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摘要： 肝血管畸形是一类以肝内动脉、静脉或门静脉系统结构异常为特征的先天性或获得性疾病，临床上可表现为高动力

循环症、门静脉高压症和门腔分流并发症。该类疾病的发病率较低，临床表现缺乏特异性，尤其易与肝硬化门静脉高压症

相混淆，从而导致诊断与治疗的延迟。本文重点介绍肝血管畸形所致的常见临床表现及其鉴别诊断，并阐述 3种典型的肝

血管畸形疾病，旨在为临床诊治提供思路和参考。
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Abstract： Hepatic vascular malformations are a group of congenital or acquired disorders characterized by structural abnormalities 
of the intrahepatic arterial， venous， or portal venous systems， with the clinical manifestations of hyperdynamic circulation， portal 
hypertension， and complications of portosystemic shunting. Due to the low incidence rate and nonspecific clinical manifestations of 
such disorders， they are easily confused with cirrhotic portal hypertension， leading to the delay in diagnosis and treatment. This 
article introduces the common clinical manifestations and differential diagnosis of hepatic vascular malformations and elaborates on 
three typical types of hepatic vascular malformations， in order to provide ideas and references for clinical diagnosis and treatment.
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肝血管畸形是一类以肝内动脉、静脉或门静脉系统

结构异常为特征的先天性或获得性疾病，主要包括肝动

静脉畸形、门体静脉分流和肝内门静脉畸形。肝血管系

统包括向肝脏供血的肝动脉和门静脉，血流汇合于肝窦

后，经流出道肝静脉回流至体循环。在胚胎时期，来自

胎盘的血液经脐静脉进入门静脉左支，连接右侧门静

脉，形成主门静脉；其中部分血液与门静脉血液混合后，

经肝静脉进入下腔静脉，另一部分则经静脉导管直接进

入下腔静脉。出生后，脐静脉断流，上述交通支逐渐萎

缩闭合，当门静脉压力升高后可再次开放；先天发育异

常或后天因素可使任意脉管之间出现异常相通，造成肝

脏代谢、血流动力学障碍，并诱发相应临床症状。由于

该病发病率较低，临床工作中易被忽视，甚至出现误诊

或漏诊。近年来，随着影像学技术的进步，肝血管畸形

的诊断率显著提高，其在临床实践中日益受到重视；同

时，随着介入技术的提高，其治疗模式也发生了较大变

化。本文旨在综述肝血管畸形的诊断及治疗进展，以期

提高临床对其的认知水平。

1　常见的肝血管畸形及其临床表现

肝内血管畸形主要涉及肝内 3条主要血管（肝动脉、

门静脉和肝静脉）的异常及其引起的血管异常交通，主

要包括肝动脉-肝静脉畸形、门-体静脉分流以及肝内门

静脉畸形。其临床表现可归纳为 3类：高动力循环症、门

静脉高压症和门腔分流并发症。

1.1　肝动静脉畸形及其鉴别　肝动静脉畸形主要指肝
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动脉和肝内两条主要静脉系统（肝静脉、门静脉）之间的

血管异常及其引起的异常交通，主要包括肝动脉-肝静

脉畸形和肝动脉-门静脉瘘（hepatic arterio-portal fistula，
HAPF）。其临床表现根据异常分流通道类型不同，主要

表现为高动力循环症或门静脉高压症。

（1）肝动脉-肝静脉畸形：早期可无临床症状，或仅

表现为乏力、腹胀。随着肝动-静脉分流的增多，高输出量

心力衰竭是最常见的严重并发症，多见于遗传性出血性毛

细血管扩张症（hereditary hemorrhagic telangiectasia，HHT）累
及肝脏，且存在多发性肝动脉-肝静脉分流的患者，症状常

在中年以后逐渐加重。大量血流经肝动脉-肝静脉瘘快速

引流，形成所谓“窃血现象”，可导致胆管动脉和肠系膜上

动脉供血不足，表现为肠系膜绞痛、缺血性胆管炎等，部分

患者甚至以此为首发症状，需引起临床高度重视，避免延

误诊断［1-2］。肝脏计算机体层成像（computed tomography，
CT）/磁共振成像（magnetic resonance imaging，MRI）三期扫

