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肝脏占据整个上腹部，为中位肝，胆囊位于左上腹，右上腹部未见脾脏，

心脏位置偏右侧，心尖指向右前。 Heart：心脏；Liver：肝脏；GB：胆囊。

图 ２ 无脾综合征并心脏复杂畸形胎儿尸解图
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胎儿无脾综合征并心脏复杂畸形超声表现 １ 例
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孕妇，２７ 岁，孕 ２４ 周，孕 １ 产 ０，因外院超声提示胎儿心脏

异常来我院就诊。 超声检查：胎儿内脏反位，胃泡位于右腹部，

胆囊位于左腹部（图 １Ａ）。 心脏于胸腔内偏右侧，心尖指向右前

方。 胎儿各心腔内径正常范围，心内“十”字交叉缺失（图 １Ｂ），

室间隔上端与房间隔下端间距 ９．７ ｍｍ，二尖瓣前叶及三尖瓣隔

叶形成前后共瓣。 四支肺静脉于左房后方形成共同肺静脉腔，

向下形成垂直静脉，入肝后汇入门静脉（图 １Ｃ）。 心底部发出一

条动脉干，未探及肺动脉，主动脉弓位于气管右侧，降主动脉位

于脊柱前方，并于其左前、右前分别探及一条动脉发出，进入

左、右肺（图 １Ｄ）。 于主动脉弓两侧分别探及左、右上腔静脉向

下直接汇入左、右侧心房，下腔静脉位于脊柱左前方，汇入左

房；ＣＤＦＩ 示共同房室瓣少量反流信号。 超声诊断：胎儿内脏反

位；胎儿心脏复杂畸形：右位心，完全性心内膜垫缺损；永存动

脉干（Ⅳ型）；完全性肺静脉异位引流（心下型）；双上腔静脉（分

别汇入左右侧心房）。 引产后尸解所见：内脏反位，胃泡位于右上

腹，右上腹部未见脾脏，肝脏占据整个上腹部，为中位肝，胆囊

Ａ：胎儿内脏反位，胃泡位于腹部右侧，腹主动脉位于脊柱前方，下腔静脉位于脊柱左前方；Ｂ：胎儿心脏位于胸腔偏右侧，心尖指向右前方，心内“十

字”交叉消失，心房后方见肺静脉腔；Ｃ：4条肺静脉形成共同肺静脉腔，向下形成垂直静脉，入肝后汇入门静脉；Ｄ：降主动脉向左右分别发出侧支动脉

进入左右肺。

图 １ 无脾综合征并心脏复杂畸形胎儿声像图（ST：胃泡；TVC：下腔静脉；AO：主动脉；LPA：左肺动脉）

A B C D

位于左上腹（图 ２）。 其余心脏复杂畸形均与超声检查一致。

讨论：无脾综合征是一种少见的先天性畸形，是以脾缺如合

并严重而复杂的心血管畸形及多脏器畸形的一组综合征。 常出

现成对的胸腹腔器官趋向右侧结构对称化， 通常表现为脾脏缺

如，右房对称位，伴发的心脏复杂畸形，如双肺出现同样结构的

三叶肺，肝脏位置居中，左右对称，双侧心耳均表现为右心耳形

态特点等，同时伴发的心脏畸形以中位心或右位心、完全性心内

膜垫缺损、共同心室、肺动脉闭锁或流出道狭窄、大动脉异常、肺

静脉引流异常及双上腔静脉等多见。 无脾综合征的产前超声表

现多合并复杂心脏畸形如完全性心内膜垫缺损、 肺静脉异位引

流、双上腔静脉等，以及腹主动脉与下腔静脉位于脊柱同侧、内

脏反位等。 当产前超声检查发现心脏复杂畸形等以上表现时，

应常规扫查脾脏及脾动脉，以明确诊断。
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