
本例患者为夜间急诊转入我院$入院病情危急$有休克

征象$需快速判断病情并予相应处理(因患者家属准确告知

患者为右位心$行心电图检查时直接将胸导联)肢导联镜像

反接(若事先未知右位心而按正常位置行心电图$可能导致

判断失误$延误治疗(由于患者胸痛发作时间至入院仅约
!

9

$血
FY1;B

)

+M0:

正常$但根据患者剧烈持续性压榨样胸

痛病史及特征性心电图改变$可诊断
6;:

$并按右位心心电

图变化将病变定位于下壁和右室$与急诊冠状动脉造影的结

果一致(由于患者
JF6

及主要分支走行均与正常心脏呈镜

像改变$行
>F:

时导管的走行方向需与正常反向$放置导丝

和输送支架时也应格外小心$其他操作方法和注意事项则与

普通
>F:

类似(
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病例简介

患者$女性$

("

岁$高血压病史
'

年$最高血压为

#'"

%

#""""<

(

$平时血压控制在
#!"

%

)"""<

(

左右$无

冠心病)猝死家族史(表妹有晕厥史$未明确病因(自

%"##

年$反复发作晕厥
*

次(行冠状动脉造影检查提示前

降支及第一钝缘支
("A

"

&"A

狭窄$考虑为临界病变(采

用药物治疗$口服阿司匹林
#"""

(

%

-

)辛伐他汀
%""

(

夜

间顿服(

%"##

年
#%

月患者因-发作性胸闷.就诊于当地医

院$入院后无诱因出现晕厥$心电监测提示尖端扭转型室

性心动过速)心室颤动"见图
#

#$立即给予电复律处理后恢

复窦性心律$考虑不除外心肌缺血诱发恶性室性心律失

常$给予双联抗血小板)强化调脂)稳定斑块及补钾)补镁

处理(

%"#%

年
#

月
!

日行冠状动脉介入治疗"

>F:

#$于前

降支及第一钝缘支各置入支架
#

枚$术后口服阿司匹林

#"""

(

%

-

)氯吡格雷"商品名!波立维#

'("

(

%

-

)辛伐他汀

%""

(

夜间顿服)倍他乐克
%("

(

%

次%
-

)缬沙坦
)""

(

%

-

治疗$未再发作胸闷)晕厥(

%"#*

年
(

月患者再次出现晕

厥$意识恢复后心电图示!窦性心律$校正
WM

间期"

WM+

#

*'&"/

(

(

月
#%

日就诊于我院$甲状腺功能)电解质)肝肾

功能均正常*动态心电图!窦性心律$偶发室性早搏)短阵

室性心动过速*心脏彩超!各房室内径正常$未见明显节段

性室壁运动异常(

(

月
#$

日复查造影$前降支及钝缘支原

支架通畅$无再狭窄$其余冠状动脉血管未见狭窄$左心室

造影未见异常(诊断为长
WM

综合征)冠心病
>F:

术后)高

血压
%

级"极高危组#(建议采用置入型心律转复除颤器

"

:F8

#治疗$但患者因经济原因拒绝(予口服倍他乐克缓

释片
*'*("

(

%

-

治疗$随访半年$无晕厥)黑发作$动态心

电图示!窦性心律$偶发室性早博(

"

!

讨论

长
WM

综合征"

%,0

(

WM/

&

0-5,")

$

IWM7

#是一组由于

心肌细胞动作电位复极时间延长$可导致危及生命的室性

心律失常的临床综合征(按病因可分为先天性长
WM

综合

征和获得性长
WM

综合征(先天性多发生于儿童和少年$

具有家族性(获得性多发生于年长者$常由心肌缺血)电解

质紊乱)心动过缓)代谢异常"如甲状腺功能亢进症)嗜铬

细胞瘤等#)神经系统疾病"蛛网膜下腔出血#及某些药物

等因素导致
WM

间期延长$在去除致病因素后
WM

间期常

可恢复正常(长
WM

综合征的临床症状为尖端扭转型室性

心动过速"

M,5/#-)-)>,$03)/

$

M->

#所致$可以表现为反复

出现头晕)癫痫发作)晕厥甚至猝死$少数患者夜间出现心

律失常(

该患者确诊为冠心病$心肌缺血发作可导致
WM+

延长

及
M->

发作(研究发现$当心肌缺血)心肌损伤时$可引起

心室肌有效不应期和传导速度的改变$导致部分心肌复极不

均匀)复极离散$心电图上表现为
WM+

延长&

#

'

(心肌缺血是

获得性长
WM

综合征的常见病因之一$治疗的关键是祛除病

因$避免一切可能引起复极延长的因素$减低猝死的发生率(
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图
!

!

患者发作晕厥时心电图

图
"

!

患者静息状态下
!"

导联心电图

该患者行完全血运重建治疗后仍有晕厥及室性心动过速发

作$不能排除先天性长
WM

综合征可能$故进行基因检测(

目前已明确了
#!

个常染色体显性遗传基因型和
%

个常

染色体隐性遗传基因型$临床最为常见的是
IWM#

)

IWM%

和

IWM!

$占总发病率的
$"A

以上&

%

'

$其突变基因分别为

YFHW#

)

YFH<%

及
7F6(6

(该患者基因检测结果未见

YFHW#

)

YFH<%

及
7F6(6

基因突变$但检测到肥厚型心肌

病相关的
;[B>F!

基因的
+*#"""R

#

#

"

=

*R%4!!*I

&

/

#突变(

;[B>F!

基因是肥厚型心肌病的主要致病基因之一&

!

'

$

该基因位于
%

号染色体短臂
##

区
%

带$长约
%#C'

$包括
!(

个外显子$编码
#%'*

个氨基酸$其蛋白产物
+;[B>F

属细

胞内免疫球蛋白超家族$主要通过结合肌球蛋白重链参与肌

小节和肌丝的组装$并通过磷酸化等调节横桥循环而控制肌

肉收缩和舒张(目前尚未有文献报道该基因突变与长
WM

综合征相关(

长
WM

综合征的诊断主要依靠家族史)原因不明的晕厥

和心电图
WM+

延长(根据
#$$!

年国际长
WM

综合征协作

组颁布的修改临床诊断标准&

*

'

$该患者为中年女性$临床表

现为意识丧失"

#

分#$心电图
WM+*'&"/

"

%

分#$并发
M->

"

%

分#$其总分
#

*

分$长
WM

综合征可以明确诊断(但基因

检测为
;[B>F!

基因突变$该基因与肥厚型心肌病相关$不

是长
WM

综合征的常见突变基因型$同时超声心动图及左心

室造影均不支持肥厚型心肌病诊断$故
;[B>F!

是否为长

WM

综合征的另一致病基因型有待于进一步对其家系进行

研究(
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