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双胎贫血红细胞增多序列综合征宫内治疗
结局分析
饶腾子　李玲　魏然　石晓梅　刘倩　方利元　吴菁

（广东省妇幼保健院医学遗传中心、产前诊断门诊，广东广州　５１００１０）

【摘要】　目的　总结本中心双胎贫血红细胞增多序列综合征（ｔｗｉｎａｎｅｍｉａｐｏｌｙｃｙｔｈｅｍｉａｓｅｑｕｅｎｃｅ，
ＴＡＰＳ）宫内治疗后妊娠结局情况。方法　回顾性分析自广东省妇幼保健院医学遗传中心产前诊断门诊
双胎门诊成立以来至２０２０年３月３１日诊断为ＴＡＰＳ并行宫内治疗的患者临床资料，总结治疗经过及
妊娠结局情况。结果　共纳入７例行宫内治疗的ＴＡＰＳ患者进行临床分析。其中６例为自然发病，１例
为胎儿镜下胎盘血管吻合支激光凝固术后继发。７例宫内治疗的ＴＡＰＳ患者中，３例实施宫内输血治
疗，４例实施射频消融减胎术治疗。６例活产分娩，１例流产。活产分娩的病例中，开始宫内治疗距离分
娩的间隔天数平均为（７５．５０±１６．６１）ｄ。结论　针对ＴＡＰＳ治疗的各种方法均有各自的弊端，接诊医生
需详细告知利弊后，与患者共同做出治疗决策。
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　　双胎贫血红细胞增多序列综合征（ｔｗｉｎ ａｎｅｍｉａｐｏｌｙｃｙｔｈｅｍｉａｓｅｑｕｅｎｃｅ，ＴＡＰＳ）是单绒毛膜
双胎特有的复杂并发症，形成的原因可能是单绒毛
膜双胎中存在微小的胎盘间血管吻合，从而引起慢
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性胎胎间的不平衡输血［１］。与双胎输血综合征
（ｔｗｉｎｔｏｔｗｉｎｔｒａｎｓｆｕｓｉｏｎｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＴＴＴＳ）不同，
ＴＡＰＳ在缺乏双胎羊水过少羊水过多序列症（ｔｗｉｎ
ｏｌｉｇｏｐｏｌｙｈｙｄｒａｍｎｉｏｓｓｅｑｕｅｎｃｅ，ＴＯＰＳ）的情况下发
展。ＴＡＰＳ在单绒毛膜双胎中自然出现的概率为
２％～５％［２，３］，而在ＴＴＴＳ行胎儿镜下胎盘血管吻
合支激光凝固术后由于微小的残留血管吻合而形成
的概率为２％～１６％［４，５］。

ＴＡＰＳ属于相对较新的疾病种类，２００６年首先
被定义［６］。随着认知不断深入，ＴＡＰＳ病理生理及
诊断治疗等都在不断进展，但目前对于ＴＡＰＳ的治
疗未形成统一规范。ＴＡＰＳ的治疗包括期待治疗，
提前终止妊娠，宫内输血，胎儿镜下胎盘血管吻合支
激光凝固术，射频消融选择性减胎术等。本研究总
结了在广东省妇幼保健院诊断为ＴＡＰＳ并进行了
宫内治疗的７例病例，分析疾病特点、治疗方案及预
后情况等。

１　资料与方法

１．１　资料来源　收集自广东省妇幼保健院医学遗
传中心产前诊断门诊双胎门诊自成立以来至２０２０
年３月３１日在广东省妇幼保健院产前诊断中心诊
断为ＴＡＰＳ并行宫内治疗的患者临床资料，宫内治
疗方法包括宫内输血、射频消融选择性减胎术。
１．２　方法　似疑ＴＡＰＳ患者转诊至本院产前诊断
门诊，在超声科完善级超声检查。超声诊断为
ＴＡＰＳ患者，由主任医师或高年资主治医生进行谈
话。告知患者ＴＡＰＳ形成的病因、孕期监督流程、
自然预后不良风险。同时告知行宫内治疗的各种方
法、风险、预后等情况，孕妇及家属经考虑后决定行
宫内治疗者纳入本研究。纳入的宫内治疗方法包括
宫内输血及射频消融减胎术。排除失访病例。

患者术前行阴道分泌物检查，行宫颈分泌物
ｆＦＮ早产预测试验，术前常规完善血常规、凝血功
能、血糖、传染病、血型、肝功能、肾功能、尿常规等检
查。术前超声定位胎盘位置、脐带位置及穿刺路径，
评估宫颈情况。估计可耐受手术者由临床主任医师
及超声主任医师配合手术。

