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摘  要 

胎儿门体静脉分流是一种胎儿在胚胎期的严重畸形病，其病理机制是门静脉与体静脉之间的异常交通支，

导致了部分经肝的血流经异常分流，导致肝脏血流灌注不足以致产生门静脉高压。其中，一些门体静脉

分型，如脐静脉–下腔静脉分流、肝静脉分流等，会对胎儿的预后产生不良影响。因此，胎儿早期的产

前诊断及精准的分型会对临床评估及治疗起到极其关键的作用。超声技术，作为产筛中的重要一环，在

该疾病诊断和分型中具有重要的价值，并为其出生后的临床治疗提供一个较准确的参考指标。与其他影

像技术不同的是，在相关临床文献中证实，超声凭借其无创性、实时动态性、可多次操作等优点，成为

诊断血流畸形的重要手段。本文的目的是阐述多维度超声技术(二维、三维、四维及超声造影)在此疾病

临床诊断中的应用，分析对胎儿畸形分型的筛查价值，并讨论目前技术的优势及未来发展的方向。 
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Abstract 
Fetal umbilical-portal-systemic venous shunt is a severe congenital malformation during the em-
bryonic period. Its pathological mechanism involves abnormal connections between the portal vein 
and the systemic veins, leading to the diversion of partial hepatic blood flow through these abnor-
mal shunts. This results in inadequate hepatic perfusion and may cause portal hypertension. Cer-
tain types of portosystemic shunts, such as umbilical vein-inferior vena cava shunts and hepatic 
vein shunts, can adversely affect fetal prognosis. Therefore, early prenatal diagnosis and accurate 
classification play a critical role in clinical evaluation and treatment. Ultrasound technology, as an 
essential component of prenatal screening, holds significant value in the diagnosis and classifica-
tion of this condition, providing a reliable reference for postnatal clinical management. Unlike 
other imaging techniques, clinical literature has demonstrated that ultrasound, with its non-in-
vasive nature, real-time dynamic imaging capability, and repeatability, serves as an important tool 
for diagnosing vascular malformations. This article aims to elaborate on the application of multi-
dimensional ultrasound techniques (two-dimensional, three-dimensional, four-dimensional, and 
contrast-enhanced ultrasound) in the clinical diagnosis of this disease, analyze their screening value 
for classifying fetal malformations, and discuss the current advantages and future directions of these 
technologies. 
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1. 引言 

胎儿脐体静–门静脉系统(UPVS)是胎儿血液循环中一个重要结构，包含脐静脉、门静脉、静脉导管

等重要结构，它传递胎盘与胎儿重要器官的血运，如通过静脉导管达心脏，门静脉支供养肝脏，在血液

循环中起到运输氧气和营养的关键作用。因此当门静脉发育不良时，血流就会绕肝直接汇入体循环静脉，

造成一些胎儿的先天畸形或并发症。按照 2016 年 Achiron 等提出的分型方法，UPSVS (脐静脉–门静脉

–体静脉分流)主要分为三型：脐静脉–体静脉分流(USS)、静脉导管–体静脉分流(DVSS)、门静脉–体

静脉分流(PSS) [1]，其中 PSS 最常见。基于上述不同分型，相关文献明确指出，诊断胎儿 CPSS 应根据其

解剖分型和临床症状不同对待，如肝内型较其他类型拥有更好的预后[2]。在临床检查手段上，多项文献

及临床实现已证实，在孕期接受诊断性超声检查是安全的[3]，因此可在孕期多次检查，医生可通过对比

不同时期数据来判断胎儿的生长发育情况。此外超声技术操作简单，且对场地要求不高，这一大优势是

超声技术在临床中广泛应用的另一大原因，科研工作者系统回顾全科医生对床旁超声(POCUS)的培训和

使用的文献，也证实了床旁超声灵活且可及时治疗的优点[4]。 
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2. 超声诊断技术的应用进展 

2.1. 二维超声：解刨结构的观察基础 

门静脉与肝静脉相比肝实质表现为强回声，在标准切面上门静脉左支矢状部呈“工”字形强回声；

在脐门体分流病理结构下，门静脉会则表现为血管迂曲、狭窄或瘤样扩张，有文献指出，在 30 例 CPSVS
病例，腹部横断面脐静脉段出现异常的比例最高，第一肝门段出现异常的比例最低[5]，这提示在超声检

