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АННОТАЦИЯ
Врождённые портокавальные шунты ― редкие сосудистые аномалии, связанные с частичным или полным от-

ведением 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 анамне-
зом повышенного артериального давления, рецидивирующими носовыми кровотечениями, болью в груди, головокру-
жением, 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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AbstrAct
Congenital portosystemic shunts are rare congenital vascular malformations characterized by a partial or complete portal 

blood diversion into the systemic circulation. Congenital extrahepatic portosystemic shunts, known as Abernethy malformations, 
pose a diagnostic challenge due to their low incidence and clinical presentations.

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 was diagnosed with Abernethy malformation 
type Ib. Imaging studies revealed a dilated portal vein conduit flowing into the inferior vena cava, bypassing the porta hepatis. 
Multiple liver nodules, heart chamber dilatation, myocardial hypertrophy, and pulmonary hypertension were also discovered. 
Following multidisciplinary panel meetings, liver transplantation was advised due to the severity of the patient’s symptoms 
and shunt anatomy.

Furthermore, diagnostic algorithms and other treatment options are discussed.

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

先天性肝外门腔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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АКТУАЛЬНОСТЬ
Врождённые портосистемные шунты (ВПШ) ― редкая 

врождённая аномалия, связанная с частичным или пол-
ным отведением портальной крови в системный кровоток. 
По оценкам, частота ВПШ составляет 1:30 000 новорож-
дённых и 1:50 000 среди пациентов старшего возрас-
та [1]. Классификация ВПШ сложна из-за значительной 
вариабельности анатомии сосудов. ВПШ подразделяются 
на внутри- и внепечёночные шунты с частичным или пол-
ным отсутствием портального кровотока [2]. Врождённые 
внепечёночные портосистемные шунты (ВВПШ) называют 
мальформацией Абернети (John Abernethy), который впер-
вые описал патологию в 1793 году [3]. Однако случаев 
ВВПШ описано крайне мало. 

ОПИСАНИЕ КЛИНИЧЕСКОГО СЛУЧАЯ
О пациенте

Пятнадцатилетний юноша поступил в больницу для об-
следования по поводу хронической боли в эпигастральной 
области и тошноты. У больного также наблюдались эпизо-
ды повышенного артериального давления (до 160/90 мм рт.
ст.), повторяющиеся носовые кровотечения, боль в груди, 
головокружение, одышка, низкая переносимость физиче-
ских нагрузок, гематохезия, продолжительный кожный зуд.

Анамнез болезни: за 12 лет до поступления диагно-
стирована портальная гипертензия (медицинская доку-
ментация не предоставлена). 

Лабораторная и инструментальная 
диагностика

Функциональные пробы печени показали умеренное 
повышение активности аланиновой аминотрансферазы 
(59,8 Ед/л при норме 13–50), повышение уровней аспар-
татаминотрансферазы (67,1 Ед/л при норме 15–46), гам-
ма-глутамилтрансферазы (91 Ед/л при норме 2–42), ще-
лочной фосфатазы (316 Ед/л при норме 52–171), общего 
билирубина (39,2 мкмоль/л при норме 3,4–17,1), прямого 
билирубина (12,5 мкмоль/л при норме 0–5), а также не-
значительное снижение концентрации альбумина (40,2 г/л 
при норме 41–55). 

Общий анализ крови и коагуляционные исследования 
были в пределах нормы; азот мочевины крови и сыворо-
точный креатинин также соответствовали референсным 
значениям. 

Трансторакальная эхокардиография выявила дилатацию 
камер сердца, гипертрофию миокарда (толщина стенок ле-
вого желудочка 1,6 см), систолическую лёгочную гипертен-
зию (систолическое давление в лёгочной артерии 40 мм рт.
ст.). Наблюдалась эктазия аорты (диаметр на уровне фи-
брозного кольца 3,4 см, синусов Вальсальвы ― 5,1 см, вос-
ходящей аорты ― 4,0 см). Стеноз выходного тракта левого 
желудочка и гипокинезия стенки желудочка не обнаруже-
ны; функция левого желудочка сохранена. 

Результаты ультразвукового исследования (УЗИ) 
брюшной полости: увеличенная печень с множествен-
ными образованиями, размерами 7–8 мм; изменения 
в структуре паренхимы; признаки фиброза; отсутствие 
выраженного портального венозного ствола или ветвей 
в области ворот печени; деформированный, обеднённый 
сосудистый рисунок печени; стеноз печёночных вен. От-
мечались также портальная гипертензия и умеренное 
увеличение селезёнки. 

