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产前超声诊断脐静脉体静脉分流１例并
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【摘要】　胎儿时期，脐静脉、门静脉和静脉导管在功能上形成密不可分的血管系统，这三种静脉成分的
缺失或移位或连接异常，可能导致分流至体静脉，形成脐门体静脉分流（ｕｍｂｉｌｉｃａｌｐｏｒｔａｌｓｙｓｔｅｍｉｃ
ｖｅｎｏｕｓｓｈｕｎｔ，ＵＰＳＶＳ）。脐静脉体静脉分流（ｕｍｂｉｌｉｃａｌｓｙｓｔｅｍｉｃｓｈｕｎｔｓ，ＵＳＳ）属于先天性脐—门体静
脉系统发育异常的一种，常与静脉导管缺如和门静脉系统发育不良有关，胎儿染色体异常和伴发其他结
构畸形的风险较高，预后最差，活产率和产后存活率最低。产前精准诊断对于产前咨询和临床决策起着
重要的参考价值。
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１　对象与方法
孕妇２５岁，Ｇ１Ｐ０，孕前、孕期无特殊病史，于妊

娠２３＋３周来湖北省妇幼保健院超声科行系统超声
检查，产前超声显示胎儿生物学测量大小与临床孕
周基本相符，脐静脉进入胎儿腹内后沿肝表面上行，
经一异常管道向上向后走行，最终汇入右心房（图１
～３），异常管道内可探及类似静脉导管样三相波血
流频谱（图４），肝脏内未见正常门静脉系统及静脉
导管，肝静脉纤细，肝动脉增粗，可探及动脉频谱（图
５），胎儿心脏增大，以右心房最为显著，心胸比增大
约为０．６，房室连接及心室大动脉连接关系正常，可
见肺静脉回流至左心房，上腔静脉、下腔静脉汇入右
心房，内径未见扩张；主动脉弓位于气管左侧，右侧
锁骨下动脉异常起源于降主动脉起始部，走行于气
管后方、左肾可显示，右侧肾窝空虚，肾上腺平卧于
脊柱旁；胃泡位置大小正常，羊水量正常。

２　结果
根据超声表现产前超声提示：胎儿脐静脉体静

脉分流，分流至右心房，门静脉系统缺如，右侧锁骨
下动脉迷走，右肾缺如。该胎儿未行染色体核型分

析，经产前咨询后孕妇选择终止妊娠，引产后胎儿标
本于我院行尸体解剖，可见脐带进入腹内后，有一粗
大血管走行于肝脏表面，探针从腹外段脐静脉插入
后经该血管进入右心房（图６），可见右侧锁骨下动
脉走行于气管后方（图７），左肾可显示，右侧肾窝空虚，

图１　脐静脉进入胎儿腹内后沿肝表面上行，经一异常
管道向上向后走行，最终进入心脏

图２　可见异常管道进入右心房（ＵＶ：脐静脉；ＲＡ：右心房；
ＰＶ：肺静脉）
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图３　三维ＳＴＩＣ显示脐静脉进入腹内后走形路径（ＵＶ：脐静脉；
ＵＡ：脐动脉；Ｈ：心脏；ＤＡＯ：降主动脉；ＨＡ：肝动脉）

