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１３例胎儿脐门体静脉分流与结局之间的关系
刘芳　王雪燕　肖阳雪　周兰　张晓航　冉素珍　何德英
（重庆医科大学附属妇女儿童医院妇产科，重庆　４０００１４）

【摘要】　目的　探讨胎儿脐门体静脉分流（ｕｍｂｉｌｉｃａｌｐｏｒｔａｌｓｙｓｔｅｍｉｃｖｅｎｏｕｓｓｈｕｎｔｓ，ＵＰＳＶＳ）与预后之
间的关系。方法　回顾性分析１３例ＵＰＳＶＳ的超声特点并追踪随访至出生后。结果　我们共发现４例
静脉导管体静脉分流（ｄｕｃｔｕｓｖｅｎｏｓｕｓｓｙｓｔｅｍｉｃｓｈｕｎｔ，ＤＶＳＳ），１例肝外门静脉体静脉分流（ｅｘｔｒａｈｅｐａｔｉｃ
ｐｏｒｔａｌｓｙｓｔｅｍｉｃｓｈｕｎｔ，ＥＨＰＳＳ），２例脐体静脉分流（ｕｍｂｉｌｉｃａｌｓｙｓｔｅｍｉｃｓｈｕｎｔ，ＵＳＳ），其中１例同时合并
肝内门静脉体静脉分流（ｉｎｔｒａｈｅｐａｔｉｃｐｏｒｔａｌｓｙｓｔｅｍｉｃｓｈｕｎｔ，ＩＨＰＳＳ），７例肝内门静脉体静脉分流
（ｉｎｔｒａｈｅｐａｔｉｃｐｏｒｔａｌｓｙｓｔｅｍｉｃｓｈｕｎｔ，ＩＨＰＳＳ），发现合并染色体异常７．７％（１／１３），其他超声异常４６％（６／
１３），心胸比增大４６％（６／１３），胎儿生长受限３８．４％（５／１３），水肿７．７％（１／１３），活产７７％（１０／１３）。结论
ＩＨＰＳＳ的发生率最高，预后也相对最好，ＤＶＳＳ及ＩＨＰＳＳ出生后分流可能自发性闭合。
【关键词】　脐门体静脉分流；胎儿；妊娠结局
【中图分类号】　Ｒ７１４．５３　　　【文献标识码】　Ａ

犇犗犐：１０．１３４７０／ｊ．ｃｎｋｉ．ｃｊｐｄ．２０２２．０３．００２
基金项目：重庆市科卫联合医学科研项目（２０２１ＭＳＸＭ０３９）
通信作者：王雪燕，Ｅｍａｉｌ：ｘｕｅｙａｎ＿ｘｗ＠１６３．ｃｏｍ

