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摘要：目的　探讨胎儿完全性肺静脉异位引流（ＴＡＰＶＣ）的超声诊断特征，提高产前诊断率。方法　回顾性分析２０１３年５月
至２０１６年１２月于无锡市妇幼保健院产前超声心动图检查中发现并部分经产后超声心动图或引产后尸检随访证实的１２例
ＴＡＰＶＣ胎儿的声像图特点及临床指导意义。结果　超声诊断１１例ＴＡＰＶＣ胎儿中，心上型５例，心下型２例，心内型３例，混
合型１例。产前超声漏诊１例，产后诊断为心内型 ＴＡＰＶＣ。４例为单纯性 ＴＡＰＶＣ，８例合并复杂性先心病或心外其他畸形。
典型二维超声表现为：胎儿四腔心观右房稍大于左房，左房后壁光滑，无肺静脉开口，左房与降主动脉间距离增大，于左房后

方见共同肺静脉干，追踪共同肺静脉干走形可显示垂直静脉及引流途径。结论　胎儿超声心动图可诊断ＴＡＰＶＣ，提示引流途
径梗阻情况，为产前咨询及产后处理提供积极的指导作用。
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　　完全性肺静脉异位引流（ｔｏｔａｌａｎｏｍａｌｏｕｓｐｕｌｍｏ
ｎａｒｙｖｅｎｏｕｓｃｏｎｎｅｃｔｉｏｎ，ＴＡＰＶＣ）是一种少见的先天
性心脏病，约占出生后先心病患儿的２％［１］。由于

患儿早期即可出现严重的发绀、呼吸困难、心衰，出

生后需要及时手术［２］，故准确的产前诊断十分必

要。近年来随着产前诊断技术水平的提高及仪器

性能的增强，此病的检出率逐步提高。笔者回顾性

分析总结１２例ＴＡＰＶＣ胎儿的产前超声特征及产前
超声对本病的诊断价值。

１　资料与方法
１．１　一般资料　收集无锡市妇幼保健院２０１３年５
月至２０１６年１２月１２例ＴＡＰＶＣ胎儿的超声心动图
检查资料。孕妇年龄范围为１９～３５岁，平均２７岁；
孕周范围内２１～３３周，平均２７周。
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１．２　仪器与方法　仪器：ＧＥＶｏｌｕｓｏｎＥ８超声诊断
仪，探头频率为３．５～５ＭＨｚ。方法：启用胎儿心脏
模式，使用高分辨率血流成像来更好的观察肺静

脉。明确胎儿胎方位，扫查以下标准平面，包括胃

泡水平腹部横切观、四腔观、左心室流出道观、右心

室流出道观、三血管及三血管气管观、主动脉长轴

观、动脉导管观、上下腔静脉长轴观［３］。着重观察

左心房后壁有无一条以上的肺静脉汇入，左房后方

有无共同静脉腔，观察左右心房大小是否对称，冠

状静脉窦及上下腔静脉是否扩张，结合彩色多普勒

及频谱多普勒，观察梗阻情况。特征性图像保存于

超声工作站。

１．３　诊断标准　ＴＡＰＶＣ是指四支肺静脉均未与左
心房连接，直接或间接汇入右心房［４］。产前超声检

查结果与产后超声或引产后尸解进行对照分析。

２　结果
２．１　１２例 ＴＡＰＶＣ胎儿产前超声表现　１２例
ＴＡＰＶＣ胎儿产前诊断１１例，漏诊１例。根据异常
连接部位的不同，一般分为 ４型［５］：心上型、心内

型、心下型和混合型。

１１例 ＴＡＰＶＣ病例中，心上型 ５例，心内型 ３
例，心下型２例，混合型１例。心上型：心尖四腔观
在左房后方与降主动脉间探及一共同静脉干（图１、
图２），在胸骨上短轴切面可见经垂直静脉回流入上
腔静脉或左无名静脉后回流入右房。三血管气管

观在肺动脉左侧探及一额外的血管即为垂直静脉，

多普勒超声显示此血管内血流方向是离心的，与上

腔静脉内血流方向相反。５例心上型中，３例经垂
直静脉回流入左侧无名静脉，２例回流入右侧上腔
静脉；心内型：共同静脉干可经扩张的冠状静脉窦

回流入右房，或者直接开口于右房。本研究中，１例
直接开口右心房（图３），２例回流入冠状静脉窦；心
下型：在腹部矢状切面下腔静脉与降主动脉旁出现

一向下离心血管，为垂直静脉（图４）。共同静脉干
经垂直静脉穿过纵隔引流入门静脉或下腔静脉后

回流入右房。本研究中１例通过垂直静脉回流入
门静脉，１例回流入下腔静脉；混合型：包含多种肺
静脉异常引流途径，很罕见，本例为心上型与心下

型共同存在，共同肺静脉干部分回流至上腔静脉

（图５ａ），部分经垂直静脉向下入门脉系统（图５ｂ）；
漏诊 １例，出生后超声心动图诊断为心内型
ＴＡＰＶＣ，共同肺静脉经冠状动脉窦汇入了右房。
１例心上型引流过程中出现肺静脉回流梗阻，

