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·病例报告·

介入治疗 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形合并肺动脉高压
一例

曾　 潘１ 　 屈振繁２

【中图分类号】 　 Ｒ５４４． １６　 Ｒ８１４． ４７

　 　 患者男，３ 岁 １０ 个月，以“活动后乏力 １ 年余，加重伴口
唇紫绀 ７ 天”就诊；既往史：患者系同卵双胎，胞胎哥哥体健；
查体：一般情况可，唇周及甲床紫绀，双肺呼吸音粗；舌乳头

多发出血点，咽红，充血明显，双下肢可见数个陈旧性瘀斑，

未见肝掌、蜘蛛痣；心音有力，律不齐；腹部无膨隆，未见明显

静脉曲张，肝肋下未触及，脾肋下 １ ｃｍ 可触及，肝肾叩击痛
阴性，移动性浊音阴性。 辅助检查：血小板 ６６ × １０９ ／ Ｌ；总胆
汁酸 １０９． ４ ｕｍｏｌ ／ Ｌ，肌酸激酶同工酶 ６１ ＩＵ ／ Ｌ，肝胆酸 ７７． ７１
ｍｇ ／ Ｌ，血氨正常；病毒筛查：柯萨奇病毒 ＩｇＭ阳性，流感病毒
ＩｇＭ阳性。 心脏彩超：右心房、右心室增大，左心室偏小，三
尖瓣反流（大量），肺动脉瓣反流（少量），肺动脉高压（中 －
重度）；肝胆脾彩超：脾脏增大，下腔静脉增宽，门静脉显示不

清；肝脏 ＣＴ血管造影（ＣＴ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ，ＣＴＡ） ＋门静脉成像：
肝动脉增粗，门静脉缺失，脾静脉和肠系膜上静脉形成共干

汇入下腔静脉第二肝门处，肝左、中、右静脉可见，走形正常。

予对症治疗，患者病情稳定后，转入外院继续治疗，ＣＴＡ门静
脉成像示门静脉缺失，考虑为Ⅰ型 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形，予降压等
对症治疗，病情稳定后出院。 患者“确诊 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形 ３ 月
余，拟入院行介入治疗”，行常规右心导管检查，监测肺动脉

压力值为 ６５ ／ ３６（４６）ｍｍＨｇ；门静脉造影结果：门静脉显影不
佳，肠系膜上静脉与左侧髂内静脉之间存在一异常沟通血

管，遂经右颈内静脉导入门体异常分流血管内，向球囊内注

入稀释的造影剂暂时阻塞异常分流通道，测得门静脉即时压

为 ３９ ／ ２２（２７）ｍｍＨｇ，再行门静脉造影示门静脉左、右显影，
但发育欠佳，术中诊断为 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形Ⅱ型；球囊封堵后持
续观察 ４０ ｍｉｎ，门脉压力降至 ２０ ／ １９ ｍｍＨｇ，肺动脉压力降至
５１ ／ ２７（３５）ｍｍＨｇ，遂在导丝引导下从右颈内静脉穿刺向门体
异常通道内输送堵闭器封堵。 术后给予抗感染及营养心肌

等对症支持治疗，复查肝脏 ＣＴＡ ＋门静脉成像：原门－体分流
道见封堵器影，门静脉缺如，肝门区示多发迂曲血管影，肝动

脉增粗；患者恢复可，出院后随访至今，一般情况良好。

图 １　 术前肝脏 ＣＴＡ ＋门静脉成像：门静脉缺失（黑色箭头
示），脾静脉和肠系膜上静脉形成共干汇入下腔静脉第二肝

门处，脾大（白色箭头示） 　 图 ２　 术中门静脉造影：门静脉
显影，但发育欠佳（黑色箭头示），肠系膜上静脉与左髂内静

脉间存在一异常沟通血管（白色箭头示） 　 图 ３　 术后肝脏
ＣＴＡ ＋门静脉成像：门静脉缺如，肝门区示多发迂曲血管影
（箭头示）

Ｆｉｇ． １　 Ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｌｉｖｅｒ ＣＴＡ ａｎｄ ｐｏｒｔａｌ ｖｅｉｎ ｉｍａｇｉｎｇ　 Ｆｉｇ． ２
　 Ｉｎｔｒａｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｐｏｒｔａｌ ｐｈｌｅｂｏｇｒａｐｈｙ　 Ｆｉｇ． ３　 Ｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｌｉｖ
ｅｒ ＣＴＡ ａｎｄ ｐｏｒｔａｌ ｖｅｉｎ ｉｍａｇｉｎｇ

