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#摘要$
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目的
!

探讨产前超声心动图对单纯性完全性肺静脉异位引流"

0R!65'

%的诊断价值及漏诊原因'

方法
!

选取
#$$>

年
&

月至
#$&<

年
+

月隆昌市人民医院产前超声诊断并经产后超声心动图"或引产后尸检%证

实为
0R!65'

的胎儿
&=

例!回顾性分析其产前超声筛查资料!总结二维超声及彩色多普勒血流成像"

'(*0

%特

征!并随访临床结果'结果
!

&=

例
0R!65'

中!心上型
&/

例!心内型
#

例!心下型
/

例'

&/

例不伴肺静脉回流

梗阻!其中
&&

例经产前超声筛出"

<

例于中期筛查时检出!

L

例于晚期筛查时检出%!另
#

例产前漏诊!产后超声

确诊$

&&

例均经优生咨询!选择继续妊娠!于产后及时手术干预!均疗效满意'

4

例伴肺静脉回流梗阻!其中
L

例于产前筛查检出)

/

例梗阻均位于垂直静脉"

55

%汇入左无名静脉处!

&

例位于
55

穿膈肌处*!选择终止妊

娠!并经尸解确诊$另
&

例产前漏诊!继续妊娠!产后即出现难以控制的发绀&呼吸困难!并于出生后
#-

即死亡!

经尸检证实为心下型!伴
55

穿膈肌处狭窄'结论
!

肺静脉入口的观察是
0R!65'

产前诊断及减少漏诊的关

键!肺静脉回流梗阻有无的判断是该病诊断的重要内容'
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#又

叫孤立性
R!65'

'即!不伴心内其他结构异常'仅
L

支肺静脉未与左心房"

?@ABIBEFH7

'
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#相连接'形成
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重庆医学
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年
>

月第
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卷第
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期



的共同肺静脉腔"
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#经垂直静脉"
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#引流后直接或间

接汇入右心房"

EF

[
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'

.!

#&

0R!65'

较为罕

见'其发生率约占先天性心脏病的
$1=<9

)

&

*

&若不伴

肺静脉回流梗阻'经及时手术干预'能明显改善

0R!65'

患儿预后'若伴肺静脉回流梗阻'则预后极

差&因此'产前明确诊断及判断是否存在肺静脉回流

梗阻对改善患儿预后极为重要'但目前国内外针对

0R!65'

的文献报道较少&本研究回顾性分析曾在

隆昌市人民医院行产前筛查的
&=

例
0R!65'

胎儿的

产前超声筛查资料'总结二维超声及彩色多普勒血流

成像"

GK?KE2K

OO

?@EA?KaF7I

[

FD

[

'

'(*0

#特征'以期提

高
0R!65'

检出率'改善患儿预后&

G

!

资料与方法

G1G

!

一般资料
!

选择
#$$>

年
&

月至
#$&<

年
+

月于

隆昌市人民医院超声科行产前超声筛查"根据产前超

声筛查指南'

&=

"

#L

周行中期超声筛查'

#=

"

/L

周行

晚期筛查#'并经产后超声心动图检查或引产后尸检

等诊断为
0R!65'

的
&=

例胎儿"均为单胎#'孕妇年

龄
#&

"

/=

岁'平均"

#+1#$c/14=

#岁$孕周为
#&

"

/#

周'平均"

#+1<4c&1L$

#周&

G1!

!

方法

G1!1G

!

仪器与检测方法
!

选择
;)35K?H:KD)=

彩超

仪'探头
.!%L3=3(

'频率
#1$

"

41$S,X

$探头
'&34

'

频率
&1$

"

41$S,X

&选用预设的胎儿心脏软件&检

查时首先确定胎儿心脏的方位'再获取胎儿上腹部胃

泡横观'确定胎儿心脏与内脏的位置关系'然后应用

.节段分析法/对心脏的四腔心观(左右心室流出道

观(三血管及三血管气管观(主动脉及肺动脉长轴观(

上下腔静脉观等进行连续扫查&在此基础上'重点对

心房情况'如!左右心房大小比例(左心房顶壁有无肺

静脉入口及其数目等进行观察'并加载彩色多普勒模

式"彩色标尺设置为
/$G7

%

7FD

#'当二维超声显示的

肺静脉切迹与
'(*0

显示的肺静脉血流束吻合则判断

为肺静脉汇入左心房&若存在
0R!65'

'应对
'65

的引流途径进行追踪扫查'若发现
55

引流途径中出

现花色血流时'测量该处血流速度&

G1!1!

