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（本文编辑：李丹青）

　　患者，男，２０岁，因“呕血２日”于２０１９年１月３０日至昭
通市第一人民医院就诊，血液常规示 ＷＢＣ计数１．８３×１０９／Ｌ，
ＰＬＴ计数５７×１０９／Ｌ，Ｈｂ５２ｇ／Ｌ，肝功能大致正常，Ｂ超检查提
示：门静脉血流呈逆肝性，胃底静脉、脾静脉迂曲扩张（考虑门

静脉高压）、脾重度肿大。患者无牙龈出血、鼻出血、皮肤青紫，

后转至上级医院（昆明市儿童医院），ＷＢＣ计数、ＰＬＴ计数及
Ｈｂ均无明显波动，腹部ＣＴ检查提示：肝硬化，肝内胆管轻度扩
张，门脉高压，食管胃底静脉曲张，侧支循环开放，脾脏肿大，
腹腔积液。２０２３年４月于昭通市鲁甸县人民医院行腹部 Ｂ超
检查提示：肝实质增粗欠均；重度脾脏肿大，脾静脉内径增宽。

多次就诊均诊断为肝硬化、门静脉高压、胃底静脉曲张、脾功能

亢进等，经抑酸、护胃、保肝、降门脉压等治疗后症状缓解出院。

４年来患者一般情况尚可，未再呕血，无黑便、腹胀等。２０２３年
４月１９日患者因定期复查，收住云南省第一人民医院消化内
科。患者及家属否认慢性肝病及肝炎病史。体格检查：身高

１５０ｃｍ，体重４８ｋｇ，体态似儿童，无认知障碍、行为改变，智力正
常，肝病面容，可见肝掌及蜘蛛痣，未见瘀斑及出血点，轻度贫

血貌，腹膨隆，腹壁柔软，未见腹壁静脉曲张，右上腹及剑突下

轻压痛，未触及肝脏，可触及脾脏，甲乙线１０ｃｍ、甲丙线２０ｃｍ、
丁戊线３ｃｍ，边界清，质地韧，肝区轻度叩击痛，移动性浊音阴
性。无手部震颤、肌肉僵硬、肌张力增高等。血液常规：ＷＢＣ计
数 １．８７×１０９／Ｌ、ＰＬＴ计数 ４３×１０９／Ｌ，Ｈｂ１１０ｇ／Ｌ；肝功能：ＡＳＴ
１９Ｕ／Ｌ、ＡＬＴ１６．４Ｕ／Ｌ、碱性磷酸酶（ＡＬＰ）１２８Ｕ／Ｌ、胆碱酯酶
５０３９Ｕ／Ｌ、血清总胆汁酸２２．４ｕｍｏｌ／Ｌ、总胆红素１５．５ｕｍｏｌ／Ｌ、前
白蛋白１０１ｍｇ／Ｌ；甲胎蛋白１．９６ｎｇ／ｍｌ；凝血功能：活化部分凝血
活酶时间４２．６ｓ、凝血酶原时间１７．５ｓ、国际标准化比值１．４１、
纤维蛋白原１．６４ｇ／Ｌ、Ｄ二聚体０．２７ｕｇ／ｍｌ、抗凝血酶７３％、凝
血酶原时间活动度６０％。肾功能、抗核抗体普、血脂、铜蓝蛋
白、α１胰蛋白酶、血氨、尿常规、乙型肝炎病毒检测５项、粪便
常规均未见明显异常。Ｃｈｉｌｄｐｕｇｈ评分Ａ级。胃镜检查结果示
食管静脉曲张（图１）。ＣＴ血管造影（ＣＴＡ）检查结果：１．肝硬
化，肝内胆管扩张，脾脏明显增大；２．门静脉主干管腔纤细，脾
静脉迂曲扩张；门脉高压并侧支循环（膈静脉、纵隔多发静脉迂

曲扩张，脾肾分流形成，食管胃底静脉曲张），见图２。考虑诊
断：Ⅱ型Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形，肝硬化，门静脉高压，肝内胆管扩张，
食管胃底静脉曲张。予抑酸、护胃、保肝、利尿、降门脉压等
对〗症支持治疗，患者及家属拒绝行血管分流阻断术等治疗，于
４月２６日要求自动出院。２０２４年６月随访，患者诉１年来再发
呕血１次，于当地医院治疗后症状好转。