查中，医师应根据不同的解刨位置来进行不同关注，尤其在脐静脉可进行重点扫查，以提脐门体分流的

高检出率，但并非所有解刨分型都可通过典型超声征象来诊段，相关文献指出，肝内型和肝外 I 型多凭

借直接征象进行诊断，而肝外 II 型 CPS 患儿只有少数表现出直接征象，大部分患儿通过间接超声征象来

进行诊断[6]，如肝实质回声不均及门静脉扩张(内径 > 5 cm)，这反映了根据不同解刨分型，超声诊断策

略应有所不同，对于肝外 II 型需要则更细致的观察间接正常，防止漏诊，这也要求在临床工作中，不能

依靠单一的超声征象，还需综合多方面信息判断。不过二维超声存在一定的局限性，如对血管空间结构

显像不够立体直观，对于一些复杂的血管畸形，可能难以全面地呈现。通过结合三维超声或其他弹性成

像技术，则可更好地显示血管结构及肝的继发性改变。例如研究指出，产前二维超声联合时间–空间复

合成像技术(STIC)，能够直接的观察胎儿脐门体静脉系统血管的分支及走形，以及各血管交通支之间的

连接，在产前筛查中对该疾病的诊断以及临床分型提供了一个更准确的应用价值[7]，这也表明了多种超

声技术联合应用是提高胎儿脐门体静脉分流的有效手段，在未来的临床工作中，应推广和优化这种模式，

为患者提供更准确的诊断。 

2.2. 三维/四维超声：立体成像与功能评估 

三维/四维超声通过容积成像技术构建胎儿的血管系统三维模型，可清楚地显示分流血管的起源、走

形及与周围组织的空间关系，弥补了二维超声不能显示血管立体结构的缺点。在需频繁评估病情的疾病

中，如心血管疾病、胎儿发育异常及肿瘤监测等，四维超声技术的可重复性突出其临床价值[8]。多项研

究及实验也证实了三维超声的优势，一项前瞻性研究结果显示，动态三维超声检出胎儿畸形灵敏度 94.7%，

特异度 99.6%，准确度 99%；而二维超声诊断胎儿畸形的灵敏度 77.2%，特异度 98.7%，准确度 98.2% [9]，
这表明在胎儿畸形的诊断上，三维超声能为医生提供更准确的检出率，减少因成像局限导致的误诊与漏

诊。随着三维技术的成熟化，STIC 技术(时空关联成像成像)在胎儿外周血管及先心病血流成像方面应用

广泛，因多种成像模式化可进行线性分析，使抽象的血流信息变得可视化、可量化。且 STIC 技术具备反

转成像、断层显像等多模态成像功能，联合反转模式可在脱机状态下实现连续时间维度血流动态的回溯

显示，进而精准识别心血管解剖关系及血管管径等关键解剖与病理信息[10]。更有文献指出 4D-STIC 能

对胎儿心脏做动态容积采集，重建多个心动周期的立体心脏结构，动态观察胎儿心脏的运动情况，辅助

评估妊娠风险并为产后管理提供依据[11]。更有临床价值的是，STIC 技术在特殊血管系统评估中的重大

突破：一项前瞻性研究通过 4D-STIC 技术结合“Glassbody”模式及特殊光源软件，实现了对胎儿脐静脉、

门静脉及肝静脉系统的完整重建[12]。这种全血管可视化技术不仅提高胎儿门体静脉畸形的检出率并且

为预后判断提供影像学诊断。此外，STIC 凭借其不受胎位影响，动态空间呈像的优点，提高了判断 PCSS 
(持续性右脐静脉)分型的准确性。Karmegaraj 等团队指出通过容积数据重建时空图像关联技术(STIC)，可

显著提升复杂先天性心脏病的产前诊断准确率，该研究强调容积数据相较于传统 2D 图像在信息完整性

方面的优势[13]。HDlive flow 联合 STIC 技术更有助于显示胎儿下腔静脉(IVCM)的解刨结构与血流状态，

帮助医生评估胎儿的基本情况，并为产后的早期治疗提供支持[14]。然而，STIC 技术容积数据的质量易

受到胎儿骨骼声影的遮挡及胎动、胎儿心率变化等因素的影响，较难获得优质的三维图像，且随着孕周
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的增长，受肋骨遮挡影响，图像数据质量可能进一步下降[15]-[17]。 