梗阻位于垂直静脉入左无名静脉开口处。频谱多

普勒显示为连续高速血流。

　　图１　ＴＡＰＶＣ胎儿心尖四腔观声像图表现：左房后壁光滑，未

见由左右肺静脉汇入而形成的”公牛角”征，左方与降主动脉间见共

同肺静脉干（ＬＡ为左心房；ＲＡ为右心房；ＬＶ为左心室；ＲＶ为右心

室；ＤＡ为降主动脉；Ｃ为共同静脉干）

　　图２　心上型ＴＡＰＶＣ胎儿声像图：左上肺静脉和右上肺静脉在

左房后方会合成共同静脉干，未汇入左房（ＬＳＰＶ为左上肺静脉；

ＲＳＰＶ为右上肺静脉；Ｃ为共同静脉干）

　　图３　心内型ＴＡＰＶＣ胎儿伴法洛四联症声像图：左房后方探及

共同肺静脉干，直接汇入右房（ＬＡ为左心房；ＲＡ为右心房；ＬＶ为左

心室；ＲＶ为右心室；ＤＡＯ为降主动脉；Ｃ为共同静脉干）
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　　图４　心下型ＴＡＰＶＣ胎儿声像图：胎儿腹部斜切面，降主动脉、

下腔静脉和静脉导管旁见多余的血管垂直静脉（ＤＡＯ为降主动脉；

ＩＶＣ为下腔静脉；ＤＶ为静脉导管；ＶＶ为垂直静脉，Ｒ为胎儿右侧，Ｌ

为胎儿左侧）

　　图５　混合型（心上 ＋心下）ＴＡＰＶＣ胎儿伴内脏反位综合征：ａ

为上型：此为复杂先心病病人，主肺动脉显示不清，三血管切面上仅

见主动脉，左右侧上腔静脉均可见，左侧上腔静脉直接汇入心房，右

侧上腔静脉旁见多余的垂直静脉（Ｒ为右，Ｌ为左，ＡＯ为主动脉；ＬＳ

ＶＣ为左上腔静脉；ＲＳＶＣ为右上腔静脉；ＶＶ为垂直静脉；ＡＺ为奇静

脉；Ｔ为气管；ＳＰ为脊柱）；ｂ为心下型：在腹围平面，胃泡位于脊柱

前方偏右侧，腹主动脉与下腔静脉偏右侧见垂直静脉（Ｒ为右，Ｌ为

左，ＡＯ为主动脉；ＩＶＣ为下腔静脉；ＶＶ为垂直静脉；ＡＺ为奇静脉；

ＳＴ为胃泡）

２．２　随访结果　１１例产前超声诊断为 ＴＡＰＶＣ的
胎儿中，１例继续妊娠，产后行超声心动图证实。１０
例终止妊娠，４例引产后尸解，６例失访。１２例病例
中（加上产前漏诊产后证实的 １例），１３例为
ＴＡＰＶＣ单发畸形，９例合并复杂畸形，包括内脏反
位综合征、法洛四联症、主动脉弓缩窄等心内畸形

