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!!"摘要#!目的!分析成人心肌致密化不全患者的临床特征及其预后情况$以期提高对该病的认识% 方

法!回顾性分析 "##),#' @"#$',#& 该院收治的 $' 例成人心肌致密化不全患者的临床资料% 结果!$' 例患

者误诊为扩张型心肌病 ) 例$冠心病 ' 例$心脏瓣膜性病 " 例% 超声心动图检查左房&左室受累 $" 例$累及

左&右房室 $ 例$射血分数L&#b者 ( 例$室壁运动弥漫性减低 B 例% $" 例患者合并不同类型心律失常$$ 例

心电图未见明显异常% 针对患者并发症给予控制心力衰竭$纠正心律失常发作等治疗$" 例无症状者未予药

物治疗% 随访 $" @"7 个月$心力衰竭者左心室进行性扩大$$ 例合并主动脉瓣关闭不全者和 $ 例心功能 El,

[A

(

级患者死亡$" 例发生血栓事件% 结论!成人心肌致密化不全临床表现差异较大$应注重提高内科及超

声科医师对该病的认识$减少漏&误诊发生$以利尽早积极对症治疗$改善患者预后%
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!!心肌致密化不全" R;R:;-X.:?/;R ;U_TR?=/:20.=

-S;:.=P/2-$Efe#为先天性心肌病罕见类型$临床

多见于儿童$因超声心动图广泛应用$成人发病率近

年有上升趋势% 因症状多不典型$Efe早期易误&

漏诊% "##),#' @"#$',#& 我院收治成人 Efe患者

$' 例$结合临床特点及预后情况报告如下%

?6资料与方法

?@?6一般资料6$' 例患者中男 ) 例$女 & 例$年龄

"( @B$岁$平均 %$M&岁% 发病至确诊时间 $$ 个月@

) 年% 主要表现为心悸&气促&劳力性呼吸困难 (

例$胸痛 $ 例$黑朦&晕厥 $ 例$无明显症状体检发现

者 " 例% 心功能纽约心脏学会"El[A#

!

级 ' 例$

&

级 B 例$

(

级 ' 例% 合并冠心病 ' 例$肥厚性非梗

阻型心肌病 " 例$主动脉瓣关闭不全 $ 例$高血压 )

例$高血脂 " 例$" 型糖尿病 " 例%

?@A6检测项目!$'例患者均经超声心动图&$" 导联

心电图&"% 4动态心电图检查$'例行心脏eOJ检查%

?@B6超声诊断标准($)

!"$#受累心室壁呈两层$外

层为变薄的致密化心肌$内层为厚而疏松的非致密

化心肌$胸骨旁短轴像中测量收缩末期非致密化心

肌层"E#与致密化心肌层"D#最大厚度比例
%

"'

""#心腔内多发&过度隆起肌小梁与深陷其间的隐

窝形成网状结构'"'#彩色多普勒测及隐窝间低速

血流与心腔相通$不与冠状动脉循环相通'"%#主要

病变区域位于心尖部" N)#b#&侧壁和下壁$不合

并其他心脏畸形%

A6结果

A@?6误诊情况6$' 例患者确诊前误诊为扩张型心

肌病 ) 例$冠心病 ' 例$心脏瓣膜性病 " 例%

A@A6心电图特征6$' 例患者中出现室上性心动过

速 % 例$心房颤动 " 例$左束支阻滞 " 例$

'

度房室

传导阻滞 " 例$预激综合征 $ 例$窦性心动过缓 $

例$& 例出现部分导联H波倒置&IH段下移及异常h

波$$ 例心电图未见明显异常%

A@B6超声心动图特征6$' 例中左房&左室受累 $"

例$$ 例累及左&右房室$未合并其他心脏畸形$同时

累及 " 个及以上区域者 7 例'射血分数 L&#b者 (

例$室壁运动弥漫性减低 B 例%

A@C6治疗及随访情况6$# 例出现
&

&

(

级心力衰

竭患者给予利尿剂&血管紧张素转换酶抑制剂&地高

辛&

-

,受体阻滞剂及抗凝治疗$$ 例合并完全性房室

传导阻滞者予双腔起搏器植入'$ 例合并频发室性

期前收缩及室性心动过速者给予胺碘酮治疗$" 例

无症状患者未予药物治疗% 随访 $" @"7 个月$心力

衰竭者左心室进行性扩大% $ 例合并主动脉瓣关闭

不全者死亡'$ 例心功能 El[A

(

级患者经药物治

疗无改善$死于心力衰竭% " 例出现血栓事件者给

予华法林抗凝治疗%

B6讨论

B@?6Efe为心室发育不全罕见类型$属基因相关

原发性心肌病(")

