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内　容　简　介
　　本书是国际著名的胎儿心脏专家、美国费城儿童医院胎儿心脏中心的 Jack Rychik 教授和胎儿心脏影像
学专家田志云教授历时多年而完成的一部胎儿心血管医学的超声影像学专著，他们将国际最先进的先天性
心脏病超声诊断和评估研究成果，以及多年临床诊断及治疗经验融入书中，给国内同行提供了更开阔的专
业视野和更先进的技术，让国内读者接触并了解到美国最先进胎儿宫内治疗技术的全貌。全书共10篇46章，
第一篇概论部分讲述了胎儿循环、心血管系统胚胎学、胎儿心血管检查、超声心动图三维和四维成像、产
前治疗和心血管疾病胎儿的分娩，以及心血管疾病胎儿家庭的咨询与支持服务。第二篇到第六篇讲述了先
天性心脏病的各种畸形的诊断，如房室间隔缺损、动脉圆锥干畸形、左心系统发育异常、右心畸形和单心
室。第七到九篇讲述了影响胎儿心血管系统的主要疾病、畸形和传导系统异常等方面的诊断。第十篇阐述
了胎儿心血管成像的新领域即磁共振成像技术在胎儿心血管疾病方面的应用。本书适合母胎医学、产科学、
儿科心脏病学、超声影像学、围产期学、新生儿学和放射学的从业人员阅读参考，也是对胎儿医学尤其是
胎儿心脏和血管系统感兴趣的相关医师和研究人员的最佳教程。
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原著者简介

Jack Rychik, MD, FACC

Rychik 教授是美国费城儿童医院胎儿超声中心主任、美国费城儿童医院

心脏中心主任、美国医学会小儿心脏协会副会长、罗伯特哈灵顿小儿心脏协

会主席、美国宾夕法尼亚大学医学院儿科学教授。他主持编写了《美国儿童

超声心动图操作指南》和《胎儿超声心动图操作指南》，主编了专著多部。

近年来发表了超过 250篇关于胎儿和小儿心脏疾病诊断及治疗的论文、书籍、

综述和学术报告。

在 Rychik 教授的领导下，美国费城儿童医院胎儿心脏中心一直致力于为

患有心脏疾病的胎儿提供最好的诊治，并为患儿的母亲及家庭提供全面的知

识普及和护理方法的学习，借此推进人们对胎儿心脏学领域的认识和理解。胎儿心脏中心的工作旨在孕

早期即通过胎儿超声心动图检查对胎儿先天性心脏病进行诊断，从而在费城儿童医院给予患儿有效的监

测和出生后最佳的治疗。

Rychik 教授是小儿心脏病和胎儿先天性心脏病方面的世界知名学者，在胎儿其他先天疾病的诊断

方面也做出了贡献。他制订了双胎输血综合征的心血管评分体系，借此我们可以更精确地对疾病的发展

进程进行分期，现已被世界各地的专家广泛使用。

注：美国费城儿童医院建院于 1855 年，是美国历史上第一家儿科医院，在国际上享有崇高声誉，

连续多年在全美儿童医院评比中总分排名第一，所有专业在全美均排名前四，其中呼吸系统疾病、泌尿

系统疾病排名第一，心脏及心脏外科、糖尿病及内分泌疾病、胃肠道疾病、整形外科及骨科排名第二。

费城儿童医院心脏科整合了儿童心脏外科、内科、手术、麻醉、影像、护理、CICU 等多个专业，在左

心发育不良综合征的治疗上处于世界领先水平，其心脏手术及麻醉的操作规范已成为世界上普遍采用的

临床规范。

田志云（美）, M.D.

