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孕妇 32岁，孕 4产 1，既往体健，早孕期感冒史，唐氏筛查

低风险。孕 30+1周于我院行产前超声检查示：胎儿胃泡位于

腹腔右侧，脾脏显示不清；腹主动脉位于脊柱前方，下腔静脉

位于腹主动脉左前方。胎儿心脏主要位于左侧胸腔，心尖指

向左下（图 1A）；心房内似可见一隔膜样回声；房室瓣水平仅

见一组房室瓣，启闭运动正常；心室腔内未见明显室间隔回

声，偏左侧心室似可见一稍粗大乳头肌，偏右侧心室壁上可见

乳头肌回声（图 1B）。主动脉起自功能性单心室左侧，主动脉

内径约 0.73 cm，肺动脉起自功能性单心室右侧，主肺动脉内

径约 0.34 cm，二者起始段平行走行，左、右肺动脉内径分

别约 0.17 cm、0.18 cm，左侧肺动脉血流反向，动脉导管纤细、

迂曲走行。三血管切面查见主动脉弓位于气管右侧（图 1C），

左锁骨下动脉自降主动脉处发出；主动脉弓两侧分别可见一

根血管汇入心房内；心房后方两侧似可见左、右肺静脉汇入一

管状回声后迂曲走行，经垂直静脉汇入右侧上腔静脉（图 1B）。

胎儿双侧支气管呈右支气管形态（图 1D）。见图 1。产前超声

诊断：①胎儿腹腔内脏异位；②胎儿复杂性先天性心脏病，包

括功能性单心房、单组房室瓣、功能性单心室并双出口、肺动

脉及左、右肺动脉狭窄、动脉导管纤细、右位主动脉弓并左锁

骨下动脉迷走、双上腔静脉、完全型肺动脉异位引流（心上
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A：胃泡及胆囊位于腹腔右侧，腹主动脉位于脊柱前方，下腔静脉位于腹主动脉左前方；B：心腔内

仅见一组房室瓣，肺静脉于心房后方汇入垂直静脉；C：主肺动脉及其分支狭窄，主动脉向气管右

侧延续呈右位主动脉弓，主动脉两侧均可见上腔静脉；D：双侧支气管均呈右支气管形态。SP：脊
柱；H：心脏；ST：胃泡；GB：胆囊；IVC：下腔静脉；AO：主动脉；SV：单心室；SA：单心房；VV：垂直静

脉；DAO：降主动脉；PA：肺动脉；LPA：左肺动脉；DA：动脉导管；SVC：上腔静脉；T：气管；R:右侧；L：
左侧

图1 本例胎儿产前超声表现
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A、B：双侧肺均为三叶（Ⅰ~Ⅲ示），呈形态学右肺；C、D：双侧心耳均呈形态学右心耳。R-LU：右肺；

MR-LU：形态学右肺；RAA：右心耳；MRAA：形态学右心耳

图2 本例胎儿引产后解剖大体图

型），综合考虑右房异构综合征可能。经

我院医学伦理委员会批准及患者家属同

意后，对引产后大体标本进行解剖，补充诊

断：中位肝，无脾，阑尾位于腹腔右侧，左、

右肺均呈三叶肺改变（图 2A、B），左、右侧

心耳均呈形态学右心耳改变（图 2C、D）。

讨论：右房异构综合征是由胚胎早期

侧分化异常导致身体左、右轴两侧的一

些成对结构具有正常右侧结构形态的一

组症候群，是内脏异位综合征的一种亚

型。右房异构综合征包括右房异构、胸

腹腔器官异常，常合并心血管系统复杂

畸形。产前超声直接显示胎儿心耳结构

困难，检查者多通过在脊柱同侧观察腹

主动脉及下腔静脉，以及通过腹主动脉

居于下腔静脉后方、无脾、双侧支气管均

为右侧支气管形态等间接征象可诊断为

右房异构，还可应用彩色多普勒超声观

察脾动脉以辅助诊断脾脏存在。产前超

声在观察胎儿肺部情况方面较出生后具

有较大优势，在无气体干扰的情况下，超声可以较好地显示气

管-支气管冠状切面。右房异构综合征合并的体、肺静脉异常

多为双上腔静脉及完全型肺静脉异位引流，本例胎儿为双侧

肺静脉经垂直静脉汇入右侧上腔静脉。当产前超声检查怀疑

右房异构综合征时，需行多切面连续扫查，仔细观察胎儿内脏

器官位置、数目，心脏结构及大血管的起源、分支、引流途径

等，以提高诊断准确率。
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