犚犲犾犪狋犻狅狀狊犺犻狆犫犲狋狑犲犲狀狌犿犫犻犾犻犮犪犾狆狅狉狋犪犾狊狅犿犪狋犻犮狏犲犻狀狊犺狌狀狋犪狀犱狅狌狋犮狅犿犲犻狀１３犮犪狊犲狊
犔犻狌犉犪狀犵，犠犪狀犵犡狌犲狔犪狀，犡犻犪狅犢犪狀犵狓狌犲，犣犺狅狌犔犪狀，犣犺犪狀犵犡犻犪狅犺犪狀犵，犚犪狀犛狌狕犺犲狀，犎犲犇犲狔犻狀犵
犇犲狆犪狉狋犿犲狀狋狅犳犗犫狊狋犲狋狉犻犮狊犪狀犱犌狔狀犲犮狅犾狅犵狔，犠狅犿犲狀犪狀犱犆犺犻犾犱狉犲狀’狊犎狅狊狆犻狋犪犾狅犳犆犺狅狀犵狇犻狀犵犕犲犱犻犮犪犾
犝狀犻狏犲狉狊犻狋狔，犆犺狅狀犵狇犻狀犵４０００１４，犆犺犻狀犪
【犃犫狊狋狉犪犮狋】　犗犫犼犲犮狋犻狏犲　Ｔｏｉｎｖｅｓｔｉｇａｔｅｔｈｅｒｅｌａｔｉｏｎｓｈｉｐｂｅｔｗｅｅｎｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｕｍｂｉｌｉｃａｌｐｏｒｔａｌｓｏｍａｔｉｃｖｅｉｎ
ｓｈｕｎｔｓ（ＵＰＳＶｓ）ａｎｄｆｅｔａｌｏｕｔｃｏｍｅ．犕犲狋犺狅犱狊　Ｔｈｅｕｌｔｒａｓｏｎｏｇｒａｐｈｉｃｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓｏｆ１３ｃａｓｅｓｏｆＵＰＳＶＳ
ｗｅｒｅｒｅｔｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅｌｙａｎａｌｙｚｅｄａｎｄｆｏｌｌｏｗｅｄｕｐｔｏｐｏｓｔｎａｔａｌ．犚犲狊狌犾狋狊　４ｃａｓｅｓｏｆｄｕｃｔｕｓｖｅｎｏｓｕｓｓｙｓｔｅｍｉｃ
ｓｈｕｎｔ（ＤＶＳＳ），１ｃａｓｅｏｆｅｘｔｒａｈｅｐａｔｉｃｐｏｒｔａｌｓｙｓｔｅｍｉｃｓｈｕｎｔ（ＥＨＰＳＳ），２ｃａｓｅｓｏｆｕｍｂｉｌｉｃａｌｓｙｓｔｅｍｉｃ
ｓｈｕｎｔ（ＵＳＳ），１ｃａｓｅｏｆＵＳＳｃｏｍｂｉｎｅｄｗｉｔｈｉｎｔｒａｈｅｐａｔｉｃｐｏｒｔａｌｓｙｓｔｅｍｉｃｓｈｕｎｔ（ＩＨＰＳＳ），６ｃａｓｅｓｏｆ
ｉｎｔｒａｈｅｐａｔｉｃｐｏｒｔａｌｓｙｓｔｅｍｉｃｓｈｕｎｔ（ＩＨＰＳＳ）ｗｅｒｅｆｏｕｎｄ．ｃｈｒｏｍｏｓｏｍａｌａｂｎｏｒｍａｌｉｔｉｅｓｗｅｒｅｆｏｕｎｄｉｎ７．７％
（１／１３），ｏｔｈｅｒｕｌｔｒａｓｏｎｉｃａｂｎｏｒｍａｌｉｔｉｅｓｉｎ４６％（６／１３），ｃａｒｄｉｏｔｈｏｒａｃｉｃｒａｔｉｏｉｎｃｒｅａｓｅｉｎ４６％（６／１３），ｆｅｔａｌ
ｇｒｏｗｔｈｒｅｓｔｒｉｃｔｉｏｎｉｎ３８．４％（５／１３），ｅｄｅｍａｗａｓｏｂｓｅｒｖｅｄｉｎ７．７％（１／１３）ａｎｄｌｉｖｅｂｉｒｔｈｗａｓｏｂｓｅｒｖｅｄｉｎ
７７％（１０／１３）．犆狅狀犮犾狌狊犻狅狀　ＴｈｅｉｎｃｉｄｅｎｃｅｏｆＩＨＰＳＳｉｓｔｈｅｈｉｇｈｅｓｔａｎｄｔｈｅｏｕｔｃｏｍｅｉｓｔｈｅｂｅｓｔ．Ｓｈｕｎｔｏｆ
ＤＶＳＳａｎｄＩＨＰＳＳｃａｎｂｅｃｌｏｓｅｄｓｐｏｎｔａｎｅｏｕｓｌｙａｆｔｅｒｂｉｒｔｈ．
【犓犲狔狑狅狉犱狊】　ｕｍｂｉｌｉｃａｌｐｏｒｔａｌｓｏｍａｔｉｃｖｅｉｎｓｈｕｎｔ；ｆｅｔｕｓ；ｐｒｅｇｎａｎｃｙｏｕｔｃｏｍｅｓ