美国费城儿童医院心脏中心胎儿心血管影像部主任。1976 年毕业于江西

医学院。后曾在上海第一医学院附属中山医院超声科及超声心动图室学习，

师从著名超声专家徐智章教授及姜楞教授。1989 年，田志云教授赴美国宾夕

法尼亚州费城托马斯杰斐逊大学医学中心超声部访问学习，师从国际超声权

威专家 Barry Goldberg。1990 年起 , 她就职于美国费城儿童医院心脏中心

至今，凭着精湛的技术及对孕妇的无限关爱，为胎儿心脏中心赢得了无数赞誉。

2001年，她成为费城儿童医院心脏中心内新成立的胎儿心脏中心的核心成员 , 

任胎儿心血管影像部主任。此外，她受聘于宾夕法尼亚大学 Perelman 医学院临床导师。撰写论文 50 余

篇 ,参编专著多部。
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译者前言

最早接触到本书的原著 Fetal Cardiovascular Imaging，还是我在美国费城儿童医院（Children’s 

Hospital of Pennsylvania, CHOP）访学期间。当时本书的主编之一、费城儿童医院胎儿心脏影

像中心主任 Zhiyun Tian（田志云）老师，正在编辑整理书稿的图片，她对图片质量的要求近乎苛

刻，就连图中注释标注位置都不允许有一丝一毫偏差。这部书凝结着田志云老师和胎儿心脏中心主

任 Jack Rychik 教授及其同行几十年的心血和经验，可以说是一部胎儿超声心动图学史上的标志性

巨著。我很清楚这些图片及书中文字的价值，因此从那一刻起，我就萌生了翻译此书的想法，让我

国的同行也能看到这本好书。田老师和 Rychik 教授对此欣然同意，并给予了大力支持。通过中美

双方有关人员沟通协调，在译者的共同努力下，这一鸿篇巨制的译本终于付梓。这里，我非常感谢

田志云老师和 Jack Rychik 教授，感谢他们为相关超声医学工作者提供了这本极具参考价值和珍藏

价值的专著，也感谢他们对我们的信任；我还要感谢出版社郭威老师，感谢她给我们的鼓励、耐心

和帮助。

美国费城儿童医院胎儿心脏中心胎儿心脏畸形的诊治水平基本代表了全球最高水准，每年都有世界

各地的患者前来就医，其中很多是来做最终的诊断和治疗的。胎儿心脏中心主任 Jack Rychik 教授是世

界著名的胎儿和小儿心脏病学专家，尤其在胎儿左心发育不良综合征及双胎输血综合征发病机制、影像

学诊断和宫内介入治疗等方面有着很深的造诣，他制订了双胎输血综合征的心血管评分体系，借此我们

可以更精确地对疾病的发展进程进行分期，该分期现已被世界各地的专家广泛使用。他执笔撰写了多部

指南和共识，包括制订了《胎儿心脏超声检查指南》。胎儿心脏影像中心主任田志云老师则以拥有“一

对巧手、一双慧眼”著称。Jack Rychik教授评价她说：“没有切面她打不出，没有畸形能逃脱她的眼。”

我知道，这炉火纯青的功夫来自刻苦的训练和一丝不苟的工匠精神。

10 多年前，中国的胎儿心脏超声检查刚刚起步，检查水平亟待提高。Rychik 教授和田老师开始

不辞辛苦，万里迢迢来到中国各地传授胎儿心脏超声诊断知识和技巧，每年平均要来三、四次，每次

都要乘二十几个小时的飞机。国内也有多名学者慕名去他们那里学习，他们所培养的医生几乎遍布了

我国各个省市。这些医生已成为当地科室的骨干，我国的胎儿心脏超声检查工作也得以蓬勃开展。借此，

我代表中国所有相关超声医学同仁感谢田志云老师和 Rychik 教授对中国超声医学事业发展的关注和

支持。

本书图片精美、语言简练。书中所有病例是田老师从几万个病例中精挑细选出来的，数量很大，且

非常具有代表性。对于每一个疾病，开篇均有检查要点陈述，结尾均有诊断要点概括，中间则分为疾病

解剖、发病特点、心脏发育、产前生理、产前处理、产后生理、产后处理及转归等部分，最后附大量真

实病例图片。全书布局严谨、逻辑性强，是一本妇产超声医师和胎儿心脏超声检查专科医师不可多得的

参考书。阅读每一个章节，总让我回想起当时田志云老师耳提面授的情形，心中充满感激。相信此书能

够为培养我国胎儿心脏超声医师队伍，提高诊断水平提供帮助。

参与本书翻译的译者，多数有在国外学习的经历，有的也在美国费城儿童医院胎儿心脏中心访问学
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习过，有一定的语言能力和知识背景。田志云老师中文、英文功底都很强，因此，我们还请田志云老师