及持续性右脐静脉、椎体发育不良等心外畸形（表

１）。
３　讨论

原始的胎儿静脉系统包括一对主静脉、脐静脉

和卵黄静脉，肺芽早期通过这三组系统从内脏血管

丛获取营养，不与心脏连接。随着胚胎进一步发

育，原始肺静脉形成于左房后壁，并加入内脏血管

丛。此时肺芽便与原始肺静脉建立了连接，把肺血

入心脏。随后原始肺静脉逐步与血管丛内的主静

脉、脐静脉等体静脉脱离，当其脱离过程发生障碍，

肺静脉入左房处发生早期闭锁，则会形成肺静脉异

位连接［６］。如四支肺静脉均未能与左房正常连接

回流入左房，则形成完全性异位引流。由于肺静脉

血液流入右房，造成肺循环和体循环血液混杂，患

儿出生数日即可出现青紫、肺动脉高压等症状，故

需要准确诊断及时治疗［７］。超声不受心脏运动及

肺内气体的干扰，可重复检查且价格适宜成为首选

的无创检查方法［８］。二维超声结合多普勒成为首

选的检查手段。

３．１　ＴＡＰＶＣ胎儿超声特征性表现　通过分析这
１２例ＴＡＰＶＣ胎儿的超声心动图表现，其共同超声
表现为：心尖四腔观上左房后壁光滑，彩色多普勒

示无肺静脉血流信号汇入；左房后方见四支肺静脉

汇合的共同静脉腔；左房后壁与降主动脉间距增

大；引流血管扩张。Ｋａｗａｚｕ等［９］研究出一快捷筛选

ＴＡＰＶＣ的方法（图６），在心尖四腔观上，取心脏十
字交叉处到降主动脉中心的连线，测量左房后壁到

降主动脉前壁的距离（ＬＤ）、降主动脉内径（ＤＡ），计
算两者比值（ＬＤ／ＤＡ），正常胎儿比值不超过０．７１。
一般我们认为大于１．０即怀疑有ＴＡＰＶＣ，但此研究
认为，当超过１．２７时，其特异性更高。
３．２　ＴＡＰＶＣ不同分型的超声表现　心上型：共同
静脉干经垂直静脉汇入右上腔静脉或左无名静脉

后入右房，在三血管气管观于肺动脉左侧见一血管

横断面，为垂直静脉，追踪其走形向上汇入上腔静

脉。多普勒超声显示其内为离心血流，与上腔静脉

内血流方向相反。而胎儿永存 ＰＬＳＶＣ（左上腔静
脉）在三血管气管观上左侧多余的血管内血流方向

与上腔静脉一致。
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表１　随访结果

例次 孕周／周 类型
合并症

心内异常 心外畸形
妊娠结局

１ ２６ 心内型 无 无 孕２７周引产后尸检

２ ３３ 心上型 主动脉弓缩窄 无 孕３４周引产后尸解

３ ３３ 心上型 房间隔缺损 无 孕３３周引产后尸解

４ ２１ 心上型 室间隔缺损 无 失访

５ ２６ 心内型 完全性房室通道、右室双出口、心室反位 持续性右脐静脉 失访

６ ２５ 心上型 无 无
新生儿超声心动图显示为 ＴＡＰＶＣ（心上型）、继发性房

间隔缺损、动脉导管未闭

７ ２２ 心下型 内脏反位综合征 右侧异构 无 失访

８ ２２ 心内型 法洛四联症 持续性右脐静脉 失访

９ ２５ 心上型 单心室、永存动脉干 持续性右脐动脉 孕２５周引产后尸解

１０ ２４ 心下型 无 胸１２半椎体 失访

１１ ２４ 混合型 内脏反位综合征 右侧异构 无 失访

１２ 产前漏诊 心内型 无 无
新生儿超声心动图显示为 ＴＡＰＶＣ（心内型）、继发性房

间隔缺损、动脉导管未闭

　　图６　胎儿心脏四腔观：在十字交叉处与通过降主动脉中点的
连线上，测量ＬＤ与ＤＡ，计算ＬＤ／ＤＡ（ＬＤ为左房后壁到降主动脉前
壁的距离；ＤＡ为降主动脉内径）

　　心内型：冠状静脉窦增大，共同肺静脉干经冠
状静脉窦回流入右房。漏诊一例为心内型，分析其

原因为没仔细扫查左房后壁，把冠状静脉窦扩张误

认为是房间隔缺损。为减少误诊漏诊，需要检查者

不断提高诊断经验，多平面多角度扫查。

心下型：胎儿腹部矢状面见垂直静脉位于下腔

静脉与降主动脉间。共同静脉干经垂直静脉汇入

门静脉或肝静脉。多普勒超声显示垂直静脉内为

向下的离心血流。

混合型：包含两种或两种以上分型，极少见。

３．３　ＴＡＰＶＣ并发症　ＴＡＰＶＣ多伴有复杂的心内
畸形或心外异常。本研究病例中，以内脏反位综合

症多见，其余还伴有法洛四联症、持续性右脐静脉、

肢体发育不良等异常。虽然 ＴＡＰＶＣ患儿很少会伴

有染色体异常，但是有研究表明偶尔也会发现不平衡

异位等异常。所以从优生优育角度讲对于此类患儿

特别是单纯性ＴＡＰＶＣ还是有必要进行羊膜腔穿刺。
３．４　ＴＡＰＶＣ预后　Ｐａｄａｌｉｎｏ等［１０］研究认为，

ＴＡＰＶＣ患儿主要致死原因为肺静脉回流受阻，肺循
环阻力增加。彩色和脉冲多普勒可显示梗阻的部

位及评估梗阻程度。单纯性ＴＡＰＶＣ，早期手术可修
复，但是万一在异常静脉通道上发生了梗阻，新生

儿的死亡率很高［１１］。

由于静脉连接太细小，在孕早期很难诊断，谢

红宁等［１２］的三维超声时间空间复合成像（ＳＴＩＣ）技
术可以更好的显示静脉走形，为诊断 ＴＡＰＶＣ提供
了更多有用的信息。总之，ＴＡＰＶＣ胎儿在产前超声
心动图上具有共同和各型特异的表现，产前超声能

可靠的诊断ＴＡＰＶＣ，具有重要的临床指导价值。
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