2.3. 多普勒超声：血流动力学的量化分析 

超声多普勒是在二维的基础上，通过对彩色血流信号进行编码处理，可实时显示出血流的方向与分

布，还能实时揭示不同分流的血流动力学特征差异，在胎儿脐门体静脉分流(UPSVS)诊断中有重要临床价

值。彩色多普勒超声可实时显示脐静脉异常血流方向，测量分流血管内径以评估分流量大小，判断分流

类型等方面[18]。频谱多普勒超声可通过获取收缩期峰值流速(PSV)、舒张末期流速(EDV)、阻力指数(RI)、
搏动指数(PI)等参数来分析血流动力学特征，有助于早期评估胎盘功能异常和胎儿宫内窘迫风险[19] [20]。
例如 PSV 异常升高提示血管高流量分流，肝动脉 RI 升高提示肝灌注不足，脐动脉 PI 升高可提示胎儿缺

氧[21]。尤其在门静脉处，彩色多普勒和频谱多普勒通过显示门静脉分流处的三相血流频谱来帮助医生来

判断肝门体静脉分流，两者相融合显著提高了诊断的全面性与准确性。现有临床研究进一步证实了多普

勒超声的诊断价值，刘艳芳团队针对门静脉海绵样变性(PCSS)研究指出，产前超声腹横切面肝内血管走

形紊乱，受累的肝静脉内径增宽，远端无回声区内彩色血流信号充填，其频谱和门静脉血流频谱相似[22]。
这一研究为 PCSS 与 UPSCS 的鉴别提供了重要参考，也验证了超声多普勒技术在异常血管畸形诊断中的

价值。此外，相关文献亦提出，彩色多普勒超声是诊断胎儿心血管异常的有效工具[23]。一则通过回顾了

胎儿脐–门–静脉导管复合体异常的病例报道，得出二维彩色多普勒超声可评估胎儿脐–门静脉导管复

合体完整性与肝静脉系统情况的结论[24]。同时在更多先天性血管畸形诊断方面，超声多普勒技术也发挥

极大诊断作用，如血管畸形、脐动静脉畸形的检出率。综上所述，彩色多普勒技术与频谱多普勒技术为

临床医生提供了丰富的血流动力学信息，不仅在解剖分型中提高胎儿脐门体静脉分流的产前准确率，还

能通过血流动力学反映出胎儿的宫内状况，为临床指定诊疗方案、评估妊娠结局提供重要依据。 

2.4. 超声造影：微小分流的精准识别 

文献报道超声造影技术(CEUS)在检测血管病变方面优于常规超声检查[25]，其机制是通过外周静脉

注入造影剂，可随时间顺序明确血管的起源及路径(如脐静脉–肝静脉分流中造影剂直接进入肝静脉，而

未进入肝循环)，增强微小血管及异常分支的显像[26]，目前超声造影技术已成为评价实质器官如肝脏微

循环及组织灌注的重要手段，在血管成像方面，超声造影技术(CEUS)能够增强微小血管及异常分支的显

像，一些针对分辨率超声微血管成像(SR-UMI)的研究指出，利用 CEUS 的优势，通过特定算法和技术，

可突破超声衍射极限对微血管进行成像[27]，如通过对微泡的精确定位和追踪，能够生产更清晰的血管图

谱和血流速度分布，超声造影技术(CEUS)已在临床诊断和治疗方面被广泛应用，在未来血管方向具有极

大的临床价值[28]。近年来，显微造影技术在临床中新兴，尤其对于血管病变的显示，比传统造影成像更

精确。胎儿门体静脉分流情况复杂，常规超声造影有时难以清晰显示分流的具体路径和细微结构。而显

微造影凭借其高分辨率，能够清晰呈现胎儿门体静脉分流的详细信息，包括分流血管的起源、走行以及

与周围组织的关系等。相关研究对 200 例孕早期孕妇检查胎儿门静脉系统。研究得出，常规经腹超声对

门静脉完整特征一次显示成功率仅 27% (经验丰富组)和 14% (经验欠缺组)，经阴道重扫后才提升到 88%
和 72%。由此可推导，显微造影若能应用于胎儿门静脉评估，凭借造影剂特异性显影，可能会减少胎位、

