
超声心动图在肥厚型心肌病诊断与评估中的

应用进展
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"摘要#

!

肥厚型心肌病是以心肌肥厚为特征的原发性心肌病$典型的病理表现为

室间隔和左心室游离壁非对称性肥厚!常导致劳力性左心室流出道梗阻$患者的表现为

呼吸困难'胸痛'心悸'头晕'黑朦甚至昏厥!为青壮年猝死的主要原因之一$超声心动图

作为早期诊断肥厚型心肌病首选的无创方法近年取得较大进展$该文介绍超声心动图

在评估心肌肥厚程度'二尖瓣功能'左室流出道梗阻程度以及心脏收缩'舒张功能方面的

进展$
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肥厚型心肌病#

E./

$是一类以心室肌非对称

性肥厚为特征的原发性心肌病(

!

)

'与正常心肌规则

的平行排列不同&

E./

患者的心肌细胞形态肥厚

宽大&排列紊乱&常常直接导致心脏舒张功能受损&

而肥厚的心肌也会引起冠状动脉#冠脉$循环功能

失调&诱发心肌缺血&逐渐导致心肌纤维化&最终出

现心室重构以代偿受损的心功能(

)

)

'目前研究表

明&

E./

的发病与至少
!!

个基因的
!*""

余种突

变有关&这些基因大多编码心脏肌节蛋白(

#

)

&因而被

认为具有一定的家族遗传性'据统计&

E./

成人

全球发病率约为
"6")H

*

"6)#H

(

*

)

&我国的发病率

约为
"6"(H

(

'

)

&而根据基因诊断的统计&

E./

致病

基因携带者约为
"6'H

(

%

)

'

E./

常见的临床表现

有活动耐力减退*心绞痛*呼吸困难*晕厥甚至心源

性猝死#

F.5

$'尽管大多数
E./

患者没有临床症

状&但是仍有约
)'H

的
E./

患者受心绞痛等症状

的困扰&这部分患者若不经过药物或者外科治疗&

年死亡率为
!6&H

*

*H

&

'

年死亡率为
!'H

'早期

准确诊断和评估病情&及时治疗和预防猝死是临床

关注的课题(

&

)

'超声心动图是诊断
E./

最常用的

手段之一&本文主要介绍超声心动图在
E./

的诊

断评估中的应用进展'

!

!

心肌肥厚

E./

心肌肥厚的不对称可以是任何形式&发

生在心肌的任何部位&以左心室为主&最常见的部

位是室间隔&大约占
$"H

&偶尔也可以累及右心室'

通常认为&无原发血流动力学因素影响下&舒张末

期室壁最厚的部位
#

!'''

或者室间隔厚度"左室

后壁厚度
%

!6#

就有诊断意义(

*

&

(8$

)

'

F

C

(#(4"

等(

!"

)

研究发现&室壁厚度
#

#"''

的
E./

患者发生

F.5

的风险比室壁厚度
"

!'''

的患者增加
!(6)

例"
!"""

人年'室壁过度肥厚是
E./

发生
F.5

的危险因素之一&如果累及右室&猝死风险更高(

!!

)

'

准确评估室壁肥厚&对于诊疗方式选择以及预后评

估都有重要意义'

一般情况下&

E./

患者大多通过心电图发现

心肌肥厚'据统计&

&'H

*

$'H

的
E./

患者心电

图异常(

)

)

'早期的
/

型经胸超声心动图#

GG;

$仅

能够较为准确地测量室间隔基部以及后室壁的厚

度&随着二维
GG;

的发展&从心尖到基底部各个节

段的室壁都能准确测量(

!)

)

'但当肥厚的心肌只局

限于一两个节段时&尤其是累及前外侧壁*室间隔

后部或心尖部&

GG;

很可能会低估室壁厚度'心尖

肥厚型心肌病#

1E./

$主要累及心尖部&可延续至

室间隔中部&但并不累及室间隔基部&

GG;

不能很

好地成像'通过注射微泡造影剂可以更清晰地显

示心尖部的解剖结构&多普勒组织成像#

5GK

$可以

提高诊断
1E./

的敏感性(

!#8!*

)

'也有学者指出&

经食管超声心动图#

G;;

$可以多层面*多角度反映

心脏结构&准确测量心尖部的肥厚心肌&明确

+
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诊断(

!*

)

'

"

!

