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先天性肝外门体分流的产前超声诊断

罗舒榆１，２　综述　王慧芳
２
　审校

（１．广东省汕头大学医学院，广东 汕头５１５０４１；

２．深圳大学第一附属医院、深圳市第二人民医院 超声科，广东 深圳５１８０３５）

【摘要】　先天性肝外门体分流是一种十分罕见的先天性静脉系统畸形，主要特征是门静脉血直接分流

进入体静脉系统，不流经或少量流经肝脏。目前国外已有少量产前诊断个案报道，而国内对该病的研究

较少，因此提高检查者对该疾病的认识尤为重要。本文就先天性肝外门体分流胚胎发生机制、临床分型

及表现、产前超声诊断及其预后进行综述。
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　　先天性肝外门体分流（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｅｘｔｒａｈｅｐａｔｉｃ

ｐｏｒｔｏｓｙｓｔｅｍｉｃｓｈｕｎｔ，ＣＥＰＳ），又称先天性门静脉缺

失、Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形，是一种十分罕见的先天性静脉

系统畸形，由英国外科医生Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ
［１］于１７９３年

在对１例女童尸体进行解剖时首次提出。该病的主

要特征是门静脉血直接分流进入体静脉系统，不流

经或少量流经肝脏。

临床上，肝外门体分流可引起胎儿水肿、生长受

限甚至心力衰竭，出生后患者发生脑病和肝脏肿瘤

的风险较正常人增高。因此，早期产前诊断及监测

干预具有重要的意义。

１　正常门静脉系统的发育过程

胚胎发育至第４周时，胎儿静脉系统主要由３

对静脉构成：脐静脉、卵黄静脉和总主静脉。第４

～６周时，肝芽迅速生长并在原始横膈内形成广泛

血管网，在左、右卵黄静脉之间形成３段血管吻

合：远心段最终形成门静脉，肝内段形成肝血窦，

而近心段的左侧支退化，右侧支则形成肝静脉和

下腔静脉的近心段，实现了卵黄静脉门静脉系统

的转换。

与此同时，在胚胎的第６周，脐静脉与左侧肝

血窦形成吻合支，此时大部分胎盘血流入肝左叶。

直至胚胎发育至第８周，脐静脉与门静脉右支相

通，使胎盘血流进入肝右叶，再由下腔静脉近心段

流入心脏。此后，肝血窦的融合形成了静脉导管，

使部分富氧的脐静脉血绕过肝脏，直接进入体

循环［２］。

２　肝外门体分流的发生机制

肝外门体分流的病因至今尚未明确，被最为广

泛接受的是 Ｗｈｉｔｅ等
［３］于１９６９年提出的“关键吻

合”理论：卵黄静脉和脐静脉吻合失败或胚胎早期脐

静脉被过度吸收导致脐静脉入肝血流减少，以致肝

内门静脉萎缩；发育不良的门静脉使脾静脉和肠系

膜上静脉无法共同汇入门静脉中支，进而绕过肝脏

直接汇入体循环，其中以肠系膜上静脉汇入下腔静

脉肝下段或左肾静脉最为常见。

近来有学者提出［４］，胎儿的脐静脉、门静脉和静

脉导管在功能上是一个不可分割的整体，三者其一

若发生缺失或被替代，均可导致其他两者向体静脉

分流，临床上应将此类分流统一命名为“脐静脉门

静 脉体 静 脉 分 流 （ｕｍｂｉｌｉｃａｌｐｏｒｔａｌｓｙｓｔｅｍｉｃ

ｓｈｕｎｔｓ，ＵＰＳＶＳ）”，包括脐静脉体静脉分流（Ⅰ型）、

静脉导管体静脉分流（Ⅱ型）和门体静脉分流（Ⅲ

型）。因此，肝外门体分流常合并静脉导管缺失、脐

静脉连接异常等其他静脉系统畸形。
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３　先天性肝外门体分流的分型