Для оценки потенциала злокачественности выявлен-
ных образований измерен уровень альфа-фетопротеина 
в сыворотке крови: концентрация соответствовала норме 
(1,72 МЕ/мл). 

С целью подтверждения диагноза и уточнения анато-
мии сосудов проведены дополнительные визуализацион-
ные исследования. 

Компьютерная томография (КТ) брюшной полости 
с контрастным усилением и мультипланарной реконструк-
цией показала, что селезёночная вена диаметром 12 мм 
(рис. 1) и верхняя брыжеечная вена слились воедино, 
образовав кондуит воротной вены диаметром до 28 мм 
(рис. 2, 3), впадающий непосредственно в нижнюю полую 
вену, минуя ворота печени (рис. 4). Наблюдались также 
умеренное увеличение печени и селезёнки и слабое не-
однородное контрастное усиление паренхимы печени. 
По результатам обследования диагностирована мальфор-
мация Абернети типа Ib. 

КТ-ангиография лёгких не выявила аномальных сосу-
дистых шунтов, однако подтвердила дилатацию лёгочно-
го ствола (диаметр 40 мм) (рис. 5) и камер сердца, а также 
гипертрофию миокарда (рис. 6).

Лечение и прогноз
В связи с низкой эффективностью консервативно-

го лечения, тяжестью симптомов и анатомией шунта 
на междисциплинарном консилиуме было рекомендовано 
проведение трансплантации печени. В настоящее время 
пациент ожидает хирургического вмешательства. 

ОБСУЖДЕНИЕ
Механизмы возникновения

Этиология и развитие врождённых и приобретённых 
портосистемных шунтов существенно различаются. ВВПШ 
возникают из-за аномального формирования или инволю-
ции сосудистой системы плода, тогда как приобретённые 
шунты вторичны по отношению к заболеваниям печени 
[2]. В литературе представлены две доминирующие тео-
рии формирования ВВПШ: врождённые пороки развития 
и аномалии венозного протока. 

Развитие портальной системы — многоэтапный процесс, 
происходящий между 4-й и 10-й неделями внутриутроб-
ного развития. В отличие от полых вен, образующихся 
вследствие взаимодействия передней и задней карди-
альных вен, портальная венозная система формируется 
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из желточных вен, несущих кровь от желточного мешка 
к венозному синусу [4]. При нарушении развития пор-
тальной системы возникают ВВПШ. Этот вариант тесно 
связан с комбинированными врождёнными патологиями. 
По данным исследования O. Bernard и соавт. [1], врож-
дённый порок сердца ― наиболее часто встречающаяся 
сопутствующая патология (45 из 265 случаев). В числе 
других зарегистрированных пороков развития отмечались 

аномалии головного мозга, почек, желчных протоков, 
включая билиарную атрезию, пищеварительной системы, 
костей. 

Другой обсуждаемый механизм возникновения 
ВВПШ ― отсутствие функционирующего венозного про-
тока у плода вследствие анатомических дефектов или ок-
клюзии. У здорового плода кровь по венозному протоку 
поступает из пупочной вены в нижнюю полую вену, минуя 

Рис. 1. Компьютерная томография с контрастированием, пор-
тальная фаза, аксиальная проекция: расширенная селезёноч-
ная вена (SV).

Рис. 3. Компьютерная томография с контрастированием, пор-
тальная фаза, аксиальная проекция: кондуит воротной вены 
(стрелка).

Рис. 5. Компьютерно-томографическая ангиография лёгких, 
аксиальная проекция: дилатация лёгочного ствола.

Рис. 2. Компьютерная томография с контрастированием, 
портальная фаза, фронтальная проекция: селезёночная (SV) 
и верхняя брыжеечная (SMV) вены сливаются воедино, образуя 
кондуит воротной вены (стрелка).

Рис. 4. Компьютерная томография с контрастированием, пор-
тальная фаза, фронтальная проекция: кондуит воротной вены 
впадает непосредственно в нижнюю полую вену (стрелка); 
увеличение размеров печени; неоднородное контрастирование  
паренхимы печени.

Рис. 6. Компьютерно-томографическая ангиография лёгких, 
аксиальная проекция: гипертрофия миокарда.

SV
SV

SMV
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печень. Функциональное закрытие венозного протока про-
исходит в течение первых минут после рождения ребёнка, 
а структурное ― в течение первых недель жизни у боль-
шинства доношенных новорождённых [5]. Пупочная вена 
и венозный проток анатомически закрываются в первые 
месяцы жизни и становятся круглой связкой печени и ве-
нозной связкой соответственно [4]. Патологии венозного 
протока могут провоцировать образование аномальных 
сосудов у плода, которые, в свою очередь, могут превра-
щаться в аномальные шунты, что приводит к гипоплазии 
портальной венозной системы. В некоторых описанных слу-
чаях ВВПШ отмечалось отсутствие венозного протока [6, 7]. 

