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·病例报告·

儿童 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形 １ 例报告并文献复习
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　 　 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形又称先天性肝外门腔静脉分流畸形，其
主要的特征为门静脉部分或全部缺失，原门静脉血未经肝脏

直接汇入腔静脉，从而使肝功能异常及胃肠道静脉血运障

碍。 该病于 １７９３ 年由 Ｊｏｈｎ Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ 在女婴尸检中首次发
现，于 １９９７ 年命名为 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ 畸形［１］ 。 该畸形十分罕见，

全世界仅有百余例报道，临床医生对于该畸形认识不够深

入，容易误诊。 现将宁夏医科大学总医院小儿外科收治的 １
例 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形患儿报告如下：

患儿，女，５ 岁，因“发现肝脏占位 １０ 余天”入院。 患儿
自述偶有便血史，６ 个月前幼儿园体检偶然发现谷丙转氨酶
及谷草转氨酶轻度增高，当地医院治疗无效后转入我院。 住

院病程中，患儿精神可，未诉腹痛腹胀、恶心呕吐，无黑便血

便，近期体重未见明显增减。 查体：腹壁静脉未见扩张，无压

痛、反跳痛，肝脾未触及，无移动性浊音。 ①血常规：白细胞
计数 ３． ０ × １０９ ／ Ｌ；中性粒细胞绝对值：１． ５６ × １０９ ／ Ｌ；红细胞
计数 ３． ７ × １０１２ ／ Ｌ。 ②血生化：肌酐 ２５． ５ μｍｏｌ ／ Ｌ；总胆红素
１８． １２ μｍｏｌ ／ Ｌ；直接胆红素 ７． ８０ μｍｏｌ ／ Ｌ；总蛋白 ６２． ８０ ｇ ／ Ｌ；
白蛋白 ３３． ６０ ｇ ／ Ｌ；天门冬氨酸转移酶 ７４． ４ Ｕ ／ Ｌ；丙氨酸氨基
转移酶 ５４． ５ Ｕ ／ Ｌ；γ谷氨酰基转移酶 ８５． ６ Ｕ ／ Ｌ。 ③凝血全
套：凝血酶原时间 １５． ８ ｓ；凝血酶原活动度 ６１． ２％ ；活化部分
凝血酶原时间 ４７． ８ ｓ；纤维蛋白原定量 １． ７２０ ｇ ／ Ｌ。 ④甲胎
蛋白 １． ６８ ｎｇ ／ ｍＬ 。⑤乙肝、丙肝及ＨＩＶ检查均为阴性。