前言
胎儿的三个静脉系统：脐静脉、门静脉和静脉导

管，形成了功能上不可分离的血管，将高氧血液从胎
盘输送到左心房。这三种静脉成分中的任何一种的

缺失或移位都可能导致脐静脉、门静脉向体静脉的
分流［１，２］，根据新的宫内分类系统［３］，这些罕见的畸
形统称为“脐门静脉体静脉分流”（ｕｍｂｉｌｉｃａｌ
ｐｏｒｔａｌｓｙｓｔｅｍｉｃｖｅｎｏｕｓｓｈｕｎｔｓ，ＵＰＳＶＳ）。在这个
静脉系统中定义了四种分流。Ⅰ型，脐带体静脉分
流（ｕｍｂｉｌｉｃａｌｓｙｓｔｅｍｉｃｓｈｕｎｔ，ＵＳＳ）；Ⅱ型，静脉导
管体静脉分流（ｄｕｃｔｕｓｖｅｎｏｓｕｓｓｙｓｔｅｍｉｃｓｈｕｎｔ，
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ＤＶＳＳ）；Ⅲ型为门静脉体静脉分流又分为两组：Ⅲａ
型为肝内门静脉体静脉分流（ｉｎｔｒａｈｅｐａｔｉｃｐｏｒｔａｌ
ｓｙｓｔｅｍｉｃｓｈｕｎｔ，ＩＨＰＳＳ）；Ⅲｂ型，肝外门静脉体静
脉分流（ｅｘｔｒａｈｅｐａｔｉｃｐｏｒｔａｌｓｙｓｔｅｍｉｃｓｈｕｎｔ，ＥＨＰＳＳ）。
回顾我院２０１８年１２月１日至２０２０年１２月１日期
间诊断的ＵＰＳＶＳ，同时分析不同类型ＵＰＳＶＳ的预
后与其解剖学和遗传学的联系，研究各种类型之间
的相关性，为产前咨询提供循证学依据。

１　资料与方法

１．１　研究对象　回顾性分析２０１８年１２月１日至
２０２０年１２月１日期间在我院产前诊断中心就诊的
ＵＰＳＶＳ１３例，通过ＵＰＳＶＳ分类标准，其中４例为
ＤＶＳＳ，７例为ＩＨＰＳＳ，２例为ＵＳＳ，其中１例为ＵＳＳ
同时合并ＩＨＰＳＳ，１例为ＥＨＰＳＳ。
１．２　仪器与方法　所有患者均签署知情同意书，先
对胎儿、胎盘及羊水情况进行常规超声检查，然后
对每１例胎儿的心脏、腹腔血管及大脑中动脉进行
详细检查及记录，重点观察脐静脉走行、静脉导管、
门静脉主干、左右分支形态、走行、内部回声及其周
围结构，观察脐静脉、静脉导管、门静脉及其与肝静
脉或其他体静脉之间是否存在异常管道，并追踪随
访至出生后。
１．３　统计学方法　用描述性统计学方法回顾分析
１３例病例的临床特征和妊娠结局。应用ＳＰＳＳ２０．０
软件进行数据统计分析，计量资料采用Ｍｅａｎ±ＳＤ
表示，计数资料采用率（％）表示。

２　结果

２．１　４例ＤＶＳＳ病例　表现为静脉导管与下腔静
脉的汇入点下移，其中２例为静脉导管汇入下腔静
脉中段（病例２、４），发现孕周分别为妊娠２３周，妊
娠２４＋４周。１例为静脉导管汇入下腔静脉肝段（病
例１，图１），发现孕周为妊娠１８周。１例为静脉导
管汇入中肝静脉（病例３），发现孕周２３＋４周。３例
均做羊水穿刺核型和基因组拷贝数变异检查，发现
１例胎儿２１三体（病例１），另外２例结果正常。２
例放弃妊娠，１例因为胎儿２１三体放弃妊娠（病例
１），１例因为胎儿合并其他结构异常（病例３）：胎儿