图４　异常管道可探及静脉导管样三相波血流频谱

图５　由肝门向肝周走行的蓝色血流为动脉频谱，为扩张的肝动脉

图６　引产后标本显示脐带进入腹内后，有一粗大血管走行于肝脏
表面，探针从腹外段脐静脉插入后经该血管进入右心房

与产前超声诊断一致；另可见食管上段闭锁（图８），
食管下段与气管相通（图９），产前超声漏诊食管上

段闭锁并下段食管气管瘘。引产后未留取ＤＮＡ样
本进行遗传检测。

图７　可见右侧锁骨下动脉走行于气管后方（ＲＣＣＡ：右颈总动脉；
ＬＣＣＡ：左颈总动脉；ＡＲＳＡ：右侧锁骨下动脉迷走；

ＬＳＡ：左侧锁骨下动脉）

图８　食管上段闭锁

图９　食管下段与气管相通。（Ｔ：气管；Ｅ：食管）

３　讨论
胎儿脐静脉门静脉系统（ｕｍｂｉｌｉｃａｌｐｏｒｔａｌ

ｖｅｎｏｕｓｓｙｓｔｅｍ，ＵＰＶＳ）包括脐静脉、门静脉及静脉
导管、肠系膜上静脉、肠系膜下静脉、脾静脉等，其胚
胎发育过程复杂，由胚胎期卵黄静脉和脐静脉系统
相互吻合和不对称性退化形成，在胎儿的血液循环
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中起着重要作用。胚胎期脐静脉和卵黄静脉系统发
育过程中，血管的退化障碍和吻合异常就会引起先
天性脐静脉门静脉系统发育异常［１６］，脐静脉体静
脉分流（ｕｍｂｉｌｉｃａｌｓｙｓｔｅｍｉｃｓｈｕｎｔｓ，ＵＳＳ）属于先天
性脐静脉—门静脉系统发育异常的一种，因胚胎发
育早期门静脉左支和静脉导管发育不良，导致脐静
脉未与门静脉左支、静脉导管在肝内形成正常连接，
而是直接异位引流入体静脉系统，如右心房、下腔静
脉、肾静脉、髂静脉等［５］。既往文献［２，７］报道ＵＳＳ
胎儿活产率相对于其他分型最低，易合并染色体异
常，６７％出现完全性肝内门静脉系统缺如，１００％
存在静脉导管缺如，５５．６％合并心内及心外畸形，
合并肝内门静脉系统缺如或异常的ＵＳＳ胎儿预后
较差。本病例即为脐静脉异常分流至右心房，门静
脉系统及静脉导管缺如，同时合并其他多发结构畸
形，产前超声诊断食管闭锁困难，且该胎儿胃泡大
小、羊水量正常，故食管上段闭锁并食管气管瘘漏诊。

近年来，随着产前超声技术的进展以及超声仪
器分辨率的提高，以及超声医师诊断水平的精进，胎
儿肝脏静脉系统受到越来越多的关注，不同类型的
ＵＰＶＳ发育异常相继被报道［３，８１０］，然而国际妇产超
声学会超声指南对于胎儿肝脏静脉系统扫查未做要
求，很多年轻医师对ＵＰＶＳ正常解剖的超声图像认
识不足，对正常变异也缺乏了解，另外ＵＰＶＳ发育
异常的类型多而复杂，预后差异较大。因此，了解
ＵＰＶＳ正常解剖结构超声表现，并熟悉ＵＰＶＳ异常
分流的图像特征，进行针对性检查有助于产前正确
诊断，同时关注有无伴发和其他多发结构畸形，结合
临床病史、家族史以及可能的遗传因素，进行更深入
的遗传学评估，以指导产前诊断、临床咨询和管理。

根据Ｙａｇｅｌ等［７］提出的“三平面法”（Ａ平面：在
胎儿腹围测量切面基础上轻微调整探头显示门静脉
主干走行于降主动脉与胃泡之间，与门静脉窦汇合
后走行为门静脉右支；Ｂ平面：在Ａ平面的基础上
将探头朝胎儿头侧偏移，显示肝左静脉、肝中静脉、
肝右静脉共同汇入下腔静脉；Ｃ平面：在胎儿上腹部
旁矢状切面作连续追踪扫查，显示脐静脉与静脉导
管相连，经下腔静脉汇入右心房。）在妊娠２０～２４周
对胎儿脐静脉、门静脉、静脉导管、肝静脉、下腔静脉
等结构全面扫查，显示率可达９５％以上。对于可疑
存在血管连接异常的病例，可通过三平面法扫查追
踪异常连接血管的起始和终末端位置、形态、血流方
向、频谱形态及相关血管内径有助于评估异常血管
连接分型，评估是否存在门静脉系统与胎儿预后密

切相关。就本病例而言，产前超声可准确评估异常
连接血管起始于脐静脉，终于右心房，异常血管内可
探及类似静脉导管样单向的三相波血流频谱；门静
脉系统缺如，同时肝动脉代偿性扩张；因脐静脉异常
分流至右心房，回心血流量增大导致心脏增大，心胸
比增大，产前超声表现完全符合血流动力学特点。

脐静脉体静脉分流有其特征性的产前超声表
现，产前超声检查独具优势，当超声发现异常血管连
接时还需关注有无伴发其他心内、心外结构畸形，染
色体核型分析有无异常，全面完整的检查可对胎儿
产前咨询及产后处理提供重要诊断信息。
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