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左心发育不良综合征胎儿肺静脉的多普勒超声检测

张静，周启昌，章鸣，彭清海，曾施，周嘉炜

(中南大学湘雅二医院超声科，长沙 410011)

[摘要]目的：探讨多普勒超声检测左心发育不良综合征(hypoplastic left heart syndrome，HLHS)胎儿肺静脉

(pulmonary vein，PV)血流频谱的临床价值。方法：应用多普勒超声检测46例24+0~37+6孕周HLHS胎儿和180例胎龄相匹

配的正常对照组胎儿PV血流频谱，测量血流参数：心室收缩波(S波)、心室舒张波(D波)、心房收缩波(A波)和S/D比

值，并进行统计学分析比较，与尸检或产后追踪结果对照。结果：HLHS胎儿组PV血流频谱A波反转、S波和S/D比值

均较正常对照组胎儿明显增高(P<0.001)，且呈现3种不同类型。卵圆孔右向左分流与卵圆孔限制性左向右分流两

组HLHS胎儿均呈现三相波型，但后者的反转A波较前者更高(P<0.001)、D波较前者减低(P<0.001)、S波和S/D比

值较前者显著增高(P<0.001)；房间隔完整HLHS胎儿的D波则缺失，呈短而搏动明显的双向血流。结论：HLHS胎

儿PV血流频谱的3种不同类型反映了左房高压的不同严重程度，相关信息对于评估胎儿预后和制定围产期处理方案

至关重要。
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Fetal pulmonary venous Doppler flow patterns in 
hypoplastic left heart syndrome
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ABSTRACT Objective: To discuss the value of fetal pulmonary venous Doppler flow patterns in hypoplastic left 
heart syndrome (HLHS).

 Methods: Forty-six HLHS and 180 normal singleton fetuses at 24+0 to 37+6 weeks of gestation 
were enrolled in this study. The blood flow of pulmonary vein (PV) was detected by color Doppler 
ultrasound. The systolic wave of ventricle (S-wave), diastolic wave of ventricle (D-wave), atrial 
contraction wave (A-wave) and S/D ratio of PV were measured. The statistical difference in the 
above parameters between HLHS and normal fetuses was compared. The diagnosis was also 
confirmed by autopsy in still birth or postnatal follow-up when the baby was alive. 
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左心发育不良综合征( hy p o p l a s t i c  l e f t  h e a r t 
s y n d r o m e ， H L H S ) 是 一 种 少 见 而 严 重 的 复 杂 先

天性心血管畸形。 H L H S 的发病率在活产新生儿

中为0 . 0 1 6 % ~ 0 . 0 3 6 %，占所有先天性心脏畸形的

1%~3.8%；70%的病例发生于男性 [1]，同胞之间的

复现率2%~13% [2]。其病因学与发病机制不明，预

后极差；如未经干预治疗，绝大多数患儿将在出

生后7~10 d内死亡[3]，占新生儿早期因心脏病死亡

的25%[4]。因而，产前尽早明确诊断和评估胎儿预

后对临床及时有效干预尤为重要。

肺静脉(pulmonar y vein，PV)直接连于左心房

和肺毛细血管，与心脏血流动力学关系密切，故

当胎儿心脏病引起左心房压力改变时，其P V血流

动力学也可能会受到相应影响。本研究应用多普

勒超声检测HLHS胎儿PV血流频谱，旨在为深入了

解HLHS胎儿复杂而独特的病理生理和循环特点提

供更多有用信息，并探讨其对于评估胎儿预后的

临床价值。

1  资料与方法

1.1  对象

2 0 0 7 年 6 月 至 2 0 1 3 年 1 月 来 中南大学湘雅二

医院接 受 常 规 产 前 超 声 检 查 的 H L H S 胎 儿 共 4 9
例，胎龄2 4 + 0~ 3 7 + 6( 2 9 . 1 0 ±3 . 4 0 )孕周；孕 妇 年 龄