脊柱发育异常，考虑多发半椎体伴脊柱侧弯，门静脉
左右分支未显示，最终选择放弃妊娠。２例早产分
娩（病例２、４），其中１例为胎儿生长受限（病例４），２
例出生后１月复查静脉导管均已经闭合，生长发育
正常。
２．２　１例ＥＨＰＳＳ病例　病例５，妊娠２４＋４周，系统
超声：胎儿全身水肿（腹腔积液、皮肤增厚），肝静脉
增宽，心胸比例增大：考虑充血性心衰所致，脐静脉
入腹后直接与静脉导管连接，门静脉左右分支及主
干均未显示，脾静脉细小，追踪其走行似未入肝，肠
系膜上静脉走行显示不清。肝静脉远端增粗，走行
迂曲，似与肝动脉远端相连。提示：胎儿肝外门体
静脉分流，肝内门静脉系统发育异常，合并肝动静脉
瘘可能，心脏比增大（以右心为著）：考虑充血性心
衰。孕妇最终选择放弃本次妊娠，未做染色体检查。
２．３　７例ＩＨＰＳＳ病例　７例分流发生部位分别为
ＬＰＶＬＨＶ，发现孕周为２６＋４周（病例６）。ＬＰＶ
ＭＨＶ，ＬＰＶＲＨＶ，发现孕周为３５＋４周（病例７）。
ＬＰＶＭＨＶ（２支），合并脐体静脉分流ＵＶＭＨＶ
（多条），发现孕周为３６＋５周（病例８，图２、图３）。
ＬＰＶＭＨＶ，发现孕周为３０＋１周（病例９）。ＬＰＶ
ＭＨＶ，ＬＰＶＲＨＶ，ＬＰＶＬＨＶ，发现孕周为３５＋１周
（病例１０，图４）。ＬＰＶＬＨＶ，发现孕周为３４＋４周
（病例１１）。ＬＰＶＲＨＶ，发现孕周为妊娠２２＋２周
（病例１２）。有３例做羊水穿刺，结果核型和基因组
拷贝数变异未见异常，其余发现孕周较大，未做介入
性产前诊断。２例合并胎儿生长受限（病例７、１０），２
例同时ＭＲＩ检查发现ＩＨＰＳＳ同超声发现（病例９、
１０）。超声发现心胸比增大３例（病例７、８、１０），充
血性心衰伴脑血流阻力降低１例（病例１０），大脑中
动脉ＰＩ：１．０５；超声提示颅内实质回声稍增强，血流
信号增多，阻力降低，脑水肿可能；ＭＲＩ提示：大脑
大静脉、上矢状窦、右侧横窦及乙状窦增粗。足月分
娩２例，１例为足月顺产（病例１２），１例因臀位剖宫
产（病例６）。早产分娩５例，均为剖宫产，手术指针
分别为充血性心力衰竭，脑水肿可能（病例１０），心
胸比增大２例（病例７、８），臀位胎膜早破（病例９），
胎儿生长受限合并羊水过少（病例１１）。７例胎儿分流
均在出生后半岁内闭合，随访血氨、肝功能及生长发
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注：ＤＶ：静脉导管；ＩＶＣ：下腔静脉。　
图１　静脉导管进入下腔静脉肝段

注：ＭＨＶ：肝中静脉；ＬＰＶＳｂ：门静脉左上支；ＬＰＶＬｂ：门静脉左下支。
图２　门静脉左上支和左下支进入肝中静脉

注：ＭＨＶ：肝中静脉；ＬＰＶ：左门静脉。　
图３　左门静脉进入肝中静脉

　　注：ＭＨＶ：肝中静脉；ＲＨＶ：右肝静脉；Ａ处为门静脉左外下支
与肝中静脉汇合点；Ｂ处为门静脉左内支与肝右静脉汇合点。

图４　门静脉与肝静脉的两处汇合点

注：ＵＶ：脐静脉；ＲＡ：右心房。
图５　脐静脉直接汇入右心

图６　超声提示心胸比增大

育正常，出生后超声复查，２例分流闭合发生在出生
后１月（病例８、１１），３例分流闭合发生在出生后４
月（病例６、７、１２），２例分流闭合发生在出生后６月
（病例９、１０）。
２．４　２例ＵＳＳ病例　病例１３（图５、图６），妊娠
２３＋５周，超声提示脐静脉直接汇入于右房，静脉导管
未显示，肝内门静脉系统发育正常。羊水穿刺核型
和基因组拷贝数变异检测未见异常。妊娠３２＋５周，
超声提示心胸面积比约０．４３，以右房增大为著，三
尖瓣可见中重度反流，肝脾增大。因考虑到继续妊
娠增加胎儿心力衰竭的风险，与孕妇沟通后选择于
妊娠３３周剖宫产终止妊娠，分娩后１天超声复查提
示胎儿三尖瓣反流较分娩前明显减轻，右房近脐部
无回声区：残留脐静脉可能。分娩后随访肝功能正
常，门静脉系统发育正常。１例ＵＳＳ同时合并
ＩＨＰＳＳ，详见ＩＨＰＳＳ（病例８）。