描中，肝动脉期肝静脉早显是其典型的影像学表现。

（2）HAPF：临床症状与病变累及范围及分流量密切

相关。分流量较小时，患者多无明显症状；分流量较大时，

主要表现为门静脉高压症，以食管胃底静脉曲张破裂出血

和顽固性腹腔积液为主要表现，也可表现为腹胀、腹痛及

腹泻等门静脉及肠系膜静脉回流受阻症状，严重时可出现

缺血性肠病。此类患者常合并不同程度的门静脉系统血

栓，其机制与门静脉血流量增加导致血流淤滞、易形成血

栓有关，可进一步加重门静脉高压［2］。典型的影像学表现

为：肝脏CT/MRI三期扫描中肝动脉期门静脉早显［3］。
上述两种动静脉畸形根据典型的临床和影像学表

现较易鉴别（表 1），重点在于提高临床警惕，对具有相关

症状的患者及时进行影像学检查。

1.2　门-体静脉分流及其鉴别　门-体静脉分流是指门

静脉和体静脉之间存在自发性分流道或交通支，使血流

自门静脉系统直接汇入体循环（腔静脉系统）系统。此

类分流既可以是肝硬化门静脉高压的继发性表现，亦可

先天出现，其临床表现类似于肝硬化门静脉高压，既可

发生在肝内，也可发生在肝外。其临床表现与分流类型

及分流量相关，主要表现为大量门腔分流引起肝门静脉

灌注不足，进而导致肝功能受损和代谢异常，以高氨血

症和分流性脑病为突出特点。影像学可显示门静脉与

腔静脉（或肾静脉）之间形成粗大分流道。

继发于肝硬化门静脉高压的自发性门体分流（如脾

肾分流、胃肾分流等）与先天性肝外门体分流（congenital 
extrahepatic portal-systemic shunt，CEPS，又称 Abernethy
畸形）虽有类似临床表现，但两者自然病程差异显著［4］，治
疗思路亦有较大区别，因此应注意鉴别（表 2）。其中，

Abernethy畸形易在青年时期合并肝性脑病、肺动脉高压/
肝肺综合征及肝结节/肝肿瘤，尤其需引起临床重视。

1.3　肝内门静脉畸形　肝内门静脉畸形包括先天性门

静脉狭窄、门静脉海绵样变性及门静脉瘤等，主要表现

表1　肝动静脉畸形鉴别诊断
Table 1　Differential diagnosis of hepatic arteriovenous malformations

项目

临床表现

影像学

合并症和周边表现

常见病因

治疗方式

肝动脉-肝静脉畸形

高动力循环

动脉期肝静脉早显；肝动脉、肝静脉迂曲扩张；有时
伴胆管扩张

高输出量心衰；腹痛“窃血”症状：胆管缺血、肠道
缺血

遗传性出血性毛细血管扩张症

无症状者观察；有症状者针对并发症处理；肝移植

肝动脉-门静脉瘘

门静脉高压

动脉期门静脉早显；肝动脉及门静脉扩张；常合并门
静脉血栓

腹水；食管胃底静脉曲张；门静脉血栓

原发性：基因突变；继发性：外伤、肝硬化、肝癌和化
疗药使用

药物及对症治疗；介入栓塞/分流；肝移植

表2　门-体静脉分流及其鉴别
Table 2　Portosystemic shunt and its differential diagnosis

项目

临床表现

合并症

发病年龄

病理特点

先天性肝内门体分流

无症状

无

婴儿发病<2岁自发闭合

不易合并恶性肿瘤

先天性肝外门体分流（Abernethy畸形）

可无症状或仅轻度肝功能异常，直至出现门体分流相关的
严重并发症

肝性脑病、肺动脉高压、肝肺综合征、肝细胞癌或肝细胞
腺瘤

常于20岁左右诊断，但也有部分患者在50岁后仍无症状［4］

典型表现是门静脉分支缺如或发育不良，并伴有肝窦充血
和动脉分支粗大［5-6］

自发性门体分流

继发于肝硬化门静脉高压

肝性脑病、腹腔积液、食管胃
底静脉曲张

中年及以后发病

肝硬化病史及病理表现
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为窦前性门静脉高压症。其中，门静脉瘤是一种罕见的

