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肝动脉畸形 (Al ag ill e
综合征 )
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肝动脉畸形 (又称 赶娜ne
综合征和 wa

t
-

so 介从匆lle 综合征 )是一种 常染色体显性 遗

传性先天性疾病
,

伴不同的 明显的外显率
。

由 W a ts幻n 和 M ille :
首次报道

,

并由 月匆ne
充

实
,

病变缺陷可能位于 20 号染色体短臂
。

临床表现包括慢性肝内胆汁郁积 (91 % )

伴痉痒
、

典型面容 (95 % ) (前额突出
、

眼间距

宽
、

鞍状 鼻或直 鼻 )
、

眼 畸形 (角膜胎 生环 )

(88 % )
、

骨骼畸形 (蝶形椎骨 ) (87 % )
、

心脏畸

形 (75 % )(房间隔缺损 )
、

外周肺动脉狭窄
、

皮

肤畸形 (黄瘤 )
、

精神和身体发育迟缓
。

减少
,

门脉轻度纤维化
,

胆汁郁积时的炎性改

变
。

仪器检查

病例报告

病史 28 岁男 性患者
,

由于 龙匆lle 综

合征的反复发作的食道静脉曲张 出血
,

而住

院治疗
,

试图进行肝移植
。

出生时即有黄疽
,

其后出现生长障碍和眼睛病变及性腺机能减

退
。

入院时体检 巩膜黄疽
,

褐色皮肤
,

耳廓

畸形 (图 1 )
,

E d犯 氏点和心尖有收缩期杂音

并向颈动脉传导
,

两侧角膜胎生环 (又称少年

脂样弓角膜边缘环形混浊 )
,

脾肿大
,

性腺机

能减退
,

房间隔缺损
。

实验室检查 胆汁淤积
: 总胆红 素6

.
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娜沮
,

G OT 55 U /l
,

G PT 科U/ 1
,

G l刀H 44 U /l
,

y
-

GT 26 2 U /l
,

碱 性磷 酸酶 9 23 U /l
。
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,
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夕
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肝组织活检和组织 学检查
: 胆管数明显

食道胃十二指肠镜检
:
食道 胃底静脉曲

张
,

n
一

m 度
。

超声和 cr
:
肝脾肿大

,

肝右叶球

形占位性病变
,

直径 ro x lo x 12 cm
。

磁共振

(图 2 )
:
肝脾肿大

,

肝右叶球形占位性病变并

导致邻近肝血管受 压
。

与肝组织 相 比
,

飞 -

加权相表现为不均匀的等质至低密度影
,

Tl
一
加权相为为均匀的等质至高密度影

。

静脉

给予造影剂后
,

显示部分病变区
,

然而继续发

展则为显著的低密度内信号
。

明显增大的肝

脾至肾脏移位
。
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除了典型的面容外
,

从哈lle 综合征最常

见的表现为肝脏损害伴纤维化和肝硬化及门

静高压
。

并发症为反复发作的食道静脉曲张

出血
、

腹水
、

脾肿大和肝性脑病
。

到目前为止
,

还没 有关于该病影像学的

科研报道
。

Hal

~
及 同事于 199 3 年首次

发表 了 CT
、

MRI 和核素扫描的结果
,

在其文

章中提及肝脏的球形结构和肝小叶的改变
,

肝叶发育不 良或 由于 占位性病 变而 受挤

压或被取代
,

无 正常的肝脏血管
。

有 些病例

证实有肝硬化
,

50 % 的病例有 脾肿大
,

病因

不明
。

极少数病例肝 癌可伴发 灿agi lle 综合

征
,

本例无肿瘤
。

Al 匆lle 综合 征 的保守 治疗为肌 肉注射