本院超声科采用的超声设备为ＧＥＶｏｌｕｓｏｎＥ８

与ＧＥＶｏｌｕｓｏｎ７３０ｅｘｐｅｒｔ彩色多普勒超声诊断仪，
采用腹部凸阵探头频率均为３～８ＭＨｚ。
１．３　诊断标准及分期　本研究主要研究产前诊断
为ＴＡＰＳ的病例，因此诊断主要参考以下产前
ＴＡＰＳ分期。ｌ期：供血胎儿（贫血胎儿）大脑中动脉
血流收缩期峰值流速（ｍｉｄｄｌｅｃｅｒｅｂｒａｌａｒｔｅｒｙｐｅａｋ
ｓｙｓｔｏｌｉｃｖｅｌｏｃｉｔｙ，ＭＣＡＰＳＶ）＞１．５ＭＯＭ，且受血胎
ＭＣＡＰＳＶ＜１．０ＭＯＭ，无合并其他胎儿并发症；２
期：供血胎儿ＭＣＡＰＳＶ＞１．７ＭＯＭ且受血胎儿
ＭＣＡＰＳＶ＜０．８ＭＯＭ，无合并其他胎儿并发症；３
期：存在１或２期的情况，同时出现供血胎心血管系
统并发症，出现异常的血流变化，如脐动脉舒张末期
血流缺失，静脉导管搏动指数增加或血流反向等情
况；４期：供血胎水肿；５期：一胎死亡或两胎均死亡。

产后ＴＡＰＳ诊断主要依据两胎儿血红蛋白差
异＞８０ｇ／Ｌ并结合以下至少一项来确定：两胎儿之
间网织红细胞计数比（ｒｅｔｉｃｕｌｏｃｙｔｅｃｏｕｎｔｒａｔｉｏ，
ＲＣＲ）＞１．７，或注射有色染料灌注胎盘检测到胎盘
存在微小血管吻合［６］。
１．４　随访　本院产前诊断中心专职护士负责定期
跟踪患者术后情况，并记录随访结果至妊娠结束。
１．５　统计学处理　使用ＳＰＳＳ２１．０统计软件进行
数据处理，采用（均数±标准差）对连续型变量进行
统计学描述。

２　结果

２．１　基本情况　本研究共纳入７例ＴＡＰＳ患者，
其中６例为自然发病，１例为胎儿镜下胎盘血管吻
合支激光凝固术后继发。７例宫内治疗的ＴＡＰＳ患
者中，３例实施宫内输血治疗，４例实施射频消融减
胎术治疗。１例在输血后２８天流产，其余６例宫内
治疗均活产分娩。活产分娩的病例中，开始宫内治
疗距离分娩的间隔天数平均为（７５．５０±１６．６１）天。
２．２　宫内输血组　宫内输血组首次输血孕周分别
为２２周和２７周。ＴＡＰＳ分期分别为２期１例，４期
２例。１例输血治疗１次，于术后１月流产。２例输
血治疗３次，分娩存活。每次输血间隔时间的中位
数水平为１０天。３例宫内输血病例输血部位均为
脐静脉。３例宫内输血病例中２例为自然发病，１例
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继发于胎儿镜下胎盘血管吻合支激光凝固术治疗
后。胎儿治疗经过及结局情况见表１。
２．３　射频消融减胎组　射频消融减胎组平均手术
孕周为（２２．５０±１．８５）周。该组均为自然发病。２
例为ＴＡＰＳ，１例为ＴＡＰＳ合并选择性宫内生长受

限（ｓｅｌｅｃｔｉｖｅｉｎｔｒａｕｔｅｒｉｎｅｇｒｏｗｔｈｒｅｓｔｒｉｃｔｉｏｎ，
ｓＩＵＧＲ），１例为ＴＡＰＳ合并供血胎畸形。其中３例
均减去供血胎。１例减去发生水肿的受血胎。胎儿
治疗情况及妊娠结局见表２。