二尖瓣解剖功能异常

收缩期二尖瓣前向运动#

F1/

$是
E./

比较

特殊的表现'早期研究认为
F1/

主要是由左室流

出道梗阻 #

@0IGI

$引起的'收缩期射血时

@0IGI

加重&血流加快而压强减小&使二尖瓣前叶

被牵向左室流出道#

@0IG

$&导致了二尖瓣闭合的

中断&引起二尖瓣反流#

/:

$'但随后的一系列研

究发现&很多患者的
F1/

发生在流速正常&甚至较

低的情况下(

)

)

'事实上&

E./

患者二尖瓣的解剖

结构也会发生异常&常见的有腱索延长*瓣叶脱垂*

乳头肌前向移位以及瓣环钙化(

!'

)

'在室间隔并不

明显肥厚的
E./

&前乳头肌对二尖瓣前叶的嵌插

也可以产生
F1/

征&导致
@0IGI

(

!%

)

'单纯切除

肥厚心肌对于部分
@0IGI

的缓解效果较差&需要

折叠过长的瓣叶&游离切除异常肥厚的乳头肌&才

能更好缓解
@0IGI

(

!&8!(

)

'

评估
F1/

的最佳方式是
/

型
GG;

&如果瓣叶

不接触室间隔&即为不完全型
F1/

%如果出现的较

晚&持续时间小于收缩期的
!"H

&则为轻度
F1/

%

持续时间大于收缩期的
#"H

&则是重度
F1/

(

!$

)

'

由于
F1/

&二尖瓣的瓣叶对合出现空隙&形成
/:

'

F1/

相关的
/:

与
@0IGI

有关&主要发生在收

缩期的中晚期&以偏心性反流为主&若
GG;

发现收

缩期早期的中心性反流&则需要进一步检查以排除

原发性瓣膜疾病(

*

)

'

'

!

1%232

在静息状态或者激发状态#

0%,*%,)%

呼吸运动*

活动加剧或者强心剂*硝酸甘油类药物作用$下&

GG;

测量的
@0IG

的压差#

@0IGJ

$

#

#"''E

-

就可以认为存在
@0IGI

%

@0IGJ

#

'"''E

-

&

则有血流动力学危害&有介入治疗的指征(

*

)

'

常用连续频谱多普勒
GG;

确定
@0IG

最狭窄

处&并测量峰值流速&计算压差%运用彩色多普勒

GG;

观察到狭窄远端增多的湍流&可判断最狭窄的

位置&测量最狭窄的部位距主动脉瓣的距离(

)

)

'

@0IGI

的发生机制非常复杂'

B('

等(

)"

)研

究表明&左室舒张末容积#

@0;50

$*二尖瓣开口面

积*乳头肌间的距离*瓣环高度以及
@0IG

的心肌

肥厚部位和程度都是
@0IGI

的影响因素&均与

@0IGJ

相关'约有
)'H

*

#"H

的患者在静息状

态下存在
@0IGI

&

&'H

的患者在激发状态下可出

现
@0IGI

(

!)

)

'

L"*<(

等(

)!

)对
$(

例门诊
E./

患

者进行
GG;

检查&发现部分患者站立位或者

0%,*%,)%

呼吸时
@0IGJ

虽然比仰卧位有明显升

高&但并不足以引起显著的
@0IGI

&而适量活动后

则可以引起明显
@0IGI

'相关研究认为&负荷后

@0IGJ

增加是因为
F1/

出现&而负荷后发生

@0IGI

的患者在随访中发生不良心血管事件的概

率较无梗阻
E./

患者显著增加(

))

)

'因此欧洲心

脏学会的指南推荐
E./

患者在仰卧位*坐位以及

站立位进行
0%,*%,)%

呼吸&均需监测
@0IGJ

&尤其

对于有症状的患者&即使
@0IGJ

"

'"''E

-

&负

荷试验下的
GG;

仍是必要的评估措施(

*

)

'一般认

为&运动负荷是安全*有效*符合生理过程的激发方

式(

)#

)

'当患者无法进行足量的运动负荷时&可以采

用硝酸甘油类药物进行激发'

P%2#%$

等(

)*

)通过二

维超声的斑点示踪技术发现&服用硝酸甘油类药物

可以获得与运动负荷相当的激发效果'但是对于

多巴酚丁胺等强心剂&患者往往难以耐受&不推荐

用于检测
@0IGJ

(

*

)

'据统计&

!&H

*

*#H

的
E./

患者在多巴酚丁胺试验下出现了明显的
@0IGI

&

但这在他们日常活动中难以出现&容易造成假

阳性(

)'8)%

)

'

)

!