　 　 讨论　 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ 畸形即先天性肝外门体静脉分流，是
一种门静脉与腔静脉吻合异常的先天性畸形，可分为两型：

Ⅰ型（端－侧分流型），门静脉缺如，门静脉血完全向腔静脉
分流；Ⅱ型（侧－侧分流型），门静脉发育不良，门静脉血部分
回流到肝脏。 Ⅰ型分为两个亚型，其中Ⅰａ 型为肠系膜上静
脉与脾静脉无汇合，Ⅰ ｂ 型为肠系膜上静脉与脾静脉汇
合［１］ 。 该例属于Ⅱ型，但出现在双胞胎之一，国内未见报道。
Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形十分罕见，其形成机制主要是胚胎在发育过
程中卵黄囊静脉尾部过度退化，导致门静脉系统完全缺如或

发育不良［２］ 。 据统计，其他系统的畸形、感染及肝衰竭是导

致患者死亡的主要原因３。 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ 畸形临床表现多样，主
要症状包括： ①肝脏血液灌流不足导致肝功能异常、肝脏结
节样增生或肿瘤等病变； ②肝外门腔分流导致消化道出血
及肝肺综合征等； ③伴发心血管畸形、内脏异位及胆道闭锁
等其他系统畸形［４］ 。 Ⅰ型多见于儿童，女性多见，症状重，较
早出现高血氨症、肝性脑病及肝衰竭等并发症，常伴有其他

系统畸形；Ⅱ型男性多见，症状较轻，通常为门静脉单一畸
形，较少合并其他畸形［５］ 。 本例脾大、血小板计数低，易发生

继发性感染；总胆汁酸升高，可能与门静脉发育不良致肝肠

循环受限相关［６］ 。 本例血管造影示肠系膜上静脉与左侧髂

内静脉之间存在一异常沟通血管，在Ⅱ型 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ 畸形中
较少见。 患者主要表现为肺动脉高压症状，而肺动脉高压是
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Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形的严重并发症之一，需引起临床重视。 Ａｂｅｒｎ
ｅｔｈｙ 畸形并发 ＰＡＨ的机制尚未完全阐明，可能是由于门脉
系统血液经肝旁路分流，血管活性物质未经肝脏灭活而进入

肺循环，导致肺内扩血管物质与缩血管物质之间比例失衡，

从而引起肺内血管扩张或肺血管病变；此外，Ｏｈｎｏ 等［７］ 在

Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ 畸形患者的肺活检标本中发现肺小动脉内存在微
血栓，该结果提示血栓栓塞也可能是门体分流患者继发 ＰＡＨ
的重要机制。

Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形的诊断主要依赖各种影像学检查，其中
ＣＴＡ及磁共振血管成像检查常被作为首选检查，血管造影是
诊断该病的金标准，但其为有创检查，且不能发现其他病变，

故不作为该病的首选检查；血管造影能显示发育不全的肝内

门静脉，因此在确定 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ 畸形分型上仍具有不可替代
的作用［８］ 。 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形的鉴别诊断主要是Ⅰ型与Ⅱ型的
鉴别，根据患者的临床表现及 ＣＴＡ 等影像学结果可进行鉴
别，必要时可行血管造影。 本例 ＣＴＡ 提示门静脉缺失，考虑
Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形Ⅰ型，但根据该病特点，Ⅰ型多症状重，较早
出现黄疸、高氨血症及肝性脑病等并发症，且部分Ⅱ型因异
常分流，可能存在肝门静脉显影不佳。 结合患者特点，行门

