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　　心肌致密化不全（ｎｏｎｃｏｍｐａｃｔｉｏｎｏｆｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｍｙｏｃａｒｄｉ

ｕｍ，ＮＶＭ）是一种罕见的先天性心肌病，既往对本病缺乏认

识，国内少见报道，存在误诊、漏诊等情况。随着近年来对该病

的重视，国内病例报道日渐增多，通过查阅文献，现将本院收治

的１例国内确诊年龄最大的孤立性ＮＶＭ报道如下。

１　临床资料

患者，女，８２岁，农民，因反复咳嗽、气促４年，于２０１３年６

月２０日入院。４年前，患者反复出现受凉后咳嗽、气促，咳嗽

剧烈时伴胸痛及痰中带血，夜间不能平卧，偶有双下肢水肿及

夜间阵发性呼吸困难。多次于当地医院治疗，考虑“冠心病”、

“肺炎”。１年前，在当地医院查见“胸腔积液”，治疗后好转。１

个月前，上述症状加重，当地医院治疗无明显好转，并于１周前

出现双下肢及颜面水肿，为进一步诊治入本院。患者育有９个

子女，其中４人因“呼吸困难”死亡，２人死于“饥饿”、“外伤”，

存活３人中，１人有“心脏瓣膜病”已行“瓣膜置换术”。姐姐、

孙 女 死 于 “心 脏 病”。查 体：心 率 ７０ 次／分 钟，血 压

１１８／８０ｍｍＨｇ，颈静脉充盈，心尖搏动位于左第５肋间锁骨中

线外１．５ｃｍ处，心尖抬举性搏动明显。心律齐，各瓣膜区未闻

及杂音。双下肺呼吸音低，双肺可闻及散在干、湿音，双下肢

中度水肿。重要的辅助检查：胸部ＣＴ显示心脏增大。慢支

炎、肺气肿征，双肺多发斑片、索条影，右肺上叶少许实变。双

侧胸腔、心包少量积液。心电图：窦性心律；Ｔ波改变；肢导联

低电压。冠脉ＣＴ：左冠状动脉第一对角支近段混合斑块，管

腔轻度狭窄。右冠状动脉中段钙化，管腔未见狭窄。彩色多普

勒超声心动图查见：左室心尖部肌小梁明显增多，密集。左心

明显增大，右房稍大，右室大小正常。室间隔及左室后壁厚度

正常，二者搏幅低平。左室射血分数３０％，见图１。

　　Ａ：左室心尖部短轴切面；Ｂ．深陷的间隙内可见血流信号填充。

图１　　患者彩色多普勒超声心动图

　　符合ＮＶＭ。予以抗感染、控制心力衰竭等治疗，住院期

间，患者曾发生急性左心衰１次，发作时为房颤心律，心衰纠正

后转为窦性心律。患者病情平稳后予以安排出院，院外长期服

用瑞舒伐他汀钙，美托洛尔、卡托普利治疗。

２　讨　　论

ＮＶＭ是一种罕见的先天性心脏病，可单发或呈家族聚集

性。其发病的主要原因是在心脏发育过程中，心内膜形成失

调，肌小梁未能被吸收，并出现了小梁间大小不等的间隙，形成

海绵状外观［１］。超声学能清晰地表现心肌致密化不全的异常

解剖学特征，其突出特点为无数粗大的肌小梁存在，小梁间深

陷的间隙直达心内膜。由于心肌致密化不全具有典型的超声

特征，从而可以作出超声学诊断［２］。

ＮＶＭ的主要临床表现有心功能不全、各种类型的心律失

常、栓塞［３］。本例患者主要表现为慢性心功能不全的症状，急

性左心衰发作时出现房颤心律，目前未发现心、脑等重要脏器

供血不足的症状。患者亲属中多人死于“心脏病”，推测其发病

可能与心肌致密化不全相关。

传统观念认为ＮＶＭ为罕见病，误（漏）诊率较高，主要与

扩张型心肌病、心脏瓣膜病（病变累及乳头肌）、冠心病等相鉴

别。以“心肌致密化不全”为检索词，检索中国知网、万方数据

库（截止２０１３年７月），通过阅读文题和摘要查得文献报道年

龄最大者７９岁，本文报告患者年龄８２岁，为国内确诊年龄最

大的１例
［４］。因患者高龄、多产，且临床症状、心电图改变酷似

“冠心病”，导致医师很难考虑到是先天性心脏病，以致误诊多

年。事实上，自１９９０年Ｃｈｉｎ等
［５］首次描述了 ＮＶＭ 后，国内

外研究均显示该病并非罕见，且发病年龄跨度很大［６］，因此对

于高龄患者，临床医师因警惕ＮＶＭ可能。
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１　临床资料

患者，女性，６０岁，因“反复中上腹痛１０年，加重１个月”