结果详见表１、表２

０１



《中国产前诊断杂志（电子版）》　２０２２年第１４卷第３期 ·论著·　　

书书书

表
１ 　

门
体
静
脉
分
流
病
例
的
临
床
特
征
、 分
娩
结
局
和
随
访
结
果
（ 狀
＝１
３）

分
类

发
现

孕
周

起
源 
分
流

ＦＧ
Ｒ

心
脏
异
常

水
肿

其
他
结
构

异
常

染
色
体

异
常

基
因
组
微

缺
失
重
复

妊
娠
结
局

出生
后分

流
闭
合
时
间

生
长

发
育

病
例
１
ＤＶ
ＳＳ

１８
静
脉
导
管
汇
入
下
腔

静
脉
肝
段

无
无

无
胎
儿
鼻
骨
未
显
示／
胃

泡
增
大

４７
， Ｘ
Ｎ＋
２１

未
见
异
常

引
产

／
／

病
例
２
ＤＶ
ＳＳ

２３
静
脉
导
管
汇
入
下
腔

静
脉
中
段

无
无

无
无

未
见
异
常

未
见
异
常

未
足
月
剖
宫
产
（羊
水
少
）

１
个
月

良
好

病
例
３
ＤＶ
ＳＳ

２３
＋４

静
脉
导
管
汇
入
中
肝

静
脉

无
无

无
合
并
多
发
半
椎
体
伴

脊
柱
侧
弯
，门
静
脉
左

右
分
支
未
显
示

未
行
检
查

未
行
检
查

引
产

／
／

病
例
４
ＤＶ
ＳＳ

２４
＋４

静
脉
导
管
汇
入
下
腔

静
脉
中
段

合
并

无
无

胎
儿
右
手
大
拇
指
旁

指
状
回
声
：考
虑
多
指

未
见
异
常

未
见
异
常

未
足
月
剖
宫
产
（ ＰＰ
ＲＯ
Ｍ）

１
个
月

良
好

病
例
５Ｅ
ＨＰ
ＳＳ
２４

＋４
肝
外
门 
体
静
脉
分
流

无
心
胸
比
增
大
（以
右

心
为
著
）：
考
虑
充

血
性
心
衰

全
身
水
肿
（腹
腔
积

液
、皮
肤
增
厚
）

无
未
行
检
查

未
行
检
查

引
产

／
／

病
例
６Ｉ
ＨＰ
ＳＳ
２６

＋４
ＬＰ
Ｖ
ＬＨ
Ｖ

无
无

无
无

未
见
异
常

未
见
异
常

足
月
剖
宫
产
（臀
位
）

４
个
月

良
好

病
例
７Ｉ
ＨＰ
ＳＳ
３５

＋４
ＬＰ
Ｖ
ＭＨ
Ｖ

ＬＰ
Ｖ
ＲＨ
Ｖ

合
并

心
胸
比
增
大

ＣＴ
Ｒ：
０．
４２

无
无

未
行
检
查

未
行
检
查

未
足
月
剖
宫
产
（心
胸
比

增
大
）

４
个
月

良
好

病
例
８Ｉ
ＨＰ
ＳＳ
３６

＋５
ＬＰ
Ｖ
ＬＨ
Ｖ
（ ２
支
），

合
并
脐 
体
静
脉
分
流

ＵＶ
Ｍ
ＨＶ

（ 多
条
）

无
心
胸
比
增
大

ＣＴ
Ｒ：
０．
４６

无
无

未
行
检
查

未
行
检
查

未
足
月
剖
宫
产
（心
胸
比

增
大
）

１
个
月

良
好

病
例
９Ｉ
ＨＰ
ＳＳ
３０

＋１
ＬＰ
Ｖ
ＭＨ
Ｖ

无
无

无
无

未
行
检
查

未
行
检
查

未
足
月
顺
产
（ Ｐ
ＰＲ
ＯＭ
）

６
个
月

良
好

病
例
１０
ＩＨ
ＰＳ
Ｓ
３５

＋１
ＬＰ
Ｖ
ＭＨ
Ｖ

ＬＰ
Ｖ
ＲＨ
Ｖ

ＬＰ
Ｖ
ＬＨ
Ｖ

合
并

充
血
性
心
衰
伴
脑

血
流
阻
力
降
低

无
脑
水
肿

未
见
异
常

未
见
