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АННОТАЦИЯ
Врождённые портокавальные шунты ― редкие сосудистые аномалии, связанные с частичным или полным отве-
дением портальной крови в системный кровоток. Врождённые внепечёночные портокавальные шунты называются 
мальформацией Абернети. Ввиду низкой частоты встречаемости и разнообразия клинических проявлений выявление 
данной патологии представляет диагностическую проблему. 
В статье описан клинический случай мальформации Абернети типа Ib у 15-летнего пациента с длительным анамнезом 
повышенного артериального давления, рецидивирующими носовыми кровотечениями, болью в груди, головокруже-
нием, одышкой, низкой толерантностью к физической нагрузке, эпизодами крови в стуле, болью в эпигастральной 
области, тошнотой и зудом. В результате проведённого комплексного обследования у пациента была диагностирована 
аномалия развития портальной системы: расширенный кондуит воротной вены, впадающий непосредственно в ниж-
нюю полую вену. Выявлены также множественные узлы в паренхиме печени, расширение камер сердца, гипертрофия 
миокарда и лёгочная гипертензия. Учитывая выраженность симптомов, размеры и тип шунта, междисциплинарным 
консилиумом рекомендована трансплантация печени. 
В статье рассматриваются алгоритмы диагностики и другие возможные варианты лечения аномалий развития пор-
тальной системы.

Ключевые слова: клинический случай; сосудистые мальформации; врождённые внепечёночные портосистемные 
шунты; мальформация Абернети; КТ-ангиография.
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Abernethy malformation: A case report
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AbstRAct
Congenital portosystemic shunts are rare congenital vascular anomalies associated with partial or complete portal blood 
diversion into the systemic circulation. Congenital extrahepatic portosystemic shunts, termed Abernethy malformation, are 
a diagnostic challenge owing to its low incidence and clinical presentations. We report a case of Abernethy malformation 
type Ib in a 15-year-old male with a history of chronic epigastric pain and nausea, high arterial blood pressure, recurrent 
nose bleeds, chest pain, dizziness, dyspnea, low exercise tolerance, hematochezia, and itching. Imaging studies revealed a 
dilated portal vein conduit flowing into the inferior vena cava, bypassing the porta hepatis. Other findings included multiple 
liver nodules, heart chamber dilatation, myocardial hypertrophy, and pulmonary hypertension. Because of the severity of the 
patient’s symptoms and shunt anatomy, liver transplantation was recommended after multidisciplinary panel consultations. 
Further, diagnostic algorithms and other treatment options are discussed.

Keywords: Case report; vascular malformations; congenital extrahepatic portosystemic shunt; Abernethy malformation; 
computed tomography angiography.
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简评

先天性门体分流是与部分或全部门静脉血转入全身血液有关的罕见血管异常。先天性肝外门

腔分流被称为Abernethy畸形。由于发病率低并临床表现多样，这种病理的识别是一个诊断

问题。 

本文描述了一个15岁患者的Ib型Abernethy畸形的临床病例，该患者长期有高血压、反复鼻

出血、胸痛、头晕、呼吸困难、运动耐力低下、便血、上腹痛、恶心和瘙痒等病史。经过全

面检查，患者被诊断为门静脉系统异常：门静脉导管扩张，直接流入下腔静脉。还发现了肝

实质中的多个结节、扩张的心腔、心肌肥厚和肺动脉高压。鉴于症状的严重性以及分流的大

小和类型，一个多学科科联合会诊建议进行肝移植。 

我们在本文中讨论了门静脉系统异常的诊断算法和其他可能的治疗方案。

关键词：临床病例；血管畸形；先天性肝外门腔分流；Abernethy畸形；CT血管造影。
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现实性