表１　宫内输血组治疗情况
年龄
（岁）

治疗时
孕周
（周）

分期
（期）

输血
次数
（次）

输血至分
娩间隔
（ｄ）

输血前
后ＨＢ
（ｇ／Ｌ）

输血前
后ＨＣＴ

输血量
（ｍｌ）

出生后
体重
（ｋｇ）

出生后
ＨＢ，ＨＣＴ

分娩
孕周
（周）

新生儿
科住院
天数（ｄ）

儿科
情况

例１ ３０ ２２ ４ １ ２８ ２５→３２ ０．０９→
０．１

２０ 流产未
获得

／ ２６／ 流产后夭折

例２供血胎 ３３ ２ ３ ２．４５ １３９，０．４６３７４ 阴茎短小，雄
激素分泌过
多对症治疗

　第１次输血 ２７ ６６ ４４→８２ ０．１６→
０．２６

４６

　第２次输血 ２８ ６４ ８３→１３３０．２６→
０．３９ ６５

　第３次输血 ３２ ３５ ６０→１０３０．２０→
０．３１ ８０

例２受血胎 ２．７７ ２４１，０．７４３７７ 肺动脉狭窄心
脏中心行手术
治疗，斜颈

例３供血胎 ２０ ４ ３ １．４ １３８，０．４３３２４９ 肠梗阻行肠
切除肠吻合
回肠造瘘术

　第１次输血 ２７ ２７ ７８→１５１０．２４→
０．４７

４５

　第２次输血 ２８ １７ ９１→取
材失败
未知

０．２８→
取材失
败未知

３０

　第３次输血 ２９ １０ １０６→
１３１

０．３３→
０．５１

３５

例３受血胎 １．４６ ２０７，０．６４３２４９ 头部血管瘤外
用药物治疗

表２　射频消融减胎术组治疗情况

病例年龄
（岁）

治疗
孕周
（周）

诊断
分期

供血胎
ＭＣＡ
ＰＳＶ
ＭＯＭ

超声表现
出生
体重
（ｋｇ）

受血胎
ＭＣＡ
ＰＳＶ
ＭＯＭ

超声表现
出生
体重
（ｋｇ）

治疗日距
离分娩日
间隔（ｄ）

出生
孕周
（周）

１ ２７ ２５３期合并
ｓＩＵＧＲ

１．５３体重差３４％，脐动脉血流
频谱Ｓ／Ｄ５．４７，胎盘增厚
４２ｍｍ，帆状胎盘

／ ０．８４无特殊 ２．１ ８５ ３７

２ ２５ １７３期 ２．２３心胸面积比０．３５，心包积
液３．８ｍｍ，胎盘增厚
３４ｍｍ，球拍状胎盘

／ ０．７１球拍状胎盘 ３．６ １４９ ３９

３ ２９ ２４４期 １．５０无特殊 ２．００．６８心脏增大，三尖瓣重度返
流，胸壁皮肤水肿增厚６．
７ｍｍ，腹腔积液３．６ｍｍ，
球拍状胎盘，部分脐带华
通胶水肿增厚

／ ５９ ３２

４ ２４ ２４１期合并
供血胎
畸形

１．５０双侧脑室均增宽１０．１ｍｍ，
室间隔缺损，羊水ＡＦＶ
２０ｍｍ。轮状胎盘声像

／ ０．８４轮状胎盘声像 ２．０ ６７ ３４

１３
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３　讨论

ＴＡＰＳ的自然预后存在较大的风险。一项长期
结局研究中，ＴＡＰＳ双胎中有３％发生了胎儿宫内
死亡，２％发生了新生儿期死亡［６］。另一项研究中，
报道了ＴＡＰＳ双胎中有５％发生了胎儿宫内死亡，
４％发生了新生儿期死亡［９］。但因ＴＡＰＳ发生率相
对较低，目前没有形成统一的治疗规范。胎儿镜下
胎盘血管吻合支激光凝固术是目前唯一的针对病因
的治疗方法，但由于ＴＡＰＳ无合并羊水过多，胎儿
镜操作视野受到限制，并且这种情况下，胎盘间的血
管吻合常常较小而且数量也少，使得手术操作本身
难度很大。因此，胎儿镜下胎盘血管吻合支激光凝
固术在ＴＡＰＳ治疗中的应用存在限制［１０］。并且胎
儿镜作为大型医疗器械，拥有胎儿镜且富有胎儿镜
操作经验医生的中心更加稀少，因此，胎儿镜下胎盘
血管吻合支激光凝固术治疗虽然具有病因治疗的优
势，临床应用的限制，使得患者难以获得该治疗。

其他为了缓解症状的治疗方法没有从根本上治
疗ＴＡＰＳ，但对于延长孕周、减少早产程度的作用明
显［１１］。在Ｔｏｌｌｅｎａａｒ等［９］的研究中，ＴＡＰＳ中几乎
有一半的供血胎发生了宫内生长受限，而受血胎的
这一比例为１２％，宫内生长受限的状态会导致出生
后的不良结局。该研究同时表明，出生时的孕周是
ＴＡＰＳ双胎围产期死亡率和严重新生儿发病率的有
力预测指标，表明延长妊娠孕周对改善ＴＡＰＳ双胎
的结局至关重要。本中心采用宫内治疗的７例
ＴＡＰＳ病例，１例在输血后２８天流产，其余６例宫
内治疗均活产分娩。活产分娩的病例中，开始宫内
治疗距离分娩的间隔天数平均为（７５．５０±１６．６１）天。