为本书做了最后的译审。在此，对所有译者一并表示感谢。

感谢所有为此书出版付出辛勤劳动的朋友。

中国超声医学工程学会妇产分会副主任委员

全军超声医学专业委员会副主任委员

海峡两岸医药卫生交流协会超声医学专家委员会总干事

第四军医大学唐都医院超声科主任　博士生导师

袁丽君      　　　　　

2017 年 1 月于西安　　　　
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原著前言

Fetal Cardiovascular Imaging 是一本以疾病为主线，静态图像和视频资料相结合的教科书。大量现

有的胎儿超声心动图书籍主要是对基本知识和操作技术的介绍，而本书除上述内容外，更加关注影响胎

儿心血管系统的各种各样的疾病和情况，强调大家所关心疾病的声像图特征。

面对运动并跳动着的胎儿心脏，一部纸质的书如何能全面反映复杂的疾病诊断过程呢？答案很简单，

一部纸质版的书是不足以实现这一目标的。2011 年，知识传播领域的技术进步，让我们能够将纸质出版

物与可视媒体相结合，从而可以更好地传播大量富有教学价值的经验。于是，本书便有了一个同等重要

的伙伴——视频影像资料，作为纸质版图书的补充，供您学习。该书以每个单独的疾病作为一个章节，

广泛覆盖了影响胎儿心血管系统的主要的先天性心脏缺陷和其他与心血管疾病相关的疾病。每一章节又

进一步分成遗传学、产前诊断、胎儿生理学、胎儿期策略、出生后生理学、出生后策略及预后和结局等部分。

通过这种安排，读者就会对各种胎儿心血管疾病都有一个从诊断到治疗策略、再到结局的综合全面的 

了解。 

这本书和这个视频影像资料的最初设想，源于我们意识到在过去的这些年里，我们收集了大量的胎

儿心血管畸形影像学资料，与外界同仁分享这些影像资料是极为重要的。每个章节所包含的案例都是我

们亲眼所见的真实病例，对重要的和感兴趣的关键点我们都进行了阐述。这本书很适宜教学用，理想的

做法是先阅读文字部分，然后再看图像和视频来了解运动状态下心脏的表现。每一种疾病均可以这样系

统地学习。另外，这些图像也可以作为一个参照，在临床实际工作中遇到不熟悉的病例时可以将图像与

此进行对比，从而对那些复杂疑难病例做出正确诊断。临床中，当面对一组读不懂的图像时，看看我们

的影像库或许可以帮助超声医师确定诊断，或者帮助其转而参照鉴别诊断列表中的疾病图像。如果图像

恰好符合该疾病，再返回书中的文字部分，了解一下该病的生理、治疗策略和咨询等知识。

虽然这本书和视频影像资料出自我们儿科心脏病学临床实践，但也是为多学科读者设计的。母胎

医学、产科学、儿科心脏病学、医学超声成像、围产期学、新生儿学和放射学的从业人员对胎儿医学尤

其是胎儿心脏和血管系统越来越感兴趣，我们希望这部书能够给更多的从事胎儿医疗保健工作的群体以 

帮助。

Jack Rychik

Zhiyun Tian
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致 谢 一

为胎儿心血管医学这一不断发展的学科提供一本可靠的影像学参考书并填补这方面的空白，促使了

这部书的出版。从我和田志云医师第一次讨论这部书的构想一直到不久之前我们肩负起这项重任，我们

都得承认，这中间确实经过了相当长的一段时间。然而最终，这部书问世了。这部书的问世也说明，无

论有着怎样的动机，仅仅靠着创作者和编辑们的努力是不可能取得成功的。所以，在此我还要感谢很多人，

是他们一直鼓励和支持本书的编写，以及影像库的建立，并促使我们最初的想法变成了现实。

由于我要忙于这部书的各项工作，细细想来不知有多少个日日夜夜，都无法陪伴我的妻子 Susan 和

女儿 Jordana、Leora、Natali。对于你们默默做出的牺牲和如此坚定的爱，我内心的感激无以言表。你

们是我的好助手，是我成功的动力，没有你们的支持，这一切都将无法实现。

能够有机会和一个由多名睿智的、思想敏锐的专家领衔的出色团队学习和研究先天性心脏病，我感

到万分幸运。Alvin Chin、John Murphy、William Norwood 及Marshall Jacobs 让我掌握了扎实的

基础知识。在此，我要感谢他们，他们点点滴滴的教诲让我认识到严谨的逻辑对出色的临床诊治的重要性。

来自 Elsevier 公司的 Natasha Andjelkovic 和 Julia Bartz 一直鼓励我不断前进，非常感谢他们的

建议和耐心帮助。还有我们心脏内科的主任 Robert Shaddy 教授，儿科主任 Alan Cohen 教授，他们

意识到，只有让我拥有足够的时间全力以赴，才能很好地完成这项工作。于是，我非常感谢他们支持我

到以色列休一个短假，在此期间我才得以重整旗鼓完成此书。在以色列时，我非常有幸地认识了哈达萨
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引言