异
常

未
足
月
剖
宫
产
（充
血
性

心
力
衰
竭
， 脑
水
肿
可
能
）

６
个
月

良
好

病
例
１１
ＩＨ
ＰＳ
Ｓ
３４

＋４
ＬＰ
Ｖ
ＬＨ
Ｖ

合
并

心
胸
比
增
大

ＣＴ
Ｒ：
０．
４２

无
无

未
见
异
常

未
行
检
查

未
足
月
剖
宫
产
（ 胎
儿
生

长
受
限
合
并
羊
水
少
）

１
个
月

良
好

病
例
１２
ＩＨ
ＰＳ
Ｓ
２２

＋２
ＬＰ
Ｖ
ＲＨ
Ｖ

无
无

无
无

未
见
异
常

未
见
异
常

足
月
顺
产

４
个
月

良
好

病
例
１３

ＵＳ
Ｓ
２３

＋５
ＵＶ
Ｒ
Ａ

合
并

心
胸
比
增
大

ＣＴ
Ｒ：
０．
４３

无
无

未
见
异
常

未
见
异
常

未
足
月
剖
宫
产
（心
胸
比

增
大
、三
尖
瓣
重
度
反
流
，

肝
脾
增
大
）

１
天

良
好

　
注
： Ｌ
ＰＶ
Ｌ
ＨＶ
： 门

静
脉
左
侧
支
与
左
肝
静
脉
之
间
分
流
（ ｌｅ
ｆｔ
ｐｏ
ｒｔａ
ｌｖ
ｅｉｎ
ｔｏ
ｌｅｆ
ｔｈ
ｅ ｐ
ａｔｉ
ｃｖ
ｅｉｎ
）；

ＬＰ
Ｖ
ＭＨ
Ｖ：
门
静
脉
左
侧
支
与
中
肝
静
脉
之
间
分
流
（ ｌｅ
ｆｔ
ｐｏ
ｒｔａ
ｌｖ
ｅｉｎ
ｔｏ
ｍｉｄ
ｄｌｅ
ｈｅ
ｐａｔ
ｉｃ
ｖｅｉ
ｎ）
；

ＬＰ
Ｖ
ＲＨ
Ｖ：
门
静
脉
左
侧
支
与
右
肝
静
脉
之
间
分
流
（ ｌｅ
ｆｔ
ｐｏ
ｒｔａ
ｌｖ
ｅｉｎ
ｔｏ
ｒｉ ｇ
ｈｔ
ｈｅ
ｐａｔ
ｉｃ
ｖｅｉ
ｎ）
；

ＵＶ
Ｍ
ＨＶ
： 脐

静
脉
与
中
肝
静
脉
之
间
的
分
流
（ ｕ
ｍｂ
ｉｌｉｃ
ａｌ
ｖｅｉ
ｎｔ
ｏ
ｍｉｄ
ｄｌｅ
ｈｅ
ｐａｔ
ｉｃ
ｖｅｉ
ｎ）
；

ＵＶ
Ｒ
Ａ：
脐
静
脉
与
右
心
房
之
间
的
分
流
（ ｕ
ｍｂ
ｉｌｉｃ
ａｌ
ｖｅｉ
ｎｔ
ｏｒ
ｉ ｇｈ
ｔａ
ｔｒｉ
ｕｍ
）；

ＣＴ
Ｒ：
心
胸
比
（ ｃａ
ｒｄｉ
ｏｔｈ
ｏｒａ
ｃｉｃ
ｒａｔ
ｉｏ
）；

ＦＧ
Ｒ：
胎
儿
生
长
受
限
（ ｆｅ
ｔａｌ
ｇｒｏ
ｗｔ
ｈｒ
ｅｓｔ
ｒｉｃ
ｔｉｏ
ｎ）
。
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表２　１３例胎儿门体静脉分流的临床特征及结局
临床特征 ｔａｔａｌ（狀＝１３） ＤＶＳＳ（狀＝４） ＩＨＰＳＳ（狀＝７） ＥＨＰＳＳ（狀＝１） ＵＳＳ（狀＝１）

孕妇年龄 ２９．３８５±４．６８３ ２７．２５０±４．７８７ ３１．４２９±４．６５５ ２５ ２６
发现孕周（周） ２６．３１２±５．００２ ３１．７３３±２．９４２ ２７．８１６±４．５２８ ２４．５７１ ２３．６４１
染色体异常［例（％）］ ７．７（１／１３） ３３．３３（１／３） ０ ／ ０
其他超声异常［例（％）］ ４６（６／１３） ７５（３／４） ２８．５７（２／７） １００ １００
心胸比增大［例（％）］ ４６（６／１３） ０ ５７．１２（４／７） １００ １００
水肿［例（％）］ ７．７（１／１３） ０ ０ １００ ０
ＦＧＲ［例（％）］ ３８．４（５／１３） ２５（１／４） ４２．８６（３／７） ０ １００
活产［例（％）］ ７７（１０／１３） ５０（２／４） １００ ０ １００

