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胎儿超声心动图诊断胎儿肺动脉瓣缺如综合征１例
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１　临床资料

１．１　一般资料　孕妇，２３岁，孕１产０，孕２１周，平

素身体健康，无特殊家族史，未做母血清唐氏综合征

筛查。今来本院做常规Ｂ超检查。

１．２　方法　采用美国ＧＥＶｏｌｕｓｏｎ７３０ＰｒｏＶ彩色

多普勒超声诊断仪４ＣＡ探头，探头频率４ＭＨＺ。

１．３　检查结果

１．３．１　经腹超声显示　头位，胎儿双顶径５．２１ｃｍ，

头围１８．３８ｃｍ，腹围１５．９５ｃｍ，股骨长径３．３７ｃｍ，超

声孕周约２１周。胎儿上唇、肝脏、胆囊、胃泡、双肾、

膀胱、脊柱均未见异常，胎心率１４６次／分，膀胱两侧

可见左右脐动脉，胎盘附着于子宫前壁，羊水最大深

度４．５ｃｍ。频谱多普勒显示胎儿脐动脉可见舒张

期反向血流信号，大脑中动脉舒张期血流缺失，腹内

外段脐静脉未见明显搏动征。

１．３．２　胎儿超声心动图显示　心脏位于左侧胸腔，

心尖朝左，心房正位，心室右袢，右心房和右心室增

大明显，左心室受压明显变小，左室横径０．６５ｃｍ，

右室横径１．２８ｃｍ，室间隔未见缺损，心室与大血管

连接关系正常。左室流出道受压变窄，主动脉内径

约０．３５ｃｍ，肺动脉瓣环处回声增粗增强，肺动脉主

干及其分枝明显扩张（图１），主肺动脉内径约

０．７７ｃｍ，左右肺动脉内径分别为０．４３ｃｍ、０．４０ｃｍ，

彩色多普勒血流显示肺动脉内可见五彩镶嵌的湍流

信号（图２Ａ），测得双向频谱（图２Ｂ），收缩期最高流

速１．４ｍ／ｓ，舒张期最高流速２．１ｍ／ｓ，动脉导管弓

可显示，测得双向频谱，收缩期最高流速１．６ｍ／ｓ，

舒张期最高流速１．２ｍ／ｓ。

图１　扩张的肺动脉（ＰＡ肺动脉，ＲＶ右室）

图２　Ａ：肺动脉内往返的血流信号（其中见五彩镶嵌的

湍流信号）；Ｂ：肺动脉内双向频谱

２　结　果

　　超声提示：①单胎，存活；②胎儿先天性心脏病，

肺动脉瓣缺如综合征（不伴室间隔缺损，有动脉导

管弓）。

脐血穿刺检查，染色体核型４６ＸＹ。

患者及家属要求引产，孕２１周超声引导下经羊

膜腔穿刺注射利凡诺（Ｒｉｖａｎｏｌ）１００ｍｇ。引产后大

体标本示：男婴，外观无畸形，心脏明显增大，以右房

右室增大为主，大小为３ｃｍ×３ｃｍ×１．５ｃｍ，主动

脉内径０．５ｃｍ，肺动脉及其分支扩张（图３），主肺动

脉内径宽０．８ｃｍ，肺动脉瓣环处可见增粗、硬的结

节，未见肺动脉瓣。左、右肺动脉内径均为０．３ｃｍ。

动脉导管长０．６ｃｍ，内径０．５ｃｍ，无室缺。

３４
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图３　心脏标本示：扩张的肺动脉（Ｈ心脏，ＬＰＡ左侧肺动脉，ＤＡ导管）

３　讨论

　　肺动脉瓣缺如综合征（ＡＰＶＳ）是一种极少见的

先天性心脏病，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，肺动

脉内见往返的五彩镶嵌的湍流信号，频谱多普勒显

示肺动脉狭窄与反流并存的频谱。该异常存在２种

类型，其中大多数病例合并室间隔缺损、主动脉骑跨

及动脉导管缺如，与法洛氏四联征有相似之处，也被

称为“法洛氏四联征合并肺动脉瓣缺如”，简称

“ＴＯＦ＋ＡＰＶＳ”；极少数病例不合并室间隔缺损，而

且存在动脉导管，简称“ＡＰＶＳ＋ＩＶＳ”
［１］。本例为罕

见的肺动脉瓣缺如类型，未见室间隔缺损，而且有动

脉导管的存在，文献报道［１］这种病例尽管存在动脉

导管，由于不伴室间隔缺损，使容量负荷过重局限在

右心室，导致右心室明显扩大，而不会引起明显的左

心功能不全，使胎儿能够存活下来。本病例脐动脉

舒张期可见反向血流信号，大脑中动脉舒张期血流

缺失，Ｂｅｒｇ等
［２］报道认为肺动脉瓣缺如通过开放的

动脉导管，引起主动脉、大脑中动脉、脐动脉等大血

管舒张期“窃血”，与本病例相符。

对低危孕妇胎儿心脏的筛查我们采用李胜利［３］

建议的４Ｃ＋ＬＶＯＴ＋ＲＶＯＴ＋３ＶＴ法进行检查，

ＡＰＶＳ的超声表现十分明显，产前诊断中容易识别，

我们在发现典型的超声征象时，需要进一步观察胎

儿的室间隔、动脉导管、三尖瓣等结构，使诊断更加

完善。

本病预后不良，产后手术死亡率较高，如能在产

前早期诊断，有利于优生选择。
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