1
胎儿循环

Max Godfrey and Jack Rychik

引言
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主动脉峡部
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一、引言

在讲解正常胎儿循环检查之前，我们先了解胎

儿循环的解剖结构（图1-1）。富含氧的血液经脐静

脉（umbilical vein，UV）离开胎盘后，20% ～ 50%

进入静脉导管（ductus venous，DV），静脉导管在下

腔 静 脉（inferior vena cava，IVC） 汇 入 右 房（right 

atrium，RA）前汇入 IVC；剩余的脐静脉血灌注至胎

儿肝脏，经肝静脉再汇入 IVC。来自DV的下腔静脉

血大部分快速通过卵圆孔（foramen ovale，FO）进入

左房（left atrium，LA），然后依次通过二尖瓣（mitral 

valve，MV）、左室（left ventricle，LV）、主动脉瓣

（aortic valve，AoV）后，进入升主动脉（ascending 

aorta，AAo），再通过主动脉弓将相对富氧的血液经

冠状动脉、颈动脉、锁骨下动脉供应给心肌、脑部和

胎儿上半身，仅一小部分经主动脉峡部流入降主动脉

（descending aorta，DAo）。

来自上腔静脉（superior vena cava，SVC）的低氧

血和下腔静脉内非静脉导管来源的血液一同流入右房，

经三尖瓣、右室、肺动脉瓣（pulmonic valve，PV）流

入肺动脉（pulmonary artery，PA）。约20%的肺动脉

血供应肺实质，其余的肺动脉血经动脉导管进入降主

动脉，是组成降主动脉血流量的主要成分。降主动脉

主要为内脏器官及下肢提供血流供应。从胎儿回来的

血流经两条脐动脉进入胎盘循环。胎儿循环可以被认

为是并行循环，有三处“分流”，分别是静脉导管、卵

圆孔和动脉导管。该循环结构的目的主要是保证大脑、

冠状动脉、上肢主要由来自左室相对富含氧的血液进

图1-1　��从胎盘到胎儿的循环示意图。色彩饱和度代表血氧饱和度。富含氧的血液经脐静脉优先直接通过卵圆孔进入左

房、左室。低氧血在右房内混合，然后中度饱和的血液由右室射出，经动脉导管进入降主动脉。来自髂内动脉的

脐动脉将血输送给胎盘用于补充氧气供应
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行灌注，而胎儿下半身主要由流经右室的低氧血进行