Классификация
Широко используемая классификация ВВПШ ― 

это система классификации, предложенная G. Morgan 
и R. Superina в 1994 году (табл. 1), согласно которой 

мальформация Абернети делится на два типа в зависимо-
сти от наличия внутрипечёночной портальной системы [8]. 
Тип I определяется как полный портосистемный шунт, 
тогда как тип II описывается как частичное шунтирование 
крови в системные вены с некоторой степенью развития 
портальной системы (рис. 7). В зависимости от типа ВВПШ 
применяются различные терапевтические подходы [9]. 

Клинические проявления и осложнения
Описываемая патология отличается многообразием 

клинических проявлений. Выраженность симптомов за-
висит от объёма крови, протекающей через шунт, и ва-
рьирует от случайных находок у бессимптомных взрос-
лых пациентов [10, 11] до сложных врождённых пороков 
развития [12], тяжёлой гипоксемии [13], энцефалопатии 
[14, 15] и злокачественных новообразований печени [16]. 
У большинства пациентов наблюдаются неспецифические 

Таблица 1. Классификация портосистемных аномалий по G. Morgan и R. Superina [8]

Тип I

Печень не перфузируется портальной кровью ― полный шунт

Ia: верхняя брыжеечная вена и селезёночная вена дренируются отдельно в системный кровоток

Ib: верхняя брыжеечная вена и селезёночная вена формируют единый ствол воротной вены, который дренируется 
в системный кровоток

Тип II

Печень перфузируется портальной кровью ― частичный шунт
(например, портально-печёночные венозные анастомозы)

IIa: врождённый

IIb: приобретённый 

Рис. 7. Нормальная анатомия воротной вены и классификация шунтов: а  ― нормальная анатомия воротной вены; b ― врождён-
ный внепечёночный портосистемный шунт, тип Ia; c ― врождённый внепечёночный портосистемный шунт, тип Ib, d ― врождённый 
внепечёночный портосистемный шунт, тип II.
Примечание. IVC (inferior vena cava) ― нижняя полая вена; PV (portal vein) ― воротная вена; SV (splenic vein) ― селезёночная 
вена; SMV (superior mesenteric vein) ― верхняя брыжеечная вена; Shunt ― шунт.
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симптомы, обусловленные острой декомпенсацией пе-
чёночной недостаточности или циррозом печени. В ис-
следовании X. Lin и соавт. [17], основанном на анализе 
451 статьи и включающем данные 703 пациентов с ВВПШ, 
сообщается, что большинство пациентов с мальформаци-
ей Абернети были детьми или молодыми людьми в воз-
расте до 18 лет. Тяжёлые врождённые патологии с высо-
кой степенью шунтирования крови чаще диагностируются 
в более молодом возрасте. У пациентов с частичным шун-
тированием крови заболевание может протекать бессим-
птомно вплоть до зрелого возраста. 

Первым признаком ВВПШ может быть галакто-
земия, диагностированная в раннем неонатальном 
периоде во время рутинного скрининга. Галактоза 
метаболизируется в печени ферментом галактозо-1-
фосфат-уридилтрансфераза до глюкозы, однако у детей 
с ВВПШ галактоза с током крови минует печень, что при-
водит к повышению её уровня в системном кровотоке [18, 
19]. По данным ряда исследователей, гипергалактоземия 
выявляется у 70% новорождённых с ВВПШ [1]. Другие 
возможные проявления в раннем неонатальном перио-
де ― задержка роста, неонатальный холестаз, печёноч-
ная энцефалопатия [20]. 

У пациентов с более лёгкой патологией ВВПШ может 
оставаться незамеченным до зрелого возраста. Проявле-
ния могут быть обусловлены симптомами, связанными 
с развитием печёночной энцефалопатии, новообразова-
ний в печени или лёгочной гипертензии. 

