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心尖肥厚型心肌病影像学诊断
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【摘要】 心尖肥厚型心肌病（ApHCM）是肥厚型心肌病（HCM）的一种特殊亚型。超

声心动图是诊断 ApHCM 的影像检查手段，操作简单，但有漏诊的可能；心脏磁共振视野大，

能获得高质量的图像，对心肌纤维化敏感，但检测时间长、技术要求高，在一定程度上限制了

其发展。该文介绍 ApHCM 影像学诊断的最新进展。
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肥厚型心肌病（HCM）是一种常见的常染色

体显性遗传心肌病 [1]。心尖肥厚型心肌病（ApHCM）

是 HCM 的特殊亚型，主要临床表现为胸闷、胸

痛、呼吸困难和心悸，也可出现心律失常、心力衰

竭、心肌梗死和左室心尖部室壁瘤（LVAA）等

心血管事件 [2]。ApHCM 的心肌纤维化负担较小，

舒张功能障碍较轻，大多数 ApHCM 患者表现出

良性病程 [3]，也可能发生心房颤动、心肌梗死、卒

中、心力衰竭及室性心律失常等心血管并发症 [4]，

心脏死亡率差异较大 [5-7]。ApHCM 诊断标准为

左室乳头肌以下心尖肥厚，舒张末期心尖部厚度

≥15 mm，且心尖段最大室壁厚度 / 左室后壁厚

度≥1.5，排除导致室壁增厚的其他疾病 [8]。某些

研究认为，上述 ApHCM 诊断标准可放宽至 13～ 

15 mm，比值＞1[9-11]。ApHCM 的影像学诊断方法

包括核素显像、心室造影、超声心动图和心脏磁

共振（CMR）等，后两者近年来发展迅速，能够从

多角度反映 ApHCM 的特点，提示疾病预后。

1 超声心动图及声学造影
超声心动图具有实时显像、相对经济的优势，

是常用的诊断和评估 ApHCM 的影像学手段。根

据室壁肥厚范围，ApHCM 通常分为单纯型和混合

型。单纯型是指单纯心尖肥厚；混合型是指以心尖

肥厚为主，同时伴有室间隔肥厚（见图 1）。此外，

相对型 ApHCM 是早期亚型，随着病情进展，轻微

的心尖肥厚将发展为明显的左室肥厚 [12]。Chen等 [7]

根据超声心动图检查结果将 47 例 ApHCM 患者分

为单纯型组和混合型组，发现与单纯型相比，混合

型患者合并高血压、左心房扩大等比例更高。该

研究共观察到心房颤动、充血性心力衰竭、不明

原因晕厥等 33 个心血管并发症，其发病率与混合

型关系密切，提示混合型 ApHCM 可能具有更高的

心血管发病风险。因此，利用超声心动图鉴别单纯

型或混合型 ApHCM 十分必要。

注：红色箭头示心尖部；A为心尖切面，心尖部心肌明显增
厚，左室腔明显缩小；B为心尖部四腔心切面，心尖部心肌肥厚，
左室呈“黑桃样”

图1 单纯型ApHCM超声心动图（引自文献13）

约 15% 的 ApHCM 可并发 LVAA，后者常继

发于心尖壁增厚引起的心尖梗死和心室中部梗阻

（MVO）。LVAA 是左室最远端离散的薄壁运动障

碍或失动力的节段。虽然 ApHCM 的预后相对较

好，但合并 LVAA 可能会提高院外心脏骤停、血栓

栓塞事件以及需要植入心脏转复除颤器等心血管

事件的风险 [14]。Maron 等 [15] 研究了 1 299 例 HCM
患者，其中 28 例存在 LVAA，只有 57%（16/28）的

患者经超声心动图检查发现，说明传统的二维经胸

超声心动图检出率相对较低。左心腔声学造影技

术（LVO）使用微泡造影剂提高了左室心内膜边

界的清晰度，有助于实现心尖部的可视化，较常规
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二维超声心动图更准确地评估 ApHCM 患者左室