灌注。

作为较大的哺乳动物，羊妊娠期时间为人类的一

半，大多数对胎儿循环的基础研究是在胎羊上进行的。

近年来，使用超声二维和多普勒技术对人体胎儿进行

的研究显示了人类胎儿和羊胎的明显区别。与人类胎

儿相比，羊胎具有两条脐静脉，成长速度更快，体温

较高，血红蛋白含量低，大脑小，肝脏位置不同，胸

内下腔静脉更长等特征。两者间存在差异是正常的。

二、静脉导管、肝脏循环、下腔静脉

静脉导管是一条连接于脐静脉和下腔静脉之间的

血管，外形似“喇叭”或“沙漏”状，静脉导管与肝

静脉一起汇入下腔静脉，然后进入右房（图1-2）。早

期的动物研究指出，50%的脐静脉血流入静脉导管，

通过静脉导管的血流量与脐静脉血流量是成比例的，

这意味着静脉导管通路存在重要的生理意义。然而，

近期使用无创性超声技术对人类胎儿进行的研究表明，

通过静脉导管的血流占脐静脉血流量的百分比较小；

而且，随妊娠期进展其比例进一步降低（如妊娠晚期

时进入肝脏的脐静脉血流百分比更高）。Kiserud等研

究发现，虽然存在组间差异，妊娠18 ～ 19周时经过静

脉导管的血流量约为脐静脉血的30%，妊娠30周时则

降为不到20%。Bellotti等研究发现，妊娠20周时通过

静脉导管的血流量约为脐静脉血的40%，妊娠末期下

降为约15%。基于肝静脉网络数学阻抗模型的研究显

示，通过静脉导管的血流量占脐静脉血的百分比由妊

娠20周时的50%下降为妊娠末期的20%。但是，1967

年，Rudolph和Heymann最早对胎儿循环进行研究，发

现50%的静脉导管分流量，且不受胎龄控制。由此，

动物研究和人类研究获得的数据冲突可能较设想的小。

妊娠晚期，更多的脐静脉血直接经肝回流，所以推测

肝脏通过释放蛋白和介质在妊娠末期胎儿成熟过程中

起到重要作用。胎儿肝脏作为胎盘静脉血回流入发育

中的胎儿的“守门人”（gate-keeper）是很值得研究的，

而目前人们所知有限。

下腔静脉于右房底部汇入右房，来自静脉导管的

血流优先经卵圆孔进入左房，其余的血流进入右房后

通过三尖瓣。这种现象的发生机制可能与血管进入右

房底部的复杂几何形状有关，此现象可用多普勒血流

图进行说明。在胎羊体内，静脉导管和肝左静脉开口

处存在瓣膜样结构，从生理上引导下腔静脉对不同来

源的血流束进行区分。然而，在人类胎儿体内未发现

这种瓣膜样结构。Kiserud和Acharya认为压力梯度的

存在导致静脉导管内血流速度快速增加，这意味着源

自静脉导管的血流束动能最大，故其可以打开卵圆孔

瓣并进入左房。

对于静脉导管内是否存在某种括约肌对血流增

减产生影响尚有争议。现已在人体及动物模型中发

现，通过静脉导管的血流量在某种特定条件下增加，

如低氧血症和低血容量。一些研究认为，离散括约肌

机制的存在，可调控静脉导管管径，而其他假说认为

全部血管由神经 -体液机制进行协同调节。也有可能

是由于门脉系统舒张引起血流阻力下降从而减少了静

脉导管的血流，胎儿门静脉系统较静脉导管管壁上存

在更多的平滑肌细胞，此现象为该假说提供了可靠的 

依据。

由于肝左静脉汇入 IVC的开口刚好位于欧式瓣下

方，来自肝左静脉的血流也优先通过卵圆孔分流。实

际上，尽管胎儿期肝组织代谢活跃，但肝脏提取的氧

气相对较少（10% ～ 15%），所以肝静脉血氧饱和度较

图1-2　�胎儿脐带、门静脉和肝循环示意图。箭头标示血

流方向，颜色代表氧含量的高低（红：高，蓝：

低）。DV.静脉导管；EPV.肝外门静脉；FO.卵圆

孔；GB.胆囊；HV.肝静脉；IVC.下腔静脉；LPV.

