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［摘要］　心肌病是一组异质性很强、与结构和（或）电生理异常有关的心肌疾病。心律失常是心肌病的一
种重要的临床表现。心律失常与心肌病的进展及预后之间都有着重要的联系。本文旨在分析心肌病所引起的

心律失常及其危险分层和治疗策略，有利于对心肌病预后作出正确判断。
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　　心律失常是心肌病的重要临床表现之一。心律
失常无论是在心肌病的发展（通过心律失常致心肌重

构作用）还是预后（恶性心律失常致心源性猝死）都

具有重要的意义。本文探讨了心肌病所引起的心律

失常及其危险分层和治疗策略，旨在改善患者预后。

１　心律失常是心肌病的重要症状
１．１　扩张型心肌病

１．１．１　背景　ＤＣＭ是指在无异常负荷并排除影响
心脏整体收缩功能的冠心病的情况下，主要表现为

左心室扩张及收缩功能异常的一种疾病［１］。据统

计，在西方人群中２５％～４０％的ＤＣＭ患者有家族遗
传史［１２］。ＤＣＭ的患者中，非持续性的室性心律失
常及心室预激较为常见，仅有５％左右的患者会出
现持续性室性心动过速［３５］。但也有报道显示：这类
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患者中植入ＩＣＤ后记录到持续性室速／室颤的比例
为１８％～３１％［６８］。在另一些类型的 ＤＣＭ中（如核
纤层蛋白 Ａ／Ｃ突变所致 ＤＣＭ、线粒体病、Ｆａｂｒｙ病
等），传导系统疾病（如各类房室传导阻滞）较为常

见［９］。由此可见，心律失常是 ＤＣＭ的重要临床表
现之一。

１．１．２　发病机制　对 ＤＣＭ患者的心脏尸检中发
现：该类患者的心脏上有明显的疤痕及走行不规则

的纤维化成分。这些成分与正常心肌不规则盘曲在

一起形成了致心律失常基质［１０１２］。在非缺血型心

肌病中，这些心律失常基质更易分布于心肌的中层

和心外膜层，从而在ＤＣＭ患者中引起心律失常［１２］。

１．１．３　危险分层　对ＤＣＭ引起的心律失常乃至心
源性猝死（ＳＣＤ）的危险分层应从心肌基质、除极异
常和神经系统自律性这三个方面进行评估（见表

１）。首先，在心肌基质存在异常时，左室射血分数
降低是发生 ＳＣＤ的最重要危险因素。心脏磁共振
对于评价心脏结构异常及其预后更有价值［１３１４］。

心电图也能对发生致死性心律失常作出一定的评

估，如发生心室内传导延迟、ＱＲＳ波碎裂和早期除
极异常。其中，ＱＲＳ波碎裂对于死亡事件的预测是
独立的危险因子，在ＤＣＭ患者的心电图上可以表现
为ｅｐｓｉｌｏｎ波［１５］。但常规心电图无法对 ＤＣＭ患者
发生ＳＣＤ的风险作出有效的评估［１６］。ＤＣＭ患者的
心电图可以表现为除极异常、ＱＴ间期延长、Ｔ波改
变以及心室预激等，然而这些表征与ＤＣＭ患者出现
快速性心律失常之间的关系仍无明确证据［１７］。评

价心脏自律性的指标（如：心率变异性降低、压力负

荷下心率复苏异常）有时也可作为临床评价患者发

生室性心律失常及ＳＣＤ风险的指标。除此之外，患
者的年龄、房颤史、有症状的心力衰竭、需要透析的

肾功能衰竭也应作为患者是否发生室性心动过速的

评估风险因素。

１．１．４　治疗　对于反复发生室性心律失常的患者，
推荐进行导管消融。此时，心电图所反映患者的室

性心动过速波形有助于确定后续导管消融的部位和

方法［１８１９］。出现多形性室速的患者往往需要扩大

消融范围，而来源于心尖部的室速往往提示单纯消

融预后较差［２０］。除此之外，对于心室率较快的室性

心动过速，建议在血液动力学支持下完成消融手术。

由于心肌中层的瘢痕及紊乱的纤维往往提示更差的

预后，这类患者在手术前应通过心脏钆对比剂增强

磁共振明确病情。对于室间隔内有瘢痕组织，且导

管消融难以根除室性心律失常时，可以进行酒精消

融或冷冻消融［２１］。

１．２　肥厚型心肌病
１．２．１　背景　ＨＣＭ是一种常见的具有高度遗传异
质性的心血管疾病，表现为左心室病理性肥厚，并可

出现流出道梗阻症状，该病在成人与青少年中的发

病率约为１／５００［２２］。ＨＣＭ起病隐匿，早期可无明显
临床症状，同时，ＨＣＭ具有家族聚集性。研究表明，
ＨＣＭ与遗传高度相关，约６０％的 ＨＣＭ与肌小节蛋
白基因突变相关［２２２８］。ＨＣＭ是青年人与青年运动
员猝死的最主要原因，约 ５％的 ＨＣＭ患者会发生
ＳＣＤ［２９３０］。非持续性室速在ＨＣＭ患者中较为常见，
并会增加发生ＳＣＤ的风险［３１３２］，而持续性室速和发

