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图１　男，１９岁，Ⅱ型Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形合并肝肺综合证。ａ）门静脉期ＶＲ图；ｂ）斜位 ＭＩＰ图示增粗的肠系膜上静脉（ＳＭＶ）分

出一细小的入肝内门静脉（ＩＰＶ）后，与脾静脉（ＳＶ）汇合形成一粗大的肝外门静脉（ＥＰＶ），并收集中肝静脉（ＭＨＶ）、左肝静

脉（ＬＨＶ）血流，最后与收集右肝静脉（ＲＨＶ）的下腔静脉（ＩＶＣ）汇合入右房；ｃ）横轴面；ｄ）冠状面 ＭＩＰ图示肺动脉主干明显

扩张，两肺内小血管扩张并延伸到胸膜下。

　　病例资料　患者，男，１９岁，紫绀、进行呼吸困难４年余。

外院误诊为肺动静脉瘘１年余。体检：口唇及甲床紫绀，末端

指指关节变形，呈杵状；未见蜘蛛痣；心肺听诊未见异常；肝脾

未触及肿大。实验室检查：红细胞６．３×１０１２／ｌ（正常３．９０～

５．９０×１０１２／ｌ）；肝功能：低白蛋白３１．９５ｇ／ｌ，高直接胆红素

２１．９７μｍｏｌ／ｌ（正 常 ０．００～８．００ｍｏｌ／ｌ）和 高 间 接 胆 红 素

３１．１０μｍｏｌ／ｌ（正常０．００～１９．００ｍｏｌ／ｌ）；未吸氧血气分析：卧位

ＰＨ７．４３，ＰＣＯ２２８ｍｍＨｇ，ＰＯ２４８ｍｍＨｇ，ＨＣＯ３－１８．６ｍｍｏｌ／ｌ，

ＳａＯ２８５％；站位 ＰＨ７．４２，ＰＣＯ２２７ｍｍＨｇ，ＰＯ２２６ｍｍＨｇ，

ＨＣＯ３－１７．５ｍｍｏｌ／ｌ，ＳａＯ２４９％；肺泡动脉氧分压差６６．７ｍｍＨｇ；

肺功能：肺活量中度减低，最大通气量重度减低，１ｓ量轻度减

低，１ｓ率值偏高，流速容量曲线峰值降低。残气容积占预计

１２９．２％，肺扩散功能减退。肺动脉造影及右心导管检查，提示

未见肺动静脉异常交通，平均肺动脉压为８ｍｍＨｇ。

心脏彩超：肺动脉增宽（内径２８ｍｍ），三尖瓣轻度返流，各

房室腔大小正常，多切面探查未见房室间隔明显连续性中断，

未探及明显动脉导管。右心声学造影：右房、右室见大量气泡

回声，间隔３～４个心动周期后，左房、左室亦见大量气泡回声，

提示存在肺内动静脉分流。

ＣＴ门静脉造影：肠系膜上静脉增粗，发出一细小门静脉入

肝后与粗大的脾静脉汇合成肝外门静脉分流支上行，并收集中

肝、左肝静脉，与收集右肝静脉的下腔静脉汇合入右房 （图１ａ、

ｂ）。ＣＴ肺动脉造影：两肺动静脉扩展，以末梢支为甚，达胸膜

下，未见明显肺动静脉瘘或畸形；肺动脉高压（肺动脉主干内径

达３７．２ｍｍ，图１ｃ、ｄ）。结合临床诊断为先天性肝外型门腔静

脉分流畸形合并肝肺综合证。

讨论　先天性门腔静脉分流畸形首次于１９７３年 Ａｂｅｒｎ

ｅｔｈｙ
［１］对１例１０个月大的不明死因女婴尸解时报道，因而以

Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ命名。门静脉系统的发生、发展起源于胚胎第４～１０

周的卵黄静脉和脐静脉，大多数学者认为胚胎期腔静脉发育的

复杂性及其与卵黄静脉发育的密切关系可以解释Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸

形的发生［２］。

１９９４年 Ｍｏｒｇａｎ和Ｓｕｐｅｒｉｎａ
［３］根据先天性门静脉与腔静脉

之间的异常分流量，对 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形进行了分型：Ⅰ型，完全

型门体静脉分流，肝脏不接受门静脉血流灌注；Ⅱ型，部分型门

体静脉分流，肝脏接受部分门静脉的血流。Ⅰ型又被分为２个

亚型：Ⅰａ型，ＳＭＶ和ＳＶ不汇合，分别汇入体静脉系统；Ⅰｂ

型，ＳＭＶ和ＳＶ汇合形成门静脉干后汇入体静脉系统。Ｈｏｗ

ａｒｄ等
［４］则根据先天性门静脉血流分流方向，将 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸

形分为端侧型分流即Ⅰ型和侧侧型分流即Ⅱ型。本例属于Ⅱ

型Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形。

Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形临床表现多种多样，总的来说可分为两大

类：合并先天性病变引起的症状和 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形本身继发的

症状。Ⅰ型Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形多发生于儿童，常合并有其他脏器

的先天畸形，如先心、肝纤维化、胆道闭锁和多脾等［３７］，其可能

是为适应先天性门腔静脉分流而在胚胎发育过程中发生的代

偿性变化［８］。Ⅱ型Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形通常为门静脉的单一畸形，

胃肠道静脉血通过异常的侧侧吻合支向腔静脉分流，由于临床

症状较轻、发现较晚，常常导致代谢产物的增高、代谢活性物质

的不能灭活，引起肝性脑病、肝肺综合征及肝肾综合症等［９１３］。

本例属于Ⅱ型Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形合并肝肺综合证，由于血管活性

物质未经肝脏的灭活，致肺内血管扩张和收缩物质的失衡，大

量肺内血管扩张［１４］，进一步肺动静脉交通支开放，肺内分流形

成。

Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形特征性的影像表现是门静脉缺如或细小，

存在异常门腔静脉分流血管。传统的血管造影检查是诊断本

病的金标准，但其为有创性检查、存在术后并发症风险，而且不

能同时兼并发现内脏病变，故并非是本病首选的影像方法。超
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声操作简单、廉价，同时可了解血流动力学变化，是本病的首选

方法，但由于其有限的视野范围，常常存在局限性。本例患者

由于没有肝脏实质病变，超声上腹检查忽略了血管发育的异

常。ＣＴ血管造影扫描速度快，具有 ＶＲ、ＭＩＰ、ＭＰＲ等强大的

后处理功能，诊断本病的优越性体现在不仅能显示门腔分流全

貌，而且可发现是否并有肝内病灶，其空间分辨率较 ＭＲＡ高，

还能兼顾肺血管的显示。

Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形出现并发症后预后不佳，故熟悉本病影像

表现，可争取得到早期诊断，并指导临床选择合理有效的治疗

方案，尽早改善患者的生存质量。
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《中华临床医师杂志（电子版）》２０１３年度征稿

　　《中华临床医师杂志（电子版）》由国家卫生部主管，中华医学会主办，是中国科技论文统计源期刊、中国科技核心期

刊。半月刊，全年出刊２４期，定价６７２元，国内刊号ＣＮ１１－９１４７／Ｒ，邮发代号８０－７２８，以电子版、纸版导读同时面向全

国公开出版发行，被万方数据库、中国期刊网、维普数据库、美国化学文摘、乌利希期刊指南、波兰哥白尼索引等国内外知

名数据库收录。

本刊２０１２年上半年刊出重点栏目分别为：器官移植；腹部内镜；肿瘤介入治疗；生殖医学；白血病防治；风湿病；肾脏

疾病；青光眼、白内障；精准手术、外科导航；外科感染；老年医学；围产医学；冠心病介入治疗；癫痫等。

欢迎广大临床医师积极投稿并订阅杂志！欢迎各位专家组织、推荐、撰写重点栏目论文！

投稿信箱：１０００３５　北京市１０００３５－５０信箱 编辑部 收

投稿电子邮箱：Ｌｃｄｏｃｔｏｒ＠１６３．ｃｏｍ　Ｌｃｙｓｚｚ＠１６３．ｃｏｍ

电话：０１０－６２２１９２１１　传真：０１０－６２２２２５０８

网址：ｗｗｗ．ｃｌｉｎｉｃｍｅｄ．ｎｅｔ

７０４１放射学实践２０１２年１２月第２７卷第１２期　ＲａｄｉｏｌＰｒａｃｔｉｃｅ，Ｄｅｃ２０１２，Ｖｏｌ２７，Ｎｏ．１２


