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　　患者，男，６６岁。因“反复心悸１５年，加重４个月”于２０２０年
８月２６日入院。患者１５年前于劳累或饮酒后出现心悸，无胸
痛、胸闷、气短，无黑朦及晕厥，持续时间为数分钟至数小时不

等，休息后自行缓解，发作频率约１次／月。曾诊断为“早搏”，
间断口服“振源胶囊”。３年前开始发作较前频繁，发作时间较
前明显延长，伴活动耐量减低，行动态心电图检查提示“频发室

性早搏（简称室早），短阵室性心动过速（简称室速）”。４个月
前患者轻微体力活动甚至静息时即可出现心悸，发作频繁，为

５～６次／天。１周前患者心悸发作时伴胸闷痛和气短。起病以
来无发热，无咳嗽、咳痰，无恶心、呕吐，无腹痛，大小便同常，活

动耐量较前明显降低，近期体重无明显变化。既往否认高血

压、冠心病、糖尿病病史。有“肠炎”、“肠易激综合征”病史

３０余年，每天排便 ３～８次，为不成形便，目前未系统药物治
疗。否认外伤、手术史。否认药物过敏史及吸烟史。少量饮酒

史，已戒酒。体格检查：Ｔ３６．５℃，Ｐ７１次／分，Ｒ１８次／分，
Ｂｐ１２８／８１ｍｍＨｇ，神志清楚，言语明晰，口唇无发绀，颈静脉无
怒张，双肺呼吸音清，未闻及干湿音，心率７１次／分，心律齐，
各瓣膜区未闻及杂音。腹软，无压痛、反跳痛及肌紧张，肝脾肋

下未触及，肠鸣音活跃，约８次／分。双下肢无水肿，双足背动
脉搏动良好。辅助检查：入院后完善血、尿、大便常规、肝肾功

能、电解质、甲状腺功能等检查结果均未见异常。入院心电图

检查提示：窦性心律，心率７１次／分，ＱＴｃ间期０．４６４秒，未见明
显ＳＴＴ改变。心脏超声检查示：主动脉瓣退行性变，左心室舒
张功能正常，静息状态下左心室整体收缩功能正常。左心室心

尖部肌小梁增多。左心室舒张末期内径４８ｍｍ，右心室舒张末
期内径２２ｍｍ，室间隔厚度８ｍｍ，左心室后壁厚度８ｍｍ。每搏
量４８ｍｌ，左心室射血分数（ＬＶＥＦ）５６．０％（５２．４％ ～７６．４％，括
号内为正常参考值范围，以下相同）。动态心电图检查示：窦性

心律，偶发房性早搏，成对房性早搏，频发多源室早，室早二联

律，成对室早，室早ＲｏｎＴ，短阵室速，ＳＴＴ改变。室早总数量
５２６４个，平均心率 ７７次／分，最高心率 １３２次／分，最低心率
５３次／分。动态血压监测结果：２４小时平均血压１０８／７１ｍｍＨｇ，
白天平均血压１０８／７２ｍｍＨｇ，夜间平均血压１０８／６９ｍｍＨｇ。昼夜
血压节律异常，血压负荷正常。冠状动脉 ＣＴ血管造影（ＣＴＡ）
检查示：左冠状动脉主干局限性混合斑块形成，管腔轻微狭窄

约１０％。甲状腺超声检查等均未见特殊异常。患者入院后针
对心脏超声提示心尖部肌小梁增多，完善心脏增强磁共振检

查，结果检查示各房室大小正常。双心室游离壁致密心肌变

薄，心肌小梁增多、隐窝加深，右心室相对显著，舒张末期非致

密心肌／致密心肌（ＮＣ／Ｃ）＞２．３∶１。二尖瓣、三尖瓣形态及活
动良好，未见明显反流信号影（图１）。磁共振功能成像示：左心
室弥漫性室壁运动正常，未见区域性室壁运动减弱及反向运