17~42(28.87±5.54)岁，均为单胎妊娠，且至少具

有以下高危因素之一：1 )产科常规超声检查怀疑

胎儿先天性心脏病；2 )孕妇有先天性心脏病生育

或家族史；3 )孕妇妊娠早期有病毒感染或服用致

畸药物史；4 )母体糖尿病；5 )胎儿心律失常；6 )
胎儿心外畸形；7 )非免疫性水肿；8 )染色体异常

或其他遗传异常；9)高龄孕妇，年龄>35岁。本研究

仅包括超声心动图检查发现内脏心房正位、房室连

接和大动脉连接正常、单纯的胎儿HLHS；HLHS同

时合并其他心内畸形(例如大动脉转位、右室双出

口和房室间隔缺损等)的胎儿排除在本研究之外。

正常对照组胎儿180例，胎龄24+0~37+6(30.03±3.85)
孕周；孕妇年龄21~40(28.77±4.40)岁，亦均为单胎妊

娠。正常对照组胎儿孕妇身体健康，均无吸烟、

饮酒史，糖尿病、高血压、心肝肾等慢性疾病和

先天性心脏病生育及家族史。

本研究经中南大学湘雅二医院伦理委员会批

准。检查前孕妇均知情超声检查的敏感性、准确

性和局限性，并签署知情同意书。

1.2  仪器与方法

应用德国西门子公司A c u s o n  S e q u o i a  5 1 2、

美国GE公司Voluson 730 Ex per t和Voluson E8彩色

多普勒超声诊断仪，具备局部放大与电影回放功

能，探头频率2~8  M Hz。启用产科检查程序，功

率<100 mW/cm 2，频谱多普勒与彩色多普勒检查

时间 <5  m i n 。孕妇仰卧或侧卧位，首先进行产科

超声常规检查并测量胎儿双顶径、头围、腹围、股

骨、肱骨、胎盘厚度及羊水指数，评价胎儿生长发

育情况，仪器自动估测胎儿体质量，然后进入胎儿

超声心动图检查程序，再由胎儿超声心动图专家进

行完整的胎儿心脏检查并采集图像。

多普勒超声检测胎儿PV血流频谱的方法：探

头先与胎儿脊柱平行，纵向扫查，在心脏平面处

旋转，即可获得心尖四腔心切面。局部放大后，

降低仪器的彩色量程，并适当调整彩色增益，彩

色多普勒即可显示P V血流入左心房。依据胎儿体

 Results: The PV blood flow in HLHS fetuses had a high possibility of reversed A wave, and the 
velocity of S wave and S/D ratio were higher than the matched normal controls (P<0.001). There 
were 3 types of PV blood flow patterns among all fetuses with HLHS. Both the cases with right to 
left shunt through foramen ovale (FO) and the cases with restricted left to right shunt at FO showed 
the triphasic patterns of PV with antegrade S wave, D wave and retrograde A wave. However, the 
latter had a higher velocity of retrograde A wave (P<0.001), lower D wave (P<0.001), and obviously 
elevated S wave and S/D ratio (P<0.001). The cases with intact interatrial septum showed short and 
apparent pulsatile back and forth blood flow in the PV, which displayed as absence of D wave. 

 Conclusion: The 3 types of PV blood flow patterns in the fetuses with HLHS reflect the severity 
of hypertension in the left atrium, which is extremely vital for the prognosis and the perinatal 
treatment plan.