У 30% пациентов с ВВПШ наблюдается субклиническая 
печёночная энцефалопатия [21]. Шунтирование портальной 
крови вызывает повышение уровня аммония в системном 
кровотоке. Аммиак, образуемый в желудочно-кишечном 
тракте, с током крови по шунту минует печень и поступает 
непосредственно в нижнюю полую вену. Астроциты ме-
таболизируют аммоний до глутамина, который оказывает 
токсическое воздействие на головной мозг [14]. Однако 
гипераммониемия не всегда сопровождается энцефало-
патией, особенно в молодом возрасте. Клиническая энце-
фалопатия чаще встречается у более взрослых пациентов, 
вероятно, вследствие снижения компенсаторных возмож-
ностей [15]. Диагностика в таких случаях может быть за-
труднена из-за низкой специфичности симптомов [14, 22, 
23]. При выявлении повышенной концентрации аммиака 
в сыворотке крови у пациентов без признаков цирроза пе-
чени может быть целесообразно проведение дальнейшего 
обследования для исключения ВВПШ.

Пациенты с ВПШ подвержены к развитию множе-
ственных образований печени. Литературные данные 
о характере гистологических изменений паренхимы пе-
чени у пациентов с ВПШ ограничены. C. De Vito и соавт. 
[24] описали серию случаев с участием 22 пациентов 
с ВПШ, включая 19 пациентов с ВВПШ, которые были 
обследованы и наблюдались в их учреждении в течение 
15 лет. Согласно полученным результатам, наиболее ха-
рактерные гистологические находки в периферических 

участках паренхимы печени включали наличие порталь-
ных тонкостенных каналов, артериально-билиарных диад, 
увеличенных артериальных профилей в портальных трак-
тах и дольках, а также частое отсутствие перипортально-
вакуолизированных гепатоцитов у детей. 

Патофизиология развития образований печени у па-
циентов с ВВПШ остаётся неясной. Один из возможных 
механизмов — снижение способности печени к реге-
нерации. Низкий портальный кровоток приводит к сни-
жению доставки инсулина и глюкагона к гепатоцитам, 
что увеличивает риск их повреждения и развития ново-
образований [25]. Кроме того, увеличение печёночного 
артериального кровотока может быть связано с дедиф-
ференцировкой паренхимальных клеток [16]. 

Частое проявление ВВПШ — узловые образования 
печени, выявляемые у пациентов с различными типами 
мальформации Абернети. В большинстве случаев данные 
новообразования имеют доброкачественную природу и яв-
ляются очагами узловой гиперплазии, аденомами печени 
или узлами регенерации. Доброкачественные новообразо-
вания печени чаще протекают бессимптомно. В описывае-
мом клиническом случае узловые образования также были 
случайной находкой во время УЗИ брюшной полости. 

Однако не все выявляемые образования печени у па-
циентов с ВВПШ являются доброкачественными. Мальфор-
мация Абернети I типа связана с развитием гепатобластом 
и гепатоцеллюлярных карцином [26, 27]. Гепатобласто-
мы — редкие низкодифференцированные опухоли пече-
ни, встречающиеся у детей с ВВПШ. Гепатобластома имеет 
крайне неблагоприятный прогноз, большинство описанных 
случаев у пациентов с ВВПШ были летальными [25, 26]. Ге-
патоцеллюлярные карциномы чаще наблюдаются во взрос-
лом возрасте, но бывают исключения. Так, M. Benedict 
и соавт. [28] опубликовали случай 12-месячного мальчика 
с ВВПШ с гистологически и иммуногистохимически под-
тверждённой гепатоцеллюлярной карциномой. Диагно-
стика злокачественных опухолей может быть затруднена, 
поскольку некоторые опухоли имеют неоднозначные ви-
зуальные характеристики и могут быть приняты за добро-
качественные образования [11]. В таких случаях для по-
становки диагноза требуется биопсия. Один из вариантов 
лечения ― трансплантация печени [29].

У некоторых пациентов с ВВПШ наблюдаются сим-
птомы лёгочной гипертензии: затруднённое дыхание 
и одышка [30, 31]. Тяжёлая лёгочная гипертензия может 
привести к кардиогенному обмороку вследствие сниже-
ния преднагрузки и низкой церебральной перфузии [17]. 
В описываемом клиническом случае также была диагно-
стирована лёгочная гипертензия.

У пациентов с заболеваниями печени, сопровожда-
ющимися портальной гипертензией, может развиваться 
гепатопульмональный синдром. Вазоактивные медиа-
торы из кишечника, минуя печёночное кровообращение 
через портосистемный шунт, поступают непосредственно 
в лёгочное сосудистое русло, вызывая дисбаланс между 
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вазодилатационными и вазоконстрикционными вещества-
ми, индуцируя лёгочную гипертензию [9]. Терапия данного 
состояния — коррекция сосудистых аномалий печени. 

Диагностика и лечение
В настоящее время нет опубликованных клинических 

рекомендаций по диагностике и лечению ВВПШ. A. Baiges 
и соавт. [32] на основании результатов многоцентрового 
международного исследования, включавшего 66 паци-
ентов, предложили свой алгоритм ведения пациентов 
с ВВПШ (рис. 8). 