生心尖病变的 ＨＣＭ患者，发生 ＳＣＤ的风险更
高［３３］。

１．２．２　发病机制　ＨＣＭ的组织学特征主要包括心
肌细胞肥大并排列紊乱、纤维化的发生和小血管疾

病的发生［３４３６］。这些结构的紊乱导致了心肌细胞

周围的细胞间蛋白排列紊乱、间质胶原增生，从而改

变了心肌细胞间的肌电偶联，最终导致室性心律失

常［３７］。

１．２．３　危险分层　ＨＣＭ相关的遗传突变多对
ＨＣＭ的预后没有明确预测价值，仅有一些特殊的低
频突变对疾病的良恶性有明确的预测价值［３８］。然

而，若一个 ＨＣＭ患者携带多个与 ＨＣＭ相关的突变
基因，其临床表现通常更明显。当 ＨＣＭ患者出现
下列情况时：发生过ＳＣＤ、有ＳＣＤ家族史、非持续性
或持续性室速、无法解释的晕厥、运动后的低血压和

大于３ｃｍ的室间隔增厚，发生ＳＣＤ的危险性明显增
高［３９４０］。心脏磁共振也能帮助预测 ＳＣＤ的发生风
险。

１．２．４　治疗　研究表明，存在一项以上危险因素的
ＨＣＭ患者可以通过预防性植入埋藏式心律转复除
颤器（ＩＣＤ）显著获益［２２２３］。与 ＤＣＭ和 ＡＲＶＣ患者
不同，对发生室性心律失常的 ＨＣＭ患者进行导管
消融的有效性仍有待研究［４１］。尽管如此，仍有一项

随访长达３年的研究表明，７８％的ＨＣＭ患者能从导
管消融中获益［４２］。

１．３　致心律失常性右室心肌病
１．３．１　背景　ＡＲＶＣ是一种以右心室的结构和功
能异常为特征的心肌疾病。根据疾病进展的不同阶

段，右室可出现局限性室壁运动异常、局部室壁瘤乃

至整个右室扩张，甚至可以累及左室［４３］。组织学上
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表１　扩张型心肌病、肥厚型心肌病以及致心律失常性右室心肌病患者发生心源性猝死的危险分层评估表

疾病类型 危险因素

扩张型心肌病

１）临床特征
　ａ．有心脏骤停史
ｂ．有心源性猝死家族史
ｃ．不明原因的晕厥
ｄ．心电图提示有自发性室速
ｅ．压力试验／６分钟步行试验：心脏储备功能差
ｆ．有其他并发症

２）心肌基质异常
　ａ．窦性心律下，ＱＲＳ波增宽或破碎
　ｂ．心室晚电位异常
　ｃ．超声心动图：左室射血分数降低，左室舒张末期内径增大，心室收缩不同步
　ｄ．心脏磁共振：延迟钆显像增强
　ｅ．电生理研究：可诱导的室性心律失常；心电标测有异常电信号或弥漫性低电压；大面积心
肌中层瘢痕负荷，多形性室速，造成血液动力学不稳定的室速，消融后仍出现的复发性室速

３）除极异常
　ａ．ＱＴ间期异常
ｂ．Ｔ波改变
ｃ．心室预激

４）自律性异常
　ａ．心率变异性下降
ｂ．心率不稳定增多
ｃ．压力感受器高敏感性

肥厚型心肌病

１）临床特征
　ａ．有心脏骤停史
ｂ．有心源性猝死家族史
ｃ．心电图提示有自发性室速或频发非持续性室速
ｄ．不明原因的晕厥
ｅ．压力试验：出现低血压

２）心肌基质异常
　ａ．超声心动图：严重的左室肥厚（室间隔厚度大于３ｃｍ）；左室流出道压力差增大；心尖病变
　ｂ．心脏磁共振：延迟钆显像增强
　ｃ．电生理研究：除颤阈值增高，可诱发的室速；心电标测有异常电信号或弥漫性低电压；大
面积心肌中层瘢痕负荷，多形性室速，造成血液动力学不稳定的室速