!

诊断及分型标准
!

诊断及分型标准参照文献

)

#

*&"

&

#诊断标准!左心房内无肺静脉的开口'左心

房后方可探及
'65

'且不伴心内其他结构异常&"

#

#

分型标准!根据
'65

引流途径'将
0R!65'

分为心上

型)经
55

引流入左无名静脉"

?@ABFDDK7FDIB@C@FD

'

805

#(奇静脉"

IX

P[

K:C@FD

'

!5

#或直接引流入上腔静

脉"

:H

O

@EFKEC@DIGICI

'

U5'

*(心内型)

55

经冠状静

脉窦"

GKEKDIE

P

:FDH:

'

'U

#或直接汇入右心房*(心下

型)经
55

引流入下腔静脉"

FDA@EFKEC@DIGICI

'

05'

#(

门静脉或静脉导管*(混合型"同一病例肺静脉与体循

环静脉之间存在两种以上连接方式#等亚型&"

/

#肺

静脉回流梗阻判定标准!当肺静脉流速大于
&1$7

%

:

时即判断为存在肺静脉回流梗阻&

G1!1"

!

验证与随访
!

对于筛出的
0R!65'

胎儿'据

医学伦理学原则'给予孕妇及家属产前优生咨询'如

0R!65'

的类型(预后情况评估(手术干预时机选择

等'由孕妇及其家属自己进行优生优育选择'追踪随

访
0R!65'

患儿的产后超声心动图检查结果或引产

后尸体解剖的结果'并与产前超声筛查结果进行比较

分析&

!

!

结
!!

果

!1G

!

超声检查及随访结果
!

&=

例
0R!65'

中'包括

心上型
&/

例"

<#1#9

#'心内型
#

例"

&&1&&9

#'心下

型
/

例"

&+1<9

#&

&/

例不伴肺静脉回流梗阻'其中

&&

例经产前超声筛出"

<

例于中期筛查时检出'

<

例于

晚期筛查时检出#'而另
#

例产前筛查漏诊$

&&

例均经

优生咨询'选择继续妊娠'经产后超声心动图证实本

病诊断'并经及时手术干预'均疗效满意&

4

例伴肺静

脉回流梗阻'其中
L

例于产前筛查即检出"

/

例梗阻位

于
55

汇入
805

处(流速
&1#

"

&147

%

:

'

&

例位于

55

穿膈肌处(流速约
&1<7

%

:

#'均选择终止妊娠'并

经尸检证实本病诊断$另
&

例产前漏诊'继续妊娠'产

后即出现难以控制的发绀(呼吸困难'并于出生后
#-

即死亡'经尸检证实为心下型
0R!65'

'伴
55

穿膈

肌处狭窄&

&=

例
0R!6V'

病例详细情况'见表
&

&

表
&

!!

&=

例
0R!65'

病例详细情况

例序
超声筛查结果

中筛 晚筛
分型

55

引流部位
'65

回流梗阻

部位 流速"

7

%

:

#

妊娠结局 验证方式

& f f

心上
55

(

U5'

无 妊娠 超声心动图

# f

% 心上
55

(

805

(

U5' 55

(

805 &1#

引产 尸检

/ b

% 心上
55

(

U5'

无 妊娠 超声心动图

L f f

心上
55

(

805

(

U5' 55

(

805 &14

妊娠 尸检

4 b f

心上
55

(

805

(

U5'

无 妊娠 超声心动图

+ f f

心上
55

(

U5'

无 妊娠 超声心动图

< f f

心上
55

(

805

(

!5 55

(

805 &1L

妊娠 尸检

$=>#
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L=

卷第
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期
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续表
!

!!

!"

例
#$%&'(

病例详细情况

例序
超声筛查结果

中筛 晚筛
分型

''

引流部位
(&'

回流梗阻

部位 流速!

