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  "摘要# 致心律失常性右室心肌病<ARVC>是遗传性心肌病的一种,以右心室心肌细胞被纤维~脂肪组
织代替为主要病理特征0 临床主要表现为反复发生心律失常~心衰和猝死,在年轻人及运动员猝死中具有重
要地位0 因此,有必要进一步加深对该疾病的病理~生理和临床特征的认识和进一步研究0 该文就ARVC的
临床特点~心电图表现~超声心动图特点和核磁共振成像特点作一综述0
  "关键词# 致心律失常性右室心肌病  遗传性心肌病  心律失常  猝死
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Clinicaldiagnosticcharacteristicsofarrhythmogenicrightventricularcardiomyopathy HUANGJun-zhang,
FUchun-hui.D partm ntofcardiology, th S cond Hospitalofoinzhou, Guangxi535099, china
  [Abstract] Arrhythmogenicrightventricularcardiomyopathy<ARVC> isahereditarycardiomyopathy, which
ischaracterized bythereplacementofrightventricularcardiocytesbyfibrousand adiposetissue.theclinicalmanifes-
tationsincluderepeated arrhythmias, heartfailureand sudden cardiacdeath, and with theimportantstatusofsudden
cardiacdeath in youngpeopleand athletes.therefore, itisnecessarytodeepen therecognization and thefuturere-
search aboutthepathology, pathophysiologyand clinicalcharacteristicsofARVC.thisarticleistoreviewtheclinical
characteristics, electrocardiogrammanifestation, ultrasoniccardiogramand MRicharacteristicsofARVC.
  [Key words] Arrhythmogenicrightventricularcardiomyopathy<ARVC>  Hereditarycardiomyopathy  Ar-
rhythmias  sudden death

  致心律失常性右室心肌病<arrhythmogenicright
ventricularcardiomyopathy,ARVC>是一种常染色体
显性遗传性疾病,主要以显性遗传为主,与 Naxos和
Cavarja综合征有关0 其组织学特征是纤维~脂肪组
织代替了心肌细胞,以右心室心肌受累为主0 主要
临床特征是反复发生心律失常<从室性早搏到持续性
的室性心动过速>~心衰和猝死0 发生率为 0.2% ~
0.4%,右室心肌病是年轻人及运动员突然发生猝死
的主要原因之一[1] 0

1 ARVC的历史回顾
ARVC是 1977 年由 Fontaine等[2]学者第一次

描述的0 Fontaine等认为其原因是非炎症性的,且
没有冠脉病变的基础,当时称其为致心律失常性右
室发育不良<ARVD>0 1986 年 Protonotarios等[3]在

希腊的Naxos岛上报道了一个综合征,特征是掌跖
角化病~羊毛状的头发~心肌细胞被纤维脂肪组织所
取代0 这类病人在青年期容易发生猝死,年病死率
约 3%,被称为Naxos疾病0 1995年Naxos病被WHO
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正式归为ARVC的隐性形式 1996 年被 WHO 国际
心脏病联合会统一命名为 ARVC 并将其与扩张型
心肌病 DCM  肥厚型心肌病 HCM  限制型心肌
病 RCM  未分化类心肌病一起并列为 5 种原发性
心肌病 中国 1999 年始推行这个标准 但是在
2006-03 美国心脏病协会最新颁布的分类上 已经明
确将其分在遗传性的心肌病中 2006 年中国南京
召开的第三届中国心肌病会议上 暂时没有推行这
个指南 仍以 1999 年标准为主 仍将 ARVC归为原
发性心肌病 
2 ARVC的临床特点

ARVC起病通常是在青少年时期 以晕厥或心
动过速为首发症状 根据其自然病程转归可以分为
四期 第一期 隐匿期 常常症状不明显 但已经出
现了心脏的结构改变 猝死常常是初发的症状 也是
引起重视的重要原因之一 尤其是在青少年及运动
员中猝死的发生率更高 4  第二期 心律失常期 
受累心肌纤维化进一步加重 在心室发育不良部位
肌纤维与正常组织构成复杂的网状连接 单向阻滞
极易发生加上传导缓慢 孤立心肌自律性增高 患
者出现心悸 晕厥等症状 表现出多种类型的心律失
常 包括右室起源的室性心动过速和右室起源的孤
立性室性早搏 甚至部分病人会出现心室颤动导致
心脏停搏 通过做平均信号心电图观察心室晚电位
和体表心电图观察 Epsilon 波可以有助于诊断 5 6  
第三期 右室心功能障碍期 右室心肌进一步被脂肪
纤维组织替代机械收缩舒张功能逐渐减弱 该期患
者会出现气促乏力等症状 心脏彩超可发现右室壁
活动减弱 严重的膨胀或右室 EF值明显下降 心
脏核磁共振可见正常心肌组织被脂肪组织替代 室
壁变薄 室壁瘤形成 右室右房扩大 右室流出道扩
张 其中右室心尖 漏斗部 右室隔面是该病的好发
部位 约占尸检的 50% 7  第四期 终末期即全心
衰期 疾病累及间隔和左室 出现充血性心衰 临床
表现出肺淤血及下肢水肿 肝淤血等全心衰的表现 
此时心脏收缩功能极差 血流缓慢 很容易形成附壁
血栓 合并房颤血栓发生的几率更高 但病变累及
左室可以出现多形性的室性心律失常 起源点可以
在心脏的不同区域 而且这种心律失常一旦发生往
往会产生致命性的后果 8  
3 ARVC心律失常的发生机制及体表心电图特点