先天性门体分流(congenital portosystemic 
shunts,CPS)是与部分或全部门静脉血转入全身
血液有关的罕见血管异常。据估计，CPS在新生
儿中的发病率为1:30 000，在老年患者中的发
病率为1:50 000[1]。由于血管解剖的巨大变异
性，CPS的分类非常复杂。CPS可分为肝内分流
和肝外分流，部分或完全无门静脉血流[2]。先
天性肝外门腔分流被称为Abernethy畸形（John 
Abernethy），J.Abernethy于1793年首次描述了
这一病理现象[3]。然而，先天性肝外门腔分流
的病例报道很少。 

临床病例描述
关于患者

一名15岁的男孩因长期上腹痛和恶心入院。患
者还伴有发作性高血压（高达160/90 mm Hg）、
反复鼻出血、胸痛、头晕、呼吸困难、运动耐量
低、便血和长期皮肤瘙痒。

病史：入院前12年诊断出门脉高压（未提供医
疗文件）。 

实验和仪器诊断
肝功能检查显示了，丙氨酸氨基转移酶活性

中度升高（59.8 U/L，正常值为13-50），天门
冬氨酸氨基转移酶水平升高（67.1 U/L，正常
值为15-46），γ-谷氨酰基转移酶（91 U/L，
正常值为2-42）、碱性磷酸酶（316 U/L，正常
值52-171 ）、总胆红素（39.2 μmol/L，正常
值3.4-17.1）、直接胆红素（12.5 μmol/L，
正常值0-5 ）水平升高，白蛋白浓度略有下 
降（40.2 g/L，正常值41-55）。

血液常规检查和凝血检查都在正常范围内；血
尿素氮和血清肌酐也在参考值范围内。 

经胸超声心动图显示了心腔扩张、心肌肥 
厚（ 左心室壁厚为1.6 cm）、收缩期肺动脉高 
压（ 肺动脉收缩压为40 mm Hg）。观察到主动脉

异位（纤维环水平的直径为3.4 cm，主动脉窦水
平的为5.1 cm，升主动脉水平的为4.0 cm）。未
发现左心室流出道狭窄和心室壁运动减弱；左心
室功能保留。 

腹部超声检查结果：肝脏增大，有很多结节；
实质结构改变；纤维化的症状；肝门区域无明显
门静脉主干或分支；肝脏血管形态变形；肝静脉
狭窄。还发现门静脉高压和脾脏中度肿大。 

为了评估肝结节，分析了血清甲胎蛋白肿瘤标
志物水平：浓度正常（1.72 IU/ml）。 

为了确诊和明确血管解剖结构，还进行了其他
影像学检查。 

增强造影剂和多平面重建的腹部电子计算机
断层扫描（CT）显示了，直径为12 mm的脾静 
脉（ 图1）和肠系膜上静脉合并在一起，形成直径
达28 mm的门静脉导管（图2，图3）。门静脉导管
绕过肝门直接流入下腔静脉（图4）。肝脏和脾脏
中度肿大，肝实质轻度异型造影剂强化。根据检
查结果，诊断为Abernethy畸形Ib型。 

CT肺血管造影显示了，无异常血管分流，但证
实了肺动脉干扩张（直径为40 mm）（图5）和心
腔扩张，以及心肌肥厚（图6）。

治疗和预后
在与亚专科医生会诊后，由于保守治疗效果不

佳、症状严重以及分流解剖结构，建议进行肝移
植。目前，患者正在等待手术治疗。 

讨论
发生机制

先天性门体分流和获得性门体分流的病因和发
展有很大不同。先天性肝外门腔分流是由胎儿血
管系统的异常形成或内陷发生的，而获得性分流
是继发于肝脏疾病[2]。文献中关于先天性肝外
门腔分流形成的理论主要有两种：先天性畸形和
静脉导管异常。 

门静脉系统的发育非常复杂，发生在胚胎第4
周至第10周。总静脉系统由胚胎的前心静脉和后
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图1。造影剂计算机断层扫描，门静脉相，轴向投影：
脾静脉（SV）扩张。