壁厚度（LVWT）及左室容积，提高 LVAA 检出率 [16]

（见图 2）。

近年来三维超声心动图通过实时获取容积成

像，提高了评价心室大小和功能的准确性，其敏感

度和特异度接近 CMR[17,22]。2014 年 ESC 指南 [23]

推荐，若二维超声心动图显影不理想，利用静脉注

射造影剂的 LVO 可以替代 CMR。三维超声心动

图提高了对左室腔闭塞部位和程度的识别，可以鉴

别 HCM 的不同亚型。此外，实时三维超声心动图

在评估 HCM 的 MVO 和 LVAA 中也有着不容小觑

的前景 [24]。

2 心脏磁共振
CMR 具有良好的软组织分辨率，且能够多平

面成像，可以更灵敏的识别 HCM 患者的 LVAA，

在临床应用中逐渐普及 [25]。与超声心动图相比，

CMR 可以完全覆盖左室形态，包括心尖部。CMR
具有以下优势，可以对 HCM 提供更多更重要的诊

断信息：（1）能够对比区分血池与心肌；（2）大视

野、全方位、任意层面成像，不受声窗和体位限制；

（3）时间和空间分辨率更高；（4）组织特异性和信

号分辨率更高，根据对比剂延迟强化（LGE）可以

很好地检测和鉴别心肌纤维化和心肌瘢痕等；（5）
独特的成像序列和参数，强大的心功能量化后处理

能力，可对包括心肌纤维化在内的许多参数进行定

量化分析，操作具有可重复性等 [26]。CMR 图像应

包含左室两腔长轴视图、四腔长轴视图（见图 3）、
含左室流出道的视图及左室短轴视图，静脉注射钆

后获得 LGE 图像视图。CMR 可明确心尖肥厚或

LVAA 的存在、部位和程度。

注：A为二维超声心动图，星号处为心尖部显示不清；B为声
学造影后图像心尖部厚度显示清晰

图2 LVO诊断ApHCM

A B

除了二维和三维超声心动图，多普勒也被用于

评估亚临床左室收缩功能。ApHCM 通常表现为

舒张末期和收缩末期容积正常或减少，而射血分数

不变，尽管其收缩功能整体正常甚至偏高，但心尖

节段可能存在局部功能障碍 [17]。出现左室收缩功

能降低的患者预后较差，并可能继发 LVAA。多普

勒组织成像可测量心肌收缩和舒张时的运动速度，

收缩速度和早期舒张速度的降低可发生在显性肥

厚出现之前。超声多普勒测得的肺静脉血流的心

房逆传波及其持续时间可以较好地评估左室充盈 
压力 [18]。

二维超声心动图显示，HCM 的梗阻可发生在

左室流出道或者心室中部水平，约有 1/3 的 HCM
患者存在静息时左室流出道梗阻 [19]，而 ApHCM 的

梗阻通常为 MVO[17]。心室中部肥厚或者异常乳头

肌插入会造成 MVO，严重者可导致空腔闭塞，表

现为收缩期左室腔闭塞，可见于混合型 ApHCM。 
M 型超声心动图显示，左室腔闭塞可持续至舒张

期，可能与 LVAA 反常的舒张射流有关，常提示预

后较差 [20]。

二维超声心动图斑点追踪显像是基于高帧频

的二维灰阶超声图像，通过实时追踪心肌内的回声

斑点，定量测量心肌的扭转和旋转角度的新技术。

宋光等 [21] 通过对比早期 ApHCM 患者、高血压左

室肥厚患者以及健康志愿者发现，二维斑点追踪显

像技术可以准确测量早期 ApHCM 患者的心肌扭

转和旋转，反映心肌运动形变能力的变化。研究发

现，利用二维超声心动图斑点追踪显像分析的心肌

应变与 HCM 的心肌厚度和纤维化密切相关，心肌

应变的降低程度与 HCM 预后不良相关 [3]。

注：A为ApHCM 患者的舒张期 CMR，白色星号代表心尖心
肌肥大；B为同一 ApHCM 患者的收缩期 CMR，白色箭头表示 LV 
中腔阻塞

图3 典型ApHCM的CMR（引自文献27）
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王辉等 [28] 采用 CMR 应变分析发现，在心电图