目前，临床上对先天性肝外门体分流最常用的

分型方法是由 Ｍｏｒｇａｎ等
［５］在１９９４年提出的。根

据肝内灌注情况可将该病分为二型：ＡｂｅｒｎｅｔｈｙⅠ

型为门静脉向体静脉完全分流（端侧分流
［６］），肝脏

内无门静脉血流灌注；ＡｂｅｒｎｅｔｈｙⅡ型为门静脉向

体静脉部分分流（侧侧分流），肝脏内仍有部分门静

脉血流灌注。其中，Ⅰ型可再分为Ⅰａ和Ⅰｂ两种亚

型。Ⅰａ型：肠系膜上静脉与脾静脉未汇合，分别与

体静脉相接；Ⅰｂ型：肠系膜上静脉与脾静脉汇合成

静脉干后流入体静脉，此静脉干可视为异常的门静

脉。ＡｂｅｒｎｅｔｈｙⅠ型与Ⅱ型在临床表现和治疗上大

相径庭：Ⅰ型多发于女性，常合并其他畸形，预后较

差，需行肝移植术治疗；而Ⅱ型男性多发，多为单纯

性门静脉畸形，预后较好，症状严重者可行分流封堵

术。

此外，日本学者 Ｋｏｂａｙａｓｈｉ
［７］根据流入静脉的

类型将此病分为三型：Ａ型：门静脉直接分流入下腔

静脉（最常见）；Ｂ型：门静脉分流入肾静脉；Ｃ型：门

静脉分流入髂静脉。此分型有利于对可能发生的并

发症进行评估：Ａ型多伴发心脏及其他畸形，而Ａ、

Ｂ型肝性脑病的发生率高于Ｃ型。Ｃ型患者常伴有

下消化道出血，这可能与Ｃ型分流的门静脉通过内

痔静脉丛与髂静脉相连，易形成广泛侧支循环有关。

４　临床表现

先天性肝外门体分流可累及全身多个系统，以

心脏和肝脏为主。

４．１　肝脏相关异常表现　肝内门静脉灌注不足可

导致肝脏发育异常、功能异常及异常增生，目前报道

的ＣＥＰＳ病例中，２５％的病例肝脏中可见良性结节

性增生病灶，这可能与门静脉灌注减少后肝动脉增

生，肝脏生长因子代偿性增多有关［８］，此类患者发生

肝恶性肿瘤的风险亦较正常人增高［９］。

出生后，门体分流使原本经肝脏解毒清除的胆

汁酸、氨、半乳糖等毒性代谢产物直接进入体循环

中，可引起黄疸、门体分流性脑病、肝肺综合征、高半

乳糖血症等并发症。

４．２　心脏及其他畸形　约１／３的ＣＥＰＳ患者（特别

是ＡｂｅｒｎｅｔｈｙⅠ型）合并先天性心脏畸形
［１０］，其中

以房间隔缺损、室间隔缺损最为常见。此外，亦有合

并胆道闭锁、多脾综合征、尿道下裂、多囊性肾发育

不良等其他畸形的报道。

５　肝外门体分流的产前超声诊断

５．１　研究进展　自Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ发现该疾病以来，国

内外陆续有对ＣＥＰＳ的相关病例报道，但其多为新

生儿或成人。２００９年，Ａｃｈｉｒｏｎ
［１１］首次对胎儿先天

性门静脉异常进行了报道，提示该病可在产前被发

现并诊断。近年来，高分辨超声联合三维超声的应

用提高了产前识别ＣＥＰＳ的能力，国外已有少量产

前诊断个案报道，而国内对该病的研究较少，尚未见

对胎儿期ＣＥＰＳ的病例报道。

目前的产前常规超声检查中，检查者更多地关

注静脉导管，忽视了对门静脉、肝静脉的扫查，而既

往大部分Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ病例都是在发现胎儿静脉导管

未能显示后进而观察到门静脉异常得以诊断的［１２］，

因此完善和规范胎儿静脉系统的筛查、提高检查者

对该疾病的认识尤为重要。对此，Ｓｉｎｋｏｖｓｋａｙａ
［１３］

提出“五步顺序分析法”对胎儿静脉系统进行系统性

扫查，该法有效提高了对单发体静脉及肺静脉系统

畸形的检出率。在此基础上，Ｙａｇｅｌ等
［１４］简化并提

出“三平面”法对中孕期胎儿腹部静脉系统进行扫

查，有助于尽早发现脐静脉门静脉体静脉相关畸

形。

５．２　正常胎儿门静脉超声解剖及扫查方法　正常

胎儿肠系膜上静脉在后方与脾静脉汇合，形成门静

脉主干，即肝外门静脉。正常脐静脉沿镰状韧带入

肝后汇入门静脉左支，灌注肝左叶，此后门静脉左支

呈直角延续为“Ｌ”形的门静脉窦。门静脉窦与门静

脉主干汇合后向右走行为门静脉右支，将来自脾脏

和胃肠的低氧血灌注入肝右叶。静脉导管起自于Ｌ

形的门静脉窦处，将含氧血直接汇入心脏。

Ｙａｇｅｌ等
［１４］建议中晚孕期采用“三平面”法对中

孕期胎儿腹部静脉系统进行系统性超声扫查。Ａ平

面：在胎儿腹围测量切面基础上轻微摆动探头，可显

示门静脉主干走行于降主动脉与胃泡之间，与门静
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脉窦汇合后走行为门静脉右支；Ｂ平面：在 Ａ平面