孕妇身体状况对成像的影响，对胎儿门体分流诊断有提升空间[29]。尽管超声造影(CEUS)在成人血管病

变中应用已较成熟，但在胎儿领域仍处于理论探索阶段，胎儿应用中的安全性与伦理问题是限制其临床

推广的重要阻碍。 

超声造影在胎儿应用中的安全性与伦理性 
研究表明，微泡造影剂不会穿过胎盘屏障，也不会改变胎盘的通透性，并且在动物研究中已被证明，
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在远高于人类剂量的剂量下也未对胎儿造成伤害[30]-[32]。在人类患者中，超声造影(CEUS)技术已在儿

科和成人患者长期安全使用，在非持续性妊娠的小样本研究(涉及胎儿致死、剖宫产异位妊娠、侵袭性胎

盘等情况)中，均未报告与超声造影操作相关的不良母体事件[33]-[37]。但在当下胎儿应用中，超声造影

剂的安全性仍是核心问题，目前常用的造影剂(如 SonoVue)尚未获批用于妊娠期。尽管该技术已经在临床

上广泛应用，但仍缺乏大规模、长期随访的临床数据。考虑到胎儿处于生长发育关键时期，易受外界因

素影响[38]，而造影剂的潜在危害未完全排除。因此多数国家伦理委员会将胎儿 CEUS 视为高风险非必需

临床操作，仅限于必要情况下使用。当前随着影像学技术的不断进步，MRI 及 STIC 技术已基本能满足于

产前产筛的需求，因此 CEUS 在胎儿应用中的价值存在争议。未来，在胎儿 UPSVS 等研究方向应用中，应

严格限制在研究范畴内，还需建立多中心、前瞻性、长期随访的安全数据库，以积累更多循证医学证据。 

3. 超声在预后评估中的应用 

3.1. 分流分型与预后的相关性 

Achiron 和 Kivilevitch 教授根据回顾的 44 例 UPSVS 病例分析，基于疾病的解刨起源，将其分为三大

类，I 型，脐体分流(20.4%)；II 型，静脉导管–全身分流(43.2%)；III 型门脉–全身分流，分为两种亚型：

IIIa 型肝内门脉–全身分流(27.2%)和 IIIb 型肝外门静脉–全身分流(9.1%) [1]。秦越等在 Achiron 分类的

基础上，以二维超声联合时间–空间关联成像技术(STIC)所识别的解剖和血流特征为核心，进一步优化

和拓展了 UPSVS 的分类体系[39]。根据最新中华医师超声杂志报道，湖南省妇幼保健院团队对 52 例

UPSVS 病例进行回顾性分析，在直接参考秦越等的分类框架基础上，采用二维超声联合时间–空间关联

成像技术(STIC)，将UPSVS继续细分为5类，脐静脉–体静脉分流(USS)、静脉导管–体静脉分流(DVSS)、
门静脉–体静脉分流(PSS)、先天性肝动脉–门静脉瘘(CHPAVF)、孤立性静脉导管缺如或闭锁[18]。但更

多研究结果皆证实静脉导管–体静脉分流(DVSS)、肝内门脉系统分流术(IHPSS)活产率高，脐静脉–体静

脉分流(USS)活产率低。如朱慧娟团队通过回顾性分析 52 例病例得出实现数据：DVSS 组活产率 100%，

IHPSS 组活产率 85.0%，而 USS 组活产率仅为 0% [18]。最新报道指出 CPSS 患者可能患有严重的合并

症，如染色体畸形和心血管畸形。与其他组相比，IHPSS 胎儿严重合并症发生率最低[40]。 

3.2. 分流合并畸形筛查 

胎儿脐门体静脉分流(UPSVS)合并畸形筛查对评估胎儿健康状况、制定合理诊疗方案意义重大，已有

文献指出 21 三体与 I 型或 II 型 UPSVS 相关，这些畸形的早期发现有利于指导产前咨询和产后管理[41]。
在临床实践中，超声检查凭借其无创性、可重复性、便捷性成为一线筛查手段，临床也常结合磁共振成