显示宽大倒置 T 波而心尖部心肌尚未达到 15 mm
的临床前期，ApHCM 患者左室射血分数（LVEF）
与心电图、超声心动图、CMR 均正常的对照组

比较，差异无统计学意义 [（68.75±6.78）% 对 

* * **
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（63.64±6.40）%，P＝0.06]，左室心尖部厚度高于

对照组 [（11.71±1.39）mm 对（5.63±0.95）mm， 
P＜0.05]，心 尖 部 周 向 应 变 低 于 对 照 组

（-20.34±8.81 对 -24.68±3.97，P＝0.027），心 内

膜下整体长轴最大纵向应变与心外膜下整体长

轴最大纵向应变的差值高于对照组（-2.96±1.74
对 -1.33±1.34，P＜0.01）。临床前期 ApHCM 患

者 LVEF 保持在相对较高的水平，但心尖部心肌

的最大周向应变下降，表明其周向收缩能力下降。

CMR 心肌应变分析可为此类患者提供新的诊断依

据及诊断方法 [28]。

心肌纤维化可能是导致心律失常的基础，也可

能促进心力衰竭的发展。LGE 是心肌纤维化的标

志，是不良结局的独立危险因素。ApHCM 患者的

LGE 类型包括心内膜下 LGE、模糊融合型 LGE、
右室附着部多灶性 LGE 和心肌中部离散（灶性）

型 LGE。Kim 等 [29] 研究发现大多数患者心肌 LGE
定位于心尖外侧段和心尖帽段（分别为 52.5% 和

70.0%）。LGE 与心源性死亡、心力衰竭以及心脏

性猝死（SCD）的发病趋势相关 [30]。ApHCM 的

心肌纤维化是一个缓慢发展的过程，LGE 的进展

与许多临床结果显著相关，SCD 风险与 LGE 进展

之间存在线性关系，LGE 进展增加 5%，SCD 风

险相对增加 1.17 倍，未来发生非持续性室性心动过

速以及晕厥的概率也会增加，基础病情较严重或并

发 LVAA 的患者，应尽早重复 CMR，以获得更好的

临床评估和管理 [31]。

3 小结
ApHCM 是一种发病率较低、具体病因不明的

遗传性疾病，患者症状不典型，容易被漏诊、误诊。

对于有 HCM 一级家族史的患者，不论是否有胸闷

胸痛、呼吸困难或心悸等症状，都建议行心电图、

超声心动图、CMR 等明确，做到早发现、早诊断、

早治疗。随着影像学设备及技术的日益更新，超声

心动图及 CMR 已成为诊断 ApHCM 的首选检查

方式，尤其是目前研究较多的二维超声心动图斑点

追踪显像技术、LVO、CMR 下的心肌应变分析及

LGE 成像技术，可进一步评估 ApHCM 患者心肌厚

度、纤维化程度及预后。目前有关 ApHCM 的研

究较少，仍需更大的研究样本来寻求 ApHCM 的最

佳诊断方式。

参  考  文  献

[1] Steinberg C, Nadeau-Routhier C, André P, et al. Ventricular 

arrhythmia in septal and apical hypertrophic cardiomyopathy: 
the French-Canadian experience[J]. Front Cardiovasc Med, 
2020, 7:548564.

[2] 刘圆, 杨志健. 心尖肥厚型心肌病的研究进展[J]. 中国心血

管杂志, 2020, 25(1):82-85.
[3] Kim EK, Lee SC, Hwang JW, et al. Differences in apical 

and non-apical types of hypertrophic cardiomyopathy: a 
prospective analysis of clinical, echocardiographic, and 
cardiac magnetic resonance findings and outcome from 350 
patients[J]. Eur Heart J Cardiovasc Imaging, 2016, 17(6):678-
686.