图 １　 术前超声发现肝脏实性占位，似几个病灶融合　 图 ２　 术前 ＣＴ示肝右后叶结节，增强静脉期明显均匀强化　 图 ３　 术
前最大密度投影（ｍａｘｉｍａｌ ｉｎｔｅｎｓｉｔｙ ｐｒｏｊｅｃｔｉｏｎ，ＭＩＰ）示异常纤细的门静脉（ｐｏｒｔａｌ ｖｅｉｎ，ＰＶ）主干和增宽的脾静脉（ ｓｐｌｅｎｉｃ ｖｅｉｎ，
ＳＶ），如箭头所示　 图 ４　 术前 ＭＩＰ示肠系膜下静脉（ ｉｎｆｅｒｉｏｒ ｍｅｓｅｎｔｅｒｉｃ ｖｅｉｎ，ＩＭＶ）与右髂内静脉（ ｒｉｇｈｔ ｉｎｔｅｒｎａｌ ｉｌｉａｃ ｖｅｉｎ，ＲＩＩＶ）
汇合，如箭头所示　 图 ５　 容积显示法（ｖｏｌｕｍｅ ｒｅｎｄｅｒｉｎｇ，ＶＲ）直观显示该血管畸形　 图 ６　 该 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ患儿肝内异常结节组
织的 ＨＥ染色　 Ａ：镜下 １０ × １０ 倍图；Ｂ：镜下 １０ × ２０ 倍图，可见胞浆红染圆形细胞弥漫分布，局部区域肝小叶结构消失，肝细
胞肿胀变性　 图 ７　 术后 １ 年复查超声示肝内病变无明显变化
Ｆｉｇ． １　 Ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｕｌｔｒａｓｏｎｉｃ ｆｉｎｄｉｎｇ ｏｆ ｓｏｌｉｄ ｈｅｐａｔｉｃ ｓｐａｃｅｏｃｃｕｐｙｉｎｇ ｌｅｓｉｏｎｓ　 Ｆｉｇ． ２　 Ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅ ＣＴ ｉｎｄｉｃａｔｅｄ ｒｉｇｈｔ ｈｅｐａｔｉｃ ｐｏｓｔｅ
ｒｉｏｒ ｌｏｂｅ ｎｏｄｕｌｅｓ ａｎｄ ＤＣＥ ｓｈｏｗｅｄ ｓｉｇｎｉｆｉｃａｎｔｌｙ ｕｎｉｆｏｒｍ ｅｎｈａｎｃｅｍｅｎｔ　 Ｆｉｇ． ３　 Ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅ ＭＩＰ ｓｈｏｗｉｎｇ ａｂｎｏｒｍａｌｌｙ ｆｉｎｅ ｐｏｒｔａｌ ｖｅｉｎ
（ＰＶ） ｔｒｕｎｋ ａｎｄ ｗｉｄｅｎｅｄ ｓｐｌｅｎｉｃ ｖｅｉｎ （ＳＶ），ａｓ ｉｎｄｉｃａｔｉｎｇ ｂｙ ａｎ ａｒｒｏｗ　 Ｆｉｇ． ４　 Ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅ ＭＩＰ ｓｈｏｗｉｎｇ ｉｎｆｅｒｉｏｒ ｍｅｓｅｎｔｅｒｉｃ ｖｅｉｎ
（ ＩＭＶ） ａｎｄ ｒｉｇｈｔ ｉｎｔｅｒｎａｌ ｉｌｉａｃ ｖｅｉｎ （ＲＩＶ），ａｓ ｉｎｄｉｃａｔｉｎｇ ｂｙ ａｎ ａｒｒｏｗ　 Ｆｉｇ． ５　 Ｖｉｒｔｕａｌ ｒｅａｌｉｔｙ （ＶＲ） ｖｉｓｕａｌｌｙ ｓｈｏｗｉｎｇ ｖａｓｃｕｌａｒ ｍａｌｆｏｒ
ｍａｔｉｏｎ　 Ｆｉｇ． ６　 ＨＥ ｓｔａｉｎｉｎｇ ｏｆ ａｂｎｏｒｍａｌ ｎｏｄｕｌｅ ｔｉｓｓｕｅ ｉｎ ｌｉｖｅｒ ｏｆ Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ，ａ） １０１０ ｆｏｌｄｓ； ｂ） １０２０ ｆｏｌｄｓ，ｃｙｔｏ
ｐｌａｓｍｉｃ ｒｅｄ ｓｔａｉｎｅｄ ｒｏｕｎｄ ｃｅｌｌｓ ｄｉｆｆｕｓｅｌｙ，ｌｏｃａｌ ｈｅｐａｔｉｃ ｌｏｂｕｌａｒ ｓｔｒｕｃｔｕｒｅ ｄｉｓａｐｐｅａｒｉｎｇ ａｎｄ ｈｅｐａｔｏｃｙｔｅ ｓｗｅｌｌｉｎｇ ａｎｄ ｄｅｇｅｎｅｒａｔｉｏｎ　 Ｆｉｇ． ７
　 Ｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｕｌｔｒａｓｏｎｉｃ ｆｉｎｄｉｎｇ ｏｆ ｎｏ ｓｉｇｎｉｆｉｃａｎｔ ｃｈａｎｇｅｓ ｉｎ ｉｎｔｒａｈｅｐａｔｉｃ ｌｅｓｉｏｎｓ ａｔ １ ｙｅａｒ