)

"

*

#

妊娠结局 验证方式

" + ,

心上
''

"

-#'

"

.'(

无 妊娠 超声心动图

/ , ,

心上
''

"

.'(

无 妊娠 超声心动图

!0 , ,

心上
''

"

-#'

"

.'(

无 妊娠 超声心动图

!! + ,

心上
''

"

-#'

"

.'(

无 妊娠 超声心动图

!1 , ,

心上
''

"

-#'

"

.'(

无 妊娠 超声心动图

!2 , ,

心上
''

"

.'(

无 妊娠 超声心动图

!3 + ,

心内
''

"

4%

无 妊娠 超声心动图

!5 +

" 心内
''

"

(.

"

4%

无 妊娠 超声心动图

!6 ,

" 心下
''

"

#'(

无 妊娠 超声心动图

!7 +

" 心下
''

"

8'

"

#'( ''

穿膈肌处 " 妊娠 尸检

!" ,

" 心下
''

"

#'( ''

穿膈肌处
!97

引产 尸检

!!

,

$表示检出
#$%&'(

%

+

$表示漏诊
#$%&'(

%"$表示未检查

!9!

!

声像图特征及分型
!

典型的超声心动图特征$

非标准四腔心切面&左心稍小于右心!以妊娠晚期更

甚#&左心房顶壁肺静脉切迹&即'羊角(征消失)左心

房后壁与降主动脉之间可探及一异常的腔隙&即

(&'

&其由
3

支肺静脉汇合形成!图
!

*

1

#)本组资料

中心上型
!2

例&其中
"

例
(&'

经
''

&先经
-#'

引流

入
.'(

后汇入右心房&

5

例
(&'

经
''

引流入
.'(

后汇入右心房%心内型
1

例&其中
!

例
(&'

直接汇入

右心房&另
!

例经扩张的
(.

汇入右心房%心下型
2

例&其中
1

例
(&'

经
''

引流入
#'(

后汇入右心房&

!

例经
''

引流入肝静脉!

:;

<

=>?@A;?B

&

8'

#&再流入

#'(

后汇入右心房)

图
!

!!

#$%&'(

二维超声图

图
1

!!

#$%&'(

尸检图

"

!

讨
!!

论

!!

#$%&'(

的发生是由于胚胎早期在胎心发育过

程中&因受各种干扰因素的影响&起自左心房后壁的

(&'

与原始左心房融合失败&同时其与体静脉丛之间

的连接残存&致
3

支肺静脉均未与左心房连接&

(&'

经
''

引流直接或间接汇入右心房+

2

,

)根据
(&'

引

流的部位不同&病理上将
#$%&'(

分为心上*心内*心

下及混合等亚型&其中以心上型最为常见&据文献报

道&占比约为
33C

+

!

,

)本组共
!"

例
#$%&'(

病例&

其中心上型
!2

例&占比约为
7191C

&高于文献报道&

可能与本组样本量较少有关)

#$%&'(

本身对胎儿

影响并不大&但分娩后会对新生儿心脏的血流动力学

产生严重影响&尤其是伴肺静脉回流梗阻时&新生儿

极易发生难以控制的肺动脉高压*右心衰竭&预后极

差&如手术治疗不及时&约
"0C

患儿于
!

岁内死亡&故

产前明确诊断对改善患儿预后极为重要)

#$%&'(

产前超声筛查的关键是肺静脉与左心

房顶壁连接情况的观察)本病亚型虽较多&但均有共

同的声像图特征&即$左心房内无肺静脉的开口+

3

,

)

正常胎儿心脏&在非标准四腔切面&二维超声显示左

心房壁上存在左*右下肺静脉切迹&即存在'羊角(征&

(DE#

亦显示为回左心房血流信号%而
#$%&'(

则显

示为'羊角(征消失&

(DE#

也无回左心房的血流信号)

正常胎儿心脏&通过侧动探头能探及
3

支肺静脉均汇

入左心房&另据文献+

5

,报道&

(DE#

对一支肺静脉回

流入左心房的显示率达
!00C

)因此&根据
#$%&'(

的特征&只要能对其中一支肺静脉引流入左心房进行

准确识别即可将本病排除+

6

,

)依据上述典型的声像

图特征&本组资料
!"

