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尿直肠隔畸形为少见而严重的畸形,超声表现复杂多

样.本病例产前超声诊断 “肛门闭锁可能”,引产后经病理

解剖证实为尿直肠隔畸形,不但修正了产前超声的诊断,而

且加深了对尿直肠隔畸形的认识,对提高产前超声诊断的准

确率有重要意义.

１　病历摘要

孕妇３４岁,G３P１,孕２５W２d,因外院诊断 “胎儿永

存左上腔静脉”转诊来我院行Ⅲ级彩超.超声描述:胎儿心

室壁回声略增强,左心房侧壁见扩张的冠状静脉窦回声,三

血管切面显示肺动脉左侧见管状无回声,脉冲多普勒 (PW)
显示为静脉血流频谱;追踪该血管,隐约见其经冠状静脉窦

汇入右心房,左无名静脉未探及;胎儿臀部呈线状回声,无

明显靶环征 (图１),膀胱后方见１４mm×７mm 的无回声区

(图２).超声提示:胎儿永存左上腔静脉、左无名静脉缺如

可能,膀胱后方囊性占位 (肛门闭锁不能排除).羊水核型

结果为４６,XN;羊水低深度全基因组测序 (CNVＧseq)结

果为 [GRCh３７](１Ｇ２２)×２,(XN)×１,该样本在全基因

组范围内未发现致病性染色体缺失/重复.患者４周后再次

来我院复查彩超,膀胱后方囊性占位较上次明显增大,大小

约２３mm×１３mm (图３).患者５d后在外院行 MRI检查

提示:胎儿腹部肠管明显扩张,提示肠闭锁可能,膀胱后方

囊状异常信号影,请结合相关检查.经遗传门诊咨询及多学

科会诊后,患者决定在我院住院引产.
引产儿为一女婴,臀部观显示无肛门 (图４),会阴部

显示阴蒂略增大,仅在尿道口处有一开口,无阴道外口.引

产后超声显示:膀胱后方囊性包块的下缘距臀部皮肤约１２
mm.家属签署知情同意书后行引产儿病理解剖.胸腔解剖

见左、右肺叶均为２叶,心脏外形呈扁平状,左右径大于前

后径,左上腔静脉向下经冠状静脉窦汇入右心房,左无名静

脉缺如.腹腔解剖见回盲部上移至中上腹,结肠全程扩张,
最宽处约２５mm;子宫增大伴输卵管近端扩张增粗,结肠

末端在右下腹与子宫右侧壁相连 (图５);切开子宫底并挤

压结肠末端,可见白色浑浊液体及粪块由结肠末端进入子宫

腔内.

图１~３　胎儿产前超声声像图　图１　臀部呈线状,无明显靶环征　图２　孕２５W２d膀胱后方囊性占位１４mm×
７mm　图３　孕２９W３d膀胱后方囊性占位 (较上次明显增大)

图４　引产后臀部观显示无肛门　图５　解剖见结肠末

端与增大的子宫右侧壁相连

２　讨论

尿直肠隔畸形是指由于尿直肠隔移行、融合异常以及泄

殖腔膜发育异常所致的一系列畸形,包括尿直肠隔发育异常

和/或泌尿生殖器异常.妊娠６~７周时,尿直肠隔将泄殖腔

分隔为腹侧的尿生殖窦和背侧的原始直肠,并与泄殖腔膜融

合,在尿直肠隔与泄殖腔融合的同时,泄殖腔膜裂开,形成

开放的泌尿生殖窦和直肠.尿直肠隔不能完全分隔泄殖腔,
直肠将与前面的泌尿系或生殖系统相通;尿直肠隔分离泄殖

腔失败,或其与泄殖腔膜融合失败,将导致一系列的尿直肠

隔畸形.产前超声诊断尿直肠隔序列征较困难,据报道产前

超声检出率仅有０％~５４􀆰０％,主要与该畸形声像表现复

杂、多变有关[１].
本例胎儿肛门闭锁、阴道闭锁、阴蒂略增大、肠旋转不

良、结肠末端与子宫右侧壁相通,考虑为尿直肠隔不能完全

分隔泄殖腔形成的尿直肠隔畸形,产前超声所见的膀胱后方

囊性占位是增大的子宫腔.尿直肠隔畸形是一种较严重的畸

形,与肠道闭锁或单纯的肛门闭锁在手术方式及临床预后上

有着很大的不同,所有存活病例新生儿期需要多次进行泌尿

生殖器与肠道重建手术.２００１年 Wheeler和 Weaver假设并

描绘了４种由尿直肠隔发育异常所导致的畸形谱,由重到轻

分别为会阴部没有开口 (完全型尿直肠隔畸形序列征)、会
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阴部１个开口 (部分型尿直肠隔序列征)、会阴部２个开口

(泌尿生殖窦)、会阴部３个开口 (前位肛门)[２].本例畸形

引产儿会阴部仅有１个开口,经尸体剖检最终诊断为部分型

尿直肠隔畸形序列征.尸体剖检常常能够发现未预料的合并

畸形,通过对该例引产儿的病理解剖,提高了对尿直肠隔畸

形的认识,增加了对该病病理机制的理解,为诊断提供重要

信息,从而将影响遗传学咨询[３].
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动静脉内瘘是永久性血管通路,是维持性血液透析的必

由之路,因此是血透患者得以有效透析、长期存活的基本条

件.动静脉内瘘在手术早期及使用过程中都有可能由各种原

因导致失功,如过早使用内瘘、内瘘出血、感染、瘘管破裂

等.因桡动脉变异导致的前臂动静脉内瘘术后失功的情况较

少见,现对我院实施的１例右侧桡动脉高位变异致前臂动静

脉内瘘失功患者进行回顾性分析,以提高对该病的诊断能

力,根据其走行、直径、血管壁情况、血流速度等综合情况

预测手术成功的概率.