３　讨论
关于ＵＰＳＶＳ的大量产前研究很少被报道，胎

儿ＵＰＳＶＳ的患病率仍然未知。ＧｕｏｗｅｉＴａｏ等［４］

在６１０８２个胎儿中发现了１０例ＵＰＳＶＳ，代表患病
率为１．６４／１００００个胎儿。考虑到部分病例为转诊
病例，ＵＰＳＶＳ的患病率可能更低。Ｏｎｏ［５］等对
２９３４１６名新生儿进行了筛查，发现８名有肝内门
静脉体静脉分流，３名有肝外门静脉系统性分流。
这一产后发现结果也表明ＵＰＳＶＳ是罕见的。

门体静脉分流既往多采用二分法分类，即肝外
分流或肝内分流，已被用于研究胎儿门体静脉系统
分流和儿科患者先天性门静脉体静脉系统分
流［６１０］。最近以“脐门体静脉分流（ＵＰＳＶＳ）”为术
语对脐静脉门静脉静脉导管（ＵＶＰＶＤＶ）异常进
行的系统重分类被认为是胎儿预后分析的最佳选
择，因为它将子宫内ＵＶＰＶＤＶ结构作为一个整
体系统加以考虑［１１］。根据Ａｃｈｉｒｏｎ和Ｋｉｖｉｌｅｖｉｔｃｈ
将１４种ＵＰＳＶＳｓ分为３种类型：Ⅰ型分流，ＵＳＳ，其
特征是脐静脉血流直接引流到全身静脉；Ⅱ型分流
称为ＤＶＳＳ。在这种类型的分流中，ＵＶＰＶＤＶ结
构是完整的，但ＤＶ连接到膈前漏斗下方的下腔静
脉（ＩＶＣ），或ＤＶ流入肝静脉；Ⅲ型分流，称为门静
脉体静脉分流，分为２个亚组：Ⅲａ型ＩＨＰＳＳ；Ⅲｂ
型ＥＨＰＳＳ。Ⅲａ型为门静脉系统与肝静脉之间的
分流，Ⅲｂ型为门静脉系统与全身静脉（下腔静脉、
髂静脉、肾静脉）之间的分流。ＧｕｏｗｅｉＴａｏ等［１２］发
现的２０例ＵＰＳＶＳ中有４例是２１三体，其中２例
为Ｉ型ＵＰＳＶＳ，２例为Ⅱ型ＵＰＳＶＳ。４例终止妊
娠的患者均观察到唐氏综合征的超声标记物。通过
文献检索，共检索到１２篇报告，２７９例患者，其中２９
例也有２１三体，２１三体合并发生率为１０．４％。２９
例中，１６例为Ⅰ型，９例为Ⅱ型，４例ＵＰＳＶＳ类型无
法确定。我们在１３例ＵＰＳＶＳ中发现１例为２１三
体，来自Ⅱ型。

ＡｃｈｉｒｏｎＲ等在研究中，发现ＤＶＳＳ和ＩＨＰＳＳ
预后最好，出生后存在分流自发性闭合的情况［３］，
我们１３例病例中，ＩＨＰＳＳ的发生率最高，预后最
好，７例ＩＨＰＳＳ均活产，分流闭合分别发生在出生
后１月、４月、６月，即使孕期有２例存在胎儿生长受
限的情况，出生后生长发育都逐渐正常，随访肝功能
及血氨正常。４例ＤＶＳＳ，除外１例胎儿２１三体引
产，１例胎儿多发结构异常引产，２例单纯ＤＶＳＳ出
生后１月分流闭合，生长发育正常。１例ＥＨＰＳＳ同
时合并肝内门静脉系统发育异常、肝动静脉瘘可能、
胎儿水肿放弃妊娠，１例ＵＳＳ活产，出生后生长发
育良好。ＥＨＰＳＳ的预后与是否存在肝内门静脉系
统（ＩＨＰＶＳ）有关，若合并ＩＨＰＶＳ缺失或者异常，预
后较差，但是既往的研究发现［１３，１４，１５］，即使存在发
育不良的ＩＨＰＶＳ，出生后行分流矫正术后，ＩＨＰＶＳ
可表现出较强的再生能力，产前明确ＩＨＰＶＳ为缺
失或者发育不良对判断胎儿的预后至关重要。
Ｂｅｒｇ等［１６］发现有肝外分流的病例明显更容易

