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【摘要】　目的　探讨双胎反向动脉灌注序列征伴心脏遗迹的超声造影诊断价值。方法　对２例无心畸

胎行常规超声检查后，采用造影剂ＳｏｎｏＶｕｅ行超声造影，造影剂注射方法为静脉缓慢推注，选用微血管

成像技术进行实时超声造影，观察造影剂在双胎及脐血管、胎盘中的灌注情况。结果　２例无心畸胎胸

腔内均可见心脏遗迹搏动，越近遗迹心脏心率越缓慢，越近泵血儿心率越快。超声造影灌注顺序为：泵

血儿脐静脉→泵血儿体内→泵血儿脐动脉→胎盘（动脉与动脉吻合）→无心畸胎单一脐动脉→无心畸胎

体内→无心畸胎脐静脉→胎盘（静脉与静脉吻合）→泵血儿脐静脉。病理解剖结果：遗迹心脏结构原始，

类似原始心管结构。结论　遗迹心脏无正常功能，循环仍依赖于泵血儿心脏。超声造影使我们实时观

察到无心畸胎、脐血管及胎盘内的血液灌注顺序，为进一步了解无心畸胎循环特点提供重要信息。
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　　双胎反向动脉灌注序列征（ｔｗｉｎｓｒｅｖｅｒｓｅｄ