门静脉左支；PS.门静脉窦；RA.右房；RPV.门静

脉右支，UV.脐静脉
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五、主动脉峡部

主动脉峡部（主动脉弓上，位于左锁骨下动脉起

始段与DA汇入点之间的部分）是运输相对富氧血至头

部和上半身的主动脉弓与供应相对低氧血至下半身的

DA的分界线。峡部同时是这两条动脉循环的功能分界

点，在胎羊模型上发现，当去甲肾上腺素和乙酰胆碱

注入峡部任一侧时，仅可影响所注入药品侧，并持续

若干心动周期。动物研究表明，生理条件下，升主动

脉内的大部分血液通过冠状动脉、颈动脉、锁骨下动

脉供应心肌、头部、上肢，只有10% ～ 15%的CCO通

过主动脉峡部。大脑循环和胎盘循环之间的相对阻力，

是影响峡部内血流方向的一个最重要的血流动力学因

素。如果胎盘阻力（正常情况下较低）增加到一定程

度时，两个循环（上半部和下半部身体）可完全分离，

来自左室的血流几乎完全用于灌注心脏和上半身，峡

部仅有极少量可忽略不计的前向血流（因为胎盘不再

是血流阻力最低处）；同时，RV完全灌注下半身血供。

当胎盘阻力进一步增加，峡部可以出现反向血流。事

实上，峡部是胎儿循环具有适应不同环境的可塑性的

结构，如左室输出量减少时，DA血流逆行通过峡部供

应AAo和主动脉弓。

六、肺动脉干与右室优势

胎羊动物实验表明，60% ～ 65%的CCO来自RV，

35% ～ 40%的CCO来自LV，RV射出的血约90%通过

DA，只有10％左右（3.5%的 CCO）灌注肺组织。通

过肺动脉分支的血流量随妊娠期进展逐步增加，到妊

娠末期时基本是妊娠中期的2倍。

通过超声心动图技术测量血流量并计算比值具有

很大临床价值。Rasanen等发现人类胎儿孕20周时有

13%的CCO灌注肺组织，30周增加到25%，后期基本

保持不变。使用超声心动图研究发现，每侧心室射血

量占CCO的比例（RV ∶ LV）在孕20周时为53 ∶ 47，

分娩前提高到最大值为60 ∶ 40，较动物研究结果的比

值稍小一些。St.John Sutton等的研究结果相反，他们

认为平均肺血流量占CCO的22％，RV ∶ LV比值为

52 ∶ 48，该比值在妊娠中晚期不发生变化。Mielke和

Benda认为RV ∶ LV比值为59 ∶ 41，右室血流的20%

左右进入肺动脉分支，肺循环血占CCO的11%。这些

研究都没有发现妊娠过程中这些比值有明确变化，

表1-1对这些结果进行了汇总。

研究者一致发现，在人类胎儿中，右室有显著优

高，这可能有助于保证胎儿心脏内血液含氧较多。

三、卵圆孔

人类婴儿出生后，FO通常被认为是两个心房的通

道，引起一侧向另一侧的分流，同胎儿期描述一样。

然而在胎儿期，FO所发挥的解剖及功能作用是不同的。

卵圆孔膜和卵圆孔缘起到了“瓣”的作用，对来自下

方、位于两房之间的 IVC血进行导引。血流束受位置、

方向和流速影响，静脉导管和肝左静脉的血进入左房，

腹部下腔静脉血进入右房。每一侧的压力变化都将改

变血流间的平衡，并将对胎儿心脏发育产生深远影响。

如：主动脉狭窄时，左房压升高，增加了到右房的分

流，减少了左房的血流，引起左侧发育不良（此现象

的因果关系存在争议）。试验模型显示心脏发育过程

中，正确的血流分配对心脏形态的正常发育至关重要。

四、动脉导管

DA是一条具有肌性管壁的大血管，连于肺动脉干

与主动脉之间，收缩期DA内血流速度是胎儿心血管系

统内流速最高的，并且随胎龄增加，流速也增加。人

类DA大约分流了右室输出量的78%或联合心输出量

（CCO）的46%，不经肺组织直接进入降主动脉供应下

半身。这些数据较羊胎模型略低一些。在羊胎，DA带

走右室输出量的88%和CCO的58%。DA的开放受循

环中前列腺素E2（PGE2）水平的影响，通过DA的血

流受肺循环阻力影响。妊娠末期，肺血管结构发生变

化，如部分氧气压力（PO2）增加引起阻力下降，通

过DA的血流发生相应变化。这种情况模拟了分娩后开

始呼吸的生理过程，理论上可被用于检测宫内胎儿肺

血管发育情况（如在先天性心脏病或肺发育不全等情 

况下）。

在宫内，DA对PGE2的敏感性具有临床价值，因

为母体服用PGE2抑制药，如吲哚美辛（消炎痛），可

引起DA关闭，产生致命性后果。其对吲哚美辛的反

应被认为是应激引发，主要是通过张力起作用。术中

超声心动图显示，胎儿手术时使用吲哚美辛可引起DA

强烈收缩。另外，随着妊娠向末期进展，DA好像存在

某些“生理性”收缩，这有可能是DA血流速度相对

于PA增加的原因。由于肺组织是PGE2主要新陈代谢

部位，所以推测DA的收缩是由于随着妊娠期终期的到

来，肺灌注增加，导致前列腺素降解增加引起的。
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势，在动物模型中右室优势更加明显。虽然假说很多，