于２０１３年１月９日入本院。患者入院前１０年无明显诱因出

现中上腹疼痛，进食油腻食物后可加重，自服消炎利胆片可缓

解，平素无胸闷、胸痛、心悸、气促等不适症状。既往高血压病

史１０年，最高２００／１３０ｍｍ Ｈｇ，服用硝苯地平缓释片血压控

制在１３０／９０ｍｍＨｇ；糖尿病病史１０年，口服降糖药（具体不

详），未检测血糖。入院查体：血压（ＢＰ）１３０／６０ｍｍ Ｈｇ，心肺

腹（－），Ｂ超提示胆囊结石。入院诊断：（１）胆囊结石伴慢性胆

囊炎；（２）原发性高血压３级极高危；（３）２型糖尿病，拟完善术

前常规检查后行胆囊切除术。术前心电图示：窦性心动过缓，

Ｔ波改变，麻醉科医生建议行阿托品试验。阿托品试验用药前

心电图仍为窦性心动过缓，Ｔ 波改变，心率５０次／ｍｉｎ，Ⅰ、

ａＶＬ、Ｖ４～Ｖ６导联Ｔ波低平或倒置。给予阿托品１．５ｍｇ静

推后１ｍｉｎ，患者出现胸闷，心慌，脸色苍白，冷汗，心电图显示

窦性心律，频率１７６次／ｍｉｎ，Ⅰ、ａＶＬ、Ｖ２～Ｖ６导联ＳＴ段弓背

向上抬高０．２～０．６ｍＶ，立即给予患者吸氧，监测血压为

１３０／８０ｍｍＨｇ，通知急诊医生。持续约３ｍｉｎ后，患者自觉症

状好转，心电图示窦性心律，频率１０３次／ｍｉｎ，Ⅰ、ａＶＬ、Ｖ２～

Ｖ６导联ＳＴ段回落至基线水平，Ⅱ、Ⅲ、ａｖＦ、Ｖ４～Ｖ６导联 Ｔ

波倒置。考虑为阿托品诱发变异性心绞痛发作，急查心肌酶

谱：肌红蛋白１３０．１μｇ／Ｌ↑，肌酸激酶同工酶２．３μｇ／Ｌ，肌钙

蛋白０．０５６μｇ／Ｌ↑；心脏彩超：（１）左房增大；（２）左室壁增厚；

（３）主动脉瓣退行性变；（４）左室舒张功能减退；（５）左室收缩功

能测值正常；（６）未探及明显室壁节段性运动异常。于第２天

行冠状动脉造影检查，发现前降支中远段轻度心肌桥。

２　讨　　论

阿托品试验是鉴别病态窦房结综合征的常用方法之一，该

法操作简便、安全，临床使用广泛，前列腺肥大和青光眼为该试

验禁忌证，但偶有报道阿托品试验诱发心绞痛和室性心律失

常，甚至急性心肌梗死的情况［１４］。由于阿托品可迅速解除迷

走神经的张力，使得交感神经作用突然占优势，这样便可引起

冠状动脉α受体突然兴奋，其对粥样硬化的冠状动脉影响更加

明显，结果便可造成冠状动脉痉挛而发生心绞痛；其次，阿托品

可增加心肌耗氧量，因心率加快缩短了心室舒张期（缩短冠状

动脉供血期），这样便可加重心肌需血与缺血之间的平衡失调，

最终导致心绞痛发作［５］。本例心电图表现为高侧壁和前侧壁

ＳＴ段弓背向上抬高，考虑为变异性心绞痛发作，后急查心肌酶

谱提示患者伴有心肌损伤，并且将患者送去冠状动脉造影检查

明确了患者为前降支中远段轻度心肌桥，同时该处心肌桥导致

的冠脉痉挛也符合心电图上高侧壁和前侧壁ＳＴ段抬高的表

现。此前报道的阿托品诱发心绞痛的病例其心电图改变多为

ＳＴ段压低或者Ｔ波低平、倒置，且并未进一步行冠状动脉检

查，而本例报道阿托品试验诱发心肌桥患者发生变异性心绞

痛，在国内尚少见。

阿托品试验剂量为０．０２～０．０４ｍｇ／ｋｇ，最大剂量不超过２

ｍｇ，但在临床工作中阿托品有效剂量具有个体差异性。因此，

在检查之前应先问清楚患者病史，合并的基础疾病，正确评估

该试验的风险，并做好抢救准备，向患者及家属告知以及签署

知情同意书。
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