图2。造影剂计算机断层扫描，门静脉相，正面投影：
脾静脉（SV）和肠系膜上静脉（SMV）合并形成门静脉
导管（箭头）。

SV
SV

SMV
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心静脉相互作用形成。门静脉系统由卵黄静脉形
成，它们将血液从卵黄囊输送到静脉窦[4]。门
静脉系统的发育中断导致先天性肝外门腔分流的
发生。这种变异与合并先天性疾病密切相关。根
据O.Bernard等人[1]研究结果，先天性心脏缺损
是最常见的相关病变（265例中有45例）。其他
报告的畸形包括肾脏、胆管（包括胆道闭锁）、
消化系统、骨头和头脑的异常。 

先天性肝外门腔分流发生的另一个机制是由于
解剖缺陷或闭塞导致的胎儿静脉导管功能缺失。
在正常发育的胎儿中，血液通过腔静脉从脐静脉
流向下腔静脉，绕过肝脏。导管的功能性闭合是
在出生后几分钟内自然发生的，而结构性闭合则
是在大多数足月婴儿出生后的头几周发生的[5]。 
脐静脉和静脉导管在出生后最初几个月解剖学上
闭合，分别成为肝圆韧带和静脉韧带[4]。静脉
导管的异常可以导致胎儿异常血管的形成。反过
来，这些血管可能发展为异常分流。这导致门静
脉系统发育不全。在某些先天性肝外门腔分流病
例中，可发现无静脉导管[6，7]。

分类法
先天性肝外门腔分流的一个广泛使用的分类是

由G.Morgan和R.Superina于1994年提出的分类系
统（表1）。根据该分类法，Abernethy畸形根据

肝内门脉系统的通畅程度分为两型[8]。I型为完
全性门体分流，同时II型为部分血液分流至全身
静脉，门静脉系统有一定程度的发育（图7）。
根据先天性肝外门腔分流的类型，建议不同的治
疗方案[9]。 

临床表现和并发症
临床表现各不相同，取决于通过分流的血

流量，其范围从无症状的成年患者的偶然发 
现[10 ，11]到复杂先天性畸形[12]、严重低氧血
症[13]、脑病[14，15]或肝肿瘤[16]。对于大多
数患者来说，症状是非特异性的，如肝衰竭的急
性失代或肝硬化。X.Lin等人[17]研究了703例先
天性肝外门腔分流患者的数据。这些数据共发表
在451篇文章中。他们的研究报告显示，大多数
Abernethy畸形患者为儿童或18岁以下的年轻人。
血流分流程度较高的严重先天性畸形的诊断年龄
通常较小。如果存在部分血液分流，这种疾病在
成年前可能没有症状。 

半乳糖血症可能是先天性肝外门腔分流的首发
症状。半乳糖血症是在新生儿早期的常规筛查中
即可诊断的。半乳糖在肝脏中将半乳糖-1-磷酸
尿苷转移酶代谢为葡萄糖。然而，在先天性肝外
门腔分流患儿中，半乳糖会绕过肝脏。这导致其
在全身血液中的水平升高[18，19]。一些研究者

图3。造影剂计算机断层扫描，门静脉相，轴向投影：
门静脉导管（箭头）。

图5。肺部计算机断层扫描血管造影，轴向投影：肺动
脉干扩张。

图4。造影剂计算机断层扫描，门静脉相，正面投影：
门静脉导管直接流入下腔静脉（箭头）；肝脏增大；
实质异质强化。

图6。肺部计算机断层扫描血管造影，轴向投影：心肌
肥厚。
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发现了，70%患有先天性肝外门腔分流的新生儿
有高半乳糖血症[1]。新生儿早期可能出现的其
他症状包括生长迟缓、新生儿胆汁淤积和肝性脑
病[20]。 