ａｒｔｅｒｉａｌｐｅｒｆｕｓｉｏｎｓｅｑｕｅｎｃｅ，ＴＲＡＰ），又称为无心畸

胎序列征（ａｃａｒｄｉａｃｔｗｉｎｓｓｅｑｕｅｎｃｅ），其发生率在所

有妊娠中约为１／３５０００，在单卵双胎中约为１／１００，

在单卵３胎中约为１／３０
［１，２］。无心畸胎是严重的致

死性畸形，泵血儿的死亡率在３５％～５５％
［３～５］。无

心畸胎中有极少数有心脏遗迹但无功能的心脏，极

为罕见，在无心畸胎中比例尚不清楚。本研究收集

了２例有心脏遗迹的无心畸胎病例，报告如下。

１　资料与方法

１．１　研究对象　２００７年８～１２月我科诊断无心畸

胎中伴有心脏遗迹２例，其中１例２０岁，临床孕周

２８．１周；另１例２３岁，临床孕周１７．４周。此２例患

者均要求终止妊娠与脐血染色体检查，并同意在脐血

穿刺术同时接受超声造影检查，已签署知情同意书。

１．２　仪器　仪器使用ＳｉｅｍｅｎｓＳｅｑｕｏｉａ５１２彩色多

普勒超声诊断仪，仪器内置微血管 成 像 技 术

（ｍｉｃｒｏｆｌｏｗｉｍａｇｉｎｇ，ＭＦＩ）模式。选用４Ｃ１Ｓ探

头，探头频率为１．５ＭＨｚ，机械指数（ＭＩ）为０．３６。

１．３　方法　接受造影前均先行常规超声检查即二

维与彩色多普勒超声检查，分别记录无心畸胎与泵

血儿心率与频谱多普勒。在注射利福诺前行脐带血

穿刺抽取脐血后注射造影剂。然后选用微血管成像

技术进行造影检查。

造影剂为ＳｏｎｏＶｕｅ，每瓶２５ｍｇ冻干粉经生理

盐水５ｍｌ稀释并振荡为微泡悬浮液。造影方法：用

ＳｏｎｏＶｕｅ０．２ｍｌ经泵血儿脐血管缓慢注入，然后接

生理盐水仍以缓慢速度推注。推注开始同时实时观

察造影剂从泵血儿脐血管到胎盘然后到无心畸胎全

过程，以及造影剂消退情况，持续５分钟以上。造影

结束后，由２名有经验的医师阅片并作出诊断。

２　结果

２．１　常规超声检查　病例１，２０岁，临床孕周

２８．１周，Ａ胎儿结构未见明显异常，羊水多（羊水

深度为９．９ｃｍ）。Ｂ胎儿无正常形态，全身水肿，

内可见多个大小不等的无回声区。胸腔内可见

２．８ｃｍ×２．７ｃｍ的无回声区。胎儿胸腔内可见遗

迹心脏搏动，未见正常心脏结构，在遗迹心脏搏动

处测心率８７次／分，在近髂动脉处测到的脉搏加

快，为１３４次／分，在脐血管处搏动频率得为１４１

次／分。双肾可见，右肾大小１．１ｃｍ×１．０ｃｍ，左

肾大小１．４ｃｍ×１．３ｃｍ。可见细小的肠管回声，

未见肝、胆、横膈及胸腔内结构。上肢可见少许骨

骼回声，未见正常上肢结构，双下肢可显示。Ｂ胎

儿循环与正常胎儿Ａ反向，进入体内为脐动脉，出

胎儿体内为脐静脉，频谱多普勒记录到静脉与动

脉频谱。Ａ，Ｂ２胎儿共１个胎盘，脐带胎盘附着部

位相距很近，２脐带在胎盘胎儿面可见大的血管交

通。Ａ胎儿脐带内径约为２．３ｃｍ，Ｂ胎儿为单脐动

脉，脐带内径约为１．２ｃｍ。超声提示Ｂ胎儿心脏遗

迹，血流反向灌注，全身皮肤水肿，淋巴水囊肿。

病例２，２３岁，临床孕周１７．４周。Ａ胎儿正常

形态，二、三尖瓣反流、静脉导管ＰＩ增高。

Ｂ胎儿无正常形态，全身皮肤水肿，呈蚕茧状，

可见多个大小不等的无回声区，其中１个大小

１．７ｃｍ×１．５ｃｍ。可见１小的颅骨光环回声，颅内

结构显示不清，双顶径约１．４ｃｍ，上肢可见，左侧肱

骨１．７ｃｍ，尺骨 １．３ｃｍ，桡骨 １．２ｃｍ，手掌长

１．０ｃｍ，下肢回声可见，足长１．８５ｃｍ，胸腔内可见

无回声区，未见正常心脏，仅见１遗迹，并可见搏动，

有１支血管向上延伸与降主动脉相连，近心端可见

双向的血流频谱，脊柱间隙排列不规则，颈椎、腰椎

间隙分别为０．３８ｃｍ、０．２４ｃｍ，双肾回声增强，膀胱

及肠管回声可见。进入无心胎儿腹壁血管记录到动

脉频谱，出胎儿腹部为脐静脉频谱。Ａ胎儿脐带直

径０．８５ｃｍ，Ｂ胎儿单脐，直径０．５ｃｍ。２胎儿之间

可见羊膜光带分隔，２脐带相距很近，并可见大的血

管交通。胎盘下缘距宫颈内口２．９ｃｍ。超声提示

Ｂ胎儿全身淋巴水囊肿、头及上肢发育不良，未见心

脏结构及双肺、双胎之一反向动脉灌注序列综合征。

２．２　造影表现　造影时经皮肤将穿刺针插入相对

正常胎儿的脐静脉内，启动微血管造影技术，注入造

影剂后，２例病例造影表现形式一样，可见造影剂先

经脐静脉进入泵血胎儿体内，随即胎盘内可见造影

剂灌注，然后无心畸胎脐血管有造影剂显示，随后无

心畸胎体内可见造影剂灌注，因此可证实无心反向
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动脉灌注过程，造影剂灌注顺序正是血液灌注顺序