[4] Eriksson MJ, Sonnenberg B, Woo A, et al. Long-term outcome 
in patients with apical hypertrophic cardiomyopathy[J]. J Am 
Coll Cardiol, 2002, 39(4):638-645.

[5] Towe EC, Bos JM, Ommen SR, et al. Genotype-phenotype 
correlations in apical variant hypertrophic cardiomyopathy[J]. 
Congenit Heart Dis, 2015, 10(3):E139-E145.

[6] Klarich KW, Jost CH, Binder J, et al. Risk of death in 
long-term follow-up of patients with apical hypertrophic 
cardiomyopathy[J]. Am J Cardiol, 2013, 111(12):1784-1791.

[7] Chen CC, Lei MH, Hsu YC, et al. Apical hypertrophic 
cardiomyopathy: correlations between echocardiographic 
parameters, angiographic left ventricular morphology, and 
clinical outcomes[J]. Clin Cardiol, 2011, 34(4):233-238.

[8] Hughes RK, Knott KD, Malcolmson J, et al.  Apical 
hypertrophic cardiomyopathy: the variant less known[J]. J Am 
Heart Assoc, 2020, 9(5):e015294.

[9] Wu B, Lu M, Zhang Y, et al. CMR assessment of the left 
ventricle apical morphology in subjects with unexplainable giant 
T-wave inversion and without apical wall thickness ≥15 mm[J].  
Eur Heart J Cardiovasc Imaging, 2017, 18(2):186-194.

[10] Flett AS, Maestrini V, Milliken D, et al. Diagnosis of apical 
hypertrophic cardiomyopathy: T-wave inversion and relative 
but not absolute apical left ventricular hypertrophy[J]. Int J 
Cardiol, 2015, 183:143-148.

[11] Maron MS, Rowin EJ, Wessler BS, et al. Enhanced American 
College of Cardiology/American Heart Association Strategy 
for prevention of sudden cardiac death in high-risk patients 
with hypertrophic cardiomyopathy[J]. JAMA Cardiol, 2019, 
4(7):644-657.

[12] Hughes RK, Knott KD, Malcolmson J, et al. Advanced 
imaging insights in apical hypertrophic cardiomyopathy[J]. 
JACC Cardiovasc Imaging, 2020, 13(2 Pt 2):624-630.

[13] 杨承健, 叶新和, 徐欣, 等. 心尖肥厚型心肌病超声诊断特点

及随访[J]. 中华内科杂志, 2010, 49(2):119-121．
[14] Rowin EJ, Maron BJ, Haas TS, et  al .  Hypertrophic 

cardiomyopathy with leftventricular apical aneurysm: 
implications for risk stratification and management[J]. J Am 
Coll Cardiol, 2017, 69(7):761-773.

[15] Maron MS, Finley JJ, Bos JM, et al. Prevalence, clinical 
significance, and natural history of left ventricular apical 
aneurysms in hypertrophic cardiomyopathy[J]. Circulation, 



·148· 国际心血管病杂志 2022 年 5 月第 49 卷第 3 期  Int J Cardiovasc Dis，May. 2022，Vol. 49，No.3

2008, 118(15):1541-1549.
[16] Huang G, Fadl S, Sukhotski S, et al.  Apical variant 

hypertrophic cardiomyopathy "multimodality imaging 
evaluation"[J]. Int J Cardiovasc Imaging, 2020, 36(3):553-561.

[17] Ünlü S, Özden Tok Ö, et al. Differential diagnosis of apical 
hypertrophic cardiomyopathy and apical displacement of the 
papillary muscles: a multimodality imaging point of view[J]. 
Echocardiography, 2021, 38(1):103-113.

