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先天性肝外门体静脉分流
Abernethy畸形1例并文献复习

沈贵月, 江晓静（中国人民解放军武汉总医院 感染内科，武汉 430070）

摘要：Abernethy畸形是一种异常的肝外门体静脉分流的血管畸形。该疾病相对罕见，临床表现多

样，可表现为门静脉高压症、肝脏多发结节及消化道出血等症状。腹部超声检查有助于Abernethy
畸形的早期筛查，CT血管造影（CT angiography，CTA）、磁共振血管成像（magnetic resonance 
angiography，MRA）及数字减影血管造影（digital subtraction angiography，DSA）均可作为Abernethy
畸形的最佳确诊及分型方法。现报道本院1例首诊肝硬化最终确诊为Abernethy畸形患者的临床资料并

回顾相关文献进行分析总结。
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A case report of congenital extrahepatic portosystemic venous shunt—Abernethy malformation and 
literatures review
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Abstract: Abernethy malformation is an abnormal extrahepatic portosystemic venous shunt vascular 
malformation which is relatively rare and has a variety of clinical manifestations. It can manifest as portal 
hypertension, multiple nodules of the liver and gastrointestinial bleeding. Abdominal ultrasonography 
is helpful for early screening of Abernethy malformation. CT angiography (CTA), magnetic resonance 
angiography (MRA) and digital subtraction angiography (DSA) can be used as the best diagnosis and typing 
of Abernethy malformation. In this paper, a case of Abernethy malformation firstly diagnosed as liver cirrhosis 
in our hospital was reported and the involved literatures were reviewed and analyzed.
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Abernethy畸形是一种先天性肝外门体静脉分

流（congenital extrahepatic portosystemic venous 
shunt）的血管畸形，本应经门静脉进入肝脏的部分

或全部血流经分流通道进入体静脉，进而进入循环

系统。其临床表现包括门静脉高压、消化道出血、

肝脏多发结节、肝性脑病和肝肺综合征等。该疾病

相对罕见，常因医务人员对此疾病认识不足而极易

漏诊或误诊。现就本院1例首诊肝硬化经进一步检

查确诊为Ⅱ型Abernethy畸形的病例报道如下，旨在

使临床医生充分认识本病，从而有助于此类患者得

到早期诊断及更优的治疗方案。

1 病例资料

1.1 主诉  患者女性，27岁。因“发现肝硬化2年
余，牙龈出血5个月余”于2017年5月入院。
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1.2 现病史及既往史  2014年10月因肾功能不全行CT
检查时发现肝硬化，伴有血液三系降低。近5个月

患者出现间断刷牙时牙龈出血。幼时即发现有多囊

肾，有蛋白尿病史20余年，高血压病史10余年，肾

功能不全病史4年。

1.3 辅助检查  患者入院时颜面部水肿，未见肝掌及

蜘蛛痣。胸腹壁静脉无显露，腹软，无压痛及反跳

痛，肝脾肋下未触及，移动性浊音阴性。双下肢中

度凹陷性水肿。入院后相关检查：血常规：白细胞

计数2.9 × 109/L，中性细胞绝对数1.55 × 109/L，红

细胞计数3.22 × 1012/L，血红蛋白97 g/L，血小板计

数91 × 109/L；总胆红素11.8 μmol/L，ALT 13 U/L，
AST 24 U/L，白蛋白25.5 g/L，球蛋白20.0g/L，尿

素10.81 mmol/L，肌酐111 μmol/L；尿蛋白+，24小
时尿蛋白定量1.58 g/24 h；HBsAg（-）；HCV（-）
Ab（-）；铜蓝蛋白、甲状腺功能正常，巨细胞病

毒抗体及EB病毒抗体IgM均为阴性。风湿检查：
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Ro-52阳性，余项均为阴性。免疫球蛋白及补体：