收缩功能

左室的收缩功能可以用射血分数#

;O

$或者左

室收缩期短轴缩短率评估'

E%##(*

等(

)&

)发现&

E./

患者每年病死率约为
!H

&而静息状态下
;O

"

'"H

的
E./

患者&每年的病死率达到
!!H

&猝

死的风险也显著提高'临床上&绝大多数
E./

患

者的
;O

正常或者轻度升高&其中部分患者随着病

程的延长&心室肌纤维化&室壁变薄&心室腔变大&

而当心室收缩功能减痕时&才出现
;O

降低(

)(

)

'

E./

能够保存正常的
;O

&可能是由于部分正常的

心肌能够加强收缩&从而代偿总体心功能'异常肥

厚的心肌导致
@0;50

减少&即使
;O

正常&每搏输

出量也会显著减少&出现心功能不全的临床表现'

因此
;O

并不是评估
E./

患者左室收缩功能的优

良指标(

*

&

!'

&

)$

)

'

/%!()=#

等(

#"

)研究认为&

;O

与心

肌的形变以及舒张末期室壁的厚度有关&其建立了

数学模型修正测得的
;O

&如室壁厚达
)"''

的患

者&如果传统
GG;

测得
;O

为
%"H

&则修正后的
;O

为
#&H

'

5GK

以及斑点追踪显像是近年发展的评估心

室收缩功能的方法&主要通过各节段心肌应变计算

全心纵向应变#

J@F

$来评估收缩功能(

#!

)

'研究发

+

&&)
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现&在
;O

正常的情况下&

E./

患者早期就出现了

J@F

的下降&而此时环向*径向应变尚无明显变

化(

#)

)

'

E%,%$2

等(

##

)的研究表明&

J@F

降低是

E./

患者发生室性心律失常的重要指标之一&提

示
J@F

可以早期评估
E./

的收缩功能以及预后'

5GK

能够提供实时的局部速度信息&在二维模式下

具有高的轴向和足够的侧向分辨率&可以实时测量

心肌各点的运动速度&根据两点间的运动速度变化

和距离变化得到各心肌节段应变&计算
J@F

&可以

在出现明显的心肌肥厚之前检测出局部收缩功能

的减退(

)

&

*

&

)$

)

'

5GK

受限于多普勒声束与心肌运动

方向间夹角&而斑点追踪显像可通过心肌组织中所

谓的.回声斑点/计算运动速率*应变力*应变率以

及选定心肌节段及左室的旋转率&不受声束方向与

室壁运动方向间夹角的影响&可同时检测环向和径

向的应变(

#!

)

'

*

!

舒张功能

E./

患者多伴有明显的心肌舒张功能减退&

受损的心肌舒张功能引起左室充盈压的升高&但超

声多普勒中没有单一的参数来评估舒张功能'相

关指南认为要进行全面的舒张功能评估&一般需要

通过频谱多普勒
GG;

测量二尖瓣的前向流速&肺

静脉血流频谱评估肺静脉压&

5GK

评估二尖瓣环运

动速度以及左房容积等(

*

&

!%

&

)$

&

#*

)

'左室充盈情况

可以通过舒张早期二尖瓣口血流产生的最大充盈

速度#

;

峰$与舒张晚期产生的最大充盈速度#

1

峰$

的比值进行评估&然而在该参数受到多因素影响&

尤其是在有严重的血流动力学障碍时&容易出现假

阴性'因此有学者认为舒张早期二尖瓣环最大速

度
;'

是评估左室充盈压的独立指标(

#*

)

'多项研

究表明&当
;

"

;'

#

!)

*

!'

时&

E./

患者的左室充

盈压过高&患者的运动耐力下降&预后不良(

*

)

'与正

常超声相对比&

E./

患者的
;

"

;'

显著升高&与左

室充盈压呈正相关&提示左心舒张功能异常(

#'8#%

)

'

综上所述&超声心动图在对
E./

的室壁肥厚

程度*二尖瓣的结构与功能*左室流出道的压差以

及收缩与舒张功能的评估中都有着重要作用'超

声心动图作为应用最早*最广泛的无创诊断方式&

虽然有一定局限性&但可与其他显像技术相结合&

提高诊断的准确性'
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