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摘要：先天性肝动脉-门静脉瘘（congenital hepatic arterioportal fistula，cHAPF)是一类特殊的肝脏血管

畸形，临床表现缺乏特异性，可表现为门静脉高压症、腹水及上消化道出血等症状，但与常见的肝

病性门静脉高压症病因及病理生理过程明显不同。目前可通过数字减影血管造影（digital subtraction 
angiography，DSA）进行确诊，肝动脉栓塞为其主要的治疗方式。现报道1例cHAPF的临床资料，并

回顾文献进行分析总结。
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Abstract: Congenital hepatic arterioportal fistula (cHAPF) is a specific vascular malformation and patients 
with cHAPF do not present typical clinical manifestation. They can manifest as portal hypertension, 
ascites and upper gastrointestinial bleeding. There is a great contrast between cHAPF and cirrhosis portal 
hypertension in the etiology and pathologic physiologic course. Confirmation can be obtained by digital 
subtraction angiography (DSA). Embolization plays an important role in the treatment of cHAPF. In this 
paper, one case with cHAPF was reported and the involved literatures were reviewed and analyzed.
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肝动脉-门静脉瘘（hepatic arterioportal fistula，
HAPF）是一种特殊的肝脏血管畸形疾病，当肝动脉

与门静脉系统间发生分流时，压力较高的动脉血流

入门静脉，造成门静脉高压，继而出现腹水和上消

化道出血等临床表现[1]。其病因可为先天性，也可因

肿瘤[2,3]、外伤[4,5]、肝组织活检[6,7]或肝脏手术[8]等引

起。现对近期本院收治的1例先天性肝动脉-门静脉瘘

（congenital hepatic arterioportal fistula，cHAPF）患者

进行讨论。

1 病例资料

1.1 主述  患者女，59岁，因“反复腹胀伴双下肢水

肿1年余，呕血4小时”于2016年4月5日22时16分急

诊入院。
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1.2 现病史  2015年4月因“腹胀伴双下肢水肿”

于当地医院行腹部彩色超声检查，提示腹水并行

对症治疗，症状反复。2016年2月26日，患者因

出现腹胀并双下肢水肿于本院就诊，2016年3月
10日腹部增强CT检查示可疑肝动脉、门静脉瘘，

患者拒绝行数字减影血管造影（digital subtraction 
angiography，DSA）检查，行护肝、利尿等对症治

疗后出院。2016年4月5日18时患者出现呕血，约

200 ml，伴脐周左侧不适，急诊入院。

1.3 入院后诊疗经过  入院后体格检查示皮肤、巩膜

无黄染。腹软，稍膨隆，未见静脉曲张，脐周左侧

轻压痛，无反跳痛，肝脾肋下未触及，移动性浊音

阳性，肠鸣音正常，未闻及血管杂音，双下肢轻度

凹陷性水肿。本患者为老年女性，以腹水及呕血为

主要症状来诊；具有明显的门静脉高压症表现但肝
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功能正常；常见肝硬化病因检查未见阳性结果；腹

部增强CT提示门静脉血栓、门静脉高压、门静脉-
肝动脉瘘；DSA可见畸形血管团及门静脉提前显

影；既往无肝脏手术、外伤及肝癌病史。综合以上

特点，诊断为原发性肝动脉-门静脉瘘，拟行肝动

脉栓塞术。

患者完善术前检查后行肝动脉栓塞术。微导管

超选择至畸形血管供应动脉分支，透视下注射直径

为300～500 μm或500～700 μm的微球，并于主干植

入2 mm × 5 mm、3 mm × 2.5 mm、4 mm × 4 mm的微

钢圈。复查造影示：畸形血管供养分支栓塞完全，

未见门静脉提前显影。术后患者恢复良好。

1.4 既往史  患者否认肝炎及结核病史，否认手术、

外伤史。

1.5 辅助检查  影像学：2016年3月10日腹部增强CT
检查示：门静脉主干血栓，门静脉压增高，动脉期

门静脉主干及左右支提前显影，左右支近段相对

粗，可疑肝动脉、门静脉瘘（图1）；2016年4月6
日电子胃镜示：食管胃底重度静脉曲张（图2）；

2016年4月7日DSA检查示：右肝动脉下叶分支见多

支动脉增粗，分支增多、紊乱，动脉晚期见畸形血

管团及门静脉提前显影（图3）。实验室检查：血

常规未见异常。血氨75.90 μmol/L。ALT：10 μ/L，
AST：20 U/L，碱性磷酸酶64 U/L，γ-谷氨酰转肽

酶32 U/L，总蛋白56.20 g/L，白蛋白27.70 g/L，
球蛋白28.50 g/L，白蛋白/球蛋白 0.97，总胆红素

17.60 μmol/L，间接胆红素13.50 μmol/L，直接胆红

素4.10 μmol/L，甲胎蛋白1.45 ng/ml；HBV DNA ＜ 
4.2 × 102 IU/ml。
2 讨论

HAPF可由遗传性疾病、血管瘤及先天性动静

脉畸形等先天性疾病引起 [9]，在肝内呈弥散性分

布，可发生于任何年龄；也可由肿瘤、外伤、肝组

织活检或肝脏手术等引起，其中，肝癌为其最常

见病因。Yu等[10]指出肝癌引起HAPF的机制可根据

动静脉短路途径不同分为3种：经血管丛性、经血

管性及经肝窦性。目前，HAPF因其发病率较低而

常被忽略，Kayser等[11]认为接受肝脏介入治疗者均

图 1  腹部增强 CT 显示的门静脉及分支
注：A 为动脉期门静脉右支；B 为动脉期门静脉左支

       