静脉造影和异常分流通道球囊堵闭试验，进一步明确分型及

诊断，术中将其诊断为 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形Ⅱ型。 由此可以看出，
对于某些门静脉分支发育不良的Ⅱ型病例，常规的影像学检
查有时难以显示细小的肝内门静脉分支，容易误诊为Ⅰ型病
例，需通过球囊暂时阻断分流后进行门静脉造影或通过肝活

检才能明确是否存在肝内门静脉分支。

Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形的治疗目前尚无统一定论，需根据畸形
分型及患者的具体情况选择治疗方案［９］ 。 Ⅰ型以药物保守
治疗为主，病情后期选择肝移植；Ⅱ型主要通过外科结扎和
血管内栓塞关闭异常分流；当无法关闭分流时，可选择肝移

植［１０］ 。 近年来有文献报道可通过结扎分流血管及 Ｒｅｘ 手术
增加肝脏血供，且行之有效［１，１１］ ；而通过介入的方法关闭门

体异常分流的情况较少。 该例患者术中门静脉压、肺动脉压

控制可，充分评估病情，与家属沟通后，选择介入封堵，效果

佳。 在临床中，当出现不明原因的门静脉高压性肺动脉高

压、肝功能异常、凝血功能异常及继发性血小板减少时，应警

惕 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形的可能，建议行 ＣＴＡ等影像学检查协助诊
断。 若诊断为 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ 畸形，应关闭分流行造影进一步明
确分型，根据患者的病情及分型予以个体化治疗。
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５５９１． ０１． ０１７．

６　 陈娜，谭秋荣，邓倩，等．先天性门静脉缺如伴肝内多发结
节并文献复习［Ｊ］ ．临床与病理杂志，２０１７，３７（５）：１０８８ —
１０９２． ＤＯＩ：１０． ３９７８ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． ２０９５ —６９５９． ２０１７． ０５． ０３．
Ｃｈｅｎ Ｎ，Ｔａｎ ＱＲ，Ｄｅｎｇ Ｑ，ｅｔ ａｌ． Ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ａｂｓｅｎｃｅ ｏｆ ｐｏｒｔａｌ
ｖｅｉｎ ｗｉｔｈ Ｍｕｌｔｉｐｌｅ ｉｎｔｒａｈｅｐａｔｉｃ ｎｏｄｕｌｅｓ ａｎｄ ｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ ｒｅｖｉｅｗ
［Ｊ］ ． Ｊｏｕｒｎａｌ ｏｆ Ｃｌｉｎｉｃａｌ ａｎｄ Ｐａｔｈｏｌｏｇｙ，２０１７，３７（５）：１０８８ —
１０９２． ＤＯＩ：１０． ３９７８ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． ２０９５ —６９５９． ２０１７． ０５． ０３．

７　 谢小斐，黄萍，张丽，等． Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ 畸形并肺高压 ２ 例
［Ｊ］ ．中华实用儿科临床杂志，２０１９，３４（１）６６ — ６７． ＤＯＩ：
１０． ３７６０ ／ ｃｍａ． ｊ． ｉｓｓｎ． ２０９５ —４２８Ｘ． ２０１９． ０１． ０１６．
Ｘｉｅ ＸＦ，Ｈｕａｎｇ Ｐ，Ｚｈａｎｇ Ｌ，ｅｔ ａｌ． Ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ ｉｎ
２ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ ｗｉｔｈ ａｂｅｒｎｅｔｈｙ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ［Ｊ］ ． Ｃｈｉｎ Ｊ
Ａｐｐｌ Ｃｌｉｎ Ｐｅｄｉａｔｒ，２０１９，３４（１）：６６—６７． ＤＯＩ：１０． ３７６０ ／ ｃｍａ．
ｊ． ｉｓｓｎ． ２０９５ —４２８Ｘ． ２０１９． ０１． ０１６．