免疫球蛋白IgG 7.24 g/L，补体C3 0.45 g/L，余项正

常。

腹部彩超示：肝内多发低回声区，其中一处约

3.4 cm × 1.6 cm，门静脉主干内径约0.4 cm，肝动脉

走行迂曲，肝左外叶稍大，胆囊结石，脾肿大（厚

6.9 cm，长14.9 cm）。肾脏彩超：双肾形态轮廓失

常，体积增大，皮髓质分界不清，左右肾大小分别

约16.0 cm × 7.7 cm、14.0 cm × 7.0 cm。内均可见多个

不规则低回声区，部分似相通，其中最大一处约

3.7 cm × 1.4 cm。心脏彩色超声示：左房（39 mm）

左室增大（55 mm），主动脉瓣轻度反流，二尖瓣轻

度反流，三尖瓣轻度反流，心包积液（轻度）。全

腹部CT示：肝硬化、脾肿大并门脉高压；胆囊炎、

胆囊结石；多囊肾；肠系膜上动静脉走行区网膜囊

水肿。胸腹部320 CT示：肠系膜上静脉及脾静脉见

明显迂曲、扩张表现，部分回流至下腔静脉，门静

脉较细小，显影较淡薄。脾动脉近脾门区及脾内分

支见多个类圆形膨大影，最大者约9.7 mm × 8.6 mm，

其瘤颈宽径约7.1 mm；双肾肿胀，肾实质见弥漫分

布、大小不等之类圆形、无强化灶，最大者直径

约28.9 mm；右肾见一明显强化小结节灶，直径约     
4.1 mm；右肾上腺结合部见一明显强化小结节灶，

直径约5.9 mm；符合Abernethy畸形表现；肝硬化、

脾大；脾动脉多发动脉瘤；胆囊炎、胆囊结石；多

囊肾，右肾小血管瘤；右肾上腺小血管瘤。

1.4 入院后诊疗经过  结合患者病史及检查最终诊断

为肝硬化代偿期Ⅱ型Abernethy畸形；脾功能亢进

症；慢性肾功能不全；多囊肾；高血压；脾动脉多

发动脉瘤；右肾血管瘤；右肾上腺血管瘤；胆囊结

石、胆囊炎。给予利尿、护肾等治疗后患者双下肢

水肿消退不理想。为改善脾功能亢进患者行脾动脉

栓塞术。术后半年随访患者白细胞及血小板恢复正

常，贫血及双下肢水肿较前改善，病情稳定。

2 讨论

1793年，Abernethy对1例死因不明的10个月女

婴尸体解剖时首次发现该疾病
[1]。进一步研究发现

其是一种先天性肝外门体静脉分流的血管畸形，该

疾病可造成门静脉血液直接流入体静脉系统，从而

引起一系列病变。一般认为该畸形产生于胚胎发育

的第4周到第10周，该阶段为门静脉和体静脉的发育

阶段[2]。因此Abernethy畸形也常与其他心脏和血管

畸形并发。充分的产前检查尤其是彩色超声可早期

发现该疾病[3,4]。Abernethy畸形多发于儿童，成人较

少见。根据门静脉血液是否进入肝脏将Abernethy畸

形分为两型[5]，Ⅰ型：门静脉缺失，肝脏无门静脉

血流供应，原门静脉属支与下腔静脉直接或其分支

吻合，常见有门-腔静脉、胃-肾静脉、肠系膜-髂内

静脉及脾-肾静脉分流等[6]。Ⅰ型根据肠系膜上静脉

与脾静脉是否汇合而进一步分为2个亚型，Ⅰa型：

肠系膜上静脉和脾静脉不汇合；Ⅰb型：肠系膜上

静脉和脾静脉汇合形成门静脉干。Ⅱ型：部分型门

体静脉分流，门静脉血液部分流入肝脏，但大部分

经分流道汇入下腔静脉系统。Ⅰ型Abernethy畸形多

发生于儿童，以女性更常见，常伴有其他先天性发

育异常如心血管畸形、多脾、胆道闭锁、胆总管囊

肿、多囊肾及Goldenhar综合征（耳椎骨发育异常）

等
[7]。Ⅱ型患者中男性稍多见，通常为门静脉的单

一畸形，合并其他部位器官畸形较少见。本例患者

为年轻女性，临床分型为Ⅱ型，但合并有先天性多

囊肾、脾动脉多发动脉瘤及小血管瘤，Kong等[8]也

曾报道1例合并有Caroli病、脾脏及左肾多发动脉瘤

的Ⅱ型Abernethy畸形的病例，与既往的认知有所不

同。