但目前心输出量右室优势的原因尚不明确。Rudolph认

为是由于左室后负荷增加引起的，这种后负荷由动脉

峡部较小引起（局部横断面减少了50%）。另一种看法

认为，右室优先灌注胎盘，而胎盘在妊娠过程中需要

大量血流供应。这些均需要右室具有特异的心室构型。

在胎儿娩出后，右室转变为灌注低压肺组织时，这种

心室构型基本上就不起作用了。

人类胎儿的右室优势地位较动物模型相对较低，

这可能与人类胎儿大脑容积增加需要相对更多的血流

量有关。大脑血流由左心室灌注，这需要相对较高比

例的CCO。

七、胎盘发育及生理机制

胎盘不仅是母体与胎儿之间交换气体与营养的部

位，从心血管角度也具有重要作用。孕早期（6 ～ 7

天）时，胎盘就从透明带开始发育，这时胚泡刚于宫

腔内着床。胎盘的发育受多级分支绒毛（即滋养层细

胞的指状突起）的影响，这些分支绒毛浸入周围的母

体血中。这个过程在怀孕12 ～ 18天开始，表现为初

级绒毛的出现。绒毛内出现结缔组织说明进化为二级

绒毛，绒毛基质内毛细血管形成则代表发育为三级绒

毛，至此才形成了第一个用于母 -胎间进行物质交换的

单位，该单位可以提供交换界面。随后，滋养层分化

成两部分，合体滋养层细胞和侵袭性滋养层细胞。合

体滋养层细胞负责母 -胎间物质转换，同时是胎盘发挥

内分泌功能的部位。侵袭性滋养层细胞进一步分成间

质和血管内亚型，间质型侵袭滋养细胞使胎盘附着于

子宫壁，血管内亚型滋养细胞侵入母体螺旋动脉，使

螺旋动脉增粗、增宽，能够负荷妊娠期所需要增大的

血流量。正常侵袭过程进展失败与先兆子痫、宫内生

长迟缓、宫内胎儿死亡等有关，至于哪种情况在妊娠

过程中的哪个阶段发挥作用尚存在争议。营养和气体

交换发生在绒毛膜绒毛水平，包含胎儿毛细血管襻，

漂浮于母体血中，由螺旋动脉供血，经子宫静脉引流。

血管内皮生长因子（VEGF）和成纤维细胞生长因子

（FGF）在促进胎盘血管生长和胎盘血流调节过程中发

挥关键作用。

如上所述，有效的胎盘循环发育需要螺旋动脉转

变成为低阻力血管。正常情况下，胎盘是胎儿循环阻

力最低点。搏动指数（PI） =（收缩期峰值流速-舒张

期最低流速）/平均流速。有研究发现，妊娠前3个月

最后期脐动脉PI降低，这有可能与该阶段胎盘内血管

发生和血管内侵袭性滋养细胞活动增多引起的胎盘阻

力下降有关。脐动脉PI似乎主要受滋养层绒毛结构发

育的影响。部分染色体异常的胎儿在妊娠早期脐动脉

阻力增加，这可能与异常绒毛血管形成有关。

动物研究发现，胎盘循环占CCO的40%左右，而

对人类胎儿的无创伤性检查发现，这个值较低，为

33%左右，而且几乎整个妊娠期间保持不变。采用与

胎羊研究中相似的方法，对成形的人类胎儿进行研究

得到了相似的值，为30%左右。

先天性心脏病中，其胎盘解剖和功能上可能存在

变异，但此课题尚未进行广泛研究。不论对于心脏正

常还是心脏畸形的人来说，胎盘仍是一个“黑匣子”，

对其在心血管发育过程中所起的作用所知甚少。
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先天性心脏病可以广泛地被理解为正常心脏发育