８　 季敏，吴先胜，龚英，等．并发消化道出血的先天性门体分
流畸形 ８ 例影像学特征病例系列报告［ Ｊ］ ．中国询证儿科
杂志，２０１７，１２（５）：３５７ — ３６１． ＤＯＩ：１０． ３９６９ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． １６７３ —
５５０１． ２０１７． ０５． ００８．
Ｊｉ Ｍ，Ｗｕ ＸＳ，Ｇｏｎｇ Ｙ，ｅｔ ａｌ． Ｉｍａｇｉｎｇ ｆｅａｔｕｒｅｓ ｏｆ ８ ｃａｓｅｓ ｏｆ
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ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｐｏｒｔｏｓｙｓｔｅｍｉｃ ｓｈｕｎｔ ｗｉｔｈ ｇａｓｔｒｏｉｎｔｅｓｔｉｎａｌ ｈｅｍｏｒ
ｒｈａｇｅ：Ｃａｓｅ ｓｅｒｉｅｓ ｒｅｐｏｒｔ ［ Ｊ］ ． Ｃｈｉｎ Ｊ Ｅｖｉｄ Ｂａｓｅｄ Ｐｅｄｉａｔｒ，
２０１７，１２（５）：３５７ — ３６１． ＤＯＩ：１０． ３９６９ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． １６７３ — ５５０１．
２０１７． ０５． ００８．

９　 沈贵月，江晓．先天性肝外门体静脉分流 Ａｂｅｍｅｔｈｙ畸形 １
例并文献复习［Ｊ］ ．中国肝脏病杂志，２０１８，１０（１）：８３ —８５．
ＤＯＩ：１０． ３９６９ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． １６７４ —７３８０． ２０１８． ０１． ０１７．
Ｓｈｅｎ ＧＹ， Ｊｉａｎｇ Ｘ． Ａ ｃａｓｅ ｒｅｐｏｒｔ ｏｆ ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｅｘｔｒａｈｅｐａｔｉｃ
ｐｏｒｔｏｓｙｓｔｅｍｉｃ ｖｅｎｏｕｓ ｓｈｕｎｔＡｂｅｒｎｅｔｈｙ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ ａｎｄ ｌｉｔｅｒ
ａｔｕｒｅｓ ｒｅｖｉｅｗ［Ｊ］ ． Ｃｈｉｎｅｓｅ Ｊｏｕｒｎａｌ ｏｆ Ｈｅｐａｔｏｂｉｌｉａｒｙ Ｄｉｓｅａｓｅｓ，
２０１８，１０ （１）：８３ — ８５． ＤＯＩ：１０． ３９６９ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． １６７４ — ７３８０．
２０１８． ０１． ０１７．

１０　 刘燕，程黎，向伦建，等．Ⅱ型 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形误诊为血小
板减少症一例并文献复习［ Ｊ］ ．肝胆胰外科杂志，２０１９，
３１（１）：５８ — ６１． ＤＯＩ：１０． １１９５２ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． １００７ — １９５４． ２０１９．
０１． ０１５．
Ｌｉｕ Ｙ，Ｃｈｅｎ Ｌ，Ｘｉａｎｇ ＬＪ，ｅｔ ａｌ． Ｔｙｐｅ ⅡＡｂｅｒｎｅｔｈｙ ｍａｌｆｏｒｍａ
ｔｉｏｎ ｍｉｓｄｉａｇｎｏｓｅｄ ａｓ ｔｈｒｏｍｂｏｐｅｎｉａ：ａ ｃａｓｅ ｒｅｐｏｒｔ ａｎｄ ｌｉｔｅｒａ
ｔｕｒｅ ｒｅｖｉｅｗ［ Ｊ］ ． Ｊｏｕｒｎａｌ ｏｆ Ｈｅｐａｔｏｐａｎｃｒｅａｔｏｂｉｌｉａｒｙ Ｓｕｒｇｅｒｙ，

２０１９，３１（１）：５８ — ６１． ＤＯＩ：１０． １１９５２ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． １００７ — １９５４．
２０１９． ０１． ０１５．

