
心下型完全性肺静脉异位连接（infracardiac
ITAPVC）是肺静脉异位连接畸形中一种较少见的类

型［1-2］，占所有完全性肺静脉异位连接（total anoma⁃
lous pulmonary venous connection，TAPVC）的 5% ~
10％，由于常合并肺静脉的梗阻，早期易发生重度

肺动脉高压，若不及时手术治疗，80％的患者在1年
以内死亡［3］，梗阻型的症状出现较早，病婴大多在生

后 1个月内死亡。由于多数 ITAPVC同时合并复杂

先心病，如完全型房室间隔缺损、单心室，右室双出

口，心房异构等。因此超声诊断漏诊及误诊率仍较

高，本文收集本院经手术、多排螺旋CT或心导管造

影证实为 ITAPVC的临床资料，对术前超声检查的

声像图特征进行总结，对超声漏诊、误诊及诊断不

明确的原因进行深入分析，进一步提高超声术前的

检出率。

1 资料和方法

1.1 资料

选取 2008年 1月至 2016年 10月期间在我院由

超声心动图诊断并由手术、多排螺旋CT或心导管造

影证实的 ITAPVC患者53例（男31例，女22例）为研

究对象，年龄 1 d~3个月。全组患儿几乎均合并有

不同程度肺静脉回流梗阻及肺动脉高压的症状，包

括发绀、呼吸窘迫、纳差、体循环淤血等表现，23例
经手术和多排螺旋CT共同证实，28例经多排螺旋

CT单独证实，2例经心导管造影证实。

1.2 方法

采用 philips iE33，philips iEelite，S5⁃1及 S8⁃3探
头，探头频率 1~5 MHz（S5⁃1 探头）、3~8 MHz（S8⁃3
探头）。受检患儿取平卧位、半卧位或半左侧卧位，安

静状态下进行检测，对不合作的婴幼儿则使用镇静

剂，选用5%水合氯醛1 mL/kg灌肠，待睡沉约20 min
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［摘 要］ 目的：探讨超声心动图对心下型完全性肺静脉异位连接（infracardiac total anomalous pulmonary venous connection，
ITAPVC）的诊断价值，分析超声心动图漏误诊原因，旨在提高超声对 ITAPVC诊断的准确率。方法：回顾性分析53例经手术、

多排螺旋CT或心导管造影证实为 ITAPVC的临床资料，将术前超声检查的声像图表现与手术、多排螺旋CT或心导管造影结果

对比分析，对超声漏、误诊及诊断不明确的声像图进行深入研究与探讨，并总结该病的超声心动图诊断要点。结果：53例病例

中，29例在外院初筛，超声心动图正确诊断10例，疑似2例，漏诊15例，误诊2例，2例均误诊为完全性心内型肺静脉异位连接，

漏误诊率58.6%；本院超声心动图正确诊断44例，疑似3例，所有正确诊断的病例中均显示左房壁回声完整，4根肺静脉均未与

左房连接，可见共同肺静脉干连接垂直静脉，并穿过膈肌同腹主动脉及下腔静脉并行走行进入肝脏，与肝静脉、门静脉或下腔

静脉连接。本组检查漏诊5例，误诊1例，漏误诊率11.3%，3例漏诊为房间隔缺损合并重度肺动脉高压，2例因同时合并完全性房

室间隔缺损、右房异构而漏诊，1例误诊为完全性心内型肺静脉异位连接。结论：ITAPVC易于漏诊，当出现右房室明显增大、左

房室偏小、房水平右向左分流时，应常规探查肺静脉的走行情况。若剑突下扫查发现门静脉、肝静脉或下腔静脉扩张则需高度怀

疑 ITAPVC，且同时进行心导管或CT血管造影检查，以便早期做出正确诊断，尽早手术，改善患儿的生存率，降低病死率。
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A：右心重度增大，左心偏小；B：房水平右向左分流；C：共同静脉干位于左房后；D：星号处为静脉干血流，其下方为腹主动脉；E：箭头处为

汇入肝静脉的共同静脉干；F：红色管腔为静脉干汇入下腔静脉；G：血流显示为狭窄的静脉干；H：CT血管造影显示静脉干汇入门静脉。

图1 ITAPVC的超声和CT血管造影检查结果
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后进行检查。检查时应多切面观察，通过左心室长