·０５２· 临床内科杂志２０２５年３月第４２卷第３期　ＪＣｌｉｎＩｎｔｅｒｎＭｅｄ，Ｍａｒｃｈ２０２５，Ｖｏｌ．４２，Ｎｏ．３



图１　２０２３年４月２１日患者胃镜检查结果［食管静脉曲张（食管下段），如箭头所示］　图２　２０２３年４月２３日患者

ＣＴＡ检查结果［Ａ～Ｂ：脾脏内４条血管的改变；Ａ：血管造影；Ｂ：三维重建；门静脉（ＰＶ）明显纤细，如白色箭头所示；脾静

脉（ＳＰＶ）迂曲、增粗，如黑色箭头所示；肠系膜上静脉（ＳＭＶ），如黄色箭头所示；肠系膜下静脉（ＩＭＶ），如红色箭头所示。

Ｃ：脾脏增大及脾静脉增粗；脾静脉迂曲扩张，如黑色箭头所示；迂曲增粗的侧支，如白色箭头所示］

　　讨　　论
Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形是妊娠４～１０周时由于脐静脉和卵黄静脉

发育异常，导致门静脉先天发育不良或缺失，从而导致腔静脉

和门静脉之间分流异常的疾病［１２］。Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形的患病率约
为１／３００００～１／５０００，其在１９９４年被 Ｍｏｒｇａｎ等［３］分为Ⅰ型和
Ⅱ型。Ⅰ型为门静脉干血完全向腔静脉分流而不回流到肝脏，
如门静脉缺失，胃肠静脉血完全向腔静脉分流。Ⅰ型分为Ⅰａ
和Ⅰｂ两个亚型。Ⅰａ是脾静脉和肠系膜上静脉不形成汇合
点，分别流入下腔静脉；Ⅰｂ是指脾静脉和肠系膜上静脉汇合后
流入下腔静脉。Ⅱ型Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形为门静脉血部分回流至肝
脏，部分流至腔静脉，最常见的是通过门静脉系统肾静脉下腔
静脉途径，其中绝大部分途径是经左肾静脉分流；其次是门静

脉系统食管胃底或奇静脉、半奇静脉上腔静脉途径［４］。Ⅰ型
多数为儿童，且好发于女性，常合并其他脏器先天畸形，并易继

发肝内肿瘤。而Ⅱ型较常见于男性，通常为门静脉单一畸形，
常合并先天性心脏病、多脾、内脏异位、骨骼畸形以及其他［５］。

Ⅰ型肝内无门静脉血流，一般情况较Ⅱ型发病更早，症状更重。
Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形可引起多个系统疾病，包括消化、神经、呼吸

系统等。白婷婷等［５］指出，７０．５６％的患者首次就诊原因为消
化系统相关症状；１４．０６％患者由于其他原因首次就诊，包括多
发性畸形、下肢血管畸形、发育迟缓和体检发现等。本例患者

即以呕血为首次就诊原因，伴生长发育迟缓，与其他文献报道

一致。该疾病患者无特异性临床表现，单靠临床表现诊断困

难。超声是其诊断的首要方法，但由于只能显示门静脉的主要

分支而存在局限性。腹部 ＣＴ、ＣＴＡ、ＭＲＩ、磁共振血管成像
（ＭＲＡ）和数字减影血管造影（ＤＳＡ）均能较好显示门静脉发育
异常和肝外分流血管的解剖情况。ＣＴＡ能较好显示肝内血管
情况，是诊断本病的“金标准”，但其为有创性检查且存在术后

并发症风险，故并非是本病首选的影像方法［６］。

Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形患者临床表现不一，首诊原因多样，其治疗
方案根据分流的类型和位置及症状严重程度和相关并发症来

逐案确定［７］。肝移植是 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形 Ｉ型患者治疗的主要方
案；Ⅱ型患者主要以分流血管封堵术为主［８］。本例患者不明原

因门脉高压且年轻起病，４年来误诊为原发性肝硬化，但肝硬化
原因不明；至我院行ＣＴＡ检查，仔细阅片后发现门静脉主干管
腔纤细而致门脉高压并侧支循环形成，确诊为Ⅱ型 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ
畸形。该患者肝硬化，其原因可能与肝脏血流不规则和肝营养

物质（如胰岛素和胰高血糖素）从肝脏转移有关，导致肝脏发

育、功能和再生能力改变［９］。本例患者并发肝内胆管扩张，其

可能由于Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形是门静脉解剖和肝内血流异常，这可
能导致肝脏结构功能异常，从而引起肝内胆管扩张。肝内胆管

扩张可能是肝功能不全或门体分流的一种后果，而不是直接与
Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形相关的并发症，但在评估Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形患者时，
应该考虑到肝功能异常和肝内胆管的情况。根据本例患者的

临床表现，其主要治疗方案是行分流血管阻断术；多项报道显

示，患者行分流血管阻断术后，可出现肝内门静脉血流增多、门

静脉再发育或扩张，肺动脉高压、肝功能异常、高氨血症、低氧

血症等均可得到改善［１０１２］。本例患者由于本人及家属拒绝该

治疗方案，未能进一步研究观察。

综上，Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形临床表现、实验室检查无特异性，而
ＣＴ影像对此类患者病因诊断有较大帮助。故熟悉该疾病影像
学表现，明确其变异部位及分型，可减少对其的误诊、漏诊。根

据分型及临床表现，选择个体化治疗方案，改善患者生存质量。
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