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1　 临床资料

　 　 患者男性,76 岁,因“间断胸闷、气短半个月,加重 5 d”于
2022 年 7 月 13 日入院。 患者于半月前进食后出现胸闷、气
短,伴心悸、头晕,含服“速效救心丸”后症状可逐渐缓解;5 d
前再次出现上述症状,就诊于当地医院,药物治疗后效果欠

佳,遂来河北省人民医院心血管内科进一步诊治。
既往史　 “冠心病、高血压”病史 20 年,规律口服“阿司

匹林、瑞舒伐他汀、单硝酸异山梨酯、厄贝沙坦”治疗;否认高

脂血症、糖尿病、脑血管病等病史。
入院查体 　 体温:36. 2℃;脉搏:65 次 / min;呼吸:20 次 / min;

血压:115 / 48 mmHg(1 mmHg = 0. 133 kPa)。 双肺呼吸音低,
未闻及干湿性啰音。 叩诊心界向左侧增大,心律不齐,可闻

及早搏,各瓣膜听诊区未闻及杂音。 周围血管征阴性。 余查

体未见明显异常。
辅助检查　 心电图:窦性心律,短阵性房性心动过速,完

全性左束支传导阻滞(图 1)。 动态心电图:窦性心律,频发

室上性期前收缩、短阵室上性心动过速,室性期前收缩、成
对、短阵室性心动过速,完全性左束支传导阻滞( left

 

bundle
 

branch
 

block,LBBB),ST-T 异常动态改变。 心脏彩超提示左

心室心肌致密化不全(左室可见多个肌束样回声,心肌质地

疏松,形成较深的窦隙样改变,以左室下后壁及侧壁为著),
左室收缩功能减低(左室射血分数:38%;左室短轴缩短率:
18%),左心、右房扩张(左室收缩末期内径:51 mm;左室舒张

末期内径:63 mm;右心房前后径:47 mm),主动脉瓣钙化伴中-
大量反流,二、三尖瓣少量反流,左室舒张功能不全Ⅱ级

(图 2)。 心脏磁共振成像:左心室及右心房增大(左心房前后

径:33 mm;右心房前后径:41 mm;左室舒张末期内径:64 mm;
右室舒张末期内径:39 mm),左心室收缩及舒张功能减低,主动

脉瓣反流。 对患者及其子进行遗传心血管疾病多基因测序:未
检测到可以明确解释受检者表型的致病或疑似致病基因。

诊断与治疗　 (1)左心室致密化不全;心脏扩大;心力衰

竭。 (2)心律失常;室上性期前收缩;短阵性室上性心动过

速;室性期前收缩;短阵室性心动过速;完全性左束支传导阻

滞。 (3)冠心病。 (4)高血压 1 级(很高危)。 入院后给予阿

司匹林抗血小板聚集、瑞舒伐他汀降脂固斑、利伐沙班抗凝、
盐酸胺碘酮抗心律失常,沙库巴曲缬沙坦、螺内酯、酒石酸美

托洛尔和达格列净抑制心室重构等综合治疗后好转出院。

出院 3 个月后随访,患者未再出现胸闷、气短不适,症状稳

定,活动耐量明显改善,美国纽约心脏学会( New
 

York
 

Heart
 

Association,NYHA)分级Ⅰ级。 复查心脏彩超提示左室收缩

功能较前升高 ( 左室射血分数: 45%; 左室短轴缩短率:
23%),左心、右房扩张较前减轻(左室收缩末期内径:43 mm;
左室舒张末期内径:56 mm;右心房前后径:42 mm),主动脉瓣

钙化伴中量反流,二、三尖瓣少量反流,肺动脉压轻度增高,
未见心肌致密化不全表现(图 3)。

图 1　 心电图

Figure
 

1　 Electrocardiogram
Sinus

 

rhythm,
 

atrial
 

tachycardia,
 

left
 

bundle
 

branch
 

block.