轴切面观察左右心室大小，注意冠状静脉窦有无扩

张；心尖、胸骨旁、剑突下四腔心切面及大动脉短轴

切面注意观察4根肺静脉是否回流入左心房，左心房

后有无共同肺静脉腔，共同静脉腔是否与右房或冠状

静脉连接；胸骨上窝主动脉弓长轴及短轴切面注意有

无上行的垂直静脉与无名静脉或上腔静脉连接；剑突

下长、短轴切面注意有无下行的垂直静脉，并观察肝

静脉、门静脉或下腔静脉有无扩张，是否同时合并梗

阻；剑突下两心房切面观察房水平分流情况等。

2 结 果

2.1 超声正确诊断结果

经超声检查的53例患儿中，47例与手术结果或

64排CT结果诊断相符合，诊断符合率为88.7%，全部

患儿均伴有房水平之间的交通，合并畸形包括继发孔

型房间隔缺损（ASD）或卵圆孔未闭（PFO）39例、完全

型房室间隔缺损（CAVC）8例，单心房（SA）7例，动

脉导管未闭（PDA）23例，右室双出口5例，右房异构

5例，肺动脉闭锁4例，肺动脉狭窄4例，主动脉缩窄

4例，永存左上腔静脉4例，单心室3例，室间隔缺损

2例，大血管异位1例，49例合并肺动脉高压。

本组 42例直接表现为右心房、右心室重度增

大，左心房、左心室偏小（图1A），37例彩色多普勒显

示心房水平完全的右向左分流信号（图 1B）。38例
左心房内无肺静脉入口，左心房后方可见由多支肺

静脉汇合形成的共同肺静脉干（图 1C）；追踪其走

行，可见垂直静脉向下穿过膈肌，走形于下腔静脉

左前方，腹主动脉的前方，剑突下横断面显示下腔

静脉、降主动脉形成3条血管横断面，彩色多普勒超

声显示与腹主动脉血流方向相同的静脉血流（图

1D），其中 24例汇入门静脉及分支，16例连接于肝

静脉（图 1E），7例连接下腔静脉。静脉干汇入下腔

静脉（图1F），44例与静脉连接处出现梗阻（图1G）。

2.2 超声漏误诊情况

本组病例中，29例在外院初筛，漏诊15例，误诊

2例，2例均误诊为完全性心内型肺静脉异位连接，漏

误诊率58.6%。本院检查共计漏诊5例，误诊1例，漏

误诊率11.3%。

本组 3例漏诊患儿由于房间隔缺损较大，房水

平右向左分流不明显，左心径线并无明显缩小，致

使忽略了对于肺静脉的探查，超声仅诊断为继发孔

房间隔缺损合并肺动脉高压；1例患儿同时合并右

位心，右房异构、完全型房室间隔缺损、单心室、肺

动脉闭锁，1例合并右房异构、完全型房室间隔缺

损、肺动脉闭锁、动脉导管未闭，此 2例均因检查者

经验不足，对该病没有充分认知，忽略了对肝内血

管的扫查而漏诊；另 1例由于垂直静脉连接于下腔

静脉靠近右心房开口的位置，检查者误认为开口于

右房底部而误诊为心内型完全性肺静脉异位连接。

2.3 其他影像学检查结果

本组 53例中，51例行CT血管造影检查时见双
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侧肺静脉汇合成肺静脉总干，未与左房连接，而经

