｅａｓｅ ｃｏｍｐｌｉｃａｔｅｄ ｗｉｔｈ ｏｅｓｏｐｈａｇｅａｌ ｖａｒｉｃｅｓ ｉｎ ａ
Ｃｒｏｈｎ’ ｓ ｄｉｓｅａｓｅ ｐａｔｉｅｎｔ ⁃ｃａｓｅ ｒｅｐｏｒｔ ［ Ｊ］ ． Ｊ Ｃｒｏｈｎｓ Ｃｏｌｉｔｉｓ，２０２３，１７
（９）：１５４９⁃１５５１．

［１８］Ｍｉｓｈｒａ Ｓ，Ｍａｈａｊａｎ Ｒ，Ｓａｉｋｉａ Ｕ，ｅｔ ａｌ． Ｃｌｕｅ ｔｏ ｔｈｅ ｃａｕｓｅ ｏｆ ｐｏｒｔａｌ ｈｙｐｅｒ⁃
ｔｅｎｓｉｏｎ：ｌｏｏｋ ａｔ ｔｈｅ ｒａｉｎｄｒｏｐｓ［Ｊ］ ． ＪＧＨ Ｏｐｅｎ，２０２０，４（２）：２９９⁃３００．

［１９］Ｓｅｏ ＪＷ，Ｋｉｍ ＥＳ，Ｈａｎ ＭＨ，ｅｔ ａｌ． Ａ ｃａｓｅ ｏｆ ｎｏｎ⁃ｃｉｒｒｈｏｔｉｃ ｐｏｒｔａｌ ｈｙｐｅｒ⁃
ｔｅｎｓｉｏｎ ｒｅｌａｔｅｄ ｔｏ ａｚａｔｈｉｏｐｒｉｎｅ ｔｈｅｒａｐｙ ｉｎ ａ ｐａｔｉｅｎｔ ｗｉｔｈ Ｃｒｏｈｎ’ｓ ｄｉｓｅａｓｅ
［Ｊ］ ． Ｉｎｔｅｓｔ Ｒｅｓ，２０２０，１９（２）：２４７⁃２５１．

［２０］Ｐｕｅｎｔｅ Ａ，Ｆｏｒｔｅａ ＪＩ，Ｄｅｌ Ｐｏｚｏ Ｃ，ｅｔ ａｌ． Ｐｏｒｔｏ⁃ｓｉｎｕｓｏｉｄａｌ ｖａｓｃｕｌａｒ ｄｉｓｅａｓｅ
ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ ｔｏ ｏｘａｌｉｐｌａｔｉｎ：ａｎ ｅｎｔｉｔｙ ｔｏ ｔｈｉｎｋ ａｂｏｕｔ ｉｔ［ Ｊ］ ． Ｃｅｌｌｓ，２０１９，８
（１２）：１５０６．

［２１］Ｓａｔｏ Ｙ，Ｎａｋａｎｕｍａ Ｙ． Ｒｏｌｅ ｏｆ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ⁃ｍｅｓｅｎｃｈｙｍａｌ ｔｒａｎｓｉｔｉｏｎ ｉｎ ｉｄｉ⁃
ｏｐａｔｈｉｃ ｐｏｒｔａｌ ｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ［ Ｊ］ ． Ｈｉｓｔｏｌ Ｈｉｓｔｏｐａｔｈｏｌ，２０１３，２８（２）：１４５⁃
１５４．

［２２］Ｃａｍｐｏｓ Ｓ，Ａｇｏｓｔｉｎｈｏ Ｃ，Ｃｉｐｒｉａｎｏ ＭＡ． ＰＯＥＭＳ ｓｙｎｄｒｏｍｅ ａｎｄ ｉｄｉｏｐａｔｈｉｃ
ｐｏｒｔａｌ ｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ： ａ ｐｏｓｓｉｂｌｅ ａｓｓｏｃｉａｔｉｏｎ ［ Ｊ］ ． Ｒｅｖ ＥｓｐＥｎｆｅｒｍ Ｄｉｇ，
２０１７，１０９（５）：３９３．

［２３］Ｚｈａｎｇ Ｌ，Ｇａｏ Ｈ，Ｆｅｎｇ Ｙ，ｅｔ ａｌ． Ｈｅｐａｔｏｂｉｌｉａｒｙ ａｎｄ Ｐａｎｃｒｅａｔｉｃ：Ｏｂｌｉｔｅｒ⁃
ａｔｉｖｅ ｐｏｒｔａｌｖｅｎｏｐａｔｈｙ ｆｏｕｎｄ ｉｎ Ｃａｓｔｌｅｍａｎ ｄｉｓｅａｓｅ ｖａｒｉａｎｔ ｏｆ ＰＯＥＭＳ
ｓｙｎｄｒｏｍｅ［Ｊ］ ． Ｊ Ｇａｓｔｒｏｅｎｔｅｒｏｌ Ｈｅｐａｔｏｌ，２０１８，３３（７）：１３１１．