动。静息态左心室收缩功能正常，右心室收缩功能正常，左心

室舒张末期容积（ＬＶＥＤＶ）７６．６８ｍｌ［（１１５．３７±２６．７１）ｍｌ］，右
心室舒张末期容积（ＲＶＥＤＶ）９２．０４ｍｌ［（１２８．２７±３２．１６）ｍｌ］，左
心室收缩末期容积（ＬＶＥＳＶ）３２．５４ｍｌ［（４６．０２±１５．７２）ｍｌ］，右心
室收缩末期容积（ＲＶＥＳＶ）５０．７２ｍｌ［（６７．７０±２１．０７）ｍｌ）］，
ＬＶＥＦ５７．６８％［（６０．６２±２７．０８）％］，右心室射血分数（ＲＶＥＦ）
４４．８９％［（４７．７３±６．５０）％］，左心室舒张末期容积指数（ＬＶＥＤＶ
ｉｎｄｅｘ）５０．３３ｍｌ／ｍ２［（６４．１４±１３．９０）ｍｌ／ｍ２］，右心室舒张末期容
积指数（ＲＶＥＤＶｉｎｄｅｘ）６０．２５ｍｌ／ｍ２［（７０．９８±１５．８４）ｍｌ／ｍ２］。
灌注扫描心肌内未见灌注缺损，延迟扫描左心室心肌基底部间

隔壁心肌中层可见线状延迟强化。诊断考虑：心肌病 双心室心

肌致密化不全（ＮＶＭ）；心律失常 室早二联律 成对室早 室早
ＲｏｎＴ短阵室速；冠状动脉粥样硬化；肠炎；肠易激综合征。针
对患者心律失常，给予倍他乐克缓释片２３．７５ｍｇ每日１次口
服，可达龙０．２ｇ每日３次口服，逐步减量；住院期间为防止肌
小梁间血栓形成，给予低分子肝素４０００单位每日１次皮下注
射抗凝治疗。患者胸闷胸痛、心悸、乏力症状经治疗有所缓解

后出院。出院后２０天患者门诊随访，复查动态心电图示，室早总
数量９５９个，较前明显减少，未见短阵室速，平均心率７５次／分，
最高心率１０９次／分，最低心率５３次／分。现患者规律随访中，
近半年病情平稳。

图１　患者心脏增强磁共振检查结果（Ａ：短轴心室舒张末

期；Ｂ：四腔心心室舒张末期）
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　　讨　　论
ＮＶＭ是一种少见、有家族遗传倾向性的先天性心脏病，过去被

称为海绵状心肌、窦状心肌持续状态及胚胎样心肌等。１９９０年
美国Ｃｈｉｎ等［１］将其命名为心肌致密化不全（ＮＶＭ）。２００６年美
国心脏协会（ＡＨＡ）将其划分为遗传性心肌病的一种［２］。２００８年
欧洲心脏病学会（ＥＳＣ）将其归为未分型的心肌病［３］。ＮＶＭ病
理解剖特点是心室肌呈现出海绵状改变，肌小梁异常粗大，心室

壁内有深陷的隐窝。心室肌呈现为两个不同的层，一层致密层和

一层非致密层，心肌致密层较薄。异常小梁形成主要累及左心

室，即左心室心肌致密化不全（ＬＶＮＣ），右心室也会受到影响。
ＮＶＭ可孤立存在，也与其他先天性心脏畸形并存，如Ｅｂｓｔｅｉｎ畸
形、紫绀型心脏病或右冠状动脉动脉瘤左心室瘘。心肌活检可
见心内膜下纤维化、心肌细胞肥大、心肌疤痕等改变［４］。

ＮＶＭ的病因及其发病机制尚不完全明确，目前的主流学说
主要包括胚胎发育异常假说和和基因遗传学学说。ＬＶＮＣ在人
群中可散发，也可呈家族聚集性。约１５个基因的变异被认为
是导致非致密性心肌病的原因，包括编码桥粒、细胞骨架、肌动

蛋白（最常见）和离子通道蛋白的基因［５］。ＬＶＮＣ与其他形式
的心肌病在基因变异上有很大的重叠，故而 ＮＶＭ的临床表型
具有多样性，包括最良性的类型（左心室大小、厚度、收缩和舒