１　病历摘要

患者男,４６岁.以 “维持血透４年余,左侧内瘘震颤

消失１d”为主诉入住我院肾内科.入院查血肌酐１６００

μmol/L、尿素氮３４mmol/L,内生肌酐清除率８mL/min,
血红蛋白７６g/L.泌尿系彩超提示 “双肾缩小、皮质变薄、
皮髓分界不清”,诊断 “慢性肾脏病５期,肾性贫血”,予深

静脉置管行血透治疗,并在局麻下行 “左前臂动静脉内瘘成

形术”,术顺,术后２个月内瘘成熟后改行经左侧内瘘维持

血液透析.患者１d前无明显诱因出现左侧内瘘震颤消失,
入院行左上肢动静脉彩超提示 “左侧头静脉管壁钙化,血栓

形成伴闭塞”,予积极溶栓治疗仍未通畅,后改行 “右前臂

动静脉内瘘成形术”.取右前臂头静脉及桡动脉体表投影处

之间作一长约５cm 纵切口,以１％利多卡因 (２％利多卡因

２０mL＋０􀆰９％氯化钠２０mL)作局部浸润麻醉.依次切开

皮肤、皮下,寻找并游离头静脉约２cm,将其诸分支双头

结扎并中间切断.触及桡动脉搏动后,游离皮下组织,打开

动脉鞘,分离与桡动脉伴行的桡静脉,游离桡动脉约２m,
将其诸分支双头结扎并中间切断.头静脉近心端用血管夹夹

闭,远心端结扎,于中间斜行剪断头静脉,用输尿管导管和

血管扩张器探查静脉近心端通畅,用１∶１肝素生理盐水冲

洗头静脉近心端管腔.桡动脉两端夹血管夹,于桡动脉桡侧

剪开约８m 纵向切口,用血管扩张器探查动脉近心端通畅,
用１∶１肝素生理盐水冲洗桡动脉管腔后,用７/０血管吻合

线作桡动脉和头静脉全层连续外翻侧端吻合.吻合完毕,打

开血管夹,吻合口及头静脉未触及血管震颤,听诊可听到微

弱的血管杂音,未见吻合口渗血.创面彻底止血,全层间断

缝合皮肤及皮下组织.术后返病房,每隔１h动态观察内瘘

震颤情况,听诊内瘘声音越来越弱,触诊无震颤,予尿激酶

３０万单位静脉维持泵入２h,复查右上肢动静脉彩超提示

“右侧桡动脉先天变异,右侧动静脉吻合口闭塞”,内瘘失

败,改行 “经右侧颈内静脉长期透析导管植入术”,继续维

持血透治疗.

２　讨论

２􀆰１　动脉系统的超声评估:分析患者未造瘘之前的双侧上

肢动静脉彩超可知,患者双侧前臂腕部桡动脉内径相等 (均
为０􀆰１６cm),但 右 侧 前 臂 腕 部 桡 动 脉 收 缩 期 峰 值 流 速

(PSV)明显比左侧慢 (２９􀆰５cm/svs６０􀆰３cm/s);患者前

臂中部桡动脉内径右侧明显比左侧窄 (０􀆰１６cmvs０􀆰２５
cm),PSV 右侧明显比左侧低 (３０􀆰２cm/svs６３􀆰５cm/s)
(见表１).患者行右侧动静脉内瘘手术失败后,再次行右侧

上肢动静脉彩超示:右侧桡动脉高位变异,其发于右侧高位

肱动脉 (近腋窝处),全程为一狭长的细管腔 (直径约０􀆰１６
cm),管腔内血流流速慢,PSV 为 (３０􀆰０±５􀆰０)cm/s.同

一患者,双侧相同的腕部桡动脉内径,相同的手术方式,左

侧内瘘术后可供维持数年血液透析,右侧内瘘术后即刻失

功,这种明显的反差是由于右侧桡动脉高位变异产生的.右

侧桡动脉细长的结构使得流经内瘘吻合口的血流流速慢,术

后早期吻合口血栓形成,经积极溶栓治疗仍不通畅,内瘘

失败.

Malovrh等[１]报道当动脉内径≤１􀆰５mm 时,AVF即刻

失败率为５５％,早期失败率为６４％;而当动脉内径＞１􀆰５
mm 时,动静脉瘘 (AVF)的即刻失败率降至８％,早期失

败率降至１７％.超声科医生朱宇莉等[２]通过研究发现 AVF
术前桡动脉的筛选标准为内径≥１􀆰６mm.尽管如此,目前

超声检查技术仍然不能准确指定 AVF所需的桡动脉阈值,
并且桡动脉内径仅仅是 AVF创建成功的诸多影响因素之

一,还需评估桡动脉的血管解剖和功能状态,包括评估血流

量、血管壁情况和动脉的扩张性等情况[３].

２􀆰２　静脉系统的超声评估:大部分学者将 AVF术前头静

脉超声评估的临界值定为 ２􀆰０mm,内径小于２􀆰０ mm 者

AVF术后早期衰竭发生率高,但也有研究发现,AVF术前

评估时将上臂用止血带压迫,使头静脉充盈,若充盈后内径

大于２􀆰０mm 则也符合手术要求[２].本例患者双侧头静脉内

径均＞２􀆰０mm.
中山大学中山医院对６２具志愿捐献遗体进行解剖,发

现３例桡动脉高位起自肱动脉上段,占比４􀆰８４％,与 «中
国人解剖学数值»报道的国人高位桡动脉出现概率６􀆰１５％
相近[４].曲永松等[５]在解剖一具成年男性尸体时发现其左侧

桡动脉从腋动脉高位发出变异.李松育等[６]在解剖成人上肢
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