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新进展综述

心肌致密化不全影像学诊断的研究进展
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!!心肌致密化不全" 95945-<.4A/59 5T@;9A7/4=0.7
-B54.7P/=-$ YEZ#是一种罕见的先天性心肌疾病$
有家族聚集倾向$呈非单一因素遗传$是因为胚胎期
心肌致密化过程异常停滞所致$形态上以显著突出
的肌小梁及其深陷的隐窝为特征& 以进行性心力衰
竭’心律失常及系统性栓塞’猝死为主要临床表现&
本病预后不良$病死率高$临床上漏诊’误诊较多&
目前认为心脏 [超是最重要的检查及筛查手段$心
脏磁共振成像"ZNW#等其他影像学检查是重要的补
充& 近年来对本病研究较多$本文就影像学诊断研
究进展进行综述&
@A超声心动图$[>W%
@B@AYEZ二维a\]诊断标准
&I&I&!\8/9 诊断标准!\8/9 等(&)于 &$$# 年提出
的a\]诊断标准$报道的 ) 个病例为小孩及年轻患
者$有 ’ 个病例进行了尸体解剖$其病理结果与超声
所见结果相吻合$从而第一次提出了 YEZ超声心
动图诊断标准$强调了肌小梁及隐窝等主要形态学
改变$重点是测量隐窝的深度& 由于没有提出多普
勒检查$且以定量计算为基础$实际操作比较麻烦$
所以临床上应用不广&
&I&I"!e;99/诊断标准!e;99/等(")于 "##& 年提出
新的诊断标准$主要内容是"&#病变部位心室壁增
厚并分为二层$薄且致密的外层"\#$厚且非致密的
内层"Y\#$Y\由多发粗大的肌小梁和深陷隐窝组
成$且成人Y\M\f"I’$小孩 Y\M\f&IJ%""#病变
部位主要在心尖部’心室下壁和侧壁$一般不累及基
底部%"’#多普勒血流示隐窝中血流与心腔相通$与
冠状动脉不相通%"J#除外其他先天性或继发性心
肌病& 由于该标准易于掌握$临床应用广$e;99/
等(’)于 "##F 年重申了该诊断标准& 本方法是以胸
骨旁左室短轴层面及心尖层面观察$以收缩末期测
量为准& 既强调了主要病变部位’病变形态’二层结
构特点$也强调了多普勒血流特点$诊断标准更具
体$目前临床应用最为广泛&
&I&I’!UAo006;7X;7诊断标准!基于人体解剖及病理
学研究$肌小梁可以在正常人及其他心脏疾病时存

在$但除YEZ外$其他任何心脏疾病的肌小梁一般
不会超过 ’ 个(J) & 而 YEZ最显著的形态学特征就
是大量显著粗大的肌小梁$ 正是基于这点$
UAo006;7X;7等(()提出了新的诊断标准$即从乳头肌心
尖处至二尖瓣乳头肌水平$任意层面只要见到 ’ 个
或以上粗大的肌小梁$即可诊断YEZ& 本标准同样
强调隐窝及血流’心肌分层等病变$多与 e;99/标准
结合进行诊断&
@BCA二维 a\]临床应用情况!二维 a\]是诊断
和筛查YEZ最常用的方法$但是在临床上因为仪
器分辨率不够$提供的图像质量不高$显示病变特点
不典型时$a\]工作者难以确立诊断$这样就使一
部分病人漏诊或延迟诊断(L) & 在a\]图像上$提供
的是二维平面$粗大的肌小梁没有立体影像$而表现
为曲线形态$从而被误认为是左室假腱索$所以很多
病人在确立诊断前已经做过多次 a\]检查& W48/P.
等(F)指出有超过一半的患者在初诊时漏诊$[.:;7
等())的研究中有 ’ 个患者在最初的二维 a\]检查
时未能确诊&
@BDA彩色多普勒a\]!多普勒a\]主要是用来观
察局部血流$可以用来明确 YEZ的特点及提供鉴
别诊断依据& YEZ时有明显的隐窝$且其间充满血
液$与心腔相通$不与冠状动脉相通(") & 因 YEZ心
尖附近室壁明显增厚$需与正常粗大的肌小梁’左室
假腱索’心脏肿瘤’心尖肥厚性心肌病’高血压左室
肥厚鉴别& 这些情形下心尖附近的局部运动不减
弱$不分层$无隐窝及血流& 利用多普勒的这个特
点$就可以与心尖血栓’心尖肥厚性心肌病等疾病相
鉴别$减少误诊&
@BEA三维a\]!三维 a\]是超声技术的进步$可
以对YEZ提供立体的图像& [.:;7等())对 J 个典
型YEZ病例进行研究后认为三维a\]可以无限制
的从多个层面及角度观察肌小梁及隐窝$充分的展
示其形态特点& 最近 D.9X等($)认为三维 a\]可
以更好的区分非致密化与致密化心肌$比较准确的
建立诊断& 当临床上二维 a\]图像不清晰或者判
断不定时$采用三维 a\]可以全面’同步地观察心
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腔’心内膜及心肌层$提高超声诊断 YEZ的敏感性
及特异性&
@BFA对比a\]!上述 a\]检查手段是 YEZ患者
的首选$对于病变典型的病人可以比较容易确立诊
断& 但是YEZ临床及 a\]检查表现不够典型$或
者图像不够清晰$特别是与正常肌小梁’肥厚性心肌
病’扩张型心肌病’心尖血栓鉴别诊断时$会给及时
正确的诊断带来困难& 很多学者开始做对比超声的
研究$以寻求更好的诊断方法$这是超声影像学的一
大进步$它的优点是能清晰显示心内膜$准确评价左
心室局部及整体的心功能$可以增加彩色多普勒的
频谱$可以用来评价心肌灌注$指导或用于治疗(&#) &
临床上肥胖’肺气肿的病人$常规 a\]图像较
差(&&) $当应用对比剂后进行超声检查时$可以增加
心内膜边缘的清晰度$显示肌小梁’隐窝及血流$并
可显示心肌分层$可提供高质量的图像$反映更多的
诊断信息& 所以当诊断有疑问时$采用对比超声检
查在不会增加太多风险及经济负担的前提下$提供
了更精确的诊断$更好地指导下一步治疗$在将来会
进一步推广&
CA心脏磁共振$>!=%
CB@A\ZN的优势!a\]对本病具有重要的诊断价
值$但是由于视野小’操作者的依赖性以及对心尖和
心外膜探测的局限性等$提供的信息不够充分$有时
难以做出全面而又准确的诊断& \ZN不仅具有类
似a\]的特点$而且其高度的软组织分辨率’大视
野’可以任意切面扫描’无辐射及对比剂过敏反应$
是其他任何无创性检查方法所不及的$可以检出心
肌瘢痕及隐藏在隐窝中的血栓$还可以评价血流’心
功能及心肌活性$对 YEZ的诊断优势更大(&") & 核
素心肌灌注显像可反映局部运动减低及纤维化(&’) $
因此\ZN检查尤其适用于怀疑 YEZ却没有高质
量的a\]图像时$或者需要进行鉴别诊断及有无血
栓时$\ZN比应用 a\]价值更大& 但心血管 ZNW
检查仅限于 &I( R以上的设备中进行&
CBCAYEZ的 \ZN诊断标准!到目前为止还没有
公认的\ZN诊断标准$YEZ的\ZN诊断主要参考
a\]的诊断标准& 除可见粗大肌小梁及隐窝外$必
须以收缩末期病变区除心尖外至少有一个节段Y\M
\f" 作为诊断标准(") & 这样定量就可以与正常人
粗大的肌小梁’肥厚性心肌病及高血压心脏损害等
情形鉴别&
CBDA\ZN诊断标准的探索!国内有学者指出$就
e;99/的标准而言$并非完全适合 \ZN诊断& 因为