KEY WORDS ultrasonography; Doppler; fetus; hypoplastic left heart syndrome; pulmonary vein
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位关系，取样容积置于左侧或右侧P V入左心房的

起始处(距左心房约1~2 mm)，校正声束与血流方

向的夹角< 2 0 °；显像最佳时，于胎儿静息状态下

获取PV血流频谱。正常胎儿PV血流频谱与静脉导

管血流频谱相似，呈典型的三相波型：心室收缩

期波峰(S波)、心室舒张期波峰(D波)和心房收缩

期波谷(A波)，前向血流持续整个心动周期 [5-7](图

1)。选取胎儿至少3个连续心动周期且边缘清晰的

P V血流频谱，测量血流参数：S波、D波、A波和

S/D比值，并记录其平均值。

图1   正常胎儿肺静脉血流多普勒频谱图呈三相波型

Figure 1   Triphasic Doppler pa�ern of pulmonary venous �ow 

in a normal fetus

PV: Pulmonary vein; S: Systolic peak of ventricle; D: Diastolic peak 

of ventricle; A: Atrial contraction wave

胎儿HLHS的超声心动图诊断要点：1)左心室

明显小于右心室或呈裂隙状，右心室内径/左心室

内径(RV/LV)>2，或左心室腔完全闭锁；2)伴有主

动脉瓣闭锁或狭窄和(或)二尖瓣闭锁或狭窄、升主

动脉发育不良；3)左心室未构成心尖部分。

1.3  追踪随访

产前超声诊断为 H L H S 的胎儿，依据医学伦

理学原则 [ 8 ]，均向孕妇及其家属告知胎儿目前的

生长发育情况、可能的发展趋势、预后、产后治

疗的可能性以及超声诊断的准确性与不确定性。

根据胎儿父母意愿，选择引产终止妊娠或者继续

妊娠。选择引产者根据父母意愿决定是否进行尸

检；选择继续妊娠者每隔4~6周复查胎儿心脏超声

直至胎儿分娩；存活新生儿的心脏结构通过生后

心脏彩色多普勒超声复查证实。

1.4  统计学处理

数 据 用 均 数 ± 标 准 差 ( x ± s) 表 示 ； 采 用 S P S S 
17.0统计学软件进行统计学处理；采用协方差分析

(analysis of covariance，ANCOVA)处理多组计量资料，以

孕周作为协变量，得出经孕周调整后的P值；检验水

准为双侧α=0.05，P<0.05为差异有统计学意义。

2  结   果

2.1  产前诊断和追踪结果

2.1.1  产前超声心动图诊断结果

产前超声心动图诊断的49例单纯的胎儿HLHS
均表现为：左位心、内脏心房正位、房室连接和心

室大动脉连接一致。其中，二尖瓣闭锁(呈无孔二尖

瓣)18例，二尖瓣狭窄31例，主动脉瓣闭锁(呈无孔主

动脉瓣)15例，主动脉瓣狭窄34例(图2)。

图2   HLHS(房间隔完整)胎儿四腔心切面

Figure 2   Four-chamber view of a HLHS fetus with intact 

interatrial septum

LA: Left atrium; LV: Left ventricle; RA: Right atrium; RV: Right 

ventricle. Arrow shows intact interatrial septum.

2.1.2  追踪结果

上述 4 9 例产前诊断为单纯 H L H S 的胎儿中，

42例根据父母意愿选择引产终止妊娠，4例宫内死

亡，均经尸检证实(图3)；余3例失访。

2.2  HLHS胎儿PV的多普勒超声检测结果

2.2.1  HLHS胎儿PV血流频谱特点

4 6例经尸检证实H L H S的胎儿P V血流频谱呈

现3种不同类型。29例卵圆孔右向左分流和14例卵

圆孔限制性左向右分流的HLHS胎儿PV血流频谱呈

三相波型：心室收缩期前向血流(S波)、心室舒张

期前向血流(D波)和心房收缩期反转血流(A波)(图

4，5 )；3例房间隔完整无分流的H L H S胎儿P V血

流频谱呈短而搏动明显的双向来回血流，即：心

室收缩期前向血流(S波)和心房收缩期反转血流(A
波)，心室舒张期血流(D波)缺失(图6)。
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图3   HLHS胎儿尸体的心脏剖面图显示左心室明显小于右