宫内输血属于缓解症状的治疗方法之一。此治
疗方法在孕期往往需要反复。宫内输血治疗后的定
期复查ＭＣＶＰＳＶ可以发现，在一定时间后，贫血
胎儿的贫血程度又会加重，需要再次输血治疗［９］。
本研究中宫内输血后分娩存活的２例，都输血治疗
了３次，从第一次宫内输血到分娩的时间间隔分别
为２７天和６６天。宫内输血对于贫血胎儿的宫内生
长有一定的纠正作用［１１］。这也是临床上采取此治
疗方法的原因。本研究中，输血前贫血胎儿平均血

色素为（６９．５７±１０．６６）ｇ／Ｌ，输血后贫血胎儿平均
血色素为（１０５．３３±１７．７３）ｇ／Ｌ。输血后胎儿贫血
严重程度有一定的缓解。宫内输血后存活的２例共
４个胎儿出生后均入住本院新生儿科。因此可以详
细列出这２例出生后的详细治疗情况。例２孕３７
周足月剖宫产分娩，其中供血胎因产前超声诊断肺
动脉狭窄，新生儿科住院７天后出院，出生后儿保科
诊断“斜颈”时常返院行康复锻炼。８月龄前往心脏
中心行外科手术治疗。此案例中受血胎新生儿科住
院４天后出院，出生后儿保诊断“阴茎短小”、“雄激
素分泌过多”频繁前往儿科就诊对症治疗。另１例
宫内输血治疗案例，孕３２周早产剖宫产分娩，双胎
均在新生儿科住院４９天方出院。其中供血胎因“小
肠梗阻”于外科行“肠切除肠吻合回肠造瘘术”，定期
在儿外科随诊。而受血胎出生后因“头部血管瘤”行
外用药物治疗。２例宫内输血ＴＡＰＳ患者出生后详
细的随访记录得益于孕妇较好的依从性。接受宫内
输血的孕妇本身也选择了接受详细的术后随访及后
续的医学处理意见，这对于改善胎儿预后也有积极
作用。

在ＴＡＰＳ出生后远期发育评估的研究中，
ＴＡＰＳ供血胎的神经系统发育异常风险是ＴＡＰＳ
受血胎的４倍。此研究还意外发现在ＴＡＰＳ供血
胎中存在双侧耳聋的较高风险，此风险在ＴＡＰＳ供
血胎中高达１５％。此外，与ＴＡＰＳ受血胎相比，
ＴＡＰＳ供血胎中存在更多的轻度认知能力下降以及
更低的认知测试得分［１１］。胎儿镜下胎盘血管吻合
支激光凝固术虽是病因性治疗方法，但ＴＡＰＳ孕妇
胎盘中存在非常细小的吻合支，尽管由经验丰富的
胎儿医学专家来操作，胎儿镜下手术也很难做到完
全根除。这也本身是胎儿镜下胎盘血管吻合支激光
凝固术治疗ＴＴＴＳ后有高达１６％的几率继发
ＴＡＰＳ的重要原因之一［５］。因此，高分期的ＴＡＰＳ
以及双胎之一合并畸形的ＴＡＰＳ，射频消融减胎术
成为可选择的治疗方法之一。本研究中，有４例
ＴＡＰＳ患者选择了射频消融减胎术，３例减去了贫
血严重的供血胎，１例因为受血胎发生了水肿，采用
了减去水肿的受血胎的方案。４例采用射频消融减
胎术治疗的孕妇，平均分娩孕周为（３５．５０±１．５５）周，

２３
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胎儿平均出生体重为（２．４３±０．３９）ｋｇ。４例胎儿均
选择外院出生，出生后的近期随访采用电话随访的
方案，随访过程中未报告严重发育异常情况。射频
消融减胎术对于延长孕周的作用明显，这对于降低
保留胎儿出生后并发症具有重大的意义，但射频消
融减胎术最大的弊端是父母需要放弃一个胎儿，并
且不能保证保留的胎儿１００％健康生存。本研究中
存活的４名胎儿还需进一步行远期结局随访。

综上所述，ＴＡＰＳ是自然预后相对较差的单绒
双胎并发症，各种宫内治疗方法也存在一定的弊端，
本研究仅列出本中心行宫内治疗案例的临床结局以
总结经验。未来的治疗过程中，需更加充分告知此
类患者有关宫内治疗的各类利弊，在患者充分知情
情况下与医生共同制定治疗方案，期待更好的妊娠
结局。
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ｏｆｔｈｅｕｔｉｌｉｔｙｏｆｉｎｕｔｅｒｏｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｔｗｉｎａｎｅｍｉａ
ｐｏｌｙｃｙｔｈｅｍｉａｓｅｑｕｅｎｃｅ［Ｊ］．ＦｅｔａｌＤｉａｇｎＴｈｅｒ，２０１５，３８（３）：
１７０１７８．

（收稿日期：２０２００７１０）
编辑：宋文颖
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