Abernethy畸形的临床表现多样，早期可无明显

症状，体格检查可发现轻度肝功能不全，肝功能损

伤严重者少见。随着病情进展，患者常会出现门体

分流症状及肝功能失代偿，如高氨血症、门静脉高

压相关症状（脾功能亢进症、消化道出血）、肝肺

综合征、严重肺动脉高压及肝硬化等，晚期会出现

严重的肝性脑病或肝功能衰竭。

Abernethy畸形的诊断主要依赖于影像学检查，

在众多的文献报道中常为影像科医生首先发现报道

此病。传统的血管造影检查是诊断Abernethy畸形的

金标准，但因其是有创性的检查，存在术后并发症

的风险，且患者接受度不高，应用受到限制。随着

CT及MRI技术的发展，绝大多数病例可通过血管重

建获得确诊，同时腹部血管超声也可提供有效的提

示，但往往由于视野的局限以及操作者对本病的认

知不足使其临床漏诊率极高。本例患者恰因超声检

查时发现肝脏多发结节及门静脉高压但门静脉管径

纤细，与常见的肝硬化门静脉变宽、门静脉海绵样

变性等不同而进一步考虑到本病，最终通过320 CT
检查确诊。

本例患者幼时即发现有多囊肾，后逐渐出现

肾炎、肾功能不全和肝硬化的临床表现。肝脏为

双重血液供应，70%～80%的血流来自门静脉，

20%～30%的血流来自肝动脉。本例患者影像学检

查提示有肝硬化及肝内多发结节灶。Abernethy畸
形因为门静脉血供的缺乏或减少导致肝脏营养的缺
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乏，可能会形成肝脏发育不良、局灶增生性结节、

肝腺瘤、肝母细胞瘤和肝细胞癌[9]，但目前具体机

制尚未明确。此前本科室曾收治1例肝脏结节怀疑

肝癌行肝组织活检最终诊断为增生结节的患者，此

疾病所致肝脏结节多为良性[10]，但此类患者在结节

性增生的过程中易发生癌变[11]，因此在临床中需注

意对肝癌的筛查。该患者临床表现主要以门静脉高

压及肾功能不全为主，近年来有报道先天性门体分

流合并肾脏疾病，如肾病综合征、IgA肾病和膜性

肾病等[12,13,14]，目前认为可能的发病机制为：肠黏

膜产生的IgA免疫复合物经分流通道而未经肝脏灭

活进入血液循环并沉积在肾脏的肾小球以及未经灭

活的肠道细菌经血液循环至肾小球导致感染相关性

IgA肾炎[15,16]。本例患者除考虑多囊肾导致蛋白尿以

及肾功能不全外，不能除外Abernethy畸形本身分流

导致的肾功能损伤。遗憾的是本例患者未行肾组织

活检，未能确定肾脏病变病理类型。

Abernethy畸形的治疗应根据畸形分型及患者

的具体情况来决定，该病目前国内外发现病例少，

尚无统一的治疗方案。一般对于症状轻微的患者可

予内科保守治疗。Ⅰ型患者多因合并其他系统畸形

而早期死亡。对于Ⅰ型患者，如伴有严重的肝脏疾

病，如肝脏恶性肿瘤（肝母细胞瘤、肝细胞癌）、

胆道闭锁或肝脏发育不全、肺动脉高压等，必须早

期进行肝移植。目前国内尚无此类患者进行肝移植

的报道，国外有多例此类报道
[17,18]，且大部分患者

术后恢复情况良好。对于存在严重并发症如消化道

出血、严重肝性脑病和脾功能亢进的患者，可选择

保留肝外门腔分流主干，通过血管内介入、腹腔镜

或开腹等方式阻塞分流通道。分流闭合后，门静脉

血流得以部分恢复。常用的手术方式有：脾动脉栓

塞术、脾脏切除术+贲门周围血管离断术[19]、直肠周

围血管离断和直肠下段曲张静脉缝扎术[20]等，可在

一定程度上缓解并发症。本例患者最终行脾动脉栓

塞术，术后脾功能亢进得到改善，但贫血改善不明

显，考虑与患者肾功能不全存在肾性贫血有关。
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