为：泵血儿脐静脉→泵血儿体内→泵血儿脐动脉→

胎盘（动脉与动脉吻合）→无心畸胎脐动脉→无心畸

胎体内→无心畸胎脐静脉→胎盘（静脉与静脉吻合）

→泵血儿脐静脉。

２．３　病检结果　２例均有１形态正常胎儿及畸形

胎儿，畸形胎儿下肢发育较上肢好，妊娠１７周无心

畸胎心脏剖开见１类似原始心管结构，其两端分别

各接１根大的血管；另一２０周无心畸胎外观为１个

小的心芽，剖开基本为１较疏松组织结构，未见类似

心室与心管结构，上端为盲端，下端连接腹部大血

管，两胎儿均为单脐动脉，脐血管在胎盘附着处紧密

相邻，相距约１～２ｃｍ。

图１　Ａ无心畸胎例１及胎盘、脐带标本，Ｂ无心畸胎例１

遗迹心脏标本（上端为盲端，下段与腹部大血管相连。）

３　讨论

无心畸胎（ＴＲＡＰ）是单绒毛膜双胎妊娠罕见严

重并发症，无心畸胎典型特征是无心脏结构，并伴有

一系列发育不良的畸形，如无头颅，身体上部形成巨

大的囊性结构，肢体极端畸形和胎儿严重水肿。

ＴＲＡＰ发生在单卵双胎或３胎妊娠中，１胎或２胎发

育正常，１胎为无心畸形或仅有心脏痕迹或为无功能

的心脏。发育正常的胎儿称为“泵血儿”，泵血儿不仅

要完成自身的血液循环，而且还要承担无心畸胎的血

液供应，因此无心畸胎是受血儿。血液动力学方面无

心畸胎主要依赖泵血儿，而它的持续生长威胁到了双

胎的生存，可引起泵血儿充血性心力衰竭而导致宫内

死亡，也可引起羊水过多、胎膜早破和早产［６，７］。有报

道胎儿的预后取决于２个胎儿体重比率，当受血儿体

重超过泵血儿体重的７０％时情况严重
［８］。双胎中健

康胎儿产前的死亡率在３５％～５５％
［３５］，国外有报道

在外科手术治疗后存活率为７４％
［９］。

图２　Ａ无心畸胎及胎盘、脐血管二维表现（实线箭头示

受血胎儿，虚线箭头示泵血儿脐血管，点线箭头示供血儿），

Ｂ造影剂注入外形正常的泵血儿脐静脉，后至泵血儿体内

无心反向动脉灌注是根据２个胎儿之间血管与

胎盘血管病理结构特征从理论上阐述了血流灌注特

征，目前尚没有研究报道实时观察其灌注表现。国

外有报道通过超声造影剂实时造影观察双胎输血综

合征，增加诊断ＴＴＴＳ的可靠性
［１０］。

本文２例无心畸胎在常规超声检查均发现无心

畸胎的胸腔内有遗迹心脏搏动，尸体解剖其中１例

可见其有１支血管与降主动脉相连，另１例分别于

上下两端连接大血管。在终止妊娠前行超声造影，

通过泵血儿脐静脉缓慢推注造影剂，见造影剂迅速

由脐静脉到达泵血儿体内，随即胎盘内可见造影剂

在胎儿面灌注，迅速通过胎盘（动脉与动脉吻合支），

随后无心畸胎脐血管内可见造影剂灌注，并见到无

心畸胎体内出现造影剂灌注，超声造影使得我们有
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可能实时观察到无心反向动脉灌注全过程，证实了

无心反向动脉灌注循环特点，与国内外普遍接受的

“动脉反向灌注”理论相符。同时也证实了心脏遗迹

是无泵血功能的，其血液循环仍是依赖于泵血儿。

图３　动态图Ａ无心畸胎搏动图（点击播放），

动态图Ｂ造影图像（点击播放）

“动脉反向灌注”理论认为在早期胚胎发育过程

当中，２胚胎之间形成了较大的血管吻合，导致２胚

胎之间的血液循环出现明显的交通，当２胚胎之间

的动脉压出现不平衡时，即１胎的动脉压明显高于

另１胎时，动脉压高的泵血胎儿将血液反向灌注到

动脉压低的受血胎儿，后者在形态结构发生上出现

继发性阻断畸形及器官与组织等结构形成减少，最

终形成无心畸胎［７］。

亦有学者认为无心畸胎最根本，也是最重要的

缺陷是１胎的心脏胚胎发生异常，心脏因某种原因

未发生或仅存在无功能的心脏残腔或遗迹，但是也

有学者认为早孕期的胎心搏动以及后来的脐动脉反

向灌注而胎心搏动停止，表明潜在的胎盘内血管异

常吻合可能是原因之一［１１］。

本文中２例无心畸胎属无心无头型，常规超声

检查是在无心畸胎胸腔内未见到正常心脏结构，仅

见遗迹心脏处少许的血流信号及搏动的血流频谱，

通过观察心率与血管搏动频率不一致有助于区分畸

胎血管内血液是来源于遗迹心脏还是泵血胎儿。

随着超声新的诊断技术的广泛应用，我们能更

深入地认识ＴＲＡＰ，了解其多种表现形式及循环特

征［１２～１４］。早期诊断与宫内治疗的开展，即阻断胎盘

内的血管交通或无心畸胎脐血管内的血流，是提高

泵血儿存活率的基础［１５］。
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