的基础上将探头朝胎儿头侧偏移，显示肝左静脉、肝

中静脉、肝右静脉共同汇入下腔静脉；Ｃ平面：在胎

儿上腹部旁矢状切面作连续追踪扫查，显示脐静脉

与静脉导管相连，经下腔静脉汇入右心房。

此扫查方法有助于系统地观察脐静脉、门静脉、

下腔静脉、静脉导管以及肝静脉的相对位置并追踪

各静脉走行，当发现任何分支连接可疑时，可加用频

谱多普勒获取相关参数信息。

５．３　筛查时间的选择　由于受到孕妇腹壁厚度、胎

儿体位等诸多因素的影响，胎儿静脉系统结构显示

的清晰度在早孕期不如中孕期，准确率稍差，漏诊率

较高。研究显示［１５］，孕２０周时已可清晰辨认门静

脉及肝静脉系统结构，其中肝静脉显现率可达

９１％，门静脉主干显现率可达９４％，且其管径随孕

周逐渐增大，由１．５ｍｍ（孕２１周）增至３．４ｍｍ（足

月）。因此，选择在中孕期对胎儿静脉系统进行扫查

有助于尽早发现静脉系统异常。

５．４　肝外门体分流的产前超声诊断　在胎儿静脉

系统扫查中，对胎儿腹围测量切面进行仔细扫查尤

为重要。当在该切面发现下腔静脉或脐静脉腹内段

扩张，且肝内门静脉未显示或仅显示部分分支时，应

警惕肝外门体分流的可能。

先天性门体静脉分流的产前超声诊断要点包

括：①脐静脉腹内段扩张，伴或不伴下腔静脉扩张；

②肝内未见门静脉系统，或肝内门静脉管腔闭塞、狭

小、迂曲；若超声未发现任何门静脉分支则诊断为

ＡｂｅｒｎｅｔｈｙⅠ型（门静脉完全缺失），而只要存在一

条门静脉小分支则为 ＡｂｅｒｎｅｔｈｙⅡ型（门静脉部分

缺失）；③脐静脉腹内段血流频谱形同静脉导管，为

高速低阻的搏动性三相波型；④门静脉血流灌注减

少可引起肝动脉代偿性血流增加，表现为肝动脉扩

张，血流增速，ＰＩ降低
［１６］。

二维超声难以观察肝外门体分流的准确部位，

随着超声重建技术的不断进步，采用三维能量多普

勒成像技术或四维时空间关联成像（ｓｐａｔｉｏｔｅｍｐｏｒａｌ

ｉｍａｇｅｃｏｒｒｅｌａｔｉｏｎ，ＳＴＩＣ）技术
［１７］对可疑血管进行扫

查重建，可更清楚地显示异常血管的起止和走行，有

助于该病的分型及诊断。

当发现胎儿存在门静脉系统畸形时，检查者应

警惕是否同时合并脐静脉或静脉导管的异常连接，

并排除肝内异常增生、心脏畸形、多脾以及胆管闭锁

等并发畸形。该病需与布加综合征、门静脉海绵样

变、肝硬化门静脉高压并形成门腔静脉分流加以鉴

别。

６　与其他影像学检查对比

磁共振检查可发现门静脉缺失及脐静脉连接异

常，并提供分流的解剖部位以助于分型，但因其价格

较为昂贵且成像易受到胎动的干扰，不适用于产前

筛查。超声因其安全、无创、经济、实时等特点作为

胎儿门静脉畸形的产前筛查首选方法，但在既往大

多数病例中，超声检查可发现门静脉缺失及脐静脉

连接的异常，但因孕妇腹壁厚度、胎儿体位等诸多因

素干扰，无法提供肝外门体分流的准确部位，需出生

后行进一步检查确诊。

出生后，直接或间接门静脉造影是诊断该病的

金标准，亦是检测小型分流最敏感的方法。但该方

法是侵袭性的和昂贵的，不适用于定期随访［１８］，因

此临床上多采用３Ｄ计算机扫描血管成像或磁共振

成像帮助确诊，并有利于发现肝脏内的局灶性病变。

７　预后

先天性肝外门体分流患者的预后主要取决于分

流量大小、门静脉系统发育情况以及其他合并畸形

的严重程度。对ＣＥＰＳ患儿应密切监测早期血流动

力学改变，一旦出现心包积液、全身水肿、心脏增大

等心衰征象应尽早分娩。

出生后，长期的观察与检测也是必要的。目前

国际上尚未有相关的治疗指南，有学者建议该病患

者应每年行一次肝脏的影像学检查和两次肝酶及肝

功能检测［１９］。手术干预可帮助患者缓解症状和预

防并发症，包括肝移植、外科封堵、介入栓塞等，但具

体方案仍需根据患者疾病的解剖类型和临床症状而

决定［２０］。
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