像(MRI)、遗传学检查等进行综合评估；其中，MRI 在 UPSVS 评估中也展现出独特优势，有实验表明 MRI
可确定肝内门体静脉分流的患病率以及肝内和肝外脐旁静脉的百分比[42]。在遗传学相关方面，一则回顾

性研究数据表明，在肝内门静脉缺失和门腔分流中，有 12%存在染色体异常，有 5%与唐氏综合征相关，

该数据进一步证明了脐门静脉系统异常与唐氏综合征存在极大地相关性[43] [44]。此外，一则在为评估

“已被诊断为脐静脉–门静脉–体系统静脉分流术(UPSVS)的患者的产科和围产期结果”的研究中指出，

UPSV 在存在主要结构或染色体异常的情况下检出率逐步提升[45]。这些研究证实了产前畸形筛查手段的

多样性及互补性，这要求我们在临床中，应灵活选择合适的检查手段，以确保门体静脉畸形筛查的准确性。 

4. 临床应用价值与进展 

产前超声在 UPSVS 的产前诊断中具有关键价值，结合遗产学可决定妊娠管理及分娩决策[18]。一项

前瞻性研究指出，超声弹性成像技术可评估胎盘指数，有助于小于宫内胎儿及胎盘健康的异常检测[46]，
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人工智能在医学中变得越来越重要，最新研究，文章中利用数据集(如 FPSU23)，搭建了两种基于残差块

且卷积核大小不同的深度学习框架，通过贝叶斯优化调超参数、优化算法优化特征，构建出胎儿超声平

面识别模型，模型准确率最高达到 98.5% [47]，跨模态生成对抗网络也可将超声图像转化为仿真的磁共

振 T2 加权图像。一项前瞻性研究得出，人工智能在胎儿心血管相关畸形的产前超声检查中，表现出“高灵

敏度、高特异性”[48]。因此未来超声弹性成像技术、融合人工智能辅助诊断及多模态影像融合技术的发展，

有望提升诊断准确性及血流动力学评估精确度，推动 UPSVS 的诊疗模式从经验主义向循证医学发展。 
综上未来 UPSVS 的产前超声诊断将朝着“多模态 + 人工智能 + 功能评估”的方向进展。可将人工

智能与多模态技术相结合，开发一种基于 STIC 容积数据的深度算法，以实现胎儿 UPSVS 的自动分型和

分流量的无创量化。具体路径可包括：构建大规模数据库(包含所有 UPSVS 分型及血流动力学参数)，采

用先进的卷积神经网络(CNN)或 Transformer 框架并结合时空特征提取模块，有望实现分型自动识别与分

流量的无创量化评估。然而，在技术创新的过程中，涉及胎儿人工智能模型仍需要伦理学审核，保护孕

妇及胎儿的安全性及加强风险评估。最终还需开展前瞻性临床实验，以证实此模型在诊断中的准确性、

敏感性及特异性。 

5. 结论 

多维超声技术(二维、三维/四维、多普勒、超声造影)在胎儿脐–门–体静脉分流的诊断中展现出显

著临床价值，二维超声作为基础筛查手段，三维、四维是对二维的补充，可重组空间立体结构提高动态

诊断准确性，多普勒超声技术可实现血流动力学量化，超声造影技术则能识别细微血管，尤其在复杂血

管畸形的现象方面更具优势。各项超声技术各有其优势，但在临床诊断中，应用单一诊断方式是不全面的，

各项技术联合应用可满足对 UPSVS 从初筛到诊断及临床分型的需求。同时超声技术通过筛查疾病、明确分

型及诊断畸形，为预后评估与临床治疗提供技术支持，结合其他检查技术还能进一步提高诊断准确性。 
在未来随着人工智能、大数据和新型成像技术的深度融合，超声诊断将朝着更加智能化、标准化和

个性化的方向发展。然而，在追求技术发展的同时，我们应遵循伦理学要求，将安全放在首要位置。尤

其是孕妇与胎儿作为一种特殊群体，对新技术的临床应用必须进行严格的风险评估。只有这样超声技术

才能真正地守护母婴健康，为临床提供更优的价值。 
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