В описываемом клиническом случае подозрение 
на мальформацию Абернети возникло при проведении 
УЗИ брюшной полости. Как правило, ультразвуковые 
признаки ВВПШ включают отсутствие или гипоплазию 
воротной вены, очаговые образования в паренхиме пе-
чени, недостаточность внутрипечёночных портальных 
сосудов и сигналов потока, гипертрофию печёночной ар-
терии [33]. Аномалии, выявленные в ходе УЗИ, должны 
быть дополнительно подтверждены с помощью других 
методов визуализации, таких как КТ или магнитно-резо-
нансная ангиография (МР-ангиография). КТ с контраст-
ным усилением даёт важную информацию о размере, 
расположении и типе шунта, что помогает в выборе 
наиболее оптимального подхода к лечению индивиду-
ально для каждого пациента. Кроме того, КТ позволяет 
визуализировать и оценивать сопутствующие аномалии, 
включая образования в печени. МР-ангиография ― на-
дёжный неинвазивный метод визуализации анатомии пе-
чёночных сосудов, который в отличие от КТ не сопряжён 

с рентгеновским излучением и имеет более высокий тка-
невой контраст. Кроме того, применение диффузионно-
взвешенных изображений и гепатотропных контрастных 
препаратов может дать дополнительную ценную инфор-
мацию для оценки узловых образований печени и после-
дующего принятия решений о тактике ведения пациента. 

Терапевтический подход зависит от типа и разме-
ров шунта, тяжести симптомов, сопутствующих аномалий 
и осложнений. Бессимптомные пациенты могут находиться 
под медицинским наблюдением. Так, учитывая риск разви-
тия осложнений, L. Kwapisz и соавт. [27] рекомендуют паци-
ентам с ВВПШ проходить плановые медицинские обследова-
ния, регулярные анализы крови, включая печёночные пробы, 
а также ежегодные визуализирующие исследования печени. 

Опыт лечения пациентов с мальформацией Абернети 
по-прежнему невелик. Исходя из описанных случаев, 
современные варианты хирургического лечения включа-
ют интервенционное или хирургическое закрытие шун-
та и трансплантацию печени. Варианты долгосрочного 
лечения при I типе ограничиваются пересадкой печени 
с поддерживающей терапией в период ожидания опе-
рации. У пациентов с ВВПШ II типа имеется больший вы-
бор вариантов терапии в зависимости от развившихся 
осложнений и сопутствующих аномалий. Один из них ― 
лигирование или закрытие портосистемного шунта с по-
мощью интервенционной ангиографии [34]. Однако стоит 
учитывать, что интервенционное закрытие может вы-
звать рецидивирующую гипераммониемию [35]. 

Может оказаться полезным проведение диагностиче-
ской окклюзии шунта баллонным катетером для оценки 

Рис. 8. Алгоритм ведения пациентов с врождённым внепечёночным портосистемным шунтом по A. Baiges и соавт. [32]. 
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внутрипечёночной портальной системы у пациентов с обои-
ми типами ВВПШ [35]. Этот тест позволяет визуализировать 
мелкие ветви воротной вены, которые невозможно увидеть 
на УЗИ. H. Kanazawa и соавт. [36] предложили новую клас-
сификацию внутрипечёночной портальной системы (лёгкая, 
умеренная и тяжёлая), исходя из результатов теста на ок-
клюзию шунта. Классификация внутрипечёночной порталь-
ной системы коррелирует с портальным венозным давлени-
ем при окклюзии шунта, результатами гистопатологических 
исследований, послеоперационным портальным венозным 
кровотоком и регенерацией печени и полезна для принятия 
решения о проведении одно- или двухэтапного закрытия 
шунта или трансплантации печени. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Мальформация Абернети ― редкая патология, свя-

занная с тяжёлыми осложнениями и неблагоприятными 
исходами. Постановка диагноза ВВПШ представляет 
собой сложную диагностическую задачу из-за низкой 
распространённости, неспецифичности симптомов, во-
влечения различных систем органов и вариабельности 
клинических проявлений. Методы медицинской визу-
ализации играют важную роль в диагностике данной 
патологии и планировании лечения. Раннее выявление 
и индивидуальный подход к лечению пациента имеют 
решающее значение для предотвращения развития ос-
ложнений. Кроме того, требуются длительное медицин-
ское наблюдение за пациентами и регулярные обследо-
вания для своевременного выявления злокачественных 
новообразований. 
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