心室、二尖瓣增厚

Figure 3   Sectional view of left ventricle is obviously smaller 

than that of the right ventricle based on the autopsy result of a 

HLHS fetus

LV: Left ventricle; RV: Right ventricle; MV: Mitral valve; TV: 

Tricuspid valve; IVS: Interventricular septum

图4  卵圆孔右向左分流且非受限的HLHS胎儿肺静脉血流多

普勒频谱图

Figure 4  Doppler pa�ern of pulmonary venous �ow in a HLHS 

fetus with patent foramen ovale 

PV: Pulmonary vein; S: Systolic peak of ventricle; D: Diastolic wave 

of ventricle; A: Reversal atrial systolic wave

图5   卵圆孔限制性左向右分流的HLHS胎儿肺静脉血流多

普勒频谱图

Figure 5   Doppler pa�ern of pulmonary venous �ow in a HLHS 

fetus with restricted le� to right shunt at foramen ovale 

PV: Pulmonary vein; S: Systolic peak of ventricle; D: Diastolic peak 

of ventricle; A: Reversal atrial systolic wave

图6   房间隔完整无分流的HLHS胎儿肺静脉血流多普勒频

谱图

Figure 6   Doppler pa�ern of pulmonary venous �ow in a HLHS 

fetus with intact interatrial septum and no shunt at foramen 

ovale

PV: Pulmonary vein; S: Systolic peak of ventricle; A: Reversal atrial 

systolic wave

2.2.2  HLHS胎儿组与正常对照组胎儿PV血流参数

比较

HLHS胎儿组P V血流频谱的A波反转、S波和

S / D 比值均较胎龄相匹配的正常对照组胎儿明显

增高( P<0 . 0 0 1 )；其中，卵圆孔血流异常(限制性

左 向 右 分 流 或 无 分 流 ) 与 卵 圆 孔 右 向 左 分 流 两 组

H L H S胎儿之间进行比较，前者的P V血流频谱反

转 A 波较后者更高 ( P<0 . 0 0 1 ) 、D 波则较后者减低

或缺失(P<0.001)、S波和S/D比值较后者显著增高

(P<0.001)。HLHS胎儿组与正常对照组胎儿P V血

流参数比较见表1。
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3  讨   论

胎儿肺循环有其自身特点。肺循环血管阻力

高限制了肺血流量，因而相对于联合心输出量，

胎儿肺血流量仅占较少部分。但它随孕周增长而

发生变化，妊娠晚期增加明显，约可达联合心输

出量的 2 5 % [ 9 ]。胎儿肺血流量对于促进胎儿正常

肺血管发育非常重要。由于 H L H S 胎儿的二尖瓣

和左心室发育不良，无法使左心房充分减压，所

以 P V 血 液 回 流 至 左 心 房 后 ， 除 了 经 房 间 隔 分 流

几乎无其他通路。因此，心房间交通的大小对于

决 定 左 心 房 及 P V 减 压 的 程 度 非 常 关 键 ， 继 而 会

影响肺动脉内的前向血流量。当卵圆孔较大或房

间 隔 缺 损 时 ， 左 心 房 及 P V 得 到 减 压 ， 肺 动 脉 内