⑥术前超声检查：肝右叶见大小约 ７． ８ ｃｍ × ５． ８ ｃｍ × ５． ２ ｃｍ
高回声实性占位，边界清晰，形态不规则，似几个病灶融合。

⑦彩色多普勒超声（ ｃｏｌｏｒ ｄｏｐｐｌｅｒ ｆｌｏｗ ｉｍａｇｉｎｇ，ＣＤＦＩ）血供丰
富，门脉主干受压变扁，主干内径最宽处 ０． ５ ｃｍ，肝母细胞瘤
待排；脾脏肿大（图 １）。 ⑧胸部 Ｘ 线平片示：心、肺、膈未见
明显异常征象。 ⑨全腹增强 ＣＴ示（图 ２ ～图 ５）：肝右叶异常
团状稍低密度影，边界欠清晰，形态不规整，增强扫描动脉早
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期病灶以边界强化显著，延迟扫描病灶可见星芒样线状强化

分隔，静脉期整个病灶明显均匀强化，考虑恶性肿瘤性病变；

肝外门静脉主干纤细，肝内门静脉未见显影；肠系膜上、下静

脉明显增粗扩张，近端相汇合，且肠系膜下静脉远端与右侧

髂内静脉相交通，汇入下腔静脉。

术中探查见肿瘤位于肝右后叶下段，病灶边界不清，完

整切除困难，遂决定行肝脏肿瘤部分切除活检；另见肝外门

静脉异常纤细，粗大的肠系膜下静脉走行于肠系膜间，其最

宽处约 ２． ６ ｃｍ，并见盆腔直肠静脉丛迂曲扩张。 术前经频谱
多普勒超声探测发现下腔静脉（肾静脉水平）、肠系膜下静脉

及右侧髂内静脉处未见明显异常血流动力学改变，遂认为无

实施分流或断流手术的必要。 术后患者病理回报（图 ６）：胞
浆红染圆形细胞弥漫分布，局部区域肝小叶结构消失，肝细

胞肿胀变性，其免疫组化为：Ｇｐｃ３（ － ），ＡＦＰ（ － ），Ｈｅｐａｒｔ１
（ ＋ ）， ＣＤ３４ （血管内皮 ＋ ）， ＣＫ７ （ － ）， ＣＫ１９ （ － ）， ＣＫ２０
（ － ），ＣＤ１０（局部 ＋ ），ＣＤＸ２（ － ），Ｋｉ６７（ ｉｎｄｅｘ约 ５），结合免
疫组化结果符合肝细胞局灶性结节性增生（ ｆｏｃａｌ ｎｏｄｕｌａｒ ｈｙ
ｐｅｒｐｌａｓｉａ，ＦＮＨ）的诊断。 患儿术后 １２ 个月后随访，一般状况
良好，血常规及甲胎蛋白正常，腹部超声提示肝脏无明显

变化。

　 　 讨论　 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ 畸形是胚胎时期门静脉形成过程中卵
黄静脉系统的肠周卵黄静脉丛选择性保全与退化异常所致

的一种先天性门静脉畸形，保全与退化的程度不同导致血管

变异的多样性［１］ 。 不同的血管变异导致不同程度的病理生

理异常，使得临床表现复杂多样。 术前外院以及我院均将该

患儿腹部静脉畸形与肝内病变以二元论考虑，后整合所有临

床信息并查阅相关文献，最终临床确诊为 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形。
一、临床表现

综合文献报道 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ 畸形临床表现主要有以下 ３
点［２］ ： ①肝脏血流灌注不足：门静脉血中富含胰岛素、胰高
血糖素等对肝组织起保护作用的营养因子。 如果肝组织长

期缺乏营养供给会导致肝功异常、肝细胞变性、肝内异常结

节增生。 多数异常增生结节为良性结节如 ＦＮＨ，但是可进展
为恶性结节［３］ 。 本例为 ＦＮＨ，确诊后建议保守治疗并密切随
访结节性质变化。 ②肝外静脉系统异常分流：这种异常分流
可以导致血氨等毒性物质入脑继发肝性脑病；另外静脉回流