出现异常时所发生的改变。虽然心血管缺陷看起来好

像范围很广，但实际上有限。病理学家、心脏病学家

及心胸外科医师已经成功地将先天性心脏病进行命名、

定义和分类。因此，本书将以各种心脏畸形为章节进

行安排。这种系统分法只是由于先天性心脏病的发生

主要取决于两个方面。一个是心脏发育进程。心脏的

发育是通过一系列有序的胚胎过程实现的。某一阶段

发育异常其产生的后果可能不会被发现，除非其前一

阶段的发育已顺利完成。举例来说，在心管本身没有

形成以前，不可能看到心管的异常成襻。第二个是是

否能够存活。无法适应宫内生活的畸形引不起心脏外

科或心脏内科医师的注意，只能成为心脏病理学家学

术讨论的话题。随着影像诊断技术的发展，更多的疾

病可由胎儿心脏学家和超声医学工作者做出诊断。目

前，胎儿超声心动图技术可在怀孕较早期用来检测胎

儿心脏，能够检出在其后发育过程将无法存活的结构

性缺陷。另外，对先天性心脏病进展不断有新认识产

生。这就使我们增加了这样一种责任：帮助那些被诊

断和正在接受治疗的患者，在孩子出生前理解正常的

心脏发育生物学，以及胚胎发育过程可能会怎样被终

止等知识。心脏发育的许多关键阶段在影像学能够显

示之前就已经完成了，但技术的进步还是使得我们能

够在患者身上尽可能早地观察到这些异常（图2-1）。

一、早期心血管发生

心脏形成最早开始于原肠胚，后者由三层胚层组

成——外胚层、内胚层和中胚层。中胚层的子细胞将

形成心脏的主体，这些细胞组成心脏发育场。它们从

中线两侧发生，在胚胎前部中间处会合，形成心脏新

月形结构（图2-2）。近期研究工作表明，心脏发育场

可进一步分为两部分：第一心脏发育场和第二心脏发

育场（有时也称为后和前心脏发育场）。这两个场相继

分别发育成左侧和右侧心肌。因此，在心室自身形成

之前，左、右室心肌就已由分子学决定是不同的了。

心脏新月形结构沿着中线融合，形成原始心管。原始

心管本身可以沿着尾部到腹部轴线进一步分为以下几

图2-1　各孕周心脏发育大致进程。注意在心室和流出道间隔形成后不久即有可能进行胎儿超声心动图检查

图2-2　�原肠胚形成不久，心脏发育场就分成了第1（红）和第2（蓝）发育场。它们形成新月形结构的不同部分，分别

形成左心室（第一发育场）和右心室及流出道（第二发育场）
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个区域：静脉窦、原始心房、原始心室、心球（圆锥）

和动脉干。大约孕5周时，原始心管开始以蠕动的方式

进行收缩运动。

（一）心脏成襻

随着原始心管的发育，心管自身开始折叠、弯曲，

这个过程称为成襻（图2-3）。该过程的发生机制目前

仍存在争议，但最近的一个假说认可度较高，它认为

成襻是心室腔的特异性分化膨胀形成的，而不是细胞

的旋转运动所致。正常情况下，心脏右襻。在某些先

天性心脏病，心脏左襻。心脏发育过程中，心脏成襻

是左右心不对称发育的第一个可见指征；当然在心脏

成襻之前，一些相关基因在左右心已经开始差异表达

了。正常情况下，心室向右弯曲折叠，形成右襻。在

一些先天性心脏病，朝向相反方向弯曲折叠，称为左

襻。心室成襻的过程是发育中的胚胎比较明显的第一

个左 -右不对称的表现，虽然参与这个过程的基因在该

过程发生之前就已经差异表达了。成襻使心脏流入道、

流出道和右室侧的室间隔之间形成了一定关系，该关

系对于命名先天性心脏病非常重要。

（二）分隔形成

哺乳动脉和鸟类的肺循环和体循环系统是分开的；

在成人两者成串联结构。为形成该过程，心房、房室

瓣、心室及流出道在发育过程中必须被分隔开。

1.心房和通道分隔　由于心房分隔和通道分隔相

互关联，因此两者一并讨论。心房是心脏最早分隔的

结构，也是最后一个完成分隔的，主要是由于正常情

况下卵圆孔直到出生后（并持续一段时间）才闭合。

在第6孕周开始时，肺静脉干（见后）向外突出，到

胚胎心房的顶部、两个正在生长的心耳之间（图2-4）。

其头端方向，原发隔（原始房间隔）形成了月牙形状

的肌性间隔，从心房的背部向房室管方向生长。该原

发隔起先将两个心房完全隔开，后来穿通形成卵圆孔。

然而，很可能是房间隔在胚胎期任何阶段都不曾完全

闭合，因为在胎儿整个心脏发育过程中需要有血液由

右房向左房分流。继发隔沿着肺静脉边缘发生，后者

被称为心背侧间充质突（也称房嵴、室嵴、前庭嵴）。

已有共识认为，该结构既包括心房细胞也包括“心外

间充质”细胞，后者从心脏背部附着处移行至身体其

他部位。继发隔参与房室瓣的分隔，从而有助于形成

分开的三尖瓣和二尖瓣。心背侧间充质突形成缺损时，

在极端情况下会形成一个共同的房室通道，在较轻的

情况下更多会形成房间隔缺损。令人困惑的是，继发

隔的缺损会导致“原发的”房间隔缺损。相反，原发

隔的缺损称为“继发孔型”房间隔缺损。薄的、膜状

图2-3　�心管的融合和成襻。从中线任何一侧来的细胞开始形成心管，心管融合在一起。动脉端向前，静脉端向后。成襻

时，动脉端向前行，并在心室腔膨胀时略向右行