３）基因型：存在可引起心律失常的致病基因或存在多个致病性基因突变

致心律失常性右室心肌病

１）临床特征
　ａ．不明原因的晕厥
　ｂ．至少有一名家族成员发生过心源性猝死
　ｃ．心电图提示有自发性室速（表现为典型的左束支阻滞图形）
　ｄ．表现为右束支阻滞的室速提示左心室受累
２）心肌基质异常
　ａ．窦性心律下，胸前区Ｔ波倒置，出现ｅｐｓｉｌｏｎ波，ＱＲＳ波晚期延迟激活
　ｂ．超声心动图：右室收缩弥漫性减低，运动障碍或室壁瘤；右室流出道扩张
　ｃ．心脏磁共振：右室射血分数降低，右室收缩弥漫性减低，运动障碍；微动脉瘤，右室收缩不
同步，右心舒张末期容积与体表面积比值下降

　ｄ．电生理研究：弥漫性低电压，双心室受累，可诱导的室性心律失常；心电标测有异常电信
号或弥漫性低电压；大面积心肌中层瘢痕负荷，多形性室速，造成血液动力学不稳定的室速

　ｅ．基因型：有桥粒基因的致病性突变

　　注：本表译自ＢｅｔｅｎｓｋｙＢＰ，ｅｔａｌ．ＩｎｄｉａｎＨｅａｒｔＪ（２０１４）

表现为心肌细胞进行性丢失，并逐渐被纤维和脂肪

所替代，以右心室的表现最为明显，右室流入道、流

出道和心尖部常为最先累及的部位，称为“发育不

良三角”［４４］。但随着疾病的进展，左心室也可受累，
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甚至可以成为主要的临床表现。ＡＲＶＣ的发病率为
１／２０００到１／５０００［４５］，其临床症状主要表现为心律
失常、心力衰竭以及心源性猝死［４６］，是年轻人在运

动中猝死的一个重要原因［４７４８］。ＡＲＶＣ所引起的恶
性心律失常和心源性猝死在疾病的早期就可能表现

出来，有的甚至作为首发症状出现。

１．３．２　发病机制　ＡＲＶＣ有明显的家族聚集倾向，
２０％～３０％的 ＡＲＶＣ患者有比较明确的 ＡＲＶＣ或
ＳＣＤ家族史［４９５０］。多种编码桥粒的基因突变均可

导致 ＡＲＶＣ，桥粒连接的破坏能够导致心肌润盘结
构的异常，从而破坏了心肌细胞间的机械连接及电

生理连接［５０］。

１．３．３　危险分层　目前尚无理想的 ＡＲＶＣ的危险
分层策略。从临床表现上看，病变范围广、有 ＳＣＤ
家族史和有不明原因晕厥史的患者发生 ＳＣＤ的危
险性更高。ＡＲＶＣ患者的心肌病变在心脏磁共振的
Ｔ１加权及压脂序列上会有明显的表现，可以通过心
脏磁共振帮助诊断并评估心肌的病变范围［５１］。

１．３．４　治疗　对于有至少一项发生 ＳＣＤ风险的
ＡＲＶＣ患者，植入 ＩＣＤ进行 ＳＣＤ的一级预防应作为
Ⅱａ级推荐［５２］。出现室速的 ＡＲＶＣ患者心电图通
常表现为左束支阻滞，此时选择导管消融通常可以

收到较好的效果。但在另一部分患者中，室速可能

起源于左室，此时心电图表现为右束支阻滞。在这

些表现为多形性室速的患者中，血流动力学的异常

可能会给消融带来一定困难。相比于心内膜，

ＡＲＶＣ患者心外膜的瘢痕负担往往更重［５３］，所以对

于反复导管消融效果依然欠佳的患者，可以进行心

外膜冷冻消融术。由于缺乏长期临床随访的数据，

短期内ＡＲＶＣ患者消融的成功率为５０％ ～９０％不
等［５４］。

２　小结
心律失常是心肌病的重要临床表现之一。恶性

心律失常乃至 ＳＣＤ是导致心肌病患者死亡的重要
原因之一。在结构性心脏病中，室性心动过速是最

常见的心律失常。十二导联心电图、动态心电图、心

脏磁共振等检查手段对各类心肌病的诊断、危险分

层以及后续的治疗有着重要的临床价值。植入 ＩＣＤ
对各类室性心律失常是一种有效的一级预防措施，

然而，对于ＩＣＤ植入后的长期管理对临床医生也是
一种挑战。与此同时，那些对药物治疗不敏感的持

续性室速，导管消融也是一种有效的治疗手段。针

对不同的患者，消融的手段和策略应根据病情调整。

控制心肌病所引起的心律失常能够改善患者的生存

质量，也会对心肌病的进一步治疗作出巨大贡献。
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