增多，肺血增加，心脏负荷增大，导致肺动脉高压、肝肺综合

征甚至心力衰竭。 门静脉血增多并通过其他侧支进入上、下

腔静脉，如通过肾静脉汇入下腔，容易导致肾病；通过胃左静

脉经奇静脉汇入上腔，容易导致消化道静脉曲张、破裂出血；

通过盆腔直肠静脉丛侧支汇入下腔，乙状结肠静脉压力增高

使得黏膜充血、水肿，排便刺激时容易出血［４］ 。 本例患儿既

往有便血史，一直误诊为“痔”。 ③伴有其他先天性疾病：如
先天性心脏病、内脏异位、胆道闭锁等。 本例患儿尚未发现

其他先天畸形。

二、诊断

目前 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形诊断主要还是依靠影像学检查，数
字减影血管造影（ｄｉｇｉｔａｌ ｓｕｂｔｒａｃｔｉｏｎ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ，ＤＳＡ）是诊断

该畸形的金标准，但其具有有创、风险大、费用高等缺点，从

而限制其在临床诊断的广泛使用［５，６］ 。 随着 ＣＴ 设备以及技
术的发展，使得临床上更多的病例可以被诊断，如 ＣＴ的曲面
重建法（ｃｕｒｖｅｄ ｐｌａｎａｒ ｒｅｆｏｒｍａｔ，ＣＰＲ）、最大密度投影法（ｍａｘｉ
ｍｕｍ ｉｎｔｅｎｓｉｔｙ ｐｒｏｊｅｃｔｉｏｎ，ＭＩＰ）等技术都可以提高该疾病的诊
断效能。 ＶＲ技术使血管畸形更为直观显示，方便医师间学
习以及医患间的交流［７］ 。 值得一提的是 ＣＴ血管造影为间接
征象，肝外门静脉未完全缺失的患儿会因为门静脉异常纤细

或压力过高而使得门脉造影失败，因此 ＤＳＡ 则是诊断该畸
形的金标准。 遗憾的是本例患儿并未做 ＤＳＡ，而经 ＣＴ 和超
声影像学检查诊断Ⅰａ型。

三、治疗

Ｍｏｒｇａｎ等［８］根据肝门静脉是否完全缺失将 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸
形分为Ⅰ型和Ⅱ型，又根据肠系膜上静脉与脾静脉是否汇合
分为Ⅰａ 和Ⅰｂ 两个亚型。 分型的目的是为了选择治疗方
案。 该畸形的治疗方式尚未统一，有证可循的治疗经验可概

括为： ①肝脏移植；通常适应于Ⅰ型患儿； ②选择动脉栓塞
术或手术阻断分流解决消化道出血问题，通常适应于 Ａｂｅｒｎ
ｅｔｈｙ Ⅱ型患儿； ③保守治疗，定期随访，通常适应于出血少、
脏器功能无明显障碍、肝脏良性结节的患儿。 本例患儿经

ＣＴ以及术中探查诊断为Ⅰ型，其一般状况良好，肝内单发良
性结节且肝功轻度异常，所以肝脏移植为根治方式。 但是在

我国儿童肝移植仍面临着肝源不充足、并发症发生率高、肝

移植管理体制不够健全等问题，所以肝移植不作为首要治疗

方式［９］ 。

Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形是一种罕见疾病，临床表现不一，该畸形
的确诊主要依靠直接或间接血管造影和经验丰富的放射科

医师。 治疗方案的选择也是因人而异，其中肝脏移植是该畸

形的根治方法，特别是Ⅰ型患儿，但是目前仅国外有此类报
道［１０］ 。 国内主要以分流结扎或者栓塞等方式解决严重的消

化道出血、严重肝肺功能障碍、脾功能亢进等并发症；对于病

情较轻或肝内伴有良性结节者多以保守治疗为主。
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