１１　 张金山，李龙，李颀，等．Ⅱ型 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形五例的外科
疗效［Ｊ］ ．中华外科杂志，２０１７，５５（１２）：９４７ — ９５０． ＤＯＩ：
１０． ３７６０ ／ ｃｍａ． ｊ． ｉｓｓｎ． ０５２９ —５８１５． ２０１７． １２． ０１４．
Ｚｈａｎｇ ＪＳ， Ｌｉ Ｌ， Ｌｉ Ｑ， ｅｔ ａｌ． Ｓｕｒｇｉｃａｌ ｅｆｆｉｃａｃｙ ｏｆ ｔｙｐｅ Ⅱ
Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ： ａ ｒｅｐｏｒｔ ｏｆ ５ ｃａｓｅｓ ［ Ｊ］ ． Ｃｈｉｎ Ｊ
Ｓｕｒｇ，２０１７，５５（１２）：９４７ —９５０． ＤＯＩ：１０． ３７６０ ／ ｃｍａ． ｊ． ｉｓｓｎ．
０５２９ —５８１５． ２０１７． １２． ０１４．

（收稿日期：２０１９ —１０ —２７）

本文引用格式：曾潘，屈振繁． 介入治疗 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ 畸形
合并肺动脉高压一例［ Ｊ］ ． 临床小儿外科杂志，２０２１，２０
（５）：４９５ —４９７． ＤＯＩ：１０． １２２６０ ／ ｌｃｘｅｗｋｚｚ． ２０２１． ０５． ０２１．
Ｃｉｔｉｎｇ ｔｈｉｓ ａｒｔｉｃｌｅ ａｓ： Ｚｅｎｇ Ｐ，Ｑｕ ＺＦ． Ａ ｃａｓｅ ｏｆ ｉｎｔｅｒｖｅｎ
ｔｉｏｎａｌ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ ｗｉｔｈ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ
ｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ［Ｊ］ ．临床小儿外科杂志，２０２１，２０（５）：４９５ —
４９７． ＤＯＩ：１０． １２２６０ ／ ｌｃｘｅｗｋｚｚ． ２０２１． ０５． ０２１．

关于论著文章的中、英文摘要的书写要求

摘要（文摘）是科技论文的重要部分之一，它是解决读者精力有限，而科技信息激增的矛盾的有效手段。

根据 ＧＢ６４４７ －８６ 的定义，文献是以提供文献内容梗概为目的，不加评论和解释，简明确切地记述文献
重要内容和短文。 摘要应具自明性和独立性，并拥有与一次文献同等量的主要信息。 它的详简程度取决于

文献的内容。 通常中文文摘以不超过 ５００ 字为宜，外文文摘应与中文摘要内容及数据相一致。 应以第三人
称的语气书写。

摘要的内容应包括四个要素，即目的、方法、结果、结论。 ①目的：指研究的前提和起缘，即为什么要作
此项研究。 ②方法：指研究所用的原理、对象、观察和实验的具体方法等。 ③结果：指研究的结果、效果、数
据等，着重反映创新、切实可行的成果。 ④结论：指对结果进行综合分析，逻辑推理得出的判断。 有的可指
出实用价值和推广价值，如有特殊的例外的发现或难以解决的问题，可以提出留待今后深入探讨。 英文摘

要的内容与中文摘要的内容要求大体相致。

此外，中、英文摘要下均应写出关键词（ｋｅｙ ｗｏｒｄｓ）２ ～ ５ 个。 关键词应是精选的能代表文章主要内容的
词，采用便于读者选读、检索和编制的二次文献的规范化的主题词。 请尽可能根据《医学索引》（ Ｉｎｄｅｘ Ｍｅｄｉ
ｃｕｓ）中的医学主题词表（ＭｅＳＨ）中的词条标注。 中文摘要 具体书写的格式：

［摘要］ 目的 ……。 方法 ……。 结果 ……。 结论 ……。

［关键词］ （２ ～ ５ 个）。
英文摘要具体书写格式：

［Ａｂｓｔｒａｃｔ］ Ｏｂｊｅｃｔｉｖｅ ……． Ｍｅｔｈｏｄｓ ……． Ｒｅｓｕｌｔｓ ……． Ｃｏｎｃｌｕｓｉｏｎｓ ……．
［Ｋｅｙ Ｗｏｒｄｓ］
英文摘要要求作到语法正确，用词准确。 必要时，作者在投稿前请英文书写水平高的人员帮助修改。

敬请广大读者、作者周知，并遵照此要求投稿。