例
#$%&'(

病例中&

!5

例均于

产前即被检出并正确分型&表明超声心动图是

#$%&'(

产前筛查较为可靠的方法)

#$%&'(

的产前筛查较易发生漏诊)原因较多&

!

!

#最主要的原因是肺静脉与左心房顶壁连接情况的

观察目前尚未被产前筛查指南所要求&且本病罕见&

在筛查过程中&若检查者缺乏对本病发生可能的警

!"/1
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惕&将重点放在心脏基本切面的扫查上&忽略对左心

房顶壁的观察&常致本病漏诊+

7

,

)!

1

#忽视了晚期筛

查的重要性&胎儿期肺的血液循环具有特殊性&即肺

血量常随着孕周的增加逐渐增加&妊中期&其仅约占

右心排血量的
7C

&此期即使存在
#$%&'(

&对心脏血

流动力学的影响也并不明显&左右心比值常大致正

常%而妊娠晚期&肺血量可达右心排血量的
50C

&此期

若存在
#$%&'(

&会明显影响心脏血流动力学&致左

右心比值明显变小&而左心房明显变小恰是产前筛查

#$%&'(

的重要线索+

"F/

,

&这也是本组于中期筛查时

发生漏诊的
7

例
#$%&'(

中&

3

例行晚期筛查而被检

出&而另
2

例未行晚期筛查&是发生漏诊的重要原因)

!

2

#若胎位不佳&肺动脉分支与左心房间可出现容积

效应&或若血流标尺设置不当可出现彩色溢出效应&

均可形成类似肺静脉切迹的'羊角(征象&易致误认为

肺静脉汇入左心房而出现漏诊+

!0

,

)因此&在产前超声

筛查过程中&为提高
#$%&'(

的检出率&宜改变筛查

观念&宜常规对肺静脉与左心房连接情况进行仔细甄

别&同时应给予晚期筛查足够的重视&选择合适的彩

色血流标尺&若胎位不佳宜等胎儿改变体位后再行

检查)

肺静脉回流梗阻有无的判断是
#$%&'(

筛查的

重要内容+

!!

,

)其与患儿的预后直接相关&若不伴梗

阻&产后经及时手术干预&效果一般较好%若伴梗阻&

患儿出生后很快即出现难以控制的肺动脉高压*右心

衰竭&预后极差&因此&临床上常于确诊后即选择终止

妊娠+

!1

,

)本组资料中&

!2

例不伴肺静脉回流梗阻&选

择继续妊娠&经产后积极手术干预&效果均较满意%

5

例伴肺静脉回流梗阻&其中
3

例于中孕期检出时即选

择终止妊娠&并经尸检证实为
#$%&'(

%

!

例产前漏

诊&产后即出现难以控制的发绀*呼吸困难&并于出生

后
1:

即死亡&经尸检诊断为
#$%&'(

)

#$%&'(

的

亚型中&心下型
#$%&'(

最易发生肺静脉回流梗阻&

究其原因为
''

回流至右心房的路程较长&受外界压

迫机会多&部位常位于
''

穿过膈肌处+

!2

,

)在追踪

(&'

引流途径时&若引流途径上出现花色血流&表明

该处血流速度明显增快&提示可能存在有肺静脉回流

梗阻&需测量该处血流速度&若大于
!90)

"

*

&即认为

该处存在肺静脉回流梗阻+

!3F!5

,

)本组共计
5

例

#$%&'(

伴肺静脉回流梗阻&

3

例经产前超声检出&

其中
2

例梗阻均位于
''

汇入
-#'

处*流速为
!91

!

!95)

"

*

&另
!

例位于
''

穿膈肌处*流速约为
!97)

"

*

%产前漏诊的
!

例于产后经尸检发现
''

穿膈肌处

狭窄)

超声心动图是产前诊断
#$%&'(

的较可靠方

法&根据典型的声像图特点本病诊断并不困难)肺静

脉与左心房连接情况的观察不仅是本病产前诊断的

关键&也是本病减少漏诊的关键&当然&晚期超声筛查

的重视也有利于减少本病的漏诊)在产前超声筛查

过程中&肺静脉回流梗阻有无的判断是
#$%&'(

超声

筛查的重要内容&对于孕妇及其家属进行优生优育选

择和改善患儿预后具有重要的临床价值)
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