目前认为 ARVC患者发生室性心动过速机制
主要有  1 局灶性孤立心肌自律性增高  2 折返
机制 心室发育不良部位肌纤维与正常组织构成复

杂的网状连接形成缓慢传导区 容易形成折返 右室
起搏可出现隐匿性拖带 提示室速的发生机制为折
返 9  ARVC的体表心电图表现为  1 窦性心律
是呈不完全或完全右束支阻滞图形 V1 导联 ORS
时限>0.11 s 一般V1 导联的 ORS 时限长于+导
和V6 导联 为室内阻滞所致 而不是发生在右束支
系统的阻滞  2 窦性心律时胸前导联 尤其V1-V3
导联 T波倒置 可能是右室扩大的反应  3 ORS
波群后可见Epsilon 波  4 心室晚电位可为阳性 
 5 室速发作时 ORS波群宽大畸形 呈完全性左束
支阻滞图形 在aVL导联呈直立 10  而ARVC的体
表心电图表现和其病变累积的范围有一定的相关

性 有研究通过观察确诊 ARVC的患者 根据他们
影像学检查的结果分为弥漫性病变组和局灶性病变

组 弥漫性病变组标准为严重的膨胀或右室 EF值
明显下降 局灶性病变组标准为右室室壁截段性运
动异常 轻微的右室 EF值下降 观察弥漫性病变
组及局灶性病变组的心电图表现发现一个特点 弥
漫性病变组中均出现V1-V3 导联T波倒置 而在局灶
病变组中只有 70%的患者出现 有 53%的弥漫性病
变患者出现Epsilon波 而在局灶病变组中只有 15% 
弥漫性病变组有78%的患者ORS时限>0.11 s 而在
局灶病变组中只有 50% 存在室内传导阻滞 即窦
性心律时呈不完全或完全右束支阻滞图形 且 V1-
V3 导联的ORS 时限长于 V6 导联 25 ms 的患者中
弥漫性病变占 73% 而局灶性病变占 35% 该研究
还对存在室内传导阻滞的患者做了电生理检查 结
果发现 64%患者存在持续性室性心动过速病史 即
持续时间超过 30 s 或出现血流动力学障碍  有 27%
既往有短暂室速发生 或 24 1室早超过 1 000 次 该
研究还发现了一种新的有意义的心电图改变 S 波升
支延长 K1urramnasir等将 S波升支时限>55 ms定
义为 S波升支延长  在所有的弥漫性病变患者及
90%的局灶性病变患者均存在 S 波升支延长 其机
制考虑是因为右室除极延迟引起 11  ARVC在心
电图上有其独特的表现 尤其是在窦性心律时的特
点 可与右室流出道室速相鉴别 1977 年 Fon-
taine 2 正式报道并命名了致心律失常性右室发育不
良 最初他在给一位致心律失常性右室发育不良并
伴有持续性室速的病人施行心外科手术时进行心外

膜标测 标测整个心室除极之后记录到延迟而来的
电位 经过详细的标测记录及对照研究 Fontaine
证实 这些晚来的激动波是患者右室游离壁延迟除
极产生 这是 Epsilon 波的首次被记录 后来 Fon-
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taine应用胸前双极导联 在致心律失常性右室发育
不良患者的心电图中发现并命名了 Epsilon 波 Ep-
silon波发生的机制在于右室部分心肌细胞萎缩 退
化 被纤维或脂肪组织替代 产生了脂肪组织包绕的
岛样的存活心肌细胞 形成脂肪瘤样改变 使右室这
部分病态的心肌细胞除极延迟 延迟到左室及右室
大部分除极后出现 延迟的除极波(Epsilon 波>出现
在再次ORS波后 ST段初始部分 由于右室部分病
态的心肌细胞延迟除极产生了Epsilon波 因此该波
在V1 V2 导联最清楚 Epsilon 波是紧跟 ORS 波的
一种低幅的棘波或震荡波 在ARVC病人中约 30%
可记录到 Epsilon 波可使 ORS 波的时限增宽到
110 ms以上(敏感性 55% 特异性 100%> 值得一
提的是记录到 Epsilon 波的病人可能合并不完全性
或完全性右束支阻滞 但这不是右束支本身病变的
结果 而是右心室部分心肌内传导阻滞的结果 12]  
4 ARVC的超声心动图特点

