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产前超声诊断孕１５周肺动脉瓣缺如综合征

１例及文献复习

赵胜　陈欣林

（湖北省妇幼保健院超声科，湖北 武汉　４３００７０）

１　临床资料

１．１　一般资料　　患者２４岁，孕１５
＋５周，孕１产

０，外院超声检查发现胎儿全身水肿转到本院。

１．２　超声检查　　胎儿经腹部超声检查发现：双顶

径２．７ｃｍ，头围１０．３ｃｍ，腹围１５．２ｃｍ，股骨长

１．１ｃｍ，超声孕周１４．３周。胎儿全身水肿，颈项皮

肤皱褶厚１．２ｃｍ，左侧胸腔内可见最大前后径

０．１ｃｍ的液性暗区，心包脏壁层分离，液性暗区最

大前后径０．３ｃｍ。胎儿颜面、嘴唇显示不清，其余结

构均可显示。双肾集合系统分离，最大前后径均为

０．８ｃｍ。胎盘后壁，厚２．１ｃｍ，羊水平段３．６ｃｍ。频

谱多普勒显示脐动脉及大脑中动脉舒张期血流反向，

脐静脉呈搏动征，静脉导管Ａ波反向（图１）。胎儿超

声心动图发现：心脏位于左侧胸腔，心尖朝左，心房

正位，心室右袢，心胸横径比值为９．０／２６．０。室间

隔上部可见０．１５ｃｍ的回声连续性中断，主动脉骑

跨于室间隔断端之上，主动脉弓可显示。肺动脉及

其左右分支呈瘤样扩张，左肺动脉内径０．２４ｃｍ，右

肺动脉内径０．２６ｃｍ，肺动脉瓣口及动脉导管内均

可见五彩镶嵌的彩色血流信号，测得双期双向频谱，

其中收缩期正向血流最高流速３６．１ｃｍ／ｓ，舒张期

反向血流最高流速２３．１ｃｍ／ｓ（图２～４）。三血管切

面主动脉弓位于气管左侧。二尖瓣舒张期血流呈双

峰，三尖瓣舒张期血流呈单峰。

１．３　超声诊断　　超声提示：①胎儿先天性心脏

病，法洛氏四联征合并肺动脉瓣缺如；②胎儿全身

水肿，心功能不全。孕妇既往体健，无特殊家族史，

拒绝相关遗传学检查。

２　讨论

肺动脉瓣缺如综合征是一种极少见的先天性心

图１　孕１５＋５周脐动脉频谱舒张期血流反向，脐静脉呈搏动征

图２　箭头示肺动脉收缩期血流为正向

图３　箭头示肺动脉舒张期血流为反向

脏病，由Ｃｈｅｖｅｒ于１８４７年首次报道，主要表现为肺

动脉瓣未发育或发育不良导致肺动脉主干及左、右

肺动脉瘤样扩张。多数病例合并室间隔缺损及主动

脉骑跨，也称“法洛四联症合并肺动脉瓣缺如”［１］。
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图４　肺动脉血流频谱收缩期呈正向，舒张期呈反向

该异常可产生舒张期“窃血”现象，即主动脉、大脑中

动脉、脐动脉等大血管内的血液在舒张期通过动脉

导管和肺动脉输送到右心，从而引起严重的心功能

衰竭。本例胎儿心脏的二维及彩色多普勒超声征象

均很典型，孕１５＋５周即发生全身水肿、胸水和心包

积液，脐动脉及大脑中动脉舒张期血流反向也反映

了这种舒张期“窃血”现象。Ｂｅｒｇ等
［２］报道过３例

孕１０～１４周的胎儿病例，均可显示动脉导管，并已

出现心衰症状。Ｂｅｃｋｅｒ等
［３］认为，部分胎儿的动脉

导管在孕１４～２１周关闭，使这种“窃血”效应不再存

在，从而使胎儿能够存活到中晚孕期。因此，中晚孕

期的肺动脉瓣缺如胎儿通常不能显示动脉导管。

本病预后不良，目前虽有一些关于该病产后手术

治疗的报道，但尚无有效的宫内治疗措施。如能在产

前早期诊断，对于围产期咨询和处理有较大帮助。
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