在收缩末期\ZN不利于观察非致密化心肌$因此选
择左室舒张末期进行测量$而结合室间隔基底段几
乎不受心肌非致密化侵害的这一特点$采取测室间
隔基底段厚度"EU#$并且将残存致密化心肌厚度
"\#与室间隔基底段厚度进行比较$将 YM\与 \M
EU同时计算出来并进行相关分析$研究显示两数值
间的负相关性良好(&J) & 所以我们不妨将YM\与\M
EU相结合共同分析受累心肌节段$可能比目前单用
其一要更合理$但还需要经过大样本证实和检验&
CBEA磁共振量化分析检查A自旋回波序列是 \ZN
检查常规序列$用于显示心脏解剖形态’心肌’心包
病变及血栓等& 有研究显示磁共振检查时$梯度回
波序列成像速度最快$可以定量分析左心室收缩末
期’舒张末期容积’室壁厚度及各节段心肌结构特征
等$从而评价左室功能及心肌灌注水平(&() & 这就显
示出磁共振不仅能从结构上描述$而且能从功能上
评估YEZ$对于诊断’鉴别诊断’评估病情及指导治
疗提供可靠的信息&
CBFA磁共振心肌灌注显像A经静脉注射对比剂$分
析对比剂通过心肌不同时期信号强度的改变$判断
心肌血流灌注和心肌活性异常& 其中首过法用于判
断心肌缺血$延迟法用于识别可逆性与不可逆性心
肌损伤& YEZ局部存在微循环障碍$存在心肌灌注
不足$而高血压左心室肥厚’粗大肌小梁正好相反$
局部血流增加& 经过研究表明 YEZ部位存在灌注
缺损$可以发现病变部位心内膜下纤维化$与 [超
及\R比较$敏感性更高$但需要进一步研究(&’) & 这
就为YEZ早期诊断提供了新的思路&
DA其他检查

胸片检查可有心脏扩大’肺淤血$但无特异性&
心室造影可以显示心腔形态$心室舒张期心内膜边
界不清$肌小梁呈羽毛状$收缩期有造影剂滞留在隐
窝里& RW,"#& 心肌灌注显像病变区域呈现低灌注改
变& 多层螺旋 \R检查显示心腔扩大$心肌增厚而
不均匀$心肌灌注不同程度下降$呈心肌缺血改
变(&L) & 冠状动脉造影检查大多数正常& 心导管检
查显示左室舒张末期容积正常而压力增高$左室运
动功能减退$左室流出道无梗阻&

综上所述$近年来 YEZ影像学检查进展较快$
为YEZ诊断提供了更多的可靠信息$为下一步治
疗提供依据$并能做好患者家属特别是一级亲属的
筛查& 这些进展为影像学及临床医师提供了更多的
选择$减少漏诊及误诊$为正确诊断和治疗$进一步
改善患者的预后提供依据&
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