垂直静脉穿过膈肌，走行于主动脉前方、下腔静脉

左侧，其中25例汇入门静脉或其分支（图1H），18例
汇入肝静脉或其分支，8例直接汇入下腔静脉，47例
存在连接处梗阻者，其中27例梗阻较为明显。2例心

血管造影检查显示肺静脉汇合后经垂直静脉向下走

行，均与门静脉系统连接，连接口均存在轻度梗阻。

2.4 手术结果

本组中 23例采取手术治疗，于心脏停跳后，采

用心脏上翻法暴露肺静脉总干并结扎，将肺静脉

总干结扎后的近心端与左房后壁吻合，同时修补房

间隔缺损，并同期结扎动脉导管13例，1例合并大血

管转位患儿同期行 switch手术。术后对本组所有患

儿行床旁超声心动图检查，10例仍伴有吻合口梗阻，

5例因肺高压危象死亡，2例死于肺部感染。

3 讨 论

TAPVC仅占出生婴儿先天性心脏病的2％［4-5］，

按其引流部位的不同，分为心上型、心内型、心下型

和混合型［6］，而心下型肺静脉异位引流占所有

TAPVC的5％~10％，病理特征为全部肺静脉汇合成

肺总静脉，不与左房交通，而是经垂直静脉向下入

门静脉、肝静脉或下腔静脉后回流入右心房，由于

肺血流走行较远，垂直静脉向下穿行时容易受压，

而门静脉等本身亦具有较高阻力，因此 ITAPVC病

婴多早期即有肺静脉回流梗阻症状，进而引起肺淤

血和肺动脉高压［7］。由于体循环血流量下降，容易

出现全身低灌注，早期出现代谢性酸中毒［8］，早期病

死率高［9］，手术对象绝大多数为新生儿和小婴儿，全

都急诊或亚急诊手术。虽然多数学者认为超声心

动图是TAPVC的金标准诊断工具，但对于心下型而

言其诊断较困难，误诊漏诊率较高，本文结合本组

所有患儿超声心动图征象，同时与手术、多排螺旋

CT或心导管造影诊断结果相对照，总结其超声心动

图特征。并将外院及本院漏诊及误诊的病例进行

着重分析，进一步提高超声术前的检出率，为明确

诊断的患儿及时进行手术矫治，提高其生存率，改

善生活质量。

本文对本组病例的超声心动图进行回顾性分

析，应用直接征象、间接征象及排除法来分析诊断

的思路，总结如下：当左室长轴切面或四腔心切面

显示右房室明显扩大，左房室偏小，在排除重度肺

动脉瓣狭窄和室间隔完整性肺动脉闭锁等疾病后，

应在左心房后壁探查 4根肺静脉，当发现肺静脉显

示不清晰或者左房后壁光滑，同时左房后方出现圆

形或椭圆形的共同肺静脉干，应考虑到TAPVC的可

能性。首先经胸骨上窝去扫查无名静脉及上腔静

脉有无异常血管进入，通过剑突下腔静脉长轴切面

观察上腔静脉入右房的血流是否增宽增快，以排除

完全性心上型肺静脉异位引流，然后通过心尖、胸

骨旁、及剑突下四腔心切面观察冠状静脉窦或右房

有无异常血流进入，以排除完全性心内型肺静脉异

位引流，最后扫查肝静脉、门静脉及下腔静脉，当发

现有异常花彩血流与之连接时，且走形迂曲，汇入

的肝内血管扩张，血流丰富，应考虑为 ITAPVC的可

能，此时再将探头转为剑下主动脉短轴切面，可显

示 3条大血管的横截面，异常血管位于下腔静脉的

左前方，腹主动脉的前方，再将探头旋转 90°，通过

彩色多普勒显示异常血管与腹主动脉血流方向相

同，与下腔静脉方向相反，且部分可见异常的血管

连接于左房后方的共同静脉干，再根据剑突下两房

心切面观察房间隔缺损的血流为右向左分流，基本

判断为 ITAPVC，由于多数患儿需要急诊手术，在明

确诊断后需要观察肺静脉及静脉干发育情况及肺

静脉回流有无梗阻，房间隔缺损的大小及肺动脉高

压程度以及有无合并其他畸形。

本组中，外院漏误诊率 58.6%。本院漏误诊率

11.3%。考虑与超声医师的操作水平、临床经验及

对此病的认识不足有关。因此，本研究对所有超声

漏诊、误诊的原因进行分析，并总结以下几点：①
ITAPVC不合并其他复杂畸形的病例中，多数漏诊

的病例因检查者经验不足，即使当房水平出现右向

左分流时，也未充分考虑到TAPVC的可能，仅诊断

为继发孔房间隔缺损和肺动脉高压。外院大多数

漏诊的病例均属于此种情况。②由于 ITAPVC较少

见，多数检查者对该病没有充分认知，尽管在检查

时考虑到患者有肺静脉异位引流的可能，但更多的

时候只考虑为心上型或心内型，往往忽视心下型的

发生。③部分病例因房间隔缺损较大，房水平右向

左分流不明显，左房室径线并无明显缩小，未能对

肺静脉进行常规探查，本院漏诊的 3例均没有对异

常增高的肺动脉高压进行详细分析，忽略了对肝内

血管的扫查而漏诊，而检查者满足于单纯巨大房间

隔缺损及肺动脉高压的诊断。④同时合并其他复

杂畸形时［10］，由于心内结构改变明显，未能将肺静

脉的畸形考虑在内，尤其同时合并右房异构时，双

侧心房均为右房结构，70%合并肺静脉的异位引流，

检查时应该考虑到 TAPVC 的可能性，本组 5 例
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ITAPVC合并右房异构，仅 3例同时检出，另 2例漏

诊；⑤当垂直静脉连接于下腔静脉靠近右心房开口

的位置，检查者容易误认为开口于右房底部而误诊为

心内型完全性肺静脉异位连接，此情况外院出现 2
例，本院出现1例。

由于 ITAPVC早期诊断与治疗可以提高成活

率，检查时遇到右心系统明显增大和左心偏小，房

间隔缺损出现右向左分流，应警惕完全性肺静脉异

位，需常规探查肺静脉的走行情况，在排除心上型

及心内型TAPVC的同时应对肝内血管、下腔静脉进

行扫查以便对 ITAPVC做出早期诊断，进一步提高

超声术前的检出率，为明确诊断的患儿及时进行手

术矫治，提高其生存率，改善生活质量。
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