       

图 2  胃镜下食管及胃曲张静脉
注：A 为食管静脉曲张；B 为胃底静脉曲张

A

A

B

B



87《中国肝脏病杂志（电子版）》2017年 第9卷 第2期                              ·病例报告·

有可能发生HAPF，但因多数患者无相应的临床症

状而未引起医生重视。原发性肝动脉-门静脉瘘非

常罕见，Vauthey等[12]指出原发性HAPF发病率低于

10%。截止目前，既往文献关于原发性HAPF的记

录与讨论仅35例，且大部分在婴儿时期被发现[13]。

HAPF对患者的影响取决于瘘口的大小，即分

流的血量、肝动脉-门静脉瘘的位置及肠系膜和门静

脉血流增加时肝脏的应对能力。既往文献报道[14]，

HAPF的临床表现多样，既可能无任何症状，也可能

有以下表现：①门静脉高压：主要表现为上消化道

出血及腹水等；②心功能衰竭：cHAPF的瘘口小而广

泛，血流动力学情况复杂，但心脏衰竭发生率较低，

后天性动静脉瘘发生心功能衰竭的几率与原发病有

关；③肠道缺血：分流造成动脉远端分支减少，导致

肠道缺血甚至出现坏死性肠炎，临床表现为腹泻、腹

痛和体重下降；④门静脉血栓形成：因较快的动脉血

      

           

图 3  DSA 显示的肝动脉及门静脉
注：A 为动脉晚期畸形血管团及门静脉提前显影；B 为肝动脉直径及畸形血管团；C 为主干植入微钢圈；D 为畸形血管注入注射微球；

E 为复查造影，示畸形血管供养分支栓塞完全，未见门静脉提前显影
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经较小的瘘口流入门静脉，其血流方向改变形成涡

流，可形成门静脉血栓；⑤胆道出血：较少发生。当

患者出现门静脉高压症的表现时，体格检查时肝区可

触及震颤或听到连续性血管杂音，有腹部创伤史而无

肝病史时应考虑肝动脉-门静脉瘘的可能。

由于cHAPF发病率低且临床症状不典型，其诊

断有一定困难，应详细询问病史，如患者有门静脉

高压而无常见的肝脏疾病如肝硬化、肝癌、肝脏手

术及腹部创伤史等，需警惕cHAPF，体格检查时应

注意是否可触及肝区震颤或听到连续性血管杂音。

目前多普勒超声检查因其简单、方便、经济及无创

等优势而广泛用于cHAPF的检查中，其可通过血流

信号发现较小的病灶[15,16]、肝动脉扩张及门静脉系

统的动脉化和血管扩张。CT和MRI检查对于cHAPF
的诊断有重要价值[17,18]。腹部增强CT主要表现为门

静脉系统的提前显影。在增强CT动脉期时，肝动

脉与门静脉同时显影，或门静脉主干的显影密度大

于肠系膜静脉或脾静脉，甚至接近主动脉水平。由

于留空效应，MRI检查可清晰显示血流模式和掩藏

的栓塞物质。DSA检查在动静脉瘘的诊断中有特殊

价值，能反映血管情况和血流路线。徐琳等[19]认为

肝动脉造影既可明确诊断，又可了解动静脉瘘的部

位和范围，是诊断cHAPF的金标准。

cHAPF的治疗包括经皮经动脉栓塞治疗、通过外

科手术结扎肝动脉、部分肝切除术或肝脏移植术[13]。

目前，肝动脉栓塞术是治疗HAPF的最佳治疗手

段 [20,21]，通过介入寻找瘘口并封堵，从而达到治疗

目的，但其临床疗效还需通过长期随访来证实。介

入栓塞术的优点包括疼痛少、术后并发症发生率低

及住院时间短等，但也存在一定风险，当血流量较

大时，栓塞材料在血流的冲击力下可能会移位，造

成其他部位的栓塞或堵塞。当介入栓塞术失败后，

手术是唯一的补救方法。

总之，对于既往无腹部外伤病史、肝炎或肝硬

化、门静脉高压、肝癌，无明确诱因时出现腹水及双

下肢水肿继而出现上消化道出血等门静脉高压症表现

的患者，诊断中需考虑一些罕见疾病，如先天性肝动

脉-门静脉瘘。与此同时，对各种检查不能完全盲目

信从，应结合患者病情及体格检查的特点，进行细致

分析。cHAPF诊断后需尽早处理，必须行DSA检查以

明确动静脉瘘的范围和位置以决定治疗方案，从而达

到最佳的治疗效果。对本例患者而言，肝动脉栓塞术

治疗是安全的，且风险较小，可作为首选。
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