发展成心脏失代偿，表现为心脏扩大。我们在１３例
ＵＰＳＶＳ中发现６例心脏失代偿，１例ＥＨＰＳＳ妊娠
２４＋４周发现充血性心衰，胎儿全身水肿，严重的心脏
失代偿可能与同时合并肝动静脉瘘有关。１例ＵＳＳ
妊娠３２＋５周发现心胸比较前增大，三尖瓣重度反
流，肝脾增大，提前剖宫产终止妊娠。分娩后由于脐
静脉断流，分娩后一天超声提示三尖瓣反流明显减
轻。另外４例均来自于ＩＨＰＳＳ，都伴有心胸比增
大，三尖瓣反流等表现，发生孕周在３４～３６周，其中
１例妊娠３６周发现，超声提示颅内实质回声稍增
强，血流信号增多，阻力降低，脑水肿可能；ＭＲＩ提
示大脑大静脉、上矢状窦、右侧横窦及乙状窦增粗。
分析原因为晚孕期脐静脉血流量增加，分流导致回
心血流增加，心脏的前负荷增加导致心胸比增大。４
例心脏失代偿患儿均在出生后３天复查超声时明显
缓解，这与脐静脉断流后门体静脉血分流量下降及
肺循环的建立，右心前后负荷降低有关。对于

２１
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ＵＰＳＶＳ孕期超声检查时应注意常规观察胎儿心脏
大小、心胸比、有无三尖瓣反流等，尤其是在妊娠晚期。

Ｄｅｌｌｅ等［１７］观察到ＩＨＰＳＳ与ＦＧＲ之间的存在
因果关系，我们观察到１例ＤＶＳＳ、１例ＵＳＳ、４例
ＩＨＰＳＳ出现胎儿生长受限，分析原因可能与由于分
流导致肝实质血流灌注减少有关。肝实质的脐血灌
注似乎在控制宫内生长过程中起着重要作用。有研
究表明，灌注增加可诱导肝细胞增殖，随后肝脏中胰
岛素样生长因子（ＩＧＦ）Ⅰ和ⅡｍＲＮＡ表达增加，
外周血组织增殖增加［１８，１９］。如果分流量足够大，那
么分流就可能起到第二静脉导管的作用。我们假设
部分来自脐静脉的含氧血液直接到达肝静脉或者下
腔静脉（ＩＶＣ），那么肝脏灌注及随后的ＩＧＦⅠ和Ⅱ
ｍＲＮＡ表达减少，周围组织生长减少。这可以解释
在ＵＰＳＶＳ病例在没有缺氧情况下的ＦＧＲ发生。
对于无明显原因的ＦＧＲ（如染色体异常、胎儿感染、
胎盘功能不全），应注意排查的ＵＰＳＶＳ的可能诊
断，当产前诊断为ＵＰＳＶＳ时，应密切监测胎儿的发
育情况，出生后注意随访分流的情况。若合并分流
持续不闭合，或者合并肝功能异常，血氨升高等，需
要与小儿肝胆外科联系，必要时需要接受分流血管
结扎手术治疗等。胎儿期发现ＵＰＳＶＳ，可以提前邀
请小儿肝胆外科专家介入，为孕妇提供更加全面的
产前咨询服务。

４　结论

ＵＰＳＶＳ的预后与是否合并其他结构异常、染
色体异常、是否存在肝内门静脉系统发育异常、合并
胎儿心衰、胎儿生长受限等有关，超声除了关注
ＵＰＳＶＳ的分型，是否存在肝内门静脉系统，还需要
注意胎儿各个系统的结构筛查，以及应向孕妇及家
属提供介入性产前诊断方案，孕期超声随访除了常
规检查内容，还需要注意关注胎儿生长发育情况，是
否合并胎儿生长受限，胎儿心脏大小、心胸比等，根
据我们有限的数据发现ＩＨＰＳＳ的发生率最高，预后
也相对最好，ＤＶＳＳ及ＩＨＰＳＳ出生后分流可能自发
性闭合。本研究中观察到的病例数有限，尤其是
ＥＨＰＳＳ及ＵＳＳ病例数少，在今后的研究中还需要
总结更多的病例资料。
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