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为先天性疾病，4,JL多见，该畸形常引起肝硬化，但多无引起

肝硬化的其他疾病，如病毒性肝炎、酒精肝等，而肝硬化门脉

高压病人多合并引起肝硬化的其他疾病，且发病较晚。②

Abexnethy畸形常合并其他系统的畸形，而单纯肝硬化门脉高

压病人常无其他系统的畸形。③在影像学表现上Abernethy

畸形无门静脉(I垂!)或仅有纤细的门静脉另有粗大的肝夕l'fl

体分流(Ⅱ型)，而肝硬化门静脉高压病人肝内、肝夕l'fl静脉明

显增宽，这是最重要的鉴别点。此病人影像学表现为肝内未见

明显门静脉分支，肝外门静脉纤细，另有粗大的肝外门体分流。

Abemethy畸形的治疗应根据畸形的分型及病人的具体

情况来决定，但目前没有统一的认识和成熟的治疗方案[21。，

目前主要有如下治疗方案：①肝移植术，主要适合于合并严重

的肝性脑病、肝肺综合征等严重合并症的病人，国外已有此类

疾病肝移植的报道(((Pediatric Transplantation)))。②关闭异常

的门腔分流，此种手术方式适合于由于门体分流致消化道出

血、有严重肝性脑病等严重并发症的Ⅱ型畸形病人，可选择腔

镜或介入手术。③对症手术治疗，对于由于畸形引起的便血

病人，可行直肠周围血管离断和直肠下段静脉缝扎陋]，也有

为了控制出血行乙状结肠造瘘，远端暂时废用，出血好转后行

造瘘关闭术的报道嘲；对于脾大伴脾功能亢进、呕血病人可

行脾切除加贲门血管离断术或脾动脉栓塞术[7]。④肝占位切

除术，主要适合于高度怀疑恶性肿瘤的病人。

总之，Abernethy畸形少见，临床表现多样，可合并其他

器官或组织的病变，MRA或CTA是诊断及分型的主要影

像学检查，根据分型及病人的病情制定治疗方案。
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