门静脉血管局部巨大扩张，患病率为 0.43%，约占全部静

脉瘤的 3%［7］。其形成与胚胎发育过程中远端卵黄静脉

或变异分支未完全消退有关，导致门静脉憩室形成；也

可继发于肝硬化门静脉压力升高。门静脉瘤常无症状

（25%），最常见的表现是腹痛（30%），少数患者（10%）出

现门静脉高压、消化道出血或邻近器官受压相关症状（腹

部包块或黄疸）［8］。部分患者可合并门静脉血栓，无症状

者较少发生自发破裂［7］，多数不需要手术治疗［9］。CT、
MRI动态增强扫描结合血管造影是门静脉瘤的主要诊断

方法，增强CT可见病变门静脉呈瘤样局限性异常扩张。

2　常见的肝血管畸形疾病

2.1　HHT　
HHT（又称 Rendu-Osler-Weber 病）是一种常染色体

显性遗传病，以皮肤、黏膜及内脏广泛毛细血管扩张为

特征，患病率约 1/5 000［10］。其中 41%～74% 的患者可

累及肝血管畸形［11-12］，其病理基础为血管发育异常，表

现为毛细血管后微静脉扩张并直接与微动脉融合，病变

呈弥漫性分布，可从微小毛细血管扩张至大型动静脉畸

形［1］。 HHT 的致病突变主要涉及 ENG（HHT1 型）、

ACVRL1（HHT2 型）、SMAD4（幼年性息肉病 -HHT 综合

征）基因。肝脏受累在HHT2型中更为常见，女性发病率

高于男性，症状多在50岁左右显现［1］。
2.1.1　临床表现　HHT相关肝血管畸形的临床表现复杂

多样，预后差异较大，主要取决于扩张血管或血管畸形的

数量、类型及病变部位。患者肝内可出现3种不同类型的

分流（肝动脉-肝静脉分流、肝动脉-门静脉分流和门静脉-

肝静脉分流），可单独存在或同时出现，从而引起高输出量

心力衰竭、门静脉高压、肝性脑病等并发症。其中，高输出

量心力衰竭（发生率为1.4/100人年）最为常见，常合并房

颤（发生率为1.6/100人年）［13］。大量血液经肝动脉-肝静

脉瘘快速引流引起的“窃血现象”，可导致胆道缺血和肠系

膜缺血，表现为缺血性胆管炎、肠绞痛等。此类表现虽少

见，但需引起临床高度重视，避免延误诊断［14］。
2.1.2　诊断　弥漫性肝血管畸形是HHT的特征性表现，

需结合 Curaçao诊断标准［15］进行筛查，包括：（1）自发性

反复发作的鼻出血；（2）一级亲属患有 HHT 的家族史；

（3）皮肤黏膜毛细血管扩张；（4）内脏动静脉血管异常。

满足上述标准中的 3 条可确诊，2 条为疑诊。对于确诊

和疑诊的HHT患者，需进一步行肝脏血管检查。影像学

结合典型 HHT特征，诊断敏感度超 92%；无家族史者需

行 ENG 或 ACVRL1 基因检测。典型的增强 CT 或 MRI 多
期扫描可清晰显示肝动脉扩张、与扩张肝静脉和/或门静

脉相关的异常血管网，以及胆道并发症（如缺血性胆管

炎、胆汁瘤），此类并发症在 CT 上表现为单个或多个边

界不清、无强化的低密度病灶（图 1）。经皮肝脏活组织

检查易诱发大出血，临床应避免使用。

2.1.3　治疗　需根据患者是否有症状及并发症类型制订

个体化治疗方案。对于无症状的肝血管畸形患者，仅需定

期进行超声和超声心动图随访，监测病变进展及血流动力

学变化。对于有症状的患者，建议首先针对并发症进行强

化治疗：高输出量心力衰竭首选利尿剂和β受体阻滞剂，

同时积极纠正贫血和心律失常（如房颤）；门静脉高压的处

理方法同肝硬化；胆管坏死与不良预后相关，一旦发生需

及时使用抗生素抗感染治疗，必要时尽快行肝移植［14］。
对于一线强化治疗无效的患者，需根据并发症情况

选择进一步治疗方案：肝移植是难治性心力衰竭、复杂

门静脉高压及胆道缺血的根治性方案，但需排除严重毛

细血管前肺动脉高压（肺血管阻力<240 dyn·s·cm−5）后

方可实施［14，16］。贝伐珠单抗可用于对一线强化治疗无

应答的患者［17-18］，在患者临床状况严重恶化时可作为桥

接治疗，能够改善心脏功能，完全应答率和部分应答率

分别为 12% 和 70%［19］。一旦应答，需在数月内安排肝

移植。临床实践中，应警惕贝伐珠单抗的不良反应，如

高血压、蛋白尿、血栓形成及伤口愈合等。肝动静脉瘘

的介入栓塞治疗可降低门静脉高压并缓解高输出量心