超声心动图诊断右室结构异常价值大 ARVC
最典型的改变是右室扩张 右室收缩减退 测定右
室收缩功能需在多个点 包括右室流入道 右室体 
右室流出道 右室舒张末期内径/左室舒张末期内
径>0.5 对诊断 ARVC的敏感性为 86% 特异性为
93% 诊断预测性为 86% 13]  Yoerger等 14]研究 29
例ARVC患者并与年龄 性别 体型上相匹配的正
常人的超声心动图比较发现 ARVC患者的超声心
动图存在以下特点:(1>右室功能减退 (2>右室流
出道扩大 其中 89%的ARVC患者的舒张期右室流
出道长轴 >30 mm 而对照组中只有 14% (3>右
室形态异常(54%的 ARVC患者存在右室肌小梁紊
乱 34%存在右室节制束高回声 17%发现右室囊袋
形成> 超声心动图做为一种低成本的无创性检查
在筛选ARVC患者方面有其独特的优点 敏感性及
特异性都比较高 但也存在不足之处 因为其主要
通过右室扩大及截断运动异常等间接指标来判断 
这些指标都不是ARVC患者所特有的 对于存在充
血性心衰 肺动脉高压 冠心病心肌梗死的患者超声
心动图诊断的特异性将受到影响 
5 ARVC的核磁共振成像$MRI%特点

应用R波触发的"黑血-白血"技术支持的 MRI
能够对心肌 尤其是被纤维脂肪组织替代的右室心
肌病作出相对特异的诊断 同时 MRI可发现轻微
和局灶性的病变 对临床可疑及早期阶段的 ARVC
病人可成为探测和随访的最佳手段 MRI能显示节
段性右室壁运动异常 形态学的异常(右室肌小梁

排列紊乱 右室局部膨出 右室室壁瘤样变>并能对
扩张的右室进行量化 研究认为 MRI可作为诊断
ARVC的非侵入性的一线检查技术 并能随访右室
容积 结构和功能的进展情况 有研究报道 MRI在
ARVC患者中发现结构异常的阳性率是联合应用超
声心动图(UCG>和右室造影的 2 倍 15]  除了普通
MRI显像外延迟增强显像更能提高 MRI对 ARVC
患者的检出率 16]  心肌的磁共振的延迟增强是指
在以 0.2 mmol/kg静脉注射造影剂后获取 MRI图
像 出现高信号的心肌区域及出现延迟增强 17]  心
肌延迟增强是一项新近发展的技术 之前主要用于
对心肌梗死后的心肌纤维化程度进行评估 近年来
发现诊断 ARVC与心内膜活检的病理结果有很大
的相关性 Hosch 等 18]对延迟增强 MRI与病理组
织学相关性进行了研究 认为引起延迟增强主要有:
急性炎症引起的细胞间基质增多;淀粉样变性蛋白
引起的细胞损伤 使对比剂进入细胞间隙;血管周围
淀粉样物质沉积 导致细胞缺血 纤维化 Tandri
等 19]选取 30 例疑似 ARVC病例 最后符合 ARVC
诊断标准的有 12 例 符合诊断标准的患者中有 8
例(占 67%>的病人出现 MRI延迟增强现象 而非
ARVC的 18 例患者中无一例出现 MRI延迟增强现
象 其中 9 例患者取了活检病理确诊 这 9 例患者
均出现 MRI延迟增强现象 该研究表明 MRI延迟
增强现象与ARVC有很强的相关性 可能是评估和
诊断ARVC的一项重要证据 

总之 ARVC的诊断没有单一的金指标 需要结
合临床表现 家族史 心电图 超声心动图 MRI等技
术进行综合评估 
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新进展综述

抑郁症作为冠心病影响因子的机制与
治疗研究进展
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  "摘要# 抑郁症对冠心病的发生发展的影响逐渐被医学界所认知,该文就其影响机制(包括生物学机
制~行为机制~治疗依从性及社会支持等>以及相关的治疗研究(包含药物治疗~体育运动和认知行为治疗等>
进行简要的综述O
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Depressionasa riskfactorforcoronary heartdisease:mechanismsandtreatment ZHANGYun,HUANGGui-
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  [Abstract] Thereiscompeiiingevidencethatdepression isan independentrisk factorforboth thedeveiop-
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