在病变较轻的患者中，先天性肝外门腔分流可
能直到成年仍未被发现。表现可能与肝性脑病、
肝肿瘤或肺动脉高压相关。 

对于30%的先天性肝外门腔分流患者来说，可
出现亚临床肝性脑病[21]。门静脉血液分流导致
全身血液中的氨水平升高。氨在胃肠道的血液中
形成。氨绕过肝脏直接进入下腔静脉。星形胶质
细胞将氨代谢为谷氨酰胺。谷氨酰胺对头脑有毒
性作用[14]。然而，高氨血症可能不伴有脑病，
尤其是在年轻时。临床脑病在老年患者中更为常
见，这可能是由于代偿能力较低所致[15]。由于
症状的特异性较低，此类病例的诊断可能比较困
难[14，22，23]。血清氨浓度升高而无肝硬化体
征，应该进行进一步检查，是否存在肝外分流。 

CPS患者容易发展为多发性肝肿瘤。关于CPS患
者肝实质组织学变化的文献资料数量有限。C.De 
Vito等人[24]描述了涉及22例CPS患者的病例系
列报道，其中19例先天性肝外门腔分流患者在他
们的机构接受了长达15年的检查和随访。根据他
们的研究结果，外周肝实质中最具有特征性的组
织学发现包括门静脉明显薄壁道、动脉胆汁二联
体、门静脉束和肝小叶中增大动脉轮廓的存在，
以及在儿童中经常缺乏生理性的门静脉周围空泡
化肝细胞。 

先天性肝外门腔分流患者肝肿瘤的病理生理学
仍不清楚。发生机制之一是由于肝脏再生能力下
降。低门静脉血流导致将胰岛素和胰高血糖素到
肝细胞的输送减少，从而增加了肝细胞损伤和肿
瘤发生的风险[25]。此外，肝动脉血流增加可能
与实质细胞的去分化有关[16]。 

肝脏结节性病变是各种类型Abernethy畸形的
典型表现。肝结节在大多数情况下是良性的，包

表1。根据G.Morgan和R.Superina[8]的门脉系统异常分类

I型

肝脏没有门静脉血液灌注——完全分流

Ia：肠系膜上静脉和脾静脉分别排入体循环

Ib：肠系膜上静脉和脾静脉形成一条排入体循环的门静脉主干

II型

肝脏有门静脉血液灌注——部分分流(如门静脉-肝静脉吻合术）

IIa：先天性

IIb: 获得性 

图7。门静脉的正常解剖和分流的分类：a——门静脉的正常解剖；b——先天性肝外门腔分流，Ia型；c——先天
性肝外门腔分流，Ib型；d——先天性肝外门腔分流，II型。

注：IVC（inferior vena cava）——下腔静脉；PV（portal vein）——门静脉；SV（splenic vein）——脾
静脉；SMV（superior mesenteric vein）——肠系膜上静脉；Shunt——分流。

IVC

PV

SV

SV SV

PV

Shunt

SV

SMV

SMV SMV

SMV

IVC

IVC

IVC

a

c

b

d
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括局灶性结节性增生、肝腺瘤和再生结节。大多
数患者无症状。然而，对于其中一些患者来说，
在腹腔发现肿块。在我们的病例中，肝结节是在
腹部超声检查中意外发现的。 

然 而 ， 并 非 所 有 肝 脏 肿 块 都 是 良 性
的。Abernethy畸形I型与肝母细胞瘤和肝细胞癌
有关[26，27]。肝母细胞瘤很少见于先天性肝外
门腔分流患儿。这些肿瘤预后不良。大多数病例
都是致命的[25，26]。肝细胞癌多见于成人，但
也有例外。因此，M.Benedict等人[28]发表了一
例12个月大男孩的病例，他患有经组织学和免
疫组化证实的肝细胞癌。肿瘤的诊断可能比较困
难，因为有些病变的放射学特征不明确，可能被
误认为良性肿块[11]。在这种情况下，通常需要
进行活检。一种治疗方法是肝移植[29]。 