衰，但存在肝脏坏死或胆管坏死风险，因此常采用分阶段

栓塞策略，且避免使用颗粒栓塞剂。胆管受累/缺血是栓

塞治疗的禁忌证。肝动脉双重结扎术可通过缩小肝动脉

直径、减少肝动静脉分流，从而减轻高输出量心衰，且不诱

发缺血性肝、胆损伤，但该方法属于姑息性治疗，仍可能导

注：动脉期肝动脉扩张，肝静脉早显，多发胆管扩张及胆汁瘤。

图1　肝血管畸形患者的三期CT血管造影（动脉期）
Figure 1　Triphasic CT angiography （arterial phase） in a 

patient with hepatic vascular malformations

767



临床肝胆病杂志第42卷第4期2026年4月 J Clin Hepatol， Vol. 42 No. 4， Apr. 2026

致严重并发症，仅建议用于不适合肝移植的患者［20］。
综上所述，HHT 引起的肝血管畸形病情复杂多变，

涉及多系统、多器官，需通过全面的影像学评估和基因

检测明确诊断，并由消化内科、肝病科、介入科和移植科

等多学科团队共同评估，制订个体化的诊疗和随访方

案，以改善患者预后。

2.2　HAPF　
HAPF 是肝动脉与门静脉之间的异常交通，高压动

脉血直接流入门静脉导致其扩张，是窦前门静脉高压的

少见病因［2-3］。HAPF的病因除继发于肝脏外伤、医源性

肝脏穿刺及原发性肝癌外，先天性病因则主要涉及遗传

性疾病、先天性动静脉畸形及血管瘤等，多表现为肝内弥

散性病变。HAPF存在多种分型方式：按影像学所示部位

及范围，可分为中央型、周围型、混合型及弥散型；按门静

脉显影时间，可分为低流量（肝动脉至门静脉显影时间

≥3 s）、中等流量（肝动脉至门静脉显影时间为 1～3 s）和

高流量（肝动脉至门静脉显影时间≤1 s）；按组织学特征分

型，1型为小的外周型无症状瘘；2型为大的中央型且引发

病理生理改变的瘘；3型为弥漫性肝内先天性瘘［21］。
2.2.1　血流动力学影响和临床表现　HAPF的核心病理

生理改变是肝动脉血流直接流入门静脉，导致门静脉血流

量及压力升高，进而引发门静脉压力被动增高、血流逆向，

诱发门静脉高压症、肠系膜静脉淤血及门静脉系统血栓等

并发症。其临床症状与分流量密切相关。分流量较小时，

患者多无明显症状；分流量较大时，主要表现为：（1）门静

脉高压症，以食管胃底静脉曲张破裂出血和顽固性腹腔积

液为主要表现；（2）腹痛、腹泻等相关症状，门静脉压力升

高导致肠系膜静脉回流异常、肠道淤血，引发腹胀、腹痛及

腹泻，严重时可出现缺血性肠病；（3）门静脉系统血栓，门

静脉血流淤滞继发血栓形成，进一步加重门静脉高压。

2.2.2　诊断　HAPF的诊断需结合多种影像学检查。增

强 CT 和 MRI 可准确诊断，其特征性表现为动脉期门静

脉主干及分支提前强化，且能通过门静脉早显部位判断

瘘口位置（图 2）。肝动脉造影是诊断金标准，可明确瘘

口数量、位置、流速及流量，常与介入治疗同步进行。

2.2.3　治疗　HAPF治疗的核心目标是预防和控制门静

脉高压及其并发症，治疗方案需根据患者症状及病情严重

程度制定。对于低流量周围型瘘且无症状者，可暂不干

预，但需定期随访监测。对于已出现门静脉高压症状的患

者，既往建议先采取针对门静脉高压的标准治疗，但症状

极易复发，目前指南推荐一旦发现应尽快封闭瘘口［22］。
封闭瘘口是改善病情的关键，目前经动脉介入栓塞

是首选且最有效的治疗手段。栓塞需遵循完全封堵毛

细血管床的原则，临床常用弹簧圈、α-氨基丙烯酸正丁

酯胶、ONXY胶等永久性栓塞材料，具体选择需结合瘘口

流速、位置、大小及操作者经验［21］。部分患者需采用分

次栓塞策略或序贯联合介入分流术［23］。若介入栓塞失

败，可进一步选择外科手术或原位肝移植治疗，具体方

案需综合评估患者病情后确定。

2.3　CEPS　
CEPS 是一种罕见的先天性血管疾病，其发病源于

胚胎期脐静脉和卵黄静脉发育异常，导致门静脉缺失或

发育不良，进而引发门静脉高压，使肠系膜静脉和脾静

脉血绕过肝脏直接汇入体循环。CEPS常与先天性畸形

或遗传疾病相关，约 1/3的患者合并心脏异常，如室间隔

缺损、动脉导管未闭等，还可能关联肾脏畸形、肌肉骨骼