$因心脏胚胎发育 & @) 周期间心肌

致密化过程异常终止而致$k>") 染色体 \%,& 基因

突变为孤立性Efe之起因$有家族遗传倾向$可散

发或出现家族性聚集% 心室壁多发&异常粗大肌小

梁及交错深陷的小梁间隐窝为其典型病理表现$可

孤立存在或合并其他心脏畸形$多累及左心室$偶见

右室或双心室受累$引起左心室收缩功能障碍$射血

分数明显减低$因心肌肌束不规则分支与连接$局部

心肌缺血引起组织损伤及激动延迟$导致心律失常$

临床主要表现为渐进性心功能障碍&系统性血栓栓

塞和心律失常(')

%

B@A6成人Efe病程迁延$临床表现不一$患者可无

症状或症状轻微$也可为严重心力衰竭&心律失常及

系统性血栓栓塞$主要与非致密化心肌范围及慢性

缺血程度有关% 心力衰竭以左心功能不全为主$受

累心室以收缩功能障碍为主$射血分数明显减低$心

功能El[A分级多为
&

@

(

级$可出现快速或缓慢

的心律失常$以快速性室性心律失常多见$包括室性

心动过速&左束支传导阻滞等%

B@B6本病患者多因心功能不全&心律失常就诊$因

临床表现与心肌病相近$心电图多呈 I,H段压低&H

波倒置$与心肌进行性纤维化&心肌持续性缺血&心

肌瘢痕形成等有关(%)

$易被误诊为扩张型心肌病&

肥厚型心肌病及限制型心肌病等'部分患者因病变

累及乳头肌$房室瓣膜脱垂形成瓣膜关闭不全$误诊

为心脏瓣膜病'临床有较高的误&漏诊率$应注意与

心室内异常肌束&肥厚性心肌病&扩张性心肌病&左

心室心尖部血栓形成&缺血性心肌病等疾病相鉴别%

心脏超声检查为本病诊断与筛查的重要手段$因声

窗&医师技术水平以及心尖&心外膜探测受限等因素

影响$部分患者难以确诊'心脏 eOJ软组织分辨率

高$可进行任意切面扫描$易检出隐藏在肌小梁间的

血栓等$可作为超声检查的补充(&)

% eOJ检查扩张

型心肌病比Efe患者左心房室扩大更明显&左心室

扩张更趋球形化&左心室射血分数" f̀+p#更低(7)

$有

助于鉴别诊断%

B@C6成人Efe患者预后与临床表现密切相关$无

症状患者及以快速心律失常为主要表现患者预后较

*$')*
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好'表现为心力衰竭&缓慢性心律失常及血栓事件的

患者预后较差$顽固性心力衰竭及致死性心律失常

为患者主要死因% 本病目前尚缺乏有效治疗手段$

临床治疗主要针对并发症$目的为改善心力衰竭$预

防与终止室性快速性心律失常发作$防止栓塞并发

症$应用药物控制心功能不全和心律失常$加强抗

凝$预防血栓$晚期患者可行心脏移植等% 成人Efe

患者出现心力衰竭&缓慢性心律失常者病情进展较

快$经常规抗心力衰竭等治疗后$多数症状反复发

作$左室进行性增大$对疾病的尽早发现与诊治$有

助于改善患者预后%

B@E6患者严重心力衰竭&心房颤动与血栓栓塞密切

相关(B)

$预防血栓形成对改善预后十分重要$成人

Efe本身不增加血栓栓塞风险$对并发心力衰竭&

缓慢心律失常的患者加强血栓监测&口服抗凝药$可

有效降低血栓栓塞发生率% 心房颤动&左室收缩功

能减低或超声检查发现心室内血栓形成为抗凝治疗

的指征())

$小剂量阿司匹林治疗难以有效防止血栓

形成$对高危患者应给予华法林抗凝治疗$以预防血

栓事件发生% 对具有较大左室舒张末期直径&El,

[A分级
&

@

(

级&慢性房颤&束支传导阻滞等死亡

高危特征(()的成人 Efe患者应早期积极干预$防

止心功能恶化与猝死发生$合适病例可置入埋藏式

自动心脏复律除颤器或心脏移植% 本组 $' 例患者

随访 $" @"7 个月$心力衰竭者左心室进行性增大$$

例合并主动脉瓣关闭不全者死亡$$ 例心功能 El,

[A

(

级患者死于心力衰竭$" 例出现血栓事件者给

予华法林治疗%

综上所述$成人 Efe临床表现差异较大$应注

重提高内科及超声科医师对本病的认识$减少漏&误

诊发生$尽早积极对症治疗$以延缓心力衰竭进展$

预防血栓和心律失常猝死$改善患者预后%
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