［２４］ Ｉｎｏｕｅ Ｒ，Ｎａｋａｚａｗａ Ａ，Ｔｓｕｋａｄａ Ｎ，ｅｔ ａｌ． ＰＯＥＭＳ ｓｙｎｄｒｏｍｅ ｗｉｔｈ ｉｄｉｏ⁃
ｐａｔｈｉｃ ｐｏｒｔａｌ ｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ： ａｕｔｏｐｓｙ ｃａｓｅ ａｎｄ ｒｅｖｉｅｗ ｏｆ ｔｈｅ ｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ
［Ｊ］ ． Ｐａｔｈｏｌ Ｉｎｔ，２０１０，６０（４）：３１６⁃３２０．

［２５］Ｓａｔｏ Ｙ，Ｒｅｎ ＸＳ，Ｈａｒａｄａ Ｋ，ｅｔ ａｌ． Ｉｎｄｕｃｔｉｏｎ ｏｆ ｅｌａｓｔｉｎ ｅｘｐｒｅｓｓｉｏｎ ｉｎ ｖａｓ⁃
ｃｕｌａｒ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｃｅｌｌｓ ｒｅｌａｔｅｓ ｔｏ ｈｅｐａｔｏｐｏｒｔａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ ｉｎ ｉｄｉｏｐａｔｈｉｃ ｐｏｒ⁃
ｔａｌ ｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ：ｐｏｓｓｉｂｌｅ ｌｉｎｋ ｔｏ ｓｅｒｕｍ ａｎｔｉ⁃ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｃｅｌｌ ａｎｔｉｂｏｄｉｅｓ
［Ｊ］ ． Ｃｌｉｎ Ｅｘｐ Ｉｍｍｕｎｏｌ，２０１２，１６７（３）：５３２⁃５４２．

［２６］Ｃａｍｐｒｅｃｉｏｓ Ｇ，Ｖｉｌａｓｅｃａ Ｍ，Ｔｒｉｐａｔｈｉ ＤＭ，ｅｔ ａｌ． Ｉｎｔｅｒｓｐｅｃｉｅｓ ｔｒａｎｓｃｒｉｐ⁃
ｔｏｍｉｃ ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎ ｉｄｅｎｔｉｆｉｅｓ ａ ｐｏｔｅｎｔｉａｌ ｐｏｒｔｏ⁃ｓｉｎｕｓｏｉｄａｌ ｖａｓｃｕｌａｒ ｄｉｓｏｒ⁃
ｄｅｒ ｒａｔ ｍｏｄｅｌ ｓｕｉｔａｂｌｅ ｆｏｒ ｉｎ ｖｉｖｏ ｄｒｕｇ ｔｅｓｔｉｎｇ［ Ｊ］ ． Ｌｉｖｅｒ Ｉｎｔ，２０２４，４４
（１）：１８０⁃１９０．

［２７］Ｋｌｅｉｎ Ｓ，Ｈｉｎｕｂｅｒ Ｃ，Ｈｉｔｔａｔｉｙａ Ｋ，ｅｔ ａｌ． Ｎｏｖｅｌ ｒａｔ ｍｏｄｅｌ ｏｆ ｒｅｐｅｔｉｔｉｖｅ ｐｏｒ⁃
ｔａｌ ｖｅｎｏｕｓ ｅｍｂｏｌｉｚａｔｉｏｎ ｍｉｍｉｃｋｉｎｇ ｈｕｍａｎ ｎｏｎ⁃ｃｉｒｒｈｏｔｉｃ ｉｄｉｏｐａｔｈｉｃ ｐｏｒｔａｌ
ｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ［Ｊ］ ． ＰＬｏＳ Ｏｎｅ，２０１６，１１（９）：ｅ１６２１４４．

［２８］ Ｈｅｒｎａｎｄｅｚ⁃Ｇｅａ Ｖ， Ｃａｍｐｒｅｃｉｏｓ Ｇ， Ｂｅｔａｎｃｏｕｒｔ Ｆ， ｅｔ ａｌ． Ｃｏ⁃ｅｘｐｒｅｓｓｉｏｎ

·２７２· 临床内科杂志 ２０２５ 年 ４ 月第 ４２ 卷第 ４ 期　 Ｊ Ｃｌｉｎ Ｉｎｔｅｒｎ Ｍｅｄ，Ａｐｒｉｌ ２０２５，Ｖｏｌ． ４２，Ｎｏ． ４
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