前向血流量将保持正常；而当房间隔完整或卵圆

孔 严 重 受 限 时 ， 左 心 房 和 P V 的 压 力 将 升 高 ， 进

入 肺 动 脉 的 前 向 血 流 量 也 将 受 到 限 制 ， 血 液 将

优 先 分 流 入 动 脉 导 管 和 体 循 环 而 不 是 肺 。 持 续

P V 高 压 和 有 限 的 肺 动 脉 血 流 量 可 导 致 肺 血 管 系

统发育异常。

在胎儿时期，由于肺不承担气体交换功能，

所以房间隔完整和卵圆孔受限的 H L H S 胎儿可无

临床症状。然而，分娩后肺会随着呼吸而扩张，

P V 回流受阻立刻导致 P V 充血并出现严重低氧血

症。这类患儿即使及时接受开放房间隔手术，其

预 后 也 仍 然 很 差 [ 1 0 ]。 研 究 [ 1 1 ]报 道 ， 房 间 隔 完 整

的 H L H S 新 生 儿 中 ， 仅 有 1 7 % 可 存 活 至 进 行 外 科

手术，其主要死亡原因是呼吸功能不全和低氧血

症。这类患儿继发肺发育异常可能是导致其高死

亡 率 的 主 要 因 素 [ 1 0 , 1 2 - 1 4 ]。 房 间 隔 完 整 的 H L H S 婴

儿 肺 血 管 系 统 的 尸 检 显 示 ， P V 存 在 严 重 肥 厚 和

“动脉化”的显著组织学变化。这些组织学改变

提示， H L H S 患儿除了心脏结构异常外还存在肺

血管异常。如果肺血管的发育在胎儿时期就已受

损， 那 么 出 生 后 立 刻 开 放 房 间 隔 则 太 迟 ， 可 能

已 无 法 逆 转 其 肺 血 管 病 变 [ 1 1 ]。 针 对 此 类 患 儿 ，

产 前 人 工 建 立 房 间 隔 交 通 进 行 左 心 房 减 压 ， 可

短 期 增 加 出 生 后 P V 回 流 量 ， 从 而 使 得 患 儿 分

娩 后 最 初 几 小 时 内 病 情 更 为 稳 定 ； 而 胎 儿 早 期

左 心 房 减 压 则 有 可 能 减 缓 肺 血 管 的 继 发 病 理 变

化 ， 为 宫 内 有 效 的 肺 血 管 发 育 争 取 时 间 ， 从 而

改善出生后接受姑息治疗 H L H S 患儿的不良血流

动力学效应。

产 前 尽 早 明 确 H L H S 胎 儿 是 否 存 在 左 房 高

压，对于临床有效地及时干预十分有益。大多数

情况下 H L H S 胎儿的卵圆孔位置高且靠后，二尖

瓣闭锁时左心房非常小；尤其是在妊娠晚期或胎

位不佳时，要想直接观察卵圆孔的形态并精确评

估其大小和血流会非常困难。这有可能造成产前

超 声 所 见 与 出 生 后 患 儿 的 血 流 动 力 学 或 病 理 解

剖情况并不完全相符 [ 1 5 - 1 6 ]。多普勒超声评估静脉

血 流 频 谱 可 间 接 反 映 心 房 的 充 盈 压 。 近 年 来 ，

H L H S胎儿的P V血流频谱分析引起了不少学者的

研究兴趣 [ 1 5 - 1 7 ]。然而，目前关于卵圆孔血流方向

正常情况下，H L H S胎儿P V血流频谱的研究报道

较少。

本研究中 H L H S 胎儿 P V 血流频谱呈现 3 种不

同类型。卵圆孔未受限且右向左分流的 H L H S 胎

儿PV血流频谱表现为：心室收缩期和舒张期为连

续的前向血流、S波和S/D比值较胎龄相匹配的正

常对照组胎儿增高、心房收缩期出现短暂的 A波

反转。卵圆孔血流明显异常 ( 限制性左向右 分流

或 房 水 平 无 分 流 ) 的 H L H S 胎 儿 P V 血 流 频 谱 则 表

现为：反转A波更高、D波则减低或缺失、S波和

S / D比值较胎龄相匹配的正常对照组胎儿显著增

高。其中，卵圆孔限制性左向右分流的 H L H S 胎

表 1   HLHS 胎儿组与胎龄相匹配的正常对照组胎儿 PV 血流参数比较 (x±s)

Table 1   Comparison of PV blood �ow parameters between HLHS and matched normal controls (x±s)