张功能正常，无相关的早发性心律失常）、右心室类型、双心室

型、扩张型心肌病（ＤＣＭ）型、肥厚型心肌病（ＨＣＭ）型、限制型
心肌病（ＲＣＭ）型等。

ＮＶＭ的患者主诉症状不典型，如胸闷、胸痛、心悸、乏力等。
充血性心力衰竭、心律失常和血栓形成及栓塞事件是三大常见

并发症，也是主要致死原因，患者预后差异较大。关于 ＮＶＭ诊
断上主要依赖其特有的异常心肌结构特征，目前尚无统一的诊

断标准。超声心动图、心脏磁共振、左心室造影可辅助诊断，冠

状动脉ＣＴ、冠状动脉造影等可用于排除其他可能合并存在的心
脏异常情况。心脏超声由于其方便快捷的优势，仍然是 ＬＶＮＣ
筛查诊断的首选，但近年来心脏磁共振逐步成为诊断的金标

准。心脏超声目前常用的诊断标准是２００１年 Ｊｅｎｎｉ等［６］提出

的舒张末期左心室心肌ＮＣ／Ｃ比值≥２，彩色多普勒显示肌小梁
间的深陷隐窝内充满血流。通常认为，在心脏磁共振中于左心

室舒张末期测量的左心室心肌ＮＣ／Ｃ比值＞２．３时具有诊断意
义［７］。２０１０年Ｊａｃｑｕｉｅｒ等［８］提出另一种诊断标准，建议测量舒

张末期左心室肌小梁质量，超过总质量２０％以上时对于诊断
ＬＶＮＣ具有较高的特异度和敏感度，可达到９３．７％。此外 ＬＧＥ
的延迟增强是确定心肌纤维化的替代标志，常用来评价左心室

疤痕范围（与心电图异常和快速性心律失常显著相关）和左心

室功能障碍的程度。另外左心室造影也是一种辅助性的检查

方法，在舒张期可见病变区域心内膜边缘处多显示为羽毛状，

收缩期可见造影剂在深陷隐窝内有残留。

动态心电图是ＬＶＮＣ患者的重要检查手段，８０％ ～９０％的
ＬＶＮＣ患者心电图可表现出异常，包括室上性心动过速、室性
心动过速和心房颤动／扑动，传导系统也常会出现异常。另外，
鉴于ＬＶＮＣ是一种常染色体显性遗传疾病，有５０％的几率从基
因携带者传给后代。指南对已经证实有致病基因变异的ＬＶＮＣ
患者，建议其一级亲属进行临床筛查，同时进行遗传咨询和遗

传检测（Ⅰ类推荐）［９］。
关于治疗方法目前尚无专门的指南，临床治疗的重点是管

理和预防其严重的并发症。对于心力衰竭患者，可参照心力衰

竭相关指南进行治疗；针对心律失常患者，可根据心律失常类

型选择合适的药物。此外，植入性心脏复律除颤器（ＩＣＤ）植入
可作为ＬＶＮＣ患者降低猝死风险一级预防的临床策略。如果有
证据表明晕厥与室性心动过速相关，或有心脏骤停复苏成功病

史，且预期寿命 ＞１年，建议植入 ＩＣＤ，对此指南［９］给予了Ⅰ类
推荐。另外，如果有证据表明非持续性室性心动过速与射血分

数下降有关，植入 ＩＣＤ也可以考虑，对此指南给予了Ⅱａ类推
荐。ＬＶＮＣ患者合并心房颤动或既往有栓塞病史者，血栓栓塞
的风险会增加。血栓的形成可能发生在致密化不全心室的小

梁隐窝处，血栓脱落可导致外周或脑栓塞。指南中对有心房颤

动和既往有栓塞事件的 ＬＶＮＣ患者进行抗凝治疗给予Ⅰ类推
荐，对于仅合并心功能不全的ＬＶＮＣ患者给予Ⅱｂ类推荐。

综上所述，本例患者属于较为少见的双心室型 ＮＶＭ，且右
心室更为严重，以严重的心律失常为主要临床表现。我们在心

脏超声提示心尖部肌小梁增多后完善了心脏增强磁共振检查，

确定了诊断，并且针对患者的心律失常、心功能不全给予对症

处理，对患者进行积极的心理疏导，取得了较好的疗效，并建立

了有效的随访。尽管 ＶＮＭ的发病机制尚不完全明确，临床症
状也缺乏特异性，但提高心内科、超声科和影像科医生对该病

的认识，早期发现，减少误诊和漏诊，采取相应的治疗和预防措

施，对改善患者的生存预后具有重要意义。
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