2　 讨　 论

　 　 心肌致密化不全又称海绵状心肌或心肌窦状隙持续状

态,其形态学特征为薄而致密的心外膜层和极厚的心内膜

层,心内膜层具有大量突出的心室肌小梁和与左心室腔相

通,但不与冠状动脉循环相通的小梁间隐窝,通常发生在左

心室心尖、侧壁和下壁[1] 。
心肌致密化不全病因和发病机制目前尚不明确。

Finsterer 等[2] 将胚胎发生假说分为原发和继发两类。 原发

性心肌致密化不全是遗传因素直接损害胚胎期心肌发育,导
致胚胎阶段心内膜心肌层致密化失败[3] 。 继发性心肌致密

化不全多见于运动员、妊娠期妇女、某些神经-肌肉疾病和患
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图 2　 心脏彩超(入院时)
Figure

 

2　
 

Echocardiography
 

at
 

admission
Multiple

 

muscle
 

bundle-like
 

echoes
 

can
 

be
 

seen
 

in
 

the
 

left
 

ventricle;
the

 

myocardium
 

is
 

loose;
 

deep
 

sinus-like
 

changes
 

are
 

formed,
 

mainly
involving

 

the
 

inferior
 

posterior
 

wall
 

and
 

lateral
 

wall
 

of
 

the
 

left
 

ventricle.

图 3　 心脏彩超(3 个月后复查)
Figure
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Echocardiography
 

aften
 

3
 

months
Improved

 

left
 

ventricular
 

systolic
 

function,
 

alleviated
 

left
 

heart
 

and
 

right
 

atrial
 

dilatation,
 

aortic
 

valve
 

calcification
 

with
 

moderate
 

regurgitation,
 

a
 

small
 

amount
 

of
 

mitral
 

and
 

tricuspid
  

regurgitation,
 

mildly
 

increased
 

pulmonary
 

artery
 

pressure.

有慢性左室负荷增加的疾病(如心脏瓣膜病、高血压、慢性肾

衰竭和镰状细胞病等),其后天产生类似心肌致密化不全形

态学的改变并部分可以逆转,原因可能是心室肌细胞针对收

缩功能障碍或容量超负荷作出的心肌代偿反应,以增加每搏

输出量或改善血氧饱和度[4-6] 。 还有研究人员提出,心肌细

胞粘附减少和缝隙连接功能障碍是导致心肌转化为网状小

梁的另一个重要因素[7] 。 此外,非致密层内存在的传导和灌

注异常、冠状微血管缺陷、氧气在毛细血管内扩散障碍也是

心肌致密化不全产生的原因[2] 。 与此同时,心肌致密化不全

的分子遗传机制也极其复杂,涉及基因突变、染色体缺陷等

多种因素,部分表现为家族遗传性。 目前的证据将心肌致密

化不全归为环境和遗传因素共同作用的结果[8] 。 本例患者心

电图表现为完全性左束支传导阻滞,且合并高血压、冠心病。
完全性左束支传导阻滞使心室舒张末容量增多,增加心脏前

负荷,高血压则增加心脏后负荷,且冠心病进一步加重心肌细

胞的缺血、缺氧。 由于心肌收缩不充分,作为其适应性反应表

现为心室过度小梁化,最终产生类似心肌致密化不全的形态

学改变。 因此,复查彩超未见相关心肌致密化不全表现,考虑

并非真正的原发性心肌病,故而未检测出相关致病基因。
心肌致密化不全的临床表现具有高度的可变性和异质

性,患者可无任何症状,偶然或在家族筛查中被诊断出,或表

现为进行性心力衰竭、恶性心律失常和全身性栓塞等。 目前

心肌致密化不全主要依靠超声心动图或心脏磁共振进行形

态学诊断。 超声心动图因其方便易操作多作为首选,目前多

采用 Jenni 等[9] 提出的经胸超声心动图形态学标准。 当超声

心动图检查不能诊断或确定时,心脏磁共振可作为一种补充

手段,目前应用最多的是 Petersen 等[10] 提出的诊断标准。
目前心肌致密化不全也缺乏相应的管理指南,临床上多

根据患者的临床需求和相应的临床实践进行管理。 如左室

收缩障碍或心力衰竭的患者应根据标准心力衰竭指南进行

治疗,左心室射血分数≤35%的患者可植入埋藏式心脏复律

除颤器以预防心脏性猝死[11] 。 由于非常深的小梁会增加血

液淤滞,因此建议既往有心脏栓塞事件和心功能不全(左心

室射血分数<40%)的患者进行抗凝治疗。 当然,这种方法必

须因人而异,并权衡出血和血栓风险。
综上所述,本例患者考虑为后天获得的继发性心肌致密化

不全,由于多种因素使心室负荷增加,长期的缺血、缺氧则导致

心肌细胞进行适应性调整,从而产生类似心肌致密化不全的肌

小梁样结构,当心脏环境改善后,过度小梁化则消失。 尽管心肌

致密化不全的发病机制已取得了一定的进展,但具体的分子机

制尚不清楚,目前基因工程动物模型已应用于心肌致密化不全

潜在病因的研究,这可能是未来工作突破的重点。
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