组别 n 孕周 S/(m/s) D/(m/s) A/(m/s) S/D

正常对照组 180 30.16±3.85 0.30±0.05 0.26±0.04 0.10±0.03 1.18±0.04

HLHS 组 (FO 右向左分流 )   29 29.30±3.63 0.36±0.08** 0.24±0.05 -0.13±0.04** 1.51±0.15**

HLHS 组 (FO 左向右或无分流 )   17 29.13±3.10 0.42±0.08**†† 0.18±0.10**†† -0.27±0.12**†† 2.02±0.40**††

HLHS：左心发育不良综合征；PV：肺静脉；S：心室收缩波峰值；D：心室舒张波峰值；A：心房收缩波峰值；S/D：心室收缩波

峰值 / 心室舒张波峰值；FO：卵圆孔。经孕周调整后，与正常对照组比较，**P<0.001；与 HLHS 组 (FO 右向左分流 ) 比较，

††P<0.001
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儿 P V 血流频谱的 S波和反转 A 波 均 较 卵 圆 孔 右 向

左 分 流 的 H L H S 胎 儿 增 高 ， D 波 则 减 低 ； 房 间 隔

完 整 无 分 流 的 H L H S 胎 儿 P V 血 流 频 谱 则 表 现 为

短 而 搏 动 明 显 的 双 向 来 回 血 流 ， 即 心 室 收 缩 期

前 向 血 流 S 波 和 心 房 收 缩 期 反 转 血 流 A 波 、 心 室

舒张期血流 D 波缺失。

本研究表明：1)正常胎儿PV的血流频谱与胎

儿静脉导管的血流频谱相似。由心室收缩期出现

的 第 1 个 波 峰 ( S 波 ) ， 心 室 舒 张 期 出 现 的 第 2 个 波

峰(D波)和心房收缩期出现的波谷(A波)组成，前

向血流持续整个心动周期，心房收缩期血流无反

转 。 胎 儿 P V 血 流 频 谱 的 形 成 主 要 是 由 于 P V 与 左

心房之间的压差引起，P V血流频谱能较好地反映

左心房的血流动力学，而左心房的压力是影响P V
血流的主要直接因素，左心房压力的改变可通过

P V血流频谱直观地表现出来。2 ) H L H S胎儿存在

二尖瓣闭锁或狭窄的情况下，左心室血流输入不

同程度梗阻，从而导致左心房的压力不同程度升

高。其中，卵圆孔限制性左向右分流的胎儿与卵

圆孔未受限且右向左分流的胎儿比较，前者的左

心房压力较后者增高；而卵圆孔限制性左向右分

流的胎儿与房间隔完整无分流的胎儿比较，后者

的左房高压情况则较前者进一步加重，从而导致

P V心室舒张期的前向血流D波逐渐减低至消失、

心 房 收 缩 期 反 转 血 流 A 波 则 逐 渐 增 高 。 因 此 ，

HLHS胎儿PV血流频谱的3种不同类型反映了左房

高压的不同严重程度 [ 1 6 ]。当 H L H S 胎儿卵圆孔早

闭或受限引起P V回流受阻而导致左心房压力升高

时，左心房的血液通过闭锁或狭窄的二尖瓣输入

左心室受阻，同时又未能有效地经卵圆孔分流入

右心房，继而出现P V压力升高，最终可能导致胎

儿肺血管的继发性病变。

综上所述，H L H S胎儿的P V血流频谱可作为

一 个 间 接 预 测 左 心 房 高 压 程 度 的 有 用 指 标 ， 它

为 了 解 胎 儿 时 期 左 心 房 的 血 流 动 力 学 、 P V 回 流

和 肺 血 管 发 育 的 情 况 提 供 了 重 要 信 息 ， 也 有 助

于全面地分析 H L H S 这类复杂先天性心脏病胎儿

的 宫 内 发 育 情 况 及 评 估 其 预 后 。 这 些 信 息 对 于

H L H S 患儿的产前咨询和临床制定围产期处理方

案都至关重要。
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