[18] Nagueh SF, Bierig SM, Budoff MJ, et al. American Society of 
Echocardiography clinical recommendations for multimodality 
cardiovascular imaging of patients with hypertrophic 
cardiomyopathy:endorsed by the American Society of Nuclear 
Cardiology, Society for Cardiovascular Magnetic Resonance, 
and Society of Cardiovascular Computed Tomography[J]. J 
Am Soc Echocardiogr, 2011, 24(5):473-498.

[19] Cardim N, Galderisi M, Edvardsen T, et al.  Role of 
multimodality cardiac imaging in the management of patients 
with hypertrophic cardiomyopathy: an expert consensus of the 
European Association of Cardiovascular Imaging Endorsed 
by the Saudi Heart Association[J]. Eur Heart J Cardiovasc 
Imaging, 2015, 16(3):280.

[20] Matsubara K, Nakamura T, Kuribayashi T, et al. Sustained 
cavity obliteration and apical aneurysm formation in apical 
hypertrophic cardiomyopathy[J]. J Am Coll Cardiol, 2003, 
42(2):288-295.

[21] 宋光, 任卫东, 胡金玲, 等. 二维斑点追踪显像评价左室旋转

和扭转运动在早期心尖肥厚型心肌病诊断中的价值[J]. 中
国医科大学学报, 2015, 44(8):704-708.

[22] Inciardi RM, Galderisi M, Nistri S, et al. Echocardiographic 
advances in hypertrophic cardiomyopathy: three-dimensional 
and strain imaging echocardiography[J]. Echocardiography, 
2018, 35(5):716-726.

[23] Authors/Task Force members, Elliott PM, Anastasakis A, et 
al. 2014 ESC guidelines on diagnosis and management of 
hypertrophic cardiomyopathy: the task force for the diagnosis 
and management of hypertrophic cardiomyopathy of the 

European Society of Cardiology (ESC)[J]. Eur Heart J, 2014, 
35(39):2733-2779.

[24] Thind M, Joson M, Gaba S, et al. Incremental value of live/
real time three-dimensional transthoracic echocardiography 
over two-dimensional echocardiography in hypertrophic 
cardiomyopathy with mid-ventricular obstruction and apical 
aneurysm[J]. Echocardiography, 2015, 32(3):565-569.

[25] Yang K, Song YY, Chen XY, et al. Apical hypertrophic 
cardiomyopathy with left ventricular apical aneurysm: 
prevalence, cardiac magnetic resonance characteristics, 
and prognosis[J]. Eur Heart J Cardiovasc Imaging, 2020, 
21(12):1341-1350.

[26] 赵涛. 磁共振成像在肥厚性心肌病中的临床应用研究[D]. 
北京: 北京协和医学院, 2013. 

[27] Yin Y, Hu W, Zhang L, et al. Clinical, echocardiographic and 
cardiac MRI predictors of outcomes in patients with apical 
hypertrophic cardiomyopathy[J]. Int J Cardiovasc Imaging, 
2022, 38(3):643-651.

[28] 王辉, 晏子旭, 姜红, 等. 心脏磁共振应变分析在临床前期心

尖肥厚型心肌病中的应用[J]. 中国医学影像学杂志, 2019, 
27(1):1-5. 

[29] Kim KH, Kim HK, Hwang IC, et al. Myocardial scarring 
on cardiovascular magnetic resonance in asymptomatic 
or minimally symptomatic patients with "pure" apical 
hypertrophic cardiomyopathy[J]. J Cardiovasc Magn Reson, 
2012, 14(1):52.

[30] Paluszkiewicz J, Krasinska B, Milting H, et al. Apical 
hypertrophic cardiomyopathy: diagnosis, medical and surgical 
treatment[J]. Kardiochir Torakochirurgia Pol, 2018, 15(4):246-
253.

[31] Habib M, Adler A, Fardfini K, et al. Progression of myocardial 
fibrosis in hypertrophic cardiomyopathy[J]. JACC Cardiovasc 
Imaging, 2021, 14(5):947-958.

（收稿：2021-09-28 修回：2022-01-25）

（本文编辑：王雨婷）