一些先天性肝外门腔分流患者有肺动脉高压的
体征，如呼吸困难[30，31]。严重的肺动脉高压
可导致心源性晕厥，原因是前负荷降低和脑灌注
不足[17]。在我们的病例中，肺动脉高压被确诊。 

肝肺综合征发生于伴有门静脉高压的肝脏疾
病患者。来自肠道的血管活性物质通过门体分
流绕过肝循环，直接流入肺血管床；这导致血
管扩张剂和血管收缩剂之间的不平衡，诱发肺
动脉高压[9]。在这种情况下，肝血管异常是可
以纠正的。 

诊断和治疗
目前，还没有关于先天性肝外门腔分流诊断和

治疗的公布指南。A.Baiges等人[32]提出了治疗
先天性肝外门腔分流患者的模式（图8）。该模
式基于包括66例患者的国际多中心研究结果。 

在我们的病例中，在进行腹部超声检查是怀
疑为Abernethy畸形。通常，先天性肝外门腔分
流的超声征象包括门静脉主干的缺失或发育不
全、肝实质实性病灶、肝内门静脉血管和血流信
号不足以及肝动脉肥大[33]。如果异常是超声检
查时发现的，应该通过其他影像学方式，如CT或
磁共振血管造影（MRA），进一步证实。增强CT
可提供关于分流大小、方向和类型的重要信息。
这有助于为每位患者选择最理想的治疗方法。此
外，CT还可显示出和评估相关异常，包括肝脏肿
块。MRA是显示出肝脏血管解剖的一种可靠和无
创的方法。它不需要辐射，对软组织的对比度优
于CT。此外，弥散加权图像和肝细胞特异性的造
影剂可提供更多有价值的信息，以评估肝脏结节
性病变和进一步作出决策。 

治疗方法取决于分流的类型和大小、症状的
严重程度、相关异常和并发症。无症状的患者
可在医生指导下进行治疗。考虑到存在并发症
的风险，L.Kwapisz等人[27]建议先天性肝外
门腔分流患者接受常规临床检查、定期血液检
查（包括肝功能检查）以及每年一次的肝脏影
像学检查。 

Abernethy畸形的治疗经验仍然是有限的。
根据所描述的病例，目前的治疗方案包括介入
或手术分流关闭术和肝移植。I型患者的长期治
疗方案仅限于肝移植和手术前的支持治疗。对
于II型先天性肝外门腔分流患者来说，根据并
发症的发展和相关异常，有更多的治疗选择。
其中之一是通过血管造影介入治疗（使用线圈
或塞子）结扎或关闭门体分流[34]。但是，介
入性关闭可能会导致复发性高氨血症，如之前
的报道[35]。

Case reports

图8。根据A.Baiges等人的研究，先天性肝外门腔分流患者的治疗模式[32]。
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使用球囊导管进行对分流的诊断性闭塞可能有
助于评估两种类型先天性肝外门腔分流患者的肝
内门脉系统[35]。该检查可显示出门静脉的小分
支。超声检查不能显示出这些分支。H.Kanazawa
等人[36]，根据分流闭塞试验的结果，提出了肝
内门脉系统的新分类（轻度、中度和重度）。肝
内门脉系统分类与分流闭塞的门静脉压力、组织
病理学检查结果、术后门静脉血流和肝脏再生相
关。该分类有助于决定进行一期或二期分流关闭
或肝移植。 

结论
Abernethy畸形是一种罕见病。它与严重的并

发症和不良预后有关。先天性肝外门腔分流的诊
断具有挑战性，因为其发病率低、症状无特异
性、不同器官系统是累及的以及表现中存在变异
性。影像学在诊断和治疗计划中起着重要作用。

早期发现和个体化治疗对预防并发症至关重要。
需要对患者进行长期随访和恶性肿瘤监测。 
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