缺陷等。据估计，新生儿先天性门体分流发生率约为

1/30 000，但其真实患病率尚未明确［4］。
2.3.1　诊断与分型　CEPS临床表现差异较大，易漏诊。

仅约 20% 的患者因肝性脑病、呼吸困难等症状确诊，多

数通过因其他原因所行的影像学检查偶然发现。常于

20岁左右确诊，但也有部分患者在 50岁后仍无症状［4］。
CT或MRI等影像学检查可发现门静脉与下腔静脉之间

存在异常分流通道。需注意与肝硬化门静脉高压所引

起的自发性门体分流相鉴别（表 2）。肝活检的典型表现

为门静脉分支缺如或发育不良，常伴肝窦充血、动脉分

支粗大，部分可见纤维化及脂肪变性。

在解剖分类上，经典分类［24］将CEPS分为Ⅰ型（肝内

门静脉分支缺如，伴端侧分流，含Ⅰa、Ⅰb亚型）和Ⅱ型

（肝内门静脉分支发育不全但通畅，伴侧侧分流），见图3。
近期研究发现，球囊介入封堵血管造影可能发现Ⅰ型

CEPS 中残存的发育不全肝内门静脉分支，从而修正传

注：动脉期门静脉早显。

图2　HAPF患者CT影像
Figure 2　CT image of a patient with hepatic 

artery-portal fistula
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统分型，为治疗提供更多选择［4］。
2.3.2　临床表现及并发症　CEPS 的临床表现多样，可

从完全无症状或仅表现为轻度肝功能异常，直至出现门

体分流相关的严重并发症，包括肝性脑病、肺动脉高压、

肝肺综合征、肝细胞癌、腺瘤等。患者在20、30和40岁时

至少发生 1 种主要并发症的累积发生率分别达 35%、

45%和 58%。肝性脑病是其最常见的并发症，发病率近

30%，确诊中位年龄为 12 岁，以慢性持续性肝性脑病

为主，84%的肝性脑病患者在 25岁前发病，另有 27%为

50 岁以上患者新发肝性脑病；肺动脉高压发生率约为

20%，肝肺综合征相对少见，二者均与肠道血管活性介质

未被肝脏代谢相关；肝脏结节发生率高达 50%～70%，包

括良性结节及肝细胞癌、腺瘤等，其中肝细胞癌多见于

Ⅰ型CEPS男性，腺瘤多见于女性，且腺瘤有恶变风险［4］。
2.3.3　治疗　目前尚无统一治疗指南，对无症状的

CEPS病例，应进行动态监测［25］。分流封堵（放射介入或

手术）是主要手段［25］，其中介入途径因创伤小而为首选。

封堵治疗对肝性脑病、肝肺综合征及良性结节疗效显

著，但需尽早实施，因为长期慢性并发症及肿瘤性结节

可能难以逆转。预防性封堵或可降低并发症风险，适用

于无症状患者。治疗方案取决于畸形类型：传统观点认

为Ⅰ型CEPS仅能行肝移植，而Ⅱ型CEPS则推荐行分流

道封堵。目前，通过分流道采用球囊封堵实验进行逆行

血管造影，可发现部分Ⅰ型患者存在残余肝内门静脉分

支，并可观察门静脉压力变化，据此结果评估病情、选择

治疗方式更为精准［26］。肝移植仅适用于合并肿瘤或封

堵困难病例。分流封堵后需考虑抗凝治疗以预防血栓

形成［27］。因此，在 CEPS 诊断、封堵前和封堵后均需进

行全面评估，包括分流道的解剖结构、压力和血流方向；

封堵试验的可行性、封堵方法、封堵是否分阶段进行、患

者风险/效益的评估等；尤其需充分评估分流道封堵后可

能出现的门静脉高压风险。

3　小结

肝血管畸形虽然是临床少见病，但常涉及疑难复杂

病例，易与普通的肝硬化门静脉高压症相混淆，其临床

表现多样，可归纳为高动力循环症、门静脉高压症及门

腔分流并发症。这提示我们在临床工作中应提高对不

明原因门静脉高压患者的鉴别诊断水平，尤其对肝硬化

病史不明确、发病年龄较轻、合并高输出量心力衰竭、门

静脉高压并发症反复出现的患者，应考虑到肝血管畸

形，及时行增强CT/MRI三期扫描等影像学检查，结合遗

传背景做出诊断，以免漏诊、误诊。其治疗需基于分型

及并发症进行个体化选择，血管介入治疗在其不同病程

阶段发挥重要作用。积极推动多学科协作，共同制定以

患者为中心的精准诊断、合理治疗与长期随访管理策

略，是改善预后的关键。
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